NoOTAS CLiINICAS

Mielitis transversa en inmunocompetentes

E. Onate Vergara?, 1. Sota Busselo?, J. Garcia—Santiagob, R. Gaztanaga EXpésitob,

A. Nogués Pérez® y M.A. Ruiz Benito?

aUnidad de Lactantes. Seccion de PNeurologia Infantil. Seccion de “Radiologia Infantil. Servicio de Pediatria.

Hospital Donostia. San Sebastian. Espana.

La mielitis transversa aguda es una enfermedad medular
inflamatoria aguda caracterizada por disfuncién aguda o
subaguda motora, sensitiva y autonomica. La incidencia
es baja, estimindose en 1-4 casos por 10¢ habitantes/afio
y en nuestro medio esta patologia es excepcional, habién-
dose comunicado la mayoria en pacientes inmunodepri-
midos. Se describen dos nuevos casos en nifios inmuno-
competentes y se revisa la etiopatogenia, el diagnostico y
la evolucion de esta entidad.

Palabras clave:
Mielitis transversa. Nifios.

TRANSVERSE MYELITIS IN IMMUNOCOMPETENT
CHILDREN

Acute transverse myelitis is an acute inflammatory me-
dullar disease characterized by acute or subacute motor,
sensory and autonomic dysfunction. The incidence is low
and is estimated at 1-4 cases/10° inhabitants per year. In
Spain, the disorder is exceptional and most reported cases
have occurred in immunodepressed patients. We describe
two new cases of transverse myelitis in immunocompe-
tent children and review the etiopathogenesis, diagnosis
and outcome of this disorder.
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INTRODUCCION

La mielitis transversa aguda es una enfermedad inflama-
toria medular caracterizada por edema y necrosis de uno
o varios segmentos. Se manifiesta por disfunciéon aguda o
subaguda motora, sensitiva y autonémica. La incidencia
en la poblacion general se estima en 1-4 casos por 100
habitantes/ano. Puede afectar a cualquier edad, descri-
biéndose mayor incidencia en dos grupos de edad,
10-19 y 30-39 afios"2. Berman, en 198135, sobre una serie
de 62 pacientes, estima la incidencia en 1,34/10° ha-
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bitantes/ano, con un ratio de incidencia anual por
100.000 habitantes de 0,2+ 0,4 en el grupo de edad de 0 a
9 anos y 0,43 1,93 en el grupo de edad de 10 a 19 anos.

En nuestro medio se han comunicado pocos casos y la
mayorfa se refieren a nifios inmunodeprimidos®. Durante
los ultimos anos, se ha tenido la oportunidad de asistir
2 casos en ninos inmunocompetentes, motivo de la pre-
sente comunicacion.

OBSERVACION CLINICA

Caso 1

Lactante varén de 15 meses con claudicacion brusca de
ambas extremidades inferiores que imposibilita la bipe-
destacion. Ausencia de antecedentes infecciosos o trau-
mdticos. Antecedentes familiares y personales sin interés.

En la exploracion fisica destacan los siguientes datos: sen-
sorio normal, pares craneales normales y pupilas isocori-
cas y normorreactivas. Sin signos meningeos. Inestabilidad
en sedestacion. Bipedestacion y deambulacion imposibles.
Hipotonia en extremidades inferiores. Tono, fuerza y sensi-
bilidad de extremidades superiores, normal. Ausencia de
reflejos rotulianos y aquileos en ambas extremidades infe-
riores. Reflejo cutaneoplantar inexistente bilateral. Ausen-
cia de reflejos abdominales, cremastéricos y anales. Dolor
a la movilizacion de las extremidades inferiores con afecta-
cion simétrica. Ausencia de dismetria, temblor o nistagmo.
Fondo de ojo normal. Resto de la exploracion, normal.

La bioquimica sanguinea y el hemograma realizados al
ingreso fueron normales. Liquido cefalorraquideo (LCR):
citologia y bioquimica normales; reaccioén en cadena de
la polimerasa (PCR) de herpes virus y enterovirus, negati-
vo; cultivo viral, negativo; estudio de bandas oligoclona-
les e inmunoglobulinas normal.

Serologia en sangre de citomegalovirus, virus del her-
pes simple (VHS), virus de la varicela-zoster (VVZ), virus
de Epstein-Barr (VEB), virus de la hepatitis A (VHA), virus
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Figura 1. A) RM (proyeccion axial, secuencia T2W). El didmetro medular esta aumentado. Se evidencia un incremento de
senal irregular, preferentemente localizado en la sustancia gris. B) RM (proyeccion axial, secuencia 2 turbo). El
tamarno medular es normal. Se evidencia todavia al mes de evolucion un discreto aumento de la senial en la sus-

tancia gris.

de la hepatitis C (VHC), parotiditis, sarampion, rubéola,
Coxsackie, Echo y Parvovirus B19, negativas. Serologia
para Coxiella, Legionella, Mycoplasma pneumoniae y
Chlamydia, negativas. Serologia repetida a las 3 semanas,
negativa. Urocultivo, coprocultivo y antigeno de rotavirus
en heces, negativos; radiografias de térax, abdomen y
cadera: normales.

