
47

OBJETIVOS: Describir nuestra experiencia con la en-
cefalomielitis diseminada aguda (EMDA) prestando
atención a los siguientes aspectos: a) la relación en-
tre el curso clínico y los hallazgos de la resonancia
magnética (RM), y b) la respuesta a la plasmaféresis
en un subgrupo de pacientes.

DISEÑO DEL ESTUDIO: Revisión retrospectiva de las
historias de 13 niños ingresados con el diagnóstico
de EMDA durante el período 1998-2003.

RESULTADOS: El diagnóstico se estableció mediante
los signos y síntomas clínicos, cambios del líquido
cefalorraquídeo (LCR) y afección multifocal de la sus-
tancia gris profunda y de la sustancia blanca en fun-
ción de la RM. El tratamiento inicial fue metilpredni-
solona en dosis altas e inmunoglobulina intravenosa
(IGIV) en 12 pacientes. Un niño mejoró espontánea-
mente. De 12 niños, 6 no mejoraron con el trata-
miento corticoideo. Los 6 presentaron un curso neu-
rológico progresivo agudo y 5 también manifestaron
un retraso en el inicio de los cambios del examen
por neuroimagen, desarrollaron en último término y
lesiones en la sustancia gris profunda y el tronco ce-
rebral. Este último grupo recibió 5 sesiones de plas-
maféresis y se restableció durante varios meses con
grados variables de déficit neurológicos residuales.

CONCLUSIONES: La presentación de la EMDA con
un retraso en el desarrollo de las lesiones de RM en
la sustancia gris profunda y el tronco cerebral puede
presagiar un curco clínico prolongado, y la ausencia
de respuesta al tratamiento glucocorticoideo. La
plasmaféresis podría ser una intervención terapéuti-
ca eficaz en estos pacientes. Es necesario investigar
con mayor detalle el papel de la plasmaféresis com-
parado con los corticoides e IGIV como tratamiento
primario de la EMDA.

La encefalomielitis diseminada aguda (EMDA) es un
proceso patológico desmielinizante inflamatorio mono-
fásico que afecta al cerebro y la médula espinal, que
acontece típicamente después de unos pródromos febri-
les (cuya causa con frecuencia supuestamente es viral) o
de una vacunación. La presentación típica es la de una
alteración neurológica multifocal acompañada de un
cambio en el estado mental1-3.

La resonancia magnética (RM) se considera la moda-
lidad de diagnóstico por imagen de elección y caracte-
rísticamente demuestra la afección de la sustancia blan-
ca hemisférica cerebral profunda y subcortical4, al igual
que lesiones en los ganglios basales, unión de las sus-
tancias gris y blanca, diencéfalo, tronco cerebral, cere-
belo y médula espinal5,6. Según nuestros conocimientos,
no se ha descrito previamente en niños  un retraso de los
hallazgos de RM con un intervalo entre los síntomas clí-
nicos y los cambios en la RM.

Se considera que el tratamiento con corticoides acele-
ra el restablecimiento7,8 y se acepta como la base de la
terapéutica. La IGIV se ha reservado para pacientes que
no responden a los corticoides9,10. La utilización de plas-
maféresis para tratar este proceso se limita a los infor-
mes de casos publicados11.

El objetivo del presente estudio fue describir nuestra
experiencia con la EMDA, prestando atención a la rela-
ción entre el curso clínico y los hallazgos de la RM, y la
respuesta a la plasmaféresis en un subgrupo de pacientes.

MÉTODOS

Se revisan retrospectivamente las historias de los niños diag-
nosticados con EMDA durante el período 1998-2003 en el St.
Christopher’s Hospital for Children, un centro médico de asis-
tencia terciaria en el norte de Filadelfia. Los casos se identifica-
ron con la revisión del código EMDA aplicado al diagnóstico
del alta, y la base de datos de ingresos en el departamento de
neurología. La revisión de las historias clínicas se llevó a cabo
de acuerdo con la norma hospitalaria del comité de revisión ins-
titucional.

