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ANTECEDENTES:

La Esclerosis Multiple (EM), es una enfermedad desmielinizante, autoinmune
e inflamatoria y es la enfermedad neurdégka que produce mds incapacidad en la
juventud y en la edad adulta temprana.

Fue descrita inicialmente por Charcot en 1868 (aunque existen ya algunos
datos reportados desde 1838), la clinica generaimente se presenta entre los 20 a
40 afios. El diagnéstico en la edad pediatrica constituye un reto para el clinico, ya
que es poco frecuente en pacientes menores de 15 afios y la sintomatologia

variada.

EPIDEMIOLOGIA Y GENETICA.

La incidencia de Esclerosis Multiple (EM) en la edad pediatrica es poco
frecuente, incluso considerada como enfermedad rara a esta edad y de predomino
en la etapa adulta, ocurre en un 3 a 5 % del total de casos detectados en menores
de 15 afos, es mas frecuente en mujeres con una relacién de 3:1 en nifios y 2:1 -
en la poblacién general’. La presencia de esta enfermedad es excepcional antes de
los 10 afios con un rango de 0.2 a 0.7%%* y aqui la relacién es 1.4:12, en relacién
a edades posteriores y en edad adulta. La susceptibilidad para el desarrollo de la
enfermedad ha sido asociada con factores genéticos particulares como es el HLA-
DR2". Recientemente variantes de los receptores de interleucina 18 y receptor de

interleucina 1 para genes antagonistas, gen receptor de Fc de inmunoglobulina y



gen de apolipoproteina E; se han asociado con el curso de la enfermedad, pero
estos hallazgos estdn en espera de confirmacion®,

La Prevalencia de la EM se ha dlasificado por regiones, una prevalencia baja
es de 5 casos por 100 000, una prevalencia intermedia de 5 a 30 por 100 000 y
una prevalencia alta de mas de 30 por 100 000 personas. La prevalencia es mayor

en el norte de Europa, sureste de Australia y la parte media de Norte América®.

ETIOLOGIA.

La causa de EM y su patogénesis es aun incierta, pero se han postulado
hasta el momento 2 teorias: una de causa postinfecciosa (viral) y la otra una causa
inmunolégica, aunque recientemente se ha propuesto que la EM es una
enfermedad genéticamente determinada caracterizada por neurodegeneracion
metabolicamente dependiente®’. Dentro de las causas infecciosas se encuentran
las de origen viral y estas tienen relacién con el lugar geografico, especificamente
en lugares donde la enfermedad es mas comin como en Europa y América y
menos comun en el Oriente y las Islas del Pacifico. Dentro de los patégenos
virales propuestos se encuentran el Citomegalovirus, Epstein Barr, Coxsackie,
Influenza, Parainfluenza®, asi como casos aislados de asociacién de Virus de
Inmunodeficiencia Humana (VIH)>. Aparentemente la combinacién de factores

virales y genéticos determina la presencia de EM en edad pediatrica.



DIAGNOSTICO.

Los criterios diagndsticos de la EM han sido modificaciones periédicamente,
debido a los cambios en el conocimiento de la patofisiologia de la enfermedad, el
advenimiento de las nuevas tecnologias y la necesidad de un diagndstico
temprano. Cada uno de estos factores son importantes para entender
actualmente a la EM.

El diagndstico de EM, depende de una detallada historia clinica, un examen
neuroldgico cuidadoso y la realizacién de un protocolo de estudio exhaustivo entre
los que se encuentran los examenes paraclinicos como son la imagen de
resonancia magnética (RM) de craneo y columna, liquido cefalorraquideo (LCR),
potenciales evocados y examenes de sangre para excluir diagndsticos
diferenciales™.

Los criterios diagnésticos para EM, inicialmente fueron publicados por Rose
y Cols en 1976'°, posteriormente se modificaron por Poser y cols en 1983. Las
categorias propuestas incluian EM dinlcamenté definitivo, EM definitiva avalado por
laboratorio (LCR), EM probable (apoyado por clinica y laboratorio) y EM posible. La
resonancia magnética era tomada relativamente, pero fue incluida como elemento
paraclinico, al igual que los potenciales evocados'’.

En Julio de 2000 la Federacién Internacional de EM desarrolld nuevos criterios

diagndsticos para la EM. (Anexo 2).



