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EDITORIAL

PRESENTACION DEL SERVICIO
DE SALUD MENTAL DEL HOSPITAL
SOR MARIA LUDOVICA

Dificilmente la psicopatologia sola pueda dar cuenta
de la complejidad de los problemas que atraviesan

las infancias y adolescencias actuales, su utilidad
como herramienta para la clinica se desvanece
cuando se le requiere ser explicacion unica y, mas aun,
cuando sucumbe a la Idgica de la medicalizacion.

Alicia Stolkiner, 2009

| proyecto de trabajo del Servicio de Salud Mental se enmarca y encuentra sus
limites en la concepcion actual de la Salud Mental, concebida como un proceso
determinado y atravesado por los componentes histéricos, socioecondmicos,
culturales, biolégicos y psicoldgicos.
El Servicio de Salud Mental fue fundado en 1957. A poco de su fundacion se constituyd
en un centro de referencia para la asistencia, docencia e investigacion. En 1970 se cred la
residencia de Psiquiatria, y en 1986 la residencia de Psicologia. A partir del afio 2007, se
lo denomina “Servicio de Salud Mental".
Dicho Servicio se inserta en un hospital interzonal de agudos, especializado en pediatria,
destinado al tercer nivel de atencién y orientado a la alta complejidad. Este cuenta con la
Unica Guardia de la especialidad en toda la Provincia de Buenos Aires y recibe derivaciones
y consultas de diversas localidades de la provincia, las cuales son respondidas telefonica-
mente o por teleconferencia a través de la Oficina de Comunicacion a distancia. En otras
oportunidades, se recibe al paciente para su evaluacién y/o internacion en nuestro hospital.
Uno de los pilares en los que se asienta nuestro trabajo lo constituye el deseo de los
profesionales de otorgar un nuevo perfil que contemple y responda a las necesidades
actuales de la mejor manera posible.
En los tiempos actuales, el sufrimiento tiene otras coordenadas mas alla de la bioldgica.
Con el correr del tiempo se observan cambios en las modalidades de presentacion de las
problematicas y padecimientos de los nifios, nifias y adolescentes. Este sufrimiento es
cada vez mas precoz y estd menos registrado por el mundo adulto. Sus manifestaciones
denuncian la necesidad de operar con ellas.
Emiliano Galende describe las "nuevas demandas en Salud Mental" como "problematicas
complejas”, que, en estrecha vinculacion con situaciones de exclusion social, producen altos
grados de sufrimiento psiquico a quienes la padecen. Al carecerse de respuestas tanto en
las teorias como en los métodos terapéuticos, dichas demandas interrogan a profesionales
e instituciones de Salud Mental acerca de las posibilidades de intervencion (Galende, 1997).
Las modalidades de presentacion de los pacientes en los Servicios de Salud Mental in-
fantojuveniles se han convertido en demandas que expresan vulnerabilidad econémica,

fragilizacion de los vinculos familiares y comunitarios, ausencia de proyectos de vida,
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escasas perspectivas de progreso social, abuso de sustancias, violencia expresada en
sus diversas formas, en la que los cuadros psicopatoldgicos tipicos o clasicos aparecen
imbricados con condiciones de vulneracion socioecondmica.

Estas “nuevas demandas” plantean un abordaje que debe ser necesariamente interdis-
ciplinario e intersectorial. Cada vez cobra mayor importancia la participacion de Trabajo
Social y de grupos de profesionales pertenecientes a sectores politicos que logren arti-
cular las distintas areas de gobierno implicadas: salud, desarrollo social, educacion, etc.
Actualmente, debido al fracaso en la implementacion de dichas politicas integrales se
termina recayendo en la institucionalizacion como principal modo de abordaje de la ex-
clusion social. La internacion es una de las respuestas que proporciona el Estado a nifios,
nifias y adolescentes que se encuentran sufriendo, ya sea debido a "patologias mentales”
o bien a causa de situaciones de vulneracién socioecondmica.

La Ley Nacional de Salud Mental (26657), caracteriza a la internacion como un recurso de
caracter restrictivo, que solo podra ponerse en practica cuando aporte mayores beneficios
terapéuticos que el resto de las intervenciones realizables en el entorno familiar, comunita-
rio o social. En el marco de esta ley, las internaciones de nifios, nifias y adolescentes quedan
definidas como un recurso terapéutico excepcional, que solo podré llevarse a cabo en caso
de que no sean posibles los abordajes ambulatorios y cuando a criterio del equipo de salud,
mediare una situacion de riesgo cierto e inminente para si o para terceros.

