CARTAS CIENTIFICAS

Curso evolutivo y neuritis 6ptica en L)
la esclerosis multiple

Natural history and optic neuritis in multiple
sclerosis

Sra. Editora:

La esclerosis multiple supone la primera causa de enferme-
dad neurologica grave en jovenes y produce un importante
grado de discapacidad. En la poblacion pediatrica, aunque
es una entidad rara, se estima que el 10% del inicio de los
sintomas ocurre antes de los 18 afios.

Se presenta una serie de 9 pacientes diagnosticados de
esclerosis multiple segln los criterios de McDonald en la Uni-
dad de Neurooftalmologia del Hospital Clinico San Carlos de
Madrid. Se hall6 una mayor proporcion de mujeres y la edad
de diagndstico fue mayor en nifas (tabla 1). En las nifas
predomina la neuritis optica y los sintomas sensitivos y en
los nifos, los motores. El 44% presentaron un segundo brote
en menos de un ano. La agudeza visual de los pacientes con
neuritis optica como inicio de la enfermedad fue mayor de
20/30. En la tomografia de coherencia dptica no se observd
disminucion de la capa de fibras nerviosas de la retina, pero

Tabla 1 Caracteristicas de los pacientes con esclerosis
multiple infantil
n=9
Caracteristicas sociodemograficas
Sexo n (%)
Varon 3 (33)
Mujer 6 (67)
Edad media (DE) 12,6 (2,3)
Varones 11,7 (2,6)
Mujeres 13 (2)
Antecedentes familiares n (%) 1(11)
Sintomas al diagndstico n (%)
Neuritis optica 5 (56)
Sintomas sensitivos 2 (22)
Sintomas motores 1(11)
Sintomas cerebelosos 1(11)
Brotes media (DE) 2,9 (1,3)
Tratamiento n (%)
Interferdn beta-1a 5 (56)
Peginterferon beta-1a 1(11)
Rituximab 2 (22)
Natalizumab 5 (56)
Acetato de glatiramer 1(11)
Fingolimod 2 (22)
Sin tratamiento 1(11)
Pruebas complementarias n (%)
Lesiones en la resonancia magnética 9 (100)
cerebral
Bandas oligoclonales 4 (44)
Alteracion de potenciales evocados 7 (78)

DE: desviacion estandar.

en los potenciales evocados visuales se hallé una reduccion
en la amplitud de la latencia de la onda P.

Hasta el momento todos los pacientes han presentado un
curso clinico de esclerosis multiple remitente-recurrente. Se
ha utilizado natalizumab en 4 pacientes como tratamiento
de primera linea por haber presentado 20 mas brotes en
el primer ano. Rituximab se ha utilizado como tratamiento
de segunda linea en 2 pacientes, por ineficacia de interfe-
ron beta y fingolimod. Ambos pacientes resultaron positivos
para el virus Creutzfeldt-Jakob, por lo que se desestimé el
tratamiento con natalizumab (tabla 2).

La esclerosis multiple infantil presenta un predominio 2:1
enel sexo femenino, similar al encontrado en adultos. El
aumento de la preponderancia femenina en la adolescen-
cia es indicativo de una posible influencia hormonal sobre el
riesgo de de la esclerosis multiple en la pubertad’.

Ademas, el porcentaje de pacientes con esclerosis mul-
tiple con historia familiar varia entre el 10% y el 20% en
los estudios con periodos de observacion mas largos. La
diferencia puede ser debida a que no haya transcurrido el
tiempo suficiente para un diagnéstico de la enfermedad en
los familiares. Los casos con historia familiar no parecen
ser mas frecuentes en los casos de pediatria que en los de
adultos?.

Respecto al inicio de la enfermedad, el 80% de los pacien-
tes pediatricos se presentan con brotes tipicos, una cifra
similar a la de los adultos®. La neuritis 6ptica como inicio de
la enfermedad suele aparecer en un 15-30% y en el 50% a lo
largo del curso de la enfermedad. Se han descrito mayores
porcentajes en ninos, lo que coincide con lo observado en
nuestro estudio.

Los parametros de tomografia de coherencia optica de
dominio espectral son indicadores sensibles de la capa de
fibras nerviosas de la retina, que han demostrado ser muy
Utiles para evaluar la inflamacion y la neurodegeneracion en
la esclerosis multiple, ya que pueden predecir la progresion
de la discapacidad y la funcion visual. En esta enfermedad
se ha descrito una pérdida axonal progresiva que afecta
principalmente a la capa de fibras nerviosas de la retina
y al grosor de la capa de células ganglionares. En episo-
dios de neuritis 6ptica aguda, el adelgazamiento de la capa
de células ganglionares se puede medir antes del adelga-
zamiento de la capa de fibras nerviosas de la retina, y
el grosor de la capa de células ganglionares puede pre-
decir la funcion visual. Algunos estudios han demostrado
que la pérdida de fibras nerviosas de la retina y de célu-
las ganglionares se correlacionan con el inicio temprano de
la enfermedad, el sexo femenino, alteraciones en la RMN y
la funcién visual en la esclerosis multiple en adultos®. Sin
embargo, existen escasas publicaciones sobre la esclerosis
multiple pediatrica. Nuestro estudio incluyé a los nifos al
inicio de la enfermedad, lo que puede explicar la preserva-
cién de los axones, aunque algunos estudios han demostrado
un adelgazamiento de la capa de fibras nerviosas de la retina
en adultos con sindromes clinicamente aislados y duracién
de la enfermedad inferior a un ano. Se necesitan estudios
longitudinales para determinar si el adelgazamiento ocurre
en funcién de la duracién o de la edad de inicio de la
enfermedad.

