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Resumen

La encefalitis de Bickerstaff es una entidad infrecuente de
origen post infeccioso de presentacién grave, que pertenece
al espectro de las patologfas asociadas a los antigangliésidos,
donde el paciente se presenta con compromiso subagudo
de oftalmoplejia, ataxia, debilidad con signos piramidales
y alteracion del estado de conciencia con antecedentes
recientes de infecciones respiratorias, gastrointestinales
0 ambas. Se reporta un caso de encefalitis de Bickerstaff
presentado en el Hospital Nacional de Nifios.

Descriptores: encefalitis de Bickerstaff, tallo cerebral,
sindrome de Miller Fisher, ataxia.

Abstract

Bickerstaff encephalitis is a rare and severe inflammatory
disease with a serious presentation, which belongs to the
spectrum of diseases associated with antiganglioside. Patients
present a subacute ophthalmoplegia, ataxia, weakness with
pyramidal sighs and altered mental status with a recent
history of respiratory infections, gastrointestinal infections or
both. We report a case of Bickerstaff encephalitis that was
diagnosed and treated at the Hospital Nacional de Nifios
(National Children’s Hospital).

Keywords: Bickerstaff encephalitis, brain stem, Miller
Fisher, ataxia.
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Abreviaturas: HNN, Hospital Nacional de Nifios; BBE, encefalitis
de tallo cerebral de Bickerstaff, sindrome de Bickerstaff; LCR,
liquido cefalorraquideo; CMYV, Citomegalovirus; EBV, Virus
Epstein-Barr; PCR, reaccién en cadena de la polimerasa; EEG,
electroencefalograma; TAC, tomograffa axial computarizada; IFV,
inmunoflurorescencia viral.

El sindrome de Bickerstaff es un sindrome complejo
asociado a una morbimortalidad importante. Es una entidad
de etiologia autoinmune con presencia de anticuerpos
antigangliésidos, principalmente anti-GQlb, detectado en un
68%; se han encontrado también anticuerpos anti-GM1b y anti-
GaLNAc-GD1a, que se asocian con el sindrome de Guillain-
Barré. El diagndstico es por sospecha clinica y por liquido céfalo
raquideo (LCR), neuroimagen y presencia de anticuerpos.' A
continuacién se reporta un caso diagnosticado en el Hospital
Nacional de Nifios (HNN).

Presentacion del caso

Nifio de 6 afios con antecedente de enfermedad celiaca
diagnosticada desde el afio de edad, asma bronquial y reflujo
gastroesofdgico, que consulta por un cuadro de 7 dfas de
evolucién de sintomas respiratorios (tos productiva, rinitis
hialinayodinofagia), lesiones vesiculosas eritematosasanivel de
mucosa oral, palmas y plantas, dolor abdominal en hipocondrios
y deposiciones diarreicas, para lo cual recibi¢ tratamiento
sintomdtico. Dos dfas después de su primera consulta refiere
sensacion febril, hiporexia, dificultad respiratoria e intolerancia
parcial a la via oral (solo tolerancia de liquidos), por lo que
recibe nuevamente tratamiento sintomdtico. Reconsulta
5 dfas después, por un cuadro de vémitos y alteracién del
examen neurolégico (ataxia, debilidad miembros inferiores,
desviacién comisura labial derecha, reflejos osteotendinosos
aumentados). Posteriormente a su ingreso, se describe al nifio
pélido, con Glasgow 15, pupilas isocéricas normoreactivas,
movimientos extraoculares conservados, orientado en las
3 esferas, con discreta desviaciéon de comisura labial hacia
la derecha, bradildlico, con dismetria leve, fuerza muscular
en miembros superiores 3/5 y 5/5 en miembros inferiores,
reflejos osteotendinosos rotulianos y bicipital aumentados,
con clonus, no signo de Babinski, no signos meningeos. No se
valord la marcha. Se realiza TAC sin y con medio de contraste,
con el que se diagnostica una pansinusitis, tiene LCR dentro
de los valores normales, serologias negativas por CMYV,
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Cuadro 1. Diagnosticos diferenciales del Sindrome de
Bickerstaff