Los profesionales de la Salud Mental somos testigos del modo en que la organizacion
politico-social actual se encarna como padecimiento para un gran nimero de personas,
asi como también de las consecuencias devastadoras en su subjetividad. Para la resolu-
cion de estos problemas, los psicélogos y psiquiatras deben enfrentar el desafio de poner
en juego toda su creatividad, cuestiondndose sus saberes y certezas, y dando lugar a la
“singularidad” de quien consulta, a la dimension subjetiva de quien recibe asistencia para
brindar intervenciones adecuadas al caso por caso.

Nuestro Servicio, responde a estas demandas con el dispositivo de Guardia e Internacion,
en la cual se realiza la atencion en la urgencia y la evaluacién de nifios con trastornos
mentales agudos que llegan al Sector de Emergencias del Hospital, la contencion y reso-
lucion de crisis situacionales diversas, orientacion y asesoramiento telefénico.

De este modo, se decide la necesidad o no de internacion del nifio, evaluando riesgo cier-
to e inminente para si o para terceros, y se lleva a cabo la internacién especifica en salas
generales y comunes del hospital.

Por otro lado, los avances tecnoldgicos de la medicina han cambiado la epidemiologia de
las enfermedades de la infancia y la adolescencia. Dichos cambios se relacionan funda-
mentalmente con el aumento de la sobrevida de nifios que, habiendo estado criticamente
enfermos, evolucionan con secuelas introduciendo nuevos problemas que han comen-
zado a ser reconocidos por los profesionales intervinientes. La relacién del nifio con su
cuerpo, el vinculo desarrollado con sus padres, hermanos y familiares, su situacion so-
cial en la escuela, entre otros. Estos nifios, independientemente de sus caracteristicas
singulares comparten la necesidad de un abordaje que no se agota en las patologias
especificas. El profesional "psi” es llamado a participar en equipos interdisciplinarios, y
se lo interpela, por ejemplo, para dar su opinién en lo relativo al campo de la subjetividad,
sobre lo oportuno o no de una intervencién médica de alto riesgo. También se lo requiere
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ante el impacto de las secuelas posteriores de una intervencion temprana, o ante el des-
enlace fatal de una enfermedad, para que acompafie al médico, al nifio 0 a su familia en
el proceso de duelo.

Como profesionales de la salud mental somos convocados para participar en la cons-
truccion de nuevas modalidades de abordaje, en el disefio de programas de atencion a ni-
fios con patologias complejas que contemplen los aspectos que hacen a la subjetividad.
Para responder a esta demanda, contamos con el dispositivo de Interconsulta, concebido
como un campo especifico diferente del de la atencion ambulatoria y de la emergencia
gue permite atender las demandas de los servicios y salas del hospital en la atencion de
nifios con patologias agudas y crénicas realizando un abordaje oportuno y eficaz de las
problematicas actuales. Las de mayor prevalencia son: el sindrome de maltrato infantil y
el sindrome de abuso sexual infantil.

Los profesionales asignados a los dispositivos mencionados también se incluyen en Equi-
pos Interdisciplinarios a través de la atencién de pacientes derivados y pertenecientes a:

1) GIASI (Grupo Interdisciplinario para el abordaje de Abuso Sexual Infantil).
2) Atencioén de Nifios con Trastornos de la Conducta Alimentaria.
3) Comité Interdisciplinario para la atencién de nifios Trans.

4) El area de patologias vinculadas a trastornos del desarrollo psicoldgico, enfermedades
neurometabdlicas y errores congénitos.

5) Equipo de atencidn y evaluacion Pre Implante Coclear.

6) Equipo Interdisciplinario para la atencién de nifios con enfermedades neuromusculares.
7) Comité de Asignacion de Sexo.

)

)
8) Pacientes con HIV.
9) El Servicio de Rehabilitacion que requieren realizacién de Psicodiagndstico.
0

10) Participacion activa y semanal en el Grupo Hombres que Ejercen Violencia.

El area de internacion tiene a su cargo un espacio de Taller de Arte para pacientes del
Servicio que funciona dos veces por semana, coordinado por Psicélogos y Psiquiatras
del Equipo de Guardia e Internacion, con la participacion de residentes y rotantes. Es un
dispositivo en el que participan los pacientes internados que se hallan en condiciones
de asistir y también pacientes ambulatorios que pueden beneficiarse con este abordaje.
Este es nuestro modo de dar una respuesta a la demanda actual. Estamos comprome-
tidos a trabajar en y para la alta complejidad. Este es el desafio del Servicio de Salud
Mental del Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica.