Se incluyó a los pacientes si habían experimentado una alte-
ración neurológica de inicio agudo y si presentaban cambios en
la RM que afectaban a la sustancia blanca en una distribución
descrita previamente en la EMDA1-3. Se excluyó a los pacientes
si habían tenido meningitis o encefalitis infecciosa diagnostica-
da mediante aislamiento de un patógeno bacteriano o viral. En 3
pacientes con un cuadro clínico compatible con mielitis trans-
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versa se observaron lesiones adicionales en el tronco cerebral y
tálamo indicativas de enfermedad desmielinizante diseminada.
Siempre que estuvieron disponibles, se incluyeron los resulta-
dos de las pruebas serológicas, examen de líquido cefalorraquí-
deo (LCR), electroencefalograma (EEG) y otros exámenes com-
plementarios. En todos los pacientes se efectuaron pruebas
serológicas en busca de Mycoplasma, virus de Epstein Barr, vi-
rus del herpes simple y enfermedad de Lyme, así como cultivos
virales nasofaríngeos y rectales. Se excluyó de la presente serie
a los pacientes en los que se identificó un patógeno viral o bac-
teriano en el cultivo, serología o estudios de amplificación de
ácidos nucleicos. En todos los pacientes se llevó a cabo una
evaluación para excluir una vasculitis, que normalmente incluyó
la velocidad de sedimentación, los anticuerpos antinucleares y
el factor reumatoide. En pacientes seleccionados en los que se
consideró indicado se llevó a cabo una angiografía con RM.

Para los estudios de RM cerebrales se utilizó un aparato 1.5
Tesla Siemens. Se obtuvieron imágenes ponderadas en T1, T2,
FLAIR (fluid attenuated inversion recovery) y en difusión. Un
neurorradiólogo pediátrico (E.N.F.) revisó las RM y tomó notas
especialmente de los cambios temporales de las imágenes con
respecto a los síntomas clínicos del paciente.

Se administró metilprednisolona por vía intravenosa en una
dosis de 20-30 mg/kg/día durante 5 días, seguida de una re-
ducción progresiva de la dosis durante 2 semanas. Se admi-
nistró inmunoglobulina por vía intravenosa en una dosis de
0,4 g/kg/día durante 5 días. Cuando se llevó a cabo la plasma-
féresis se instituyó mediante un único intercambio de volu-
men por centrifugación continua del flujo. El volumen elimi-
nado se reemplazó con albúmina al 5%. En una pauta a días
alternos se administraron 5 intercambios de plasma. En todos
los pacientes a los que se realizó plasmaféresis se insertó pre-
viamente un catéter venoso central y se les monitorizó en la
unidad de cuidados intensivos (UCI).

El grado funcional de discapacidad neurológica para todos
los pacientes ambulatorios se evaluó utilizando los sistemas
funcionales de Kurtzke12 y la Expanded Disability Status Scale
(EDSS) empleados por otros investigadores1,13.

RESULTADOS

Pacientes

Se identificaron 13 pacientes que cumplieron los cri-
terios para el diagnóstico de EMDA. La edad fluctuó
desde 5 a 17 años. Había 5 mujeres y 8 varones. En la
tabla 1 se resumen las características clínicas y los ha-
llazgos de la RM y el LCR en estos pacientes.

Presentación clínica

En 6 de 13 niños la rápida progresión de los síntomas
requirió una asistencia prolongada en la UCI. La presen-
tación en 2 niños fue un síndrome agudo de la médula
cervical superior e insuficiencia respiratoria desarrollada
durante las primeras horas después del ingreso. En otros 3
la presentación fue un cuadro similar a una meningitis
aséptica con una progresión rápida hasta una cuadripare-
sia y coma. En un niño se observaron múltiples neuropa-
tías craneales con ptosis prominente y oftalmoplejía que
mimetizaba un síndrome miasténico con una progresión
durante 3-4 días hasta una debilidad motora difusa. En los
7 pacientes restantes la evolución fue subaguda durante
5-10 días con una combinación de fiebre, ataxia, hemipa-
resia o paraparesia y cambios del estado mental. En estos
pacientes después de la hospitalización apenas se obser-
varon cambios del estado neurológico.

