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Introducción: la encefalomielitis aguda diseminada es una 
enfermedad autoinmune y desmielinizante. Es rara en el 
adulto. Cuenta con tres variantes principales. Una de ellas 
es el síndrome de Weston Hurst, también conocido como 
leucoencefalitis hemorrágica aguda. El objetivo fue compar-
tir la experiencia en el abordaje diagnóstico y terapéutico 
de esta rara enfermedad, así como hacer una revisión de 
la bibliografía actual, a fin de colaborar con el conocimiento 
de esta. 
Caso clínico: mujer de 27 años con cuadro de infección 
respiratoria viral 2 semanas previas al desarrollo de síndro-
me neurológico caracterizado por parestesias, déficit motor, 
estatus epiléptico y encefalopatía aguda, el cual progresó a 
estado de coma y evidenció en resonancia magnética lesio-
nes difusas hemorrágicas en sustancia blanca cerebral con 
desmielinización y edema periférico. Se inició tratamiento 
con esteroides por 5 días con mejora de síntomas, aunque 
persistió el déficit motor y sensitivo. 
Conclusión: la encefalomielitis aguda diseminada y la va-
riante hemorrágica de esta son entidades raras, con una 
importante gama de diagnóstico diferencial, que deben ser 
identificadas y tratadas de forma rápida para evitar su letal 
o incapacitante desenlace.

Resumen Abstract
Background: Acute disseminated encephalomyelitis is an 
autoimmune and demyelinating disease. It is rare in adults. 
It has 3 main variants. One of them is Weston-Hurst syndro-
me, also called acute hemorrhagic leukoencephalitis. The 
objective was to share the experience in the diagnostic and 
therapeutic approach of this rare disease, as well as make a 
review of the current bibliography, in order to collaborate in 
the knowledge of this disease. 
Clinical case: 27-year-old woman, with a viral respiratory 
infection 2 weeks prior to the development of a neurologi-
cal syndrome characterized by paresthesia, motor deficit, 
status epilepticus and acute encephalopathy, progressing 
rapidly to coma, with evidence in MRI of diffuse hemorrha-
gic lesions in cerebral white matter with demyelination and 
peripheral edema. It was administered steroid treatment for 
5 days, with improvement of symptoms, but with motor and 
sensory deficits persisting. 
Conclusion: Acute disseminated encephalomyelitis and its 
variants are rare entities, with an important range of differen-
tial diagnosis, which must be identified and quickly treated to 
avoid their lethal or disabling outcome.
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Introducción 

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM, por sus 
siglas en inglés) es una enfermedad inflamatoria del sis-
tema nervioso central, de etiología autoinmune, gene-
rada por reacción cruzada por mimetismo de los péptidos 
de la mielina con algunos péptidos de microorganismos 
causantes de infecciones virales o vacunas (esta última 
en el 5% de los casos), así como autoactivación de lin-
focitos T.1 Tiene una incidencia de 0.4 a 1.5-3 por cada 
100,000 personas en Estados Unidos. Una de sus varian-
tes es el síndrome de Weston Hurst, o variante hemorrá-
gica de la ADEM, que es una forma rara y fulminante de 
la misma, y que se describió por primera vez en agosto 
de 1941 por Hurst. Se han reportado en total alrededor de  
100 casos en 75 años. Esta variante es más común en 
gente joven, aunque también está descrita en adultos mayo-
res y su característica principal es la progresión rápida, la 
alteración del estado de conciencia, las crisis convulsivas 
que progresan a estatus epiléptico y coma. Histopatológica-
mente, se encuentran hemorragias difusas en la sustancia 
blanca, edema cerebral y destrucción masiva de mielina 
con necrosis venosa fibrinoide.2

A continuación se presenta el caso de una paciente con 
esta entidad, así como una revisión de la literatura respecto 
a la encefalitis aguda diseminada y sus variantes. 

Caso clínico

Mujer de 27 años, originaria y residente de la Ciudad de 
México, soltera, comerciante, que no tenía antecedentes 
familiares de importancia para su padecimiento; sin aler-
gias, enfermedades crónicas, inmunizaciones recientes, 
antecedentes transfusionales, ni hospitalizaciones previas. 
En cuanto a antecedentes quirúrgicos, tuvo la colocación 
de un lente intraocular bilateral por estrabismo a los 7 años. 

