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RESUMEN. Antecedentes: La encefalitis por anticuerpos contra
el receptor de N-metil-D- aspartato (NMDAr), fue descrita por
primera vez en 2005, y en 2007 Dalmau et al identificaron los
anticuerpos contra el receptor NMDA. Se estima que anualmente
hay 1.5 casos por cada millén de habitantes con mayor frecuencia
en mujeres jovenes entre 15 a 25 afios, puede presentarse
como un sindrome paraneoplasico asociado a teratoma ovarico
en un 37%. Descripcion del caso clinico: Femenina de 17
afos con antecedente de teratoma de ovario izquierdo de recién
diagnéstico, una semana posterior a la reseccion quirtrgica
presenta: alucinaciones auditivas, ideacion de persecucion,
insomnio, anhedonia, agitacién psicomotriz, alteraciones del
habla, discinesias orofaciales y alteraciones en la marcha, de
un mes de evolucion. El electroencefalograma (EEG) report6
hallazgos de disfuncién cortico-subcortical severa segun reporte
por clinica privada sin acceso al estudio. La Resonancia Magnética
(IRM) cerebral y citoquimica de liquido cefalorraquideo (LCR)
sin anormalidades. Ante sospecha clinica se inicié tratamiento
inmunosupresor con corticosteroides intravenosos y manejo
sintomatico antipsicético, para agitacion y ansiedad; inicialmente
con midazolam en infusion y luego con olanzapina, risperidona
y clonazepam; obteniendo una evolucion clinica satisfactoria.
Finalmente, se confirm¢ el diagndstico al obtener un resultado
positivo para IgG contra la subunidad N1 de glutamato (GIuN1) del
NMDAr. Conclusion: La encefalitis anti NMDAr es una condicion
rara y subdiagnosticada, puede confundirse con una enfermedad
psiquiatrica primaria. Ante un primer episodio psicético se debe
hacer un interrogatorio y evaluacion extensa, con la finalidad de
descartar causas secundarias, como los trastornos autoinmunes
con repercusiones neuroldgicas.
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INTRODUCCION

La encefalitis relacionada con anticuerpos contra el re-
ceptor de N-metil-D- aspartato (NMDAr) es una entidad clinica
conocida desde el 2005,"? hoy en dia se considera una de las
causas mas comunes de encefalitis no viral. Se estima que
anualmente hay un caso por cada 1.5 millones de habitantes.®
Ocurre con mayor frecuencia en mujeres jovenes entre15 a 25
afios.?* Esta entidad puede ser de etiologia idiopatica y pre-
sentarse esporadicamente. Se han descrito dos mecanismos
desencadenantes: autoanticuerpos producidos en presencia de
tumores y eventos postvirales.*®

Actualmente, la encefalitis autoinmune ha sido mas estu-
diada, y consiste en la generacion de anticuerpos que tienen su
diana en un antigeno especifico de membrana plasmatica, con-
cretamente IgG contra la subunidad N1 de glutamato (GIuN1)
del NMDA, éstos al internalizar disminuyen la expresién de
superficie del receptor, afectando principalmente el hipocampo
y la corteza prefrontal.2° Los NMDAr son ligandos dependien-
tes de canales idnicos con funciones complejas importantes
para la trasmision sinaptica y plasticidad neuronal,® por tanto las
manifestaciones clinicas son variadas y complejas.

El electroencefalograma (EEG) puede arrojar datos impre-
cisos.?” La Imagen de Resonancia Magnética cerebral (IRM)
presenta alteraciones en solo el 50% de los casos descritas en
forma de lesiones desmielinizantes e inflamatorias inespecifi-
cas."?88 E| 60% de los casos presentan hallazgos ambiguos,
como proteinorraquia en estudio de Liquido Cefalorraquideo
(LCR).283% E| diagnostico definitivo es la deteccion de IgG
contra subunidad GIuN1 del NMDAr en el LCR o en sangre, sin
embargo, el ensayo es mas sensible en muestras de LCR.245¢

Forma de citar: Trejo A, Blanco A, Lépez R. Encefalitis autoinmune y sindrome
paraneoplasico por teratoma maduro ovarico. Rev Méd Hondur. 2023; 91 (2): 125-130.
DOI: https://doi.org/10.5377/rmh.v91i2.16927

