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Resumen

El sindrome desmielinizante aislado (SDA) o primer
evento desmielinizante se define como un sindrome
neurolégico agudo asociado a desmielinizacién del SNC.
Puede ser un evento monofasico o el inicio de una enfer-
medad recurrente. Se clasifica en Sindrome monofocal
(cerebral, tronco encefalico, cerebelo, nervio éptico o
médula espinal) o polifocal: cuando existe combinacién
de los anteriores. El tratamiento estd orientado a lograr
la recuperacién funcional del paciente. Ademads, en
casos donde se retne los criterios para diagndéstico de
enfermedad de base, debera considerarse la necesidad
de indicar un tratamiento inmunosupresor.

Palabras clave: Encefalomielitis Diseminada Aguda
(ADEM), neuritis 6ptica, mielitis

Abstract
Guide to approaching the first demyelinating event in
pediatrics. Ibero-American Academy of Pediatric Neurology

Isolated demyelinating syndrome (IDS), or first de-
myelinating event, is defined as an acute neurological
presentation associated with central nervous system
(CNS) demyelination. It may occur as a monophasic
episode or represent the initial manifestation of a recur-
rent demyelinating disorder. IDS is classified as either
monofocal —affecting the brain, brainstem, cerebellum,
optic nerve, or spinal cord-or multifocal, when a com-

bination of these regions is involved.
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Management is primarily directed toward optimizing
functional recovery. Additionally, in patients who ful-
fill diagnostic criteria for an underlying demyelinating
disease, the initiation of immunosuppressive therapy
should be considered.

Key words: Acute Disseminated Encephalomyelitis
(ADEM), optic neuritis, myelitis

El sindrome desmielinizante aislado (SDA) o
primer evento desmielinizante se define como un
sindrome neurolégico agudo asociado a desmieli-
nizacién del SNC. Puede ser un evento monofasi-
co o el inicio de una enfermedad recurrente. Esta
diferenciacién es importante para decidir qué pa-
cientes requerirdn inmunosupresion crénica.

Los SDA pueden dividirse en monofocales o
polifocales dependiendo de las areas del siste-
ma nervioso afectadas®. NdE D5

El tratamiento del evento agudo tiene como
objetivo la recuperacién funcional y minimizar
secuelas.

Metodologia

Se realizé una revision sistematica de la lite-
ratura en Pubmed, Medline, Google scholar, Science
direct, de los articulos publicados en los tltimos
20 anos. Se calificaron las recomendaciones, de
acuerdo al sistema de niveles de evidencia de
Oxford 2011.
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Abordaje inicial

La clasificacién y diagnoéstico del sindrome
clinico se realiza en funcién de la evaluacién cli-
nica y estudios paraclinicos.

Sindrome monofocal: cerebral, tronco ence-
falico, cerebelo, nervio éptico o médula espinal.

Sindrome polifocal: combinacién de los ante-
riores. Cuando el evento incluye encefalopatia,
serd probablemente ADEM.

a. Evaluacién clinica

Interrogar: antecedentes familiares o perso-
nales de autoinmunidad, infecciones previas,
vacunaciones, sintomas sistémicos (ej. aftas
recurrentes, artralgias), episodios similares o
sintomas sutiles de déficits motores, sensitivos,
visuales o esfinterianos'. NdE D5

b. Exploracién Fisica

Examen neurolégico detallado, incluyendo
agudeza visual, visién cromatica, fondo de ojoy
estado de conciencia.

c. Estudios complementarios:

Evaluacién Radioldgica

Resonancia Magnética (RM) cerebral con cor-
tes finos de nervio 6ptico y médula espinal com-
pleta con contraste en resonador 1,5 T (debera
incluir secuencias ponderadas en T1 con y sin
contraste, T2 FLAIR, STIR, SWI/GRE, difusién y
ADC). Las lesiones desmielinizantes suelen ser
hiperintensas en T2 y FLAIR. Pueden presentar
captacién variable de contraste y aumento de
sefal en secuencias de difusién?. NdE D5

Estudio de LCR

Determinacién de proteinas, células, glucosa,
bandas oligoclonales (BOC) pareadas en suero.
En SDA suele observarse aumento de celulari-
dad y proteinas en LCR.

