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Resumen 

La encefalitis autoinmune (EA) en pediatría presentan un cuadro clínico de difícil diagnóstico, frecuentemente son 

confundidas con enfermedades psiquiátricas. Estas se caracterizan por provocar una inflamación mediada por la respuesta 

inmune humoral y en menor medida por una respuesta celular citotóxica. Se reporta una incidencia mínima de 10,5 pacientes 

pediátricos (1 mes-18 años) con encefalitis por cada 100,000 casos al año en países occidentales. Son padecimientos 

caracterizados por una inflamación del parénquima cerebral que causa síntomas similares a infecciones, síntomas psiquiátricos 

y manifestaciones neurológicas. El objetivo del presente trabajo fue desarrollar una actualización de la información a través de 
una revisión bibliográfica clínica que contribuya al diagnóstico oportuno de estos padecimientos. La identificación de 

autoanticuerpos específicos en la EA en la etapa pediátrica, contribuyen al desarrollo de nuevas técnicas de diagnóstico temprano 

de la enfermedad con mayor sensibilidad y especificidad.  

Palabras Clave:  Enfermedades autoinmunes, pediatría, diagnóstico de encefalitis, autoanticuerpos, sistema nervioso. 

 

Abstract 

Autoimmune diseases in pediatrics present a difficult clinical picture to diagnose; they are frequently confused with 

psychiatric diseases. These illnesses are characterized by causing inflammation mediated by the humoral immune response and, 

to a lesser extent, by a cytotoxic cellular response. A minimum incidence of 10.5 pediatric patients (1 month-18 years) with 
encephalitis per 100,000 cases per year in Western countries is reported. They are conditions characterized by an inflammation 

of the brain parenchyma that causes symptoms like infections, psychiatric symptoms, and neurological manifestations. This work 

aimed to develop an information update through a clinical bibliographic review that contributes to the timely diagnosis of these 

conditions. Currently, autoantibodies that detect specific membrane receptors have been identified, contributing to the early 

diagnosis of the disease. 

Keywords:  Autoimmune neurological disorder, pediatrics, encephalitis diagnosis, autoantibody, nervous system. 

 

1. Introducción 

La encefalitis autoinmune (EA) en pediatría implica una 

inflamación progresiva del tejido cerebral, con presentación de 

aguda a subaguda. En esta patología el sistema inmune del 
hospedero se dirige a los autoantígenos expresados en el 

sistema nervioso central (Garg et al., 2020; Uy et al., 2021). La 

mayoría de las EA son mediadas por autoanticuerpos dirigidos 

contra proteínas de la superficie de las células neuronales, 

proteínas sinápticas o proteínas citosólicas (Tabla 1). Por otra 

parte, existen EA en pediatría con ausencia de autoanticuerpos, 

se cree que la inmunidad adaptativa celular es la causa del daño 

al tejido nervioso (Tanaka, 2020; Hardy D., 2022). En ambos 

casos de EA inmunomediada, se presenta una buena respuesta 

a la inmunoterapia, por lo que es necesario el diagnóstico 

temprano para un mejor resultado del tratamiento. El 

diagnóstico de la EA en pediatría es complejo puesto que los 
síntomas suelen ser variables, y la encefalopatía suele 

progresar rápidamente (Graus et al., 2016).  

El diagnóstico oportuno de EA en pediatría actualmente 

requiere de diversas técnicas y equipo médico, los cuales en las 

últimas dos décadas han mejorado e incrementado debido al 

desarrollo de la neurociencia molecular, el uso de herramientas 

como biomarcadores, entre otros (Sánchez-Ordúz et al., 2020). 

El diagnóstico más específico se basa en pruebas de detección 

de autoanticuerpos, acompañado de una respuesta favorable a 

la inmunoterapia, sin embargo, la disponibilidad de estas 
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pruebas es limitada y requiere de personal altamente 

capacitado. La rápida progresión de la enfermedad obliga a que 

los primeros estudios clínicos estén basados en pruebas de baja 

especificidad, pero que están ampliamente disponibles en el 

primer y segundo nivel de atención médica, como son: estudios 

de electroencefalograma, imágenes de resonancia magnética, 

tomografía computarizada de cuerpo entero y ecografía 

abdominal. para la detección de tumores asociados al 

desarrollo de EA en etapa pediátrica (Zuliani, 2012; Hon et al., 
2021). Estas herramientas se aplican de acuerdo con los 

