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Proposito

Presentacion de un caso clinico en una nina de 11 afios con
Enfermedad de Rasmussen mediante RM convencional y

ARTICULOS ORIGINALES

Estudio en un paciente con sindrome
de Rasmussen utilizando resonancia
magnética convencional y funcional
mediante la técnica Bold

RESUMEN

La enfermedad de Rasmussen es una
encefalitis focal cronica progresiva,
resistente al tratamiento médico. Se
estudio a una nina de 11 anos de
edad, previamente sana con desarrollo
psicomotor normal, quien inicié con
epilepsia parcial continua refractaria de
tres anos de evolucién con afeccion
al hemicuerpo izquierdo. Los estudios
diagnésticos de inicio fueron RM
convencional en tres ocasiones, EEG,
puncion lumbar, SPECT; los resultados
fueron compatibles con enfermedad
de Rasmussen.

Se utilizaron protocolos funcionales
de RM para localizar lenguaje

y funcién visuoespacial, con base

en estudios pre y poscontrol médico
y quirdrgico, siendo de importante
utilidad al definir las lesiones, evaluar
la evolucion y planear la zona para
biopsia cerebral.

La reduccién de las lesiones no ha
sido descrita con anterioridad y es
atribuible a la inmunoterapia.

En conjunto y en correlacién con el
cuadro clinico e imagenolégico los
hallazgos histopatolégicos son
compatibles con encefalitis cronica
localizada, tipo Rasmussen.
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magnética funcional, enfermedad de
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ABSTRACT

Rasmussen disease is a progressive,
chronic focal encephalitis resistant to
medical treatment. We studied an eleven-
year-old female, with previous normal
psychomotor development, who presented
continuous partial epileptic spells during
the last three years, leading to left
hemiplegia. The diagnostic studies
performed included three MRI, EEG,
spinal tap, and SPECT. These studies, as
well as the clinical features, were
compatible with Rasmussen disease.
Functional protocols of MRI were
performed in order to evaluate speech
and spatial vision in order to plan the
biopsy.

There is no previous report of reduction
of lesions of Rasmussen disease, and in
this patient this was attributed to
immunotherapy.
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funcional. Se utilizaron protocolos funcionales de RM para

localizar lenguaje y funcion visuoespacial, en base a estudios
pre y poscontrol médico y quirdrgico.
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Introduccion

La enfermedad de Rasmussen es una encefalitis focal
cronica progresiva descrita por primera vez por el Dr.
Theodore Brown Rasmussen en 1958. La etiologia es
desconocida aunque se han planteado mecanismos de
origen autoinmune para su generacion. El inicio del sin-
drome de Rasmussen ocurre en individuos menores de
10 anos de edad en 85% de los casos. Usualmente invo-
lucra un hemisferio cerebral y se manifiesta como epi-
lepsia parcial continua, hemiplejia, movimientos anor-

Figura No. 1. Resonancia magnética convencional. (A) Corte axial FLAIR con ima-
gen hiperintensa fronto-orbitaria derecha que corresponde a zona de gliosis y atro-
fia asimétrica de predominio en el hemisferio derecho, pretratamiento; (B) postra-
tamiento, con plasmaféresis (5 sesiones) y una dosis de inmunoglobulina. (C) Corte
coronal FLAIR de la misma region pretratamiento; (D) postratamiento con disminu-
cion de area hiperintensa.

males y disfunciéon hemisférica que varia en sus
manifestaciones dependiendo del lado afectado. Aunque
la clinica puede mejorar con tratamiento anticonvulsivo
e inmunoterapia (plasmaféresis, inmunoglobulina intra-
venosa), el tratamiento curativo generalmente requiere
hemisferectomia funcional.'**

Paciente y métodos

Se estudi6 a una nina de 11 anos de edad, con desarrollo
normal y previamente sana con desarrollo psicomotor nor-
mal, quien inici6 con epilepsia parcial continua refractaria de
tres anos de evolucion con afeccion al hemicuerpo izquier-
do. Los estudios diagnosticos de inicio fueron RM en tres
ocasiones (Figuras No. 1 a, ¢), EEG, puncion lumbar, SPECT
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(Figura No. 2), los hallazgos fueron consistentes con enfer-
medad de Rasmussen. La respuesta al tratamiento médico
anticonvulsivo fue parcial con crisis recurrentes, hemiplejia y
distonia de hemicuerpo izquierdo. Se admitio a nuestra ins-
titucion para estudio y tratamiento; se ajustaron los medica-
mentos anticonvulsivos; se administraron cinco sesiones de
plasmaféresis y una dosis de inmunoglobulina intravenosa.
Como parte de la evaluacion prequirtrgica para hemisferec-
tomia funcional, se realizaron imagenes funcionales para de-
terminar el sitio de biopsia cerebral, posteriormente se ad-
quirieron cortes histologicos del encéfalo. Se realizé Gltimo
control de RM postratamiento (Figuras No. 1 b, d).

