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Hemicerebelitis frente
atumor cerebeloso

La cerebelitis es un sindrome de disfuncion
cerebelosa aguda bilateral, secundario a una
inflamacién del cerebelo de etiologiainfeccio-
sa, postinfecciosa 0 posvacuna. Fue descrita
por Batten en 1907, quien denomind al cuadro
clinico ‘encefalitis del cerebelo’ [1]. La cere-
belitis puede aparecer a cualquier edad, aun-
gue es més frecuente en nifios de 1 a 7 afios.
M{ltiples gérmenes pueden originarla, aunque
frecuentemente acontece tras unainfeccion vi-
rica. Tiene buen prondstico, pueslaclinicare-
mite de forma completa espontaneamente.

La hemicerebelitis es un cuadro excepcio-
nal, ya que sdlo hemos podido constatar la
existencia, hasta ahora, de cinco casos publi-
cados en la bibliografia [2-6], € primero en
1995 por lester et a [2]; sdlo uno de ellos pre-
sentaba manifestaciones clinicas propias de una
neoplasia[5].

Presentamos dos casos de hemicerebelitis,
con manifestaciones clinicasy de neuroimagen
compatibles con neoformacion cerebel osa.

Caso 1. Nifiade 5 afios y 8 meses que consul-
taba por cefalea biparietal opresiva continua
de 10 dias de evolucién que le impedia conci-
liar el suefio. Presentaba también sensacion de
vértigo progresivo que leincapacitaba parale-
vantarse de la cama. Los primeros tres dias la
cefalea asociaba fiebre, tos y mucosidad, que
cedieron espontdneamente. Cuatro dias antes
de su ingreso aparecieron vomitos frecuentes de
contenido alimentario. Habia sufrido con fre-
cuencia cuadros febriles de repeticion compa-
tibles con viriasis, e Ultimo 15 dias antes del
comienzo de la clinica actual. Al ingreso se
objetivo paresia del VI par y facia supranu-
clear derechas, ataxia de la marchay disme-
tria derecha. El resto de la exploracién neuro-
I6gica fue normal. Entre las pruebas de labo-
ratorio que se realizaron destacaban: hemo-
grama con 15.120 leucocitosmm?® y 77% de

neutrdéfilos, liquido cefalorraquideo con pleo-
citosis de 211 leucocitosymm3 (99% de linfo-
citos), proteinorraquia de 0,97 g/L, glucorra-
quia de 50 mg/dL, y cultivo bacteriano nega-
tivo. Se realizaron serologias no seriadas, en
sangre, de toxoplasma, citomegalovirus, her-
pes simple, virus de Epstein-Barr, varicela,
Chlamydia y Mycoplasma, que resultaron ne-
gativas. Una resonancia magnética (RM) cra-
neal (Fig.1) evidencié unalesion ocupante de
espacio en € hemisferio cerebeloso derecho,
con afectacion del pedinculo cerebeloso del
mismo lado y efecto masa sobre €l 1V ven-
triculo y cisternas de la base, que presentaban
captacion cortical de gadolinio. La evolucién
con dexametasona (1 mg/kg/dia durante una
semanay reduccion paulatina posterior) indu-
jo una mejoria progresiva de la clinica, de tal
forma que a las tres semanas de su ingreso
s6lo persistia una minima dismetria de la ma-
no derecha que desaparecié a mes del co-
mienzo de la clinica. Las RM de control evi-
denciaron una disminucion progresiva de la
lesién y la desaparicién de su efecto masa. La
Ultima RM (Fig. 2), realizada al afio del alta
hospitalaria, mostraba una atrofia del hemis-
ferio cerebeloso derecho, con aumento de se-
fial cortical en secuencia T,y FLAIR.

