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Panencefalitis esclerosante subaguda

J. de Juan; A. Callejo; A. del Molino; F. Alvarez y M. Crespo

Resumen: Se presenta un caso de panencefalitis esclerosante subaguda (PEES) en 
una niña de 5 años de edad, caracterizada por su evolución progresiva a estado semico- 
matoso, aparición de mioclonias y, finalmente, rigidez de descerebración y coma pro­
fundo. Cursó con aumento de anticuerpos antisarampión en sangre y L.C.R. y de IgG 
en L.C.R. Electroencefalográficamente presenta complejos de Radermecker. PALABRAS 
clave: Panencefalitis esclerosante subaguda. Mioclonias. Anticuerpos antisaram- 
pión. Complejos de radermecker.

SUBACUTE SCLEROSING PANENCEPHALIÏIS (sspe) (Summary). We tefered 
subacute sclerosing panencephalitis presenting in a child 5 years old characterized by 
progressive deletereal evolution to semicomatous state, mioclonic episodes and finally 
descerebrating frightness and profound coma. Measles antibody title elevated in blood 
and C.S.F. with high levels of IgG in C.S.F. and tipical Radermecker complex in EEG 
are presented. Key words: Subacute sclerosing panencephalitis. Mioclonic epi­
sodes. Measles antibody. Radermecker complex.

I. Introducción

La panencefalitis esclerosante subaguda 
(pees) es un proceso inflamatorio, subagu­
do o crónico del encéfalo relacionado con 
el virus del sarampión, infrecuente, que se 
manifiesta principalmente entre los 4 y los 
14 años de edad.

Clínicamente presenta la evolución co­
nocida como tríada de Kalm (1): l.° Al­
teraciones de la personalidad con cambios 
de carácter y del comportamiento; 2.° 
Movimientos de tipo extrapiramidal, prin­
cipalmente de aspecto coreiforme y crisis 
mioclónicas; y 3.° Rigidez de descerebra­
ción y muerte.

Presenta elevación de IgG en LCR y de 
anticuerpos antisarampión en sangre y 
LCR, y complejos de Radermecker en el 
trazado electroencefalográfico. En este tra­
bajo se aporta un nuevo caso de esta enti­
dad nosológica.

II. Caso clínico

Niña de 5 años, procedente del medio 
rural, que a los 5 meses de edad sufrió una 
enfermedad exantemática diagnosticada de 
sarampión. Su desarrollo psicomotor y es- 
colarización fueron normales hasta los 4 
años, momento en el que aparecieron epi-
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sodios de terror nocturno, cambios del ca­
rácter y personalidad y disminución del 
rendimiento escolar. Posteriormente se ob­
servaron fases de ausencias de corta dura­
ción que no le impiden realizar vida nor­
mal, mostrándose más inquieta y con ma­
yor indiferencia hacia el medio ambiente. 
Más tarde aparecieron episodios de flexión 
brusca de la cabeza sobre el cuerpo, de se­
gundos de duración, en número aproxima­
do de tres por día. Ante este cuadro ingre­
só en nuestro hospital a los 5 años y 3 me­
ses con exploración neurológica normal y 
exámenes complementarios incluidos fon­
do de ojo, EEG y Rx de cráneo normales. 
Recibe tratamiento con Etosuximida y pos­
teriormente con Valproato sódico sin éxito. 
Reingresa dos meses después en estado de 
mal convulsivo en forma de ausencias atípi­
cas y movimientos tónico-clónicos hemilate- 
rales, evolucionando progresivamente a un 
estado semicomatoso con aparición de epi­
sodios mioclónicos generalizados, que fue­

ron disminuyendo en número a medida 
que avanzaba el estado comatoso. Por últi­
mo, se llegó a un estado de rigidez de des- 
cerebración con coma profundo instaurado 
tras 12 semanas del primer ingreso.

Exámenes complementarios: Entre ellos 
en sangre y LCR (Tablas I y II) cabe des-
tacar:

1.
2.

3.
4.

Hipergammaglobulinemia.
Elevación progresiva de anticuerpos 
antisarampión en sangre.
Aumento de IgG en LCR.
Presencia de anticuerpos antisa­
rampión en LCR.

Otros datos complementarios (EMG, 
ECG, fondo de ojo, Rx tórax y cráneo) fue­
ron normales.

Electroencefalográficamente en el mo­
mento del segundo ingreso presenta des­
cargas generalizadas de puntas-ondas atípi­
cas, bilaterales, coincidentes con el cuadro 
clínico de «status convulsivo», destacando

Tabla I. EXAMENES COMPLEMENTARIOS EN SANGRE

— Hemograma..
— Proteinograma

— Inmunoglobulinas

— Ac antisarampión

normal
P.T.: 7,78 gr. %
Globulinas: 1,79 gr. % (23,1 %)
IgA: 84 mgr. %
IgM: 530 mgr. %
IgG: 1.100 mgr. %
1 .a determinación*: 1/160
2 .a determinación**: 1/1.024

* A los 2 meses del primer ingreso.
* A las 2 semanas de la anterior.

Tabla II. EXAMENES COMPLEMENTARIOS EN LCR

— Celularidad........
— Albúmina...........
— Glucosa...............
-— Inmunoglobulinas

— Enzimas (CPK, LDH, MDH) 
— Ac antisarampión.............

