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Caso Clinico

RESUMEN

Introduccioén: La encefalitis de Bickerstaff es una enfermedad neuroldgica aguda poco frecuente, que se ca-
racteriza clinicamente por oftalmoplejia relativamente simétrica, ataxia, alteracion del nivel de consciencia e
hiperreflexia, perteneciendo a un espectro patoldgico continuo que incluye la oftalmoplejia aguda, sindrome
de Miller Fisher y sindrome de Guillain-Barré.

Caso clinico: Femenino de 26 afios de edad. Inicié con vision borrosa, cefalea holocraneana, mialgias gene-
ralizadas y fiebre de 38.5°C de 7 dias de evolucidn. Se encontré con amnesia, disartria, ataxia e hiperreflexia
generalizada, paresia facio-braquio-crural izquierda y ptosis palpebral izquierda. Ante deterioro del nivel de
consciencia progresivo se inicié manejo avanzado de la via aérea. Tomografia computarizada (TC) de créaneo
con edema cerebral severo y resonancia magnética (RM) de craneo con disminucién de calibre de vasos
corticales posteriores. Puncién lumbar con disociacion albumino citoldgica Electroencefalograma con ence-
falopatia con actividad de base tetha reactivo a maniobras de activacion y potenciales evocados visuales con
neuropatia optica bilateral de tipo desmielinizante. Anticuerpos IgG antigangliosido con Anti-GQ1b positivos.
Se inici6 tratamiento con inmunoglobulina a dosis de 0.4 g/kg/dia durante cinco dias con posterior respuesta
clinica satisfactoria.

Conclusioén: El caso ilustrado retine multiples caracteristicas de las descritas por Bickerstaff en sus series
iniciales, como lo son la oftalmoplejia, la hiperreflexia y la alteracion del estado de conciencia. La controversia
en cuanto a si la encefalitis de Bickerstaff y el sindrome de Guillain-Barré son entidades diferentes, ya esta
planteada, asi como la hipdtesis alterna de que puede tratarse de enfermedades dentro de un mismo espectro.

ABSTRACT

Introduction: Bickerstaff encephalitis is a rare acute neurological disease, characterized clinically by rel-
atively symmetric ophthalmoplegia, ataxia, altered level of consciousness and hyperreflexia, belonging
to a continuous pathological spectrum that includes acute ophthalmoplegia, Miller Fisher syndrome and
Guillain Barre syndrome.

Case report: Female, 26 years old. He started with blurred vision, holocranean headache, generalized myalgias
and a 38.5 ° C fever of 7 days of evolution. He found amnesia, dysarthria, ataxia and generalized hyperreflexia,
left facio-brachio-crural paresis and left palpebral ptosis. Faced with the deterioration of the level of progres-
sive consciousness, advanced airway management began. Computed tomography (CT) of the skull with severe
cerebral edema and magnetic resonance imaging (MRI) of the skull with reduced caliber of posterior cortical
vessels. Lumbar puncture with cytological albumine dissociation Electroencephalogram with encephalopathy
with tetha-based activity reactive to activation maneuvers and visual evoked potentials with bilateral optic
neuropathy of demyelinating type. IgG antigangglioside antibodies with Anti-GQ1b positive. Immunoglobulin
treatment was started at a dose of 0.4 g / kg / day for five days with subsequent satisfactory clinical response.
Conclussion: The illustrated case has multiple characteristics of those described by Bickerstaff in its initial
series, such as ophthalmoplegia, hyperreflexia and altered state of consciousness. The controversy as to
whether Bickerstaff's encephalitis and Guillain-Barré syndrome are different entities, is already raised, as well
as the alternative hypothesis that it can be diseases within the same spectrum.
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INTRODUCCION

La encefalitis de Bickerstaff es una enfermedad neu-
rolégica rara que afecta el tronco encefalico, caracte-
rizada por una constelacion de signos y sintomas que
incluyen oftalmoplejia aguda, ataxia y alteraciones
en el estado de conciencia, asi como signos pirami-
dales (1-3).

El estudio de laboratorio que mas apoya el diagnos-
tico es la presencia de autoanticuerpos anti GQ1b,
especialmente tomando en cuenta el contexto clini-
co. Es importante recordar que la ausencia de los an-
ticuerpos no descarta la enfermedad, ademds de que
se pueden presentar en otras patologias (sindrome
de Miller-Fisher, sindrome de Guillain-Barré) (4-8).

El tratamiento de la encefalitis de Bickerstaff, asi
como de las otras variantes del sindrome anti GQ1b,
requiere el reconocimiento y posterior confirmaciéon
diagndstica. Aunque los sintomas neuroldgicos ini-
ciales pueden ser alarmantes, suele autolimitarse. La
mayoria de los pacientes tiene un buen prondstico,
y alcanzan recuperacién espontdnea completa en un
periodo promedio de 6 meses desde el diagndstico
(9-10).

