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dvoduccion a la EM en conarefo

La Esclerosis MUltiple es una enfermedad crénica
inmunomediada que se caracteriza por
la desmielinizacion y degeneracion neuroaxonal .

del sistema nervioso central.

L.a Esclerosis Multiple es una de las causas mas :
importantes de discapacidad neurolégica entodo .+
el mundo, y especialmente en gente joven.

e Elcursoclinico y el fenctipo de la Esclerosis Multiple es altamente variable.

@ Existen diferentes subtipos de EM:
Remitente-Recurrente, Secundaria-
Progresiva, Primaria-Progresiva. Atin
asi, en nifnos y adolescentes casi
exclusivamente (> 97%) presentan
el subtipo Remitente-Recurrente.
En estos casos la EM se manifiesta en
brotes o episodios, que disminuyen o
desaparecen espontaneamente o con
tratamiento en un periodo que puede
durar de dias a semanas.

Incidencias
de las FORMAS
PROGRESIVAS

E 3

e (Cabe destacar la importante afectacion cognitiva que se puede producir en
nifios con Esclerosis MUltiple, ya gue se estima gue hasta un:

w 0/ de nifios con Esclerosis Multiple de debut
® pediatrico pueden tener dificultades cognitivas,
caracterizadas por problemas a nivel de memoria
verbal, fluidez verbal y, sobre todo, atencion.

e Los nifos vy adolescentes con EM tienen un ritmo mas lento
de acumulacion de la discapacidad en comparacion con
los adultos, pero adquieren una discapacidad importante
hasta 10 afios mas jovenes que los pacientes que debutan
en la edad adulta. Se ha demostrado gue reducir el tiempo
entre la aparicion de los primeros sintomas v el inicio del
tratamiento permite un mejor control de la enfermedad v,
por tanto, un retraso de la aparicion de la discapacidad.

@ Hay disponibles mas de una decena de tratamientos
modificadores de la enfermedad para la forma Remitente-
Recurrente en el adulto, cuyo objetivo es reducir el
numero de las recaidas v, por tanto, reducir la discapacidad
acumulada. Ultimamente se han iniciado los primeros
ensayos clinicos con nifios, guiados por el Grupo de estudio
internacional para la EM-Pediatrica (IPMSSG) con el
objetivo de validar la eficacia y seguridad de los farmacos
en esta poblacion.

@ Existen factores que inciden enla calidad de vida de
los nifios que la padecen, como el dolor y la ansiedad/
depresion, que pueden llegar a afectar a casi la mitad de
los casos. Evidentemente, si aparece un detrimento de la
movilidad o brotes con afectacion neurologica importante,
este factor cobra un peso fundamental a nivel de la
autovaloracion de las limitaciones debidas la enfermedad.
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DATOS
EPIDEMIOLOGICOS

PREVALENCIA é'

La prevalencia de la Esclerosis Miltiple
‘por género es similar hasta los 12 aiios,
pero a partir de esta edad hay un claro
predominio femenino y es atin mas

Sin embargo, la enfermedad de aparicion
pediatrica tiene dificultades Unicas,

INCIDENCIA como es el potencial de discapacidad

marcado posterior a la adolescencia.

La prevalencia global de la Esclerosis
Multiple (incluidos nifios vy adultos) en
Europa es de aproximadamente 100-
120 enfermos por cada 100.000
habitantes, pero se ha demostrado un
incremento de esta incicencia en los
(itimos afios. Se calcula que entre un

3-5% de los casas de Esclerasis Miltiple
tienen los primeros sintomas en edad
pediatrica. (utilizando el corte de edat
de 18.anos) es de aproximadamente 1-2
casos porcada100.000, siendo un
1-3 % del total de casos diagnosticados,
aungue se estima que es una tasa
probablemente subestimada.

La incidencia va en aumento debido

a la mayor sospecha diagnostica y la
generalizacion del uso de la resonancia
magneética.

La incidencia aumenta con la edad
aungue no es frecuente en nifos
menores de 10 afios.

acumulada durante muchos afios, con

la repercusion asociada fisica, cognitiva,
emocional y econémica gue conlleva.
Estas dificultades Unicas hacen aun mas
importante el diagnostico precoz que
pueda contribuir a un mejor control de la
enfermedad vy, por tanto, un retraso de la
aparicion de discapacidad.
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Neurdlogo

Experto en:
Esclerosis Miultiple
vy Encefalitis

Hospital Universitari
MituaTerrassa

Prri

Neurodlogo formado en el Hospital de
Sant Pau, con una formacion especifica
en la Unidad de Esclerosis Multiple y
Encefalitis en el Hospital John Hopkins
de Baltimore (USA). Actualmente
esresponsable de la Unidad de
Esclerosis Muiltiple y de la Unidad de
Enfermedades neuromusculares en el
Hospital MutuaTerrassa, con especial
interés en la afectacion neurocognitiva
y en biomarcadores. Es uno de

los investigadores principales del
estudio “PerceptionsMS” que analiza
las preferencias terapéuticas de los
pacientes de EM.
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Neurdloga pediatrica

