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RESUMEN:

Los sindromes desmielinizantes adquiridos (SDA) en pediatria son trastornos neurologicos
que resultan en la pérdida de mielina en el sistema nervioso central, afectando la conduccion
de impulsos nerviosos. Estos incluyen la esclerosis miltiple, los trastornos del espectro de la
neuromielitis Optica con anticuerpos contra acuaporina 4 (NMOSD-AQP4+), y los sindromes
asociados a anticuerpos contra la glicoproteina de la mielina de los oligodendrocitos (MOGAD).
Se presenta el caso de un niflo de 4 afos diagnosticado con un sindrome desmielinizante adquirido
del sistema nervioso central (SNC), con alta sospecha de MOGAD.

Palabras clave: Esclerosis multiple; MOGAD; neuritis optica; pediatria; sindrome desmielinizante
adquirido.

ABSTRACT:

Acquired demyelinating syndromes (ADS) in pediatrics are neurological disorders that result in
the loss of myelin in the central nervous system, affecting nerve impulse conduction. These include
multiple sclerosis, neuromyelitis optica spectrum disorders with aquaporin 4 antibodies (NMOSD-
AQP4+), and myelin oligodendrocyte glycoprotein antibody-associated disease (MOGAD). A
case of a 4-year-old child diagnosed with an acquired demyelinating syndrome of the central
nervous system (CNS), with a high suspicion of MOGAD, is presented.

Keywords: Acquired demyelinating syndrome; multiple sclerosis; MOGAD; optic neuritis;
pediatrics.
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INTRODUCCION

Los sindromes desmielinizantes adquiridos (SDA)
en pediatria representan una serie de alteraciones
neurologicas que conducen a la disminucion de
la mielina, el material que recubre y resguarda las
fibras nerviosas en el cerebro y la médula espinal.
Esta disminucion de la mielina obstaculiza la normal
transmision de los impulsos nerviosos, lo que puede
provocar una serie de sintomas neurologicos .

Las manifestaciones clinicas pueden abarcar un
déficit neuroldgico de tipo focal o multifocal, y
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también pueden manifestarse de forma aguda o
subaguda, presentando o no encefalopatia (Tabla
1). Los SDA abarcan una variedad diversa de
trastornos inflamatorios con distintos mecanismos
patogénicos, tales como la esclerosis multiple (EM),
los trastornos del espectro de la neuromielitis optica
con anticuerpos contra acuaporina 4 (NMOSD-
AQP4+), y, mas comunmente en nifios, los
sindromes relacionados con anticuerpos contra la
glicoproteina de la mielina de los oligodendrocitos
(MOGAD) V.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y radiologicas de los sindromes desmielinizantes adquiridos

(SDA)
Esclerosis Multiple (EM) NMOSD - AQP4+ MOGAD
Edad de Debut en formas | Mas frecuente en | Aunque es muy raro en la | Frecuente en edades
pediatricas adolescentes, infrecuente en < | edad pediatrica, cuando | tempranas,
11 aflos ocurre la edad media es de 10 | sindromedependiente, en < 11
afios afios predomina fenotipo tipo
ADEM, en > 11 afios
predominan formas
opticoespinales
Ratio sexo femenino: | 1,8:1 4,1:1 1:1
masculino
Fenotipo clinico Neuritis | Frecuentemente unilateral, | Frecuentemente bilateral, | Frecuentemente bilateral,
Optica segmento corto, raramente | afecta al quiasma pudiéndose | frecuente papilitis y afectacion
papilitis extender a los nervios | anterior
opticos; raramente papilitis
Fenotipo  clinico  de | Frecuente afectacion parcial y | Frecuente LETM con | Frecuente LETM y afectacion
Mielitis con afectacion < 3 segmentos | afectacion central y edema del cono medular
contiguos
Otros fenotipos clinicos | Sindrome de fosa posterior | Sindrome del area postrema | ADEM; sindrome de fosa
caracteristicos con lesiones bien delineadas, | con  hipo o  voOmitos | posterior con  afectacion
oftalmoparesia internuclear incoercibles; encefalitis | extensa de pedunculos
diencefalica, afectacion | cerebrales y ataxia; Encefalitis
hipotalamica con anorexia o | con predominio de afectacion
narcolepsia sintomatica cortical
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RM cerebral Lesiones hiperintensas en T2/

FLAIR ovoideas, con

margenes  nitidos,  bien

definidos, localizaciones
caracteristicas en SB
periventricular, perpendicular
al eje mayor del cuerpo
calloso (dedos de Dawson).
Frecuentes hipointensidades

T1 (black holes)