La conclusiones generales de los nuevos criterios son: 1) El diagnéstico de
la EM requiere evidencia objetiva de lesiones diseminadas en tiempo y espacio. 2)
Los hallazgos de la RM pueden contribuir en la determinacion de diseminacion en
tiempo y espacio. 3) Otros estudios de soporte incluyendo LCR y potenciales
evocados visuales. 4) Categorias diagnésticas: EM posible, EM o no EM'%.

La utilidad de la RM en el diagndstico de la EM, en los Gltimos afios ha
tomado gran importancia, ya que permite identificar lesiones desmielinizantes que
no se observan de forma adecuada en la tomografia computada, por lo que la RM
ha contribuido de forma importante para el diagndsuco de la EM, esta ha sido de
gran utilidad tanto en pacientes adultos como en nifios, ya que previamente la RM
consistia solo un apoyo y actualmente esta herramienta es parte fundamental para

el diagnéstico de la EM!*15 17,

Resonancia Magnética.

En la RM se valora la diseminacion en tiempo y espacio; para la
diseminacién en espacio (Tabla 1), estos criterios requieren los siguientes 4
elementos: 1) Al menos 1 lesién reforzada con gadolinio 6 9 lesiones hiperintensas
en T2, 2) Al menos 1 lesién infratentorial, 3) Al menos 1 lesién yuxtacortical, 4) Al
menos 3 lesiones periventriculares, una lesién medular puede sustituir una lesién
cerebral. Si existen en el LCR alteraciones en las inmunoglobulinas los criterios de

la RM se reducen a solo 2 lesiones tipicas en T2 para EM.



Para la diseminacién en tiempo la RM es de igual utilidad (Tabla 2). La RM
de cerebro de 3 meses después del evento clinico inicial demuestra nuevas
lesiones reforzadas con gadolinio, indicando nuevos eventos inflamatorios!>*3,

TABLA 1: Nuevos criterios diagndsticos de RM determinacién de

diseminacion en espacio.

Tres de los siguientes 4 elementos.

1 |1 Lesion reforzada con gadolinio o 9 lesiones hiperintensas en T2.

2 | 1 Lesi6n infratentorial.

3 |1 Lesion yuxtacortical.

4 | 3 Lesiones periventriculares. | (1 Lesién medular = 1 lesién cerebral).

TABLA 2: Nuevos criterios diagndsticos de RM determinacion de

diseminacion en tiempo.

1 Lesién reforzada con gadolinio demostrado en la RM después de 3 meses del

primer ataque en un sitio diferente, é:

2 En ausencia de lesiones reforzadas con gadolinio en los primeros 3 meses, una
nueva RM adicional después de 3 meses, mostrando una lesién reforzada con

gadolinio o nuevas lesiones en T2.




Liquido Cefalorraquideo.

La evaluacién del LCR, en el paciente con sospecha de EM es de gran
importancia. Los rubros a estudiar en el LCR son la presencia de pleocitosis que se
puede presentar hasta en un 66% de los pacientes, con un rango de 0 a 61/pL con
una media de 8/pL. La presencia de alteraciones en la barrera hematoencefalica
con incremento de proteinas cor un rango de 100 a 720 mg/L con una media de
310 mg/! lo que constituye un 13% de los pacientes, y la sintesis de IgG intratecal
que presenta elevada hasta en un 69% de los pacientes, la fraccion IgG en LCR,
también se pueden identificar en LCR fracciones de IgA y de IgM pero se

encuentran menos frecuentemente?®.

Potenciales evocados.

La utilidad de los potenciales evocados como herramienta diagnéstica en la
EM es de gran ayuda, ya que en ocasiones alteraciones silentes se pueden
detectar. por medio de estos estudios electrofisioldgicos. La Academia Americana
de Neurologia (AAN), en estudios de medicina basada en evidencia, ha elaborado
las siguientes recomendaciones:

Para que los clinicos consideren los potenciales evocados en pacientes con

sospecha de Esclerosis Mditiple con lesiones clinicamente silentes.
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1. Los Potenciales evocados visuales se han recomendado como
utilidad probable en pacientes con riesgo para desarrollar diagndstico
dinico de EM (Guias Clase II).

2. Los Potenciales evocados somatosensoriales se recomiendan como
utilidad posible para identificar pacientes con riesgo para desarrollar
diagndstico clinico de EM (Opcion practica Clase II).