BECCIA, MARIA GRACIELA
Lic. en Psicologia - Jefa del Servicio de Salud Mental
Hospital de Nifios H.I.A.E.P. "Sor Maria Ludovica", La Plata.
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OSTEOPETROSIS:
PRESENTACION DE CASO
CLINICO

RESUMEN

La osteopetrosis, en particular la variante autosémica recesiva, es una patologia con
alta mortalidad de muy baja incidencia, lo cual conlleva al retraso de su diagnosti-
co perdiendo la posibilidad de un tratamiento oportuno para mejorar su pronostico.
Esta enfermedad se produce por una falla en la funcion o diferenciacion osteocldsti-
ca con reabsorcion 6sea defectuosa.

Presentamos un caso clinico motivados por la necesidad de agudizar su sos-
pecha ante la presencia de los siguientes signos clinicos (hipocalcemia, al-
teraciones hematoldgicas, disfuncion de pares craneales) y radioldgicos ca-
racteristicos (engrosamiento cortical con colapso medular, esclerosis difusa
afectando craneo, huesos largos y columna, esclerosis focal, lineas esclerdti-
cas y radiolucidas que se alternan).

Es necesario estar alertas a esta entidad para dar la posibilidad de un pronto
estudio genético para arribar mas rapido al transplante de medula ¢sea mejo-
rando la sobrevida de estos pacientes.

PALABRA CLAVE: osteopetrosis-nifios.

ABSTRACT

The osteopetrosis, including autosomal recessive variant is a disease with high
mortality of very low incidence which leads to delay in diagnosis losing the pos-
sibility of early treatment to improve their prognosis. This disease is caused by
a failure to function or osteoclastic differentiation with defective bone resorption
We report a case motivated by the need to sharpen their suspicion in the pre-
sence of the following clinical signs (hypocalcemia, blood disorders, cranial
nerve dysfunction) and radiological characteristic (core collapse cortical thic-
kening, diffuse sclerosis affecting skull, long bones and spine, focal sclerosis,
sclerotic and radiolucent lines alternating).

You need to be alert to this organization to give the possibility of a genetic study soon
to arrive faster by improving bone marrow transplant survival in these patients.
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KEYWORD: osteopetrosis- child

INTRODUCCION

Presentamos un caso clinico de una nifia con osteopetrosis forma autosomica recesiva,
la cual se caracteriza por manifestaciones en los primeros meses de edad. La signosinto-
matologia que la caracteriza es la predisposicion a fracturas, talla baja, macrocefalia con
prominencia frontal y exoftalmos resultando en apariencia facial tipica, estenosis coanal
e hidrocefalia. El crecimiento 6seo puede estrechar agujeros craneales y causar ceguera,
sorderay paralisis facial. La deficiente reabsorcion dsea puede causar riesgo de hipocal-
cemia, convulsiones e hiperparatiroidismo secundario. La complicacion mas severa es la

supresion de la medula ésea.

CASO CLiNICO:

Nifia de 4 meses de vida, que ingresé para estudio por presentar bicitopenia (anemia
y plaguetopenia) y leucocitosis con eritroblastos en sangre periférica. Al examen fisico,
como datos positivos presento alteraciones en el crecimiento (peso -2DE vy talla -2DE
para edad), fascie peculiar (moderado exoftalmos bilateral, frente prominente y fontanela
anterior amplia), obstruccion nasal y esplenomegalia.

Como antecedentes se tratd de un recién nacido a término, con dos internaciones previas
en neonatologia, a los 3y 17 dias de vida por convulsiones e hipocalcemia.

Se realizaron estudios complementarios:

+ Estudio Hematoldgico: GR 2.300.000/ul, HTO 20,9%, HB 6,6gr/dl, Reticulocitos 11%,
VCM 92fl, HCM 28pg, CHCM 31gl/dl, GB 17.000 /ul (N 20%-E 4%-L 56%-M 6% Eritroblas-
tos 25%, mielocitos 4%), plaguetas 34.000/pl, PCD negativo.

* Funcion renal y hepatica dentro de valores normales

+ LDH 3.344 UlI/L, Ca 9,9 mg %, P 3,72 mg/dl, PTH 164 pg/ml, FAL 2206 UI/L.

* Ecografia abdominal: leve esplenomegalia homogénea.

+ Radiografias de craneo, huesos largos y térax.

Ante la asociacion de bicitopenia, exoftalmos, antecedentes de hipocalcemia, convulsio-

nes y signos radiolégicos caracteristicos, se realiza diagnodstico de Osteopetrosis.