La pleocitosis (>100 células/mm?3) en LCR pue-
de ser sugestiva de Enfermedad asociada a anti-
cuerpos anti MOG (MOGAD).

Eosinofilia y polimorfonucleares en LCR son
sugestivos de AQP4 o MOGAD

La presencia de BOC restringidas al LCR su-
gieren EM especialmente persistentes.? NdE B 2b

En un estudio de cohorte comparativa entre
pacientes pediatricos con ADEM y CIS (sindrome
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clinico aislado) ningin paciente diagnosticado
con ADEM present6 sintesis intratecal de ban-
das oligoclonales, mientras que nueve de 24 con
CIS tuvieron sintesis intratecal (p<0.025)°. NdE B
2b

Estudios especificos (virales, bacterianos, mi-
coticos, busqueda de células neoplésicas) para
diagnésticos diferenciales'. NdE D5

Estudios en sangre

- Hemograma

- Hepatograma y funcién renal (AST, ALT,
GGT, creatinina, urea, ionograma), vitamina 25-
OH-D3

- Anticuerpos reumatolégicos (ANA (anti-nu-
cleares, anti-citoplasmaticos), C3 y C4

- Perfil tiroideo con anticuerpos antitiroideos

- Serologias IgG Virus Epstein Barr, Hepatitis
By C, Varicela

- Gammaglobulinas (IgG, IgA, IgM),

- Bandas oligoclonales (pareadas con LCR)

- En algunos paises serd necesario screening
para tuberculosis.

- Busqueda de anticuerpos Anti MOG y AQP4
por CBA**. NdE Alc

ADEM: Encefalomielitis diseminada
aguda

;Cudles son las caracteristicas clinicas de
ADEM?

Se debe sospechar ADEM en un paciente en-
tre 3 a 7 anos con encefalopatia aguda que no
puede explicarse por fiebre o periodo postictal,
asociada a déficits neurolégicos multifocales,
siendo los mdas comunes: signos piramidales,
cerebelosos y alteracién de pares craneales. El
grado de encefalopatia puede ser variable.

Puede asociarse a neuritis Optica y mielitis
transversa®. NdE C4

La progresién de los sintomas llega a su maxi-
ma severidad en 4-7 dias. La falla respiratoria es
infrecuente; sin embargo, entre 15-25% de ninos
con ADEM pueden requerir de cuidados intensi-
vos®. NdE C4

/Qué estudios complementarios se deben so-
licitar en ADEM?

La RM de cerebro en secuencia T2-FLAIR
muestra multiples lesiones hiperintensas, bi-
laterales, asimétricas, con bordes irregulares y

187




Articulo especial - Revisién

pobremente definidos®’, NdE C4 y D5. General-
mente afectando sustancia blanca profunda y
areas subcorticales.

En secuencias T1 contrastadas pueden iden-
tificarse areas de realce. Se han descrito lesio-
nes en sustancia gris, particularmente tdlamos
y ganglios basales, hasta en 24% de los casos®®.
NdE C4, D5

El compromiso medular ha sido descrito en
>1/3 de pacientes con ADEM, generalmente con
lesiones longitudinalmente extensas. Hasta 40%
de los pacientes con ADEM anti-MOG positivos
presentan lesiones medulares aun en ausencia
de sintomas. NdE C4

- E1 EEG resulta de utilidad para determinar el
ritmo de base y deteccién de crisis electrografi-
cas.” NdE D5

- Puncién Lumbar (PL): Pleocitosis linfo-
monocitica leve, hiperproteinorraquia, gluco-
rraquia normal con cultivos negativos. La pre-
sencia de BOC pareadas e indice aumentado
de Inmunoglobulina G (IgG) se ha documenta-
do solo en 29% de los casos y de manera tran-
sitoria®. NdE C4

- Anticuerpos: el fenotipo ADEM es la presen-
tacién méas comin de MOGAD pediatrico, siendo
positivo en 50% de los casos®. NdE D5

¢;Cuadl es el pronéstico en los pacientes con
ADEM?