Experta en:
Neuroinmunologia
Yy Neuroinfectologia

@ SJ D Sant Joan de Déu

Barcelona - Hospital

8dd

Neuropediatra. Dirige la Unidad de
Neuroinmunologia Pediatrica

el Hospital Sant Joan de Déu Barcelona,
y el grupo de Investigacion sobre
enfermedades autoinmunes pediatricas
del Programa de Neuroinmunologia del
IDIBAPS - Hospital Clinic (Barcelona).

Es miembro del Grupo de estudio
Internacional de la Esclerosis

Multiple Pediatrica (IPMSSG) y del
Grupo Europeo de investigacion

en enfermedades desmielinizantes
pediatricas, y coordina el grupo de
Neuroinmunologia y Infecciones

del sistema nervioso de la Sociedad
Espariola de Neurologia Pediatrica.

SINTOMAS DE LA EM-
PEDIATRICA. CHECK
LIST DE SINTOMAS

La Esclerosis Multiple pediatrica es una
enfermedad cronica gue cursa con brotes.
Los brotes estan provocados por un nuevo
dafio a la mielina o sustancia blanca de causa
autoinmune.

Seglin la localizacion de este darfio o lesion
pueden presentar sintomas diferentes, aun asl
los tipos de brotes mas caracteristicos son:

Ef Neuritis éptica: provocado por un dano
o inflamacicén en el nervio dptico. Puede
ser unilateral (mas frecuente), o bilateral
El mino o nina presenta tipicamente dolor
a la movilizacion de los ojos, acompanado
por una vision borrosa y tipicamente
alteracicn en la vision de los colores o
discromatopsia. Al fondo de ojo puede
haber edema de papila o ser normal. En
los casos unilaterales podemos ver un
defecto pupilar aferente (DPAR)

[_T/, Sindrome de tronco cerebelar: se
puede presentar con un frastorno del
equilibrio v la coordinacion, y tambien
puede ir acompariado de alteracion de
pares craneales manifestandose en forma
de nistagmus, diplopia o vértigo.

[ Mielitis: con frecuencia la mielitis en la
EM es parcial por lo que los sintomas
caracterfsticos son las parestesias,
hipoestesia y/o disminucion de la fuerza
segmentaria y asimétrica. Tarmbien
podemos encontrar una banda
hipoestesia o disestesia en tronco o
abdornen, asl corno disfuncion de
esfinteres que se manifiesta tipicamente
con globo vesical

[ Sindrome hemisférico: es el menos
frecuente en la EM, dado gue puede
presentar parestesias, hipoestesia o
disfuncion motora y puede ser dificil
distinguirto de un sindrome medular. Atn
asl se caracteriza a menudo por afectar a
un hemicuerpo, con afectacion de la cara
ipsilateral. Raramente pueden presentar

sintomas cognitivos, convuisiones o afasia.

Leos pacientes tambien pueden presentar
sindromes multifocales en los que podemos
tener una combinacion de sintomas de
diferertes localizaciores de forrma simultanea.

Es importante tener en cuenta gue la
instauracion de los sintormas en la EM suele

ser gradual o subaguda (en unos dfas) aungue
también se podria instaurar de forma mas
brusca. Son sintormas persistentes, y aungue la
duracion es variable de dias a semanas, se suele
considerar que tienen una duracion minima

de 24 horas. Aungue no se traten pleden
resclverse en Linas sermanas espontaneamerte,
por lo gue la historia de uno de estos sintomas
sugestivos aungue haya autolimitado, tambign
nos tendra que poner en alerta y hacer las
pruebas complementarias (RM) para descartar la
enfermedad.

DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL Y PROCESO
DIAGNOSTICO

Habra gue hacer una buena historia clinica

y familiar y una exploracion fisica completa
incluyendo una evaluacion oftalmologica, para
asegurarnos de gue en el pasado no habia
presentado sintomas similares gue hubieran
pasado desapercibidos, la presenda de otros
sintomas sistémicos que Nos puedan hacer
sospechar de otra enfermedad, o antecedertes
familiares de enfermedades neurclcgicas o
autoinmures.

La primera prueba complementaria a realizar
ante la sospecha de uno de estos sintomas es
la realizacion de una RM cerebral vfo medular, A
excepcion de la neuritis Optica en la gue la RM
puUede ser normal o mostrar Lna inflamacion
aislada de los nervios oOpticos, en los demas
sintormas en general encontraremaos una lesion
de sustancia blanca localizada en la zona
topografica gue expligue los sintomas.

