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ABSTRACT

Introduction: Rasmussen’s encephalitis is a type of autoimmune encephalitis unusual in adults, an
inflammatory, chronic and neurodegenerative brain disorder that manifests itself with treatment-
resistant neocortical focal motor seizures. The pathophysiology of this disease has involved viral infections
and the existence of antibodies, among other possible etiologies. Due to pharmacological resistance to
anticonvulsants, management with immunoglobulin, in most patients, demonstrates clinical improvement
and decreased progression. However, the only therapeutic management that seems to give accurate results
to date is hemispherectomy.

Objective: to describe the risk factors, symptoms and treatments of Rasmussen’s Encephalitis.

Method: as it is a disease with scarce bibliography and occasionally rare diagnosis, the study was carried
out under a cross-sectional, historical, statistical search supported by a comparative review in the various
national and international databases.

Conclusions: the authors found a certain discrepancy in certain aspects, an element that, together with the
magnitude that this pathology can have and its consequences, reflects the need for study and knowledge on
the part of professionals and the health team for an accurate diagnosis in time.

Keywords: Hemispherectomy; Glutamate; Rasmussen’s Encephalitis.
RESUMEN

Introduccion: la Encefalitis de Rasmussen es un tipo de encefalitis autoinmune inusual en los adultos, un
trastorno cerebral inflamatorio, crénico y neurodegenerativo que se manifiesta con crisis focales motoras
neocorticales resistentes al tratamiento. Dentro de la fisiopatologia de esta enfermedad se han involucrado
infecciones virales y la existencia de anticuerpos, entre otras posibles etiologias. Debido a la resistencia
farmacologia ante los anticomiciales, el manejo con inmunoglobulina, en la mayoria de los pacientes,
demuestra una mejoria clinica y disminucion de la progresion de la misma. Sin embargo, el Unico manejo
terapéutico que hasta la actualidad parece dar resultados certeros, es la hemisferectomia.

Objetivo: describir los factores de riesgo, sintomas y tratamientos de la Encefalitis de Rasmussen.

Método: al ser una enfermedad con escasa bibliografia y diagndstico ocasionalmente raro el estudio fue
realizado bajo una busqueda transversal, de corte historico, estadistico apoyado en una revision comparativa
en las diversas bases de datos tanto nacionales como internacionales.

Conclusiones: fue encontrado por los autores cierta discrepancia en ciertos aspectos elemento que
junto a la magnitud que puede llegar a tener dicha patologia y sus consecuencias refleja la necesidad de
estudio y conocimiento por parte de los profesionales y el equipo de salud para un diagnoéstico certero
a tiempo.
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INTRODUCCION

El sindrome de Rasmussen fue descrito por primera vez en 1958, por un médico que bautizé la entidad con
su apellido, estudiando a pacientes que se presentaron con crisis parciales continuas y un déficit neuroldgico.
Se trata de una encefalitis autoinmune que en su gran mayoria afecta a un sélo hemisferio cerebral. La
nomenclatura de la enfermedad ha sido siempre controvertida, pero la Gltima propuesta incide en denominarlo
sindrome de Kozhevnikov-Rasmussen, como equivalente del antiguo sindrome de Kozhevnikov. Tipicamente,
suele iniciar en la infancia con una incidencia de hasta 2,4 casos por cada 10 millones de nifios por ano. Su inicio
en la adolescencia o adultez es infrecuente, siendo esta variante conocida como encefalitis de Rasmussen de
inicio tardio. 23

Se han elaborado multitud de hipotesis etiopatogenicas en el desarrollo de la enfermedad como la infeccion
por distintos virus neurotropos o la posibilidad de un proceso autoinmune al demostrarse de algunos pacientes
la existencia de algunos pacientes la existencia de anticuerpos contra el receptor 3 del glutamato cerebral
(antiGluR3) o anticuerpos anti-descarboxilasa del acido glutamico (anti-GAD), o el aumento de la mediacion
celular T en el proceso inflamatorio cerebral.(?

