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Introduccién

Larubéola congénita esla consecuencia de lainfeccion trans-
placentaria del feto, en caso de infeccion materng, durante e em-
barazo. Larubéola maternaa menudo es inaparente.

El primero en describir el efecto teratégeno del virus de la
rubéola fue Norman Gregg en 1941, en un estudio redizado en
recién nacidos con cataratas congénitas® tras un brote de ru-
béolaen Sydney (Australia) relacionandola posteriormente con
alteraciones cardiacas, sordera, microcefaliay retraso psicomo-
tor, constituyendo la forma clasica de la enfermedad.

En 1964 se observaron, en una epidemia de rubéola en
EE.UU., anomalias adicionales que antes nadie habia relacio-
nado, describiéndose el [lamado sindrome rubedlico expandi-
do34 o embriofetopatia rubedlica, consistente en plrpuratrom-
bocitopénica precoz, hepatoesplenomegalia, ictericia, ateracio-
nes Gseas, miocarditis, meningoencefalitis connatal, etc.

Observaciones mas recientes en 1974 sefialan la aparicion
de una panencefalitis rubedlica progresiva®®, que seiniciaen-
trelos 8 y 14 afios de edad y se caracteriza por regresion psi-
comotora, crisis convulsiva, ataxia, y pleocitosis del LCR, asi
como aumento de proteinas y gammaglobulinas del mismo. El
virus se mantiene de manera latente en el sistema nervioso por
un periodo largo de tiempo, activandose posteriormente. Este
virus ha podido ser aislado en cultivos de células cerebrales?.

En laactualidad se acepta que existe un riesgo de malfor-
macion congénita si la madre sufre rubéola durante el embara-
0, y sobre todo durante el primer trimestre, que puede alcanzar
el 20%(219 y que podria ser mayor si el control del recién na-
cido se prolongara durante varios afios.

Alrededor de |os dos tercios de |os casos de rubéola congéni-
ta son totalmente asintométicos al nacimiento y durante el peri-
odo neonatal ™; no obstante, hasta un 70% desarrollan posterior-
mente signos de la enfermedad en formatardia, entre ellos des-
tacan retraso escolar, sindrome hipercinético y de falta de aten-
cion, déficit perceptivo visomotor, alteraciones de la coordina-
cién motriz y autismo. El autismo relacionado con larubéola con-
génita fue descrito por primeravez en 1964 por Van Kreuland.
Desde entonces, diversos autores han confirmado estarelacion243,
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RNM craneal en el diagnéstico
tardio de la rubéola congénita

Figura 1. Imagen del fondo de ojo, donde se aprecia un fino punteado os-
curo intercalado entre pequefias &reas claras de epitelio pigmentario. Lamé&
cula presenta pigmentaciones finas, dando la aparienciade sal y pimienta.

Observacion clinica

Presentamos el caso de una nifiade 9 afios, remitida a nues
traUnidad para estudio por crisis convulsivafebril atipicay ha-
[lazgos patol dgicos en una TAC craneal.

Sin antecedentes personales de interés, es fruto de un se-
gundo embarazo, controlado y bien tolerado, sin patologia co-
nocida. Padres no consanguineos. Parto eutdcico, de presenta-
cion cefdlica, naciendo atérmino, con buen estado general y
2.400 g de peso.

Con dos meses present6 una gastroenteritis aguda con des-
hidratacin |eve-moderada que preciso ingreso y fluidoterapia
intravenosa, siendo tratada con aminoglucdsidos. Con 6 meses
se diagnostico una sordera neurosensorial bilateral severa, rela-
cionandose con el tratamiento antibidtico anterior.