3. Los Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral. Actualmente la
evidencia es insuficiente para la utilidad en identificar pacientes con

riesgo para desarrollar EM (Guias Clase II)."71®

HALLAZGOS PATOLOGICOS.

La patologia primaria esta confinada al SNC, el dato caracteristico es la
disolucion de las vainas de mielina sin lesién de los axones ni de las neuronas, que
pueden ir desde 1 mm hasta 4 cm, afectando especificamente la sustancia blanca.
La oligodendroglia suele ser escasa en las dreas de desmielinizacién y es sustituida
por astrocitos en proliferacién’>.

Las lesiones suelen tener localizacion periventricular y se acompafian de
infiltrado inflamatorio de predominio mononuclear, también es frecuente
encontrarlas en hemisferios cerebelosos, la region periacueductal del tronco del
encéfalo, los nervios Opticos y la médula espinal. La degeneracion Walleriana es
escasa y se observa particularmente en estadios avanzados de la enfermedad o en

las formas severas de etapas agudas'”. Las lesiones suelen ser de forma oval
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digitiformes que pueden ser de tamafio pequefio 0 mediano denominados “Dedos
de Dawson”. Las células inflamatorias tienen localizacién tipicamente perivascular
pero infiltran de forma difusa el parénquima. La composicion del infiltrado
inflamatorio depende de la fase de actividad de desmielinizacion. En general esta
compuesta de linfocitos y macréfagos que predominan en las lesiones activas®.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

El cuadro clinico de la EM en la edad pediatrica es muy variado, pero se
presenta de forma similar a la de los adultos. Las alteraciones neurolégicas mas
comunes son sensoriales, visuales, motoras y con signos y sintomas de tallo
cerebral, signo de Lhermitte (parestesia del tronco y las extremidades provocadas
por la flexion del cuello), asi como alteraciones intestinales y de vejiga, estas
Gltimas mas frecuentes en edad adulta*®. La mayoria de los pacientes inicialmente
presentan ataques neurologicos, seguidos de remisiones, este tipo de EM, es
referido como recaida-remision, (RR), y representa aproximadamente el 85% de
los pacientes que presentan esta enfermedad'®?, La recaida se presenta durante
el primer afio en la mayoria de los casos, se han reportado hasta en un 34%%, Las
manifestaciones clinicas de la EM en la edad pediatrica se relacionan con la edad,
siendo frecuentes la ataxia y crisis convulsivas en menores de 6 afios’. En
pacientes mayores de 10 afos, las manifestaciones clinicas mas frecuentes son
sintomas sensoriales puros 26.4%, neuritis Optica 14%, diplopia 11%, motor puro

11%, ataxia 5%Z>. En otras series, se presentan manifestaciones dinicas con
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predominio en alteraciones como incoordinacion en las extremidades en 100% de
los casos, asi como alteraciones visuales en 85%, y alteraciones motoras en un
86%?!, se ha descrito la neuritis dptica recurrente como una manifestacion
temprana para desarrollo de EM en un 19%%%,

Existen varias entidades en las que se debe realizar diagndstico diferencial,
es importante realizar correlacidn clinica, asi como de estudios de laboratorio y
gabineiae,- para descartar alteraciones metabdlicas, autoinmunes, infecciosas 6
vasculares entre otras.” (Anexo 3).

El curso clinico de la EM, tiene diferentes presentaciones, los resultados del
informe internacional que define el curso clinico las clasifican en:
a) EM con Recaida y Remision (RR). Esta caracterizada por ataques agudos con
recuperacion completa o con secuelas o déficit residual después del ataque; con
periodos durante las recaidas de la enfermedad caracterizada por falta de
progresion. (Fig. 1).
b) EM Primaria-Progresiva (PP). Enfermedad progresiva desde el diagnéstico sin
remisién o mejoria o con presencia de mesetas ocasionales de mejoria clinica.
(Fig. 2).
c) EM Secundariamente Progresiva (SP). Enfermedad inicial de recaida remision
(RR) seguido de progresion con o sin remision ocasional, remisi6n menor o

mesetas de mejoria. (Fig. 3).
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d) EM Recaida-Progresiva (RP). Enfermedad progresiva desde su diagndstico con
presencia de recaidas agudas con o sin recuperacién completa; con periodos entre
las recaidas con progresion continua. (Fig. 4).