El Unico tratamiento actualmente eficaz es la hemisferectomia funcional, que suele aplicarse en estadios
precoces de la enfermedad, previo al deterioro neurologico. Debido a las implicaciones de los fendmenos
autoinmunes en el desarrollo de la enfermedad se empezaron a aplicar tratamientos destinados a modular la
reaccion inflamatoria cerebral, como corticoides, inmunoglobulinas, plasmaféresis o interferén, con buenos
resultadosenalgunoscasos, perosiempre caracterizados porladesapariciondelefectoalretirarel tratamiento. %3

Problema Cientifico: alcanzar una descripcion certera acerca de esta enfermedad rara mediante una
investigacion bibliografica comparativa.

Objetivos: describir los factores de riesgo, sintomas y tratamientos de la Encefalitis de Rasmussen; ademas
fue explorado los efectos a largo plazo de la hemisferectomia en pacientes con la enfermedad, incluyendo la
evolucion de la calidad de vida, los efectos cognitivos y el impacto emocional y social de la cirugia

METODO

Protocolo sistematizado de bUsqueda: Algoritmo de blusqueda reproducible en bases de datos electronicas,
en centros elaboradores o compiladores de guias, revisiones sistematicas, ensayos clinicos, estudios de pruebas
diagnosticas, estudios observacionales en sitios Web especializados y busqueda manual de la literatura.
Enfatizando un limite de tiempo sobre alrededor de los 5 afos en la publicacion de la bibliografia consultada;
lo que garantizé la novedad en la informacion recopilada. La revision fue de corte transversal, historico,
estadistico, apoyado en un modelo de investigacion comparativo, mediante la consulta de bases de datos
de caracter nacional e internacional, tales como: Scopus, ENFISPO, Cuiden, MEDES, Scielo, Cochrane Plus y
PubMed sin limite de consulta definido.

DESARROLLO

Las encefalitis autoinmunes (EA) son un conjunto de enfermedades inflamatorias del sistema nervioso central
en las que el sistema inmunitario ataca por error las proteinas del propio organismo, en este caso receptores
de neurotransmisores o proteinas de la superficie neuronal.® Los sindromes clinicos son complejos y se asocian
en manifestaciones que varian en funcion del tipo de anticuerpo asociado. La respuesta autoinmune puede
provocarse por la presencia de un tumor o una infeccion virica, pero en la mayoria de los casos se desconoce
la causa. En el caso de nifios y adolescentes los sintomas suelen ser diferentes a los adultos y la enfermedad
raramente se asocia a tumores. La forma de presentacion clinica varia depende de la edad, en nifos los
sintomas que predominan al inicio son crisis epilépticas, movimientos anormales, irritabilidad, alteraciones del
suefo, problemas de memoria y alteracion conductual.®

El diagndstico de EA en los nifios es un verdadero desafio y se retrasa por varios factores inherentes al cuadro
clinico y al diagnostico de laboratorio, asi como a las caracteristicas propias de los niflos como los cambios de
comportamiento de la edad y la dificultad para describir sus molestias, y el hecho de que no en todos los casos
de pacientes con un cuadro clinico de EA se detecta autoanticuerpos en sangre o liquido cefalorraquideo.®

En adolescentes y adultos jovenes predominan la alteracion conductual y psicosis, en los pacientes con mas
de 45 afos predominan los déficits de memoria y las alteraciones conductuales. %%

De forma general el tratamiento de las EA estd basado en inmunoterapia con corticoides, recambio
plasmatico o inmunosupresores, que en gran parte de casos se administra de forma empirica ya que no existen
biomarcadores especificos para guiar la terapia y tampoco hay biomarcadores para predecir el resultado a corto
o largo plazo.®
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Sindrome de Rasmussen