FIGURA 1: Rx de craneo: aumento de FIGURA 2: Rx térax con aumento de FIGURA3: Rx de huesos largos con
la densidad dsea a nivel de la base de densidad 6sea a nivel de costillas, aumento de densidad dsea.
craneo y con reborde orbitario. claviculas, y cuerpos vertebrales.
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OBSERVACION CLiNICA

La osteopetrosis es una entidad poco comun, debido a una falla en la funcién o en la
diferenciacion osteoclastica, con reabsorcion dsea defectuosa. Se han identificado mu-
taciones en por lo menos 10 genes como causa de esta patologia-2 1319,

Se clasifica con base en aspectos clinicos en 3 tipos primarios:

« Infantil o maligna de transmision autosémica recesiva (incidencia 1/300.000 nacidos)('>'
* Benigna de transmision autosémica dominante (enfermedad Albers-Sconberg)® [inci-
dencia 1/20.000@19]

« Intermedia, con afectacion menos grave de transmision autosémica recesiva(8, 10)
Las caracteristicas clinicas y radioldgicas establecen el diagndstico (%19, El estudio ge-
nético aporta informacion adicional sobre el prondstico, la respuesta al tratamiento y la
recurrencia de la enfermedad® 9.

Los rasgos clinicos tipicos de la enfermedad, que dependen de la penetrancia®, son retraso
del crecimiento, problemas dentales, fracturas patoldgicas (lo que predomina en las formas
benignas (9), hipocalcemia debido a la disminucién de la reabsorcion dsea; alteraciones
hematoldgicas (leucoeritroblastosis, plaguetopenia, anemia) por invasion de espacios me-
dulares con hepatoesplenomegalia por hematopoyesis extramedular; aumento en la fre-
cuencia de infecciones por alteracién de la funcion de monocitos y neutrofilos, y disfuncion
de pares craneales, mas que nada del nervio 6ptico® (ceguera, sordera, pardlisis facial) por
compresion de los orificios de los nervios craneales®® 9, ademas de dificultad para respirar
por deformidad ésea en macizo facial (estenosis coanal, anquilosis temporomandibular®).
La trombocitopenia, la anemia y las infecciones son las mas comunes complicaciones
causantes de 6bito en la primera década de la vida*? siendo las formas malignas las que
tienen elevada mortalidad en los primeros dos afios de vida.

Los hallazgos radioldgicos caracteristicos son:

« Esclerosis difusa afectando créneo, columna, pelvis y huesos largos.

+ Engrosamiento cortical con colapso del espacio medular. Apariencia de "hueso dentro
del hueso".

« Esclerosis focal en base de créneo, pelvis y vertebras (vertebras en séndwich).

- Lineas esclerdticas y radiolicidas que se alternan como indicadores del curso fluctuan-
te de la enfermedad (en huesos iliacos y falanges) 281014,

Los examenes complementarios sugeridos en todo paciente con reciente diagndstico de
esta patologia son:

« Laboratorio en sangre: hemograma, urea, electrolitos, calcio, fésforo, nomograma, PTH, Vit D.
* Evaluacion radiografica esquelética.

» Estudio oftalmoldgico incluido potenciales visuales evocados.

* Evaluacion cardiaca.

+ Evaluacion endocrinoldgica.

* Evaluacion odontoldgica.

+ Evaluacion neuroldgica.

* Evaluacion neuroquirdrgica.

+ Evaluacion ortopédica.

* Evaluacion otorrinolaringoldgica.

« Considerar RNM y TAC 819,
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* Biopsia 6sea (debido a la terapia génica esta en desuso)®.

El tratamiento es de soporte: suplementos de calcio y vitamina D para mejorar la calce-
mia, eritropoyetina, transfusiones de plaquetas y glébulos rojos para tratar los sintomas
debido a las citopenias, gamma interferén para mejorar inmunidad®@8 1417,

El trasplante de progenitores hematopoyéticos es el Unico tratamiento que puede ser
definitivo con un porcentaje de supervivencia del 43% al 74%© . Los corticoides son con-
siderados terapia de segunda linea, después del trasplante®. La terapia génica es consi-
derada una promesa para el tratamiento, pero aun esta en revision (11:12.18),

En el caso presentado, se realiza biopsia de medula 6sea compatible con osteopetrosis
osificacién encondral con numerosas trabéculas dseas proximas entre si, engrosadas,
con alteraciones en la remodelacion 6sea y numerosos osteoclastos. Recibid tratamien-
tos de sostén como transfusion de glébulos rojos y plaquetas. Fallece al poco tiempo en
su lugar de origen por insuficiencia respiratoria.