Los potenciales evocados visuales en la esclerosis mal-
tiple sirven para evaluar la conduccion a lo largo de la via
visual con objetivo diagndstico, de seguimiento y pronos-
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Tabla 2 Caracteristicas clinicas, evolucion y pruebas complementarias de los pacientes diagnosticados con esclerosis multiple

Paciente Sexo Edad al Antecedentes Sintomas al NUmero de Sintomas de los Tratamiento RMN Potenciales BOC
diagnostico familiares diagnostico brotes siguientes brotes evocados
1 Mujer 12 - Neuritis 1 Interferdn beta 1a, + Alterados +
optica peginterferdn beta 1a
2 Mujer 10 W Neuritis 3 Paralisis del VI par  Interferon beta 1a, W Alterados
optica craneal, sensitivos  rituximab
3 Mujer 13 - Neuritis 5 Sensitivos, Interferon beta 1a, + Alterados +
optica motores natalizumab
4 Mujer 16 - Sensitivos 3 Sensitivos, Acetato de + +
motores glatiramer,
natalizumab
5 Mujer 12 - Neuritis 1 Sin tratamiento + Alterados
optica
6 Mujer 15 - neuritis 2 Sensitivos Interferon beta 1a + Alterados +
optica
7 Varon 14 - Motores 3 Motores, Natalizumab, + Alterados
oftalmoplejia fingolimod, rituximab
internuclear
8 Varon 13 - Sensitivos 4 Oftalmoplejia Interferon beta 1a, +
internuclear, natalizumab,
sensitivos fingolimod
9 Varon 8 - Cerebelosos 4 Neuritis optica, Natalizumab + Alterados -
motores

BOC: bandas oligoclonales; RMN: resonancia magnética.
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tico. La presencia de una onda con morfologia conservada
pero con latencia aumentada se considera un signo tipico de
un proceso desmielinizante. Estos hallazgos fueron encon-
trados en todos los pacientes incluidos.

La recaida clinica es el parametro principal para valorar
la actividad. El tiempo de recuperacion de los brotes es mas
rapido en nifos, pero la tasa de recaida durante el primer
ano es mayor que en adultos, lo que sugiere un curso de
enfermedad con un mayor componente inflamatorio®. Nues-
tros resultados apoyan esta hipotesis.

El tratamiento con terapias de primera linea aprobadas
en adultos ha demostrado un perfil seguro, con reduccion
de las recaidas del 30-40% en los nifos, cifras similares a
las de los adultos. En adultos, hasta un 30% no responden
a los tratamientos de primera linea®. En nuestro estudio
4 pacientes (44%) precisaron tratamientos de segunda linea
y apenas presentaron efectos secundarios, lo que confirma
la eficacia de estos tratamientos en ninos.

La esclerosis multiple infantil, a pesar de tener un curso
mas lento y benigno, dado el inicio precoz puede llegar a
producir un grado de discapacidad acumulada comparable
al de los adultos. Al existir una alta incidencia de neuri-
tis optica, el analisis del nervio optico con tomografia de
coherencia optica es (til para un seguimiento no invasivo.
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Encefalitis centroeuropea. )
Descripcion del primer caso
importado en Espafia en un paciente
pediatrico

Tick-borne encephalitis. Description of the
first imported case in Spain in a paediatric
patient

Sra. Editora:

La encefalitis aguda es una urgencia neurologica poco fre-
cuente que puede condicionar secuelas devastadoras'. Se
trata de un sindrome de disfuncion neuroldgica causada por
la inflamacion del parénquima cerebral, que puede deberse
a multiples causas. En pediatria, generalmente es secunda-
ria a una infeccion viral, aunque hasta en el 62% de los casos
no se identifica la etiologia’. Describimos el caso clinico de
un preescolar diagnosticado de encefalitis centroeuropea o
transmitida por garrapatas (TBE, del término inglés tick-
borne encephalitis). Enfatizamos la importancia de incluir

esta entidad en el diagnostico diferencial, especialmente
en pacientes procedentes de regiones endémicas.

Se trata de un paciente varon de 2 aiios, no vacunado por
decision parental, que acudi6 a Urgencias por somnolencia y
fiebre de 7 dias de evolucion con cefalea, fotofobia y sonofo-
bia, de inicio 5 dias después de volver a Espaia tras un viaje
de 2 meses a una region rural del noreste de Austria. Durante
el viaje habia presentado algunas picaduras de garrapata vy,
un mes antes del episodio actual, fiebre sin foco autolimi-
tada, permaneciendo asintomatico durante las 3 semanas
posteriores. Al ingreso, presentdé somnolencia (Glasgow 12
puntos), con irritabilidad, rigidez nucal y marcha ataxica.
La analitica mostraba leucocitosis (21.200/mm?) con neu-
trofilia (18.000/mm3), linfopenia (1.900/mm?3) y PCR y PCT
negativas. Neuroimagen (TC y RM) normal. El estudio de LCR
mostré pleocitosis linfocitica (125/mm?3, 95% mononuclea-
res) y proteinorraquia (47 mg/dl) con glucorraquia normal.
Se realizd panel meningitis/encefalitis FilmArray™ (bioMé-
rieux, Madrid, Espaia), que descarto las principales causas
bacterianas, virales y flngicas de infecciones del sistema
nervioso central. Ante la sospecha de meningoencefalitis
aséptica de probable etiologia viral se inicid tratamiento
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