Es un trastorno cerebral inflamatorio, cronico y progresivo que se manifiesta con crisis focales motoras
neocorticales resistentes al tratamiento y que culmina con un deterioro grave con hemiparesia, retraso cognitivo
y afasia con autoanticuerpos contra receptores de glutamato R3. La enfermedad afecta principalmente a nifos
y debuta con un periodo prodromico con hemiparesia leve o crisis poco frecuentes que duran hasta varios afos.
® La crisis mas tipica es la epilepsia parcial continta caracterizada por movimientos incontrolados de una mano
o de un pie durante dias, semanas o meses, aunque pueden presentar otro tipo de crisis focales o simplemente
convulsiones, las crisis son diarias y repetidas especialmente numerosas durante el dia y rebeldes a todo
tratamiento. Lentamente aparece una debilidad progresiva de un lado del cuerpo que lleva a la paralisis de un
brazo o una pierna, se acompana de hemianopsia homénima en la mitad de los casos, también aparece disartria
y disfasia, problemas de comportamiento y aprendizaje y con frecuencia retraso mental. Histoléogicamente se
caracteriza por filtracion de linfocitos perivasculares, proliferacion de nddulos microgliales, perdida neuronal
y gliosis.®?

Receptores de glutamato

Recordar primeramente que el glutamato, aminoacido no esencial, participa en diversas vias metabolicas.
Sin embargo, en el sistema nervioso central, su papel es facilitar y agilizar la comunicacion entre las diversas
células nerviosas a través de contactos conocidos como sinapsis. ®

Los receptores son un tipo de moléculas especializadas en captar el principal neurotransmisor excitatorio
del cerebro , el glutamato , se clasifican en dos familias ionotropicos y metabotropicos , media la mayor parte
de sinapsis excitatorias del Sistema Nerviosos Central , es el principal mediador de la informacion sensorial ,
motora , cognitiva , emocional e interviene en la formacion de memorias y en su recuperacion , por si es poco
merito todo esto también interviene en la neuroplasticidad , los procesos de aprendizaje y es el precursor de
GABA . El proceso de sintesis del glutamato tiene su inicio en el ciclo de Krebs que su principal precursor sera
el alfa-cetoglutarato, que recibira un grupo amino para convertirse en glutamato.® Importante resaltar que La
mayor parte de los trastornos neurodegenerativos estan asociados con alteraciones en la concentracion de ciertos
neurotransmisores, entre ellos el glutamato. Por esta razon, es necesaria una comunicacion bidireccional glial/
neuronal finamente coordinada para la adecuada transduccion de senales por parte de este neurotransmisor.®

También cabe comentar otro precursor bastante significativo: la glutamina. Cuando la célula libera el
glutamato al espacio extracelular, los astrocitos recuperan este glutamato que mediante una enzima llamada
glutamina sintetasa, pasara a ser glutamina. Luego los astrocitos liberan esta glutamina, que es recuperada de
nuevo por las neuronas para ser transformado en glutamato. Los receptores estan ubicados en la membrana
celular, se ubican con frecuencia en la célula postsinaptica y como comenté anteriormente son dos tipos
principales: los ionotrdpicos y los metabotropicos. Los ionotrépicos son aquellos en los que cuando se une su
ligando abren canales que permiten el paso de iones al interior de la célula. Los metabotropicos cuando se une
su ligando propician cambios en la célula por medio de segundos mensajeros.®

Epidemiologia

Se trata de una enfermedad muy rara con algo mas de 200 casos descritos en la literatura. Existe un registro
reportado en la literatura que corresponde a Alemania, con una incidencia anual de 2,4 casos/10 millones
personas; por otra parte, otro estudio arroja que solo existen cerca de 100 informes de casos y que de cierta
manera se relacionan a infeccion o malformaciones cerebrales. Posee raro el inicio de la enfermedad en la
edad adulta y sin diferencias en cuanto al sexo. Se presenta predominantemente durante la infancia, la edad
usual de comienzo es de 1 a 10 anos, con un pico a los 6-7 y con una frecuencia estimada de 2,4 casos por 10
millones de personas menores de 18 anos. Alrededor del 50 % de los pacientes, cuentan con el antecedente
de un episodio infeccioso o inflamatorio dentro de los seis meses previos al inicio de la enfermedad.(%"
Este elemento es muy discutido a lo largo de la bibliografia consulta, existe discrepancia entre los diversos
profesionales y los estudios encontrados.

Etiologia

La etiologia de la encefalitis de Rasmussen es desconocida, aunque existe evidencia de reacciones mediadas
por linfocitos T citotoxicos contra las neuronas en su patogénesis. No existen informes de causas genéticas,
estacionales o de agrupamiento para su aparicion."