criterios clínicos propuestos por Graus y colaboradores (2016) 

quienes propusieron una evaluación clínica inicial en la que se 

identifica: 1. Inicio subagudo de déficit de memoria a corto 

plazo, estado mental alterado o síntomas psiquiátricos; 2. Al 

menos uno de los hallazgos focales del sistema nervioso 

central: convulsiones, pleocitosis del líquido cefalorraquídeo, 

hallazgos cerebrales sugestivos de encefalitis en imágenes de 

resonancia magnética. Cuando el paciente es positivo a estas 

primeras pruebas que sugieren una posible EA en pediatría, se 

continúa con pruebas de detección de inmunoglobulinas en 

suero, líquido cefalorraquídeo o en biopsia de tejido mediante 
el uso de técnicas de radioinmunoprecipitación estudios de 

inmunoabsorción e inmunofluorescencia (Shekunov et al., 

2020; Hon et al., 2021). 

El objetivo de esta revisión es mostrar el estado del arte de las 

enfermedades autoinmunes pediátricas (EA), las herramientas 

hasta ahora mejor descritas para el diagnóstico definitivo por 

métodos clínicos e inmunológicos. 

 

2. Materiales y métodos 

Se realizó una consulta del tema en revistas de alto impacto 

publicadas en: Biblioteca Nacional de Medicina de los Estados 
Unidos (PubMed), Web of Science, Scopus y Crossref. El 

análisis de la información requirió el uso de Zotero (versión 

6.0.26) para una adecuada administración de la información. 

Las palabras clave empleadas en la búsqueda fueron: 

encefalitis autoinmune, pediatría, inmunopatología, niños, 

adolescentes, receptor N-metil-D-aspartato (NMDA-R), 

autoanticuerpos, receptor ácido γ-aminobutírico tipo A 

(GABA-A), proteína asociada anti-contactina 2 (CASPR2), 

descarboxilasa de ácido glutámico 65 (GAD65) 

 

3. Encefalitis Autoinmune (EA) en pediatría 

Las EA en pediatría pueden ser mediadas por 

autoanticuerpos (EA-Abs) que se dirigen contra proteínas de la 

superficie de las células neuronales, proteínas sinápticas o 

proteínas citosólicas (Tanaka et al., 2020). 

Las proteínas de superficie de células neuronales a las que 

se han desarrollado anticuerpos en la EA en pediatría son: 

proteína tipo 2 asociada a contactina (CASPR2) (Montojo et 

al., 2015), receptor de membrana N-metil-D-aspartato 

(NMDAR) del hipocampo (Seery, et al., 2022), receptor de 

ácido-gamma-aminobutírico A y B (GABA-A, GABA-B) 

(Menke AF., et al., 2022). Se han detectado otras proteínas en 

las que se desarrollan anticuerpos relacionados a EA, sin 
embargo, no se conoce su patogenia en la etapa pediátrica, por 

lo que no se exponen en esta revisión. 

Las proteínas sinápticas en las que se han desarrollado 

autoanticuerpos son: proteína anfifisina 1 de las vesículas 

sinápticas (anti-anfifisina) (Sun Y., et al., 2023), 

descarboxilasa de ácido glutámico 65 (GAD65) (Dade et al., 

2020). 

Por último, se han identificado autoanticuerpos dirigidos 

contra proteínas del citoplasma en células de Purkinje del 

cerebelo (anti-Yo), proteína citosólica CV2 (anti-CV2), 

proteínas Nova-1 y Nova-2 de núcleos y citoplasma del 

sistema nervioso central (anti-Ri), fosfoproteína 

citoplasmática Ma1 y Ma2 (anti-Ma2) y citoplasma de células 

de Purkinje, axones y dendritas (anti-Tr.)  (Carrasco et al., 
2014, Graus et al., 2016; Gole et al., 2023).  

Entre las EA en pediatría en las que no se presentan 

anticuerpos (Tanaka, 2020) se encuentra la encefalitis de 

tronco de Bickerstaff y encefalopatía de Hashimoto (Campos 

et al., 2016). En este caso se sospecha que la respuesta inmune 

está dirigida por la inmunidad celular citotóxica (Pradhan et 

al., 2019; Tanaka et al., 2020). 