Los estudios de imagen funcional se dirigieron a la lo-
calizacion de lenguaje y funcion visuoespacial con dos pa-
radigmas, uno de comprension verbal y otro de localiza-
cion visuoespacial. La RMF se realizé en un magneto de 1.5
T con una secuencia convencional de contraste BOLD,
abarcando todo el cerebro con 20 cortes sagitales. El para-
digma se construy6 con diez ciclos de reposo y actividad
alternados (iniciando en reposo), cada uno con duracion
de 26 s, durante cada ciclo se capturaron diez volimenes.
El analisis estadistico se hizo con el programa FSL. Para los
estudios morfolégicos se utilizaron secuencias estandar pa-
ra contrastes T1 (normal, FLAIR y con Gadolinio), T2>¢7#
(Figuras No. 1y 2).

Resultados

La IRM convencional demostré zonas de gliosis frontoorbita-
ria derecha, asi como atrofia asimétrica de predominio en el
hemisferio derecho compatible con la enfermedad de base
(Figuras 1 a 'y ©).

La IRM convencional después de tratamiento con plas-
maféresis e inmunoglobulina demostré reduccion de las zo-
nas de gliosis (Figuras No. 1 by d). La tarea de comprension
verbal demostré activacion preferentemente a las dreas peri-
silvianas del lado izquierdo correspondientes al drea de Wer-
nicke (Figura No. 3). El paradigma de localizacion visuoes-
pacial demostr6é activacion preferentemente a las dreas
parietooccipitales correspondientes al sistema dorsal de aso-
ciacion visual (“donde”) del lado izquierdo (Figura No. 4).
Los resultados histopatolégicos que se obtuvieron en corre-
lacién con la clinica de la paciente y los hallazgos imageno-
l6gicos, son compatibles con encefalitis cronica localizada ti-
po Rasmussen (Figura No. 5).

Conclusiones

La RM estructural fue de utilidad al definir las lesiones,
evaluar la evolucién y planear la zona de biopsia ce-
rebral.

La reduccion de las lesiones no ha sido descrita con
anterioridad y es atribuible a la inmunoterapia.

La activacion del area de Wernicke del lado izquierdo es
consistente con la localizacion de las funciones de compren-
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Figura No. 2. Imagenes axiales (A) y coronales (B y C) con ECD- 99mTc SPECT (To-
mografia Computada por Emisién de Fotén Unico) con zona hipercaptante del ra-
dié trazador a nivel fronto-orbitario derecho, compatible con foco ictal. CBA

Figura No. 3. Resonancia magnética funcional (RMf).
Cortes sagitales (A) izquierdo y (B) derecho que de-
muestran activacion preferentemente de las areas pe-
risilvianas del lado izquierdo correspondientes al area
de Wernicke mientras se desarrollaba la tarea de com-
prension verbal.
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Figura No. 4. Resonancia magnética funcional
(RMf). Cortes sagitales (A) izquierdo y (B) derecho
que, demuestran activacion preferentemente de
las areas parieto-occipitales correspondientes al
sistema dorsal de asociacion visual (“donde”) del
lado izquierdo tras la tarea de localizacién visuoes-
pacial.

Figura No. 5. Cortes histoldgicos del encéfalo: (A) Dafio neuronal y despoblacion neuronal de la corteza con cambios esponjiformes; (B) Astrogliosis reactiva; (C) Infiltra-

do linfocitico perivascular y microgliosis reactiva.

sion verbal en esa zona como sucede en la mayoria de la po-
blacion.

La activacion de dreas de asociacion visuoespacial
del lado izquierdo es inesperada ya que estas funciones
estan representadas dominantemente en el hemisferio
derecho. Esto probablemente representa migracion de
funciones propias del hemisferio disfuncional hacia el
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