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Resumen

La cerebelitis aguda (CA) acompafiada de inflamacién fatal del
cerebelo es un cuadro muy poco frecuente con diferentes for-
mas de tratamiento. Presentamos el caso de un nifio que desa-
rroll6 una CA de evolucién mortal. Realizamos una revision de
la bibliografia incluyendo diferentes opciones de tratamiento.

Se trata de un varén de 5 afios de edad que, tras un cuadro de
cefalea y vémitos, evoluciona rapidamente a coma. La resonan-
cia magnética cerebral muestra una hidrocefalia obstructiva por
compresion del tronco cerebral debido a un aumento de volumen
de los hemisferios cerebelosos. Se decidié realizar tratamiento
médico con esteroides, y tratamiento quirdrgico mediante la co-
locacién de una valvula de derivacién externa, a pesar de lo cual
el paciente fallecié. La necropsia fue compatible con una CA.

Existen pocos casos descritos en la bibliografia de evolucién
mortal de una CA. El tratamiento esteroideo puede ser insufi-
ciente, por lo que es necesario realizar una intervencion neuro-
quirdrgica rapida mediante un drenaje ventricular externo. Al-
gunos pacientes pueden precisar una descompresién de la fosa
posterior mediante una craniectomia suboccipital descompre-
siva. En este caso clinico, la evolucion fue tan rapida que impi-
di6 dicho procedimiento.
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Abstract

Title: Acute cerebellitis with hydrocephalus and acute com-
pression of the cerebral trunk

Acute cerebellitis (AC) accompanied of fatal inflammation of
the cerebellum is a rare disease with different forms of medi-
cal and surgical treatment. We report the case of a child who
developed a CA of fatal evolution. We review the literature and
discuss about it including different treatment options.

This is a 5-year-old male patient who presents symptoms
such as a headache and vomits evolving rapidly into a comma.
The cerebral MRI shows an obstructive hydrocephalus and
compression of the cerebral trunk due to an increase of volume
of the cerebellar hemispheres. The decision is of medical
treatment and steroids and a surgical intervention by means of
placing an eternal ventricular drain all was ineffective and the
patient dies. The autopsy was compatible with AC.

The steroid treatment may be insufficient therefore it is ne-
cessary to establish a rapid neuro-surgery by means of an exter-
nal ventricular drainage. Some patients might need a decom-
pression of the posterior cavity by means of a decompressive
suboccipital craniectomy. In this clinical case, the evolution was
so fast that the above-mentioned procedure was prevented.

Keywords

Acute cerebellar ataxia, acute cerebellitis, tonsillar herniation,
cerebellum, hydrocephalus, suboccipital craniectomy

Introduccion

La ataxia cerebelosa aguda consiste en una enfermedad de co-
mienzo stbito, habitualmente de curso limitado y benigno, carac-
terizada por signos cerebelosos (ataxia, dismetria o temblor,
entre otros), asociados o no a cefalea, nduseas y/o vomitos, que
puede desarrollarse en nifios (mds raramente en adultos) tras
ciertas infecciones virales o vacunaciones'™. Los casos de ataxia
aguda asociados a inflamacion cerebelosa, y raramente del tron-
co cerebral, se denominan cerebelitis aguda (CAJ*®. Dicho tras-
torno, en muy pocas ocasiones, puede resultar mortal’. Presen-
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tamos el caso de un paciente que desarrollé una CA con
hidrocefalia de evolucion rapidamente mortal pese al tratamien-
to médico y quirdrgico realizado. Llevamos a cabo una revisién
de la bibliografia incluyendo diferentes opciones de tratamiento
que, en ocasiones, pueden salvar la vida de estos pacientes’.

Caso clinico

Varén de 5 afios de edad que acude al servicio de urgencias por
un cuadro de cefalea holocraneal opresiva que en las Gltimas
horas asocia vémitos incoercibles.

©2010 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados

Correspondencia: D. Martin Ferndndez-Mayoralas. Seccion de Neuropediatria. Hospital Universitario Quirén. Diego de Veldzquez, 1. 28223 Pozuelo de Alarcén (Madrid).