© 2023 Autor(es). Articulo de acceso abierto bajo la licencia https://creativecommons.org/

licenses/by/4.0/deed.es |c)—®

DOI: https:/doi.org/10.5377/rmh.v91i2.16927 125


https://orcid.org/0000-0002-8721-9165
https://orcid.org/0000-0002-1023-9272
https://orcid.org/0000-0002-7324-3789

TREJOA ETAL

En comparacién a otras encefalitis autoinmunes, la
encefalitis anti NMDAr tiene mejor prondstico a largo plazo.!
El tratamiento incluye la reseccién de tumor e inmunoterapia
(esteroides, inmunoglobulina intravenosa, plasmaféresis)."261°
Se estima una mortalidad del 10% de los casos durante los
primeros 24 meses en adultos y en nifios un menor porcentaje."

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Femenina de 17 afios, procedente del Distrito Central,
previamente sana, que inicié subitamente: vomitos, dolor ab-
dominal, masa en flanco izquierdo. En el ultrasonido abdominal
se encontré masa quistica en hueco pélvico con componente
sélido heterogéneo, con algunas calcificaciones. Se dio manejo
quirtrgico realizando laparotomia abdominal exploratoria y
salpingooforectomia izquierda, con hallazgo de teratoma
quistico diferenciado. El estudio histopatoldgico reporté la
presencia de tejido neural maduro bien diferenciado, epitelio
respiratorio, glandulas mucosecretoras, agregados linfaticos,
plexos coroideos, tejido dseo, piel y anexos cutaneos, todos
bien diferenciados. Se egres6 sin complicaciones al segundo
dia postoperatorio con indicaciones para manejo del dolor y cita
control en una semana.

Una semana después de la cirugia presenté alucinaciones
auditivas, ideas de persecucidn, insomnio, anhedonia, agitacion
psicomotriz y habla incoherente, por lo cual es remitida a un
hospital psiquiatrico de emergencia donde se le diagnosticé de-
lirium hiperactivo, controlando el cuadro agudo con haloperidol
y posterior manejo ambulatorio con risperidona. Una semana
posterior a este cuadro inicid con disminucién progresiva de
fuerza en miembros inferiores y alteracién de la marcha, con
aumento de la base de sustentacion que posteriormente pro-
gresa hasta limitar por completo su deambulacién y requerir
ayuda para realizar su cuidado personal. Asimismo, presentd
comportamiento agresivo y discinesias orolinguales.

Por tal razén, fue referida al Servicio de Neurologia del
Hospital Maria, Especialidades Pediatricas (HMEP) donde
se recibid con agitacion psicomotriz, agresividad, habla inco-
herente, disartria, bradilalia, discinesias orofaciales, temblor
fino de accién, disminucién de la fuerza en ambos miembros
inferiores cuatro de cinco (#/s), segun escala de Daniels, reflejos
de estiramiento muscular normales. No se encontraron otras
alteraciones en pares craneales ni meningismo. Se ingres6 a
sala general para manejo médico.

El EEG reveld hallazgos de disfuncién cortico-subcortical
severa el cual se realiz6 en un establecimiento privado, la IRM
normal y estudios de LCR sin hallazgos patoldgicos. Con estos
datos y ante el antecedente de teratoma de ovario, se sospeché
encefalitis anti NMDA y se envid al extranjero la muestra para
IgG contra la subunidad GIuN1 del NMDAr en LCR.

Se iniciaron pulsos de metilprednisolona a dosis de 30mg/
kg/dia durante 5 dias; y como parte del manejo antipsicdtico,
para agitacién y ansiedad, inicialmente se administré midazo-
lam en infusion, ya que la paciente se encontraba agresiva.
Posteriormente se continué con manejo via oral con olanzapina,
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risperidona, y clonazepam. Se decidié optar por antipsicéticos
de segunda generacion por su menor riesgo de efectos ad-
versos. Al séptimo dia intrahospitalario, la paciente presentd
mejoria de estado neurolégico, con pensamiento y habla co-
herente y ordenada, cedieron las alucinaciones auditivas, pero
continu6 con bradilalia y alteracion discreta de la marcha sin
imposibilitar deambulacion, por lo que fue egresada para mane-
jo ambulatorio con prednisona, olanzapina y risperidona a dosis
terapéuticas, micofenolato 500 mg dos veces al dia (BID) asi
como disminucion progresiva de esteroides. El diagnéstico se
confirmé mediante 19G contra la subunidad GIuN1 del receptor
NMDA positivo. A dos meses de tratamiento, en control en la
consulta externa sin secuelas neuroldgicas.