Etiología

En el paciente número 4 se identificó una infección
por el virus de la hepatitis A en la cuarta semana cuando
súbitamente desarrolló déficit neurológicos14. En 2 niños
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TABLA 1. Signos y síntomas y hallazgos en RM y en LCR iniciales en 13 niños con EMDA

Retraso de los hallazgos Localización en la RM Paciente Edad (años) Signos y síntomas de presentación RM desde el ingreso (clase de Tenenbaum) Hallazgos iniciales en LCR
(días)

1 5 Ptosis, oftalmoplejía, 4.a RM, día 25 Cápsula interna, tálamos. 0 L, 0 H, G 60, P 15, BO–
cuadriparesia, NC III, IV, RM negativa Ganglios basales, SB 
VI, VII, X, XXII días 8, 15, 22 (grupo C)

2 6 EMA, hemiparesia, dolor 1 RM, día 1 SB subcortical múltiple 73 L, 1 H, G 48, P 52, BO–
pierna, NC VII (grupo B)

3 6 EMA, ataxia, incontinencia 2.a RM, día 11 Tálamos, ganglios basales 78 L, 0 H, G 46, P 49, BO–
(grupo C)

4 7 EMA, debilidad pierna, 2.ª RM, día 4 Mesencéfalo, ganglios 266 L, 45 H, G 65, P 67, BO–
NC IX, X, XI, XII, basales y SB (grupo C)
cuadriparesia

5 7 Cuadriplejía, insuficiencia 1.ª RM, día 1 Lesión de C2-C4, tronco BO–
respiratoria cerebral (grupo B)

6 8 AEM, fiebre, ataxia 1.ª RM, día 2 SB subcortical B/I (grupo A) 2 L, 0 H, G, 54, P 22, BO–
7 9 Hemiparesia 1.ª RM, día 1 SB, cápsula interna (grupo B) 43 L, 7 H, G 69, P 91, BO–
8 10 AEM, cefaleas, ataxia 1.ª RM, día 3 Cerebelo B/L (grupo B) 268 L, 35 H, G 59, P 202, BO–
9 11 Paraparesia, nivel T4, dolor 1.ª RM, día 3 Lesión T4-T11, tálamos BO–

de espalda B/L (grupo C)
10 12 Cuadriplejía, insuficiencia 2.ª RM, día 2 Lesión C2-C6, SB bulbo BO–

respiratoria raquídeo, parietal (grupo B)
11 14 AEM, fiebre, cefaleas, 3.ª RM, día 9 SB periventricular, 103 L, 703 H, G 29, P 135, BO–

cuadriparesia, meningismo, RM negativa días subcortical, tronco 
NC IX, X, XI, XII 2,4 cerebral, ganglios basales 

(grupo C)
12 14 AEM, fiebre, hemiparesia, 2.ª RM, día 30 SB parietal (grupo B) 9 L, 2 H, G 62, P 52

émesis
13 17 AEM, cefaleas, cuadriparesia, 3 RM, día 12. SB subcortical B/I, Punción traumática BO–

meningismo, NC IX, X, XI, RM– día 2,5 protuberancia, cerebelo 
XII (grupo C)

EMDA: encefalomielitis diseminada aguda; RM: resonancia magnética; LCR: líquido cefalorraquídeo; AEM: afección del estado mental; BO: bandas oligoclonales; G: gluco-
sa; L: leucocitos; NC: nervios craneales; P: proteínas; SB: sustancia blanca.
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se obtuvieron resultados poco concluyentes de los exá-
menes en busca de enfermedad de Lyme, por lo que re-
cibieron una tanda de 3 semanas de ceftriaxona. En los
10 niños restantes no pudo identificarse una etología in-
fecciosa; no obstante, en 8 de 13 niños se observaron
pródromos de enfermedad de las vías respiratorias supe-
riores o una enfermedad febril inespecífica 2-4 semanas
antes de la presentación.