Ante los déficit sensoriales y motores hallados en la
exploracion fisica se realizo resonancia magnética (RM),
que muestra a nivel del segmento medular D11/D12 una
alteracion de la senal con hiperintensidad en T2, sugesti-
vo de mielitis transversa (fig. 1A). Se completa el estudio
con un electroencefalograma (EEG) que no muestra alte-
racion y 6 semanas después se estudian los potenciales
evocados somatosensoriales que ponen de manifiesto un
moderado retraso en la latencia de la onda talamo-corti-
cal, pero con conservacion del potencial.

En cuanto a las vias urinarias, la ecografia y la funcion
renal basal fueron normales. El estudio urodindmico mos-
tr6 una vejiga hipertonica con residuo posmiccion, por
lo que se inici6 tratamiento con anticolinérgicos y sonda-
je intermitente.

El tratamiento se realiz6 con dexametasona por via in-
travenosa (1 mg/kg/dia, 10 dias; 0,6 mg/kg/dia, 7 dias; y
retirada progresiva en 15 dias). El paciente, tras la finali-
zacion del tratamiento, continué con incapacidad para la
deambulacion y con una sedestacion ain inestable.
Experiment6 una recuperacion progresiva de los reflejos
osteotendinosos (ROT), bilaterales y simétricos, persis-
tiendo alteracion de la sensibilidad profunda y ausencia
de reflejos plantares y cremastéricos.

A los 2 meses, en la RM se observa una importante me-
jorfa con un cono medular de tamafio normal, persistiendo
imagenes hiperintensas en T2 bilaterales y simétricas re-
lacionadas con cambios residuales por mielitis previa
(fig. 1B). A los 3 meses mejora en motilidad de extremida-
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des inferiores aunque con tendencia de los pies al equino.
Reflejos rotulianos vivos con aumento del drea reflexoge-
na. Reflejos abdominales presentes con ausencia de los
cremastéricos y plantares. Se mantiene pocos segundos en
bipedestacion, con debilidad e hipotrofia muscular de ex-
tremidades. Contintda con sondaje vesical intermitente.

Caso 2

Varén de 5 anos y medio que consulté por cojera de-
recha de 3 dias de evolucién con empeoramiento progre-
sivo, imposibilidad de la marcha y de la bipedestacion.
No referia antecedentes traumaticos ni otra sintomatolo-
gia acompanante. Un dia antes del comienzo del cuadro,
habia recibido una dosis de vacuna meningocécica de
polisacarido capsular A y C. Antecedentes familiares y
personales sin interés.

En la exploracién destacaban los siguientes datos: sen-
sorio despejado, pupilas isocdricas y normorreactivas. Pa-
res craneales normales. Tono muscular, fuerza y sensibi-
lidad normales en extremidades superiores. Imposible la
bipedestacion y la deambulacion, incluso con ayuda. Li-
gera inestabilidad en la sedestacion. ROT vivos y simétri-
cos en extremidades inferiores, con signo de Babinski
bilateral y clono aquileo inconstante. Fondo de ojo nor-
mal. Buen control de esfinteres. Signos meningeos nega-
tivos. Resto de la exploracion, normal.

Hemograma, bioquimica sanguinea y creatinfosfocina-
sa, normales. Serologia para citomegalovirus, VHS, VVZ,
sarampion y parotiditis, negativas; LCR, normal; EEG, nor-
mal. Al dia siguiente de su ingreso, los signos clinicos son
mds acusados, con paraparesia flicida de predominio en
extremidad inferior izquierda (signo de Babinski positivo
y clono aquileo). Se realizé RM, que fue normal a nivel
cerebral, pero a nivel medular se observa ensanchamien-
to medular (fig. 2A) que se extiende desde D1 a D4 con
senal hiperintensa en T2 y en la proyeccion axial hiper-
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intesidad en parte lateral izquierda de éste segmento me-
dular (fig. 2B). Tratamiento inicial con prednisona oral
(2 mg/kg/dfa; 1* semana; 1 mg/kg/dia, 2*-4* semanas,
con retirada progresiva en las 2 semanas siguientes). La
evolucion es ripidamente satisfactoria; tras 48-72 h del
comienzo del tratamiento, puede colocarse de pie, pre-
senta marcha inestable con asistencia.