DISCUSION

Ante un primer episodio de psicosis, como lo presentd
esta paciente, es importante una evaluacion detallada de la
historia clinica, examen fisico y sus consiguientes estudios
para confirmar el diagndstico. Existen diversos diagnésticos
diferenciales entre ellos los trastornos psiquiatricos primarios
y las causas secundarias que pueden incluir: enfermedades
infecciosas, del sistema nervioso central, trastornos
autoinmunes, entre otros.'? En este caso, llamé la atencién
el antecedente de teratoma ovarico, ya que se han descrito
sindromes neuroldgicos paraneoplasicos que ocurren asociados
a neoplasias sin importar su malignidad(carcinomas de células
pequefas, tumores germinales, cancer ovarico, cancer de mama,
tumores neuroendocrinos, timomas y linfomas), que causan
autoinmunidad cruzada con antigenos en el sistema nervioso
central y periférico a cualquier nivel.* En el 25-40% de los casos
de encefalitis anti NMDAr se ha encontrado asociacion a una
neoplasia, y en el 90% de estos casos se trata de un teratoma de
ovario.” Especialmente en jovenes de 15 a 25 afios, el 37% de
los casos se presenta en menores de 18 afios,>* concordando
con el rango de edad de la paciente de este caso.

El 95% de los teratomas son maduros y benignos, la ma-
yoria son unilaterales, y solamente el 10-15% son bilaterales.*®
Aunque solo 38% de los teratomas maduros contienen tejido
nervioso, un estudio encontré su presencia en el 96% de los
teratomas relacionados a encefalitis anti NMDAr; ademas se
pueden encontrar infiltrados inflamatorios que frecuentemente
estan con contacto con el tejido nervioso.*'® Ambos hallazgos
fueron reportados en el estudio histopatoldgico de la paciente
de este caso.

Los pacientes que cursan con encefalitis autoinmunes
pueden debutar con sintomas psiquiatricos agudos, convul-
siones, alteraciones en la memoria, inestabilidad autondmica
e hipoventilacion central, asociados con teratoma ovarico.?
Particularmente la encefalitis anti NMDAr entidad puede
presentarse inicialmente una fase prodrémica en el 67% de
los casos y se caracteriza por sintomas como: cefalea, fiebre,
sintomatologia inespecifica de infeccion de vias respiratorias
altas o sintomas gastrointestinales como vémitos y diarrea;*®
esta fase generalmente antecede los sintomas psiquiatricos
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hasta por dos semanas.™ La paciente si presentd episodios de
vOmitos y nauseas, sin embargo, esto pudo ser secundario a
que estaba en un periodo postquirurgico.

Posterior al prédromo, inician las conductas psiquiatricas
que recuerdan a la esquizofrenia; sin embargo, la sintomatolo-
gia positiva es mas comun que los sintomas negativos al inicio
de la enfermedad. Entre los sintomas positivos se incluyen:
alucinaciones auditivas y visuales, delirios de persecucion, refe-
rencia, grandiosidad o religiosos, y pensamiento desorganizado.
Entre los sintomas negativos se incluye: disfuncién cognitiva,
distraccion, alogia, escasez de inflexiones verbales, anhedonia,
y abulia.’ Por este cuadro clinico, el 75% de los pacientes son
atendidos inicialmente por médicos psiquiatras.? Esta fase psi-
quiatrica de la enfermedad puede durar semanas 0 meses.’En
una revision de casos en Pubmed y Embase publicados hasta
el 2019, realizada por Sarkis et al; el 66% de 515 pacientes con
encefalitis anti NMDAr presentd agitacion psicomotriz, el 54%
sintomas psicéticos como: comportamiento psicético primario,
alucinaciones e ideaciones principalmente de persecucion. Y en
el 30% se presentan trastornos del tipo afectivos.