Su padecimiento comenzó en agosto de 2021 al presentar 
odinofagia, rinorrea, tos seca, sin predominio de horario, sin 
fiebre ni otros síntomas agregados. A las 48 horas de iniciado 
el cuadro acudió con facultativo, quien le indicó tratamiento 
con montelukast, salbutamol, ambroxol y ceftriaxona por una 
semana, ante lo que presentó mejoría de los síntomas. 

Diez días después de terminado el tratamiento, la 
paciente presentó parestesias en miembro pélvico derecho, 
sin mejora con cambios posturales. Un día después, se 
agregó paraparesia inferior, que imposibilitó la deambula-
ción. Minutos después del evento anterior, presentó paresia 
de miembro torácico derecho, incoordinación de movimien-
tos y pérdida de fluencia del lenguaje. Fue tratada empírica-
mente con multivitamínicos, sin mejora. 

Al día siguiente, presentó dolor súbito punzante locali-
zado en la región cervical posterior, acompañado de náu-
seas, mirada fija y pérdida de la respuesta a estímulos, 
con posteriores crisis convulsivas de inicio generalizado, 
tónicas-clónicas, sin recuperación entre ellas, por lo que fue 
trasladada a una unidad hospitalaria, donde fue recibida en 
estatus epiléptico, lo cual ameritó manejo avanzado de la 
vía aérea y sedación. 

Se realizaron estudios de imagen a su ingreso (figura 1), 
los cuales reportaron hemorragias difusas y de diversos 
tamaños, con bordes mal definidos, localizadas en sustan-
cia blanca, con desmielinización difusa y edema perilesio-
nal, compatibles con encefalomielitis aguda diseminada 
hemorrágica. 

Se dio tratamiento con bolos de metilprednisolona, 1 g 
cada 24 horas por 5 días, con lo que se logró mejora de 
síntomas neurológicos. Posteriormente, se hizo traqueosto-
mía y retiro de sedación, y se continuó con fármacos anti-
epilépticos de mantenimiento, sin nuevos eventos de crisis 
convulsivas. 

La paciente presentó mejoría del estado neurológico, 
y logró respiración automática e interacción con medio 
externo, pero sin recuperación de la función del lenguaje y 

Figura 1 Resonancia magnética de cráneo en T2-Flair que muestra 
lesiones desmielinizantes hemorrágicas múltiples, difusas, con bor-
des mal definidos y edema periférico, características del síndrome 
de Weston Hurst
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con muy poca recuperación de la función motora; la paciente 
quedó con secuela de paraparesia inferior con 2/5 en escala 
de Daniels y en miembros superiores con paresia residual 
de 3/5 en torácico derecho y 4/5 en torácico izquierdo. Se 
inició posteriormente terapia de rehabilitación y progresión 
de ventilación mecánica. 

Discusión 

Introducción y patogenia 

La ADEM, también conocida como encefalomielitis pos-
tinfecciosa, es una enfermedad desmielinizante autoinmune 
del sistema nervioso central.1,2

Un mecanismo propuesto en su patogenia es que los 
autoantígenos de mielina, como la proteína básica de mie-
lina, la proteína proteolípida y la proteína de oligodendro-
citos de mielina, comparten determinantes antigénicos con 
los de un patógeno infeccioso. Los anticuerpos antivirales 
reaccionan de forma cruzada con los autoantígenos de mie-
lina, lo cual da como resultado la enfermedad.3

El hallazgo histopatológico más común es la infiltración 
perivenosa de linfocitos. También se han observado neutró-
filos, células plasmáticas, células microgliales, macrófagos 
espumosos y granulocitos eosinofílicos. Muchos informes 
enfatizan el hallazgo perivenoso de inflamación y desmieli-
nización como el sello patológico y la lesión predominante 
de ADEM. En algunos casos, estas lesiones perivenosas 
pueden eventualmente fusionarse para formar regiones 
confluentes de desmielinización. Esto contrasta con la 
esclerosis múltiple, que típicamente se asocia con lesiones 
multifocales discretas.3,4

