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OBJETIVOS DE APRENDIZAJE

e BREVE REPASO DE LOS CONCEPTOS MAS IMPORTANTES RESPECTO A SU
FISIOPATOLOGIAY CLINICA AFIN DE COMPRENDER SU EXPRESION
RADIOLOGICA.

e DESCRIPCION DE LAS PRINCIPALES CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS DE
LA ENCEFALITIS AUTOINMUNE MEDIANTE LA PRESENTACION DE UN CASO
CLINICO CON IMAGENES DE RMN Y PET-TC.

e REVISION DE LOS DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES MAS RELEVANTES.



REVISION DEL TEMA

Las encefalitis autoinmunes constituyen un grupo de enfermedades
inflamatorias caracterizadas por sintomas neuropsiquiatricos.
Pueden aparecer a cualquier edad y sus potenciales desencadenantes

son los tumores y las infecciones viricas. ’
Se asocia con ANTICUERPOS CONTRA PROTEINAS DE SUPERFICIE

NEURONAL, CANALES IONICOS O RECEPTORES.

El tratamiento se basa en la inmunoterapia precoz y en la eliminacion del
trigger inmunoldgico.
A continuacion se enumeran y detallan las entidades mas relevantes.



ENCEFALITIS POR RECEPTORES NMDA

Primera causa de encefalitis mediada por anticuerpos antineuronales.

Afecta principalmente a nifios y adultos jévenes, con predominio en mujeres

El 50% o mas de las mujeres afectadas presentan un teratoma ovarico. En los
hombres la asociacion tumoral es menos frecuente.

Clinica: fase prodromica similar a una gripe y desarrolla en poco tiempo un cuadro
clinico neuropsiquiatrico complejo, con posterior asociacion a discinesias Yy
alteraciones autonomicas.

Se producen anticuerpos contra la subunidad GIuN1 del receptor NMDA. Estos
anticuerpos producen una internalizacion del receptor y una disfuncién neuronal
reversible.

Solo el aproximadamente 30% de los pacientes tienen alteraciones en la
resonancia magnética: areas de engrosamiento e hiperintensidad de sefial que
afectan a regiones corticales y subcorticales de los hemisferios cerebrales vy
cerebelo. En algunos casos puede existir captacion de contraste leve y transitoria.



ENCEFALITIS LIMBICA

Se asocian a anticuerpos contra el receptor AMPA, contra el
receptor GABADb y contra la proteina LGI1.

Suelen ser pacientes mayores de 45 afnos y los sintomas incluyen confusion,
alteraciones del comportamiento, crisis y trastornos de memoria.

Existe una AFECTACION INFLAMATORIA DEL SISTEMA LiMBICO

(Iobulo temporalmedial, hipocampo, amigdala, cortex frontobasal vy
del cingulo)



ENCEFALITIS POR ANTICUERPOS ANTI-AMPAR

e Son antigenos de superficie neuronal que se expresan en todo el sistema
nervioso central, particularmente en el hipocampo y otras regiones limbicas.

e Es mas comun en mujeres de mediana edad, y la mayoria de los pacientes
tienen un inicio agudo o subagudo: que consiste en pérdida de memoria a
corto plazo, confusion, comportamiento anormal y convulsiones.

e Tienen asociacion con complicaciones de patologias malignas como timoma,
cancer de pulmoén de células pequenas, cancer de mama y cancer de ovario.

e EIl timoma es el mas comun que acompana a la encefalitis autoinmune con
anticuerpos anti-AMPAR.

e La mayoria de los pacientes con encefalitis ant-AMPAR mostraron una
respuesta neuroldgica parcial a la inmunoterapia.



DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES DE ENCEFALITIS AUTOINMUNE

El diagndstico diferencial de las encefalitis autoinmunes es amplio e incluye el
ADEM vy el espectro de la neuromielitis optica.
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En el ADEM existiran lesiones en la sustancia gris y en la sustancia blanca, y
para su diagnostico es util la deteccion de anticuerpos anti-MOG.

En la neuromielitis optica, las alteraciones de sefnal afectaran a la region
periventricular y ependimaria, con deteccion de anticuerpos contra los
canales aquaporina 4 expresados en los astrocitos.
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ALGORITMO DIAGNOSTICO

CONFIRMAR PATOLOGIA FOCAL O MULTIFOCAL > resonancia magnética con o
sin contraste.