3 leucocitos/mm3 
28 mgr/dl.
0,86 gr/1.
IgM e IgA indosificables
IgG: 345 mgr. % 
normales 
1/128
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Fig. 1. Complejos de Radermecker

la aparición de complejos de Radermecker 
5 días después (Fig. 1); los brotes paro- 
xísticos de puntas-ondas aparecen con una 
frecuencia de 15 segundos que se incre­
mentan hasta 5 segundos, con desestructu­
ración y lentificación progresiva del trazado 
de base.

III. Comentarios

La PEES ha sido definida por BOUTEILLE 
et al. (2) como un proceso inflamatorio 
progresivo del sistema nervioso central 
producido por un virus lento relacionado 
con el del sarampión. En 1933 y posterior­
mente en 1934, Dawson (3, 4) describió 
un tipo de encefalitis crónica y progresiva 
en niños, en cuyas neuronas observó la pre­
sencia de cuerpos de inclusión intranuclear 
y más raramente intracitoplasmáticos, simi­

lares a los de la infección por el virus del 
herpes simple; desde entonces se denomi­
nó «encefalitis subaguda con cuerpos de in­
clusión de DAWSON». En 1939 PETTE y 
DORING (5) publicaron casos similares de­
nominándolos panencefalitis nodular. En 
1945 Van Bogaert (6) demostró que la 
afectación era principalmente de la sustan­
cia blanca proponiendo la denominación 
de leucoencefalitis esclerosante subaguda. 
En 1950 Greenfield (7) observó que estas 
tres entidades eran una sola con afectación 
de todo el encéfalo (panencefalitis esclero­
sante subaguda).

En 1965 Bouteille et al. (2) mediante 
microscopio electrónico demostraron la 
existencia de nucléocapsides similares a las 
del grupo paramixovirus, en el cerebro de 
pacientes con PEES. Dos años después CON­
NOLLY et al. (8) y FREEMAN et al. (9) halla­
ron títulos elevados de anticuerpos antisa- 
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ramplón en suero y LCR de niños afectos 
por el proceso. Link et al. (10) demostra­
ron aumento de gammaglobulinas en LCR, 
principalmente a expensas de IgG.

En 1949 Radermecker (11) observó un 
trazado electroencefalográfico típico que 
puede presentarse desde los estadios ini­
ciales de la enfermedad, caracterizado por 
la aparición de brotes paroxísticos, genera­
lizados de ondas lentas o puntas-ondas atí­
picas, bilaterales y sincrónicas, con una du­
ración en 0,5 y 2 segundos, repitiéndose a 
intervalos de 5 a 15 segundos, idénticos en 
cada derivación electroencefalográfica pero 
diferentes entre sí y que, a partir de este 
momento, se han denominado «complejos 
de Radermecker».

La incidencia de esta enfermedad varía 
según diversas estadísticas entre 0,5 a 5,7 
casos/millón de habitantes (12, 13), dismi­
nuyendo a medida que ha ido introducién­
dose la vacuna antisarampión (14, 15, 16), 
si bien a su inicio estos datos fueron 
contradictorios (17, 18).

Destacamos en este caso el precoz pa­
decimiento del sarampión (a los 5 meses 
de edad), habiendo constatado diversos 
autores (12, 19) que cuanto más pronto 
aparece, mayor riesgo hay de padecer el 
PEES.

La edad de aparición de esta enferme­
dad se encuentra situada preferentemente 
entre los 2,5 y los 19 años (12). Es 3-4 ve­
ces más frecuente en varones que en 
hembras e incide más en poblaciones rura­
les (19, 20).

El inicio de este proceso es, general­
mente, insidioso, con alteraciones psíquicas 
y disminución del rendimiento escolar; 
posteriormente aparecen mioclonias locali­
zadas o generalizadas asociándose, con fre­
cuencia, a ausencias típicas o atípicas y/o 
convulsiones y deterioro mental progresivo; 
finalmente aboca a una situación de rigi­
dez y coma (21). Existen casos en la litera­
tura en los que la evolución clínica siguió 
un curso fulminante (22).

Los datos del laboratorio son muy im­
portantes para la confirmación del diagnós­
tico, destacando la elevación de las inmu- 
noglobulinas licuorales, especialmente de la 
IgG y la positividad de los anticuerpos anti­
sarampión tanto en sangre como en LCR.

Electroencefalográficamente es típica la 
presencia de los complejos de Radermec- 
ker, de aparición generalmente precoz, 
acompañando o precediendo a las mioclo­
nias (23, 24). La forma topográfica más 
frecuente es la de complejos bilaterales y si­
métricos que aumentan su frecuencia a me­
dida que avanza la enfermedad, llegándose 
a un estado de desestructuración y enlente- 
cimiento del ritmo de base.

Anatomopatológicamente se caracteriza 
por la presencia de cuerpos de inclusión 
eosinofílicos intranucjeares e intracitoplas- 
máticos. Sobre todo en la oligodendroglia 
y en menor grado en las neuronas, acom­
pañándose de gliosis y desmielinización.

La evolución de esta enfermedad no se 
modifica con los tratamientos conocidos en 
la actualidad.
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