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Introduccion:

El término “Rombencefalitis” se utiliza para referirse a sindromes inflamatorios que afectan especificamente a la parte del
rombencéfalo, que es la estructura embrionaria que constituye el cerebro posterior y que finalmente da lugar al bulbo raquideo, la
protuberancia y el cerebelo en el adulto. Técnicamente, el mesencéfalo no es parte del rombencéfalo, pero a menudo se incluye en los
casos notificados de “rombencefalitis”. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son: paresia de nervios craneales, ataxia, signos de
tracto largo (corticoespinal, espinotaldamico, columna posterior), alteracidén del nivel de conciencia, fiebre o meningismo.

Esta entidad presenta una amplia variedad etioldgica, siendo las causas infecciosas (con Listeria monocytogenes como el patdégeno
bacteriano mas comun) y las autoinmunes o paraneoplasicas las principales responsables de su desarrollo. Debido a su alta
morbimortalidad, el reconocimiento temprano de los sintomas neuroldgicos, como la paralisis de nervios craneales o la ataxia, es
fundamental para la supervivencia del paciente.

En imagen, la resonancia magnética (RM) se establece como la técnica diagndstica de eleccidn, y los hallazgos radioldgicos tipicos
incluyen areas de hiperintensidad en secuencias T2 y FLAIR, que reflejan el edema y la inflamacidn del parénquima afectado.

Ademas, secuencias avanzadas como la difusiéon (DWI) pueden identificar restricciones que sugieren necrosis o abscesos, mientras que
el uso de contraste puede revelar patrones de realce nodular o leptomeningeo que ayudan a diferenciar entre las causas especificas.




2 £} CONGRESO

&P NACIONAL

: crem & >

VALENCIA

20 - 23 MAYO 2026

Objetivo docente:

« Comprender la rombencefalitis como un sindrome inflamatorio del cerebro posterior, distinguiendo
entre sus principales etiologias: infecciosas (Listeria monocytogenes, virus herpes tipo I,
enterovirus), autoinmunes (Behcet, CLIPPERS, Bickerstaff), desmielinizantes (esclerosis
multiple, ADEM) y paraneoplasicas.

« Identificar el papel de la Resonancia Magnética (RM) como la técnica de eleccion ("gold standard")
y reconocer patrones radiologicos clave: describir los hallazgos tipicos en secuencias T2/FLAIR
(hiperintensidades) y analizar el valor de la difusion (DWL

 Aprender a distinguir la rombencefalitis de otras patologias de la fosa posterior, como tumores
(gliomas de tronco), enfermedades desmielinizantes (esclerosis multiple) o eventos isquémicos.

» Vincular la afectacion de los nucleos de los pares craneales y las vias motoras/sensitivas visibles en
la imagen con la presentacion neuroldgica del paciente (ataxia, paralisis facial, alteracion de la
consciencia).

» Analizar la importancia de la extension de la sefial hiperintensa (en T2/FLAIR) a lo largo de las fibras
del nervio trigémino (V par) hacia el puente, un hallazgo conocido como “trigeminal pontine sign”.
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1. Listeria monocytogenes

* Causa infecciosa mas comun de rombencefalitis. Meningoencefalitis: la causa mas comun de infeccion del SNC
por Lysteria (inmunodeprimidos, embarazadas, ancianos). Rombencefalitis +F aislada en sanos. Brotes con la
contaminacion de quesos blandos, leche no pasteurizada y embutidos

* Disfuncidon del troncoencéfalo con preferencia de protuberancia y bulbo: afectacién de pares craneales
unilaterales, déficit del tracto corticoespinal ipsilateral, déficits cerebelosos,

* Clave para diferenciar 2 rombencefalitis + microabscesos.

HALLAZGOS EN RM

Lesiones en bulbo y protuberancia
Microabscesos (clave)
Realce nodular o en anillo

Restriccion en DWI
Extension a pedunculos
cerebelosos
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1. Listeria monocytogenes

Mujer de 41 anos hospitalizada con cefalea, vomitos, fiebre y vértigo. Las punciones lumbares repetidas no detectaron ningin agente infeccioso. En
la RM se observo lesiones irregulares con captacidon de contraste en la médula espinal cervical, el bulbo raquideo y el pedunculo cerebeloso medio
derecho e hidrocefalia activa con signos de herniacién. Su estado clinico empeoré llegando al coma con arreflexia, requiriendo ventilacion artificial y
soporte con catecolaminas. Se administrd terapia combinada con corticosteroides, antivirales y antibacterianos Se realizé un drenaje ventricular vy,
finalmente, se detectd la presencia de Listeria monocytogenes en el LCR obtenido del drenaje (3).
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2. Virus herpes (VHS-1)

» Clinica: alucinaciones olfatorias, alteracion severa de la memoria, fiebre y cefalea.
 Claves para diferenciarla - compromiso limbico asociado.

