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Leucoencefalitis hemorragica
aguda - Enfermedad de Weston
Hurst

@ CrossMark

Acute haemorrhagic leucoencephalitis -
Weston Hurst disease

Estimada Editora:

La encefalomielitis diseminada aguda (EMDA) se define como
el primer evento clinico de una encefalopatia polisintoma-
tica y monofasica, de inicio agudo o subagudo. Se observa
con lesiones hiperintensas multifocales que afectan pre-
dominantemente la sustancia blanca del sistema nervioso
central (SNC) en las secuencias ponderadas en T2 y en
recuperacion de inversion atenuada de fluido (FLAIR) de
la resonancia magnética (RM)'. Su incidencia se estima en
0,6-0,8 casos cada 100.000 pacientes/ano, siendo mayor
en pacientes pediatricos. En estos la mortalidad global no
supera el 5% y evoluciona con una resolucion completa hasta
en el 90%2. Suele producirse por una reaccién autoinmune
posvacunal, posexantémica o posinfecciosa contra la pro-
teina basica de la mielina.

La leucoencefalitis hemorragica aguda (LHA) o enfer-
medad de Weston Hurst es una variante infrecuente con
desenlace fatal debido al severo edema y herniacion
cerebral®>. Comunicamos el caso de una nifia de 3 afos de
edad, hasta ese momento sana, que presentd un cuadro
clinico de un mes de evolucion, consistente en dislalia pro-
gresiva, ataxia con aumento de la base de sustentacion y
episodios de retrodesviacion de la mirada con vémitos sin
nausea previa. En la consulta, se constatd una tendencia al
sopor alternado con irritabilidad, hemiparesia faciobraquio-
crural izquierda, faringitis en curso con fiebre de 38 °C y
un episodio de convulsion atdnica que cedié con diazepam
endorrectal.

Los resultados del electroencefalograma (EEG), la radio-
grafia de torax, el hemograma y el ionograma solicitados

fueron normales y las serologias para el virus de la inmuno-
deficiencia humana (VIH) y Toxoplasma gondii, negativas. La
puncion del liquido cefalorraquideo (LCR) mostré un aspecto
de cristal de roca, con un leve aumento de proteinas,
20 leucocitos por mm? (88% mononucleares y 12% polimor-
fonucleares), bandas oligoclonales negativas y reaccion en
cadena de la polimerasa (PCR) negativa para los virus herpes
simple, Epstein-Barr, citomegalovirus y varicela zoster. La
PCR para enterovirus fue positiva.

Figura 1 RM en plano axial ponderada en FLAIR, a los dos
meses de evolucion, muestra lesiones hiperintensas a nivel de
sustancia blanca (flecha blanca).
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Figura 2

Imagenes ponderadas en T1 con gadolinio a los dos meses de evolucion: a nivel del cerebro (a) evidencian lesiones en la

sustancia blanca con refuerzo anular (asteriscos) y a nivel de la médula espinal (b) muestran una lesion con realce pseudonodular

en niveles D3 y D4 (flecha blanca).

Se llevo a cabo una RM de encéfalo con gadolinio que
evidencié multiples lesiones en la sustancia blanca supra
e infratentorial, con predileccion subcortical en ambos
hemisferios cerebrales, hipointensas en ponderacion T1
e hiperintensas en ponderacion T2 y FLAIR (fig. 1), con
refuerzo anular tras la inyeccion endovenosa de gadolinio
(fig. 2). Ademas, reveld un leve efecto de masa con escaso
edema vasogénico perilesional.

