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RESUMEN

El sindrome de CLIPPERS (chronic lym-
phocytic inflammation with pontine perivas-
cular enhancement responsive to steroids) es
una entidad descrita por primera vez en el siglo
actual, especificamente en el afio 2010, con 60
casos reportados hasta la fecha. Presentamos el
caso de un masculino de 60 afos quien acude
con ataxia, hipoestesia, paresia en la distribu-
cion trigeminal derecha y vértigo con hallazgo
imagenologico sugestivo de esta patologia, el
cual respondi6 exitosamente al tratamiento con
corticoides sin secuela neurologica.

Palabras clave: sindrome de Clippers, ata-
xia, hipoestesia, paresia, reporte de caso, res-
puesta a corticoides, sistema nervioso central

SUMMARY

Introduction: CLIPPERS syndrome or
chronic lymphocytic inflammation with pontine
perivascular enhancement responsive to ste-
roids is a disease first described in our century,
specifically in 2010 with 60 cases reported to
date.

We present the case of a 60-year-old male
who presented with ataxia, hypoesthesia, pa-
resis in the right trigeminal distribution, and
vertigo with imaging findings suggestive of
this pathology, who responded successfully to
corticosteroid treatment without neurological
sequelae.

Keywords: Clippers syndrome, ataxia, hy-
poesthesia, paresis, case report, response to
corticosteroids, central nervous system.
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INTRODUCCION

El sindrome de CLIPPERS representa una
entidad inusual y poco conocida de predominio
inflamatorio con predileccion por la protube-
rancia cerebral el cual asemeja a una encefalitis
del tallo cerebral con infiltracion por linfocitos
T y respuesta a tratamiento con corticoides.

El cuadro clinico se caracteriza por marcha
ataxica, diplopia, disartria, parestesias, mareo,
nistagmus, paraparesia espastica.

El diagnostico se realiza con resonancia
magnética en la cual podemos evidenciar un
realce con gadolinio perivascular curvilineo o
punteado en rombencéfalo y en algunas oca-
siones con extension a estructuras supratento-
riales como ganglios basales o cuerpo calloso.

CASO CLiNICO

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente masculino de 60 afios referido de
la Policlinica Don Generoso Guardia (Santa Li-
brada) con historia de mas o menos 3 semanas
de evolucion de ataxia, hipoestesia y paresia
en hemicara derecha a nivel de las ramas V2 y
V3, evaluado en institucion de segundo nivel
donde debido a estos hallazgos neuropaticos y
sin alguna otra justificacion objetiva, se inicia
manejo con cianocobalamina por presentar una
paralisis facial leve. Al décimo dia presenta
vértigo por lo que es evaluado por otorrinola-
ringologia en el cuarto de urgencias y debido a
las caracteristicas centrales del mismo, es eva-
luado por el servicio de medicina interna para
completar estudios.

HISTORIA ANTERIOR

Paciente niega patologias previas, alergias,
transfusiones o uso previo de medicamentos.
Niega habitos de consumo como alcohol, taba-
co o drogas.

Presenta #4 vacunas de Pfizer.

EXAMEN FISICO

Al examen fisico el paciente se encuentra
consciente, alerta, orientado en las tres esferas,
con presion arterial de 130/80 mm Hg, tempera-
tura de 36°C, frecuencia cardiaca de 76 latidos
por minuto y frecuencia respiratoria de 18 rpm.

Funciones mentales: conservado sin altera-

ciones del habla ni lenguaje.

Nervios craneales:

I conservado. II reflejo pupilar a la luz di-
recta y consensual conservado, pupilas simétri-
cas, agudeza visual conservada. III movimien-
tos oculares normales. IV, VI conservado. VII
paralisis facial central izquierda. VIII porcion
coclear: sin alteraciones, porcion vestibular:
nistagmo con respuesta rapida a la izquierda.
Marcha con lateralizacion a la derecha y marcha
de base ancha. V hipoestesia V1V2V3 izquier-
da. IX, X, XI, XII conservado. Funciéon motora:
trofismo conservado. Fuerza muscular 5/5 en
miembros superiores y miembros inferiores pro-
ximal y distal bilateral. Reflejos osteotendinosos
2+ global. Sensibilidad conservada.

