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Diagnóstico fi nal

Encefalitis límbica.

Hallazgos radiológicos

—  Tomografía computarizada (TC): examen de ca-
racterísticas normales. No hay captación de con-
traste (fi g. 1).

—  Resonancia magnética (RM): alteración de la se-
ñal parenquimatosa correspondiente a la región 
hipocámpica bilateral de predominio izquierdo 
(fi g. 2). Tampoco se observó efecto de masa. La 
región hipocámpica presentaba las siguientes ca-
racterísticas de señal: isointensa en T1; discreta-
mente hiperintensa en T2, y marcadamente hi-
perintensa en FLAIR (fi g. 3) y en difusión (fi g. 4). 
Tras la administración de contraste paramagnéti-
co no había captación de éste.

Comentario

La encefalitis límbica se ha descrito como una en-
tidad de origen autoinmunitario secundaria a la 
presencia de autoanticuerpos antineuronales. En 
muchos casos se trata de un síndrome paraneoplási-
co neurológico que combina desórdenes degenera-
tivos en el contexto de una neoplasia originada fue-

ra del sistema nervioso1. En otros casos se trata de 
una en cefalitis autoinmunitaria aislada (no para-
neo plásica)2,3. Clínicamente se manifiesta como 
pér dida de memoria subaguda, cambios de com-
portamiento, desorientación progresiva, crisis epi-
lépticas, trastornos psiquiátricos, insomnio, depre-
sión, alucinaciones, etc3-5. Cuando se trata de un 
síndrome paraneoplásico la clínica suele acompa-
ñarse de síntomas asociados a patología de fuera de 
la región hipocámpica, ya que produce una afecta-
ción más difusa.

Se han descrito casos en los que aparece una 
 encefalitis límbica paraneoplásica precediendo, in-
cluso en años, a la propia neoplasia. El 50 % de los 
tumores asociados a encefalitis límbica paraneoplá-
sica son carcinomas de pulmón de célula pequeña, 
y la mitad de ellos presentan anticuerpos contra la 
familia Hu de proteínas ligadoras de ARNm6. Las 
proteínas onconeuronales Ma1, Ma2 y Ma3 también 
se han identifi cado como antígenos de la encefalitis 
paraneoplásica7. En condiciones normales, los anti-
cuerpos anti-Ma reaccionan sólo contra neuronas y 
células germinales testiculares, puesto que la ex-
presión de su ARNm está restringida al tejido cere-
bral y testicular. En determinados tejidos neoplási-
cos como el de mama, colon o parótida se expresa 
también ARNm Ma1, Ma2 y Ma3. En algún caso se 
expresa el autoanticuerpo antineuronal y no llega a 
producir encefalitis, por lo que también infl uye la 
inmunorreactividad indi vidual.
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El diagnóstico se realiza mediante electroencefa-
lograma, que muestra afectación de los lóbulos 
temporales; análisis del líquido cefalorraquídeo, 
que presenta alteraciones infl amatorias; demostra-
ción de la presencia de anticuerpos onconeuronales 
en el plasma, y RM craneal, que se correlaciona 
bien con la clínica y muestra en una o ambas regio-
nes mesiales temporales, fundamentalmente en el 
hipocampo y la amígdala, una hiperintensidad de 
señal en secuencias T2 y FLAIR. El estudio de TC 
craneal habitualmente es normal1,6.

Cuando se presenta una clínica sugestiva de ence-
falitis límbica y en las pruebas de imagen se eviden-
cia una afectación unilateral, el diagnóstico dife-
rencial se puede plantear con un estatus epiléptico 
o un glioma de bajo grado.

El estudio anatomopatológico del tejido cerebral 
presenta infi ltrados linfocíticos T CD8+ en hipocam-
po y córtex entorrinal con pérdida neuronal, gliosis, 
neuronofagia, nódulos microgliales y linfocitos 
perivasculares5,6.

Es importante recordar que ante una encefalitis 
límbica hemos de buscar exhaustivamente una neo-
plasia subyacente. En algún caso puede aparecer 
posteriormente o estar presente en una fase locali-
zada, por eso hay que tenerlo en cuenta y realizar 
las exploraciones de cribado correspondientes1.

El mejor tratamiento de la encefalitis límbica pa-
raneoplásica consiste en el tratamiento dirigido a la 
propia neoplasia subyacente. La respuesta de la en-
cefalitis es variable, principalmente cuando se aso-
cia a un carcinoma de pulmón de célula pequeña. 
Otras opciones terapéuticas son los corticoides, la 
plasmaféresis o la inmunoglobulina intravenosa 

(más efectivas cuando se trata de una encefalitis 
autoinmunitaria no paraneoplásica, llegando en 
muchos casos a la remisión completa)10.

Bibliografía
 1. Graus F, Saiz A. Limbic encephalitis: a probably under-recog-

nised syndrome. Neurologia. 2005;20:24-30.

 2. Thieben MJ, Lennon VA, Boeve BF, Aksamit AJ, Keegan M, 

Vernino S. Potentially reversible autoimmune limbic en-

cephalitis with neuronal potassium channel antibody. Neuro-

logy. 2004;62:117-82.

 3. Prats-Vinas JM, Gaztanaga-Expósito R, Palacio-Pina M. 

Non-paraneoplastic limbic encephalitis. Rev Neurol. 2003; 

36:335-7.

 4. Farrugia ME, Conway R, Simpson DJ, Kurian KM. Paraneo-

plastic limbic encephalitis. Clin Neurol Neurosurg. 2005;107: 

128-31.

 5. Pearce JM. Paraneoplastic limbic encephalitis. Eur Neurol. 

2005;53:106-8.

 6. Mori O, Yamazaki M, Komiyama T, Ohaki Y, Katayama Y, Naito 

Z. A pre-senile case of limbic encephalitis and cerebellar de-

generation, with subacute onset of progressive dementia. J 

Nippon Med Sch. 2004;71:412-6.

 7. Graus F, Keime-Guibert F, Rene R, Benyahia B, Ribalta T, As-

caso C, et al. Anti-Hu paraneoplastic encephalomyelitis: 

analysis of 200 patients. Brain. 2001;124:1138-48.

 8. Barnett M, Prosser J, Sutton I, Hamagyi GM, Davies L, Harper 

C, et al. Paraneoplastic brain stem encephalitis in a woman 

with anti-Ma2 antibody. J Neurol Neurosurg Psychiatry. 2001; 

70:222-5.

 9. Thuerl C, Muller K, Launbenberger J, Volk B, Langer M. MR 

imaging of autopsy-proved paraneoplastic limbic encephali-

tis innon-Hodgkin limfoma. AJNR Am J Neuroradiol. 2003;24: 

507-11.

10. Watanabe Y, Shimizu Y, Ooi S, Tanaka K, Inuzuka T, Nakashi-

ma K. Steroid-responsive limbic encephalitis. Intern Med. 

2003;42:428-32.