Cambios de la RM

En todos los niños de la presente serie se llevaron a
cabo RM con un aparato 1.5 Tesla con imágenes ponde-
radas en T1, T2, FLAIR y difusión. En último término,
todos los pacientes desarrollaron cambios de la sustan-
cia blanca subcortical o la sustancia gris profunda, el
tronco cerebral, el cerebelo y la médula espinal. Las le-
siones en la RM se clasificaron de acuerdo con el siste-
ma descrito por Tenembaum et al1. En 1 paciente se ob-
servaron pequeñas lesiones de la sustancia blanca de
menos de 5 mm (grupo A); en 6 se observaron extensas
lesiones de la sustancia blanca (grupo B), y en 6 se ob-
servó una afección bitalámica adicional (grupo C). En
ningún paciente se observó encefalomielitis hemorrági-
ca (grupo D). Los cambios de la RM se observaron me-
jor en las secuencias ponderadas en FLAIR y T2.

En 6 niños se identificaron cambios de la RM compa-
tibles con una EMDA en el primer estudio efectuado
después de la presentación, al cabo de 2-3 días del inicio
de los síntomas neurológicos. No obstante, en 7 las RM
iniciales eran normales incluso en la revisión retrospec-
tiva. Este intervalo de tiempo antes de que pudieran
identificarse lesiones en la RM fluctuó desde 2 a 25 días
después del inicio de los síntomas neurológicos. De 7
pacientes con hallazgos normales iniciales en la RM, 5
presentaron un curso rápidamente progresivo. Las imá-
genes de RM mostraron una evolución gradual de las le-
siones durante las 1-4 semanas siguientes (fig. 1). Las
lesiones continuaron evolucionando incluso tras la me-
jora clínica. En el paciente número 12, cuya presenta-
ción fue una hemiparesia derecha y confusión, se insti-
tuyó tratamiento empírico con corticoides y manifestó
una rápida resolución de los síntomas. En la RM de se-
guimiento obtenida 1 mes más tarde se puso de relieve
una extensa lesión de la sustancia blanca en la corteza
parietal izquierda en el momento en que el paciente se
encontraba asintomático.

En los 6 niños con una estancia prolongada en la UCI
se observaron lesiones en el tronco cerebral. En 2 niños,
cuya presentación fue un síndrome agudo de la médula
cervical, se observaron lesiones de RM en la médula
cervical con lesiones ulteriores en la unión cervicobul-
bar y la sustancia blanca subcortical parietal (paciente
número 10) y el tronco cerebral (paciente número 5).
Los 4 pacientes restantes presentaron lesiones bilatera-
les extensas en los ganglios basales y ambos tálamos,
además del tronco cerebral y la sustancia blanca subcor-
tical.

En la tabla 1 se resumen los resultados de los estudios
LCR que, en el momento del inicio, demostraron pleoci-
tosis o un aumento del recuento de proteínas en 7 de 13
pacientes. En 12 pacientes se estudiaron las bandas oligo-
clonales en LCR que fueron negativas en todos los casos.

En 8 niños se dispuso de EEG para su revisión: 2 eran
normales; los 6 restantes mostraban un enlentecimiento
de la actividad basal y una actividad focal de ondas punta.

Tratamiento

Como se muestra en la tabla 2, 11 de 13 niños recibie-
ron tratamiento con una dosis alta de metilprednisolona
(20-30 mg/kg/día durante 5 días, seguida de una dismi-
nución progresiva de la dosis durante 2 semanas). Un
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Fig. 1 A. La resonancia magnética cerebral axial inicial ponde-
rada en T2 (paciente número 11), obtenida cuando el paciente
manifestaba signos de torpeza mental, no demostró anomalías.

