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Neuropediatria
Panencefalitis Esclerosante Subaguda: Experiencia en la Consulta de

Neuropediatria del Hospital “J. M. de los Rios”.
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La panencefalitis esclerosante subaguda (PEES), o enfermedad de Van Boager, es una
encefalopatia lentamente progresiva, originada por la infeccion persistente, de una forma
mutante del virus del sarampién, que ocasiona una desmielinizacion inflamatoria multifocal del
sistema nervioso central. Es conocido que infecciones antes de los 2 afios de edad aumentan el
riesgo de padecer PEES, no demostrandose hasta la actualidad casos secundarios a
vacunacion. Objetivo: presentar una revision de cinco casos clinicos, que consultaron el Hospital
de Nifios “J. M. de los Rios”, en el periodo comprendido entre los afios 1990 — 2005, con
diagndstico de PEES; en quienes se analiza la forma de presentacion, manifestaciones clinicas,
hallazgos en los estudios serolégicos, de imagenes y evolucion. Casos Clinicos: todos los
pacientes tuvieron antecedente de infeccion por sarampion, cuatro de ellos antes de los dos afios
de edad. La edad promedio de presentacién fue de 7 afios 3 meses, con una media para el
periodo de latencia de 5,2 afios. En relacion a las manifestaciones clinicas iniciales, en todos
hubo crisis epilépticas mioclénicas, en dos de ellos trastornos conductuales y en otros dos
somnolencia. Los estudios electroencefalograficos mostraron un patrén periodico en todos los
casos. Los titulos de anticuerpos antisarampion positivos en suero y liquido cefalorraquideo
confirmaron el diagnéstico en cuatro casos. La evolucion fue fatal en un caso y desfavorable en
los otros, con compromiso en areas motoras, sensoriales y cognitivas. Discusion: El tratamiento
hasta los momentos sigue siendo preventivo, erradicando el sarampién y manteniendo un plan
de vacunacion.

Palabras Claves:panencefalitis esclerosante subaguda, sarampion, mioclonias

Title
Subacute sclerosing panencephalitis:Experience in the neuropediatric clinic at J.M. de los Rios
Pediatric Hospital. Caracas, Venezuela

Abstract

Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE), or Boager Goes disease, is a slowly progressive
encefalopathy caused by the persistent infection, of a mutant form of the measles virus, which
causes an inflammatory multifocal desmielinization in the central nervous system. It is known that
infections before 2 years of age increase the risk of presenting SSPE, secondary cases following
vaccination have not been reported. Objetive: to present a review of five clinical cases, which
consulted the Children's Hospital " J. M. de los Rios ", in the period between the year 1990 -
2005, with SSPE's diagnosis; form of presentation, clinical manifestations, serological

studies ,imagenological studies and evolution were assesed. Results: All patients had had
measles infection, four of them before two years of age. The average age of presentation was 7
years 3 months, with a latent period of 5,2 years. All presented myoclonic events, two of them
showed cognitive deterioration and two presented drowsiness. EEG studies showed a periodic
pattern in all cases. The presence of antibodies antimeasles in serum and cerebro spinal fluid
Iconfirmed the diagnosis in four cases. The evolution was fatal in one case and unfavorably in
others, with motor, sensory and cognitive deterioration. The present treatment continues to be
preventive, erradicating measles and supporting a plan of vaccination.
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Introduccioén

Introduccion

La panencefalitis esclerosante subaguda (PEES) es una encefalopatia crénica, degenerativa, del
sistema nervioso central (SNC), que produce una severay progresiva disfuncién neurolégica que
lleva a la muerte, usualmente ligada a la infeccion por el virus del sarampion, cuyos primeros
casos fueron descritos en 1954.(1)

El virus del sarampién, un paramixovirus RNA puede determinar tres formas de compromiso del
sistema nervioso central. La forma aguda postinfecciosa, como consecuencia de una reaccion
autoinmune, se presenta en una relacién temporal directa con el exantema. La forma aguda
progresiva, también conocida como encefalitis por cuerpos de inclusion, refleja una infeccion
directa del virus bajo condiciones de inmunodepresion celular del paciente y se presenta en
general luego de un corto periodo de latencia después del exantema. La forma progresiva tardia,
conocida como PEES postsarampién corresponde a una enfermedad degenerativa del SNC,
causada por la infeccién de el virus sarampion en el tejido cerebral, seguida por un periodo de
latencia, en general de varios afios luego de la infeccién aguda, hasta el inicio del deterioro
neuroldgico progresivo (2).