La unión de autoanticuerpos contra antígenos en el tejido 

nervioso genera el desarrollo de la inflamación que puede 

culminar en una respuesta citotóxica humoral o celular, la cual 

compromete la función del tejido y el correcto funcionamiento 

del tejido nerviosos en el individuo (Heine et al., 2022). Dicha 
inflamación causa síntomas similares a los causados por 

agentes infecciosos, rápidamente seguidos de síntomas 

psiquiátricos, entre los más frecuentes son alucinaciones, 

cambios en el patrón del sueño y del estado de ánimo, así como 

catatonia como marcador de gravedad. Las manifestaciones 

neurológicas en la EA se caracterizan por alteraciones del 

movimiento, convulsiones y epilepsia (Lowas y Lettieri, 2021; 

Venkatesan y Adatia, 2017). 

En la población pediátrica las EA, en contraste con la EA 

en adulta, rara vez se asocia con cáncer o tumores (a excepción 

de la encefalitis anti-NMDAR que se asocia a teratomas 
ováricos) (Garg et al., 2020; Guasp et al., 2018; Venkatesan y 

Adatia, 2017). El daño en la barrera hematoencefálica y las 

infecciones virales previas, se han asociado como factores 

predisponentes al desarrollo de la EA en pediatría (Hammer et 

al., 2014). 

Las EA en pediatría se proponía que sólo eran originadas 

por infecciones virales (DeSena et al., 2014), debido a la falta 

de identificación de anticuerpos conocidos (Hacohen et al., 

2013). La encefalitis ligada al receptor de N-metil-D-aspartato 

(NMDAR), fue descrita por primera vez en 2007, cuando 

Dalmau demostró la participación de los anticuerpos (Dalmau 
et al., 2007; Brenton y Goodkin, 2016). 

Entre las EA, el síndrome de Ofelia, descrito por primera 

vez en una paciente de 15 años es la forma única de encefalitis 

autoinmune asociada a un linfoma de Hodking (Brenton y 

Goodkin, 2016; Pantoja-Ruiz et al., 2019). 

Se describen las principales EA en pediatría que cuentan 

con las herramientas de diagnóstico clínicos y de laboratorio 

más completas para su diagnóstico. Las EA en pediatría que no 

se mencionan se debe a la falta de mayor evidencia clínica y la 

falta de herramientas de diagnóstico específicas. 

3.1 Encefalitis autoinmune en pediatría por anticuerpos contra 
proteínas de membrana de células neuronales 

Encefalitis ligada al receptor de N-metil-D-aspartato 

(NMDAR). Es la tercera encefalitis más común en la población 
pediátrica y predominante en el sexo femenino (Dalmau et al., 

2019; Rutatangwa et al., 2020). En pediatría, se relaciona a 

daño previo en la barrera hematoencefálica (Hammer et al., 

2014) por desarrollo de teratomas de ovario, encefalitis por 
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herpes simple y encefalitis japonesa. Se presenta con mayor 

frecuencia en mujeres y jóvenes menores de 18 años, además 

se ha identificado la transmisión de anticuerpos durante el 

embarazo. En una pequeña proporción, se encontró una 

coexistencia de encefalitis anti-NMDAR y encefalitis 

desmielinizantes (Dalmau et al., 2019; Sarigecili et al., 2019). 

Lowas y Lettieri (2021) recientemente reportan encefalitis 

autoinmune por anti-NMDAR como consecuencia de 

tratamiento con dinutuximab, un anticuerpo monoclonal 
dirigido a la proteína GD2 que se expresa en el neuroblastoma 

suprarrenal de alto riesgo (Lowas y Lettieri, 2021). 

El receptor NMDA es ionotrópico de estructura 

diheteroméricas y triheteromérica compuesta por dos 

subunidades NR1 combinada con NR2 o una subunidad NR2 

y NR3, donde poseen sitios de unión para glutamato y glicina 

(Brenton y Goodkin, 2016). Se encuentran ubicadas en la 

superficie de neuronas postsinápticas del hipocampo y el 

córtex cerebral donde funcionan como canales iónicos 

permeables a calcio (Ca2+) (Li y Tsien, 2009), fundamentales 

en la regulación de la plasticidad sináptica, así como la 

memoria y el comportamiento (Hammer et al., 2014; Li y 
Tsien, 2009; Lowas y Lettieri, 2021). 