Sindrome de Miller Fisher

Sindrome Guillain Barré con oftalmoplejia
Oftalmoplejia aislada

Enfermedades vasculares

Enfermedad vascular de tallo
Enfermedades desmielinizantes

Esclerosis multiple

ADEM (encefalomielitis diseminada aguda)
Enfermedad de Creutzfeldt- Jakob
Botulismo

Poliomielitis

Miastenia Gravis

Neuropatla tdxica

Neoplasias

Tumores de tallo cerebral

toxoplasma, hepatitis, EBV, herpes y enterovirus, hemocultivo
negativo, bioquimica sanguinea normal, hemoleucograma
normal, PCR negativa, téxicos en orina positivos por
benzodiacepinas e IFV positiva por Influenza B. Al tercer
dfa de su ingreso cursa con episodios de diaforesis profusa,
ataxia, somnolencia, hiperreflexia, nistagmos horizontales y
oscilacién de la frecuencia cardiaca entre 40-140 latidos por
minuto, por lo que se decide realizar EEG, potencial evocado
somatosensorial y potencial evocado auditivo de tronco
encefdlico. Se decide iniciar inmunoglobulina con mejorfa
inicial del cuadro, pero desarrollé secundariamente a dicho
tratamiento, un cuadro meningeo por meningitis aséptica.
En su evolucién clinica hubo recuperacién de su nivel de
conciencia, encontrdndose un paciente colaborador, con
pupilas reactivas, fondo de ojo normal, reflejo consensual y
fotomotor normales, oculomotores normales, sin nistagmo.
La sensibilidad superficial y la profunda eran normales, sin
niveles sensitivos, el nifio continué con marcha atdxica. A su
egreso recibe seguimiento por fisiatrfa, terapia fisica y control
en consulta externa de neurologfa.

Discusion

En 1951, el sindrome de Bickerstaff fue descrito por
primera vez por Bickerstaff y Cloake, al reportar tres casos de
oftalmoplejia bajo el titulo de mesencefalitis y romboencefalitis,
donde sugirieron que las caracterfsticas clinicas (oftalmoplejia,
arreflexia y bajo nivel de conciencia) obedecfan a una alteracién
del cerebro medio.?

La encefalitis de Bickerstaff junto con el sindrome de Miller
Fisher y el sindrome de Guillain Barré, forma parte de un
espectro clinico en el cual existe afectacion en grado variable,
tanto del sistema nervioso central como del periférico,! cuya
fisiopatologfa comtin ha sido relacionada con el desarrollo de
anticuerpos anti-GQlb, aunque no siempre se encuentren
positivos.® Estas entidades son autoinmunes, postinfecciosas y
presentan caracteristicas clinicas comunes, como oftalmoplejfa
y ataxia.* La encefalitis de tallo cerebral de Bickerstaff (BBE)

predomina en el sexo masculino con una relacién de 2,3:1'%
y se presenta en cualquier grupo etario, principalmente en
nifios y adolescentes.® Se ha descrito que posee una distribucién
estacional, predominando en invierno y primavera,’” y su
evolucién es benigna en la mayorfa de los casos.! Comtinmente
muestra una infeccién prodrémica del tracto respiratorio
superior; se ha encontrado que al menos un 66% de los
pacientes presenta una infeccién respiratoria alta previa; un
52%, sintomatologfa inicial de diplopfa, y un 35%, alteracién
en la marcha.!

Los criterios diagndsticos propios de BBE han evolucionado
desde su primera descripcién. Actualmente se considera que
debe presentarse oftalmoplejia externa y ataxia, tanto simétrica
como progresiva, durante un periodo de al menos cuatro
semanas, asi como alteraciones en el estado de conciencia,
hiperreflexia o0 respuestas plantares extensoras.'>>¢ Otros
hallazgos clinicos descritos son anormalidades pupilares,
pardlisis o debilidad facial, blefaroptosis, nistagmo, pardlisis
bulbar y signo de Babinski.">® Todos los pacientes presentan
oftalmoplejia externa y ataxia; un 74%, alteracién de la
conciencia; un 60%, tetraparesia flicida simétrica; un 45%,
diplejfa facial; un 40%, signo de Babinski; un 34%, oftalmoplejfa
interna, y un 34%, hiperreflexia.?

