Paresia oculomotora,
alteracion del lenguaje y
hemiparesia en mujer de

36 anos.

Por el Dr. Anacleto House.



Descripcion clinica

Paciente de 36 afos que, encontrandose previamente bien, dos dias antes al ingreso inicia
cuadro febril (39°), mal estado general con debilidad general, tos escasa sin expectoracion,
desviacién ocular, alteracién del lenguaje y torpeza en extremidades derechas; al dia siguiente
persistia el cuadro con fiebre 38° por lo que acudié a un hospital interpretandose el cuadro
como catarral. El dia del ingreso tenia visita programada en Policlinica de Oftalmologia de

nuestro Hospital, de donde fue remitida a Urgencias.

Antecedentes Personales

No alergias a farmacos. Sin factores de riesgo vascular salvo fumadora de 20 cigarrillos al dia.
Uveitis cronica bilateral en tratamiento con prednisona 10 mg /24h, ciclosporina 100 mg 12h y
Daclizumab 1mg/Kg en infusién intravenosa mensual y control en Oftalmologia. Secuela
disminucién agudeza visual de predominio derecho. Meningitis a los 11 afios sin secuelas.
Actualmente menstruacién. No intervenciones quirurgicas. No cardiopatia. No broncopatia. No
ictus ni trombosis previas. Abscesos axila e ingle hace 3-4 afos. Migrafias desde hace afios sin

cambios.

Exploracion

Buen estado general. Buena coloracién e hidratacion. Obesidad. Hipertricosis. No rigidez de
nuca. Laten carétidas sin soplos. Auscultacién cardiaca: tonos ritmicos sin soplos. Auscultacién
pulmonar normal. Abdomen normal. No edemas maleolares. Laten pedias. Consciente,
orientada, lenguaje con leve disartria. Pupilas isocdricas y normorreactivas. Pares craneales:
nistagmo rotatorio al dirigir la mirada a la derecha, paresia en la abduccion y elevacion de ojo
derecho; paresia facial inferior derecha; resto normales. Hemiparesia derecha grado 4+/5.
Tono, reflejos y sensibilidad normales. Plantares flexores. No dismetria. Romberg negativo.
Marcha auténoma con leve inseguridad. Lesiones cutaneas en mucosa bucal compatibles con
aftas. No Ulceras genitales.

Analitica Urgencias: normal.

Exploraciones complementarias iniciales.

ECG: ritmo sinusal, dentro normalidad.

Rx Térax: discreto aumento hilio derecho, no condensaciones.

Analitica: Hemograma, bioquimica basica y coagulacién normales

TAC cerebral (Figura 1): imagen hipodensa capsulotalamica izquierda sugestiva isquemia.

Diagnéstico Diferencial
Diagndstico clinico: Sindrome febril. Sindrome hemimotor con paresia oculomotora.
Diagnéstico etioldgico:

- Encefalitis infecciosa.

- Encefalopatia inflamatoria.



- lctus isquémico.

Exploraciones Complementarias

Analitica sangre: hemograma, bioquimica, enzimas, lipidos y coagulaciéon normales salvo: VSG
64 mm/h; leucocitos 11.100; triglicéridos 157 mg/dl. Marcadores tumorales: negativos salvo
alfafetoproteina 13,94 mg/dl (normal 0-10). ECA: 31,2 mg/dl (normal 65-114). Proteinograma e
inmunoelectroforesis normales. Hormonas tiroideas normales. Autoanticuerpos ANA; antiDNA,
ANCA: negativos. Estudio de trombosis; antitrombina 11l 67%, anticoagulante lupico positivo,
test de inhibicién tromboplastina positivo.

Serologias toxoplasma negativas; CMV: IgG >250, IgM negativa; herpes I1gG 3,28, IgM
negativa; sarampion: IgG 8661, IgM negativa; VVZ IgG 5099, IgM negativa; parotiditis:
negativa. Serologias lues, brucella, legionella, fiebre Q y clamydia: negativas. Ac
antimycoplasma: 1gG 3,55, IgM positivo. Ac borrelia burdorferi: IgG 1/1024;, IgM negativo.
Serologia VIH: negativa. Poblaciones linfocitarias: normales. Hemocultivo: negativo.

Analitica orina standard: 6-10 leucocitos/campo, + 100 hematies, resto normal.

Ag legionella en orina: negativo.

Urinocultivo: negativo.

