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RESUMEN

Objetivos: Delinear los criterios para el diagnéstico de nifios y adolescentes con encefalopatia aguda y las principales manifestaciones
clinicas y de laboratorio de los trastornos que con mayor frecuencia motivan su asistencia a los servicios de emergencia.

Desarrollo: Se delinea un algoritmo de actuacion diagnéstica general ante un nifio o adolescente con encefalopatia aguda. Primeramente
se plantea el concepto de encefalopatia aguda. Se tuvo en cuenta que sus manifestaciones clinicas consisten fundamentalmente en
trastornos de la conciencia, de las funciones mentales, de la ocurrencia de crisis epilépticas y otros signos de focalizacién o disfuncion
neurolégica. En segundo lugar, ante un paciente con criterio de encefalopatia aguda, se insiste en la importancia de determinar si se trata
de una encefalitis 0 no. Se aborda el enfoque diagnéstico ante un paciente pediatrico con encefalitis enfatizando en los principales
examenes de laboratorio y neuroimagen para diagnosticarla y su interpretacion etiolégica. Luego se sefialan las principales encefalopatias
agudas que no cumplen los criterios de encefalitis infecciosa o autoinmune y se mencionan los elementos fundamentales que las hacen
sospechar.

Conclusiones: La organizacion que se propone para el diagnéstico de encefalopatia aguda y de los trastornos que la motivan es una
contribucién para mejorar la atencién ante esta situacion grave que requiere de un manejo eficaz y rapido. Este enfoque puede ser la clave
para el diagnéstico en la practica neuropediatrica y la determinacion de la conducta adecuada.

Palabras clave. Encefalitis. Encefalopatia aguda. Encefalopatias metabélicas innatas. Sindrome de Reye. Trastornos de la conciencia.

Diagnosis of acute encephalopathy in neuro—pediatric practice

Objective: To describe the necessary approaches for diagnosis of children and adolescents with acute encephalopathy, it's main clinical
manifestations and laboratory tests of more frequent disorders that are reason of attention in emergency services.

Development: One algorithm about the general actuation for diagnosis in children and adolescents with acute encephalopathy is
delineated. Initially, is established the concept of acute encephalopathy, and are considered main clinical manifestations: disorders of
consciousness, mental function, and occurrence of epileptic seizures and other neurological manifestations of focalization or dysfunction. In
second place, in patient with criteria of acute encephalopathy, is very important to definite if clinical manifestations are consistent with
encephalitis or not. Here is presented an option for diagnosis of patient with encephalitis, emphasizing on the laboratory tests and
neuroimaging for diagnosis and cause determination. After that, are mentioned the main options in diagnosis of acute encephal opathy that
do not fulfill the criterions, neither of infectious encephalitis or immune—mediated neurologic diseases, and are mentioned fundamental
elements that make to suspect them.

Conclusions: The proposed organization for the diagnosis of acute encephalopathy and disorders that are motive of it, it is a contribution
for to get betters the attention on this serious situation that needs an effective and fast conduct. This approach can be the key for diagnosis
in child neurology practice and appropriate conduct determination.

Key words. Acute encephalopathy. Consciousness disorders. Encephalitis. Innate metabolic encephalopathy. Reye syndrome.
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Diagnostico de la encefalopatia aguda en la practica neuropediatrica

INTRODUCCION

La atencién de un nifio o adolescente que es
llevado a los servicios de urgencia por presentar
trastornos de la conciencia o de las funciones
mentales, asociados a crisis epilépticas y trastornos
motores, constituye una emergencia médica que
requiere de cuidados inmediatos para preservar su
vida y disminuir la posibilidad de secuelas.

Ambas condiciones dependen de la causa de estas
manifestaciones clinicas, de la prontitud del
diagnéstico y de la conducta rapida pero adecuada
de los profesionales que lo asisten, entre otras.

Debido a la ocurrencia relativamente frecuente de
este evento y a sus implicaciones en relacion al
prondstico, el médico debe conocer bien sus
funciones para cumplir las expectativas ante estos
pacientes, que a su vez, requieren habitualmente
de la asistencia conjunta de médicos de varias
especialidades y de los servicios de los medios
diagnosticos, en dependencia a las circunstancias.