Fig. 1 B. La resonancia magnética cerebral axial de seguimien-
to ponderada en T2 obtenida 9 días más tarde demuestra lesio-
nes hiperintensas con desmielinización en placas en la sustan-
cia blanca subcortical, los ganglios basales y el tálamo.
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niño mejoró espontáneamente sin tratamiento específi-
co. El niño (paciente número 1), cuya presentación fue
ptosis, oftalmoplejía y debilidad facial y cuya RM ini-
cial había sido normal, recibió tratamiento inicial con
IGIV (0,4 mg/kg/día durante 5 días) para un supuesto
síndrome de Miller-Fisher. También se sometió a un
examen electromiográfico (EMG) y a estudios de con-
ducción nerviosa debido a su afectación destacada de
los pares craneales; estos exámenes fueron normales.
Más tarde, recibió metilprednisolona sin que se obtuvie-
ra una mejora significativa. En 7 niños se observó una
mejora durante el tratamiento corticoideo.

Los 6 pacientes con un curso rápidamente progresivo
recibieron IGIV (un total de 4 g/kg durante 5 días), ade-
más de corticoides. Cuando no manifestaron mejora, a
los 6 pacientes se les realizó plasmaféresis. Este grupo
incluyó a los 2 niños que presentaron síntomas de la mé-
dula cervical superior e insuficiencia respiratoria (pa-
cientes número 5 y 10).

Curso hospitalario

Durante la primera semana de hospitalización, 4 niños
se deterioraron rápidamente. En 9 se observaron déficit
máximos en el momento de la hospitalización. Precisa-
ron ventilación mecánica para la insuficiencia respirato-
ria 6 niños, y a 4 se les realizó una traqueotomía debido
a necesidades ventilatorias prolongadas. Estos 6 niños
fueron los mismos que recibieron plasmaféresis. La du-
ración de la estancia hospitalaria fluctuó de 3 a 75 días
(mediana, 30).

Evolución

En 7 de 13 niños se obtuvo un restablecimiento com-
pleto con una puntuación en la Expanded Disability Sta-
tus Score (EDSS) de 0-1. Todos los que recibieron plas-
maféresis permanecieron ingresados en la UCI durante
un período prolongado y fueron dados de alta a un cen-
tro de rehabilitación hospitalaria. En el momento del
alta, todos los pacientes habían mejorado. La duración
del seguimiento fluctuó de 1,5 a 5 años (mediana, 2). En
5 de los 6 niños que recibieron plasmaféresis se observó
un restablecimiento sustancial con la descanulación de

las traqueotomías. En el momento del último seguimien-
to, en 1 niño el restablecimiento era excelente sin défi-
cit; 3 niños experimentaban una paraparesia espástica
residual (puntuación EDSS de 5-6,5) y 1 niño presenta-
ba oftalmoplejía y disfunción persistente de los pares
craneales (EDSS 3,5). Un niño se perdió para el segui-
miento porque su familia se mudó a otro Estado.

Al cabo de 6 meses de la presentación inicial, una
niña (paciente número 4) desarrolló nuevos síntomas y
nuevas lesiones en la RM. Inicialmente, presentó diple-
jía fláccida con una rápida progresión hasta un coma,
cuadriplejía y disfunción vesical. En la RM del ingreso
se observaron una médula espinal y un cerebro norma-
les, pero en los estudios de seguimiento se demostraron
áreas progresivas de realce de la señal en el área peri-
acueductal, ganglios basales, centro semioval y cápsula
interna. La paciente recibió metilprednisolona intrave-
nosa e IGIV, seguida de 5 tandas de plasmaféresis con
una mejora gradual. Fue dada de alta después de 6 se-
manas de hospitalización a un centro de rehabilitación.
Al cabo de 3 meses del episodio inicial de EMDA, desa-
rrolló una alteración del estado mental y una neuritis óp-
tica retrobulbar. En la RM se demostraron múltiples le-
siones realzadas por el gadolinio en la sustancia blanca
frontal, temporal y parietal. La paciente recibió otra tan-
da de metilprednisolona, y manifectó una mejora clínica
al igual que la resolución de las anomalías de la RM. En
los 5 años ulteriores no desarrolló ningún episodio adi-
cional de desmielinización.