e) EM Benigna Enfermedad en la que el paciente recupera la funcién neurolégica
* por completo 15 afios después del diagndstico.

f) EM Maligna. Enfermedad con rapida progresion con incapacidad en las funciones
neurolégicas y muerte en tiempo relativamente corto después del diagnéstico.?*

TRATAMIENTO:

Estudios en adultos sugieren que el tratamiento temprano previene o
retrasa el desarrollo de EM o que los medicamentos pueden reducir el curso de la
enfermedad. Los mecanismos inmunoldgicos estan implicados en el desarrolio de
EM, la terapia inmunosupresora es utilizada en el tratamiento de esta enfermedad,
aunque la efectividad de esta terapia es aln incierta.”

Existen diferentes terapias inmunosupresivas para el tratamiento de la EM,
en la que se incluyen corticoesteroides”®, metotrexate'®, mitoxantrone,
ciclofosfamida’®, azatioprina, copolimero 1% interferén? y plasmaféresis.® La
evidencia de beneficio con terapia de corticoesteroides en el tratamiento de
recaidas agudas en la EM es la mejor, aunque no existe evidencia que la utilidad
de altas dosis de corticoesteroides por via intravenosa supere la dosis

convencionales administradas por via oral o intramuscular. 2 El manejo de la EM
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cronica progresiva se han utilizado inmunosupresores como azatioprina y
ciclofosfamida con pobres resultados y poco utilizados en edad pediétrica. 2 ® La
utilidad del Interferén B (IFN B), 1a y 1b se ha reportado (tiles clinicamente en
pacientes menores de 18 afios en la EM forma recaida remisién, con buena
tolerancia en pacientes pedidtricos, disminuyendo las recaidas, aunque se
menciona que se deben (eaiizar estudios mds prolongados para determinar el
beneficio de esta terapéutica.>” Otras altenativas descritas para el manejo de la
EM, en pacientes con pobre respuesta a esteroides o en formas cronicas es la
plasmaféresis, sobre todo si existen titulos altos de anticuerpos antinucleares.?® El
uso de acetato de glatimero (copaxone) es (itil en el tratamiento de la EM, en edad
adulta pero no existen estudios en el uso de la edad pediatrica. *

El tratamiento integral del paciente con EM, debe incluir apoyo psicoldgico,
rehabilitacién, manejo farmacoldgico a la espasticidad, y de las secuelas asociadas

a la EM, con seguimiento multidisciplinario.*®
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PRONOSTICO:

La EM en edad pedidtrica generalmente es menos severa que en la edad
adulta, aunque si ésta se presenta en edades muy tempranas generalmente su
prondstico es pobre, con presencia de crisis convulsivas o formas primarias
progresivas.> Estudios similares en los que se di6 seguimiento a pacientes
pedidtricos, la progresion de la enfermedad fue menos severa con 76% de
seguimiento ambulatorio a los pacientes después de 15 afios.>

En el seguimiento a los pacientes con EM, su progresion se puede
cuantificar por medio de la Escala extendida de incapacidad de Kurtzke (EDSS).*
En ella se evallan los sistemas afectados asi como las alteraciones neuroldgicas
asociadas. Los sistemas funcionales evaluados son: piramidal, cerebelar, tallo
cerebral, sistema sensorial, intestinal y vesical, visual, cerebral o mental, y otros o
misceldneos, en ellos se da puntuacién del 0 a 10.3° En esta ultima escala, el 0
presenta ninguna alteracién, donde con el incremento de los puntajes se observan
mayor afeccion a los sistemas funcionales previamente mencionados con una

evaluacién méaxima de 10 puntos donde el paciente fallece.>
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JUSTIFICACION.

La Esclerosis Mltiple es una enfermedad neuroldgica incapacitante, por lo
que un diagndstico temprano, asi como una terapia oportuna, nos permite reducir
las secuelas y la presencia de recadidas. La Esclerosis Multiple es una enfermedad
predominantemente del adulto, en la edad pediatrica constituye en 3 a 5%, por lo
que no existe un abordaje adecuado ante la sospecha de esta entidad neuroldgica
ya que presenta sintomas inespecificos con cambios observados en imagen del
SNC. Es de vital importancia poder realizar una descripcion de esta enfermedad en
la edad pediatrica y un protocolo de estudio que nos permita establecer rutas

criticas.
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OBJETIVOS.