CASO CLiNICO

Femenino de 26 aios, sin antecedentes cronico-dege-
nerativos y con antecedentes ginecobstétricos: G1 A0
PO C1. Inici6 con cuadro clinico de 7 dias de evolucion,
caracterizado por vision borrosa, cefalea holocranea-
na con Escala Visual Andloga (EVA) del dolor 5/10 de
inicio subito, mialgias generalizadas, fiebre de 38.5°C.
A su ingreso hospitalario presentd los siguientes sig-
nos vitales: Tension arterial 110/70 mmHg, Frecuencia
cardiaca 90 latidos por minuto, Frecuencia respiratoria
20 respiraciones por minuto, Temperatura 38.3 °C. A
la exploracion fisica se encontrdé con amnesia de he-
chos recientes, disartria, ataxia a pequefios pasos, hi-
perreflexia generalizada de predominio en extremida-
des superiores, paresia facio-braquio-crural izquierda
4 sobre 5, sensibilidad conservada y ptosis palpebral
izquierda. El fondo de ojo, el electrocardiograma y la
radiografia de térax son normales. La analitica (hemo-
grama, coagulacion, proteina C reactiva, bioquimica,
funcién tiroidea, uroandlisis urocultivo y hemoculti-
vos) dentro de pardmetros normales.

Posteriormente la paciente comienza con un deterio-
ro del nivel de consciencia progresivo con depresion
respiratoria, por lo que se inicié6 manejo avanzado de
la via aérea.

Se realizé Tomografia computarizada (TC) de craneo

para abordaje de deterioro neuroldgico, en el que se
observo la presencia de edema cerebral severo, sin
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evidencia de lesiones focales o difusas a nivel de pa-
rénquima. Resonancia magnética (RM) de craneo con
disminucion de calibre de vasos corticales posterio-
res. Se realizé manejo y medidas antiedema cerebral,
posterior a la resolucion de esta condicion, se realizé
puncién lumbar en donde se reportd: aspecto claro;
glucosa 79 mg/dl; 5 células/ml, hiperproteinorraquia
123 mg/dl. Se solicité perfil viral: Virus de Hepatitis
B y C y VIH negativos, reaccidon en cadena de poli-
merasa (PCR) para virus y hongos, tincién de Ziehl
Neelsen, VDRL y tinta china en liquido cefalorraqui-
deo (LCR) negativos. Se solicitd electroencefalogra-
ma en el que se report6 encefalopatia con actividad
de base tetha reactivo a maniobras de activacién y
potenciales evocados visuales con neuropatia dptica
bilateral de tipo desmielinizante. Ante la sospecha
de una causa inmunoldgica de encefalitis no infec-
ciosa, se solicitaron anticuerpos IgG antigangliosido
con Anti-GQ1b positivos.

Ante un diagndstico presuntivo de encefalitis de Bic-
kerstaff, se inicié tratamiento con inmunoglobulina
a dosis de 0.4 g/kg/dia durante cinco dias. Tres dias
posteriores ante una mejoria clinica importante la
paciente es extubada.

Una semana después la paciente no presenta amne-
sia ni disartria, los reflejos osteotendinosos norma-
les, con menor oftalmoplejia, siendo egresada con
independencia completa para las actividades de la
vida diaria.

DISCUSION Y CONCLUSION

En 1951 Bickerstaff y Cloake reportaron 3 casos de
somnolencia, oftalmoplejia y ataxia, a los que diag-
nosticaron como una encefalitis circunscrita al me-
sencéfalo y al rombencéfalo (1). Propusieron como
criterios para el diagndstico: oftalmoplejia externa
simétrica y progresiva y ataxia, en presencia de al-
teraciones del estado de consciencia o hiperreflexia

Q).

Se le considera como una enfermedad dentro del es-
pectro del sindrome de Guillain-Barre y el sindrome
de Miller-Fisher. La presencia de anticuerpos an-
ti-GQ1b es una caracteristica en comun, por lo que
se les considera dentro del sindrome anti-GQ1b (3).
La mayor parte de los pacientes tienen anteceden-
te de una infeccién previo al inicio de los sintomas
neurolégicos (usualmente de tracto respiratorio su-
perior), y siendo los microorganismos mas frecuente-
mente implicados C. jejuni y H. Influenzae (4).

Por tanto, el principal diagnéstico diferencial por su
similitud en cuanto a cuadro clinico es el sindrome
de Miller-Fisher. En el caso de este tltimo, se ve la
triada cldsica de ataxia, oftalmoplejia y arreflexia. Sin
embargo, en el caso de que se encuentren asociada al-
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teraciones en el estado de conciencia o hiperreflexia,
se prefiere el diagndstico de encefalitis de Bickersta-
ff como reflejo de la participacidén del sistema ner-
vioso central, especificamente del tronco encefalico
(Tabla 1) (5). Por ende la principal diferencia en el
diagnéstico clinico son las alteraciones en estado de
consciencia, la cual es variable y puede ir desde pa-
cientes que se presentan somnolencia, estupor o en
casos mas severos coma (se ve hasta en un 20% de los
pacientes) (6).