No ha seguido calendario vacunal y en la actualidad cursa
tercero de EGB con buen rendimiento.
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Exploracion fisica. Colaboradora, con desarrollo somético
adecuado para su edad, peso, tallay perimetro craneal en los per-
centilesmedios. Pares craneadles normales, excepto e V111, gpre-
cidndose sorderabilateral severa. Se comunicaatravésdel len-
guaje por sefiales del sordomudo. Tono y fuerza muscular nor-
males. Reflgjos osteotendinosos y cutaneos normales. Equilibrio
y coordinacion normales. Marchanormal. Resto de la explora
Cion por aparatos y sistemas, normal.

Examenes complementarios. L os estudios complementarios
enumerados a continuacion fueron todos normales: hemograma,
bioguimica general, estudio citoldgico y bioquimico del LCR,
hemocultivo, cultivo del LCR, serologiafrente atoxoplasmosis,
IGes, CMV, VHB, VIH, Rx de térax, &cido lactico y fitanico,
EEG, ECG, EMG con VCM, potenciales visuales evocados y
estudio de médula dsea. La serologiafrente al virus de larubé-
olafue positiva con titulos bajos.

Estudio ORL. Hipoacusia hilateral neurosensorial profunda.

Estudio oftalmoldgico. Se apreciaen el fondo del ojo un fi-
no punteado oscuro, intercalado entre pequefias dreas claras de
epitelio pigmentario, localizado preferentemente en el polo pos-
terior. El &rea macular aparece con pigmentacidn poco unifor-
me, en fino moteado dando la apariencia de «sal y pimienta»,
pudiendo corresponder a unaretinitis cicatricial que afecta se-
lectivamente al epitelio pigmentario (Fig. 1). La papila se apre-
cia de aspecto normal. La agudeza visual se conservaindem-
ne.

TAC craneal. Imagenes hipodensas, bilateralesy simétricas
que afectan alasustanciablanca que rodea las astas de los ven-
triculoslateralesy sustancia blanca parietal. No provocan efec-
to masani se han realzado tras la administracion de contraste.

RNM craneal. Serealizan cortes axiales potenciados en T1
y T2. Enlos cortes T2 se visualizan multiples placas periven-
triculares, confluentesy extensas en la sustancia blanca, que son
compatibles con desmielinizacion (Fig. 2).

Discusion

El proceso deductivo que nos llevo al diagndstico de rubé-
olacongénita como causa de | as alteraciones de esta enferma co-
mienza por estudiar las enfermedades de la sustanciablanca, que
comprenden un amplio grupo de entidades que en la actuali-
dad y gracias alos avances recientes en técnicas de laimagen,
han podido conocerse més profundamente.

La afectacion de la sustancia blanca se caracteriza, princi-
palmente, por alteracion del metabolismo de la mielina, di-
vidiéndose en enfermedades hereditarias o dismielinizantesy en
enfermedades adquiridas o desmielinizantes®,

Ladismielinizacion comprenden aquellas ateracionesen la
produccion o sintesis de la mielina mientras que la desmielini-
zacion serefiere aladestruccion delamielinanormalmente sin-
tetizada.

Todas estas enfermedades pueden ponerse de manifiesto me-
diante RNM, gracias a su superior resolucion anatémicay asu
gran sensibilidad, pudiendo detectarse pequefios cambios en la
mielina que aunque son caracteristicos de destruccidn, son ines-
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Figura2. RNM axia del craneo. Corte potenciado en T2, resdltando enla
sustancia blanca, placas periventriculares, confluentes e hiperintensas,
de predominio en lazona occipital, compatible con desmielinizacion dela
misma.

pecificos, siendo necesario acudir alos signosy sintomas clini-
Cos presentes 0 ausentes pararealizar el diagndstico diferencial.