ELECTROENCEFALOGRAMA

FDG-PET

PUNCION LUMBAR CON EVALUACION DEL LCR: anticuerpos antineuronales
ANTICUERPOS EN SANGRE

si el diagndstico no esta claro, biopsia cerebral.

BUSQUEDA DE PATOLOGIA TUMORAL ASOCIADA: tomografia computarizada del
torax, el abdomen y la pelvis, una mamografia/resonancia magnética de la mamay
una ecografia de la pelvis o los testiculos. En caso de resultados negativos,
realizamos la prueba FDG-PET.



MUJER DE 80 ANOS CON
SE PLANTEAN POSIBLES SINDROME CONFUSIONAL DE
DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES 24 HS DE EVOLUCION.
A DESCARTAR: ANTECEDENTES DE:
-CARCINOMATOSIS MENINGEA - CANCER DE MAMA , diagnosticado
-LESI6N OCUPANTE DE hace 20 afios con cuadrantectomia

derechay recaida hace dos afos,
ESPACIO, ENTRE OTROS CASO recibié radioterapia, (actualmente en

tratamiento con exemestano)

C|_|'N|CO -LEUCEMIA LINFOIDE CRONICA

SE SOLICITAN ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS Y
SE DECIDE INTERNACION PARA ESTUDIO




ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

IMAGENES

TC CEREBRO CON CTE EV
RMN DE CEREBRO CON CTE EV
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ELECTROENCEFALOGRAMA LABORATORIO
Actividad lenta con componente HEMOGRAMA: leucocitosis
de ondas theta y ondas delta de SEDIMENTO URINARIO: no inflamatorio
aspecto trifasico, pseudo ritmica. HEMOCULTIVO : sin relevamiento

No se evidencia actividad UROCULTIVO: sin relevamiento

fisiologica
Hto 36.2 Hb 12 GB 31.640

Plaq 205 U 26 Cr0.7

lono 131/3.4/92 PCR <1 TSHO0.4




HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS




HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS

DWI Flair T2 sag T2 coronal T2 axial




BUSQUEDA DE ANTICUERPOS EN LCR Y SUERO

PANEL DE AC PARA ENCEFALITIS: por IFI

ANTI NMDAR NEGATIVO

RC PARA GLUTAMATO TIPO AMPA1Y AMPA2 POSITIVO

ANTI CASPR NEGATIVO
ANTI LGI1 POSITIVO DEBIL
ANTI GABAB-R NEGATIVO

SUBUNIDAD DEL RC DE CANAL DE POTASIO NEGATIVO



HALLAZGOS POSITIVOS

- DETECCION DE ANTICUERPOS ESPECIFICOS EN SUERO Y LCR

RC PARA GLUTAMATO TIPO AMPA 1Y AMPA 2 POSITIVO
RC ANTI LG1 POSITIVO

= RMN CEREBRO: Hiperintensidad cortical-subcortical en secuencias
difusion, Flair y T2 a nivel del hipocampo.

= ELECTROENCEFALOGRAMA: Hallazgos que podrian corresponder a
encefalopatia y menos probablemente a estatus.

HALLAZGOS SUGESTIVOS DE ENCEFALITIS AUTOINMUNE, POR LO CUAL SE INICIA
TRATAMIENTO CON CORTICOIDES Y SE CONTINUA CON EL ALGORITMO
DIAGNOSTICO



HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS




IMPRESION DIAGNOSTICA

=> Patron de afectacion cortical temporomesial hipermetabdlica en relacion con
encefalitis autoinmune, que en contexto de una glandula tiroides con focos de
hipermetabolismo y adenopatia hipermetabdlica en region supraclavicular
derecha proxima, no se puede descartar encefalitis paraneoplasica
secundaria a patologia tiroidea.

- Se realiz6 PUNCION del ganglio obteniendo como resultado: metastasis de
origen tiroideo.



CONCLUSIONES

e La encefalitis autoinmune es una patologia neuroldgica compleja que ha
ganado relevancia en la ultima década debido a los avances en su
diagnostico y tratamiento.

e Las técnicas de imagen, como la resonancia magnética RMN y PET-TC,
desempenan un rol fundamental en la evaluacion de los pacientes.

e El diagndstico suele ser dificil y muchas veces erréneo ya que puede simular
otras afecciones. Como radidlogos debemos conocer los principales
hallazgos imagenoldgicos asociados a estas entidades, asi como las
herramientas utiles para el diagnostico diferencial.

e Un diagndstico rapido de la encefalitis autoinmune puede mejorar
notablemente el pronostico acelerando el tratamiento adecuado.
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