Caso 2. Nifiade 4 afios y 7 meses que consul-
t6 por cefaleaintensa, incapacitante, queleim-
pediaconciliar el suefio, de tres dias de evolu-
cién, asociada a vémitos sin relacién con la
ingestay febricula. Habia padecido lavaricela
cinco meses antes, y un cuadro de obstruccion
bronquial con fiebre, hacia mes'y medio. Pa-
deciaun linfangioma cervical izquierdo desde
los primeros meses de vida. La exploracion a
su ingreso evidencié, ademés de la tumora-
cion linfangiomatosa, una ataxia de la mar-
cha, siendo €l resto de la exploracién neurol 6-
gicay general normal. Entre las pruebas com-
plementarias realizadas destacaba una serolo-
giaen sangre con IgM positivaavirus de Eps-
tein-Barr. LaRM craneal (Fig. 3) objetivé una
lesién en e hemisferio cerebeloso izquierdo
con leve efecto masay realce cortical trasin-
yeccién de gadolinio. La evolucion fue favo-
rable con dexametasona (1 mg/kg/dia), desa-
pareciendo en dos semanas las manifestacio-
nes clinicas que motivaron su ingreso. No se
realizaron serologias seriadas de sangre ni pun-
cién lumbar.

La cerebelitis puede ser secundaria a multi-
plesvirus: varicela zéster, Epstein-Barr, paro-
tiditis, herpes simple, sarampién, polio, Echo
y Coxsackie [7-12]. También puede desenca-
denarla unainfeccion bacteriana, y asi, se han
asociado a esta entidad Bordetella pertusis,
Streptococcus pyogenes, Corynebacterium
diphtheriae, salmonelas tifoparatificas, Borre-
lia burgdorferi, e infecciones por Coxiella bur-
netti y por parasitos como Plasmodium falci-
parum [13-17].

El inicio clinico en una cerebelitis parain-
fecciosa acontece dos o tres semanas después
de una infeccidn virica o vacunacién; como
base fisiopatol égica de esta entidad se supone
una reaccion inmunitaria al agente infeccioso
que, de forma cruzada, afecta al cerebelo. En
los casos clinicos aportados no podemos esta-
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Figura 1. Caso 1: RM craneal, secuencia potencia-
da enT,, donde se aprecia una lesion hiperintensa
en el hemisferio cerebeloso derecho, con efecto ma-
sa sobre el IV ventriculo.

blecer un mecanismo causal, pues no se reali-
Z0 reaccion en cadena de la polimerasa ni se-
rologias seriadas en sangre ni en liquido cefa-
lorraquideo. No obstante, pensamos que nues-
tros casos son compatibles con hemicerebeli-
tis postinfecciosa. En € primer caso, aunque
|as serologias realizadas fueron negativas, exis-
tia el antecedente de un cuadro febril proximo
a inicio de los sintomas. En el segundo caso
también se pudo objetivar un cuadro febril
previo y serologia IgM positiva a virus de
Epstein-Barr, aunque no podemos descartar
—apesar de ser poco probable— una accion di-
recta de este virus sobre el cerebelo, ya que
aparecia febricula asociada a cefalea 'y vomi-
tos. Se sabe que hasta en un 48% de los casos
de cerebelitis con antecedente infeccioso pre-
vio, el agente etioldgico no Ilega a demostrar-
se por cultivos ni serologias [18].

Las manifestaciones clinicas de la cerebeli-
tis suelen ser bastante uniformes y caracteris-
ticas, en forma de disfuncion cerebelosa bila-
teral de inicio brusco, aunque pueden ser asi-
métricas. Lo més frecuente eslaataxiatruncal
y la dismetria de miembros. También suelen
aparecer nistagmos, temblor e hipotonia. La
afectacion cerebelosa, que puede tener una
gravedad muy variable, se instaura en pocas
horas, sin progresion ulterior. Es comin la
ausencia de fiebre, otros datos de enfermedad
sistémica, signos y sintomas de hipertension
intracraneal, y afectacion del estado mental
[18,19]. En estos dos casos, como en e de
Jabbour et al [5], laclinicasimulaba una neo-
formacion intracraneal a presentar cefalea de
caracteristicas organicas y al evidenciarse, en
las pruebas de neuroimagen, una lesién ocu-
pante de espacio hemicerebelosa. En los otros
casos de hemicerebelitis publicados, ésta se
manifest6 en forma de hemisindrome cerebe-
loso [2-4,6]. El caso de Garcia-Cazorla et a
presentaba clinica de cerebdlitis, pero con mas
hallazgos propios de una encefalitis [6].

Las pruebas de neuroimagen en casos de
cerebelitis suelen ser normales, aunque en las
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Figura 2. Caso 1: RM craneal, secuencia potencia-
da enT,, donde se evidencia una atrofia hemicere-
belosa derecha.