Los productos de degradación de la mielina se mues-
tran como lípidos en los macrófagos.2,4 Las característi-
cas adicionales pueden incluir lesiones de tipo vasculítico, 
que consisten en inflamación en las paredes de los vasos, 
necrosis perivascular, infiltración linfocítica de las meninges 
y nódulos gliales en la materia gris.1 En algunos casos se 
observan astrocitos reactivos y la gliosis a menudo reem-
plaza el exudado inflamatorio.3,5 Se ha observado daño 
axonal en casos fatales de ADEM.6

Epidemiología

La ADEM es una enfermedad poco común en adul-
tos.2,7 Los rangos de edad reportados para esta enferme-
dad oscilan entre 18 y 82 años; la edad media oscila entre 
los 33 y los 41.8

Los agentes infecciosos más relacionados con esta 
enfermedad son el virus de la rubeola, el virus de la parotidi-
tis, el virus varicela Zóster, el virus Epstein-Barr, el virus del 
herpes simple, el virus del herpes humano-6, la influenza, el 
virus de inmunodeficiencia humana (VIH) y el Mycoplasma 
pneumoniae.9

Respecto a la asociación con la inmunización por vacu-
nas, se ha asociado la aparición de la ADEM después de 
la administración de las vacunas contra la rabia, influenza, 
difteria, tosferina, tétanos, sarampión, rubeola y poliomie-
litis, con una aparición entre  8 y 21 días después de la 
vacunación.9

Además, recientemente se ha encontrado asociación 
con la infección por SARS-COV-2 y post vacunación con 
la presentación de cuadros de encefalomielitis aguda dise-
minada.10,11

Cuadro clínico

En la encefalomielitis aguda diseminada existen diver-
sas variantes fenotípicas, las cuales se describen a conti-
nuación:1,2,12,13,14

• Variante clásica: en esta, tras una exposición infecciosa 
viral con una media de 26 días, se presenta encefalo-
patía aguda, déficit motor, síntomas sensitivos en extre-
midades y afección de tronco encefálico con parálisis 
oculomotora y disartria. Los síntomas agregados son 
cefalea, meningismo, ataxia, neuritis óptica bilateral, nis-
tagmo, crisis convulsivas y síntomas extrapiramidales.

• Síndrome de Weston Hurst: también llamada variante 
hemorrágica y descrita en 1941 y con alrededor de  
100 casos reportados desde entonces. Por lo general, 
se presenta después de una enfermedad infecciosa viral, 
con cuadro clínico caracterizado por cefalea, crisis con-
vulsivas que progresan rápidamente a estatus epiléptico, 
signos neurológicos focales y encefalopatía aguda que 
progresa rápidamente al coma.1,2 La tomografía com-
putarizada y la resonancia del cerebro suelen revelar 
lesiones hemorrágicas difusas con edema periférico en 
la sustancia blanca.

• Encefalomielitis aguda diseminada con afectación del 
sistema nervioso periférico: esta variante muestra, 
además de los síntomas clásicos, lesiones del nervio 
periférico, como parestesias distales en extremidades, 
anestesia perineal y atrofia muscular. Se han reportado 
entre el 5 y el 46% de los casos de ADEM y se deben 
corroborar vía electromiografía y velocidades de conduc-
ción nerviosa para su diagnóstico.
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Abordaje diagnóstico

Se debe considerar el diagnóstico de ADEM en pacien-
tes con encefalopatía aguda inexplicable y signos y sínto-
mas neurológicos multifocales.