Aunque por las caracteristicas clinicas es usual que
los pacientes sean ingresados en las unidades de
cuidados intensivos, el médico que recibe al
enfermo esta en la obligacién de seguir una serie
de pasos que tienen como finalidad contribuir al
diagnéstico y tomar las decisiones iniciales
adecuadas. En los primeros momentos de la
atencion, puede modificarse substancialmente el
prondstico.

CONCEPTO Y MANIFESTACIONES CLINICAS

La encefalopatia aguda: “son manifestaciones
clinicas de disfuncién del sistema nervioso central
(SNC) de instalacion aguda, independientemente
de la posible causa” (1). Las manifestaciones
clinicas consisten fundamentalmente en trastornos
de la conciencia, de las funciones mentales, de la
ocurrencia de crisis epilépticas y otros signos de
focalizacién o disfuncion neurolégica (2,3).

De lo anterior se puede inferir que lo primero en el
diagndstico es precisar que las manifestaciones
sean agudas, por tener un periodo de instalacién y
progresion de menos de siete dias (habitualmente
de horas) y que estén presentes alteraciones que
muestren una afectacién difusa del encéfalo.

Trastornos de la conciencia

Muchas son las definiciones de conciencia. Sin
embargo, segun el texto de Adams y Victor, (4)
muchas de ellas no sirven para ningin propdésito
practico. Consideramos que la clasificacion de la
conciencia puede basarse en la capacidad de
despertar (prepararse para la cognicién) y del
conocimiento que el paciente tiene de si mismo y
de su entorno (cognicion).
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De esta manera, el nivel de conciencia de un
paciente en estas situaciones de emergencia, se
plantea que puede ser considerada de manera
rapida y eficaz a partir de las respuestas a
determinados estimulos (Tabla 1).

El estado de conciencia del paciente puede
modificarse en el transcurso del tiempo y por lo

Tabla 1. Clasificacion del estado de la conciencia
(Modificado de 4)

Estado de la Capacidad de Cognoscitivo
conciencia despertar*

Normal Despierta Acorde al
comportamiento y
discurso, como se
espera a su edad y

estado habitual
previo
Inatencién, Despierta, Imperceptible,
confusion, tendencia al pensar lento y no
obnubilacién suefio claro, solo ejecuta
ordenes sencillas
Delirio Despierta Confusion  mental,
excitacion,
alucinaciones
Estupor Despierta ante No respuesta a las
estimulos o6rdenes verbales, y
dolorosos al dolor la respuesta
fuertes es lenta e
inadecuada
Coma Ausente No percibe ni

responde a los
estimulos externos o
a las necesidades
internas

*Se refiere a la normal preservacién de ciclos de suefio
y vigilia

tanto, se debe tener una evaluacion inicial.
Ademads, se requiere utilizar algin método para
definir la intensidad y la evolucién del paciente,
para lo cual es de mucha utilidad la escala de coma
de Glasgow (Tabla 2), la que puede realizarse en
breve tiempo y repetirse cada vez que se considere
necesario (5).

Anotar la puntuacién y el acapite que “falla” es de
mucha importancia, pues permite evaluar
frecuentemente si el paciente presenta mejoria o
no, de la conciencia. En caso de que la puntuacién
de la escala de coma de Glasgow disminuya, indica
que el paciente esta empeorando y/o el tratamiento
no es suficientemente eficaz.