En este contexto, se sospecho como principal diagndstico
una EMDA y se dio inicio al tratamiento con pulsos de cor-
ticoides. Sin embargo, en las semanas siguientes el cuadro
clinico se agravo con un estado epiléptico sin respuesta al
tratamiento. El EEG fue compatible con encefalopatia difusa

severa, mientras que el LCR se mostré xantocromico con
sedimento eritrocitario escaso y aumento de proteinas.
Una nueva RM de encéfalo y médula espinal permitid
objetivar un aumento del tamano de las lesiones, con difu-
sion facilitada en secuencias ponderadas en difusion y mapa
de coeficiente de difusion aparente (ADC), que evocaba un
comportamiento de tipo quistico-necrético (fig. 3). Tam-
bién se observo un marcado refuerzo anular con inyeccion
de contraste y alteracion difusa de la sefal de la sus-
tancia blanca, secundario a desmielinizaci6on y a edema
vasogénico. Las secuencias de eco de gradiente (GRE) en
ponderacion T2 mostraron multiples imagenes puntiformes
hipointensas localizadas en los margenes de las lesiones, que

Figura 3

Imagenes ponderadas en (a) difusion y (b) mapa de ADC muestran lesiones con difusion facilitada (flechas negras).
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Figura 4
(b) infratentorial.

se interpretaron como depositos de hemosiderina (fig. 4). En
la médula espinal se evidencio una lesion focal hiperintensa
en ponderacion T2 e hipointensa en ponderacion T1 con
realce homogéneo pseudonodular a la altura de D3 y D4.
La biopsia guiada por estereotaxia de una lesion cerebral
confirmo LHA.

Se escald el tratamiento con corticoides e inmunoglo-
bulinas, y plasmaféresis, pero luego del tercer ciclo debio
suspenderse por una infeccion del catéter. La evolucion de
la enfermedad fue torpida y la paciente fallecio en un corto
plazo.

La disfuncion cerebral aguda puede deberse a procesos
infecciosos, inflamatorios vasculares, metabolicos o toxicos,
asi como a una isquemia, enfermedades desmielinizantes o
neoplasias. La evaluacion clinica, los analisis de sangre, la
puncion lumbar y la tomografia computada (TC), junto con
la RM de cerebro, constituyen la secuencia de diagnostico
de primera linea en la emergencia“.

La LHA fue descrita en 1941 por el patologo Weston
Hurst, y es considerada una variante aguda, de rapido pro-
greso y con frecuencia mortal, de la EMDA. Se da en menos
del 2% de estos pacientes, siendo mas comdn en nifios’.
Ambas patologias forman parte del espectro de enfermeda-
des autoinmunes posinfecciosas®. En la mayoria de los casos,
tanto la EMDA como la LHA, ocurre dentro de las 2-4 semanas
posteriores a una infeccion viral de las vias aéreas supe-
riores y menos frecuentemente después de una vacunacion
o enfermedad exantémica. De todos modos, el antece-
dente de una infeccién no es especifico ni sensible para su
diagnostico’.

La enfermedad suele presentar un inicio brusco, con un
cuadro encefalopatico agudo con fiebre, trastornos del nivel
de alerta, crisis convulsivas generalizadas o signos de déficit
neuroldgico focal®. En cuanto a las imagenes, generalmente
se inicia el estudio con una TC, dado que permite descar-
tar patologias mas prevalentes, como hemorragias, lesiones
expansivas o infecciosas (p. ej. encefalitis herpética)?,
aunque la RM cerebral es el método diagndstico de
eleccion.

RM en eco de gradiente con artefactos por focos de hemorragia (asteriscos) a nivel (a) supratentorial e

En nuestro caso, las lesiones observadas tuvieron una
presentacion tipica®'?. No obstante, creemos relevante su
divulgacion debido a que la paciente no presento la evolu-
cion rapidamente progresiva con resolucion fatal descrita
en la literatura, sino una prolongada con agravamiento
progresivo.

Confidencialidad de los datos
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Uropatia obstructiva litiasica
con rotura de férnix calicial y
urinoma perirrenal secundario

@ CrossMark

Lithiasic obstructive uropathy with calyceal
fornix rupture and secondary peri-renal
urinoma

Estimada Editora:

Presentamos un caso de rotura del sistema colector por uro-
patia obstructiva con la formacion de un urinoma de gran
tamanio. El caso tiene especial interés por la iconografia, ya
que no es habitual realizar la urotomografia computada en
la etapa aguda.