Es importante tomar en cuenta que el primer brote de 
neuromielitis óptica o esclerosis múltiple también puede 
presentarse de forma similar a la ADEM.15

En los pacientes con sospecha de ADEM, la resonan-
cia magnética cerebral simple y contrastada es el estudio 
de imagen de elección. La evaluación de médula espinal 
dependerá de los síntomas (mielopatía). La tomografía 
de cráneo no es diagnóstica, ya que puede ser normal en 
muchos casos, sobre todo al inicio del cuadro, aunque algu-
nos pacientes pueden mostrar lesiones inespecíficas difu-
sas en sustancia blanca.16

En resonancia magnética, las lesiones cerebrales asocia-
das con ADEM son típicamente bilaterales y asimétricas y 
tienden a estar poco marginadas. La mayoría de los pacien-
tes presentan múltiples lesiones en la sustancia blanca pro-
funda y subcortical, características de la desmielinización. 
También son hiperintensas en secuencias ponderadas en 
T2 y con recuperación de inversión atenuada por líquido 
(FLAIR) y suelen pasar desapercibidas en secuencias pon-
deradas en T1 sin realce.17 Puede haber una heterogenei-
dad considerable: grandes lesiones confluentes, lesiones 
únicas solitarias y múltiples lesiones pequeñas. Se pueden 
observar lesiones en la sustancia blanca periventricular y 
subcortical, así como en el tronco encefálico, el cerebelo y 
la médula espinal.17

El análisis del líquido cefalorraquídeo (LCR) bajo la sos-
pecha de ADEM se realiza para obtener prueba de que hay 
inflamación y diferenciar la ADEM de otros trastornos, aun-
que es inespecífico. La utilidad de este radica en descartar 
neuroinfección bacteriana como diagnóstico diferencial. Los 
hallazgos, presentes en el 50-80% de los casos, son pleoci-
tosis linfocítica (generalmente < 100 células/mL) e hiperpro-
teinorraquia leve (< 70 mg/dL), con bandas oligoclonales en 
un rango del 6 al 65% de los casos. Es de utilidad la identifi-
cación de los anticuerpos anti-MOG de subtipo IgG que aso-
cian a la ADEM monofásica por trastorno anti-MOG, y son 
útiles para diferenciar ADEM de ADEM idiopática o postin-
fecciosa, brote de esclerosis múltiple o neuromielitis óptica.15

El anticuerpo anti-MOG-IgG es un marcador de un diag-
nóstico diferencial llamado trastorno asociado a anticuerpos 
anti-MOG, una enfermedad desmielinizante caracterizada 
por una variedad de manifestaciones que incluyen ADEM, 
neuritis óptica recidivante y bilateral, mielitis transversa y 
encefalitis del tronco encefálico.15

En cuanto a los criterios diagnósticos, no existe un con-
senso para su aplicación en adultos. Sin embargo, algunos 
investigadores han propuesto los que se mencionan a con-
tinuación:13 

• Presencia de síntomas atípicos de la esclerosis múltiple, 
como encefalopatía, definida como una alteración de la 
conciencia (por ejemplo, estupor, letargo o cambio de 
comportamiento) que no se puede explicar por fiebre, 
enfermedad sistémica o síntomas postictales.

• Participación de la materia gris en la resonancia mag-
nética cerebral.

• Ausencia de bandas oligoclonales en el LCR. 

La utilidad del tercer criterio es cuestionable, ya que las 
bandas oligoclonales en el LCR están presentes en algunos 
pacientes adultos con ADEM.13

Diagnóstico diferencial

Otras entidades en el diagnóstico diferencial de ADEM 
incluyen trastornos por anti-MOG, neuroinfecciones, escle-
rosis múltiple (EM), trastornos del espectro de la neuromie-
litis óptica (NMO), vasculitis del sistema nervioso central, 
neurosarcoidosis, entre otras.15

A continuación, se mencionan puntos importantes para 
hacer el diagnóstico diferencial con algunas de las principa-
les entidades mencionadas. 

Diferencial con trastorno asociado a anticuerpos 
anti-MOG

Los anticuerpos séricos IgG dirigidos contra MOG deno-
tan una entidad patológica separada que se denomina 
trastorno asociado a anticuerpos MOG. Los criterios de 
diagnóstico propuestos para el trastorno asociado a anti-
cuerpos MOG requieren positividad en suero para MOG-
inmunoglobulina G (IgG) en el contexto de una presentación 
clínica compatible con desmielinización del sistema ner-
vioso central y la exclusión de un diagnóstico alternativo.15

Diferencial con esclerosis múltiple

Ciertas características clínicas pueden ser útiles para 
respaldar el diagnóstico de ADEM o EM; sin embargo, se 
debe tomar en cuenta que existe una superposición sus-
tancial:13,15
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• La ADEM generalmente sigue a una enfermedad viral 
prodrómica, mientras que la EM puede no ser así.