Se recomienda realizar RM cerebral con y sin
contraste de control entre los 3-6 meses en todo
paciente con ADEM, con el fin de valorar resolu-
cién lesional y descartar diagnosticos diferencia-
les. El ADEM puede ser la forma de presentacién
de una enfermedad recurrente (Esclerosis Multi-
ple (EM) o Neuromielitis optica (NMOSD)2. NdE D5

Se recomienda la evaluacién neurocognitiva
en pacientes que presentaron ADEM’. NdE D5.

Sindrome cerebral
¢Cudles son las caracteristicas clinicas del
sindrome cerebral?

Las manifestaciones clinicas son variables.
Los pacientes con NMOSD anti AQP4+ pueden
presentar sintomas por disfuncién taldmica o
hipotaldmica (narcolepsia, hipersomnia, hipo-
tensién, sindrome de secrecién inadecuada de
hormona antidiurética)'. NdE C4
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Hemiparesia y encefalopatia pueden asociar-
se a lesiones hemisféricas cerebrales extensas
en 16-32% de los pacientes AQP4+ . NdE B 2b

Las manifestaciones clinicas cerebrales en
MOGAD son mas amplias que en NMOSD-
AQP4+. Las crisis convulsivas son infrecuentes
en AQP4 +, mientras que existe un fenotipo en
MOGAD caracterizado por crisis convulsivas, ce-
falea, encefalopatia, déficit neurolégico focal y
lesiones hiperintensas corticales unilaterales en
secuencia FLAIR conocido como encefalitis cor-
tical®. NdE C4

;/Qué estudios complementarios se deben so-
licitar en un sindrome cerebral?

Resonancia Magnética (RM) cerebral

Las lesiones cerebrales en EM afectan asimé-
tricamente la substancia blanca de hemisferios
cerebrales, tallo y cerebelo. Tipicamente son
pequenas y ovoideas. Las periventriculares es-
tan en contacto directo con los ventriculos late-
rales mientras que las yuxtacorticales afectan
fibras U.

La presencia de lesiones corticales o yuxta-
corticales es caracteristica de EM!'. NdE D5

La RM cerebral en MOGAD muestra multiples
lesiones hiperintensas en T2, largas, que afec-
tan sustancia blanca supratentorial, corteza y/o
nucleos grises profundos, frecuentemente invo-
lucran tdlamo y ganglios de la base.

Se identifican lesiones hiperintensas en T2 a
nivel de diencéfalo y tallo, particularmente en
areas adyacentes a los ventriculos en NMOSD
AQP4+!. NdE C4

Existen técnicas especificas tutiles en el diag-
néstico diferencial como la SWI (susceptibilidad
magnética). El signo de la vena central o anillos
paramagnéticos son altamente especificos para
EM™®. NdE C4 (Figura 1).

Anticuerpos

Ambas serologias (AQP4 y MOG) deben reali-
zarse en pacientes con eventos desmielinizan-
tes*>. NdE Alc

;Cudl es el pronéstico en los pacientes con
sindrome cerebral?

El pronéstico dependerd de la identificacién
de anticuerpos, en caso de pacientes AQP4+, el
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Figura 1 | Resonancia tipica de las distintas etiologias de SDA
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A: RM corte axial de nervios opticos, STIR con contraste: captacién longitudinal de ambos nervios 6pticos (flechas). B: RM corte
axial de cerebro, FLAIR: multiples imagenes hiperintensas que afectan la substancia blanca subcortical a nivel bifrontal y temporo-
occipital. C: RM medula corte sagital y axial en secuencia T2: Lesion longitudinalmente extensa hiperintensa en T2 que involucra el
cono medular (flecha), en corte axial hiperintensidad en T2 restringida a la substancia gris: “signo de la H”. D: RM Corte axial de
nervios opticos secuencia T1 con contraste que evidencia realce quiasmatico (flecha).E: RM corte axial infratentorial en secuencia
T2: imagen hiperintensa a nivel del &rea postrema. F: RM medular sagital y axial en secuencia T2: Lesién longitudinalmente extensa
(flecha), en corte axial LESION centromeduilar centromedular. G: RM en corte axial de nervios épticos secuencia SPIR: aumento de
sefal en nervio optico izquierdo (flecha).H: RM corte axial de cerebro en secuencia FLAIR: multiples lesiones hiperintensas a nivel
yuxtacortical y periventriculares. I: RM medular cervical sagital y axial en secuencia T2: lesién hipeintensa medular corta a nivel