Crisis epilépticas

Es una de las manifestaciones frecuentes en las
encefalopatias agudas, lo que no implica que el
paciente padezca de epilepsia. Las crisis
epilépticas son manifestaciones neurolbgicas
debidas a descargas subitas, excesivas Yy
sincronicas, de neuronas de la corteza cerebral. En
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Tabla 2. Escala de coma de Glasgow (Modificada para
la edad pediatrica)

Puntos/edad <5 afios >5 afos
Apertura de los ojos
4 Espontanea Espontanea
3 Alavoz Ala voz
2 Al dolor Al dolor
1 Ninguna Ninguna
Mejor respuesta verbal
5 Alerta, gorjeo, Orientada
palabras, oraciones
acorde a la edad
4 Habilidad menor de Confuso
la usual, llanto
irritable
3 Llanto al dolor Palabras
inapropiadas
2 Gemido al dolor Sonidos
incomprensibles
1 No respuesta No respuesta
Mejor respuesta motora
6 Movimientos Obedece ordenes
espontaneos
normales

Localiza el dolor supra ocular (> 9 meses)
Retira la presién sobre la raiz nasal
Flexiona a la presion supra ocular
Extension a la presién supra ocular

No responde a la presion supra ocular

P N Wb O

las encefalopatias agudas, las crisis se presentan
con mayor frecuencia con manifestaciones motoras
(focales, generalizadas, o focales secundariamente
generalizadas) y son calificadas como sintomaticas
agudas por ser crisis asociadas a un insulto
sistémico, o en estrecha relacion temporal a un
dafio cerebral documentado (6). Por supuesto,
puede ocurrir una crisis de este tipo en un paciente
con historia de epilepsia.

Trastornos motores

Las otras manifestaciones que son frecuentes y
pueden estar presentes en distintas combinaciones
con los otros dos grupos son los trastornos
motores. En el contexto de la encefalopatia se
incluyen las alteraciones estructurales y/o
funcionales de las tres redes del encéfalo que
intervienen con el movimiento: piramidal, estrio—
palido—subtalamico, y cerebelo y sus vias.

La disfunciébn de cualquiera de las tres redes
funcionales, o las combinaciones, pueden estar
presentes en los enfermos con encefalopatia
aguda. Puede esto determinar la existencia de un
sindrome de afectacion piramidal o corticoespinal
(debilidad muscular, hipertonia muscular,
hiperreflexia muscular y signo de Babinski), en el
primer caso. Un sindrome motor extrapiramidal
dado por movimientos involuntarios anormales
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(distonia, corea, atetosis, temblor, y menos
frecuentemente balismo) y trastornos del tono y la
postura que desaparecen durante el suefio ocurren
por afectacion de los ndcleos grises de la base del
cerebro. La disfuncién del cerebelo cursa con uno
de los sindromes cerebelosos (desequilibrio
estatico, tembilor, dismetria, asinergia,
disdiadoccocinesia).

Ante un paciente con encefalopatia aguda, el
proximo paso es determinar si se trata de una
encefalitis 0 no (Figura). Esta etapa diferencia el
origen de la encefalopatia (Tabla 3) y precisa del
dominio de algunos conceptos fundamentales.

ENCEFALITIS

La encefalitis es la disfuncion aguda del sistema
nervioso central con evidencias radiolégicas o de
laboratorio de inflamacion del cerebro. La
disfuncion incluye fundamentalmente las crisis
epilépticas, los hallazgos de afectacion focal
neurologica y las alteraciones del estado mental (1).
Habitualmente se acompafia de fiebre cuando el
origen es infeccioso o0 relacionado con
enfermedades del tejido conectivo (autoinmune),
aunque puede presentarse en otras.

En algunas ocasiones se combinan los
mecanismos y puede ocurrir vasculomielinopatia
diseminada. La forma autoinmune clinicamente se
presenta como cerebelitis, encefalitis,
encefalomielitis diseminada aguda, rombencefalitis,
y neuromielitis dptica (Afectan fundamentalmente la
sustancia blanca cerebral).

La neuroimagen en las encefalitis infecciosas se
caracteriza principalmente por la presencia de
edema cerebral (disminucibn del espacio
subaracnoideo, de las cisternas de la base, de los
ventriculos cerebrales e hipodensidad y afectacién
de la sustancia blanca y gris en la tomografia
computarizada de craneo). En contraste, en las
encefalitis de origen no infeccioso, las alteraciones
se precisan mejor en los estudios de imagenes de
resonancia magnética de craneo, principalmente
con la presencia de lesiones multifocales
fundamentalmente en la sustancia blanca
(hipointensas en T1 e hiperintensas en T2 y FLAIR)

).