Correo electrénico: dmfmayor@yahoo.es



Cerebelitis aguda con hidrocefalia y compresion aguda del tronco encefalico. D. Martin Fernandez-Mayoralas, et al.

Tres dias antes habfa consultado por una cefalea holocra-
neal de varias semanas de evolucién, que con el diagnéstico de
sinusitis estaba siendo tratada con antiinflamatorios no este-
roideos y antibioterapia oral (cefixima). Ante la persistencia del
cuadro, se realiza un estudio mediante tomograffa computari-
zada (TC) craneal, en el que Gnicamente se aprecia un engrosa-
miento de la mucosa del seno maxilar izquierdo. El paciente
presenta una exploracién fisica normal, por lo que se decide
continuar el tratamiento domiciliario con amoxicilina-clavula-
nico y metamizol.

En la exploracion fisica en el momento del ingreso, el pa-
ciente presentaba afectacién del estado general y decaimien-
to; la exploracion neurolégica no mostraba alteraciones signi-
ficativas. Se decidié su ingreso para instaurar tratamiento
analgésico y antibioterapia parenteral. Se realizaron diversas
pruebas —hemograma, bioquimica, coagulacion, gasometria,
analisis sistematico de orina y estudio de liquido cefalorraqui-
deo (LCR)—, cuyos resultados se situaban dentro de la normali-
dad, a excepcion de la acidosis metabélica.

A'las 18 horas del ingreso, el paciente presenté un episodio
de desconexién del medio con rigidez de las extremidades su-
periores (Glasgow 8), destacando la presencia de pupilas ani-
socéricas arreactivas. Se procedid a su estabilizacién mediante
intubacion, inicio de medidas antiedema (normoventilacion,
corticoterapia con dexametasona en dosis altas, soporte ino-
trépico) y tratamiento antibidtico con cefotaxima, vancomicina,
ampicilina y antivirico con aciclovir i.v. Se realizé una nueva TC,
que reveld la presencia de hidrocefalia. Tras la estabilizacion
del paciente, se amplié el estudio mediante electroencefalo-
grama (EEG), que mostraba una actividad beta generalizada (no
valorable por la medicacién empleada en la intubacién), y reso-
nancia magnética (RM) cerebral, en la que se apreciaba una
hidrocefalia obstructiva por compresion del tronco cerebral y
un colapso del cuarto ventriculo por una inflamacién intensa
del cerebelo, con herniacion transforaminal de las amigdalas
cerebelosas y transtentorial de ambos hemisferios cerebelosos
(figura 1). Las secuencias potenciadas en T2 y FLAIR mostraban
un borramiento de los surcos y una hipersefial difusa cortical y
de la sustancia blanca de ambos hemisferios cerebelosos (fi-
gura 2). Habia signos de reabsorcion transependimaria en las
secuencias potenciadas en FLAIR. No existfa evidencia de re-
alce significativo con contraste.

Tras la valoracion del paciente por el servicio de neurociru-
gfa, se decidi6 instaurar un tratamiento descompresivo me-
diante la colocacion de una valvula de derivacion externa. Tras
la intervencion, el paciente se mantuvo en coma (Glasgow 3).
Se repitieron los estudios protocolizados mediante EEG a las 8,
12y 24 horas de la cirugfa, que mostraban un trazado isoeléc-
trico, y una eco-Doppler transcraneal con ausencia de flujo
cerebral, por lo que se diagnosticé una muerte encefélica.