L as enfermedades heredodegenerativas forman un amplio
grupo de encefal opatias progresivas de tipo familiar que por sus
propias caracteristicas de gravedad, con incapacidad y muerte
precoz, quedan descartadas de nuestro planteamiento diagnos-
ticos),

Las enfermedades adquiridas se dividen a su vez segun la
causa de lalesion, que puede ser inflamatoria, infecciosa, me-
tabolica, vascular y secundaria a radiaciones y quimioterapia.
En nuestro caso, a no presentar la enfermaninglin sintoma com-
patible, se podrian descartar las enfermedades inflamatorias y
metabolicas. Tampoco existen datos que nos hagan pensar en
una lesidn vascular y no hay antecedentes de irradiaciones ni
quimioterapia, por lo que nos plantearemos €l estudio de las en-
cefdlitisinfecciosas, delas cuales si existen en lahistoria deter-
minados hallazgos que aparecen en €llas.

Las encefalitisinfecciosas pueden ocurrir enlainfanciao en
lavidaintrauterina. En el caso estudiado no existen datos que
orienten aunaencefalitis infantil, por lo que sdlo analizaremos
las encefalitis embrionarias y fetales.

Lainfeccidn transplacentaria que causa encefalitis prenatal
se produce principalmente por los siguientes gérmenes:
Toxoplasma gondii, citomegalovirus, Treponema pallidumy €l
virus de la rubéol a6

El siguiente paso |6gico seria encontrar relacion entre es-
tos agentes infecciosos, |a sordera neurosensorial y laretino-
patiacicatricial con aspecto en «sd y pimientax.

Latoxoplasmosis congénita se caracteriza por hidrocefa-
lig, coriorretinitisy calcificaciones cerebrales, ninguna de las
cuales estan presentes en nuestro caso, y aungue estan descritas
sorderas de percepcidn, es excepcional.

El citomegal ovirus es la causa mas frecuente de encefali-
tis prenatal, y aunque el 15% presentan como secuela tardia
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una sordera neurosensorial, no esta relacionado con retinitis
con aspecto en «sal y pimienta» y si con unacoriorretinitis se-
mejante alade latoxoplasmosis. Presenta caracteristicamen-
te calcificaciones periventricul ares, inexistentes en nuestro ca-
0.
Enlasifilis congénitatardia, no es rara una sordera por afec-
tacion del VIl par craneal, aunque siempre existen datos en la
anamnesis de sifilis materna. Los sintomas oculares suelen ser
coriorretinitis, atrofia 6pticay una queratitis intersticial .

Larubéola congénita puede producir indices variables de te-
ratogenicidad siendo los signos cardinales de la enfermedad |os
siguientes:

a) Sordera neurosensorial de origen prenatal, que se daen
un tercio de los casos. La hipoacusia se debe a un defecto del
desarrollo del 6rgano de Corti y de lacdclea. No siempre esta
asociada a otros elementos del sindrome, y en caso deir aisla-
da, existe muy frecuentemente y de manera caracteristica una
pigmentacion perimacular de laretina sin alteraciones visua
les®),

b) Alteraciones oculares. El principa déficit ocular eslacata
rata uni o biocular. También aparece una retinopatia especifica
con aspecto de «sal y pimienta» que no se acomparia de pérdi-
da de vision®s),

€) Meningoencefalitis prenatal. Las alteraciones anatomo-
patol égicas cerebrales de la rubéola congénita consisten en sig-
nos de inflamacidn meningoencefdlica, con vasculopatias, pro-
liferacion glial, necrosis francay caracteristicamente deple-
cion mielinicat?. Con los hallazgos de laRNM han podido es-
tudiarse lesiones desmielinizantes de |a sustancia blanca con
gran facilidad, pudiendo demostrarse estas |esiones sin necesi-
dad de recurrir alanecropsia

Basandonos en estos tres pilares podemos llegar a diag-
ndstico tardio de encefalitis prenatal, encefalitis que estamos en
condiciones de afirmar que fue provocada por € virus delaru-
béola, que produjo como secuelas una sordera de percepcion y
unaretinopatia cicatricial especifica

A diferencia de la rubéola postnatal, la forma congénitava
seguida por una progresiva disminucion de los titulos de anti-
cuerpos especificos?), y ocasionalmente por su ausencia com-
pleta, por lo que este dato no ha sido valorado en nuestro estu-
dio.
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