Las caracteristicas del estudio citoquimico del
liquido cefalorraquideo (LCR) pueden ser parecidas
en ambos grupos, con aumento de la presion de
apertura del LCR, aumento de la celularidad, con
aumento de las proteinas y puede ocurrir
hipoglucorraquia. Por supuesto, en dependencia de
la causa existirAn modificaciones entre las
caracteristicas del liquido obtenido ().
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Tabla 3. Principales causas de encefalopatia aguda

Encefalitis aguda (evidencias radiolégicas o de
laboratorio de inflamacién)

e Infecciosa (bacterianas, virales, hongos, otras):
meningoencefalitis, encefalitis, tromboflebitis,
colecciones intracraneales (absceso, empiema),
encefalopatia séptica

e Autoinmune: post—infecciosa, post—vacunal,
paraneoplésica, vasculitis (incluyendo las enfermedades
del tejido conectivo)

No encefalitis

e Intoxicaciones: medicamentos (drogas antiepilépticas,
barbitdricos, benzodiacepinas, otras), alcohol, plomo,
pesticidas, y otros

e Trastornos endocrino—metabolicos: hipoglicemia,
cetoacidosis diabética, trastornos hidroelectroliticos,
trastornos acido — basicos, errores congénitos del
metabolismo (neurometabdlicos), trastornos del tiroides
y suprarrenales

e Ofras causas: traumatismos craneales, trastornos
cerebrovasculares  (isquémicos — hemorragicos),
hipertension intracraneal aguda, sindrome de Reye,
insuficiencia hepética, insuficiencia renal

En los ultimos afios se han descrito o definido mejor
algunos cuadros clinicos 'y  mecanismos
fisiopatolégicos en procesos de encefalopatias
especificamente de origen inflamatorio autoinmune,
lo que ha permitido diagnosticar a muchos
pacientes que previamente quedaban sin definir o
con diagnésticos no bien justificados:

e Sindrome de epilepsia relacionada con infeccién
y fiebre (FIRES) y sindrome de epilepsia,
hemiplejia y hemiconvulsion idiopatica (IHHE).
Son sindromes epilépticos poco frecuentes que
se caracterizan por la ocurrencia de un estado
epiléptico en un niflo previamente sano en que
coincide con fiebre o aparece poco tiempo
después del aumento de temperatura. En ambos
sindromes no existe evidencia de infeccién del
sistema nervioso central y en la causa no es
evidente (7).

e Encefalopatia séptica. Se utiliza ante una
disfuncién severa de cerebro, causada por
inflamacion sistémica en ausencia de infeccion
directa en el encéfalo. Cambios en el flujo
sanguineo cerebral, liberacibn de moléculas
inflamatorias y  alteraciones metabdlicas
contribuyen a la disfuncion y muerte celular. Se
afectan fundamentalmente los ganglios basales,
tdlamo, capsula interna y la sustancia blanca
adyacente (8,9).

o Encefalopatia posterior reversible. Es otro
diagnéstico utilizado cada vez con mayor
frecuencia. Puede ocurrir en pacientes con
varias enfermedades, incluyendo infeccion,
sepsis y shock y también con enfermedades
autoinmunes. Se caracteriza por presentar en
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los estudios de imagenes de resonancia
magnética, hipointensidades en T1 e
hiperintensidades en T2 y FLAIR,
fundamentalmente en la sustancia blanca de las
regiones posteriores de ambos hemisferios
(10,112).

Considerando los “nhuevos puntos de vista”,
Wingfield y colaboradores proponen un algoritmo
diagnéstico y de conducta en la encefalitis (2). A
este se hacen adecuaciones al constituir el tercer
paso en el proceso diagnostico de la encefalopatia
aguda (Figura).