* PCR en LCR tiene alta especificidad (99%), pero puede dar falsos negativos las primeras 72
horas.

HALLAZGOS EN RM

Hiperintensidad T2/FLAIR
Restriccion precoz en DWI

Afectacion: Tronco * I6bulos temporales
mesiales, corteza orbitofrontal, insula
Hemorragia (SWI)
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2. Virus herpes simple (VHS-1)

Paciente de sexo femenino de 54 aios, con antecedentes de asma acude al hospital por cuadro de 24 horas de evolucién de fiebre,
confusidn y deterioro del nivel de conciencia. Al ingreso estaba febril y respondia parcialmente érdenes simples sin foco motor ni
sensitivo. En la RM realizada se observd de forma aislada lesiones hiperintensas a nivel del tronco cerebral, con respeto de los

|6bulos temporales (caso atipico). La PCR para herpes virus fue positiva.
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2. Virus herpes simple (VHS-1)
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Mujer de 40 aios que ha tenido herpes labial recientemente alrededor de la cavidad bucal izquierda y, durante los ultimos 6 dias
nota dolor y alteracion de la sensibilidad en el lado izquierdo de la cara. En la RM vemos sefial FLAIR/T2 andmala en el nervio
trigémino izquierdo al entrar en la protuberancia, extendiéndose hacia su nucleo sensitivo a través de la zona de entrada de la raiz,

sin otros hallazgos.
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3. Enterovirus (EV-A71 y EV-D68)

* Enfermedad mano-pie-boca, infeccidon de las vias respiratorias, gastroenteritis. Afectacion neuroldgica hasta en el
25%, siendo los ninos y adolescentes los mas afectados. Las manifestaciones neuroldgicas mas frecuentes
incluyen meningitis, ataxia cerebelosa y diversas formas de poliomielitis (monoparesia flacida o polio bulbar)

* Las manifestaciones cuando se afecta el troncoencéfalo incluyen: sacudidas miocldnicas, temblores, ataxia,
paralisis de nervios craneales, coma e insuficiencia respiratoria.

 Claves para diferenciar - patrén tipo “poliomielitis-like”.

HALLAZGOS EN RM

Afectacion de sustancia gris del
tronco (region dorsal) y astas

anteriores medulares
Hiperintensidad T2 sin gran realce
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RM craneo y médula de un nifio de 8 afios con EV-D68. Secuencias T2 obtenidas en la fase aguda de la enfermedad. Las flechas indican la
afectacion dorsal a nivel tegmental protuberancial (A) y bulbar (B) asi como holomedular (C) con predominio en la sustancia gris (D). La
existencia de un patrdén de restriccion en secuencias potenciadas en difusion se asocia a formas graves y mayor riesgo de secuelas (4).
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4. Enfermedad de Behcet

« Enfermedad autoinmune mas comun con afectacion aislada del tronco encefalico. Cualquier edad,
aunque su pico de aparicion es en la 32 decada y es poco frecuente en nifios y > 50 a.
Etiopatogenia desconocida. HLA B51.

« Triada clasica: ulcera orales, genitales y uveitis. También manifestaciones mucocutaneas,
oftalmicas, neurologicas, cardiovasculares, pulmonares, gastrointestinales, uroldgicas vy
musculoesqueléticas.

 Afectacion neuroldgica en el 5% fmayor en varones) a los 5 afos del debut: tronco encefalico, la
union telencefalica-diencefalica y los ganglios basales, la médula espinal se ve afectada con menos
frecuencia. Formas agudas y progresivas. Evolucion clinica recurrente.