DISCUSIÓN

Durante un período de 5 años en un hospital pediátri-
co se diagnosticaron 13 casos de EMDA. Previamente,
este proceso se ha asociado con la administración de va-
cunaciones o un exantema viral. En la mayor parte de
casos de la presente investigación no se identificó una
etiología infecciosa previa clara, tal y como se ha des-
crito en otras series pediátricas1. En un niño se encontró
una infección previa por el virus de la hepatitis A14.

En los estudios iniciales sobre EMDA se documenta-
ron tasas de mortalidad de hasta un 20%, con una eleva-
da incidencia de secuelas neurológicas en los supervi-
vientes. En los informes pediátricos recientes1,4,13,15 sus
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TABLA 2. Tratamiento y evolución de los 13 niños con EMDA

Paciente Edad (años) Tratamiento esteroideoa IGIVb Plasmaféresisc Duración estancia Recuperación/puntuación EDSS

1 5 Sí Sí Sí 50 días Aceptable/3,5
2 6 Sí No No 12 días Buena/0
3 6 Sí No No 6 días Buena/1
4 7 Sí Sí Sí 47 días Buena/2,0
5 7 Sí Anafilaxia Sí 51 días Aceptable/6,0
6 8 No No No 3 días Buena/0
7 9 Sí No No 21 días Buena/1
8 10 Sí No No 7 días Buena/1
9 11 Sí No No 6 días Buena/2

10 12 Sí Sí Sí 45 días Aceptable/5
11 14 Sí Sí Sí 41 días Aceptable/perdido para el seguimiento
12 14 Sí No No 10 días Buena/0
13 17 Sí Sí Sí 52 días Aceptable/6,5

aMetilprednisolona intravenosa 30 mg/kg durante 5 días, seguido de una disminución gradual de la dosis durante 2 semanas.
bIGIV: 0,4 mg/kg durante 5 días.
cUn intercambio de plasma de una volemia con sustitución mediante albúmina al 5% para 5 intercambios a días alternos.
El primer tratamiento siempre fueron corticoides con la excepción del paciente número 1.
El paciente número 4 recibió una segunda tanda de corticoides para una recidiva.



autores han descrito un pronóstico más favorable atri-
buido al tratamiento con corticoides. En la serie del pre-
sente estudio, 6 de 13 pacientes presentaron un curso
prolongado en la UCI y múltiples déficit en el momento
del alta y durante el seguimiento. Por esta razón, se
identifica a un subgrupo de niños cuya enfermedad se
caracteriza por un curso más grave. En nuestra expe-
riencia, los niños con lesiones extensas en el tronco ce-
rebral o la médula espinal presentaron un mayor número
de déficit, comparado con los niños cuyas lesiones se lo-
calizaron principalmente en el cerebelo o la sustancia
blanca subcortical.