Principales exadmenes de laboratorio y
neuroimagen para diagnosticar encefalitis
(infecciosa o no)

e Hemograma con diferencial.
e Proteina C reactiva.

e Glucemia (fundamentalmente para comparar
con la glucorraquia).

e Hemocultivo.

e Estudio del LCR: citoquimico, tincion de Gram,
prueba del latex, determinacion de acido lactico,
examen bacteriolégico, examen micolégico,
examen virolégico e inmunolégico (en este caso
requiere extraccion de sangre para estudio del
suero, que debe ser enviado al laboratorio de
Inmunologia), y estudio citolégico.

e Neuroimagen: resonancia magnética vy
tomografia computarizada (TC) de craneo.

El estudio del LCR no debe realizarse en caso de
contraindicacion. La seleccion de los examenes en
el LCR depende de las caracteristicas clinicas de
cada paciente. Las principales contraindicaciones
para realizar la puncién lumbar son:

e Presencia de infeccion en la piel que
corresponderia al sitio de entrada del trocar de
puncién lumbar.

e Sospecha de diferencia de presiones entre los
compartimientos supratentorial e infratentorial.

e Bacteriemia.

e TC de craneo con alguno de los siguientes
hallazgos: desplazamiento de la linea media,
disminucion de volumen de las cisternas
supraquiasmatica y basilar, proceso ocupativo
en la fosa posterior, disminucion del espacio por
encima del cerebelo y debajo de la tienda del
cerebelo, y disminucién de volumen de la
cisterna cuadrigeminal.
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hongos, otras)

* Autoinmune (post—
infecciosa, post—

- vacunal,
convulsivas paraneoplésica,
¢ Neininas Spavs g A
ataxia cerebelosé, "Ne 'er_loefal iiia
hipercinesias * Fiica
* Tumoral

« Otras manifestaciones
por disfuncion del
enceéfalo (trastornos de
la conducta, del
lenguaje, afectacion de

* Cerebrovascular
* Endocrino-metabdlica
* Traumatismos

\ craneales )

nervios craneales)

Gano paso: \

Diagnéstico y manegjo
de la encefalitis
autoinmune

* Hallazgos sugestivos:
discinesias orofaciales,

Groer paso: \

Investigacion
diagnostica y manejo
de la encefalitis aguda

* Historiay examen

clinico scinesias
*|RM de craneo. o TC crisis disténicas
decraneo faciobraquiales,
« LCRT (incluyendo catatonia, otros signos

motores
extrapiramidales
* Buscar: trastornos

citoguimico, citolagico,
viroldgico, micoldgico,
inmunologico, y otros)

autoinmunes
* Electroencefalograma paraneoplas re
* Infeccién comprobada Tw .
0 probable: tratamiento vasculitis
p 5 * Tratamiento con

especifico
* Blisqueda de infeccion
negativa: ir al cuarto

metilprednisolona EVE,
inmunoglobulina EV, y
retirar el tumor si fuese

\paso ) \Ia causa /

Figura. Algoritmo para el diagnéstico ante un paciente pediatrico con encefalopatia aguda. *Algunas formas autoinmunes se
combinan a otros mecanismos y puede ocurrir vasculomielinopatia diseminada. tRealizar la puncién lumbar en caso de no
contraindicacién. £Si hay fuerte sospecha clinica de origen autoinmune y el paciente se deteriora rapidamente, se debe valorar

tratamiento precoz.

Las contraindicaciones relativas para realizar la
puncién lumbar son el aumento de la presién
intracraneal, el absceso cerebral y los trastornos de
la coagulacion.

Las indicaciones para realizar la TC de craneo
antes de la puncion lumbar son: 1) Pacientes
inmunocomprometidos, con lesién conocida del
sistema nervioso central y que pueda ser causa de
diferencia de presiones entre compartimientos
supra e infratentorial, 2) Pacientes que han tenido
una crisis epiléptica en la semana previa, 3)
Pacientes con trastornos de la conciencia, con
signos focales en el examen neuroldgico,
papiledema y/o sospecha de aumento de la presion
intracraneal.