RM cerebral normal o no
especificas. Puede haber
lesiones hipotalamicas,
periacueductales y en area

postrema

Frecuente afectacion infra- y
supratentorial de lesiones mal
definidas extensas y
bilaterales, afectacion  de

sustancia gris cerebral (talamo,

ganglios de la base o cortex),

pedtnculos cerebelares

Bandas Oligoclonales Muy habituales (> 90%)

Poco frecuente (10%) Poco frecuente (10%)

Anticuerpos

MOG/AQP4

Muy excepcionalmente MOG

a titulos bajos

AQP4 por definicion, | MOG por definicion,

persistentes frecuentemente transitorios

Curso clinico recurrente/ | Remitente-recurrente por

cronico definicion

Recidivante en > 80% Recurrente en

aproximadamente 20%

Abreviaturas ADEM: encefalomielitis diseminada aguda; AQP4: acuaporina 4; EM: esclerosis multiple;
LETM: mielitis transversa longitudinal extensa (afecta >3 segmentos contiguos); MOG: glicoproteina de
la mielina de los oligodendrocitos; MOGAD: sindromes asociados a anticuerpos contra MOG; NMOSD-
AQP4+: trastornos del espectro de la neuromielitis Optica asociada a anticuerpos contra AQP4; RM:

resonancia magnética; SB: sustancia blanca.

Fuente: Datos extraidos de primer episodio de enfermedad desmielinizante en la edad pediatrica, por

Olivé-Cirera G O,

La Esclerosis multiple en niflos (EMP) es una
enfermedad autoinmune cronica que se distingue
por episodios de inflamacién y desmielinizacion
en el sistema nervioso central. La EM es mas
grave en nifos que en adultos, por lo que requiere
un diagnéstico temprano y un tratamiento
especifico. Puede manifestarse en nifios con
sintomas como anomalias visuales, debilidad
muscular y dificultades de coordinacion @. En las
prucbas de imagen, la EMP suele manifestarse
con una mayor carga de dafio y una evolucion
inflamatoria mas activa, pero con una progresion
mas lenta de la discapacidad a lo largo del tiempo
y una recuperacion mas prolongada tras la recaida
®. Los sintomas iniciales comunes incluyen neuritis
oOptica, anomalias sensoriales, déficits motores y
sindromes del tronco encefalico o cerebelo ©.

En Estados Unidos, fingolimod es el tnico
tratamiento aprobado por la FDA para la EMP, y
también estd aprobado por la Agencia Europea de
Medicamentos (EMA) para su uso en adolescentes
con esclerosis multiple junto con teriflunomida
y dimetilfumarato ©. Ademas, los nifios reciben
tratamientos de primera linea no autorizados por la

170

FDA, como el acetato de glatiramero y el interferon
B, que han demostrado reducir significativamente la
actividad inflamatoria en comparacion con pacientes
no tratados ©.

Los trastornos del espectro de la neuromielitis
optica vinculados a anticuerpos anti-acuaporina 4
(NMOSD-AQP4+) son trastornos inflamatorios del
sistema nervioso central que afectan principalmente
a la médula espinal y al nervio d6ptico. En pediatria,
estos trastornos son graves y pueden causar episodios
recurrentes de neuritis dptica y mielitis transversa,
lo que requiere un tratamiento cuidadoso para
evitar dafios neurologicos graves 7. La patogénesis
de NMOSD-AQP4+ implica la activacion del
sistema del complemento y la liberacién de
citocinas proinflamatorias como IL-6 e IL-17A, que
contribuyen a la formacion de lesiones ®. El uso
de metilprednisolona intravenosa o intercambio de
plasma se encuentran entre las terapias para recaidas
graves. Ademads, se han autorizado ciertas terapias
que se dirigen a varios componentes del sistema
inmunitario, como eculizumab, satralizumab e
inebilizumab ©.
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Los sindromes relacionados con anticuerpos contra
la glicoproteina de mielina de los oligodendrocitos
(MOGAD) son mds comunes en nifios y se
caracterizan por episodios inflamatorios que pueden
afectar el nervio optico, la médula espinal y el
cerebro. Es crucial diferenciar la MOGAD de otras
enfermedades para administrar la terapia correcta
a pacientes pediatricos que pueden tener solo un
episodio o varias recaidas . La neuritis optica, la
mielitis transversa, la encefalomielitis diseminada
aguda (ADEM) y la encefalitis cortical cerebral
son solo algunas de las caracteristicas clinicas
de la enfermedad MOGAD (V. La deteccion de
anticuerpos IgG contra MOG en suero constituye la
base del diagndstico de MOGAD.