En Venezuela, entre el afio 1993 y 1994 se reportaron 38.000 casos de sarampion con 124
muertes, por lo cual se puso en marcha una campafia denominada: “puesta al dia con la
vacunacion”, reportandose una tasa de cobertura del 100%. Sin embargo, entre los afios 2001 y
2002 se reportaron 2.501 casos de sarampion, calculdndose su incidencia en 122 casos por
100.000 habitantes en nifios menores de 1 afio, y 7,9 casos por 100.000 habitantes en nifios
mayores de 5 afios (3). Un total de 35 casos han sido confirmados por las autoridades sanitarias
hasta la semana 17 del afio 2006 (4)

La incidencia anual de PEES ha disminuido desde la introduccién de la vacuna contra virus vivos
atenuados y la consecuente reduccién de los casos de sarampion. En Estados Unidos, el riesgo
de padecer PEES ha sido estimado en 8,5 casos por millén de casos de sarampién, algunos
trabajos reportan una menor incidencia (1:1.000.000) posterior a la introduccién de la vacuna (5),
sin embargo, una disminucién de la tasa de inmunizaciones en menores de 5 afios ha
aumentado los reportes a partir de 1998 (243 casos de PEES por millon de casos de sarampion).
En Canada trabajos recientes han reportado incidencia de 0,06 casos por millén de nifios por afio
y 278 casos por millén de casos de sarampion. Una de las incidencias mas altas ha sido descrita
en los paises asiaticos (1449/ millén) (6)

En América Latina, en los Ultimos 20 afios, Céspedes y cols. reportaron 11 casos con estudio

neuropatolégico (7). En 1982 Escobar y cols. en México publicaron 5 casos (8). En 1995 Natera y
cols. publicaron un caso en Venezuela (9). La casuistica mas numerosa del continente ha sido

reportada en Brasil por Gomes y cols. con 21 casos en el afio 1992 (9).

Métodos

Se realiz6 una revision retrospectiva, de los pacientes que egresaron del Hospital de Nifios “José
Manuel de los Rios” en el periodo comprendido entre los afios 1990 al 2005, con diagnéstico de
Panencefalitis Esclerosante Subaguda, realizandose una descripcion detallada de los casos
encontrados, haciendo énfasis en la forma de presentacion, manifestaciones clinicas, hallazgos
en los estudios serolégicos, imagenolégicos y la evolucion clinica.

Caso 1

Preescolar femenina de 3 afios 8 meses de edad natural y procedente de Caracas quien inicia
sintomatologia de 2 meses de evolucién caracterizada por cefaloplejia y movimientos clénicos en
hemicuerpo derecho sin pérdida de la conciencia. Antecedentes: Producto de primera gestacion,
niega patologia neonatal; desarrollo psicomotor acorde a edad; diagnostico de sarampién a los 7
meses de edad, familiares no contributorios. Examen fisico: vigil, estado cognitivo inferior a la
edad, no responde a 6rdenes sencillas. Pares craneales: inadecuado seguimiento visual, otros
sin alteraciones, movimientos atetdsicos y mioclonias en hemicuerpo derecho, hiperreflexia
derecha, no realiza marcha. Electroencefalograma: obtenido en suefio, con ritmo de base lento y
desorganizado, con brotes de actividad delta que aparecen en forma periddica, sincrénicos y en
ocasiones asincronicos. Tomografia de craneo sin alteraciones. Recibe tratamiento con Acido