La obstruccion del tracto urinario con hidronefrosis
secundaria es uno de los fendmenos que pueden ocurrir en
presencia de calculos ureterales. Es posible que la hidro-
nefrosis mantenida provoque una rotura de los fornix del
sistema pielocalicial (punto mas débil), con la consiguiente
extravasacion de la orina’.

Si bien los calculos ureterales son la causa mas fre-
cuente de rotura calicial (80%), existen otras etiologias,
como la compresidon extrinseca tumoral, las valvulas de
la uretra posterior, la estenosis de la union pieloureteral
o la jatrogenia’?. Una vez que se ha producido la rotura
del caliz, la orina extravasada irrita la grasa y el tejido
perirrenal, causando una reaccion fibrotica que acaba
encapsulando la orina extravasada y formando una colec-
cién. Esto se conoce como urinoma.

Las manifestaciones clinicas son diversas (desde moles-
tias leves en el flanco a dolor abdominal intenso o
abdomen agudo) y los sintomas gastrointestinales, como
nauseas o vomitos, pueden ser pronunciados y crear pro-
blemas en el diagnostico. A veces, se asocia con fiebre o
hematuria.

La complicacion del urinoma es la formacion de absce-
sos, sepsis o fibrosis retroperitoneal®. La disminucion de la
presion en el tracto urinario después de la rotura del fornix
provoca la reanudacion de la filtracion glomerulary, a veces,
también conduce a una mejora temporaria de la clinica. Por
el contrario, en nuestro paciente hubo un empeoramiento
clinico luego de la rotura calicial, atribuible en parte a la

irritacion de los tejidos perirrenales y al gran volumen de
orina extravasado’.

Dado que la clinica es inespecifica y puede confundirse
con un abdomen agudo, el diagndstico es dificil y requiere
una elevada sospecha. Al respecto, la radiografia de abdo-
men puede mostrar litiasis y signos de ileo paralitico. La
ecografia confirma la hidronefrosis y las colecciones liquidas
en el espacio peri o pararrenal, mientras que la tomografia
computada (TC) en fase de eliminacion a los 5-20 minutos
confirma el diagndstico, al evidenciar la extravasacion de
contraste y la rotura de la pelvis o fornix renal, secundaria
a la obstruccion ureteral®.

El manejo del colico renal complicado, secundario a la
obstruccion de las vias urinarias, consiste en la colocacion
urgente de un catéter doble J en la pelvis renal y vejiga
en espera de un posible tratamiento futuro de la litiasis
urinaria. La conducta terapéutica del urinoma sin complica-
ciones es inicialmente conservador, aunque eventualmente
puede ser necesario llevar a cabo un seguimiento mediante
ecografia o TC abdominal; mientras que en los urinomas
complicados o no reabsorbidos se realiza una puncion y un
drenaje percutaneo quiriigico o guiado por imagen®.

Nuestro paciente, un hombre de 50 anos sin anteceden-
tes de interés, acudio al servicio de Urgencias por un dolor
en el flanco izquierdo. Hacia dos dias se le habia diag-
nosticado un célico renal y en la radiografia de abdomen
realizada mostraba una litiasis en el tercio superior del uré-
ter izquierdo, sin otros hallazgos de interés (fig. 1). En las
Ultimas horas, habia sufrido un empeoramiento clinico sig-
nificativo con incremento del dolor pese a la analgesia, por
lo que se solicité una ecografia abdominal para descartar
complicaciones. Esta mostré al rindn izquierdo aumentado
de tamano con una litiasis de 7 mm en el tercio proximal del
uréter izquierdo, condicionando una dilatacion moderada
del tracto urinario proximal (fig. 2). También se observé una
gran coleccion de liquido anecoico en el espacio perirrenal.

Ante estos hallazgos, se realizé una uro-TC (fig. 3) que
confirmo en la fase de eliminacion la existencia de una extra-
vasacion de contraste, secundaria a la rotura del fornix del
sistema colector, con una coleccién ocupando el espacio
retroperitoneal (hallazgos relacionados con urinoma secun-
dario a litiasis ureteral obstructiva). El diagnostico fue una
uropatia obstructiva litidsica con rotura de fornix calicial y
urinoma perirrenal secundario.
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