Asimismo, la paciente presentoé catatonia, que es una ma-
nifestacion esencial y se describe en aproximadamente un 35%
de los casos en nifios y en un 45% de los casos en adultos. Es
un estado en el que se presenta alteracion mental, motor y del
comportamiento; caracterizado por mutismo, mirada fija, pos-
turas e inmovilidad. Hay disminucién del estado de conciencia,
alternando entre acinesia y agitacion, y ademas disminucion de
respuesta a estimulos.® Adicionalmente, se han descrito trastor-
nos del suefio, especialmente insomnio severo,*S en el caso de
la paciente durante la fase inicial de la enfermedad solamente
dormia 2 horas al dia en promedio.

La aparicion de sintomas como: alteracién del estado de
conciencia, convulsiones, afasia, discinesias orofaciales, otros
desérdenes del movimiento y labilidad autonémica; sobre la
posibilidad de una enfermedad neuroldgica subyacente.?35 El
75% de los adultos y el 95% de nifios presentan alteraciones del
movimiento, no se ha identificado un fenotipo especifico,® las
que mas se han observado son las estereotipaciones, perseve-
racion y discinesia orofacial,*tal y como la presentd la paciente.

Aunque las convulsiones son comunes, presentandose
en el 18% como primer sintoma y en un 65% de los casos en
cualquier punto de la enfermedad,” afortunadamente la pacien-
te no presentd ninguna. Sin embargo, no son marcador de mal
prondstico o ingreso a Unidad de Cuidados Intensivos.” En una
serie de 75 casos realizada por de Brujin et al, en 2019, el 57%
de los pacientes present6 1 0 mas de los siguientes: convulsio-
nes ténico-clonicas (79%), convulsiones focales (74%), sin alte-
racion del estado de conciencia (55%), estatus epiléptico (35%)
y estatus epiléptico refractario (21%); de estos pacientes el 91%
de ellos sobrevivieron, un 14% presenté recaidas, y luego de 31
meses de seguimiento ninguno presentd convulsiones.™ Si no
hay acceso a un EEG se puede iniciar un antiepiléptico.”

En la fase méas grave de la enfermedad pueden presentar-
se disautonomias como taquicardia, bradicardia, hiperhidrosis,
hipersalivacién, variaciones de la presion arterial e hipoventila-

REV MED HONDUR, Vol. 91, Num. 2, 2023

ENCEFALITIS AUTOINMUNE COMO SINDROME PARANEOPLASICO

cién central. En los nifios estas complicaciones se presentan
con poca frecuencia.! Afortunadamente, no se presentaron
estas complicaciones en este caso.

Al observar una combinacién de manifestaciones psiquia-
tricas y neuroldgicas como en este caso, el EEG puede ser una
herramienta Util para discriminar entre causa organica o una
patologia psiquiatrica. No se tuvo acceso al EEG de la paciente
ya que fue realizado en clinica privada, sin embargo, se repor-
taron hallazgos de disfuncién cortico-subcortical severa. En el
85-90% de los casos se observaran cambios electroencefalo-
graficos, pero estos son inespecificos como actividad lenta y
desorganizada generalizada predominantemente en la regién
temporal y se hacen més evidentes a medida que se afecta
el estado de conciencia del paciente.2®® El patron caracte-
ristico llamado “delta brush extremo” (DBE) sélo se presenta
en el 30% de los casos y se ha asociado a mal prondstico y
tiempo de hospitalizacion largo. Esta actividad consiste en una
combinacién continua de actividad delta simétrica y sincronica
generalizada con actividad rapida sobrepuesta.?’