CONCLUSION

Se presenta este caso, de baja frecuencia, pero elevada mortalidad, ya que es menester
que los pediatras tengan presente su signosintomatologia para poder llegar al diagnds-
tico. Es importante su sospecha temprana, ya que el diagndstico precoz con trasplante
de células madre hematopoyéticas antes de los 3 meses de vida mejora el prondstico
de los pacientes. Sin tratamiento estos pacientes fallecen en la primera década de vida
por complicaciones vinculadas a la supresion medular. En el futuro quiza existan otras
opciones terapéuticas.
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ENCEFALOPATIA
NECROTIZANTE AGUDA
(ENA): REPORTE DE CASOS

RESUMEN:

La encefalitis necrotizante aguda (ENA) es una rara enfermedad del SNC
de curso fulminante con necrosis tisular, de caracter parainfeccioso. Pre-
senta secuelas neurolégicas graves. Se presenta de manera aguda con
depresion del sensorio y convulsiones. El mismo es precedido por un cua-
dro infeccioso. El diagndstico se basa en lesiones caracteristicas del SNC.
Afecta principalmente a nifios pequefios y jovenes, requiriéndose su reco-
nocimiento precoz y tratamiento apropiado. Nuestro objetivo es reportar
3 casos de encefalopatia necrotizante aguda que ingresaron a nuestro
hospital, mostrar su presentacién clinica y hallazgos neurorradiolégicos
que orientaron al diagndstico. Todos los casos presentaban criterios su-
gestivos de ENA.

PALABRAS CLAVES: Encefalopatia necrotizante aguda, neuroimagen, nifios

ABSTRACT:

Acute necrotizing encephalitis (ENA) is a rare CNS condition of fulminating
parainfectious course with tissue necrosis during the course of viral
infection. It presents severe neurological sequelae. It associates acute
encephalopathy with sensory depression and seizures, which is preceded
by an infectious disease. The diagnosis is based on characteristic lesions
of the CNS. It mainly affects kids and young children, requiring early
recognition and appropriate treatment. Our objective is to report 3 cases
of acute necrotizing encephalopathy that entered our hospital. Show

your clinical presentation and neuroradiological findings that guided

the diagnosis. All the cases presented criteria suggestive of ENA.

KEY WORDS: Acute necrotizing encephalopathy, neuroimaging, child
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CASOS CLiNICOS

INTRODUCCION:

La encefalopatia necrotizante aguda (ENA) es una rara enfermedad del SNC de curso
fulminante con necrosis tisular durante el curso de infeccion viral®. Se presenta de ma-
nera aguda con depresion del sensorio y convulsiones. Afecta principalmente a lactantes
y niflos (50% de los casos se observa en nifios entre 6y 18 meses)2. El diagndstico se
basa en lesiones caracteristicas del SNC. Presenta un prondstico variable. La correlacion
entre la neuroimagen y las secuelas neurolégicas no es buena; la presencia de hemorra-
gia, cavitacion y la extension de las lesiones se asocian a mayor mortalidad y secuelas
permanentes. La mayoria de los pacientes fallecen en la fase aguda, mientras que los
sobrevivientes presentan secuelas de gravedad variable.

Nuestro objetivo es reportar 3 casos de encefalopatia necrotizante aguda que ingresaron
a nuestro hospital. Describir su presentacion clinica y hallazgos neurorradiolégicos que
orientaron al diagndstico. Todos los casos presentaban criterios sugestivos de ENA.

Caso clinico N.° 1

Paciente femenina de 6 meses de edad que ingresa a nuestro hospital con cuadro de
encefalopatia aguda, exantema eritematoso y fiebre.

Presenta como antecedente personal: recién nacido pretérmino. Internada durante un
mes en neonatologia, requiriendo oxigenoterapia por 15 dias. La ecografia cerebral del
periodo neonatal fue normal, al igual que su desarrollo psicomotor. El esquema de vacu-
nacién no estaba completo.

Al ingreso se observa exantema eritematoso generalizado. Se encuentra hiporreactiva
con mirada fija, miosis bilateral y diplejia facial. Presenta hipotonia generalizada con hi-
pertonia axial e hiperreflexia osteotendinosa con movimientos involuntarios en miembro
superior derecho. Se evidencia ademas hemiparesia izquierda.

En los analisis realizados se observo plaquetopenia y alteracion de la funcion hepatica,
no encontrandose alteraciones metabdlicas en los mismos. Por inmunofluorescencia di-
recta se detecta Parainfluenzae 2 en aspirado nasofaringeo.

Con sospecha diagndstica de encefalopatia aguda se procedié a realizar puncién lumbar
donde se observo hiperproteinorraquia con leve pleocitosis. Cultivo viroldgico y bacterioldgi-
co negativos. Por clinica del paciente se medica con ceftriaxona y acyclovir endovenoso (EV).
EEG bajo suefio: trazado lentificado con incremento de ondas delta compatible con en-
cefalopatia.

En la TAC de cerebro simple se observaron imagenes hipodensas en ganglios basales
bilaterales y region subcortical parietal derecha (isquemia).