Todos los estudios microbioldgicos realizados, en sangre y
en el LCR, resultaron negativos, incluida la reaccion en cadena
de la polimerasa (PCR) para los virus del herpes simple tipo 1y 2

Figura 1. M potenciada en T1. Hidrocefalia obstructiva por
compresion del tronco cerebral debido a hemisferios cerebelos
inflamados. Colapso del cuarto ventriculo. Herniacidn
transforaminal de las amigdalas cerebelosas. Herniacién
transtentorial de ambos hemisferios cerebelosos

Figura 2. M potenciada en TZ. Borramiento de los surcos
e hipersefial difusa cortical y de la sustancia blanca de ambos
hemisferios cerebelosos
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Figura 3. Anatomia patoldgica macroscdpica: infartos
hemorrégicos de la sustancia gris hemisférica cerebelosa

y varicela z6ster (VHZ), citomegalovirus, virus de Epstein-Barr
(VEB) y VHB. Las serologias para estos agentes fueron negati-
vas, asf como para los enterovirus ECHO-Coxsackie, adenovi-
rus, parvovirus B19, parotiditis, sarampién, rubeola, hepatitis B
y C, virus de la inmunodeficiencia humana, Mycoplasma pneu-
moniae, Rickettsia conorii, Borrelia burgdorferi, Listeria mono-
cytogenes, Aspergillus y Criptococcus neoformans. La tincién
de Ziehl-Neelsen fue negativa. El estudio de aminodcidos en
sangre y de 4cidos organicos en orina, asf como el estudio in-
munolégico, fueron normales.

La necropsia mostrd los siguientes hallazgos anatomopato-
l6gicos del cerebelo:

1. Descripcién macroscépica: disminucién de la consistencia y
coloracion rojiza de la sustancia gris. El tubérculo cuadrigé-
mino izquierdo presenta una zona necrética. Cuarto ventricu-
lo colapsado (figura 3).

2. Descripcion microscopica: infiltrado linfocitario que afecta al
parénquima cerebeloso. Gliosis de la capa molecular con
desaparicion casi completa de las células de Purkinje, pérdi-
da de granos de los hemisferios cerebelosos e intensa vas-
culitis (figura 4).

Discusion

La CA puede cursar con sintomatologia encefalitica (fiebre,
alteracion del nivel de conciencia, signos de hipertension cra-
neal), secuelas permanentes o incluso provocar la muerte del
sujeto si el episodio es grave y de instauracion y curso rapido,
como sucedio en el caso clinico presentado®?. Puede observar-
se un realce meningeo y una pleocitosis linfocitaria muy varia-
ble (entre 0y 2.000 células/uL) y niveles normales o levemente
elevados de proteinas®®. La analitica sanguinea suele ser nor-

Figura 4. Anatomia patoldgica microscépica: infiltrado de
predominio linfocitario que afecta ampliamente al parénquima
cerebeloso, amplia gliosis de la capa molecular con desaparicion
casi completa de las células de Purkinje, pérdida de granos

de los hemisferios cerebelosos e intensa vasculitis

mal o mostrar elevaciones de los pardmetros inflamatorios
inespecificos®. El caso que nos ocupa no mostro alteraciones
analiticas de interés.

A veces, al inicio del cuadro, no existen signos cerebelosos, y
predominan la cefalea y los vomitos"'%12, que pueden preceder
varios dias®" o incluso semanas''* al inicio del descenso del
nivel de conciencia, lo que puede demorar notablemente el diag-
nostico'?. Puede documentarse una infeccion respiratoria 0 una
vacunacion unos 3-21 dias previos®'13° g incluso concomitante’®.
Se ha descrito previamente un caso de sinusitis poco clara con uso
de antibidticos y de evolucion muy similar a la de nuestro paciente’.

La CA puede producirse tanto por una causa infecciosa di-
recta’® como por una reaccion autoinmunitaria’3%'3, Las fron-
teras entre ambas posibles etiologias son imprecisas'®'’. Has-
ta la fecha, se han comunicado varios casos de CA asociados
con diversos anticuerpos, como el anticuerpo anticentrosoma
tras la varicela, el anticuerpo anti-triosa fosfato isomerasa tras
una infeccién por el VEB, y el anticuerpo GluR&2 como resulta-
do de un posible mimetismo molecular’ 8%, Aunque en la ma-
yorfa de casos (como en este paciente) no se llega a un diag-
nostico etioldgico™?', la infeccion por el VHZ es el antecedente
mas frecuente'?2. Se han descrito otros patdgenos, especial-
mente del grupo herpes, entre los que cabe destacar los siguien-
tes: VEB'1223, enterovirus, parotiditis®, rotavirus'®, influenza,
bacterias (M. pneumoniae®**, B. burgdorferi o Coxiella burne-
ti®) y otros agentes. Es posible que los casos graves se asocien
con mayor frecuencia a estos patégenos menos frecuentes.