La plasmaféresis y los esteroides a dosis altas se
utilizan a menudo como terapia inmunosupresora
para tratar las crisis agudas de MOGAD, mientras
que el rituximab y los inmunosupresores orales
pueden utilizarse como terapia de mantenimiento
(13, A pesar de la eficacia de la terapia aguda, la tasa
de recurrencia a largo plazo es alta, lo que subraya

la necesidad de un manejo continuo y meticuloso
13

PRESENTACION DEL CASO

Preescolar de 4 afios de edad, residente en la
ciudad de Cochabamba, Bolivia, producto de la
3ra gestacion, obtenido por cesarea con 2700 gr
con llanto inmediato y sin problemas perinatales
posteriores.

Antecedentes de haber cursado por cuadro de
ADEM en febrero de 2023, acompafiado de neuritis
optica y recibiendo para tal motivo pulsos de
metilprednisolona en 5 oportunidades y posterior
mantenimiento con prednisona durante 2 meses.
Posteriormente en Octubre del 2023 ingresa por
servicio de emergencias de nuestra institucion por
cuadro febril persistente que ceden parcialmente
a la administracion de antipiréticos habituales
administrados por la madre de forma empirica; es
valorado por servicio de infectologia quien tras
revision sistematica evidencia presencia de placas
blanquecinas amigdalinas y se indica medicacion
en base a Amoxicilina + Acido Clavulanico® e
Ibuprofeno®, sin remision de alzas térmicas tras
3 dias de administracion en horario, motivo por el
cual se decide su internacion.
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Durante sus primeros dias de internacion se
mantiene febril sostenido, sin ceder a antipiréticos
(paracetamol® y dipirona®) y ante sospecha de
fiebre de origen central se indica naproxeno® con
buena respuesta.

Paciente evoluciona de manera térpida, con deterioro
del estado de consciencia y perdida de fuerza en
extremidades inferiores y dificultad para la miccion
y catarsis por lo que se realiza RMN (resonancia
magnética nuclear) de medula 6sea donde se
evidencia mielopatia longitudinalmente extensa de
C2 a D2, sin otra alteracion de cordon medular; se
inician nuevamente pulsos de metilprednisolona a
20 mg/kg/d durante 5 dias ademas de administracion
de inmunoglobulina intravenosa (IGIV) a dosis de
1 gr/kg/d (dosis inmunomoduladora) con respuesta
favorable a la misma y recuperacion parcial de
funciones motoras.

Tras junta médica y manejo multidisciplinario se
llega al diagnéstico de sindrome de desmielinizacion
adquirido del SNC, con alta sospecha de MOGAD
por lo que se continua terapia con prednisona a 2 g/
kg/dia.

En forma posterior el paciente recibié de manera
mensual IGIV a dosis de 400 mg/kg con buena
respuesta y recuperacion total de las funciones
motoras; no fue posible realizar la confirmacion con
anticuerpos MOG.

DISCUSION

Los SDA en pediatria representan un grupo diverso
y complejo de trastornos que afectan el SNC.
La pérdida de mielina, como se observa en estas
condiciones, puede resultar en una amplia gama
de sintomas neuroldgicos, desde déficits focales
hasta encefalopatia multifocal, lo que subraya la
necesidad de un diagndstico preciso y un manejo
individualizado en los pacientes pediatricos. En el
caso de la EMP, la enfermedad suele presentarse
de manera mas agresiva en comparacion con los
adultos, lo que puede implicar un curso clinico mas
severo y un riesgo elevado de discapacidad si no se
diagnostica y trata tempranamente .

Por otro lado, los trastornos del espectro de
NMOSD-AQP4+ y los MOGAD son mas
especificos y requieren una diferenciacion clara
debido a sus diferentes respuestas al tratamiento y
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pronosticos. NMOSD-AQP4+, caracterizado por
episodios de neuritis optica y mielitis transversa,
exige un manejo meticuloso para prevenir recaidas
y dafio neuroldgico irreversible . Por su parte,
MOGAD es mas comun en la poblacion pediatrica y
se distingue por episodios inflamatorios que pueden
afectar no solo el nervio optico y la médula espinal,
sino también el cerebro, lo que a menudo complica
el diagnoéstico diferencial y se asemeja a nuestro
paciente (19 (3),

El caso clinico presentado resalta la complejidad
del manejo de un nifio con SDA, inicialmente
diagnosticado con ADEM vy posteriormente con
una alta sospecha de MOGAD. El tratamiento
con pulsos de metilprednisolona e IGIV demostro
ser efectivo para estabilizar al paciente y mejorar
las funciones motoras, lo cual es consistente con
las recomendaciones actuales para el manejo de
MOGAD en pediatria. La evolucion favorable del
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