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Caso CLiINICO

RESUMEN

La esclerosis multiple es poco frecuente en
la infancia, donde los primeros episodios des-
mielinizantes suelen deberse a enfermedades
monofésicas mas habituales, como los trastor-
nos asociados a anticuerpos frente a la glico-
proteina de la mielina de los oligodendrocitos
(anti-MOG). Aun asi, debe mantenerse en el
diagndstico diferencial, ya que un diagndstico
precoz permite iniciar tratamientos que mejo-
ran el prondstico neurolégico.

Presentamos el caso de una nifia de 12 afios
que consultd por parestesias y debilidad en la
extremidad inferior derecha con imposibilidad
de la deambulacién auténoma. La exploracion
mostrd déficit motor e hipoestesia desde los
niveles T3 a L5. La resonancia magnética medu-
lar revel6 una lesion transversal en T3-T4 y la
resonancia cerebral mostrd una lesién tinica de
sustancia blanca periventricular. El estudio del
liquido cefalorraquideo evidencié bandas oligo-
clonales exclusivas y sintesis intratecal de cade-
nas ligeras kappa, con anticuerpos anti-MOG
y anti-acuaporina 4 negativos, permitiendo
establecer el diagnéstico de esclerosis muiltiple.

La paciente precisé tratamiento con metil-
prednisolona, plasmaféresis e inmunoglobu-
linas, y presenté un segundo brote precoz que
motivé el inicio de rituximab como tratamiento
modificador. Este caso muestra cémo la apli-
cacién adecuada de los criterios diagndsticos
actualizados, junto con un estudio completo
desde el primer episodio, es esencial para dife-
renciar la esclerosis multiple de otras enfer-
medades desmielinizantes pediatricas y para
orientar un tratamiento precoz y eficaz.

Palabras clave: Esclerosis miiltiple; Enfer-
medad desmielinizante; Resonancia magné-
tica; Liquido cefalorraquideo; Plasmaféresis.

LABURPENA

Esklerosi anizkoitza ez da ohikoa haurtzaroan.
Garai horretan, ohikoagoak dira beste
desmielinizazio gaixotasun monofasikoak, hala
nola oligodendrozitoen mielinaren glikoproteinaren
aurkako antigorputzekin (anti-MOG) lotutako
gaixotasunak. Hala ere, diagnostiko diferentzialean
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kontuan hartu behar da; izan ere, goiz detektatzeak
eta ahalik eta lehen tratamenduak hasteak
pronostiko neurologikoa hobetzen du.

12 urteko neska baten kasua aurkezten dugu.
Urgentzietara joan zen eskuineko hankaren
parestesia eta ahultusunarekin. Azterketa
fisikoan, T3 eta L5 mailen arteko hipoestesia eta
motor-gabezia ikusi ziren. Bizkarrezur-muinaren
erresonantzia magnetikoan T3-T4 mailan
lesio transbertsal bat ikusi zen, eta garuneko
erresonantziak lesio peribentrikular bakarra erakutsi
zuen. Likido zefalorrakideoaren azterketan banda
oligoklonal isolatutak eta kappa kate arinen sintesi
intratekalaren presentzia aurkitu zen. Anti-MOG
eta anti-AQP4 antigorputzak negatiboak izanik;
esklerosi anizkoitzaren diagnostikoa ezarri zen.

Tratamendu bezala, metilprednisolona,
plasmaferesia eta immunoglobulinak jarri ziren.
Hala ere, bigarren episodio goiztiar bat izan zuen;
eta horregatik, rituximab hasi zen tratamendu
eraldatzaile gisa. Kasu honekin ikus daiteke
zein garrantzitsua den esklerosi anizkoitza beste
desmielinizazio-gaixotasunetatik bereizteko
eguneratutako diagnostiko-irizpideak behar bezala
aplikatzea eta hasieratik azterketa osoa egitea, batez
ere tratamendu goiztiar eta eraginkorra bideratzeko.

Hitz gakoak: Esklerosi anizkoitza; Gaixotasun
desmielinizatzailea; Erresonantzia magnetikoa;
Likido zefalorrakideoa; Plasmaferesia.

INTRODUCCION

La esclerosis multiple (EM) es una entidad
poco frecuente en la poblacién pediétrica. En la
infancia la mayorfa de los sindromes desmie-
linizantes aislados corresponden a enferme-
dades monofésicas mediadas por anticuerpos
especificos, principalmente anticuerpos frente
a la glicoproteina de la mielina de los oligo-
dendrocitos (anti-MOG), més habituales que la
propia EM. Sin embargo, ante cualquier episo-
dio desmielinizante es fundamental mantener
la EM dentro del diagnéstico diferencial, ya
que su identificacién precoz y el inicio tem-
prano del tratamiento condicionan de forma
decisiva el prondstico neurolégico y funcional
a largo plazo.