En la RMN de encéfalo con contraste se constatan imagenes hiperintensas bilaterales
y simétricas en T2-FLAIR que afectan a ambos talamos y brazo posterior de capsula
interna periventricular, cuerpo calloso y region parietal derecha. (Figs. 1-3). Las mismas
no presentan realce con contraste. En secuencia de difusion se observa restriccion de
las imagenes (presencia de edema citotdxico) con area de necrosis en el centro de los
talamos. La espectroscopia fue normal.

Se indicaron pulsos de metilprednisolona 30 mg/kg/dia (EV) por 5 dias logrando mejoria
clinicay alta a los 25 dias con corticoides por via oral.

La paciente no volvié a controlarse.
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FIGURA 1-2-3 RMN de encéfalo secuencias T2 y FLAIR: Imagenes hiperintensas bilaterales y simétricas en
talamos, brazo posterior de capsula interna, cuerpo calloso, regionperiventriculary parietal derecho.

Caso clinico N.° 2

Paciente femenina de 12 meses de vida, sin antecedentes pre ni perinatales de relevancia,
ingresa por presentar sibitamente vomitos asociados a deterioro del sensorio y crisis
focales en miembro superior izquierdo.

Al ingreso se encuentra somnolienta, hiporeactiva con hipotonia de predominio axial. Se
constata hemiparesia braquiocrural izquierda con signos de piramidalismo.

En la puncion lumbar se evidencio pleocitosis leve con proteinorraquia normal. Se medica
con ceftriaxonay acyclovir (EV).

Todos los andlisis realizados fueron normales, incluyendo el amonio y acido lactico

En el EEG bajo suefo se observo trazado desorganizado con actividad lenta theta y delta
irregular en ambos hemisferios.

En la RMN de encéfalo con contraste se observaron lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR
que afectan ambos talamos a predominio izquierdo, corteza temporoparietal a predo-
minio izquierdo. Lesiones subcorticales que se extienden al ventriculo, cuerpo calloso y
region perisilviana con efecto de masa al ventriculo lateral izquierdo. Presentd realce con
contraste. Se observo restriccion en difusion. (Figs, 4y 5) La espectroscopia fue normal.
Se indicaron pulsos de metilprednisolona 30 mg/kg/dia (EV) por 5 dias logrando mejoria
clinicay alta a los 23 dias con corticoides por via oral.

La paciente presentdé una evolucion térpida. Actualmente presenta paralisis cere-

bral tipo distonica.

FIGURA 4-5:

Secuencia difusion:
Restriccion en ambos
télamos, cuerpo calloso
con areas de necrosis en
su interior.
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Caso clinicoN.° 3

Paciente femenina de 3 meses y 26 dias que es llevada a la consulta por presentar 3 dias
de somnolencia, irritabilidad e hiporeactividad. Al examen fisico presentaba movimientos
involuntarios tipo pedaleo y movimientos de braceo. Como antecedente positivo presen-
ta vacunacion hace 2 meses. No presenta cuadro infeccioso concomitante.

Sin antecedentes pre ni perinatales de relevancia. Desarrollo psicomotor acorde a la edad.
Al ingreso se encuentra en mal estado general con sensorio alternante y succion débil.
No fija ni sigue con la mirada. El reflejo cocleopalpebral fue negativo bilateralmente. Se
observo un estrabismo convergente del ojo izquierdo y lateralizacion cefélica hacia la
derecha, hipotonia generalizada sin sostén cefalico, con inclusion del pulgar bilateral. Los
reflejos osteotendinosos estuvieron presentes y simétricos.

En la TAC de cerebro simple se observé hipodensidad en ambos talamos.

La puncion lumbar fue normal. Se medicé con ceftriaxonay acyclovir (EV). En los anélisis
de laboratorio se encontré anemia, trombocitosis y leve aumento de las transaminasas.
Los cultivos bacteriolégicos y los métodos de deteccion viral en sangre y LCR fueron negativos.
En el EEG bajo suefio se informd trazado integrado bilateralmente por ondas lentas irre-
gulares de predominio posterior bilateral sin paroxismos.

En la RMN de cerebro con contraste se observd hiperintensidad en T2-FLAIR a nivel de
ganglios de la base bilaterales, hipointensidad en 2T1 en la misma localizacion. Estas
imagenes no realzan con contraste. Presento restriccion en la difusion. La espectrosco-
pia fue normal.

Se instauro tratamiento con pulsos de metilprednisolona 30 mg/kg/dia (EV) por 5 dias,
fenobarbital via oral por las convulsiones y trihexifenidilovia oral por los movimientos
involuntarios.

Serealizé nueva RMN de encéfalo al afio de evolucion donde las imagenes antes descrip-
tas permanecian de las mismas caracteristicas; agregandose necrosis en el interior de
ambos talamos en la secuencia difusion.

Actualmente presenta paralisis cerebral tipo espastica-disténica.