 Claves para diferenciar > Afectacion del tracto corticoespinal y contexto clinico sistémico.
HALLAZGOS EN RM

| S

Mesencéfalo > protuberancia
Hiperintensas en T2

Efecto masa leve
Realce variable




Mujer de 29 afios con 48 horas de evolucion de hipoestesia facio-braquio-crural izquierda y diplopia binocular. Refiere ulceras orales y genitales recurrentes y lesiones
cutdneas tipo foliculitis sin diagndstico previo. En la exploracidn, presenta paralisis del VI par craneal derecho (endotropia y limitaciéon de la abduccién), con diplopia en
posicidon primaria, e hipoestesia izquierda. La RM mostrd dos lesiones en protuberancia, con patrén de realce anular, restriccion a la difusion y aspecto tumefactivo, con
halo de hipersefial T2-FLAIR perilesional y varias lesiones hipercaptantes de localizacidon supratentorial. umple criterios clinicos diagndsticos de Enfermedad de Behget y
compromiso neuroldgico parenquimatoso (Neuro-Behget). Se instaurd tratamiento con corticoterapia intravenosa a altas dosis e infliximab, evidencidandose mejoria clinico-

radioldgica.
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5. Sindrome CLIPPERS

* Chronic Lymphocytic Inflammation with Pontine Perivascular Enhancement Responsive to Steroids.

* Infiltracion del tejido cerebral por células inflamatorias con una distribucion centropontina. La etiologia es
desconocida.

» Caracteristica clave = respuesta dramatica a corticoides.

HALLAZGOS EN RM

Realce puntiforme "en sal y

pimienta”
Predominio en protuberancia
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5. Sindrome CLIPPERS

/7

Paciente con sindrome de CLIPPERS en su estudio inicial (imagen a), y a los dos meses del inicio de la corticoterapia
(imagen b). Se puede observar la practica resolucién de los focos de realce puntiformes en la hemiprotuberancia
izquierda (8).
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6. Encefalitis de Bickerstaff

* Es una enfermedad neuroldgica autoinmune poco frecuente que afecta principalmente al tronco encefalico. Se
considera parte del espectro del sindrome de Guillain-Barré y esta relacionada con el sindrome de Miller-Fisher.

* Se cree que el dafo ocurre por anticuerpos que atraviesan la barrera hematoencefalica y afectan el tronco
encefalico.El tratamiento es similar al del GB (como el recambio plasmatico). Los sintomas neuroldgicos pueden

persistir varias semanas.

 Caracteristica clave = diagndstico principalmente clinico. Oftalmoplejia + ataxia + alteracién de la conciencia.

HALLAZGOS EN RM

Normal en muchos casos
+

Lesiones en tronco o talamos
Escaso realce
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Lactante de 12 meses con fiebre y signos meningeos que evoluciona a encefalopatia. LCR con pleocitosis y estudio infeccioso
negativo. RM: a nivel del mesencéfalo (imagen a), hiperintensidad de sefial del tronco, con normalizacidon en el control; a la
derecha (imagen b), corte axial a nivel del bulbo y cerebelo, hiperintensidad de sefal en bulbo y nucleos dentados del
cerebelo, con normalizacién en el control (6).
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* Mujeres raza blanca. Inicio 26-31, excepcional> 502,

* Enfermedad desmielinizante con predileccion por el nervio optico, tronco cerebral, cerebelo, medula y sustancia
blanca hemisférica.

* Afectacion troncoencefalica:

* Ladiplopia es un sintoma muy frecuente en la EM, la loaresia del VI pc es la mas habitual. El trastorno oculomotor mas frecuente
es la oftalmoplejia internuclear anterior por lesion del FLM.

 Trastorno de otros nervios craneales: los protuberanciales se ven afectados con mas frecuencia. Vértigo con nistagmo e
inestabilidad, acufenos, paralisis facial

» LCR: pleocitosis linfomonocitaria en menos del 50%, hiperproteinorraquia hasta 90 mg/dl . BO en mas del 95%.

 Caracteristica clave = lesiones diseminadas en tiempo y espacio.
HALLAZGOS EN RM
esiones circunscritas en tronco
encefalico
Realce en placas activas

Tipico: parte anterior del puente, en la
zona de entrada trigeminal, o ventral a
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Varon de 57 afios. Mareo asociado a vomitos, sensacidon de taponamiento otico e hipoacusia progresiva. También presenta hipoestesia facial izquierda con desviacién de la
comisura bucal izquierda y lagrimeo. En la primera RM (a) se evidencia una alteracidn de la intensidad de sefal de cardcter expansivo centrada en el margen lateral y
posterior de la protuberancia con extension inferior hasta el bulbo que es hiperintensa en T2/FLAIR con captacion periférica de contraste y leve restriccion a la DWI. Afecta
a los nucleos de p.c. desde V-XIl y se extiende por el tracto del V par izquierdo hasta el origen cisternal del nervio, compatible con "trigeminal pontine sing".