Valproico (AVP) y diazepam (DZP), evolucionando desfavorablemente.
Caso 2

Escolar masculino de 8 afios de edad natural de Caracas y procedente de La Guaira, Estado
Vargas con enfermedad actual de 5 meses de evolucion caracterizadas por trastornos de
conducta a lo cual luego se asocian crisis mioclonias en hombro, miembros superiores e
inferiores y pérdida de la bipedestacién. Antecedentes: producto de segunda gestacion,
embarazo no controlado, parto extrahospitalario. Recibié inmunizacién contra sarampion.
Desarrollo psicomotor normal. Neumonia a los 2 afios, por lo cual permanecié hospitalizado por 2
meses complicAndose con Sarampion. Crisis epiléptica afebril motora generalizada 4 meses
después del sarampién. Familiares no contributorios. Examen fisico: Labilidad emocional, retardo
cognitivo y del lenguaje expresivo. Pares craneales indemnes, hipertonia en miembros
superiores, fuerza muscular y reflejos conservados. Electroencefalograma: patrén anormal
paroxistico generalizado periédico. Citoquimico de LCR: células: 0 // proteinas: 21,9 mgr/dl//
glucosa: 61 mgr/dl // Pandy positivo// bandas oligoclonales positivas con aumento de la fracciéon
de gamma. Estudios virolégicos: Anticuerpos antisarampion: positivos (1: 640) en LCR (IgG e
IgM) y en suero (IgG) (Mayor de 1: 1024). Resonancia magnética cerebral: imagenes
hiperintensas en sustancia blanca en parénquima a nivel frontal, parietal, occipital y ganglios
basales, que no ejercen efecto de masa ni presentan edema perilesional. Recibe tratamiento con
AVP, nitrazepam (NZP) e Interferén en esquema intraventricular por 12 semanas, sin respuesta
clinica, evidenciandose deterioro progresivo de funciones cognitivas y motoras, asociandose
temblor en reposo, disfagia, hipertonia generalizada, desapareciendo mioclonias, permanece 7
meses en hospitalizacion, falleciendo finalmente.

Caso 3

Escolar masculino de 10 afios natural de Guanare y procedente de Barinas con enfermedad
actual de 2 meses de evolucion inicialmente caracterizada por somnolencia, asociandose luego
crisis mioclonicas en 3 oportunidades. Antecedentes: Producto de Il gestacién sin
complicaciones, Desarrollo psicomotor acorde a edad, present6é sarampion a los 18 meses de
edad con intercurrencia de varicela. Familiares no contributorios. Examen fisico: Nivel cognitivo y
lenguaje inferior a la edad, pares craneales indemnes, hipertonia global a predominio de
miembros superiores, se evidencian mioclonias a predominio axial, dificultad para realizar
movimientos intencionales. Electroencefalograma: Obtenido en vigilia, trazado muestra
paroxismo de ondas agudas y complejo puntas ondas, generalizadas, de breve duracion, de 3 —
4 Hz, intermitentes con promedio de 6 segundos. Resonancia Magnética Cerebral: Aumento de
intensidad de sefial en T2 en areas frontotemporales y occipitales sugestivos de areas de
desmielinizacion. Estudios inmunolégicos: Anticuerpos antisarampion: positivos (1:64) en LCR y
en suero (1: 64). Estudios de liquido cefalorraquideo: bandas oligoclonales positivas. Recibe
tratamiento con AVP, DZP, evoluciona torpidamente con deterioro progresivo cognitivo y motor.