El abordaje también se puede complementar con es-
tudios de Resonancia Magnética (RMN) y electroen-
cefalografia (EEG), ya que la afectacion principal es
de sistema nervioso central. Por EEG, se pueden ob-
servar ondas lentas dentro de rangos normales, con-
sistentes con la implicaciéon del SNC. Los hallazgos
por RMN son variables, donde se pueden observar
lesiones hipointensas en T1 e hiperintensas en T2, las
cuales se observan sobre todo en tronco encefalico

(7).

Revisiones publicadas recientemente permitirian di-
ferenciar dos tipos de encefalitis de Bickerstaff. Por
un lado, la forma tipica, con caracteristicas neuro-
logicas y seroldgicas muy parecidas al sindrome de
Miller Fisher y con rapida recuperacién. Y, por otro
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lado, la forma atipica, con negatividad para los anti-
cuerpos IgG anti-GQ1b, hallazgos en el liquido cefa-
lorraquideo atipicos, hallazgos en neuroimagen poco
concluyentes y evolucién mas térpida (8).

El tratamiento se fundamenta en corregir el trastorno
autoinmune y para ello lo que ha mostrado mayor
efectividad es la inmunoglobulina humana por via
intravenosa, habiéndose utilizado también inmu-
noadsorcién con columnas conjugadas de triptéfano,
plasmaféresis, esteroides y diversas combinaciones
de los anteriores (9).

El prondstico suele ser bueno y normalmente a los
sei meses en el 66% de los pacientes estd en completa
remision, el 11% continta con sintomas leves y un
23% presenta secuelas mds importantes (déficits sen-
sitivos y/o motores, diplopia permanente y ataxia),
requiriendo un 16% durante su evolucidon ventilacion
mecanica y siendo la muerte un desenlace muy poco
frecuente (5%) (10).

En conclusién, el caso ilustrado reune multiples
caracteristicas de las descritas por Bickerstaff en
sus series iniciales, como son la oftalmoplejia, la
hiperreflexia y la alteracion del estado de concien-
cia. La controversia en cuanto a si la encefalitis

Caracteristicas requeridas para el diagnéstico

Encefalitis de Bickerstaff

Oftalmoplejia progresiva y relativamente simétrica con ataxia durante 4 semanas.

patoldgicos).

Alguna alteracion de la consciencia (coma, semicoma o estupor) o signos piramidales (hiperreflexia o reflejos

Fuerza de las extremidades de 5 o 4 puntos en la escala del Medical Research Council.

Sindrome de Miller Fisher

Oftalmoplejia progresiva y relativamente simétrica con ataxia durante 4 semanas

Hiporreflexia o arreflexia

Fuerza de las extremidades de 5 o 4 puntos en la escala del Medical Research Council

Caracteristicas de soporte para el diagnéstico

Antecedentes de sintomas infecciosos en las 4 semanas previas al inicio de la clinica neuroldgica.

Disociacion albumino-citoldgica en el liquido cefalorraquideo.

Presencia de anticuerpos IgG antigangliésidos GQ1b.

Tabla 1. Criterios diagndsticos para encefalitis de Bickerstaff y sindrome de Miller Fisher.
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de Bickerstaff y el sindrome de Guillain-Barré son
entidades diferentes ya estd planteada, asi como la
hipotesis alterna de que puede tratarse de enferme-
dades dentro de un mismo espectro. Asi lo ilustra
la similitud bioquimica de ambas, como sucede en
nuestro caso, en el que se evidenci6 la presencia de
anticuerpos GQ1b, situacién que es comun en el
sindrome de Guillain-Barré. Sin embargo, los ha-
llazgos clinicos no orientan a esta ultima, como
la alteracion del estado de conciencia, ya que la
oftalmoplejia es igualmente definitoria del sindro-
me de Miller-Fisher, una variante del sindrome de
Guillain-Barré.

Otro punto a tener en cuenta es la respuesta tera-
péutica. En las series de casos descritas desde las
primeras publicaciones, se ha observado mejoria al
iniciarse el tratamiento con dosis altas de esteroi-
des parenterales, inmunoglobulina o plasmaféresis,
sin diferencias significativas entre estas ultimas. La
evolucion de este paciente a lo largo de la estancia
hospitalaria, asi como en los meses subsiguientes,
también sugiere el diagndstico de encefalitis de Bic-
kerstaff.

Son necesarios mds estudios para precisar las carac-
teristicas moleculares y bioquimicas que permitan
orientar y especificar el diagnostico de encefalitis de
Bickerstaff, con vistas a optimizar su tratamiento, y
acelerar la recuperacién y funcionalidad de los pa-
cientes, mds aun, dado que el proceso de diagndstico
diferencial redunda en un mayor consumo de tiempo
y en el retraso de la mejoria de los pacientes.
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