Objetivo General:

Determinar las caracteristicas clinicas y la evolucidn de los pacientes con

diagndstico de Esclerosis Multiple durante el periodo de 1994 a 2005 atendidos en

el Hospital Infantil de México “Federico Gomez".

Objetivos Especificos:

Poder establecer un protocolo de estudio y diagnostico de pacientes

pediatricas con Esclerosis Mditiple en base a los resultados encontrados en la

poblacién estudiada y en correlacién con criterios clinicos del paciente adulto.

18



MATERIALES Y METODOS:

Tipo de Estudio:
Descriptivo, retrospectivo, analitico,

Definicién del Universo:
El universo incluyd a todos los pacientes hospitalizados con diagnéstico de
Esclerosis Multiple ambos sexos de 2 a 16 afios comprendido durante el periodo de

enero de 1994 y junio del 2005 del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Metodologia:

Se realiz6 un estudio retrospectivo, descriptivo de pacientes con diagndstico
de Esclerosis Mditiple que contaron con el expediente clinico, los cuales fueron
atendidos en el Departamento de Neurologia Pedidtrica del Hospital Infantil de
México Federico Gomez, comprendido en el periodo de tiempo de enero 1994 a
junio de 2005. Las variables consideradas para el estudio fueron: edad del
paciente, sexo, se determind la edad de inicio de los signos y sintomas con los
cuales ingresaron los pacientes al departamento, los estudios realizados para
apoyo diagndstico fueron: a) Electrofisiologia: Potenciales evocados
somatosensoriales (PESS), Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral

(PEATC), Velocidad de conduccién nerviosa (VCN), Potenciales evocados visuales
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(PEV), b) Neuroimagen: b) Resonancia magnética, Tomografia computada, c)
Laboratorios: bandas oligoclonales, citoquimico LCR, proteina basica de mielina, d)
Los tratamientos utilizados y la evolucién de la Esclerosis Miiltiple y el seguimiento
que se les ha proporcionado a través del llenado de la hoja de recoleock_in de
datos.

Criterios de Inclusién:
» Expedientes completos de pacientes atendidos en el HIM de 1994 a 2005
con diagnadstico de Esclerosis Mltiple.
> Ambos sexos.

» Edad de 2 a 16 afios.
Criterios de Exclusion:
» Expedientes con datos que no relinan criterios para Esclerosis Mdiltiple.
Limitacipnes del estudio:
Las limitaciones de este estudio estdn dadas por la misma metodologia
empleada ya que al tratarse de un estudio retrospectivo esta sujeto a las
observaciones hechas en los expedientes clinicos de varios médicos, la utilidad

diagndstica de la resonancia magnética no se pudo obtener, ya que varios estudios

20



serealizaroncomoexbembsymsecuentamnimagen para poder realizar la
interpretacion diagndstica segun los criterios actuales y sélo se cuenta con reporte
escrito, no obstante esta debilidad servira para determinar si existe un protocolo
de abordaje, tratamiento y seguimiento de los pacientes que presentan
sintomatologia que hacen sospechar de una enfermedad como es la Esclerosis

Muiltiple.
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RESULTADOS:

Se realiz6 la blisqueda de expedientes de pacientes con diagndstico de
Esclerosis Mdltiple (EM) por el departamento de estadistica del Hospital Infantil de
México, durante el periodo de enero de 1994 a junio del 2005, encontrandose 12
expedientes, de los cuales posterior a revision solo 10 reunian datos dlinicos y

radiolégicos de EM.

De la revisién de los 10 expedientes se realizé el llenado de captura de
datos. Del total de expedientes con relacién al sexo, se reportan 9 femeninos y 1
paciente varon representando este Gitimo solo un 10% de la poblacién total, la
edad de inicio de sintomas de los pacientes tuvo un rango minimo de 4 afios y
mdximo de 16 afios, con una media de 11.3 afios y una DS + 3.1. (Grafico 1).