Adicionalmente, en este caso se decidié realizar una reso-
nancia magnética cerebral, que aunque solo en el 50% de los
casos se presentan anormalidades,'2® se puede descartar otros
diagnésticos como alguna masa (tumores cerebrales, absce-
sos, sarcoidosis, entre otros)."? Los hallazgos asociados son: el
incremento de intensidad de sefial en T2-FLAIR en hipocampo,
cerebelo, corteza cerebral, unilateral o bilateral de los I6bulos
temporales mediales, regiones insulares, ganglios basales y
tallo cerebral. 26 Cuando estas alteraciones aparecen suelen
ser transitorias e inespecificas y no guardan correlacion con la
duracién de la enfermedad o el prondstico.® Esto podria explicar
la ausencia de anormalidades en la resonancia magnética de la
paciente en este caso.

Los estudios de liquido cefalorraquideo de esta paciente
no mostraron ningun hallazgo llamativo, sin embargo, era de
esperarse, ya que en una revisién sistematica de Zheng et
al, solamente el 58% de los pacientes presentaron anorma-
lidades inespecificas en el LCR." Las alteraciones que se
pueden encontrar son: elevacién de proteinas leve (menos de
100 mg/dL) o marcada, y pleocitosis linfocitaria (menos de 100
leucocitos/pL).2889 Otro hallazgo son las bandas oligoclonales
que pueden revelar la existencia de anticuerpos que no estan
presentes en el LCR y pueden ser una pista de un proceso
inmunomediado."

El diagnostico definitivo es la deteccion de IgG contra
subunidad GIuN1 del NMDAr en el LCR o en sangre, pero es
mas sensible en muestras de LCR.245° La sospecha clinica
debe guiar el diagndstico ya que los anticuerpos pueden estar
presentes en otras entidades como: las encefalitis infecciosas o
encefalitis autoinmunes postinfecciosas, abuso de drogas (es-
pecialmente ketamina), y encefalitis de Hashimoto."" Ademas,
es importante considerar la disponibilidad de las pruebas ya que
son escasas en muchos centros hospitalarios,® tienen un costo
elevado, y los resultados toman semanas.®

Se debe considerar que existen diversos métodos para la
deteccién IgG contra subunidad GluN1 del NMDA, entre ellos:
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los ensayos basados en células (CBA, por sus siglas en inglés)
que pueden ser vivas o fijas, y el andlisis inmunohistoquimico
indirecto (IHC, por sus siglas en inglés) o inmunofluorescencia
indirecta. Al comparar los CBA con IHC, se encontré una mayor
tasa de positividad de antigenos en IHC, sin embargo, el CBA
tiene una mayor especificidad hacia los autoanticuerpos. Esto
se debe a que en CBA se enfoca en la reaccién especifica
antigeno-anticuerpo, mientras que el IHC se enfoca en anticuer-
pos contra proteinas de superficie celular.”

La ausencia de anticuerpos en el LCR no descarta la ence-
falitis anti NMDAr, esto se debe a que el cerebro puede ser un
sitio de precipitacién de inmunocomplejos de anticuerpos y asi
no detectarse. Si se sospecha de un resultado falso negativo
por una historia clinica convincente, se puede repetir el ensayo
4 semanas posterior a la primera toma.? Este estudio también
se correlaciona con el curso de la enfermedad y se mantiene
elevado en aquellos que tienen una recaida o no muestran
mejoria clinica primaria.* En el Cuadro 1 se exponen los crite-
rios diagnosticos para la encefalitis anti-NMDAr propuestos por
Graus et al.5

El tratamiento de la encefalitis anti NMDAr incluye la re-
seccion de tumor e inmunoterapia (esteroides, inmunoglobulina
intravenosa, plasmaféresis).’2%'% En este caso, la reseccion del
teratoma de ovario ocurrié una semana antes de la presenta-
cién de los sintomas psiquiatricos. Sin embargo, en aquellas
pacientes con sospecha clinica de encefalitis NMDAr y presen-
cia de teratoma ovarico, se recomienda la exéresis quirlirgica
por laparoscopia al detectarlo. Los pacientes que recibieron
tratamiento quirdrgico durante los primeros cuatro meses
posteriores al inicio de los sintomas neuroldgicos tuvieron

Cuadro 1. Criterios diagndsticos para encefalitis anti NMDAr seglin Graus et al.