• La ADEM puede presentarse con fiebre y rigidez en el 
cuello, lo cual es inusual en la EM.

• La ADEM suele producir una alteración generalizada del 
sistema nervioso central, a menudo con alteración de la 
conciencia o encefalopatía, poco común en la EM.

• La ataxia es una característica de presentación común 
de la ADEM, pero se ve con menos frecuencia como una 
característica de presentación en la EM.

• La ADEM suele tener más lesiones por resonancia mag-
nética que la EM temprana, con anomalías de la sus-
tancia blanca que son grandes, bilaterales y asimétricas, 
mal definidas en sus márgenes.18

Diferencial con trastorno del espectro de neuro-
mielitis óptica 

La NMO se distingue por la presencia de los autoanti-
cuerpos antiacuaporina 4 (AQP4), que son específicos de 
esta enfermedad. Las características distintivas del tras-
torno del espectro neuromielitis óptica (NMOSD) incluyen 
ataques agudos caracterizados por neuritis óptica bilateral 
o secuencial rápidamente progresiva (que conduce a pér-
dida visual), mielitis transversa aguda (que a menudo causa 
debilidad de las extremidades y disfunción de la vejiga) y el 
síndrome del área postrema (con hipo intratable o náuseas 
y vómitos).13,15,18,19

Diferencial con vasculitis del sistema nervioso 
central 

La vasculitis puede simular ADEM, ya que puede pre-
sentarse con déficits multifocales evolutivos secundarios 
a infartos cerebrales profundos, cefalea, crisis convulsivas 
y cambios cognitivos del estado de ánimo o del compor-
tamiento. La angiografía por resonancia magnética (ARM) 
puede revelar vasos anormales, pero a menudo no es diag-
nóstica; puede ser necesaria una biopsia leptomeníngea 
para aumentar el rendimiento diagnóstico. La vasculitis 
secundaria a enfermedades autoinmunes sistémicas puede 
diagnosticarse mediante las serologías reumatológicas 
adecuadas y otras manifestaciones sistémicas.15,17,18

Diferencial con enfermedad de Behçet

La afección neurológica en la enfermedad de Behçet 

puede simular una enfermedad desmielinizante. Puede 
haber meningitis recurrente aguda o crónica, meningoence-
falitis con cambios en el estado mental, afectación paren-
quimatosa con lesiones multifocales en la sustancia gris y 
blanca, o afectación del tronco encefálico y de los pares cra-
neales. No hay hallazgos de laboratorio patognomónicos en 
esta enfermedad. El diagnóstico se basa en los hallazgos 
clínicos. A menudo se observa una elevación inespecífica de 
los reactantes de fase aguda. Los criterios de clasificación 
requieren la presencia de aftas orales recurrentes (3 veces 
en un año) más dos manifestaciones más que pueden incluir 
ulceraciones genitales recurrentes, lesiones oculares, lesio-
nes cutáneas o una prueba de patergia positiva.13,15 

Tratamiento

La inmunosupresión es el pilar del tratamiento de la ADEM. 
Se recomienda como terapia inicial metilprednisolona 1 g intra-
venoso por un lapso de 3 a 5 días, seguido de una disminución 
gradual por vía oral, iniciando por prednisona 1 mg/kg/día por  
2 a 4 semanas, con reducción posterior. En estudios observa-
cionales no controlados, este tratamiento se asoció con una 
mejoría clínica sustancial en la mayoría de los pacientes.20

Para los pacientes con mala respuesta a esteroides, se 
ha descrito la inmunoglobulina intravenosa (IgIV), a dosis 
de 0.4 g/kg intravenosa y fraccionada en 5 días o la plasma-
féresis (5-7 recambios en el lapso de 10 a 14 días).21