Aunque la EM se asocia tipicamente al
adulto joven, hasta un 5-10% de los pacien-
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tes inician los sintomas entre los 10 y los 13
afios (< 1% antes de los 10), con predominio en
ninas(. Por ello, la valoracién de un primer
evento desmielinizante en pediatria, especial-
mente en el escolar mayor o adolescente, debe
incluir una bisqueda dirigida de marcadores
clinicos, biolégicos y neurorradiolégicos que
permitan distinguir entre un sindrome aislado
y una EM en fase inicial.

En este contexto, y a partir de la revision
reciente de los criterios de McDonald 2024,
el objetivo de este caso es sintetizar de forma
préctica los aspectos diagndsticos y terapéu-
ticos més actuales, destacando la importancia
de considerar siempre la EM en el diagndstico
diferencial pediatrico.

CAso cLINICO

Se presenta el caso de una nifia de 12 afios
que consulta por una semana de parestesias y
disminucién de fuerza en la extremidad infe-
rior derecha. Practica boxeo de forma habitual
y, tras una clase, comenzd con hipoestesia en
la regién costal derecha y en la extremidad
inferior derecha, acompafiada de debilidad,
sensacion de inestabilidad al caminar, dificul-
tad para la dorsiflexion del pie y prurito en el
costado. Negaba fiebre, traumatismo, alteracio-
nes visuales o sintomas neuroldgicos previos.

En la exploracién neuroldgica destacaba
debilidad en la extremidad inferior derecha
(4/5 en cuadriceps y psoas; 3/5 en tibial ante-
rior y gemelos), claudicacién en la maniobra
de Mingazzini e hipoestesia desde T3 hasta
L5, con esfinteres respetados. El resto de la
exploraci6n era normal.

La resonancia magnética (RM) medular
mostré una lesién hiperintensa en T2 en los
niveles T3-T4 compatible con mielopatia
aguda-subaguda de afectacion transversal
(dos cuerpos vertebrales), y la RM cerebral
una lesién tinica de sustancia blanca adya-
cente al atrio del ventriculo lateral izquier-
do, hiperintensa en T2 e hipointensa en T1,
sin realce ni restriccion a la difusién. Ante la
sospecha de enfermedad desmielinizante se
complet estudio con obtencién de liquido
cefalorraquideo (LCR), que evidenci6 bandas

oligoclonales exclusivas del sistema nervioso
central y sintesis intratecal de cadenas kappa.
Los anticuerpos anti-MOG y frente a la acua-
porina-4 (anti-AQP4) fueron negativos. Con
estos hallazgos se estableci6 el diagndstico de
brote de esclerosis miiltiple.

Se inici6 tratamiento con metilprednisolo-
na intravenosa a altas dosis durante siete dias,
sin mejoria significativa, por lo que se reali-
zaron seis sesiones de plasmaféresis y pos-
teriormente inmunoglobulinas intravenosas,
con discreta recuperacion sensitiva y mejorfa
motora progresiva. Ademds, se pautd suple-
mentacion con vitamina D por hipovitamino-
sis. Dos meses después presentd un segundo
brote con afectacion de la extremidad inferior
izquierda. Dada la rapidez de la recidiva, y
en coordinacién con el hospital de referencia,
se decidi6 iniciar tras el tratamiento agudo
un farmaco modificador de la enfermedad,
eligiéndose rituximab.

DiscusiON

La sospecha y deteccién precoz de EM en
la infancia es fundamental, a pesar de ser un
diagndstico poco frecuente en pacientes pedia-
tricos con primeros episodios desmielinizantes
aislados. Su identificacion temprana permite
iniciar cuanto antes tanto tratamientos agudos
como modificadores de la enfermedad, con un
impacto decisivo en el pronéstico neurolégico
de pacientes con una larga expectativa de vida
por delante.

En pediatria, la EM presenta algunas parti-
cularidades: predominan las formas remiten-
te-recurrentes con episodios focales o multifo-
cales sin encefalopatia® la recuperacién de los
brotes suele ser més rapida que en adultos y la
tasa de recaidas iniciales es mayor, sugiriendo
un componente inflamatorio mas marcado®9.
Alargo plazo, sin embargo, la progresion suele
ser més lenta y el prondstico funcional mas
favorablet?.

El diagnéstico diferencial del primer epi-
sodio desmielinizante incluye otras entidades
como los trastornos del espectro de la neuro-
mielitis 6ptica (anti-AQP4) y, especialmen-
te, las enfermedades asociadas a anti-MOG
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(MOGAD)®9. La superposicién clinica entre
estas enfermedades y la EM obliga a revisar
de forma periédica unos criterios diagndsticos
que estdn en continua actualizacién, ya que
un diagndstico preciso es determinante para
orientar tanto el tratamiento como el segui-
miento.

En el caso de la EM, los criterios de McDo-
nald han sido revisados recientemente (2024).
En la Tabla [ se resumen los principales cam-
bios respecto a 20177). Aunque los criterios son
comunes para adultos y nifios, existen matices
especificos en poblacién pediétrica, recogidos
en la Tabla II”’ que conviene tener en cuenta.