Reconociendo que a lo largo del tiempo algunos autores han reportado la posibilidad de un origen viral, pero
estudios de hibridacion in situ y de reaccion en cadena de la polimerasa no han logrado identificar algiin agente
viral. Sin embargo, Rasmussen propuso la etiologia viral para el sindrome basandose en la reaccion inmune
hallada en las necropsias, posteriormente no se consiguio aislar virus alguno y los estudios seroldgicos no
fueron concluyentes. Posteriormente la hipétesis autoinmune comenzo a cobrar fuerza , especificamente la de
anticuerpos anti receptor de glutamato (GLUR3) que se demostré que eran capaces de provocar una respuesta

https://doi.org/10.56294/shp2026379 ISSN: 3072-7677



South Health and Policy. 2026; 5:379 4

similar a la de Encefalitis de Rasmussen en conejos pero sin embargo existen pacientes en los que no se ha
podido demostrar relacion con los mismos y ademas se ha detectado este anticuerpo en pacientes que padecen
otros sindromes epilépticos , asi la respuesta autoinmune no ha sido descartada pero se contindan buscando
otros anticuerpos. También se han descrito autoanticuerpos IgG en suero contra los receptores nicotinicos de
acetilcolina a7 (a7nAChR) en un subconjunto de pacientes con encefalitis de Rasmussen, los cuales producen
un bloqueo especifico de la funcidon neuronal que es un regulador de la barrera hematoencefalica, la cual esta
probablemente afectada en los pacientes con la encefalitis. ("

Se han propuesto otras ideas como el origen genético, la encefalopatia secundaria a una epilepsia focal de
base, o incluso la epilepsia focal como puerta para que se desencadene una respuesta inmune focal."231 | g
investigacion muestra alta discrepancia en la literatura.

Presentacion atipica

Cuando nos referimos a formas atipicas, cabe resaltar la aparicion de esta enfermedad en adolescentes y
adultos jovenes ya que la enfermedad parece adquirir un proceso mucho mas prolongado, con menos lesiones
residuales, crisis de inicio mas occipital y menor grado de hemiatrofia.>'® Un articulo encontrado recogié una
presentacion atipica donde imagenolégicamente se presento, inicialmente el caso, con edema hemisférico
cortical completo unilateral (CUBE acrénimo en inglés Cortical Unihemispheric Brain) el cual se ha descrito en
el marco de Sindrome de hemiconvulsion-hemiplejia epilepsia (HEE) o en la encefalitis de Rasmussen. En
la parte clinica, se evidencio el estatus epiléptico focal clasificado como epilepsia parcial continua, al igual
que un déficit neurologico focal, en este caso es la hemiplejia derecha y con algin grado de involucion en el
lenguaje. ™

Diagnéstico

Se recogen distintos elementos, a lo largo de la bibliografia revisada, que arrojan positividad y aumentan
la sospecha diagnostica. Sin embargo, de forma mas generalizada se pueden resumir en: clinico: crisis focales
(con o sin epilepsia parcial continua) y déficit cortical unilateral. Electroencefalograma: enlentecimiento
hemisférico con o sin actividad epileptiforme y crisis de inicio unilateral. Resonancia magnética: con atrofia
cortical focal hemisférica y al menos uno de los siguientes: sefial hiperintensa T2 / FLAIR de sustancia gris o
blanca, o bien sefal hiperintensa o atrofia de la cabeza del caudado ipsilateral.(”:'®

Al momento de realizar una resonancia magnética a estos pacientes podemos observar un aumento de la
senal en el lado del cerebro afectado, asi como una disminucion del volumen de la corteza cerebral.”