El autoanticuerpo IgG1 es el isotipo predominante en esta 

encefalitis, sin embargo, Hammer y colaboradores (2014), 

observaron que en pacientes con deterioro cognitivo lento se 

identificó a la IgA contra la subunidad NR1, mientras que en 

pacientes con trastorno de bipolaridad y encefalitis por herpes 

simple hallaron IgM para la subunidad NR1 y en mujeres con 

teratoma de ovario encontraron IgG contra subunidades NR1 

y NR2 (Hammer et al., 2014). 

Los anticuerpos se unen a los receptores de glutamato 

NMDA causando su degradación (Figura 1) (Lowas y Lettieri, 
2021). En el tejido nervioso sucede un infiltrado de células B, 

presencia de abundantes células plasmáticas (células CD138+) 

en espacio perivascular, intersticial y de Virchow-Robin. 

Además, se han identificado células T CD4+ y en menor 

medida células T CD8+, seguidas de una activación microglial, 

depósitos de IgG y degeneración neuronal ausente o rara 

(Dalmau et al., 2019; Martínez- Hernández et al., 2011). El 

aumento en la concentración de autoanticuerpos contra el 

receptor NMDA provoca su internalización y pérdida de la 

función (Moscato et al., 2014). 

Inicialmente, los pacientes a menudo presentan síntomas 
como fiebre, diarrea, cefalea, fatiga y emesis sin evidencia de 

infección (Irani et al., 2010; Lowas y Lettieri, 2021), con 

evolución a síntomas psiquiátricos: psicosis, cambios en la 

conducta, irritabilidad, confusión y problemas del sueño y el 

habla (Florance et al., 2009; Venkatesan y Adatia, 2017). 

Posteriormente, continúan manifestaciones neurológicas: 

convulsiones, movimientos involuntarios y coma. A menudo, 

las pacientes con tumor subyacente presentan respuesta 

inmunológica más robusta (Dalmau et al., 2008).  
El diagnóstico incluye la detección de IgG1 contra la 

subunidad NR1 en el líquido cefalorraquídeo (LCR). Las 

electroencefalografías podrían mostrar actividad epiléptica 
poco frecuente y la resonancia magnética cerebral muestra 

recuperación de inversión de atenuación de fluidos transitoria 

(FLAIR) y aumento en la señal FLAIR (Dalmau et al., 2008; 

Florance et al., 2009). 

La terapia de primera línea incluye el uso de 

corticosteroides (metilprednisolona), inmunoterapia con 

anticuerpos monoclonales (rituximab y tocilizumab), 

inmunoglobulinas   intravenosas   (IV  Ig)  e   intercambio  de 

  
 

 

plasma o quimioterapéuticos (ciclofosfamida, bortezomib) 

(Florance et al., 2009). En casos de catatonia severa se ha 

utilizado terapia electroconvulsiva y algunos más se han 

tratado con medicamentos antiepilépticos. (Dalmau et al., 

2019; Florance et al., 2009; Sarigecili et al., 2019).En los casos 

donde el teratoma ovárico sea la causa de la EA, el tratamiento 

más efectivo es su eliminación aunada a inmunoterapia, en 

casos necesarios (Florance et al., 2009). 

Los pacientes a menudo presentan buena recuperación 
neurológica a pesar de presentar recaídas (Irani et al., 2010). 

Sin embargo, la mayoría de ellos presentan una amnesia 

persistente (Dalmau et al., 2008). Un estudio reciente, señala 

pubertad precoz como consecuencia de encefalitis anti-

NMDAR (Wu et al., 2021). 

3.2 Encefalitis contra el receptor ácido γ-aminobutírico tipo A 

(GABA-A) 

Enfermedad grave caracterizada por convulsiones que 

pueden evolucionar a Síndrome Epiléptico Refractario descrita 

por primera vez en 2014 por Petit-Pedrol y colaboradores (Guo 

et al., 2020). 