En general, en nifios con encefalopatia aguda,

computarizada de craneo o Imagen de resonancia
magnética, antes de realizar la puncién lumbar.
Finaimente, el médico de atencién decidird la
realizacién de la puncién lumbar teniendo en cuenta
los riesgos y beneficios en cada momento, por
supuesto. La experiencia del médico es de mucha
importancia para tomar la decision correcta en cada
caso. En ocasiones se presentan dificultades en la
interpretacion de los resultados del estudio del LCR
y el médico debe tomar decisiones a partir de los
determinados elementos.

Ante la sospecha de infeccién del sistema nervioso
central y LCR “rojizo” (puncion traumético versus
hemorragia subaracnoidea) se sugiere la recogida
de LCR en tres tubos, centrifugar para ver
sobrenadante y buscar hematies crenados (El no

debe

realizarse

estudio

de  tomografia

aclaramiento en el liquido recogido en los diferentes
tubos, el sobrenadante xantocromico luego de

Rev Cubana Neurol Neurocir. 2015;5(2):156—63
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centrifugarlo y la presencia de hematies crenados,
son elementos a favor de hemorragia y no de
puncion traumatica), TC de craneo (que es Util para
comprobar la hemorragia), y andlisis microbiolégico.

La sospecha de infeccion del sistema nervioso
central con un resultado del LCR dificil de
interpretar comprende las siguientes posibilidades:

e Puncion fallida. Se sugiere establecer el uso de
antibidticos.

e No celularidad, o se corresponde con un
predominio no esperado. Se sugiere observar la
relacién glucorraquia/glicemia, exédmenes de
diagnostico rapido (Tincion de Gram, prueba del
latex, otro disponible), y considerar la repeticion
de la puncién en seis horas. Considerar que en
las primeras horas puede no haber celularidad y
gue en ocasiones la poca celularidad es un
factor de mal prondstico. Ademas, en procesos
virales pueden encontrarse inicialmente
polimorfonucleares.

e Glucorraquia/glicemia como Unico resultado
anormal. Se sugiere proceder de manera similar
a la situacién anterior.

e Solo aumento de las proteinas en el LCR (con o
sin hematies). Existe 1 mg/dL cada 750
hematies o mayor a esta relacion y no
justificarse por la presencia de sangre. Se
sugiere considerar la posibilidad de origen
autoinmune, coleccion parameningea (absceso,
empiema).

e Tratamiento previo “infeccion modificada”. Se
sugiere valorar la proteina C reactiva y recordar
gque lo que se modifica inicialmente es el
resultado, o los resultados de microbiologia,
pero la celularidad y resto de las caracteristicas
generalmente se mantienen. Indicar prueba del
latex y realizar estudios de imagenes de craneo.

e Limitacibn para realizar examenes de
diagndstico rapido. Se sugiere basarse en las
manifestaciones clinicas, la epidemiologia y el
resto de los exadmenes, incluyendo la
neuroimagen.

Otras situaciones también pueden presentarse. Sin
embargo, estas son posiblemente las que ocurren
con mayor frecuencia en los servicios de urgencia
pediétrica.

Principales exadmenes de laboratorio para
precisar especificamente la causa de la
encefalitis

e Para infecciones virales de primera linea son la
reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) y
serologia. Los agentes méas comunes son

Rev Cubana Neurol Neurocir. 2015;5(2):156—63

herpes virus (HSV), varicela zoster (VZV),
enterovirus, adenovirus. La PCR positiva en
LCR es un fuerte indicador de infeccion directa
mé&s que enfermedades mediadas por
mecanismos inmunoldgicos post infecciosas (12).

e Immunoblotting contra variedad de antigenos de
virus y bacterias. Fundamentalmente
citomegalovirus (CMV), HSV tipo 1 y HSV tipo 2,
paperas, sarampion rubeola, varicela zoster,
Epstein Barr (EBV), adenovirus, toxoplasma
gondii y micoplasma, en LCR. En caso de ser
positivo para algin antigeno, puede realizarse
estudio de sueros pareados (12).

e Para infecciones bacterianas se indica
coloracién de Gram, prueba del latex, cultivos de
LCR, hemocultivo, acido lactico (13,14).

e Para encefalomielitis diseminada aguda:
estudios inmunoldgicos de LCR y suero
(simultaneamente), para determinar la presencia
de bandas oligoclonales y la posibilidad de
sintesis intratecal de inmunoglobulinas. La
presencia de bandas oligoclonales es mucho
mas frecuente en la encefalomielitis diseminada
aguda que en las encefalitis de origen viral (12).

e Iméagenes de resonancia magnética de craneo.
En la encefalomielitis diseminada aguda se
presenta principalmente lesiones multifocales en
la sustancia blanca y en las encefalitis virales se
afecta la sustancia gris y la blanca.