RM se ha descrito edema difuso del cerebelo,
iméagenes corticales bilaterales hiperintensas
en T, y captacion difusa de contraste [18,20-
22). Todos los casos publicados de hemicere-
belitis [2-6], como nuestros dos casos, mos-
traban lesiones unilaterales cerebel osas de ca-
récter inflamatorio.

El diagnostico de la cerebelitis es clinico.
El inicio clinico agudo, con antecedente in-
feccioso previo, y laevolucion satisfactoriade
los dos casos expuestos, con remision clinica
completa, junto a la evolucion de las imége-
nes del caso 1 —en las cuales se evidencia la
resolucion del edemay €l establecimiento de
atrofia hemicerebelosa—, confirman la exis-
tencia de un proceso inflamatorio cerebeloso
en nuestros dos casos, actualmente en fase de
secuela exclusivamente radiolégica a ese ni-
vel, en el caso 1 (Fig. 2), compatible con he-
micerebelitis.

Larespuestaa tratamiento con corticoides,
en nuestros dos casos, es cuestionable porque
€l prondstico de las cerebelitis es bueno per se
en cuanto alarecuperacion completa. Laclini-
ca mejora pronto y de forma espontanea; sin
embargo, en un 20-30% de enfermos, persis-
ten secuelas alargo plazo, como trastornos del
lenguaje y del comportamiento, ataxia e in-
coordinacion [18,23]. La cerebelitis no tiene
un tratamiento especifico, aunque algunos au-
tores propugnan la utilizacion de corticoides
en casos demostrados y de inmunoglobulinas
intravenosas en casos aislados [24,25].

En conclusion, resulta dificil explicar el fun-
damento fisiopatol 6gico de la afectacion uni-
lateral cerebelosa. Pensamos que debemos ser
cautos y no tomar inicialmente actitudes mé-
dico-quirdrgicas agresivas en casos de lesion
ocupante de espacio cerebelosa con clinica
aguda. Esta consideracion nos parece mas ra-
zonable si existe un claro antecedente infec-
Cioso cercano, Y la evolucion clinico-radiol ¢-
gica es satisfactoria, con tratamiento corticoi-
deo. Una hemicerebelitis seria la causa mas
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Figura 3. Caso 2: RM craneal, secuencia potencia-
da enT,, que muestra una lesién hemicerebelosa
izquierda, con efecto masa sobre el IV ventriculo.

frecuente de estos cuadros clinicos, y podria-
mos evitar a paciente una intervencion qui-
rdrgicainnecesariay no exenta de riesgos.
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Crisis cerebel osas:
¢se puede hablar de ellas?

Podemos definir como crisis epiléptica aque-
Ilas descargas paroxisticas excesivas de las cé-
|ulas nerviosas que condicionan cambios clini-
cosy eléctricos, y que habituamente se origi-
nan en la corteza cerebral. Segin esta defini-
cidn, ¢podriamos hablar del desarrollo decrisis
epilépticas con origen en el cerebelo?[1-3].
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Algunos autores defienden estaidea con va
rias publicaciones sobre la existencia de crisis
hemifaciales en lactantes con gangliomas ce-
rebelosos; dichas crisis ceden tras la extirpa
cion del tumor [5-9]. Por € contrario, otros
especialistas, como Dow en 1962, afirman que
las estructuras subcorticales solo tienen efec-
tos indirectos en la actividad eléctrica cerebral
mediante modulacién neuroquimica[10-12].

Nosotros sdlo queremos abrir un debate so-
brelaposibilidad de que existan crisis epil épti-
cas de origen subcortical; para ello comunica
mos el caso de una nifia de 3 afios que presen-
t6 un episodio compatible clinicamente con cri-
Sis cerebel osa de Jackson en el contexto de un
infarto en el hemisferio cerebeloso izquierdo.