DISCUSION

La encefalopatia necrotizante aguda (ENA) es una rara enfermedad del SNC de curso
fulminante con necrosis tisular que se da durante el curso de una infeccion viral(1). Se
presenta de manera aguda con depresion del sensorio y convulsiones.

Fue descripta por primera vez en 1995 por Mizuguchi et al.?. Su incidencia es descono-
cida debido a la variabilidad de la presentacion clinica y a las dificultades para llegar al
diagndstico .Se presenta con mayor frecuencia en paises asiaticos.

Se caracteriza por presentar un cuadro de encefalopatia aguda manifestado por dete-
rioro grave y rapido del nivel de conciencia hasta el coma, en el curso inicial de un pro-
ceso febril, aparentemente banal. Este cuadro se sigue de convulsiones de dificil con-
trol o estatus epiléptico tdnico-clénico generalizado. Frecuentemente se constata en el
examen fisico posturas mantenidas de decorticacion o descerebracion, miosis y signos
de piramidalismo. Los gérmenes mas frecuentemente asociados son Influenza A y B,
Parainfluenzae, Coxsackie A9, Rotavirus, Virus Herpes Simplex, Virus herpes 6 y Virus
delsarampion.Neilson y colaboradores , describen una mutacion con cambio de sentido
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(missense, mutacion) en el gen que codifica la proteina RanBP2 (proteina de unién RAN-
2),en el cromosoma 2q11-13, asociado a una forma familiar con penetracion incompleta,
con una herencia autosémica dominante (ANET) (1)

En los analisis se observan grados variables de disfuncién hepatica sin hiperamoniemia.
Son anomalias frecuentes la hiperproteinorraquia leve sin pleocitosis. La ausencia de cé-
lulas inflamatorias en el parénquima cerebral es caracteristica, lo que diferencia esta en-
fermedad de las entidades mas comunes, como la encefalomielitis diseminada aguda y la
encefalitis hemorréagica aguda. En la mayorfa de los casos no se aisla germen en LCR (1-).
El diagndstico se realiza principalmente por las imagenes en SNC que son caracteristicas.
Enla TAC de cerebro se observa hipodensidad en ambos talamos. En la RMN de cerebro
tipicamente se observan lesiones bilaterales y simétricas en secuencia T2-FLAIR que
afecta ambos talamos (hallazgo caracteristico) y zonas de sustancia blanca adyacente
(capsula interna) o periventricular, cerebelo y tronco cerebral. En secuencias T1 se ob-
servan lesiones hipointensas en la misma distribucion 4%, Puede haber hemorragias y
zonas cavitadas en las regiones anteriormente mencionadas.

El EEG presenta ondas lentas difusas en fase aguda mientras que en las fases posterio-
res se puede observar la presencia de paroxismos.

Es importante realizar diagndsticos diferenciales con otras patologias metabdlicas y desmieli-
nizantes: Sindrome de Reye-Encefalomielitis necrotizante aguda- Sindrome de Leigh. (Tabla 1)

TABLA 1
B e
Lesiones simétricas Si No siempre No siempre
Predileccion Talamo Sustancia blanca
Imagen ADC No ADC Edema cerebral difuso
Células inflamatorias No Si
Diarrea Mas comun Si
Convulsién Mas comun Si
Prt LCR Mas comun Si
Hiperamonemia No Si Si
Hipoglucemia No Si Si
Acidosis lactica No Si Si
PF hepatica
alterada Si No
AST Elevada
ALT Elevada
Otros Responde a corti-
costeroides

ANEC: Encefalopatia necrotizante aguda de la infancia (Acute necrotizing encephalopathy of childhood).
ADEM: Encefalomielitis diseminada aguda (Acute disseminated encephalomyelitis)

PF: Pruebas de funcién hepéatica.

Fuente: tomado de (1,3,6,13-20).
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No existe tratamiento eficaz. Se ha descripto buena respuesta a los corticoides en altas
dosis en casos aislados. Se instaura tratamiento sintomatico de las convulsiones. Se re-
comienda indicar tratamiento con acyclovir y antibiéticos de amplio espectro de entrada
como en cualquier proceso encefalitico de causa no conocida.

Generalmente tiene un curso esporadico y no recurre. Se han descripto casos recu-
rrentes y familiares.

El prondstico de esta enfermedad es variable, va desde la recuperacién completa hasta la
muerte (1-). La correlacion entre las neuroimagenes y las secuelas neuroldgicas no son
buenas; la presencia de hemorragia, cavitacion y la extension de las lesiones se asocian
a mayor mortalidad y secuelas permanentes. La mayor parte de los pacientes fallecen en
la fase aguda. Los sobrevivientes presentan secuelas de gravedad variable.