El receptor GABA-A es un receptor iónico permeable al 

cloruro, formado por dos subunidades α1, dos subunidades β2 
y una subunidad γ2 o δ, que media la transmisión inhibitoria 

rápida en el sistema nervioso central, por lo que juega un papel 

importante en la regulación de la excitabilidad cerebral. 

Estudios en ratones han demostrado que la pérdida de la 

subunidad β3 provoca convulsiones y déficit de aprendizaje y 

memoria (Ohkawa et al., 2014; Petit-Pedrol et al., 2014; 

Spatola et al., 2017; Zhu et al., 2018). La autoinmunidad puede 

desencadenarse ante la liberación de antígenos debido a la 

degradación neuronal después de una infección viral del tejido 

nervioso (Guo et al., 2020; Valle et al., 2021). 

En adultos esta encefalitis está asociada principalmente a 

timoma, así como afecciones autoinmunes como púrpura 
trombocitopénica idiopática (Guo et al., 2020; Petit-Pedrol et 

al., 2014). Una alta cantidad de anticuerpos contra el receptor 

Figura 1. Esquema general de la inhibición del canal iónico del receptor 

NMDAR a causa de la unión de anticuerpos (IgG1, IgA, IgM) que 
impiden que el glutamato se una, por lo que el canal se mantiene 
cerrado y posteriormente inicia la internalización del receptor. Se han 

propuesto tres posibles mecanismos: 1) internalización del anticuerpo, 
2) bloqueo de la entrada de iones por parte de los anticuerpos y 3) lisis 
celular mediada por el complemento (2017). (Figura realizada con 
®BioRender). 
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GABA-A se ha identificado en pacientes con esquizofrenia 

(Shiwaku et al., 2020). Sin embargo, estas afecciones son 

menos frecuentes en niños, en éstos es más común que se 

asocie con enfermedades infecciosas: parvovirus B19, herpes 

simple tipo 1 y 6 (VHS 1 y VHS 6) y herpes Labialis (Guo et 

al., 2020; Valle et al., 2021) y diferentes enfermedades 

autoinmunes como encefalitis anti-NMDAR y presencia de 

anticuerpos contra la enzima descarboxilasa de ácido de 

glutamato 65 (GAD65) responsable de la canalización de la 
descarboxilación del glutamato a GABA y CO2 (Daif et al., 

2018; Guo et al., 2020; Petit-Pedrol et al., 2014). 

Se presenta cefalea constante o persistente, convulsiones 

focales con espasmos faciales del lado izquierdo a 

convulsiones persistentes y generalizadas, disminución del 

nivel de conciencia, temblores de las extremidades, ataxia, 

deterioro cognitivo, la mayoría de los síntomas del movimiento 

o disautonomía se relaciona con la presencia de anticuerpos 

anti-NMDAR y se ha encontrado anticuerpos también para la 

proteína-1 inactivada del glioma rica en leucina (LGI1) y 

proteína asociada anti-contactina 2  (CASPR2), responsables 

de encefalitis límbica (Guo et al., 2020; Ohkawa et al., 2014; 
Petit-Pedrol et al., 2014; Sanabria-Sanchinel et al., 2021; Valle 

et al., 2021). 

 

  

El diagnóstico se realiza a partir de exámenes del suero o 

líquido cefalorraquídeo en busca de la presencia de anticuerpos 

contra el receptor GABA-A, aunque a veces sólo se pueden 

identificar en el suero. El blanco de los autoanticuerpos IgG es 

hacía las subunidades α1 y β3 de las neuronas del hipocampo, 
mientras que en subunidades α1, β3 y γ2 (Figura 2) la 

enfermedad se presenta con mayor gravedad, lo que 

compromete el diagnóstico (Menke et al., 2022; O’Connor et 

al., 2019; Ohkawa et al., 2014; Petit-Pedrol et al., 2014).  

Las imágenes de resonancia magnética pueden ser normales 

o presentar lesiones corticales, yuxtacorticales y subcorticales 

en el lóbulo temporal, así como lesiones multifocales corticales 

y subcorticales T2/FLAIR y, en algunos casos, lesiones del 

tronco cerebral y los ganglios basales. El electroencefalograma 

muestra anomalías con descargas epileptiformes y 

ralentización focal o difusa (Guo et al., 2020; Petit-Pedrol et 

al., 2014; Valle et al., 2021). 