Casos

Caso probable

1. Inicio de al menos 4 de 6 grupos de sintomas de inicio subito:
Alteracion psiquiatrica o disfuncion cognitiva
Alteraciones del habla
Convulsiones
Alteraciones de movimiento, discinesias, rigidez o posturas anormales
Disminucién del estado de conciencia
Disautonomias o hipoventilacién central

2. Al menos uno de los siguientes resultados de laboratorio:
EEG anormal
Presencia de pleocitosis o bandas oligoclonales en LCR

3. Presencia de sintomas de 3 de los grupos de sintomas e identificacion de
teratoma.

4. Exclusién de historia reciente de encefalitis por herpes simple o encefalitis B
japonesa, que pueden resultar en sintomas neurol6gicos inmunomediados
recidivantes

Caso definitivo

1. Uno o mas sintomas de los grupos de sintomas descritos y anticuerpos IgG
GluN1 en LCR positivo

2. Exclusion de historia reciente de encefalitis por herpes simple o encefalitis B
japonesa, que pueden resultar en sintomas neurol6gicos inmunomediados
recidivantes.

EEG, electroencefalograma. LCR, liquido cefalorraquideo. IgG GIuN1, Inmunoglobulina G
de la subunidad N1 de glutamato.

128 DOI: https://doi.org/10.5377/rmh.v91i2.16927

mejor prondstico.® En el caso de nuestra paciente se descarto
elevacion de marcadores tumorales.

El diagndstico clinico es primordial para dar inicio al tra-
tamiento inmunomodulador que se requiere en estos casos.®
Se pueden dar dosis elevadas de corticosteroides, como
metilprednisolona a dosis de 30 mg/kg al dia, hasta 1 g diario
por 3 a 5 dias, seguido por o combinado con inmunoglobulina
intravenosa a 2 g/kg dividido en 2 a 5 dias.® En este caso,
solamente se utilizé corticoesteroides intravenosos y orales. La
plasmaféresis se puede considerar si no se observa mejoria.’
Los casos resistentes se pueden tratar con ciclofosfamida o
rituximab."28'0 El 10% de los casos pueden ser refractarios a
tratamiento de primera y segunda linea, por lo cual se puede
iniciar tocilizumab (antagonista de interleucina 6), combinado
con metotrexato, o bortezomib (inhibidor de proteasoma). Sin
embargo, la efectividad del bortezomib en estudios ha tenido
resultados mixtos."®

Se recomiendan los antipsicéticos sedantes atipicos como
la olanzapina, ya que ocasionan menos efectos adversos,' ra-
zon por la cual se utilizé en la paciente. Se puede considerar el
uso de anestésicos como el Propofol y midazolam en casos de
estatus epiléptico, en este caso se utilizé midazolam ya que no
se lograba controlar agitacion psicomotriz y agresividad durante
su hospitalizacién.

La encefalitis anti NMDAr tiene mejor prondstico a largo
plazo en comparacion a otras encefalitis autoinmunes, especial-
mente en pacientes de menor edad.! El 75% de los pacientes
logran una recuperacion sustancial con el tratamiento adecuado
y oportuno, por lo cual su deteccién temprana es fundamen-
tal,2" y se estima una mortalidad del 10% de los casos durante
los primeros 24 meses en adultos." En el 12-15% de los casos
tendra una recaida, pero la literatura actual describe que gene-
ralmente las recaidas son menos severas que el episodio inicial
y estas generalmente ocurren en los primeros 24 meses poste-
rior al primer episodio, aunque se han reportado recaidas afios
después.*'® Aquellos pacientes a los que se les hizo reseccién
tumoral recibieron inmunoterapia en etapas tempranas y aque-
llos que recibieron inmunoterapia secundaria presentan me-
nores tasas de recaidas. Algunos pacientes pueden presentar
déficits neuropsiquiatricos residuales, incluyendo: impulsividad,
inatencion, hiperactividad, deterioro de memoria a corto plazo y
menor velocidad de procesamiento de informacion.™ ' Wang et
al, encontraron en un estudio retrospectivo realizado en China
con 108 pacientes, donde se tomé toda la evolucion del pacien-
te desde su diagndstico hasta la recuperacion, el 45% de los
pacientes tuvo déficits de memoria y habla, ademas de déficits
psiquiatricos.” En aquellos casos que se considere un riesgo
importante de recaida se puede dejar manejo a largo plazo con
mofetil micofenolato o azatioprina.® Se recomienda considerar
los métodos anticonceptivos reversibles de larga accién porque
muchas pacientes persisten con trastornos cognitivos, con
alteraciones en la memoria y trastornos del control de impulsos,
por lo que hace un régimen estricto de anticoncepcién oral dificil
de conseguir.t
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El NEOS Score o anti-NMDAr encephalitis One-Year
Functional Status score, es un modelo de 5 factores predictores
de mal prondstico en un afio para este trastorno (Cuadro 2).
El score se puede calcular al inicio de la enfermedad, entre las
primeras 4 semanas desde el inicio del tratamiento y puede ser
calculado a pie de cama.?® Para este caso, se espera un buen
prondstico en un afio, ya que no se identificd ninguno de los
factores del NEOS Score.