Estudios prospectivos no controlados han demostrado 
que entre los pacientes con ADEM que tienen evidencia clí-
nica o electrodiagnóstica de afectación del sistema nervioso 
periférico, el tratamiento con IgIV se asoció con un resul-
tado favorable en aproximadamente el 50% de los pacien-
tes para quienes los glucocorticoides en dosis altas fueron 
ineficaces.21

El intercambio de plasma también se ha utilizado para 
ADEM en adultos cuando los glucocorticoides son inefica-
ces, pero los datos son limitados. Un estudio de cohorte 
retrospectivo de recambio plasmático para todas las enfer-
medades desmielinizantes, incluidos 10 pacientes con 
ADEM, mostró que el sexo masculino, los reflejos conser-
vados en el examen y el inicio temprano de la terapia se 
asociaron con mejores resultados.22 

El intercambio de plasma para ADEM generalmente se 
administra en 5 a 7 intercambios durante 10 a 14 días. Un 
régimen razonable consiste en 6 intercambios, 1 cada 2 días, 
y cada intercambio consta de 1 a 1.5 volúmenes de plasma.22 

Otros tratamientos descritos incluyen la ciclofosfamida, 
1 g IV, cuando la respuesta a los glucocorticoides es mala. 
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Puede ser necesario repetir la dosificación para lograr el 
máximo beneficio.20

En algunos casos, la ADEM fulminante o la leucoence-
falitis hemorrágica aguda pueden progresar para desarrollar 
edema cerebral maligno, el cual puede conducir a un dete-
rioro rostrocaudal por herniación supratentorial. El tratamiento 
médico estándar ante el empeoramiento del edema implica 
una estrecha vigilancia de las complicaciones neurológicas, 
e intervenciones para reducir la presión intracraneal.23

Pronóstico

En comparación con la ADEM en niños, los estudios 
disponibles sugieren que el curso clínico es más grave y el 
resultado es menos favorable en adultos. No obstante, la 
mayoría de los pacientes mejoran con el tratamiento y se ha 
producido una recuperación espontánea en pacientes con 
síntomas leves y del 10 al 46% de los adultos presentan recu-
peración completa. La letalidad por ADEM es del 4-12%.24

Conclusiones 

El síndrome de Weston Hurst y la propia ADEM en todas 
sus variantes continúan siendo entidades raras y de difí-
cil diagnóstico con una importante gama de diagnósticos 
diferenciales y, en algunos casos, con una letalidad alta, 
particularmente en la variante hemorrágica (Weston Hurst) 
y en aquella con afección periférica. La experiencia diag-
nóstica y terapéutica con esta enfermedad es limitada, pues 
se cuenta con pocos casos reportados (cuadro I) y, en algu-
nos casos, infradiagnosticados. Se requiere de más inves-
tigación y ensayos clínicos con este tipo de pacientes para 
lograr un mayor impacto en la sobrevida y pronóstico de 
esta enfermedad.

Declaración de conflicto de interés: los autores han completado y 
enviado la forma traducida al español de la declaración de conflic-
tos potenciales de interés del Comité Internacional de Editores de 
Revistas Médicas, y no fue reportado alguno relacionado con este 
artículo.

Cuadro I Reporte de casos similares al descrito en este artículo

País Año Sexo Edad Breve descripción del caso

Francia 2017 Mujer 25 años Síndrome de Weston Hurst con cerebelitis hemorrágica aguda en mujer 
de 25 años, tratado con craniectomía, esteroides y plasmaféresis, con 
resultado favorable25

Colombia 2020 Mujer 51 años Mujer de 51 años con artritis reumatoide y depresión, la cual presentó 
agudización de síntomas psiquiátricos. En los estudios se detectó una 
imagen pseudotumoral que resultó en una variante hemorrágica de 
ADEM26

Alemania 2015 Mujer 21 años Mujer de 21 años con esclerosis múltiple remitente-recurrente, en quien 
se dio manejo con interferón. Un mes después presentó parestesias 
agudas en hemicara izquierda, con resonancia magnética a partir de 
la que se detectaron lesiones hemorrágicas parietales compatibles con 
Weston-Hurst27
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