C1-C2 (flecha), en corte axial afecta segmento posterolateral.

riesgo de recurrencia es del 90%, con una tasa
anualizada de recaida mayor y menor tiempo
para presentar recaidas en comparacién con los
seronegativos®®. NdE B 2b

En comparacién con la poblacién adulta, los
pacientes pediatricos AQP4+ han demostrado
un mejor prondstico de discapacidad'*. NdE B 2b

En dos cohortes de pacientes pediatricos
MOG-IgG +, el riesgo de recurrencia fue del 17-
20%%. NdE B 2b

En pacientes pediatricos con CIS durante un
seguimiento de 2 anos, el riesgo de recurrencia
fue del 50%, con un tiempo promedio a la prime-
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ra recaida de 8 meses, siendo finalmente diag-
nosticados con EM el 92%°. NdE B 2b

Neuritis optica

¢Cudles son las caracteristicas clinicas de las
Neuritis Optica (NO)?

En el 2022 se publicaron los criterios diagnos-
ticos para NO®*. NdE B3b

Incluyen criterios clinicos (pérdida subaguda
de la visidn, dolor a la movilizacién ocular, alte-
racién de la visién cromatica y defecto pupilar
aferente) asociados a criterios paraclinicos (To-
mografia de Coherencia 6ptica (OCT), RM o anti-
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cuerpos AQP4, MOG o BOC). El diagnéstico pue-
de realizarse en base a distintas combinaciones
de los mismos.

El 25% de nifios que se presentan con un
primer evento desmielinizante presentan NO,
puede ser un evento clinico aislado o formar
parte de patologias inflamatorias multifocales
del SNC. El compromiso suele ser bilateral en
pacientes prepuberales y unilateral en postpu-
berales, con ligero predominio femenino®. NdE
C4. El dolor a la movilizacién ocular puede estar
ausente hasta en 50% de los pacientes pediatri-
cos'. NdE D5

El examen oftalmolégico debe incluir agude-
za visual, visién cromatica y fondo de ojo. De-
pendiendo del sitio de inflamacién, en la NO
aguda se pueden observar defectos del campo
visual, con disminucién de la agudeza visual en
>90% de los casos. Una minoria de pacientes re-
fiere sintomas positivos (fotopsia) o escotomas.
Al examen fisico es frecuente encontrar defecto
pupilar aferente y en fondo de ojo edema papi-
lar en > 70% de los pacientes, particularmente
en pacientes Anti-MOG+ ° . NdE D5 y B3b

¢/Qué estudios se deben solicitar en un pa-
ciente con neuritis éptica?

Resonancia magnética (RM)

La NO aguda se manifiesta con aumento de
senal en secuencias T2 y STIR en la via éptica y

Tabla 1 | Resonancia tipica de las distintas etiologias de SDA™

Esclerosis Multiple

Extension de la lesion Focal

del Nervio Optico

Localizacion de la lesion Orbitaria y canalicular.

del Nervio Optico Compromiso intracraneal

es menos frecuente.

Unilateral
Compromiso del Raro
quiasma
Realce perineuritico o Raro

de la grasa orbitaria

Evolucion Radiolégica Resoluciéon completa
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captacién de gadolinio en T1 del nervio éptico
afectado®. NdE Alc (Tabla 1y Figura 1).

Tomografia de Coherencia Optica (OCT)

La OCT detecta cambios tempranos en la capa
de células ganglionares maculares (mGCIPL) y
permite medir la asimetria retiniana entre am-
bos ojos. Es ttil en el seguimiento longitudinal y
algunos hallazgos orientan a etiologias especifi-
cas (ejemplo: edema macular microquistico en
AQP4). La atrofia temporal es mas frecuente en
EM®. NdE B 3b

En los criterios diagnosticos para NO se refie-
re la presencia de edema papilar o una diferen-
cia entre ambos ojos en la mGCIPL >4% o > 4 ym
o de la capa de fibras nerviosas retinianas peri-
papilares (pRNFL) >5% o >5 pm en los 3 primeros
meses del inicio de sintomas?*. NdE B 3b

Potenciales evocados visuales (PEV)

Los PEV demuestran la transmisién axonal a
través del nervio optico. La latencia P100 anor-
mal confirma la presencia de neuropatia 6ptica,
pero no orienta sobre etiologia o prondstico®.
NdE C4

¢Cudl es el pronéstico en los pacientes con
NO?