Aunqgue la TC puede detectar cambios en el volumen cerebelo-
S0 0 signos indirectos de compresion, la técnica diagnéstica de
eleccion ante la sospecha de CA es la RM. La potenciacion en T2
con o sin gadolinio puede mostrar inflamacién e hiperintensida-
des hilaterales simétricas o asimétricas en ambos hemisferios
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cerebelosos! 131232 | 3 difusion puede demostrar la presencia
de alteraciones en pacientes con estudios normales en el resto de
secuencias®®. El aumento de sefial en la sustancia gris cerebelosa
en las secuencias potenciadas en T2 se considera un indicador
casi infalible del diagnéstico de CA'™%, La resolucion de la sinto-
matologia se asocia a la desaparicion de las lesiones, aunque con
frecuencia puede aparecer una atrofia cerebelosa como secue-
[a®13. También pueden aparecer de forma asociada hidrocefalia,
compresion del tronco encefalico y signos de reabsorcién transe-
pendimaria®. Al contrario que los tumores cerebelosos, las lesio-
nes suelen ser bilaterales —aunque se han descrito casos de pa-
cientes con hemicerebelitis o afectaciones parciales de algunas
gstructuras (vermis o pedtnculos superiores)'*?—, pueden o no
captar contraste o asociar realce leptomeningeo’” 2.

No existen protocolos de tratamiento para la CA, por lo que
cada caso debe manejarse individualmente'. Deben emplearse
corticoides en los pacientes que desarrollen complicaciones' 92,
Con frecuencia se ha utilizado la dexametasona en dosis altas
(0,5 mg/kg/6 h)'82 y |a prednisolona en forma de tandas de 3-5
dias de bolos diarios de 30 mg/kg o 1 g total®"'. En algunos ca-
sos el resultado ha sido excelente®'3, mientras que en otros'" y
en el que nos ocupa no ha sido suficiente. Se ha documentado el
tratamiento con éxito mediante plasmaféresis?.

Existen varios casos descritos de evolucion mortal'” <. La infla-
macion cerebelosa comprime anteriormente el cuarto ventriculo
y provoca una hidrocefalia aguda, junto con una compresion del
tronco encefalico. Roulet-Pérez et al."” publicaron dos casos de
nifios que presentaron un coma de instauracion rapida que evolu-
cioné hacia la muerte, con una clara inflamacion cerebelosa. En
ambos casos existia evidencia de herniacién hemisférica trans-
tentorial hacia arriba y transforaminal de las amigdalas cerebelo-
sas hacia abajo, lo que provocd la muerte de ambos pacientes,
como ocurrid también en el presente caso. En estos raros casos'!
es necesario instaurar medidas de soporte vital, tratamiento an-
tiedema y una actuacion neuroquirdrgica rapida®'" %' mediante un
drenaje ventricular externo'122131-34_ Algunos pacientes pueden
fallecer a pesar de realizar un drenaje adecuado’'”3, En estos
casos, la descompresion de la fosa posterior mediante una cra-
niectomia suboccipital descompresiva’2'%532 debe considerar-
se como una emergencia si el nifio no mejora inmediatamente
tras el drenaje del LCR'%. Esta aproximacion se ha conseguido de
forma exitosa en casos publicados previamente con un buen re-
sultado a largo plazo, lo que ha salvado la vida del paciente y re-
ducido las secuelas'. En el caso presentado, la evolucion hacia la
muerte cerebral fue tan rapida que impidi6 dicha craniectomia; tal
vez podria haberse realizado de forma concomitante a la implan-
tacion del drenaje externo, lo que podria constituir una técnica de
eleccion en casos de evolucion fulminante. Il
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