Nifia de 3 afios y 8 meses que acude al servi-
cio de urgencias de nuestro hospital por pre-
sentar, a pesar de estar previamente bien, un
episodio de nauseas, vomitosy gran irritabili-
dad, y por notarle la madre ‘como blanda,
pero sin ateraciéon del nivel de concienciay
con unabuenarespuestaalos estimulos. En la
exploracion fisica se aprecia una gran inesta-
bilidad con ataxia truncal, disdiadococinesia
y dismetria de miembros superiores, con de-
do-nariz aterado. Seinicia un estudio de ata-
xia aguda con hemograma, bioquimica gene-
ral y perfil hepatico dentro de la normalidad.
En el liquido cefalorraquideo (LCR) presenta
normalidad celular y bioquimica, con estudio
de bacterias y virus negativo. Los toxicos en
orina también resultan negativos: la tomogra-
fia axial computarizada (TAC) cranea y el
electroencefalograma (EEG) son normales.
Presenta una evolucion favorable con una
mejoria progresiva de su cuadro cerebeloso y
una disminucion de la inestabilidad, hasta
conseguir una bipedestacion estable. Una
semana después del ingreso, tiene un episodio
de irritabilidad, Ilanto inconsolable y grito
intenso, sin una pérdida clara de conciencianni
desviacion ocular, con movimientos de con-
traccion hemifacial, postura de hiperexten-
sién delos brazos, manos cerradas'y flexiona-
das, postura en opistétonos del tronco e hipe-
rextension de rodillas y pies. Se administra
diacepam intravenoso y lacrisis cede alos 3-
5 minutos aproximadamente. Se realiza una
segunda TAC craneal urgente, en la que se
aprecia una lesion hipodensa en el hemisfe-
rio cerebeloso izquierdo compatible con in-
farto cerebeloso, por lo que selatrasladaaun
hospital de nivel terciario (Hospital 12 de Oc-
tubre), donde se inicia el estudio de infarto.
En la angiorresonancia cerebral se aprecian
lesiones compatibles con displasia fibromus-
cular; € resto del estudio de ictus en lain-
fanciaes normal.

En 1871, John H. Jackson describi6 el caso de
un nifio de 5 afios con crisis sSimilares a tétanos,
gue definid como cerebel osas secundarias aun
absceso tuberculoso en el 16bulo medio del ce-
rebelo [1-3]: ‘... Algunas veces, aunque no
siempre, las crisis estaban precedidas de un
llanto intenso ... No habia un movimiento
marcado delacarani ningunadesviacién espe-
cia delosglobos oculares. Sus manos se retor-
cian y sus antebrazos se flexionaban sobre sus
brazos pegados a cuerpo. Su cabeza se hiper-

extendia, asi como su espalda se curvaba en
hiperextensién. Las piernas siempre estaban
extendidas tanto como fuera posible y los pies
permanecian arqueados hacia la espalda ...
Algunas veces habia relgjacion de esfinteres y
hacia deposicion u orinaba en uno de los ata-
ques ... Las crisis generalmente duraban tres o
cuatro minutos y, cuando cedian, volvia a su
posicion origina ... No perdia la conciencia
... No presentaba espasmo crénico...".

Antes de esta descripcion, ya Wurffbain en
1691 habia descrito la sintomatologia de una
nifia de 2 afios con crisis similares a las des-
critas por Jackson [4].

Por € contrario, varios articulos que hemos
revisado para nuestro caso [10-12] describen
la existencia de ‘ ataques de rigidez de desce-
rebracion’; en estos episodios, la conciencia
permanece preservada y no existen cambios
electroencefal ogréficos que sugieran una base
epileptiforme; se hablamés de ataques de des-
cerebracion y se niega la existencia de crisis
epilépticas de origen cerebel 0so.

Algunos articulos que correlacionan los ata-
ques de descerebracion con el EEG demues-
tran un enlentecimiento del ritmo de base, con
una actividad répidade bajo voltaje, y especu-
lan que este fendmeno se debid alaactivacion
del sistemareticular mas que a una manifesta-
cion epiléptica de origen cortical [10-12].

En larevision de la bibliografia existen va-
rios articulos que correlacionan las crisis he-
mifaciaes en nifios con la presencia de gan-
gliomas, bien en el cerebelo, bien en el suelo
del cuarto ventriculo, que se resolvieron tras
la extirpacién quirdrgica, sin que el paciente
volviera a tener ningln episodio de convul-
sion hemifacial [5-9).

Es dificil encontrar en la bibliografia mo-
derna menciones sobre la existencia de crisis
que procedan del cerebelo o delesiones de fo-
sa posterior.

Con la presentacion de nuestro caso desea-
mos constatar que esta nifia tuvo, alavez que
un infarto cerebeloso, una crisis compatible
bien con crisis cerebelosa, bien con ataque de
rigidez de descerebracion, y asi abrir un deba-
te que nos parece interesante sobre si las crisis
cerebel osas existen o no.
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