Analitica LCR: citobioquimico normal (7 células, 100% linfocitos, proteinas 27,7, glucosa 56,
pandy negativo); ADA 2,1; proteinograma e IgG normales. Serologia CMV negativa, serologia
micoplasma negativa. PCR para VVZ, VHS, VEB, CMV y VJC negativos. Examen
citopatoldgico acelular.

TAC toracico: campos pulmonares normales; no crecimientos adenopaticos hiliares de tamario
significativo; alguna formacion ganglionar mediastinica en regién paratraqueal de tamafo
maximo de 1 cm con conservacion del centro graso, de dudoso significado patoldgico.

TAC abdominal: glandulas suprarrenales y anexos normales.

EEG: trazado de base dentro de la normalidad con alguna punta aislada de tipo irritativo en
derivaciones derechas.

IRM cerebral con y sin gadolinio (Figuras 2 y 3): amplia zona de aspecto hiperintenso en T2 y
Flair e hipointenso en T1 que afecta a talamo extendiéndose a capsula interna y mesencéfalo,
con captacion parcheada e irregular de contraste y con escaso efecto masa sobre las
estructuras proximas; pequefia zona de hiperintensidad en T2 y Flair en sustancia blanca
subcortical frontal derecha con captacion irregular y mucho mas discreta. Estas lesiones
descritas no muestran el aspecto tipico de isquemia ni en estudio morfolégico ni en difusion,
planteando como primera posibilidad diagnéstica lesiones tipo encefalitis diseminada aguda.
Angiografia troncos supraadrticos por IRM: normal.

Test de patergia: negativo.

Ecocardiograma transtoracico: normal.

Ecografia abdominal y hepatica: parénquima hepatico homogéneo con aumento difuso

ecogenicidad, compatible con esteatosis. Vias biliares, rifiones, vesicula y bazo normales.



Evolucién

Al ingreso fiebre 38° permaneciendo posteriormente afebril sin tratamiento antibiético. Se
instaura tratamiento con metilprednisolona 1 g intravenoso diario 5 dias. Mejoria progresiva del
déficit neuroldgico.

IRM control (Figura 4): disminucion evidente de tamario y grado captacion de las lesiones
descritas respecto estudio IRM previo.

Al alta asintomatica, afebril, consciente, orientada, lenguaje normal, minima paresia recto
superior ojo derecho, resto examen neurolégico incluyendo marcha normales.

En control al mes la paciente esta asintomatica con exploracién normal.

Diagnéstico definitivo.

Encefalitis aguda inflamatoria por enfermedad de Behget.

Discusion.

La enfermedad de Behget es una patologia autoinmune croénica y recidivante. En casi todos los
pacientes hay afectacion de la mucosa oral en forma de aftas orales. Otras afectaciones mas
variables son las aftas genitales, afectacion ocular, lesiones cutaneas, afectacion vascular,
gastrointestinal, vascular y neuroldgica.

El mecanismo patogénico es una vasculitis leucocitoclastica o linfocitica de predominio en
capilares y vénulas. Menos frecuente, pero también posible, es la afeccién de grandes vasos.
Se ha relacionado la patogenia con el antigeno HLA-B51 y una supuesta reaccion de
hipersensibilidad frente a antigenos bacterianos de la flora de la cavidad oral.

La afectacion neurolégica es muy variable segun distintas series, oscila entre un 4 y un 48% de
los pacientes con enfermedad de Behget. Puede ser la primera manifestacion de la
enfermedad. La afectacién neuroldgica es polimorfa, puesto que puede afectar cualquier regién
del sistema nervioso central, aunque es caracteristica la afectacion del troncoencéfalo y de los
ganglios basales [1].

El diagndstico de la enfermedad de Behget es exclusivamente clinico. No hay ninguna prueba
de laboratorio especifica para el diagnéstico. En la encefalopatia inflamatoria por la enfermedad
de Behget tiene un gran rendimiento diagnéstico la resonancia magnética. Puede presentarse
el patron radiolégico tipico de afectacion de nucleos de la base y troncoencéfalo [2] como en

nuestro caso y ser de gran utilidad para el diagndstico.
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Figura 1. TAC cerebral al ingreso.



Fiura 2. IRM cerebral axial secuencias FLAIR al ingreso.



Figura 3. IRM cerebral axial con gadolinio al ingreso.
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Figura 4. IRM cerebral axial con gadolinio tras tratamiento.