Con el uso de la RMN de encéfalo, esta patologia es cada vez méas sospechada Sin embargo,
la etiologia, su fisiopatogenia, tratamiento y los factores prondsticos aun no estan claros.
Mizuguchi et. al. en 1995 propusieron como criterios diagndsticos de ENA los siguientes:
+ Encefalopatia aguda luego de una enfermedad viral febril, con rapido deterioro de la
conciencia y convulsiones.

* LCR con hiperproteinorraquia sin pleocitosis.

+ Neuroimagenes con lesiones simétricas, multifocales, que involucran tdlamos, sustan-
cia blanca periventricular, capsula interna, putamen, segmento superior del tronco cere-
bral y cerebelo® .

+ Aumento de transaminasas en grado variable sin hiperamoniemia, y exclusion de otras
enfermedades similares (Sindrome de Leigh; encefalitis herpética, Mitocondriopatias).

A pesar de estos criterios, han sido reportados casos mas leves y atipicos®®. Aunque los
nifios con ENA no siempre presentan afectacion de las areas cerebrales mencionadas pre-
viamente, la participacion del tdlamo se encuentra presumiblemente en todos los casos®.

CONCLUSION:

La ENA es una enfermedad de evolucion rapida, con una morbimortalidad elevada que
progresa hasta el coma profundo con posteriores secuelas neuroldgicas graves, si no se
detecta y se trata a tiempo. Las lesiones que involucren ambos talamos pueden sugerir
esta entidad y facilitar un diagndstico temprano, lo que permite a los pediatras y neuré-
logos iniciar un tratamiento intensivo de soporte, medicacién antiviral, intervencion con
metilprednisolona como inmunomodulador.

Por lo tanto ante un paciente con deterioro agudo del sensorio y déficit neurolégico
multifocal, la neuroimagen con compromiso bitalémico, orienta al diagndstico de ENA,
permitiendo iniciar el tratamiento precoz en procura de disminuir las secuelas de esta
entidad, aunque no se conozca con precision si estas intervenciones puedan disminuir
las secuelas graves.
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COLUMNA DE RESIDENTES

RESIDENCIA DE
MEDICINA FiSICA
Y REHABILITACION

AUTORES: a Residencia de Medicina Fisica y Rehabilitacion del HIAEP Sor Maria

Ludovica surge en el afio 1985 siendo la primera residencia de la espe-
RESIDENTES DE MEDICINA FiSICA Y

REHABILITACION

cialidad a nivel provincial. Nuestro servicio data del afio 1973 comen-
zando como Sala de Rehabilitacion, encabezada por la Dra. Graciela Giglio de

Guerrini, referente de la especialidad. En 1983 toma su categoria de Servicio.
Es una residencia médica basica con formacion pediatrica, en adultos y ge-
rontes, de tres afios de duracion, con un ingreso de dos profesionales por afio.
Contamos con Instructor y Jefe de Residentes. Hasta el presente afio, se han
formado un total de 79 médicos especialistas.

Como médicos especialistas en Medicina Fisica y Rehabilitacion, actuamos en
la prevencion del deterioro fisico y mental, identificando de manera oportuna
los procesos invalidantes de todo tipo, realizando diagnéstico y certificacion de
discapacidad, prescripcion, coordinacion y supervision de programas terapéu-
ticos integrales de rehabilitacion e investigacion que aporte a la especialidad,
promoviendo la inclusion o reinsercion social del paciente.

Nuestra formacion contempla intervencién en los tres niveles de atencién de
la salud. Realizamos el seguimiento ambulatorio de pacientes pediatricos por
consultorio externo, asistimos como médicos interconsultores en las salas de
internacion en periodo agudo, subagudo y crénico, concurrimos a Centro de
Atencién Temprana del Desarrollo Infantil, formamos parte de actividades mul-
tidisciplinarias como Ateneo de Neuroortopedia, Comité de Mielomeningocele,
Grupo de Nervio Periférico, Comité de Espasticidad, Grupo de Hemofilia, entre
otros. Realizamos rotaciones curriculares y extracurriculares en otras institu-
ciones de diferentes niveles de complejidad.

La actividad diaria en rehabilitacion nos brinda la experiencia del trabajo en
equipo, manteniendo un contacto permanente con el equipo de trabajo, desde
las diferentes areas que conforman el servicio, siendo de vital importancia para
el abordaje integral del paciente, conciliando objetivos terapéuticos que enri-
guecen nuestra formacioén, contando con el apoyo de médicos de planta, jefe

de sala, jefe de servicio y equipo terapéutico.
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Durante los afios transcurridos de residencia, coincidimos en que se nos han otorgado
herramientas desde lo académico y profesional, asi como también desde el punto de
vista humano, que contribuyen a mejorar la calidad de atencion de nuestros pacientes.
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