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Ganador Reporte de Casos

ADEM y sindrome de Evans: una asociacién inusual

» Virginia Abello Polo’
» Luisa Fernanda Echavarria Plata’ ' Clinica del Country
» Edgar Andrés Correal

Obijetivos: la encefalomielitis aguda desmielinizante (ADEM) es un desorden monofdsico de origen
inmunoldgico, que resulta en lesiones desmielinizantes en el sistema nervioso central (SNC). El objetivo
de este trabajo es describir el caso inusual de un paciente joven en que un sindrome de Evans se asocid a
ADEM, sin que mediara una infeccidn viral o vacunacion previa conocidas.

Presentacion del caso y resultados: se trata de un hombre de 38 afios que consulté por cuadro de tres
semanas de malestar general, distermia, diaforesis, dolores osteomusculares, cefalea con fotofobia
y lesiones purpdricas. Los paraclinicos de ingreso mostraron leucocitosis, anemia y trombocitopenias
severa (Leuc 23430, N 16540, L 4750, Hb 6.2, Hcto 2.4 %, VCM 125 (aglutinacion extensa), plaquetas 3000).
Los estudios fueron concluyentes para una anemia hemolitica autoinmune Coombs positiva, asociada a
purpura trombocitopénica inmunoldgica (sindrome de Evans). El examen fisico inicial revel un extenso
livedo reticularis y un examen neurolégico en que se encontré confusién como Unica alteracién. Ante
la intensidad de la cefalea con un dimero D positivo (2492 VR <229), neurologia enfocé el manejo a
descartar un evento vascular, realizaron TAC cerebral y angioresonancia que resultaron normales. Se
inicid6 manejo con prednisona 1mg/kg/dia y gammaglobulinaigr/kg/dia por tres dias, por la severidad
de la trombocitopenia y la cefalea intensa. Todos los estudios infecciosos fueron negativos, TAC de
cuello, térax y abdomen también fueron normales. La valoracidn reumatolégica completa fue negativa
(anticoagulante lUpico, anticardiolipinas IgG e IgM, B2 glicoproteina | IgG e IgM, antiRNP, anitLa, antiRo,
antiSm, ANAs y ENAS: negativos; C3 y C4: normales).

Cuatro dias después del ingreso, sin respuesta a la terapia instaurada presenté sindrome febril; todos
los estudios infecciosos fueron negativos (hemocultivos, urocultivo, TAC térax de alta resolucién, PCR
SARS-COV2). Seinicid Piperacilina-Tazobactam. Coincidiendo con el cuadro febril se quejé de disminucién
de la agudeza visual y auditiva, tinnitus y se noté empeoramiento del cuadro confusional. Oftalmologia
encontrd neuropatia dptica bilateral moderada a severa, mayor el lado derecho. Solicit6 RNM 6rbitas
y cerebral que mostrd lesiones muiltiples focales difusas supra e infratentoriales, severo compromiso
en tallo y cerebelo y en sustancia blanca. Potenciales visuales reportaron un trastorno funcional parcial
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retinocorticalbilateral. Otorrinolaringologiasolicitd potencialesevocados auditivos que fueronreportados
como anormales por un trastorno funcional severo de la via auditiva izquierda a nivel periférico. La RNM
cerebral confirmd lesiones desmielinizantes multiples sugestivas de encefalomielitis diseminada aguda
(ADEM). Se descartaron lesiones desmielinizantes en RNM de columna cervical, tordcica y lumbar.

La puncidn lumbar, reporté un liquido cefalorraquideo normal, descartando compromiso infeccioso con
Film Array, directos y cultivos negativos.

Ante el deterioro neuroldgico y todavia sin respuesta hematoldgica, nueve dias después del ingreso se
decidié inicio de Rituximab (375 mg/m2). Una semana después del inicio se observa gradual recuperacién
hematoldgica y neuroldgica, se dio salida del hospital para completar cuatro semanas de aplicacion
ambulatoria. Unmes después del egreso suhemograma fue completamente normal, el Coombs negativo;
se logré una disminucién progresiva la dosis de corticoides (predinisona 10 mg/dia), habia recuperacion
de la visidn hasta volver a trabajar parcialmente y recuperacion parcial de la audicidn, con persistencia
del tinnitus.

Tres meses después del egreso, el paciente no recibe ninguna medicacién, completamente funcional,
como Unica secuela tiene hipoacusia izquierda leve-moderada y tinnitus.

Conclusiones: la ADEM es una enfermedad desmielinizante inflamatoria monofasica, que se presenta
mas frecuentemente en nifios y adultos jévenes después de una infeccién viral o vacunacion. En el 70 a
90% de los pacientes se presenta en forma cldsica monofdsica con una recuperacion de 90 % y mortalidad
<5%.Se harecomendado manejo con corticoides o gammaglobulinay en los casos refractarios como este,
ha sido descrito el uso de rituximab o plasmaféresis. Por la asociacidn con sindrome de Evans se decidié
en este caso uso de rituximab, que resultd en una resolucién casi total de todas las manifestaciones
neuroldgicas y hematoldgicas. Hasta donde sabemos no se han reportado previamente casos de ADEM
como presentacion concomitante con sindrome de Evans.
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