Caso 4

Preescolar masculino de 4 afios 7 meses de edad, natural y procedente del estado Yaracuy,
quien presenté somnolencia de 2 semanas de evolucién, asociandose 4 dias después,
incapacidad para la bipedestacion y para mantener objetos en la mano, bradilalia y cefalea.
Antecedentes: Producto de Il gestacién, embarazo controlado, obtenido por parto pre término a
las 31 semanas. Respir6 y llor6 espontdneamente al nacer. PAN: 1,600 Kg. Permanecié 18 dias
en reten por prematuridad e ictericia neonatal. Desarrollo psicomotor normal. Nefrectomia a los 8
meses de edad por rifién poliquistico, Rubéola a los 6 meses de edad sin complicaciones,
Sarampién a los 9 meses de edad sin complicaciones, Varicela al afio de edad. Familiares no
contributorios. Examen fisico: Nivel cognitivo y lenguaje inferior a lo esperado para la edad,
bradilalia. Pares craneales: midriasis, respuesta pupilar lenta a la luz, hipotonia, pérdida del
sostén cefalico, hiporreflexia, Babinski bilateral, temblor fino distal. Durante evolucién se
evidencian crisis mioclénicas y mayor deterioro cognitivo; recibe tratamiento con Clonazepam
(CZP) y AVP. Citoquimico LCR: Cel: 2 // Proteinas: 18,3 mgr/dl // Glucosa: 46 mgr/dl // Pandy
positivo. Electroencefalograma: Complejos periddicos, compatibles con PEES. Anticuerpos
antisarampion: IgM: 1/10, 1gG: 1/20, en suero y LCR. Tomografia de crdneo normal. Evoluciona
térpidamente, fallece.

Caso 5

Adolescente masculino de 13 afios de edad natural del estado Mérida y procedente del estado
Portuguesa quien inicia enfermedad actual, tres meses previos al momento de su ingreso,
presenta cambios de conducta dados por inquietud, falta de atencién, rebeldia, posteriormente se
asocian alucinaciones visuales por lo que recibe tratamiento con Haloperidol, sin mejoria. Una



semana después presenta crisis ténicos clénicos generalizados de 20 minutos de duracion, y a
los 5 dias mioclonias troncales iniciando tratamiento con AV, por evolucién no satisfactoria es
hospitalizado. Antecedentes: Producto de V gestacion, embarazo controlado complicado con
amenaza de aborto, obtenido por ceséarea, Respird y lloré6 espontdneamente al nacer, PAN:
3,500Kg, niega patologia neonatal. Desarrollo psicomotor normal. Sarampion a los 5 afios de
edad, diagnosticado en ambulatorio de la localidad. Familiares no contributorios. Examen fisico:
nivel cognitivo no acorde a edad, lenguaje expresivo escaso con coprolalia, pares craneales: sin
lesiones, hipertonia leve en hemicuerpo izquierdo, se aprecian mioclonias troncales frecuentes.
Fuerza muscular V/V, ROT: Il/1V, marcha inestable por frecuentes mioclonias. Se realizan al
ingreso estudios de liquido cefalorraquideo donde solo se encuentra en la electroforesis de
proteinas presencia de fraccion gamma aumentada. Resonancia magnética cerebral normal,
Electroencefalograma con patrén periédico y asimetria de voltaje (mayor voltaje en derivaciones
derechas). Evoluciona térpidamente asociandose trastorno del suefio tipo insomnio, movimientos
coreoatetoides, distonias, mayor deterioro cognitivo y de lenguaje, hipertonia, hiperreflexia,
perdida de la sedestacion y marcha, recibe tratamiento con AVP, CZP, L-dopa. Durante su
hospitalizacion se repiten estudios de laboratorio encontrandose Anticuerpos 1gG e IgM positivos
en suero y Liquido cefalorraquideo para sarampién; de igual manera la RMC mostr6 imagenes
hiperintensas asimétricas cortico- subcorticales. Tras tres meses de hospitalizacion, egresa con
importante deterioro cognitivo, motor, sensitivo sensorial y ausencia de mioclonias.