Cuadro 2. Score del estado funcional para sobrevida en 1 afio luego de ence-
falitis antiNMDAr (Score de NEOS).

Score

Factores predictores de mal pronéstico en un afo:

1. Admision a unidad de cuidados intensivos

2. Inicio de tratamiento con un retraso de mas de cuatro semanas.

3. Ausencia de mejoria luego de cuatro semanas de inicio de tratamiento.
4. RMI cerebral anormal.

5. Conteo de leucocitos en LCR mayor de 20 células/uL

Puntaje:
A cada item se le suma 1 punto.
Interpretacion:

0-1 puntos: 3% de riesgo de mal prondstico al afio
4-5 puntos: 69% de riesgo de mal prondstico.

NEOS, Score de estado funcional tras un afio de encefalitis anti-NMDA por sus siglas
en inglés (anti-NMDAr encephalitis One-Year Functional Status score). RMI, resonancia
magnética. LCR, liquido cefalorraquideo.

ENCEFALITIS AUTOINMUNE COMO SINDROME PARANEOPLASICO

En este caso la paciente fue tratada inicialmente como
una enfermedad psiquiatrica primaria. Aunque su evolucién
fue favorable, es importante realizar un diagnéstico clinico
identificando focos rojos que nos indican que podria tratarse de
una enfermedad neuroldgica. El diagndstico debe basarse en
la clinica, ya que en nuestro pais las pruebas confirmatorias no
son de acceso para toda la poblacién y tienen un costo elevado.
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ABSTRACT. Background: The anti-N-methyl-D-aspartate
(NMDAr) encephalitis was first described in 2005 and in 2007 the
antibodies against the NMDA were identified by Dalmau et al. It is
estimated that it affects 1.5 per million individuals every year, but
it is more frequent in young women ranging from 15 to 25 years,
and 37% of them can manifest as a paraneoplasic syndrome in
association with an ovarian teratoma. Case description: A 17-year-
old female with personal history of left ovarian teratoma, one
week after its surgical removal presents: auditory hallucinations,
persecutory delusions, insomnia, anhedonia, agitation, speech
impairment, orofacial dyskinesia, and gait alterations during one
month. An electroencephalogram (ECG) reported severe cortical-
subcortical. The cerebral Magnetic Resonance Imaging (MRI)
and the Cerebrospinal Fluid (CSF) analysis, reported no findings.
Given the clinical suspicion, immunosuppressive treatment with
intravenous corticosteroids was initiated, along with symptomatic
management antipsychotic, for agitation and anxiety; initially with
midazolam infusion and then with olanzapine, risperidone, and
clonazepam; obtaining satisfactory clinical improvement. Finally,
the diagnosis was confirmed by a positive IgG against the N1
glutamate subunit (Glu N1) of the NMDAr. Conclusion: The anti
NMDAr encephalitis is a rare and underdiagnosed condition, which
can be mistaken as a primary psychiatric disease. Given a first
psychotic episode, an extense interrogatory and evaluation must
be done to exclude secondary causes, such as, autoimmune
disorders with neurologic repercusions.

Keywords: Encephalitis, N-Methyl-D-Aspartate Receptor, mature
teratoma.
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