Las manifestaciones clinicas iniciales de los pacientes fueron: En un 60% de
los pacientes se detectd cefalea, alteraciones visuales, disminucion de la agudeza
visual, diplopia, visién borrosa y alteraciones de pares craneales, de este Ultimo
apartado, la afeccion principal fue del VI par craneal. Un 50% de los pacientes
presentaron hemiparesia corporal, la cual generalmente se encontré asociada con
otra afeccion neuroldgica, ya sea involucro de pares craneales o alteraciones
visuales principalmente. Se presentaron alteraciones sensoriales asociadas a
paraparesia flacida en 20% de los pacientes, datos compatibles a su ingreso con

mielitis transversa, que posteriormente se clasificd como EM por presentar un
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segundo evento, también se presentaron en 20% de los pacientes sindrome
cerebeloso y sindrome encefélico. El 80% de los pacientes eran préviamente sanos
sin antecedentes neurolégicos solo un 20% contaban con antecedente de

neuroinfeccién de los cuales no se determind etiologia. (Gréfico 2).

De los estudios electrofisioldgicos que se realizaron a los pacientes,
los potenciales evocadoé visuales tuvieron mayor significancia con 100% de
alteracién donde se observé, aumento de las latencias y preservacion de las ondas
que representa mayor especificidad para el diagndstico de EM, aunque en 40% de
los pacientes no se realizd. Los Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral
(PEATC) el 50% de los estudios fueron normales, 40% anormal manifestado por
prolongacién en las latencias de las ondas, y en un 10% no se realizé estudio. Los
potenciales evocados somatosensoriales (PESS), se realizaron en 9 pacientes con
reporte de un 80% de anormalidad igualmente con prolongacién de las latencias a
corteza. Por Ultimo de los estudios de electrofisiologia, sdlo se realizd el EEG en
6 de los pacientes con reporte normal en 40%, anormal en 20% y a 4 pacientes
no se les realiz6 estudio. (Grafico 3).

En cuanto a estudios de neuroimagen se realizaron tomografias computadas
de craneo a 9 pacientes, de los cuales sdlo se reportaron anormales en 2 estudios
con lesiones hipodensas, el resto de las tomografias se reportaron como normales
0 sin alteracién evidente por ese método. A todos los pacientes se les realizd
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resonancia magnética de craneo, de los cuales en 9 pacientes se reportaron
anormales, con lesiones desmielinizantes miltiples en regiones supratentoriales e
infratentoriales, 2 se presentaron en region medular, una con reporte de una
lesion desmielinizantes, y 6 estudios se reportaron con mdltiples lesiones
desmielinizantes en diferentes regiones. (Grafico 4).

De este punto sdlo se cuenta con resonancia disponible en el archivo del
hospital en 7 pacientes en la que se pudo confirmar las lesiones, en los restantes
sélo se cuenta con reporte por escrito, sin poder realizar la evaluacién de las

lesiones y poder dasificar para los criterios establecidos para EM con la RM.

Se evalud el liquido cefalorraquideo (LCR), sblo en 8 pacientes se realizé
puncién lumbar, en los cuales los parametros estudiados fueron citoquimico de
LCR donde se reportd un 20% de incremento en las proteinas sobre los valores
normales para la edad, asi como s6lo 1 paciente presentd pleocitosis de 143
células, el resto se encontraban dentro de parametros normales, las bandas
oligoclonales solo se reportd 1 paciente con incremento de IgG, en 4 pacientes se
reportaron negativos y 4 pacientes no se conté con reporte en el expediente, la
proteina bésicademielinasereporténegaﬂvbenﬁpadentsynoseetmm'é
reporte en 2 pacientes.
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La totalidad de los pacientes que se revisaron presentaron recaida con
diversas manifestaciones neuroldgicas, las principales fueron hemiparesia, la cual
se presentd en 80% de los pacientes seguido de alteraciones de pares craneales
que se presentd en 50% de los pacientes, alteraciones visuales en 40% y en 20%
con sindrome cerebeloso, y 20% paraparesia flacida. De los 10 pacientes sélo un
30% habian presentado 1 recaida hasta el momento del estudio, 2 con
recuperacion al 100% y otro con secuelas hasta el momento del estudio. Un 30%
de los pacientes presentaron 2 recaidas, 2 presentaron recuperacion del 100% y 1
con secuelas, asi el 40% restante habian presentado 3 cuadros de recaida 0 mas
donde 1 con recuperacién al 100% de los cuadros, 2 pacientes habian sido dados

de alta del servicio, y 1 paciente con secuelas.