Entre las ayudas diagndsticas para apoyar el diagnéstico
clinico, se encuentra la medicién de autoanticuerpos (un 68%
de los pacientes presenta anticuerpos anti-GQlb positivos)?,
el liquido cefalorraquideo con disociacién albdmino-citolégica
(entendida como protefnas de mds de 45 mg/dl y de 50 células
por ml) v pleocitosis.!»>° El estudio de imagen de eleccién
es la resonancia magnética, y hasta el 70% de los casos no
tiene hallazgos sugestivos de compromiso diencefdlico. Sin
embargo, las lesiones hiperintensas pueden presentarse en
secuencia de T2 e, incluso con algo de restriccién a la difusién.
Las regiones comuinmente comprometidas son: tallo cerebral,
ganglios basales, tdlamo y pedtnculo cerebeloso superior,
cerebelo y cuerpo calloso. En cuanto al electrodiagndstico, los
patrones mds comunmente encontrados son la degeneracion
axonal y la desmielinizacién en un 38% y un 6% de los casos,
respectivamente, asi como potenciales de denervacién.! En al
menos un 25% se encuentra potenciales de ondas lentas en el
EEG.°

El diagndstico diferencial de BBE es amplio, dada la
instauracién de su sintomatologfa. Varias entidades pueden
comportarse de manera similar e incluyen: enfermedades
vasculares (enfermedad vascular del tallo cerebral, apoplejia
pituitaria y vasculitis), encefalopatia de Wernicke, botulismo,
miastenia graves, tumores del tallo cerebral, enfermedades
desmielinizantes (encefalomielitis aguda diseminada, esclerosis
multiple), enfermedad de Behget, enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob, vasculitis y linfomas.

El manejo médico con inmunoglobulina, corticoides y
plasmaféresis es lo indicado.!-*La inmunoglobulina se administra
via intravenosa a una dosis de 0,4 g/kg/dfa, durante 5 dfas. En
cuanto a los corticoesteroides, existe controversia con respecto
a su esquema ideal; en general, se prefiere la administracién IV
que la oral, siendo la metilprednisolona el corticoesteroide de
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eleccién, a dosis de 1 g por dfa, durante 3-5 dfas (dosis mdxima
10,6 g/dfa); la dosis de prednisona es 1 mg/kg/dfa, durante 4-6
semanas. Otros esquemas prefieren utilizar metilprednisolona
IV a dosis de 10-30 mg/kg/dfa, o dexamentasona 1 mg/kg,
por 3-5 dfas seguidos, por 4-6 semanas de esteroides orales
(prednisona), en dosis cada vez menores. El inicio temprano
de plasmaféresis (dentro de los 15 dias después del inicio) ha
sido identificado como un predictor de la mejorfa clinica a los
6 meses.”!0

El caso clinico descrito reune multiples criterios diagndsticos
compatibles con BBE, como lo son: ataxia, hiperreflexia
(reflejos osteotendinosos rotulianos y bicipitales) con clonus,
desviacién de la comisura labial hacia la derecha, somnolencia
y nistagmos (evocado bilateral). Ademds, es importante resaltar
que precedié de un proceso infeccioso del tracto respiratorio
superior, pues tuvo IFV positiva por Influenza B. Las serologfas
por CMYV, toxoplasma, hepatitis, EBV, herpes y enterovirus
fueron negativas; hemocultivo negativo, bioquimica sanguinea
normal, hemoleucograma normal, PCR negativa y téxicos en
orina positivos por benzodiacepinas. LCR fue normal al inicio;
en la evolucioén, cuando desarrolld el cuadro meningeo asociado
ainmunoglobulina, se documenté meningitis aséptica, que es lo
usual en estos casos. Las imédgenes cerebrales fueron negativas
por isquemia, tumor o desmielinizacién. Desafortunadamente,
en Costa Rica no se realiza estudio de anticuerpos anti-GQlb,
el cual como se menciond, no siempre se encuentra positivo. En
este caso, al igual que lo descrito en la bibliograffa, la mayorfa
de los pacientes tiene buen prondstico y evolucién.!
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