En la poblacién pedidtrica 89% logran una agu-
deza visual > 6/9 a los 3 meses de seguimiento?.
NdE C4. Sin embargo, los pacientes AQP4+ presen-
tan un cuadro mas severo y de peor prondstico.

MOGAD

Frecuentemente

AQP4+
Longitudinalmente
longitudinalmente extensa

extensa

Compromiso orbitario es Compromiso intracraneal

mas frecuente Bilateral es el mas comun.

Bilateral
Asociado con lesiones Frecuente
longitudinalmente
extensas del nervio
optico
Comun Raro
Resolucion completa Atrofia
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Se han descrito como factores predictores
para desarrollar esclerosis multiple: edad >10
anos, presencia de BOC y lesiones en RM cere-
bralV. NdE C4

Mielitis

¢Cudles son las caracteristicas clinicas de la
mielitis?

Las mielitis inflamatorias pueden causar sin-
tomas motores, sensitivos, autondémicos o es-
finterianos dependiendo del sitio de lesién. Los
sintomas suelen desarrollarse de manera aguda
o subaguda, alcanzando su punto maximo en
dias o semanas.

Es infrecuente la progresién del déficit neu-
rolégico >4 semanas, en caso de presentarse
deberan descartarse otras etiologias como sar-
coidosis, cancer, enfermedades metabdlicas o
paraneopldasicas®. NdE D5

El cuadro clinico puede iniciar con dolor se-
guido de déficit motor o sensitivo unilateral
o bilateral, con disfuncién vesical o intestinal
asociada. La sintomatologia sensitiva puede ser
positiva (parestesias, hiperestesias, alodinia) o
negativa (adormecimiento)?’. NdE D5

El signo de Lhermitte (parestesias que se irra-
dian hacia la columna o las extremidades al
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flexionar el cuello) puede aparecer de manera
aguda o cronica.

Las mielitis secundarias a EM suelen ser mas
leves y parciales, mientras que las mielitis por
anticuerpos anti-AQP4 son mas severas, con
afectacién motora, sensitiva y vesical.

En la mielitis con anticuerpos anti-MOG el
compromiso del cono medular es mas frecuen-
te con consecuente disfuncién vesical’>. NdE D5
(Tabla 2).

JQué estudios se deben solicitar en un pa-
ciente con mielitis?

Resonancia magnética (RM) de médula completa

La resonancia de médula debe ser completa, in-
cluyendo secuencias ponderadas en T2, STIR y T1
con gadolinio. Las lesiones son hiperintensas en
T2 y STIR con variable captacién de gadolinio. Se-
gun la extensién sagital, las mielitis se clasifican
como cortas: <3 segmentos medulares o longitu-
dinalmente extensas: >3 segmentos medulares?.
NdE D5. En plano axial se valorara el compromiso
central o lateral y la afectacién de sustancia gris o
blanca. El patrén de captacién de contraste orien-
ta a la etiologia, siendo mas frecuente el realce de
cauda equina en MOG y la captacién puntiforme
brillante en AQP421. NdE D5

Tabla 2 | Caracteristicas clinicas de las mielopatias inflamatorias

Manifestaciones
clinicas en mielitis

desmielinizante

Debilidad >70%

Alteraciones sensoriales >70%

Nivel sensorial del tronco Comun (normalmente

completo)
Disfuncién intestinal/vejiga 50-60%
° Expanded disability 30%

Status Scale (EDSS) > 7 en el
nadir de mielitis

Recuperacion de ataques de A menudo incompleto

mielitis.
Necesidad de ayuda para la 40%
marcha a largo plazo
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>70% 40-50%

>70%

Comun (normalmente
completo)

60-80%

30%

Generalmente bueno

5-10%

>90%

Comun (tipicamente
parcial)

0-50%

Infrecuente

Generalmente bueno

1 0-15%
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Los nifios con mielitis pueden presentar le-
siones cerebrales asintomaticas (40% en EM),
por tal motivo se debera realizar RM cerebral en
todo nino con disfuncién medular??. NdE C4 (Ta-
bla 3 y Figura 1).