Por (ltimo en cuanto a tratamiento, el 100% recibieron tratamiento con
esteroide via oral y 80% recibieron esteroide IV durante los eventos agudos, sélo
20% iniciaron tratamiento con interferon B y s6lo 1 paciente recibié

inmunosupresores como azatioprina y ciclofosfamida. (Gréfica 5).
De los 10 pacientes revisados bajo los criterios de Mc Donald (2001), 9

reunieron criterios clinicos y de apoyo (laboratorio y gabinete) para Esclerosis

Multiple y un paciente se clasifico como posible EM.
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DISCUSION:

En la presente revision, se observd que existe un deficiente conocimiento
sobre el abordaje de pacientes con sospecha de enfermedad desmielinizante en
donde se incluye la Esclerosis Mdiltiple, por lo que el diagndstico se retrasa y con
ello un adecuado tratamiento para reduccion de recaidas y evolucion de la
enfermedad.

En la experiencia del Hospital Infantil de México, a diferencia de lo referido
en la literatura, la relacion que existe entre mujer y hombre es de 3:1 se observd
una relacién de 9:1, aunque probablemente existan varios casos donde no se
realizd diagnéstico de forma adecuada. Las manifestaciones clinicas que se
presentaron mas frecuentes son alteraciones visuales, cefalea y alteraciones en los
pares craneales., concuerda con series en que las manifestaciones visuales son
frecuentes,” no asi las manifestaciones motoras y de pares craneales, menos
frecuentes son alteradmesl como sindrome cerebeloso que es frecuente en
menores de 6 afios’. Ante la presencia de sintomas encefélico en 20% de los
pacientes de nuestra serie, se hace considerar que algunos pacientes tengan una
etiologia viral, 6 que la infeccién viral sea un disparador de susceptibilidad genética
para el desarrollo de la Esclerosis Mltiple.

Se observé la gran utilidad de los estudios de electrofisiologia principailmente
los potenciales visuales, ya que en el 100% de los pacientes realizados se
reportaron anormales, seguidos de los potenciales evocados somatosensoriales,
con 80% de anormalidad, finalmente los potenciales evocados auditivos de tallo
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cerebral, con 50% de anormalidad, lo que corrobora con la bibliografia y estudios
basados en evidencia clase I1'V'®, Desafortunadamente no se realizaron en la
totalidad de los pacientes, lo que retarda el diagndstico, ademas que actualmente
son una herramienta diagnéstica para la EM.

La resonancia magnética actualmente es pilar en la ayuda diagnéstica de la
EM, los criterios incluyen diseminacién en espacio y en tiempo, lo que en ninguno
de los pacientes se realizd, ademas de que los criterios antes utilizados no incluian
la valoracién de la RM.

Los resultados del estudio de liquido cefalorraquideo, a difgrencia de lo
estipulado en la bibliografia solo 10% presenté elevacion de las bandas
oligoclonales, con respecto a un 80 hasta 90% de lo mencionado en otros
estudios'®, alin asi hubo pacientes a los que no se realizaron por lo que es
importante protocolizar este tipo de pacientes.

En relacion a la evolucion clinica, la presentacion de recaida remision fue la
forma mas frecuente en los expedientes estudiados, que corresponde con lo
mencionado en la literatura en la edad pediatrica®®.

En la actualidad el uso de esteroides en la etapa aguda es lo mas efectivo,
para el tratamiento en la EM, existe poca evidencia y experiencia en el uso de
alternativas como son los inmunosupresores, asi como no hay evidencia util
clinicamente en la EM, en cuanto a el uso de interferdn B que es Util en la EM en

edad adulta, existen pocos estudios en edad pediatrica, asi como poca experiencia

27



en el manejo de los mismos, existen otras alternativas aiin no utilizadas en la edad
pediatrica como es el uso de acetato de glatimero (copaxone).

Dado que la Esclerosis Multiple es una enfermedad incapacitante, es
importante detectarla a tiempo, para evifar secuelas, y disminuir el nimero de

recaidas con un manejo integral de los pacientes.
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CONCLUSIONES:
La Esclerosis Multiple (EM) en la edad pedidtrica es una entidad poco

frecuente, que presenta incapacidad neuroldgica ademds de largas estancias
hospitalarias y un gran impacto en el entorno familiar, por lo que ante la sospecha
de una enfermedad desmielinizante como lo es la EM, un adecuado abordaje y un
pronto manejo, las secuelas y las recaidas son menos frecuentes y se debe
considerar que una deteccién oportuna asi como un tratamiento temprano podrian
modificar el curso de la enfermedad a lo largo de la vida.