Ruidos cardiacos ritmicos sin soplo.

Abdomen blando depresible, ruidos hi-
droaéreos positivos, no distendido, no doloroso
a la palpacion.

ESTUDIOS DE LABORATORIO

Tabla 1: Laboratorios generales

Parametros Resultados
BHC (biometria | Hemoglobina: 16.00 g/dl
hematica Hematocrito: 48.40%
completa) VCM: 88.90 um”3
HCM: 29.40 pg
Leucocitos: 9 68o/mm3
Plaquetas: 233 ooo/mm3
Quimica Glucosa: 83 mg/dL

Creatinina: 1.17 mg/dL
Nitrégeno de urea: 14 mg/dL
Acido arico: 3.6 mg/dL

Cloruro: 104 mEg/L

Sodio: 139 mEqg/L

Potasio: 3.44 mEqg/L

Calcio: 8.92 mg/dL

Albdmina: 4.0 g/dL

Colesterol: 151mg/dL
Triglicéridos: 291 mg/dL

HDL colesterol 34 mg/dL

LDL colesterol 8o mg/dL
Deshidrogenasa Lactica: 129 U/L
Hemoglobina glicosilada: 4.50 %

Los analisis de laboratorio, que incluian
anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos
antiacido desoxirribonucleico (ADN) bicatena-
rio (anti-ADNds), anticuerpos antiADN mono-
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catenario (anti-ADNs) en suero, no mostraron
anomalias.

VDRL, pruebas virales VIH, VEB, CMV,
VHS 1 y 2 sin alteraciones.

Puncion lumbar: celularidad, diferencial,
FilmArray, frotis GRAM, BAAR, proteinas,
glucosa, citospin sin alteraciones. Cultivos de
LCR negativos.

Bandas oligoclonales y células malignas en
LCR: negativas.

Procalcitonina: negativa.

Electroforesis de proteina: normal.

ESTUDIOS DE IMAGEN

Se observa aumento de la intensidad de se-
nal en pedunculo cerebeloso medio derecho y
anterior al borde lateral del 4to ventriculo en
las secuencias T2 y FLAIR. Se realizan en fase
contrastada, encontrandose realce lineal, pero
en segunda adquisicion con contraste pasados
30 segundos en llenado practicamente de forma
completa y puntiforme. No es hipointensa en T2
y no hay restriccion de la difusion. Figura 1

Figura 1. Resonancia Magnética Cerebral Contrastada

Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital Metropolitano Arnulfo Arias Madrid de la Caja del Seguro Social, 2022.

TRATAMIENTO

Se inicia manejo con metilprednisolona 1
gramo intravenoso cada dia por 5 dias durante
su hospitalizacion y luego prednisona 10 mg/
dia via oral la cual se le dio seguimiento en la
consulta externa de neurologia obteniendo una
resolucion completa de la sintomatologia.

DISCUSION

El sindrome de CLIPPERS es una patologia
inusual que se presenta en cualquier grupo eta-
rio tanto en hombres como mujeres, con inicio
entre los 13 y 86 afios y edad media de presen-
tacion a los 50 afios.

Hasta la fecha la etiologia de la enfermedad
es desconocida, pero consiste en una respuesta
anomala de linfocitos TH7 ante autoantigenos en
el espacio perivascular de las regiones afectadas.

Las manifestaciones clinicas tienen un
curso subagudo con predileccion por la pro-
tuberancia cerebral, pero puede involucrar el

cuerpo calloso, sustancia blanca del cerebelo,
ganglios basales y médula espinal.

El cuadro clinico clasico consiste en ataxia,
disartria, diplopia y trastornos sensoriales y en
algunos casos manifestaciones inespecificas
como mareos, nauseas, vomitos, disfagia y al-
teraciones cognitivas.