¢Cudl es el pronéstico en los pacientes con
mielitis?

La mielitis pediatrica tiene mejor pronoéstico
que en adultos, con una recuperacién completa
de hasta 50% a dos anos; sin embargo, algunos
pacientes presentardn déficits residuales seve-
ros?. NdE D5

Las secuelas mas frecuentes son déficits
sensitivos, vejiga neurogénica (15-50%) y pa-
raparesia severa residual en 25% de los casos.
Las siguientes variables condicionan mayor
riesgo de recaidas y discapacidad: < 3 anos,
mayor tiempo del inicio de sintomas al inicio
de tratamiento, nivel medular alto, multiples
segmentos medulares afectados, lesiones hi-
pointensas en T1, ausencia de pleocitosis en
LCR?*.NdE D5

La identificacién de hemorragia intralesional
predice un pobre pronéstico funcional. La mor-
talidad estd asociada al fallo respiratorio en le-
siones cervicales altas?. NdE D5

Los pacientes AQP4 + presentan una recupe-
racion incompleta con mayor grado de discapa-
cidad®. NdE D5

La mayoria de pacientes MOG + tienen buena
recuperacion, requiriendo apoyo para la marcha
solo en 6% de los casos.

Primer evento desmielinizante

En comparacién con pacientes NMOSD
AQP4+, los pacientes anti-MOG tienen puntajes
mas bajos en escala EDSS durante la recupera-
cién (1,8 vs 3,0), con solo 7% presentando EDSS
> 6, frente al 44% en NMOSD AQP4+. Sin embar-
go, la mielitis asociada a anti-MOG a menudo
se relaciona con disfuncién esfinteriana per-
sistente (44-59%), requiriendo cateterizacién a
largo plazo en 25% de los casos asi como dis-
funcién eréctil en 46% de los casos?*. NdE B3b

Algunos pacientes desarrollan espasmos téni-
cos paroxisticos semanas después de la mielitis
aguda, particularmente asociados a AQP4*. NdE D5

Sindromes de tronco y cerebeloso

¢;Cudles son las caracteristicas clinicas en un
sindrome de tronco o cerebeloso?

La paresia de pares craneales (paralisis facial,
oftalmoparesia, oftalmoplejia internuclear, dis-
fagia, disartria) sugiere afectacién de tallo cere-
bral 1. NdE D5

En pacientes con sindrome de tronco la pre-
sencia de vomitos intratables, hipo y nduseas es
ocasionada por lesiones bulbares dorsales (area
postrema SAP), generalmente asociado a anti-
cuerpos AQP4, sin embargo, se ha demostrado
la presencia de dichos sintomas en pacientes
MOG+ ?°. NdE D5

El SAP se asocia a NMOSD en 30.7% de los
casos®. NdE Alc, mientras que el sndrome de
tronco estd presente en pacientes con ADEM en
33.3%, NMOSD 76.9%, MOGAD 46.2% y EM 88%
de los casos®*. NdE C4

Tabla 3 | Caracteristicas radioldgicas de la mielopatias inflamatorias

Esclerosis multiple

Extension de la lesiéon Corta y multiple

Localizacion en el plano axial lateral
Localizacion cervical
Patrén de realce nodular

Evoluciéon Ganancia lesional
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AQP4+ MOGAD

Longitudinalmente Longitudinalmente

extendida extendida multiple

centro-medular sustancia gris signode la H

cérvico-toraco-lumbar compromiso del cono

medular

periférico Realce lineal del canal

central y peri-cono

Pueden evolucionar a la Resolucion de las lesiones

atrofia
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La afectacién cerebelosa puede manifestarse
con ataxia, disartria, marcha inestable, nistag-
mus, dismetria y vértigo** NdE Alcy B 2b y se
asocia ADEM (12.5%), MOGAD (53.8%) y NMOSD
(38.4%)%. NdE C4

;Cudles son los estudios complementarios
que se deben solicitar en un paciente con sin-
drome de tronco encefélico-cerebeloso?