El tratamiento consiste principalmente en medicamentos 

anticonvulsivantes, antiepilépticos, corticoides 

(metilprednisolona, prednisolona) y ciclosporina (Valle et al., 

2021). Algunos pacientes, ante el cese nulo de convulsiones, 

requieren coma inducido farmacológicamente, inmunoterapia, 
plasmaféresis y tratamientos inmunosupresores (Petit-Pedrol 

et al., 2014; Valle et al., 2021). 

El pronóstico resulta favorable en la mayoría de las veces 

después de inmunoterapia y fármacos indicados 

oportunamente, lo que resulta en una recuperación total, que a 

menudo necesita tratamiento de mantenimiento. A medida que 

esta encefalitis se presenta en conjunto con otras afecciones, la 

recuperación se torna parcial. 

3.3 Encefalitis autoinmune asociada a anticuerpos anti-
CASPR2. 

La EA por anticuerpos contra la proteína tipo 2 asociada a 

contactina (CASPR2) en el tejido nervioso central, es más 

común en individuos de edad avanzada (van Sonderen et al., 

2016; Qin et al., 2021).  En ocasiones puede afectar 
simultáneamente el sistema nervioso periférico en forma de 

hiperexcitabilidad, en estos casos se denomina síndrome de 

Morvan (Montojo et al., 2015).  

La proteína tipo 2 asociada a contactina es una proteína 

transmembrana que se expresa en neuronas del sistema 

nervioso central y periférico (Saint-Martin et al., 2018), 

promueve la agregación y el desarrollo de los canales de 

potasio dependientes de voltaje. Los anticuerpos dirigidos a la 

proteína CASPR2 pueden provocar neuropatía cerebral y 

periférica al destruir la corriente de potasio del axón (Joubert 

et al., 2016). La manifestación clínica está caracterizada por la 
presentación de encefalitis multifocal o difusa, a veces límbica. 

Es común la presencia de crisis epilépticas, que incluyen crisis 

tónicas. 

La autoinmunidad CASPR2 en niños es muy limitada. El 

título de anticuerpos anti-CASPR2 puede determinarse en 

suero y LCR. Wu y colaboradores (2015), determinaron en una 

población de 26 niños, que la edad de inicio de la EA por anti-

anti-CASPR2 se presentó entre los 4 y 9 años. En el estudio de 

encefalograma, la encefalitis por anticuerpos anti-CASPR2 

involucra un fondo de onda lenta con ritmos delta parece que 

son un indicador característico para el diagnóstico de la 

enfermedad en niños (Wu et al., 2015). 

3.4  Encefalitis autoinmune asociada a anticuerpos anti-GAD65  

La EA por anticuerpos contra la enzima descarboxilasa de 

ácido glutámico 65 (GAD65) se reconoce principalmente en 

adultos y hay pocos reportes de casos en pediatría (Achour et 

al., 2018; Saiz et al., 2008). Presenta asociación clínica con 

diabetes mellitus tipo 1. Suele presentarse con ataxia 

cerebelosa, síndrome de Stiff o con encefalomielitis progresiva 
con rigidez y mioclonos (PERM) (López-Sandoval y Aldana-

López, 2022). 

La GAD es una enzima que limita la tasa de síntesis de GABA, 

y se expresa en las neuronas y células β pancreáticas 

(Temboury Molina et al., 2016).  

Figura 2. Inhibición del receptor GABA-A. Los anticuerpos del paciente 

eliminan los receptores GABA-A solo en los sitios sinápticos sin afectar 
a receptores postsinápticos NMDA o gefirina. Entonces, los receptores 
GABA-A se eliminan de la sinapsis provocando un estado epiléptico. 
(Figura realizada con ®BioRender). 
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Los anticuerpos anti-GAD se detectan mediante 

inmunoensayo o ensayo de inmunoabsorción enzimática 

(ELISA), sin embargo, no hay actualmente ensayos que 

distingan anticuerpos anti-GAD65 de síndromes neurológicos 

(Saiz et al., 2008). 

 

4. Conclusiones 

La EA en la población pediátrica es de difícil diagnóstico. 
La identificación de autoanticuerpos contra proteínas en el 

tejido nervioso central ha permitido el desarrollo de pruebas 

para su detección a partir de suero o líquido cefalorraquídeo. 