En cuanto a la presentacion clinica se describen 3 etapas, un periodo prodromico en el que ocurre
hemiparesia leve y crisis frecuentes, la cual puede preceder a la etapa aguda con un promedio de 7 meses,
pero puede durar anos. Después sigue la etapa aguda que se caracteriza por convulsiones focales progresivas,
alrededor del 50 % desarrollan epilepsia parcial continua y a medida que la enfermedad avanza aparecen crisis
focales de diferente semiologia siendo las mas frecuentes las focales motoras que pueden extenderse a ser
bilateral, también pueden originarse en el area motora suplementaria y en la corteza somato sensorial. (7'

En los casos de adultos y adolescentes en los cuales esta enfermedad es atipica se debe considerar en
caso de que los pacientes con epilepsia focales farmacorresistentes evolucionen a epilepsia parcial continua,
considerando que los déficits neurologicos focales, el deterioro cognitivo y los hallazgos tipicos de las
neuroimagenes podrian no estar presentes o ser de escasa presentacion. (.20

Tratamiento

El tratamiento de forma general va dirigido a reducir la severidad y frecuencia de las crisis. Fueron
encontrados estudios que reflejan positivo el empleo de toxina butolitica inyectada. Los farmacos antiepilépticos
no suelen ser efectivos y la cirugia con desconexion hemisférica es el tratamiento de eleccion para controlar
las epilepsias y evitar el deterioro cognitivo, los estudios de casos y los analisis retrospectivos han establecido
un tratamiento multimodal, como en otras encefalopatias autoinmunes que comprende altas dosis de
corticosteroides o inmunoglobulinas, la plasmaféresis o la inmunoadsorcion se han utilizado también en pocos.
La aféresis terapéutica también puede ofrecer una respuesta rapida para los sintomas neuroldgicos graves.
La inmunoadsorcion esta sustituyendo cada vez mas a la plasmaféresis debido a su seguridad y a la mayor
selectividad en la sustitucion de los productos del plasma, aumentando el conocimiento sobre la relevancia
patdgena de los autoanticuerpos. 1729

Importante resaltar que, aunque los estudios consultados discrepan entre si, cierto es que las drogas

antiepilépticas interfieren en el proceso de maduracion cerebral, al igual que en la frecuencia de las crisis por
ello es que el desarrollo de la epilepsia refractaria en edades tempranas, con esquemas de politerapia, resulta
una indicacion soélida para el tratamiento quirtrgico temprano. %)

Tratamiento Quirurgico
La opcion de tratamiento quirlrgico, en especial la hemisferotomia, es, en la actualidad, la opcion terapéutica
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mas efectiva para lograr el control de las crisis epilépticas. La decision de realizar la hemisferotomia en
pacientes con ER radica fundamentalmente en la necesidad de controlar las crisis epilépticas refractarias al
tratamiento farmacologico.®*

Hemisferectomia

Consistente en la extirpacion o desconexion de uno de los hemisferios cerebrales, es altamente invasiva
que solo se lleva a cabo en situaciones muy particulares. Sirve fundamentalmente para tratar los casos mas
extremos de epilepsia, al ser tan invasiva no se puede emplear en todo tipo de pacientes, existen requisitos
y uno de ellos es no haber mejorado con el tratamiento anterior o el resto de tratamientos disponibles. La
edad es clave para decidir llevar a cabo esta operacion o no, es que cuanto mas joven es el paciente mas
probabilidades tiene de presentar una menor cantidad de secuelas, esto se debe a la plasticidad cerebral, por
ello los mejores candidatos son los nifios. Los niflos pequenos al no haber completado alin muchas conexiones
neuronales, parten con ciertas ventajas, pues el hemisferio restante sera capaz de asumir gran parte de las
tareas que, en la poblacion general, estarian repartidas en ambos hemisferios del cerebro.

A pesar delo invasivo de esta técnica el éxito de promedio es muy alto, lo cual es logico ya que se retira el
hemisferio cerebral que esta causando las convulsiones, igualmente se observa que, en pacientes tan afectados
por la gravedad de la epilepsia, la Hemisferectomia genera una importante mejoria en su capacidad para
realizar los procesos cognitivos, la primera que se realizé una Hemisferectomia fue en al ano 1928.

Existen dos tipos de hemisferectomia, la anatomica y la funcional. La hemisferectomia anatémica consiste
en extirpar directamente el hemisferio dafado. La funcional en lugar de retirar el hemisferio completo, se
seccionan las partes del tejido cerebral donde se encuentra el origen de la epilepsia, logicamente esta opcion
presenta cierta ventaja, como es la no eliminacion de estructuras cerebrales que pueden estar cumpliendo
tareas cruciales.