En las siguientes RM (b y c) realizadas en controles a los 3 y a los 6 meses respectivamente, se evidencié la aparicion de lesiones nuevas en sustancia blanca. El paciente
cumple criterios de EM.
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8. ADEM

* La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM) es un proceso inflamatorio desmielinizante del sistema nervioso
central. Habitualmente monofasico. Mas frecuente en niflos y adultos jovenes.

* Inicio agudo o subagudo > encefalopatia (clave para diferenciar de EM) y déficits neurologicos multifocales:
déficit motor, ataxia, alteraciones visuales.

 Caracteristica clave 2 contexto postinfeccioso/vacunal.

HALLAZGOS EN RM

Mesencéfalo > protuberancia (+ F
ventral en la seccion axial del tronco)

Lesiones bilaterales, extensas y simétricas
Afectacion de sustancia blanca y gris
Margenes mal definidos
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Un nifo de 8 afios presentd cuadriparesia subaguda. Habia viajado al extranjero cuatro semanas antes y durante el viaje contrajo
varicela. Al momento de la consulta, el examen clinico no reveld fiebre; sin embargo, el paciente presentaba cefalea intensa,
cuadriparesia flacida y disartria. El analisis del liquido cefalorraquideo revelé 100 linfocitos con niveles normales de glucosa y
proteinas; no se detectd presencia de bacterias. Se obtuvieron imdgenes de resonancia magnética (RM) del cerebro siete dias
después del inicio de los sintomas, observandose (a) una lesidn hipointensa en T1 aislada EM puente, que es hiperintensa en T2 con
hipointensidad periférica (flecha) y que muestra captacién en anillo en el estudio con contraste (c) (6).
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Bonus track de signos radiolégicos:
" Trigeminal pon tine sign’

* Lesidén hiperintensa en T2/FLAIR en la protuberancia lateral, que sigue el
trayecto del nervio trigémino (V). Representa afectacion inflamatoria o

desmielinizante del nucleo o raiz del V par.
* Clinicamente puede asociarse a neuralgia del trigémino secundaria, paresia

facial leve, o sintomas de tronco.

e Se observa en:

Realce selectivo del tracto
sensitivo trigeminal; absceso
pontocerebeloso

Esclerosis multiple Lesiones en zona de entrada de raiz
trigeminal; frecuentemente bilaterales

Listeria

SPL-TN (neuralgia trigeminal Lesion solitaria en via trigeminal pontina
asociada a lesidn pontina solitaria)

VHS Realce bilateral de nervios
trigeminales

_ﬂ'}?f >
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Otros diagnosticos diferenciales
TUMORAL VASCULAR
GLIOMA DE TRONCO (-) RS INFARTO TRONCOENCEFALICO (0 EAURUIS

y realce variable. en DWI y distribucion vascular

C
HINIZOL\Y/V:Y(e)] = restriccion en DWI y realce LGOI EIONNAANO N Y ) > edema + hemorragia

homogéneo.
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Conclusiones

* La RM como biomarcador prondstico: mas alla de la deteccidn, la caracterizacion del patrén de realce y la
sefial en DWI/SWI son los Unicos factores que permiten discriminar de forma precoz entre una urgencia
infecciosa y un proceso mediado por inmunidad.

* Especificidad del “Trigeminal Pontine Sign”: Debe considerarse un signo de alarma de Listeria
monocytogenes, sin embargo, puede estar presente en otras entidades.

* Identificacion de "Red Flags" Radioldgicos: el patron "en sal y pimienta" (CLIPPERS) y la afectacion
mesencéfalo-taldmica (Bickerstaff) son claves para evitar tratamientos antibidticos prolongados
innecesarios y priorizar la inmunomodulacion. Asi mismo, la afectacion del tegmento dorsal (Enterovirus
71) debe alertar sobre el riesgo inminente de fallo autondmico y edema pulmonar neurogénico.

* La rombencefalitis no es una entidad uUnica, sino un desafio clinico-radiolégico donde la topografia
lesional y el estado de los pares craneales dictan el manejo terapéutico inicial.

* El radidlogo juega un papel determinante en la supervivencia del paciente; reconocer los patrones
especificos reduce drasticamente la morbi-mortalidad al acortar la ventana diagndstica en cuadros de
rapida progresion.
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