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Presentacion de caso:

° Paciente masculino de 7 afios, previamente sano.
° Carnet de vacunacién completo. Ultima aplicacién (COVID, SALK, Tripleviral y dTpa en noviembre 2021)
° Presenta disgrafia, trastorno deglutorio y torpeza motora de 1 mes de evolucion; a lo cual, se agrega hace 7 dias
cefaleas leves aisladas, y hemiparesia facio braquio crural derecha de inicio agudo por lo que consulta por guardia.
° Se decide ingreso para estudio y tratamiento.
° Durante la internacién comienza con disminucion de la agudeza visual.
®  Sesolicita:
Laboratorio completo
Puncién de LCR
Anticuerpos en LCR y suero

RM de encéfalo con gadolinio + angio RM + RM de columna completa




Laboratorio:

° LCR (proteinorraquia): Normal.

° Anti DNA / ANA / ANCA Py ANCA C
° Hv NEGATIVO
° Ac anti-acuaporina 4

e Anti-MOG Isoelectroenfoque: Patron 2

° Panel encefalitis - IFl - CBA (LCR): Ac. anti-NMDAr positivo débil

Panel encefalitis - IFl - CBA (suero): Negativo
indice IgG: 0.83 (Hasta 0.70).

° Reibergrama: Seglin Reibergrama se observa aumento de la sintesis intratecal de Ig G (20%), con barrera sangre-LCR
conservada.

° BANDAS OLIGOCLONALES (Isoelectroenfoque): Se observan 3 bandas oligoclonales de IgG en LCR. Bandas en suero (-).

Se solicito la determinacién de Acs IgG anti proteina acida fibrilar glial (IgG anti-GFAP).

Ensayamos LCR (puro y 1/2) y suero, por IFl en cerebelo de primate, cerebro de rata, cerebelo de rata y estémago de rata.

Las imdgenes observadas fueron comparadas a las publicadas y enviadas al_Dr. Diego Franciotta (Azienda Ospedaliera Universitaria San Martino di
Genova, ltalia), el cual sugiere que lo observado podria corresponder a la presencia de anticuerpos anti-GPAF y que la confirmacion se debe

hacer con un CBA especifico.

En la actualidad no disponemos de ensayos especificos para la determinacidn de anticuerpos IgG anti-GPAF, no obstante, ensayando el LCR en los
mencionados tejidos, los resultados obtenidos sugieren la presencia de un patron de fluorescencia caracteristico, el cual deberia confirmarse.




R.M.N de cerebro - Abril 2022:

- Alteracion difusa de la seiial de RM de la sustancia blanca del
centro semioval izquierdo, corona radiata, capsula interna, cdpsula
externa, parte medial del nicleo lenticuloestriado y del ndcleo
caudado respectivos, con sefal hiperintensa en T2-FLAIR e
hipointensa en T1, que impresiona respetar la fibras en U
yuxtacorticales.

- Tras la administracidon de contraste EV, se observa realce de tipo
vascular en el seno de la hiperseial.

Se realiza corticoterapia: 5 pulsos a 30mg/kg/dia, luego se
indica dosis de mantenimiento con buena respuesta clinica.

R.M.N de cerebro - Julio 2022:

- Marcada reduccion de tamano de la alteracion difusa de la sefial
de RM de la sustancia blanca de centro semioval izquierdo, corona
radiata, cdpsula interna y parte medial de los nlcleos
lenticuloestriado y caudado respectivos, hiperintensa en T2-FLAIR.

- Marcada reduccion del realce de tipo perivascular asociado.

- Leve aumento del espacio subaracnoideo de los surcos corticales
de la convexidad cerebral, asi como del tamafo del sistema
ventricular supratentorial, siendo de mayor tamafio el ventriculo
lateral izquierdo (posiblemente en relacién con corticoterapia).




Discusion

Astrocitopatia autoinmune de la proteina dcida fibrilar glial
(GFAP) es un trastorno inflamatorio poco frecuente del SNC.

Las manifestaciones clinicas mas comunes incluyen una o mas de
las siguientes: meningitis, encefalitis, mielitis y papilitis del disco
Optico.

En nuestro paciente, las principales manifestaciones fueron
trastorno deglutorio y alteracién motora de 1 mes de evolucidn, a
lo cual se agregd cefalea y hemiparesia facio braquio crural
derecha de inicio agudo asociado a trastorno visual.

La identificacion de lesiones tipicas del SNC mediante imagenes
por resonancia es util para mejorar el diagndstico temprano y
preciso, en particular el realce radial perivascular lineal de la
sustancia blanca perpendicular al ventriculo.

El marcador clave es el autoanticuerpo IgG contra GFAP, que
tiene un mayor valor predictivo positivo cuando esta presente en
el LCR que en el suero.

La respuesta a los corticoesteroides no es especifica, pero es un
sello distintivo de este trastorno.

Conclusion

Este reporte de caso se trata de un paciente con clinica
inespecifica, hallazgos imagenoldgicos caracteristicos, que en
conjunto con el laboratorio altamente sugestivo, con presencia de
anti-NMDAR y bandas oligoclonales positivas en LCR, y tras
descartar otras etiologias, sugieren considerar encefalitis
autoinmune. Ademas se observé una respuesta favorable a la
corticoterapia, con mejoria clinica e imagenoldgica.

Lo dicho anteriormente coincidi®é con el diagndstico de
Astrocitopatia GFAP autoinmune.

La observacién de las caracteristicas imagenoldgicas de esta
afectacion en nuestro paciente fue orientador y mejord la utilidad
del diagndstico temprano por resonancia magnética, incluso en
ausencia de sintomas clinicos tipicos y la detecciéon de GFAP IgG.

NOTA: Los autores declaran no tener ningin conflicto de
intereses.
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