Sin embargo, su falta de disponibilidad en la atención médica 

de primer y segundo nivel obliga a que sólo puedan ser 

empleados cuando se realiza un diagnóstico presuntivo inicial  

 

 

basado en criterios clínicos y con equipo de laboratorio que 

valoran un posible daño del tejido nervioso sospechoso de 

encefalitis autoinmune en la etapa pediátrica. Los estudios de 

electroencefalograma y resonancia magnética que acompañan 

a la evaluación neurológica, parecen ser las herramientas que 

favorecen el diagnóstico diferencial entre las encefalitis 

mediadas por anticuerpos en etapa pediátrica. El tratamiento 

suele estar basado en el uso de desinflamatorios esteroidales, 
sin embargo, la biotecnología ha favorecido el desarrollo de 

anticuerpos monoclonales producidos por ingeniería genética 

con resultados prometedores en pediatría, los cuales se dirigen 

a linfocitos B para promover su lisis y así disminuya el título 

de anticuerpos contra proteínas en el sistema nervioso central. 

Se requieren más estudios de EA mediada por anticuerpos en 

etapa pediátrica y que se implementen protocolos de 

Tabla 1.  Principales enfermedades autoinmunes 

AIE Ig Receptor identificado Edad promedio y 

sintomatología reportada 

Tumor o cáncer 

asociado 

Referencia 

bibliográfica 

Encefalitis anti-
NMDAR 

IgG 
1 

IgA 

IgM 

 

N-Metil-D-Aspartato 
Subunidades NR1 y 

NR2  

21 años (20 meses-17 años) 
-Fiebre 

-Cefalea 

-Diarrea 

-Fatiga 

-Emesis 

-Síntomas neuropsiquiátricos 

-Convulsiones 

-Movimientos involuntarios 

-Coma 

Teratoma de 
ovario 

(Brenton y 
Goodkin, 

2016; 

Dalmau 

et al., 2019; 

Hammer 

et al., 2014) 

Encefalitis anti-

AMPAR 

IgG 

1 

Ácido α-amino-3- 

hidroxil-5-metil-4- 

isoxazolepropiónico 

(AMPA) Subunidades 
GluA1 y GluA2 

56 años 

-Déficits de memoria 

-Crisis epilépticas 

-Confusión 
-Comportamiento anormal 

-Convulsiones 

-Timoma 
-Cáncer de 
pulmón de 

células pequeñas 

-Cáncer de mama 

-Cáncer de ovario 

(Zhang et al., 

2021) 

Encefalitis 

autoinmune 

anti-GABA A 

IgG Ácido γ- aminobutírico 

tipo A (GABA) 

47 años (2.5 meses-88 años) 

-Cefalea 

-Convulsiones que 
evolucionan a epilepsia 

refractaria 

-Crisis epilépticas 

-Confusión 

-Trastorno del movimiento 

-Timoma (Spatola et al., 

2017) (Valle 

et al., 
2021) 

Encefalitis 

autoinmune 

anti-GABAB 

IgG1  

IgG2  

IgG3 

Ácido γ- aminobutírico 

tipo B (GABAB) 

-Trastorno mixto del 

movimiento (opsoclono, 

ataxia y corea) 

-Convulsiones retractarías 

-Cáncer de 

pulmón de 

células pequeñas 

(Kruer et al., 

2014; 

Lancaster 

et al., 2010) 

Síndrome de 

Ofelia (OS) 

IgG Receptor 

metabotrópico de 

glutamato 5 (mGluR5) 

21 años 

-Desorientación 

-Cambios comportamentales 

-Pérdida de memoria de corto 

plazo 

-Alucinaciones 

-Agitación 
-Depresión 

-Ansiedad 

-Convulsiones 

-Linfoma de 

Hodking 

-Cáncer de 

células pequeñas 

-Tumores 

testiculares 

-Cáncer de mama 
-Cáncer uterino 

(Gil Ortega et 

al., 2004; 

Lancaster et 

al., 2011; Mat 

et al., 2013) 
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diagnóstico en países en desarrollo, donde es posible que no se 

logre un diagnóstico oportuno por la falta de equipo y personal 

altamente capacitado. 
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