Resonancia Magnética

Las lesiones caracteristicas en MOGAD a nivel
de tallo se localizan en pedtnculos cerebelosos,
tipicamente adyacentes al cuarto ventriculo y
en cerebelo’. NdE C4

En NMOSD las lesiones se localizan en regio-
nes con alta expresién de AQP4, principalmente
adyacentes a los ventriculos, con un patrén en
“puente de arco”, asi como en substancia gris
periacueductal. Uno de los hallazgos mas ca-
racteristicos es el area postrema, sin embargo,
podemos observar lesiones en pedunculos ce-
rebrales, pedunculos cerebelosos y bulbo raqui-
deo?. NdE D5

Las lesiones en EM a nivel infratentorial
que afectan tallo, generalmente se localizan
periféricas en pedunculos cerebelosos o cere-
belo.

La incidencia de lesiones tumefactivas en
fosa posterior es mayor en pediatria, pudiendo
simular neoplasias 2. NdE D5

Tratamiento agudo del SDA

El objetivo del tratamiento del SDA es lograr
la recuperacién funcional completa.

En ausencia de estudios basados en evidencia
para el tratamiento de SDA pediatrico, la ma-
yoria de las recomendaciones son extrapoladas
de poblacién adulta, reportes, series de casos y
anadlisis retrospectivos.

El tratamiento de primera linea sugerido son
los corticoides endovenosos metilprednisolona:
30 mg/kg/dia (max.1g/dia) 3-5 dias consecuti-
vos, pasando a Prednisona oral 1mg/kg/dia. El
descenso debe realizarse entre 4-6 semanas,
especialmente en aquellos pacientes con recu-
peracién incompleta?. NdE D5 El descenso de

MEDICINA (Buenos Aires) 2026; 86 (Supl IIl): 186-195

Articulo especial - Revision

corticoides durante > 5 semanas en el primer
evento estd asociado a un menor riesgo de re-
caidas y enfermedad recurrente en pacientes
MOG+ ?. NdE B 2b

Existe evidencia de un mayor beneficio con
metilprednisolona frente a dexametasona en
ADEM?®. NdE C4

El tratamiento debe iniciarse al momento del
diagnoéstico. En un estudio que compard pacien-
tes con NO por MOG y AQP4 los pacientes que
iniciaban esteroides < 7 dias lograban mayor re-
cuperacién de la agudeza visual?. NdE D5

Si los corticoides estan contraindicados o no
se observd respuesta completa deben conside-
rarse gammaglobulina endovenosa o recambio
plasmatico terapéutico (RPT).

La gammaglobulina se administra a una dosis
total de 2g/kg dividida en dosis iguales durante
2 - 5 dias?. NdE D5

El RPT es una técnica disenada para remover
moléculas de alto peso molecular como anti-
cuerpos, inmunocomplejos, citoquinas y otros
elementos inflamatorios. Requiere la colocacién
de un catéter central y un equipo entrenado en
el procedimiento con los insumos necesarios,
por lo que debera realizarse en un centro de alta
complejidad.

Se sugiere realizar: de 5 a 7 procedimientos
en dias alternos con el agregado de un inmuno-
supresor®. NdE C4

El RPT parece ser mas efectivo en pacientes
con anticuerpos positivos (AQP4, MOG)? NdE C4.

Si bien existen trabajos en poblacién adulta
que sugieren que el inicio de RPT antes de los 15
dias del debut podria ser un factor prondstico,
en la poblacién pediatrica no se encontraron di-
ferencias®. NdE C4

Luego de la recuperacién funcional serd im-
portante analizar basados en la clinica y estu-
dios complementarios si el paciente cumple cri-
terios para enfermedad de base y si requiere el
inicio de tratamiento inmunosupresor

Para el abordaje terapéutico de SDA se publi-
c6 el siguiente algoritmo®. NdE C4 (Figura 2).

Conflictos de interés: ninguno a declarar
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Figura 2 | Algoritmo terpautico del primer evento desmielinizante

Primer evento desmielinizante
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