En ocasiones deben realizarse otros examenes que
se consideren en cada paciente, como por ejemplo,
electroencefalograma, potenciales evocados
auditivos de tallo cerebral, estudios para el
diagnéstico de vasculitis, trombofilia. En las
encefalitis, en general, el médico debe vigilar
fundamentalmente la ocurrencia de trastornos
respiratorios derivados de los trastornos de la
conciencia, las crisis epilépticas y la hipertension
intracraneal debido fundamentalmente al edema
cerebral (15).

PRINCIPALES ENCEFALOPATIAS AGUDAS
QUE NO CUMPLEN LOS CRITERIOS DE
ENCEFALITIS INFECCIOSA O AUTOINMUNE

En este grupo se incluye un grupo de
enfermedades que no seran abordadas
ampliamente. Solo se hara mencién de las
principales y los elementos fundamentales que las
hacen sospechar. Todas cumplen inicialmente los
criterios de encefalopatia aguda.

Sindrome de Reye

Es una encefalopatia aguda, con degeneracion
grasa del higado, que ocurre casi exclusivamente
en nifios. La causa es desconocida (16). Los
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criterios diagndsticos segun el Centro de control de
enfermedades (CDC) son:

e Encefalopatia aguda no inflamatoria, es decir,
sin pleocitosis en el LCR.

o Histologia hepatica caracteristica o aumento de
los niveles de transaminasas o0 amonio tres o
mas veces de su valor normal.

e No explicable por otra enfermedad (17).

El cuadro clinico comprende Ila fiebre, no
especialmente elevada, sintomas de congestion de
vias respiratorias altas y presencia de disfuncion
ventilatoria que, en ocasiones, se suelen solapar
con manifestaciones gastrointestinales.
Especialmente en el lactante, parece existir una
mejoria de los sintomas antes del agravamiento de
la enfermedad. Los vOmitos en poco tiempo se
vuelven irreducibles y, a menudo, se suelen
relacionar con los sintomas intestinales. Después
progresa el deterioro de la conciencia, con alguna
respuesta como consecuencia de los vomitos y la
reaccion de agitacion psicomotora subsiguiente.

Estos sintomas son la representacién de una
disfuncién del metabolismo mitocondrial,
especialmente hepatico por lo que se suelen
acompafiar de alteraciones significativas en su
funciéon (incluida la elevacién en suero de las
enzimas hepaticas sin elevacion significativa de la
bilirrubina, y aumento del amonio sérico). Dichos
sintomas se han de presentar por debajo de los 18
afios de edad y, en principio, no deben tener una
mejor explicacion, ni ser atribuibles a trastornos
inflamatorios o infecciosos que afecten al SNC.

Errores congénitos del metabolismo (ECM)

Pueden ser causa de encefalopatia aguda aquellos
errores congénitos del metabolismo que tienen su
presentacion clinica fundamental en la afectacién
del sistema nervioso (enfermedades
neurometabdlicas) (18-20). Los elementos que

encefalopatia inexplicable.

e Trastornos hidroelectroliticos durante el cuadro
agudo.

e Ausencia de prédromo viral claramente
separado del inicio de la encefalopatia.

e Antecedentes de abortos espontaneos en la
madre.