Ademas, en todos o5 casos, la presencia de
otras lesiones adicionales en la RM tanto cerebral
como medular asintomaticas, las caracteristicas
v localizacion de las lesiones, y/o la presencia

de captacion de contraste, nos podran ya dar el
diagnostico de Esclerosis MUltiple, incluso.en un

primer episodio, o indicarnos gue ese paciente
tiena mucho riesgo de desarrollarla.

Estas mismas caracterfsticas de la RM cerebral
también seran esenciales para ayudarnos

a diferenciar la Esclerosis MLltiple de otras
enfermedades desmielinizantes gue son mucho
mias frecuentes en la edad pediatrica como son
la encefalomielitis aguda diseminada (ADEM)
que se caracteriza por un sindrome poli o
multifocal acompanada de una encefalopatla,

o el trastorno del espectro de la neuromielitis
optica que tambien afecta al nervio optico y la
medula espinal de forma predilecta.

Otros biomarcadores come la presencia de
bandas cligoclonales en el LCR o la ausencia
de anticuerpos contra la glicoproteinade la
mielina de los cligodendrocitos (MOG) o contra
aquaporines 4 (AQP4) en sangre, también nos
apoyan el diagnostico de esclerosis miiltiple
frente a otras enfermedades desmielinizantes,
v seran pruebas a reallzar ante un episadio
desmiglinizante confirmado.

Finalmerite, a veces no es posible diagnosticara
Lin paciente en un primer brote, y sera esendial
hacer un seguimiento clinico v radiologico
continuado, para ver sivuelve a presentar
nuevos sintomas o Nueva actividad radiolégica
(nuevas lesiones en la RM que pueden ser
asintomaticas).

MANEJODELA
EM-PEDIATRICA
Y SEGUIMIENTO

Los pacientes con un primer episodio
desmielinizante o con una esclerosis multiple
diagnosticada regueriran controles clinicos v
radiolégices (RM) continuados para descartar
actividad clinica y radiclogica.

En el caso de lg neuritis Optica pero también

en todos |os pacientes con esclerosis multiple
adermas sera Util la realizacion de una tomografia
optica computerizada (QCT), gue es Una prueba
sencilla y rapida que da informacion del estado
del nervio optico mediante la medida del
espesor de algunas de sus capas. Durante la fase
aguca de la neuritis el grosor puede ser normal

o aumentado dada la inflarmacion pero en un
tiempo es frecuente ver Un adelgazamiento de
las fibras.

Los brotes de EM se sLielen tratar con
corticoides endovencsos a altas dosis durante
35 dias, tratamiento gue, aungue No parece gue
mejore el prondstico final de recuperacion, s
puede acortar el tiempo hasta la mejorfa de la
sintormatologla v aliviar o resolver |os sintomas
mas rapicdamente.

En algunos casos mas severcs puede ser
necesario ahadir otros tratamientos como
inmunoglobulinas endovenosas o Usar técnicas
de aféresis,

De cara al tratamiento general se ha visto gue
para disminuir el riesgo de convertira EM enun
primer episodio desmielinizante o |la aparicion
de nuevos brotes en Lina EM ya diagnosticada,
es importante fomentar los buenos habitos
como son evitar el tabaquismo, llevar una dieta
sana para evitar la cbesidad, asi como realizar
gjercicio fisico. Tambien es Importante mantener
Unos niveles de vitamina D en el rango alto de la
rormalidad, porlo gue la mayorfa de los nifos
ninas necesitaran tomar suplementos de forma
continuada.

lUna vez el diagnostico de esclerosis multiple se
confirme habra que inidar U tratamiento de
base para evitar la aparicion de nuevos brotes,
y continuar con la vigilancia clinica y radiologica
para ver si es efectivo. Si no es efectivo sera
necesario valorar otras opciones terapeLiticas,
pues actualmente disponemos de diferentes
perfiles de farmacos (mas o menos agresivos).
Como la mayoria de los tratamientos de la
esclerosis multiple son inmunosupresores,
desde el diagndstico de la enfermedad o de Ln
primer episodio desmielinizante con alto riesgo
de Esclerosis Multiple pensaremos en actualizar
el calendario vacunal para gue cuando se
comience el fratamiento inmunosuprescr esten
bien prategidos, asi como el control en una
Unidad especializada.

Durante el seguimiento también habra gue
tomar especial atencion en realizar valoraciones
cognitivas periodicas ya gue la enfermedad
puede afectar a la cognicion vy, si se identifican,
los nifos podran beneficiarse de adaptaciones
curriculares en la escuela o instituto



2004073997

fe m FUNDACION
ESCLEROSIS
MULTIPLE

Programa de sensibilizacion de la
Esclerosis Multiple infantil y juvenil
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