Por lo que al no existir criterios definidos para el d:agndst:co de EM en
pediatria, se propone una ruta de abordaje ante la presencia de pacientes con
sospecha de EM o de lesiones o enfermedad desmielinizante, en base a lo descrito
en edad adulta y los hallazgos clinicos de laboratorio y gabinete encontrados en la
experiencia del Hospital Infantil de México, con lo que se pretende normar una

conducta para pacientes mexicanos. (Esquema 1).
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ANEXO 1.

Nombre:

- Edad:

Reg:

Sexo:

Edad de inicio de sintomas.

Sintomas
iniciales:

Valoracion
Oftalmologica:

ELECTROFISIOLOGIA.

VCN

PESS

EMG

PEATC

PEV

EEG

NEUROIMAGEN.

TAC

IRM
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LABORATORIO:
BH

Qs

LCR

EGO

GASOMETRIA

TAMIZ METABOLICO

PROTEINA BASICA DE MIELINA

BANDAS
OLIGOCLONALES

OTROS

EVOLUCION

TRATAMIENTO

DX
DIFERENCIALES
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ANEXO 2.

DIAGNOSTICOs DIFERENCIALES

1) Encefalomielitis diseminada aguda.

2) Leucodistrofias.

3) Malformaciones vasculares.

4) Enfermedades isquémicas y accidentes vasculares.

5) Enfermedades autoinmunes (Sindrome antifosfolipido).

6) Ataxias no hereditarias.

7) Encefalopatias y miopatias mitocondriales.

8) Alteraciones metabdlicas ( Defectos de metabolismo de vitamina B12).

9) Infecciosas ( Mielopatia asociada a VIH, Adenovirus, CMV, Enterovirus).

10) Lesiones de fosa posterior y médula espinal (Malformacién de Amold Chiari y otras
mielopatias).

11) Neoplasicas (Tumores de médula espinal, linfomas de SNC, o sindromes
paraneoplésicos).
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ANEXO 3.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS:

PRESENTACION CLINICA.

DATOS ADICIONALES PARA DX DE EM.

Dos 6 més ataques; con evidencia clinica
objetiva de 2 6 més lesiones.

Ninguna. *

Dos o més ataques; evidencia clinica de 1
lesion.

Diseminado en espacio demostrado por RM,” 6
Dos 0 mas IRM que detecten lesiones
compatibles con EM + LCR positivo,

6

Ataque clinico que implique diferente sitio.

Un ataque; con evidencia clinica de 1
lesién (presentacion monosintomatico;
sindrome clinico aislado).

Diseminaci6n en espacio demostrada por RM"
0

Dos o mas lesiones detectadas en la [IRM
compatibles con EM més LCR positivo. ¢

y

Diseminacién en tiempo demostrada en IRM .
6

Segundo ataque clinico.
Progresién neurolégica insidiosa sugestiva | LCR positivo®
de EM. y

Diseminacién en espacio, demostrado por:
1) 9 o mas lesiones en T2 6 2) 2 o mas
lesiones en médula espinal 6 3) 4 - 8
lesiones cerebrales + 1 lesién en médula

espinal
6

PEV® anormales asociados con 4-8 lesiones
cerebrales 6 4 lesiones cerebrales + 1 lesion
en médula espinal demostrados por IRM

b
Diseminacién en tiempo demostrada por

6
Progresi6n continua por 1 afio.

a) No requiere datos adicionales sin embargo si datos (RM, LCR, no se toman o estin negativos, el

diagnéstico de EM, se debe dar con reserva).

b) Demostrado por IRM en espacio segin criterios de Tabla 1.

¢) LCR positivo, con bandas oligoclonales detectada con niveles de IgG incrementados.
d) Demostrado por IRM en tiempo segin criterios de Tabla 2.

¢) Potenciales evocados visuales alterados. (Latencia prolongada, pero forma preservada).
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ANEXO 4.
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GRAFICA 2: MANIFESTACIONES CLINICAS
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GRAFICA 4: ESTUDIO NEUROIMAGEN
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ESQUEMA 1
ABORDAJE DE PACIENTE CON SOSPECHA DE
ENFERMEDAD DESMIELINIZANTE
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