Los potenciales evocados somatosensoriales a la sema-
na del comienzo del tratamiento, son compatibles con
una afectacion cordonal posterior derecha.

A las 2 semanas, el nifilo camina aceptablemente, aun-
que inestable. La RM al mes del ingreso muestra una nor-
malizacion en el segmento afectado y minimos cambios
de senal en T2, lo que clinicamente se corresponde con
una mejoria clara, aunque con cierta torpeza a la deam-
bulacion. En el control realizado a los 8 meses, los
hallazgos exploratorios son normales, y lo potenciales
evocados practicamente se encuentran en los limites nor-
males.

DiscusiON

La etiologia de la mielitis transversa aguda (MTA) se
relaciona con dos tipos de procesos’®: a) autoinmunes,
unos localizados en los tractos centrales de las vainas de
mielina y otros en el contexto de enfermedades sistémi-
cas, especialmente enfermedades del coldgeno, y b) con
procesos infecciosos con agresion directa en la médula
espinal.

En la mielitis transversa de instauracion brusca, como
en nuestros casos, es dificil establecer la patogenia, en el
sentido de infeccion o de cuadro autoinmune, que dé lu-
gar a necrosis de la sustancia gris® o a lesion en la sus-
tancia blanca, desmielinizacion perivenosa, e infiltrados
linfocitarios, respectivamente

La patogenia mds comun de la MTA es la autoinmune no
sistémica®’. Con frecuencia se recoge antecedente infec-
cioso previo a la aparicion de los sintomas. Se han visto
implicados numerosos virus (parotiditis, sarampion, rubéo-
la, virus Echo, VHA, citomegalovirus, VEB, VVZ, Coxsac-
kie, influenza y VHS) y, en ocasiones, otros microorganis-
mos (bacterianos)?310-13. También se ha asociado con
vacunas!3:11.1214.15 (difteria, tétanos, rubéola, hepatitis B,
rabia, Bordetella pertussis, colera, tifus, poliomielitis).

En nuestros casos no se pudo encontrar ningiin agente
infeccioso causal. En el caso 2 existi6 un antecedente va-
cunal de meningococo polisacdrido capsular A y C, aso-
ciacion que no se ha descrito hasta la actualidad.

Los hallazgos clinicos observados en los 2 casos y la
evolucion de éstos, son compatibles con MTA. Existia un
déficit motor y sensorial por debajo del nivel lesional y
la disfuncion vesical (caso 1) también es un hallazgo fre-
cuente en esta patologia211.16.17,

Los hallazgos en el LCR varfan en funcion del momen-
to en que se realice la puncion lumbar, encontrindose en
ocasiones una moderada pleocitosis de predominio linfo-
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Figura 2. A) RM (proyeccion sagital, T2). Ensanchamien-
to fusiforme de la médula dorsal entre los seg-
mentos D1-D4. B) RM (proyeccion axial, T2).
Se aprecia una hipersenial en T2 que es mds evi-
dente en la mitad izquierda de la médula.

citario y elevacion de proteinas®; estos hallazgos son de
poca ayuda, si bien facilitan el descartar enfermedades
del tipo Guillain-Barré.

Las pruebas de neuroimagen ayudan a establecer el
diagnodstico, después de descartar otras enfermedades
medulares. La RM delimita la extension de la lesion por la
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constatacion de una region hiperintensa en T2 acompa-
fado por un aumento del tamafio medular?121819 L4 le-
sion se localiza a nivel tordcico en un 80 % de los casos!”,
como se observé en nuestros pacientes.

La evolucion interindividual es variable, desde la recu-

peracion total en el primer mes, hasta déficit permanen-
tes; segin algunos autores, el nifio presenta una mejor
evolucion que el adulto!”. Algunos autores consideran
improbable que la evolucion sea favorable si ésta no se
produce en los primeros 3 meses®. Cuando el dolor inicial
es intenso y la progresion de la parilisis y la disfuncion
esfinteriana es rapida, predicen una peor recupera-
cion®17. Asimismo, la ausencia de conduccion central en
potenciales evocados y para algunos autores?*2! la pre-
sencia de la proteina 14-3-3 en el LCR, que es un marca-
dor de lesion neuronal en la fase aguda.

Las secuelas no se pueden considerar definitivas hasta

transcurridos 6 meses?2. En nuestros casos, la evolucion
ha sido similar a las referidas en otras comunicacio-
nes! 451219 Ambos presentaron sintomatologia aguda,
pero la de peor prondstico coincidio con el paciente de
forma de inicio mas brusco y que fue el que experimen-
t6 un mayor dolor.

La respuesta al tratamiento con glucocorticoides ha

sido variable. El tratamiento rehabilitador es considerado
por la mayoria de autores, como imprescindible para una
mejor recuperacion?®?2,
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