Panencefalitis esclerosante sub aguda post sarampion
Subacute sclerosing encephalitis alter measles
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Se presenta un caso de Panencefalitis Esclerosante sub aguda post sarampion (PEESA),
el primero en nuestro medio corroborado por técnicas de inmuno histoquimica y con el
cual deseamos llamar la atencién en varios puntos:

1.La escasez de casos clinicos es una poblacion como la nuestra con una alta
prevalencia de sarampion; si sabemos ademas que para la poblacion norteamericana la
incidencia estimada de Panencefalitis Esclerosante sub aguda (PEESA) después de
haber contraido naturalmente la enfermedad es de 5.2-9.7 por millon de casos.

2.Resenar las caracteristicas clinicas evolutivas de la enfermedad sobre todo en sus
periodos iniciales; y pensar en el hecho de que puedan estar pasando desapercibidos
muchos casos.

3. En nuestro medio es el primer caso en el que se ha podido tener comprobacion
inmunoloégica en vivo y se ha podido recuperar el material viral de las piezas
anatomopatologicas.

4.El hecho de haberse presentado un patron EEG no caracteristico cuando ya el paciente
presentaba un cuadro clinico bastante florido.

CASO CLINICO:

Niflo de 12 afios de edad natural y procedente de Lima, 3er. Grado de instruccion
primaria. Tiempo de enfermedad aproximado de 1 afio, tiempo del episodio agudo 2
dias, sintomas principales: disminucion del rendimiento escolar y crisis mioclonicas.
Ingreso al Hospital Cayetano Herediael 15 de marzo de 1984. El 13 de marzo de 1984 a
raiz de un problema familiar muy serio el nifio presenta en forma brusca y por primera
vez caida de la cabeza y tronco para adelante con flexion de miembros superiores, de
varios segundos de duracion y con pérdida de conciencia, ademas imposibilidad para
deambular (astenia?). Llevado a emergencia es catalogado como un sindrome
conversivo y 2 dias después regresa porque estas crisis han aumentado en frecuencia,
intentisidad y duracion y ya le es imposible permanecer de pie o inclusive sentado. Es
visto por nosotros en esas circunstancias objetivaindose un nifio despierto, orientado y
colaborador que presentaba practicamente un estado de mal de crisis mioclonicas,



durante las cuales perdia parcialmente el umbral de conciencia y flexionaba cabeza,
tronco y miembros superiores con pérdida de tono cervical y en ocasiones, mirada
conjugada para arriba, de aproximadamente 10-12” de duracion, las que se repetian cada
16-18” ininterrumpidamente. El resto del examen no era contributorio. Como
ampliacion de anamnesis el padre refirio haber notado desde aproximadamente 1 afio
atras, dificultades en el rendimiento escolar y transtornos de la conducta caracterizada
por agresividad e inquietud motora. Dentro de los antecedentes importantes: La madre
no recordaba si el nifio habia sido vacunado para el sarampion y decia que habia tenido
sarampion leve a los 3 afios de edad.

En el examen clinico se observo un nifio despierto y colaborador, no lucia bradipsiquico
e inclusive entre las crisis, su raciocinio y su forma de hablar eran bastante correctos; no
tenia signos de localizacion, estaba globalmente hipotonico y el fondo de ojo era
normal. El mismo dia del internamiento se realizo6 un EEG de urgencia al tener la
sospecha clinica de PEESA encontrandose una desorganizacion difusa del trazado, con
alguna actividad irritativa multifocal y sin evidencia de actividad peridodica ni mucho
menos complejos punta-onda. Medicado inicialmente con clonazepan y luego con
valproato de sodio, rapidamente comenz6 a presentar deterioro de las funciones
nerviosas superiores llegando a asumir actitudes francamente pueriles en contraste con
las mioclonias que disminuyeron de frecuencia e intensidad permitiéndole inclusive
alimentarse solo. En una oportunidad al parecer presentd una crisis tonico clonica
generalizada no evidenciada por nosotros. Fue presentado gradualmente aumento de
tono muscular y postura distonica de pies. Fue dado de alta el 28 de abril 1984 y fue
seguido en el consultorio externo con muy poca mejoria de las crisis y del cuadro
clinico.

En agosto del afio 1984 al notar un empeoramiento del cuadro deciden llevarlo al
Instituto Nacional de Enfermedades Neuroldgicas (donde permanecio internado del 31
de agosto al 2 de noviembre de 1984). El examen clinico de ingreso lo muestra
conciente y orientado pero con dificultades para expresarse, con las crisis mioclonicas
ya descritas muy frecuentes, hiperreflexia y espasticidad generalizada, esbozo de
Babinski bilateral y en alglin momento de la evolucion se encuentra signo de rueda
dentada. Empeora gradual y notablemente hacia una espasticidad o hiperreflexia
notorias a predominio derecho y no llega a desarrollar déficit motores. Desde el dia 13
de setiembre entra en coma superficial que se profundiza gradualmente, desarrolla una
bronconeumonia y fallece presentando una evidente espasticidad y con rigidez de
descerebracion bilateral.