Cuadro 1 .Caracteristicas de los 5 casos clinicos

1 2
Origen Dtto. Capital ~ Vargas
Sexo Femenino Masculino
Afio de estudio Sep. 1995 1991
Sarampién Si/7meses  Si/2 afios
Vacuna AS NP Si
dad Pres. 3 afios 8 mes 8 afios
Clinica de Mioclonias T. Conducta
Presentacion

Mioclonias

Tiempo Evo. 2 meses 5 meses
EEG Periddico Periédico
AC AS. NP Positivo
Neuroimagen NP Positiva
Evolucion Discapacidad Fallece
clinica

3
Portuguesa
Masculino
Enero 1995
Si/ 18 meses
NP
10 afios
Somnolencia

Mioclonias

2 meses
Periédico
Positivo
Positivo
Discapacidad

4
Yaracuy
Masculino
Mayo 1995
Si/ 9 meses
No

4 afos 7 mes
Somnolencia

Mioclonias

2 semanas
Periddico
Positivo
Negativo
Discapacidad

5
Portuguesa
Masculino
Febrero2005
Si/ 5 afios
Si
13 afos
T. Conducta

Mioclonias

3 meses
Periédico
Positivo
Positivo
Discapacidad

Vacuna AS: Vacuna antisarampion; Edad Pres: Edad de presentacion de la enfermedad;
Tiempo de Evo.: tiempo de evolucién antes del diagnéstico; EEG: Electroencefalograma; AC
AS: Anticuerpos antisarampion; NP: dato no precisado. Neuroimagen: estudio de Resonancia

magnética cerebral.

Discusién

La PEES debe considerarse como diagnostico diferencial en pacientes con deterioro clinico
neuroldgico y antecedentes de infeccion por sarampién. Como reporta la literatura, la
presentacion clasica es progresiva con una supervivencia promedio de 3 afios, lo cual no
descarta una evolucion fulminante (10), la edad de inicio de esta enfermedad es variable; siendo
reportada en nifios de 1 afio de edad hasta adultos de 30 afios, con un pico de incidencia entre
los 5y 15 afios, siendo mas frecuente en varones. Aproximadamente en 50% de los pacientes se
describe sarampién antes de los 2 afios de edad, con un tiempo de latencia entre 7 a 12 afios
(). En nuestro estudio la edad media de inicio de la enfermedad fue de 7 afios 3 meses, todos
los pacientes presentaron como antecedente infeccion por sarampion, 4 de ellos antes del afio
de edad, con un tiempo de latencia promedio de 5,2 afios; con predomino en varones (4:1), lo
cual es coincidente con los trabajos descritos (5, 6, 8, 9).

La PEES es consecuencia de la infeccién persistente del virus del sarampidn, ciertas mutaciones
del virus facilitarian la persistencia de la infeccion. Es conocido que infecciones antes de los 2
afios de edad aumentan el riesgo para presentar PEES, no demostrandose hasta la actualidad
casos secundarios a la inmunizacion por sarampion (11). Se ha demostrado, por reaccion en
cadena de polimerasa, RNA viral en neuronas, astrocitos, oligodendrocitos y células vasculares
endoteliales en autopsias de pacientes con esta enfermedad; se conoce que la inoculacién en el
sistema nervioso central ocurre durante la infeccién natural. Algunas células cerebrales de los
pacientes fallan en la sintesis de la matriz proteica (proteina M) esencial para que se cierre la
membrana del virus y se complete la particula; su carencia impide la aparicion de particulas
infecciosas viricas maduras, haciendo que se acumulen nucleocapsides en el citoplasma,



nacleos celulares y que las glucoproteinas se expongan en la superficie celular, donde pueden
estimular la produccion de altas cantidades de anticuerpos que no son protectores, provocando
una respuesta inmunolégica tardia con desmielinizacién perivenosa (12).