Respecto al tratamiento, diferenciamos el
manejo del brote agudo y el tratamiento cré-
nico o modificador de la enfermedad. En el
brote agudo, la primera linea es metilpredni-
solona intravenosa 30 mg/kg/dia (max. 1 g/
dia) durante 3-5 dias. Si la respuesta es insu-
ficiente, pueden utilizarse inmunoglobulinas
intravenosas o recambio plasmético; en nues-
tra paciente se opt6 por esta tltima alternativa
debido ala extensa afectacién medular®. Tras
un primer episodio, es recomendable valorar
suplementacién con vitamina D y promover
habitos de vida saludables, dado su impacto
sobre la actividad inflamatoria de la enferme-
dad®.

Para el tratamiento modificador, aunque
en adultos existen mas de 15 farmacos apro-
bados, en pediatria la evidencia atin estd en
expansion. El interferén beta y el acetato de
glatiramer se consideran de primera linea,
mientras que fingolimod y natalizumab son
opciones de segunda linea; el rituximab tam-
bién se utiliza con frecuencia en pediatria
debido a su experiencia en otras patologias
inmunomediadas®4.

El caso presentado corresponde a una
EM con actividad elevada desde el inicio. La
paciente ha precisado varias sesiones de plas-
maféresis, con una mejoria progresiva pero
una recuperacion funcional atin limitada,
pese a un tratamiento rehabilitador intensi-
vo. Ademas, presenta factores de riesgo aso-
ciados a una mayor actividad inflamatoria,
como hipovitaminosis D y obesidad. Aunque
la actualizacién de McDonald 2024 no habria
adelantado el diagnéstico en este caso (que
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TABLA I. COMPARACION DE CRITERIOS DE 2017 CON CRITERIOS DE 2024.

DICIEMBRE 2025

2017

2024

Herramientas para el
diagndstico

Se requieren presentaciones clinicas tipicas. El uso de

RM y marcadores del LCR son muy ttiles.

No siempre se precisan presentaciones clinicas tipicas.
Ademas de la RM y el estudio del LCR, se afiaden la
tomografia de coherencia éptica (OCT) y los potenciales
evocados visuales (VEP).

Localizaciones anatémicas

Periventricular, cortico-yuxtacortical, infratentorial y

médula espinal

Se afiade una quinta zona: el nervio dptico

Criterios de diseminacién
en espacio (DIS)

Lesion en > 2 zonas de las 4 posibles para cumplir
DIS, pero se necesitan criterios adicionales para el
diagnéstico de EM (DIT).

Lesion en > 2 zonas de las 5 posibles para cumplir DIS.

Lesion en > 4 zonas con clinica tipica — suficiente para

diagnoéstico de EM.

Lesion en 1-3 zonas — se necesitan criterios adicionales
(DIT).

Criterios de diseminacion
en tiempo (DIT)

Lesiones en T2 /FLAIR nuevas/aumentadas o lesiones

con realce por gadolinio para cumplir DIT.
Alternativa: presencia de bandas oligoclonales.

Lesiones en T2/FLAIR nuevas/aumentadas o lesiones con
realce por gadolinio para cumplir DIT.
Alternativa: presencia de bandas oligoclonales o indice kappa.

Otras lesiones en RM

No mencionadas

El signo de la vena central* y/o el signo del anillo
paramagnético** pueden apoyar y aumentar la especificidad
del diagnéstico de EM.

No son criterios necesarios.

OCT, VEP y RM del

No incluidas

Se pueden usar para estudiar la afectacion del nervio dptico.

nervio 6ptico

*Signo de la vena central: presencia de lesiones desmielinizantes en la sustancia blanca de alrededor de una vena.**Signo del anillo paramagnético: lesiones crénicas activas que

forman un anillo de hiposefial (por presencia de hierro)74.

TABLA II. PECULIARIDADES EN PEDIATRIA®,

OCTy VEP Técnicas poco estudiadas.

Signo dela La frecuencia en pacientes peditricos estd menos estudiada que en adultos,

vena central pero puede ayudar al diagnéstico diferencial con otras patologias (MOGAD).
Considerar cuando estd presenta en al menos el 50% de las lesiones.

Signo del anillo Poco frecuente, pendiente de establecer su valor diagnéstico.

paramagnético

Otras pruebas
complementarias
(aunque menos frecuente).

En primer episodio de enfermedad desmielinizante realizar anticuerpos
anti-MOG dada la mayor frecuencia de MOGAD y anticuerpos anti-AQP4

OCT: tomografia de coherencia dptica. VEP: potenciales evocados visuales.

ya cumplia los criterios de 2017), el cuadro
pone de manifiesto la importancia de realizar
desde el primer episodio un estudio comple-
to, incluyendo LCR con bandas oligoclonales
e indice kappa, RM craneomedular y RM de
nervios dpticos, tal y como recomiendan los
criterios actuales.

En conclusion, una evaluacion inicial
exhaustiva y la correcta aplicacion de los cri-
terios de McDonald permiten identificar pre-
cozmente la esclerosis miiltiple y establecer de
forma temprana el tratamiento mas adecuado,

con el consiguiente impacto en el pronéstico
neuroldgico y funcional del paciente pedia-
trico.
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