Se le realizaron los siguientes exdmenes auxiliares: Tomografia Axial Computarizada
Cerebral, con resultado normal. Al inicio de la enfermedad se tomaron cuatro
electroencefalogramas, todos con lentificacion difusa tinicamente.El ultimo a fines de
abril de 1984 con complejos semejantes a las de Panencefalitis Esclerosante sub aguda
post sarampion pero unilaterales. Proteinograma electroferético de liquido céfalo
raquideo con valores de 13.75 mg, de gamma globulina. Titulos de anticuerpos para
sarampion al inicio negativo en sangre y luego 1: 10,000. No se hizo mas que una
determinacion en liquido céfalo raquideo. Test psicologicos aplicados: Wechsler,
Bender, Benton, mostraron un CI de 44 con predominio de compromiso prefrontal.

DISCUSION



En 1933 Dawson (1) describi6 un tipo de encefalitis cronica progresiva en nifios en los
que observd presencia de inclusiones intranucleares y menos frecuentemente
intracitoplasmaticas semejantes a las encontradas en otras infecciones virales. En 1945
Van Bogaert (2) le da el nombre por todos conocidos de Leucoencefalitis en virtud del
compromiso de sustancia blanca. En 1965 Bouteille (3) con el microscopio electronico
demuestra nucleocapsides semejantes a las del grupo paramixovirus en el cerebro de
pacientes fallecidos con PEESA y 2 afios mas tarde Conolly (4) reporta la presencia de
titulos elevados de anticuerpos para el virus de sarampion en sangre y liquido céfalo
raquideo de estos pacientes.

Epidemiologicamente es de distribucion mundial y prevalente en las zonas rurales. En
EE.UU hay un caso nuevo cada mil nifios por afio. Cuanto mas joven se haya tenido el
sarampion se triplica la posibilidad de tener PEESA, asi que 40-50% ocurre en menores
de 2 afos (5). En 15% de los pacientes puede no haber habido clinica de sarampion
pero si antecedente de exposicion. El periodo de incubacion estd en promedio alrededor
de los 7 afios. De acuerdo con Modlin (5) al afio 1977 el riesgo de desarrollar PEESA
era de 0.5-1 por millon para los vacunados y de 5.2-9.7 por millon de casos de
sarampion. La edad de inicio entre 2 y 20 afios y el tiempo de enfermedad entre 6 y 24
meses (6-7-8). Risk en 1978 describe 5% de 118 pacientes con remisiones espontaneas
y Jabour y Freeman en 1969 estudiaron la enfermedad (6-7) en:

I) Cambios de personalidad, de conducta o problemas de escolaridad, en la descripcion
clasica problemas para calcular.

II) Pobre coordinacion, crisis atonicas, mioclonicas a veces movimientos involuntarios
y ceguera.

IIT) Espasticidad, crisis subintrantes, posturas anormales y muerte.

En el estadio II el EEG es generalmente caracteristico (10) pudiendo inclusive el
complejo anormal preceder en el tiempo al movimiento mioclénico cuando lo que el
paciente presenta son dropp attacks por ejemplo. El EEG siendo caracteristico en este
estadio nos ayuda en el diagnostico. Esto llama la atencidén en nuestro paciente ya que
Cobb (11) describia que la ausencia de complejos en relacion a las mioclonias ocurria
muy raramente.

Desde el punto de vista anatomo-patologico afecta tanto a sustancia gris como a
sustancia blanca como se ve en las encefalitis virales; es mas desmielinizante cuanto
mas crénico; mas presencia de cuerpos de inclusion cuanto mas agudo (12). En los
ultimos tiempos se han implementado nuevos métodos de diagndstico
inmunohistoquimicos, que permiten un diagndstico de certeza para esta entidad.

Aunque no se tienen estudios poblacionales de la prevalencia del sarampioén en nuestro
medio, sabemos por experiencia hospitalaria de su alta frecuencia estacional en los
meses de verano en la costa. La alta frecuencia de casos de sarampion contrasta asi
grandemente con la escacez de casos de PEESA. En ese sentido como mencionara
Dawson de 1934 (12) el diagnostico ha sido en nuestro medio eminentemente anatomo-
patolégico (13) hasta la presentacion de este caso. El objeto de nuestra presentacion ha
sido llamar la atencion para el curso clinico electroencefalografico que nos permita una
alta sospecha clinica; sospecha que hoy dia puede ser confirmada con titulacion de
anticuerpos y por inmunoperoxidacion al detectar el material genético del virus.



Es posible que superando estas dificultades lleguemos al conocimiento cabal de la
epidemiologia de la enfermedad; recordando que el empleo masivo de la vacuna no
evita la aparicion de nuevos casos y recordando asimismo que otras enfermedades
virales como la rubéola son capaces de producir cuadros semejantes.
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