En promedio, la duracién de la enfermedad actual de los pacientes estudiados fue de 2 meses,
siendo la clinica predominante en el momento de consulta la presencia de crisis epilépticas
mioclénicas (100% de los casos), acompafnadas de trastornos conductuales y somnolencia (2
casos), cefalea y cefaloplejia en un caso (cuadro 1). Durante su evolucién clinica todos
presentaron deterioro cognitivo y motor (espasticidad, signos piramidales). En la literatura se
describe una clinica progresiva que pasa por distintas etapas:

v Estadio I: con cambios sutiles de la conducta, disminucion de rendimiento escolar, perdida de la
memoria, indiferencia y apatia, en ocasiones hiperactividad, terrores nocturnos, empobrecimiento
del lenguaje, lo cual es interpretado muchas veces como de origen emocional, esta etapa puede
durar desde unas pocas semanas hasta afios.

v Estadio II: es el periodo en el que mas se realizan los diagnosticos, siendo las mioclonias el
sintoma cardinal. Estas mioclonias se caracterizan por una rapida flexién de la cabeza, el tronco
y las extremidades, seguidas de una gradual y lenta fase de relajacién. Se repiten con intervalos
de 10 a 60 segundos y pueden ser desencadenadas por estimulos sensoriales. Otras
manifestaciones pueden observarse en esta etapa de evolucién como coreoatetosis y distonias,
convulsiones acinéticas, cefaloplejias, asi como compromiso del sistema piramidal, sensitivo y
cognitivo. La duracion de esta etapa varia entre 3 a 12 meses.

v Estadio Ill: predominan los sintomas extrapiramidales, el compromiso motor, sensorial e
intelectual es mas severo, mientras que las mioclonias desaparecen. Puede observarse
estabilizacion y dura entre 3 a 18 meses.

v Estadio IV: estado vegetativo con signos de disfuncion autonémica y con marcada espasticidad
e hipotonia, trastornos visuales, mutismo, risa o llanto inmotivado; muchos pacientes fallecen
rapidamente (1, 5,12).

En base a lo anterior todos los pacientes fueron diagnosticados en el estadio Il de la enfermedad.

En el estudio encontramos que todos tuvieron hallazgos electroencefalograficos compatibles con
patrén periddico, de acuerdo a lo reportado internacionalmente. Este consiste en un trazado
tipico caracterizado por descargas estereotipadas, periédicas de ondas lentas y ondas agudas a
un intervalo de 3 a 10 segundos, con periodos de aplanamiento entre ellos. Estos complejos,
también llamados complejos de Radermecker, suelen ser asimétricos, focales o evidenciarse
solo durante el suefio. EI EEG al inicio de la enfermedad muestra ondas lentas anteriores
aisladas, y en los estadios finales un aumento de la desorganizacion con progresiva disminucion
de la amplitud (1,13). Estos ultimos patrones no fueron descritos en nuestros pacientes,
probablemente por el estadio de la enfermedad en que se estudiaron.

De los 5 pacientes, solo en tres (cuadro 1) se le realiz6 estudio de imagen tipo Resonancia
Magnética Cerebral (RMC), encontrandose imagenes hiperintensas subcorticales ¢ corticales en
incidencias T2, que no mostraron predileccidon en cuanto a su localizacion. En un paciente se
hallé imagenes hiperintensas en ganglios basales. En estudios anteriores se ha demostrado que
las lesiones mas frecuentes, descritas de alta intensidad de sefial en imagenes con incidencia
T2, predominan en regiones frontrales (14) u occipitales (15). Estas lesiones se inician a nivel de
la sustancia blanca subcortical y progresan hacia la regién periventricular, ello asociado a atrofia
cortical difusa y progresiva. Otros hallazgos frecuentes son refuerzo pial y parenquimatoso
anormal con el contraste, efecto de masa local y compromiso de la porcion esplénica del cuerpo
calloso. Los ganglios basales se comprometen infrecuentemente segun esta técnica, pero
estudios neuropatoldgicos demuestran que las lesiones a dicho nivel se observan en mayor
proporcion que lo descrito en las imagenes neurorradiologicas (14).