En esta situacion los estudios metabdlicos basicos
se realizaran siempre de urgencia en pacientes con
sospecha de ECM de instalacion aguda para poder
ser clasificados de acuerdo a grupo de trastornos:

e lonograma y gasometria para determinar la
presencia de acidosis con Anién GAP
aumentado (Aniébn GAP = Na - [Cloro +
bicarbonato]). En aquellos casos en que el valor
es menos de 12, no existe acidosis con anion
GAP aumentado, de 12 a 19 estd en rango
dudoso y los resultados con cifras superiores
indican que existe acidosis anion GAP
independientemente del valor del PH.

e Cuerpos cetodnicos en orina.

e Glicemia.

e Acido lactico en sangre.

e Amoniaco en sangre (Tabla 4).

En caso de horas de evolucion, pueden presentarse
otros hallazgos, pero que son secundarios y causar
confusion diagndstica. Finalmente, pueden incluso
encontrarse combinaciones  de resultados
inesperados si no se considera esta posibilidad.

Otras encefalopatias agudas (no encefalitis)

Puede ocurrir encefalopatia de instalacion aguda de
origen toéxico exégeno (por ej.: administracién de
medicamentos para el tratamiento del cancer (21),

Tabla 4. Elementos de ayuda a la interpretacion de los resultados de
pruebas para detectar una enfermedad neurometabélica

sugieren una enfermedad neurometabdlica

son: Grupo de Acidosis Cetosis Hipo- Hiper— Aumento
trastornos y anion glucemia amonemia de acido
e Habitualmente edad inferior a 5 afios. GAP lactico
. . . . Acidurias + + No No No
. H_|stor|q personal de. episodios de organicas
disfuncién hepatica, vémitos frecuentes en
el curso de enfermedades virales, Beta + No + No No
desarrollo  neurol6gico  deficitario o oxidacion
isodio de enfermedad grave de causa de acidos.
episodio g grasos
no precisada. Acidosis + + No No +
. . ., lactica
e Trastornos de la conciencia a repeticion,
que puede ser desencadenado por Trastornos  No No No + No
infecciones, deshidrataciones, diarreas. del ciclo
de la urea

e Historia familiar de sindrome de Reye o
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toxicidad hepética por antiepilépticos (22), metales
pesados (plomo), entre otros. Entre las causas
relativamente frecuentes de encefalopatias agudas
se sefiala la salicilica, la dependiente de contacto o
ingestion con organofosforados y todos los
farmacos psicotropicos. La encefalopatia aguda se
presenta en varias enfermedades con disfuncion
renal, endocrino—metabdlica (tiroides, diabetes
mellitus, suprarrenal), y otras (23-25). Ante un
paciente pediatrico con encefalopatia aguda y
ausencia de lesion definida es muy conveniente
solicitar analisis de tdxicos en sangre y orina
(especialmente si se sospecha de intoxicacion, o
por el contrario, no se encuentra una causa que
justifique el cuadro clinico).

CONCLUSIONES

Las manifestaciones de afectacion encefélica difusa
de instalacion aguda, se corresponden con una
emergencia médica. Debe tenerse mucho cuidado
en el interrogatorio y en el examen fisico de manera
gue los datos obtenidos sean confiables y se debe
evitar que los hallazgos sean interpretados como
secundarios a manifestaciones de histeria u otra
enfermedad psiquiatrica primariamente.
Actualmente se conocen las manifestaciones
neuropsicoldgicas, neuropsiquiatricas o mentales
(como se prefiera denominarlas) en las
encefalopatias y el hecho de no tener en un
momento determinado la explicacion de algun
sintoma o signo, no es justificacion para ser
obviado o interpretado como de origen
“primariamente psiquiatrico”.

El abordaje de manera organizada y teniendo la
precaucion de conocer los conceptos relacionados
con las manifestaciones neuroldgicas del sistema
nervioso central de instalacion aguda, puede ser la
clave para el diagnéstico y la determinacién de la
conducta adecuada en cada momento. En los
Ultimos  afios, luego de considerar las
encefalopatias de origen autoinmune, ha
aumentado de manera importante la posibilidad de
diagndstico en pacientes que previamente no
podian ser diagnosticados. Por supuesto, estos
avances han influido de manera significativa en la
mortalidad y las secuelas en estos pacientes.
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