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Resumen

Objetivos: Se desconoce la utilidad de los algoritmos diagnosti cos actual es en nifios con sospecha de
encefalitis autoinmune (AE). Nuestro objetivo fue evaluar el diagnostico de AE en lapréacticaclinicay
comparar dos agoritmos diagnosticos en la deteccion de probable encefalitis autoinmune con anticuerpos
negativos (ANAE).

Material y métodos: Estudio de cohorte prospectivo de pacientes pediétrico con sospecha de AE reclutados
en 40 centros espariol es con informacion clinica cada 6 meses durante ? 2 afios. La prueba de anticuerpos
neuronales se realizo en el centro coordinador.

Resultados: Seincluyeron 729 nifios (edad media 7,1 afos; 383 varones [53%]) con sospecha de AE. Al
ultimo seguimiento se identificaron cuatro categorias diagnosticas: (1) AE definitivo (230/729 [32%]
pacientes); (2) encefalitis de causa desconocida (81/729 [11%]: 47 [58%] no localizable, 17 [21%] tronco-
cerebeloso, 14 [17%)] ganglios basalesy 3 [4%)] sindrome tipo KlUver-Bucy); (3) infecciones del SNC
(112/729 [15%)]); y (4) trastornos no inflamatorios (306/729 [42%]) predominantemente epilépticos o
psiquiétricos (179/306 [58%]). Los anticuerpos neuronales (85% NMDAR o MOG) solo se detectaron dentro
de la primera categoria diagndstica (150/230 [65%] pacientes). El nivel de concordancia entre |os algoritmos
fue excelente (indice Kappa 0,99) para el diagndstico de AE con anticuerpos positivos y bueno (indice Kappa
0,60) para recomendacion de inmunoterapia, pero bajo (indice Kappa 0,28) para el diagndstico de ANAE.

Conclusion: En un tercio de los nifios con sospecha de AE se confirmd este u otros trastornos inflamatorios
bien definidos. Simuladores frecuentes fueron infecciones, epilepsiay patologia psiquiétrica. Ambos
algoritmos mostraron limitaciones en el diagnodstico de ANAE con las implicaciones en tratamiento.
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