La RM se considera la técnica de diagnóstico por
imagen de elección para el diagnóstico de la EMDA5,6,16.
No obstante, en una proporción significativa (7 de 13)
de los pacientes de la presente investigación se observa-
ron RM normales en el momento de los déficit neuroló-
gicos máximos. Algunos no manifestaron cambios sig-
nificativos de las imágenes hasta al cabo de algunas
semanas de evolución de la enfermedad, lo que dio lu-
gar a un retraso potencial del diagnóstico y el tratamien-
to, mientras que en un niño (paciente número 13) se ob-
servó una progresión de las lesiones tras la mejora
clínica. Por tanto, en este proceso tiene lugar un retraso
significativo entre el curso clínico y los cambios de las
imágenes de RM. Honkiemi et al17 describieron un retra-
so de los cambios de las imágenes de RM en la EMDA
en 4 pacientes adultos, al igual que Murray et al en su
informe de un caso18, pero dicho retraso no se había des-
crito en niños. En la serie de la presente investigación 5
de 7 pacientes con un retraso en los cambios de las imá-
genes diagnósticas presentaron una progresión rápida de
los síntomas. Puesto que en último término estos pa-
cientes presentaron un elevado número de lesiones en
los núcleos grises profundos y el tronco cerebral, es po-
sible que las lesiones en estas áreas requieran un tiempo
más prolongado para evolucionar y hacerse visibles con
la RM de resolución estándar, utilizada en la actualidad.
Es digno de mención que en la serie de pacientes adul-
tos17 los 4 pacientes también experimentaron un deterio-
ro rápido seguido de una mejora gradual. Es posible que
en los pacientes con un curso más rápidamente progresi-
vo las lesiones no sean aparentes en el momento de la
presentación o poco después, comparado con los pacien-
tes con una presentación más subaguda. Esto nuevamen-
te indica la naturaleza heterogénea de la EMDA y su va-
riada presentación clínica. También se podría especular
que la patogenia de estos casos con un retraso de los
cambios en la RM podría ser diferente de la de los que
presentan una EMDA “típica”. Los datos de la presente
investigación sugieren que la ausencia de cambios de la
sustancia blanca en la RM hasta al cabo de 3 semanas
de la enfermedad no excluye su diagnóstico; el trata-
miento no debe retrasarse si el índice de sospecha clíni-
ca es elevado.

Se considera que la patogenia de la EMDA es una in-
flamación multifocal diseminada y una desmielinización
en placas asociada con mecanismos autoinmunes en el
sistema nervioso central (SNC). La EMDA se desarrolla
después de una infección por un virus o puede asociarse
con la vacunación antirrábica, para la difteria-tos ferina-
tétanos u otros patógenos. Los anticuerpos frente a estos
patógenos pueden manifestar una inmunorreactividad
cruzada con la proteína básica de la mielina en la sus-

tancia blanca. Los hallazgos patológicos de desmielini-
zación e invasión perivenosa de los linfocitos y monoci-
tos en esta enfermedad son similares a los observados
en la encefalomielitis autoinmune experimental, un mo-
delo experimental aceptado de desmielinización
aguda19. A pesar de que típicamente la EMDA se descri-
be como una enfermedad monofásica de 2-4 semanas de
duración, se han descrito recidivas1-3,20,21, lo que plantea
la cuestión de si representan casos de esclerosis múltiple
(EM). En uno de los pacientes de la presente investiga-
ción (paciente número 5) tuvo lugar una recidiva. Otros
investigadores1,20 han sugerido el término de encefalo-
mielitis diseminada bifásica (EMDB) o de encefalomie-
litis diseminada multifásica (EMDM) para estos pacien-
tes. En comparación con la EM, el diagnóstico de
EMDB o EMDM está respaldado por los datos siguien-
tes: presentación polisintomática florida, ausencia de
bandas oligoclonales en el LCR, predominio de lesiones
de RM en la región subcortical con relativa preservación
de las áreas periventriculares pero con la posible afec-
ción de la sustancia gris profunda, la resolución comple-
ta o parcial de las lesiones de RM durante la convale-
cencia y la recidiva al cabo de 6 meses de un episodio
previo1,20. El paciente número 5 con EMDB de la pre-
sente investigación cumplió estos criterios. De acuerdo
con los criterios diagnósticos actuales, la presencia de
nuevas lesiones en la RM repetida 3 meses después del
episodio es predictiva de EM22,23. En la mayor parte de
niños con EM se demuestran nuevas lesiones en la RM
repetida al cabo de 2 años aun cuando permanezcan
asintomáticos. En ninguno de los niños del presente es-
tudio se observaron estas lesiones.

Debido a la patogenia inmune sugerida, en el trata-
miento de la EMDA se han utilizado agentes inmuno-
moduladores, en especial corticoides. A pesar de la au-
sencia de estudios controlados que demuestren su
eficacia, se dispone de pruebas anecdóticas convincen-
tes de su efecto beneficioso. En una serie reciente de ca-
sos pediátricos se ha descrito la utilización difundida de
corticoides; el 74% de 31 niños en una serie australiana
reciente4 y el 87% de 35 niños de una serie del Reino
Unido20 manifestaron una buena respuesta al tratamien-
to. Asimismo, en una gran serie pediátrica de 84 pacien-
tes de Argentina1 también se documentó un restableci-
miento satisfactorio y la resolución de las lesiones de
RM con la administración de corticoides en dosis altas
en 80 de 84 niños.