En 2 pacientes se realizé estudio de tomografia computarizada, y estos no mostraron hallazgos
anormales; lo cual no fue corroborado con otros estudios imagenol6gicos. La Tomografia
computarizada rara vez es de ayuda, pero puede mostrar cambios de baja densidad en las areas
afectadas (14)

Con respecto a los hallazgos anatomopatol6gicos, se describe una afeccion difusa con acimulo
perivascular de linfocitos y células plasmaticas, areas de desmielinizacion y gliosis reaccional,
con evidencias de inclusiones intranucleares (cuerpos de Dawson) en la microscopia electrénica,
gue corresponden a nucleocapsides del virus. En la inmunohistoquimica de la biopsia cerebral, el



estudio de subpoblaciones de leucocitos evidencia positividad de las células CD4 y CD8, los
analisis de citocinas revelan células con tincion positiva para el factor alfa de necrosis tumoral e
interferon gamma, hallazgos similares a la panencefalitis rubedlica progresiva, y a la esclerosis
multiple (2,7). Ninguno de los pacientes del estudio fue sometido a investigaciones
neuropatolégicas, por lo que no se dispone de informacion.

Para la confirmacion diagnostica se realiza la deteccion de anticuerpos IgG contra el virus de
sarampion en suero y LCR, los cuales deberian encontrarse muy elevados e implicarian
produccion intratecal (10). Cuatro de los pacientes del estudio (cuadro 1) presentaron titulos de
anticuerpo antisarampion positivos en suero y LCR, en uno de los pacientes no se hallo
resultado. En dos de los casos se identificaron bandas oligoclonales positivas, y en otros dos
aumento de la fraccién gamma de inmunoglobulina. Trabajos anteriores reportan que al
progresar la enfermedad puede evidenciarse un aumento progresivo de proteinas en liquido
cefalorraquideo por aumento de inmunoglobulina G y la electroforesis evidencia bandas
oligoclonales (1,2).

En la PEES diferentes estrategias terapéuticas han sido ensayadas: el empleo de antivirales
como la isoprinosina o la rivabirina, la gammaglobulina endovenosa, el alfa-interferén
intraventricular o intratecal, e inmunorreguladores como la cimetidina. El éxito de estos
esquemas ha sido parcial, pues en los casos en los cuales se ha demostrado alguna efectividad,
esta solo corresponde a una detencion transitoria, y en ocasiones mas prolongada, del curso
progresivo de la enfermedad. El interferén ha recibido atencién debido a su capacidad para
activar las células “natural killer” lo cual directamente inhibiria la replicacion En nuestro estudio
solo 1 paciente recibi6 tratamiento con Interferén intratecal, sin resultados satisfactorios. El
empleo de alfa-interferdn intratecal esta basado en el hecho que estos pacientes presentan bajos
niveles de este en el LCR, lo que es considerado como uno de los factores patogénicos
relevantes y basados en el esquema propuesto por Anlar y cols (15), es decir, un régimen de 100

000 unidades/m? que aumenta progresivamente a 1 000 000 de unidades/mZ2. El paciente debe
recibir la medicacion 5 dias a la semana durante 6 semanas, pudiendo repetirse a intervalos de 2
a 6 meses hasta por 6 veces. Un esquema mas prolongado y a dosis menores ha sido

recientemente propuesto por otros autores (15,16). En nuestro estudio solo 1 paciente recibid
tratamiento con Interferdn intratecal, sin resultados satisfactorios. La isoprinosina no es un
agente antiviral, pero se comporta como una sustancia que facilita la funcién inmune de los
linfocitos una vez que el antigeno viral se encuentra presente, combatiendo asi el posible “estado
de inmunosupresién” en el que se encuentra el huesped.

El tratamiento hasta los momentos sigue siendo preventivo, erradicando el sarampién. Los
tratamientos anticonvulsivantes, soporte nutricional, tratamiento de infecciones bacterianas
secundarias son medidas que prolongan la sobrevida de los pacientes (1).
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NOTA: Toda la informacién que se brinda en este articulo es de caracter investigativo y con fines académicos y de
actualizacion para estudiantes y profesionales de la salud. En ningun caso es de caracter general ni sustituye el asesoramiento
de un médico. Ante cualquier duda que pueda tener sobre su estado de salud, consulte con su médico o especialista.