Se han propuesto criterios diagnosticos cli-
nicos, radiologicos y neuropatoldégicos como
mencionaremos a continuacion:

CLINICOS
1. Alteracién ponto cerebelar subaguda con o
sin sintomas de afeccion del sistema ner-
vioso central como alteracién cognitiva o
mielopatia
2. Manifestaciones del sistema nervioso cen-
tral que responden a corticoterapia
Ausencia de enfermedad en nervios periféricos
4. Ausencia de diagnostico alterno que expli-
que cuadro clinico

had
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IMAGENOLOGIA POR RESONANCIA MAG-
NETICA CEREBRAL
1. Realce homogéneo en forma de nodulos sin
realce en anillo o efecto de masa que afecta
la protuberancia o cerebelo y mide <3mm
2. Mejoria del realce con gadolinio con trata-
miento basado en corticoides
3. Lesiones en médula espinal con realce en
secuencia T2

NEUROPATOLOGIA
1. Inflamacién linfocitica con predominio

perivascular e infiltracion difusa parenqui-

matosa que involucra tanto sustancia gris
como blanca

2. Infiltracion de linfocitos T (CD4> CD8)
con componente de macrofagos variable

3. Ausencia de pérdida de mielina o pérdida
focal secundaria

4. Ausencia de una explicacion alternativa al
cuadro clinico

Sindrome de CLIPPERS definitivo cuando
se cumplen todos los criterios clinicos, radiolo-
gicos y neuropatologicos.

Sindrome de CLIPPERS probable si se
cumplen todos los criterios clinicos y radiolo-
gicos sin los criterios neuropatologicos.

No existen biomarcadores especificos para
el diagnoéstico, y es obligatorio realizar un
estudio exhaustivo para excluir afecciones
alternativas incluidas afecciones vasculares,
inflamatorias, infecciosas, neoplasicas y para-
neoplasicas que pueden solaparse con el sin-
drome CLIPPERS, también se basa en hallaz-
gos imagenologicos tipicos tales como patron
en “sal y pimienta” localizado en el puente y
realce perivascular en resonancia magnética.

Las caracteristicas histopatologicas inclu-
yen un infiltrado linfohistiocitico perivascular
de predominio con linfocitos T CD3 y CD20+
sin granulomas necrotizantes que pueden dife-
renciar esta patologia de las vasculitis.

En este paciente el examen neurologico fue
importante para diferenciar la enfermedad del sis-
tema nervioso central y periférico. Demostrd una
marcha de base ancha con inestabilidad postural

y nistagmo horizontal con ausencia de sordera o
tinnitus, lo que sugiere una etiologia central.

El tratamiento inicial debe comenzar con
dosis altas de esteroides, como un ciclo de do-
sis altas de metilprednisolona intravenosa dia-
ria durante 5 dias. A continuacion, se adminis-
tra un régimen de corticoesteroides orales de
mantenimiento que se reduce lentamente hasta
un equivalente de 10-20 mg/dia, en algunos ca-
sos dosis menores a ésta suelen conducir a una
recaida hasta 10% de los casos.

Basandose en otras observaciones clinicas,
también se ha propuesto un tratamiento ahorra-
dor de esteroides con metotrexato, ciclofosfa-
mida, hidroxicloroquina o azatioprina.

El paciente de este caso fue sometido a un
tratamiento con 10 mg de prednisona durante
3 meses, con una mejoria clinica y radiolégica
significativa.

CONCLUSION

Presentamos este caso como un diagnostico
inusual el cual debe tomarse en cuenta dentro
del espectro de patologias con localizacion
anatomica en tallo cerebral.

Las caracteristicas que distinguen este sin-
drome de otras patologias con similitud clinica
son la presencia de patron nodular y puntifor-
me que realza con contraste y con respuesta
optima al tratamiento con corticoesteroides
como fue el caso de nuestro paciente.

Como podemos observar, el Sindrome de
CLIPPERS representa un reto diagnostico ya
que es un proceso clinico, radiolégico y patolo-
gico distinto que puede diagnosticarse tras ex-
cluir otros diagndsticos diferenciales. Los mé-
dicos deben ser conscientes de esta afeccion ya
que se ha demostrado que el diagnéstico pre-
cozy el tratamiento a base de corticoesteroides
pueden prevenir la morbilidad irreversible.
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