La utilización de IGIV está menos difundida, pero se
ha descrito en algunos informes de casos y series de pe-
queño tamaño3,9,10,24,25 efectuadas en niños, habitualmen-
te para pacientes que no han respondido a los corticoi-
des.

La plasmaféresis desempeña un papel definitivo en el
tratamiento de los procesos neurológicos que se supone
que están mediados inmunológicamente, como el sín-
drome de Guillain-Barré, la polirradiculoneuropatía des-
mielinizante inflamatoria crónica, la polineuropatías
asociadas a gammapatías monoclonales y la miastenia
grave26. Se ha sugerido que la plasmaféresis también po-
dría desempeñar un papel en el tratamiento de pacientes
con desmielinización aguda, incluidas la EM y la
EMDA26,27. No obstante, se han publicado pocos infor-
mes de su utilización en la EMDA. En 2 series de pa-
cientes adultos se describieron 2 y 4 casos, respectiva-
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mente10,28, con una EMDA rápidamente progresiva que
mejoró después de la plasmaféresis. En un estudio re-
ciente de la Mayo Clinic29 se revisaron 59 pacientes
consecutivos tratados con plasmaféresis para los episo-
dios agudos graves de desmielinización del SNC. En 10
de estos casos se identificó una EMDA y en 4 de estos
10 se obtuvo una mejora moderada o destacada después
de la plasmaféresis.

Hasta lo que sabemos, previamente sólo se han des-
crito 3 niños, a los que se realizó plasmaféresis para tra-
tar una EMDA después de la falta de respuesta al trata-
miento con corticoides o IGIV27,30,31. En los 3 informes
sus autores documentaron una mejora después del pro-
cedimiento terapéutico.

Un inconveniente de la presente serie es su naturaleza
retrospectiva, al igual que la naturaleza heterogénea de
los déficit neurológicos. En la presente serie, como tra-
tamiento inicial, en la mayor parte de casos (11 de 13)
se utilizó metilprednisolona, seguida de IGIV cuando se
observó una progresión o los déficit neurológicos signi-
ficativos no mejoraron. Cuando no se observó una me-
jora, 6 de los pacientes recibieron plasmaféresis y, en el
momento de completarla, en todos se había iniciado una
mejora. No puede determinarse si la mejora del estado
clínico puede atribuirse a la plasmaféresis, a la adminis-
tración previa de tratamientos inmunomoduladores o al
curso natural de la enfermedad. En los pacientes de la
presente serie la utilización de plasmaféresis no se aso-
ció con complicaciones. Las complicaciones potenciales
descritas por otros invesigadores29,32 incluyen la sepsis
de la línea central, la hipotensión, la anemia, las anoma-
lías electrolíticas y la trombocitopenia inducida por he-
parina.

El tratamiento instaurado en nuestro hospital ha evo-
lucionado e incluye un tratamiento inicial con corticoi-
des durante 5 días, seguido de una observación durante
3-5 días y, acto seguido, la administración de IGIV du-
rante 5 días, seguida de una observación durante 3-5
días. Si no se observa ninguna mejora significativa o la
función neurológica empeora, se efectúan 5 tandas de
plasmaféresis a días alternos.

La plasmaféresis debe considerarse como una opción
terapéutica para pacientes con EMDA, en particular si el
curso es agresivo o la enfermedad grave no ha respondi-
do a los corticoides y a la IGIV. No se ha dilucidado si
su empleo precozmente en el curso de la enfermedad al-
teraría el pronóstico. Está justificado un estudio multi-
céntrico, prospectivo para investigar el resultado del uso
de diferentes modalidades terapéuticas en el tratamiento
de la EMDA.
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