Pero esas no son las Unicas formas de realizar dicha intervencion, en los Ultimos tiempos se ha perfeccionado
una metodologia conocida como hemisferectomia periinsular. Esta técnica implica la retirada de una parte
minima del cerebro donde se localiza el foco de las convulsiones.

Luego de una hemisferectomia, los nifios padecen de complicaciones neuroldgicas por lo que se debe realizar
un plan para evaluar el impacto que tendra el procedimiento sobre el nifo.

A modo general y apoyados en un estudio encontrado reflejamos que la hemisferectomia es una técnica
confiable y efectiva para el manejo de pacientes pediatricos y adultos con epilepsia refractaria que presentan
daiio hemisférico cerebral. Los resultados postoperatorios demuestran una baja morbimortalidad en pacientes
seleccionados. Nuestros datos evidencian efectos positivos en la evolucion postoperatoria en cuanto al control
de las crisis epilépticas.®)

Posibles resultados negativos posteriores al tratamiento quirargico

La discapacidad visual mas significativa que tendra un nino luego de una hemisferectomia sera la hemianopsia
homonima, un tipo de deficiencia visual cortical, la perdida de la mitad del campo visual en el mismo lado en
ambos ojos opuesto al hemisferio removido. El procesamiento visual también se ve afectado ya que, debido a
la naturaleza de la cirugia, las conexiones del lobulo occipital se desconectan de otras partes del cerebro, lo
que puede causar afectaciones del procesamiento visual.?®

Los desafios para escuchar luego de una hemisferectomia no estan completamente estudiados, la mayoria
de los nifios pasaran por un examen tipico de audicion porque el hemisferio restante puede el tono de forma
separada en cada oido durante el examen, sin embargo, cuando se requiere que un solo hemisferio procese
dichos sonidos que van hacia los dos oidos puede existir problemas, muchos nifios se enfrentan a trastornos del
procesamiento auditivo central, hiperacusia o misofonia. @

Dado que la cirugia desconecta o elimina las neuronas motoras superiores de un lado del cerebro que son
responsables de aproximadamente el 90 % de los movimientos del lado opuesto del cuerpo tendra hemiparesia
en el lado opuesto. Las conexiones existentes con las neuronas motoras de la parte restante del cerebro hacen
posible que se recupere algo de movimiento, incluida la capacidad de caminar o utilizar la mano afectada como
ayuda o para algunas actividades bimanuales. 2%

Nuestros sentidos nos ayudan a comprender el mundo que nos rodea, el cerebro por medio de sus conexiones
elaboradas procesa a la entrada sensorial del ambiente, como el proceso desconecta o remueve el area sensorial
en un lado del cerebro, la propiocepcion, la sensacion y la kinestesia pueden verse afectados profundamente.

Segln estudios demuestran que el coeficiente intelectual de un nifio después de una hemisferectomia se
encuentra en el rango de 70, después de este procedimiento los infantes pueden tener problemas de aprendizaje
en campos especificos de procesamiento de informacion, como problemas para entender conceptos complejos
y abstractos, dificultades para recuperar la informacion almacenada, mientras crecen es posible que tengan un
desarrollo lento en ciertos campos del lenguaje.?

Cuando los pacientes se seleccionan adecuadamente, la hemisferectomia es un tratamiento eficaz para
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la epilepsia pediatrica resultante la marcada disfuncion de un solo hemisferio cerebral, no sélo brindando al
paciente una alta probabilidad de ausencia de convulsiones, sino también proporcionando una mejora en las
habilidades motoras y cognitivas. ?®

CONCLUSIONES

El Sindrome de Rasmussen es una encefalitis autoinmune rara, una enfermedad poco diagnostica debido a
su escasa frecuencia de presentacion y los pocos casos documentados. Una enfermedad que tiende a incitar
al debate pues existe de forma evidente discrepancias en diversos puntos importantes de la misma. Estos
elementos mas la suma de las posibles complicaciones y sus desenlaces fatales son mas que suficientes para
enfatizar la necesidad del estudio de la misma y su profundizacion, por parte del equipo de los profesionales
de la salud en ansias de un diagnostico certero a tiempo desde la nifez.
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