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Resumen. La Esclerosis multiple (EM), es una enfermedad de naturaleza
autoinmune debida a la destruccion de la capa de mielina y de las fibras ner-
viosas y, secundariamente, a un dafio neuronal progresivo. Se caracteriza por
la ocurrencia sucesiva de focos de desmielinizacion diseminados en tiempo y
espacio en varias areas de la sustancia blanca del SNC, incluyendo la region
peri ventricular, médula espinal, tronco encefilico, cerebelo y nervio éptico.
Como ¢l diagnostico en edad pediatrica es mucho mas dificil debido a la ma-
yor frecuencia de pacientes con Encefalomielitis Aguda Diseminada (EMAD),
y al mayor reto que enfrenta el médico para tratar de excluir otras entidades
clinicas, se¢ puede establecer este diagnodstico cuando se demuestra la ocu-
rrencia de lesiones en la sustancia blanca con diseminaciéon en tiempo y espa-
cio las cuales no pueden ser explicadas por otros mecanismos o entidades pa-
tologicas. El propoésito de este articulo es revisar los parametros actuales de la
EM en edad pedidtrica, los dilemas en cuanto a la validez de los criterios para
el diagnostico, manifestaciones clinicas, su diferenciacion de otros trastornos
desmiclinizantes, y su proceso diagndstico. La EM, aunque infrecuente, es un
diagnostico valido dentro del espectro de las enfermedades desmielinizantes
inflamatorias de la infancia. El cuadro clinico puede ser indistinguible de una
encefalopatia aguda diseminada multifocal o puede presentarse con manifes-
taciones focales. Para confirmar o descartar ¢l diagnostico se requiere un ra-
zonado juicio clinico y la practica de examenes paraclinicos. No es posible la
diferenciacion entre la EMAD y la EM en un primer episodio ni por la clinica,
el liquido céfalo raquideo (LCR) o la neuroimagen; siendo atn necesarios cri-
terios de consenso tanto clinicos como paraclinicos. Estan pendientes todavia
muchas interrogantes las cuales s6lo pueden responderse mediante los estu-
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dios prospectivos, usando medidas clinicas uniformes que permitan delinear
los rasgos demogrificos, neurolégicos, y neuropsicologicos de la EM vy las
otras formas de trastornos desmielinizantes adquiridos de la infancia
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Abstract. Multiple sclerosis (MS) is an autoimmune disease caused by
the destruction of the myelin layer and the nervous fibers, and secondary by a
progressive neuronal damage. It is characterized by episodes of demyelination
disseminated in time and space in different areas of the white matter of the
CNS which includes periventricular region, spinal cord, brain stem, cerebe-
llum and optical nerve. Due to the confusing differential diagnosis of MS in
children with other demyelinating diseases such as ADEM, it is important to
reach this diagnosis when there is proof of white matter lesions disseminated
in time and space that cannot be explained by any other mechanisms or pat-
hologies. The goal of this paper is to review the diagnostic parameters used
for MS in the pediatric age, the dilemmas regarding the validity of diagnostic
criteria, clinical manifestations, differentiation of other demyelinating disca-
ses, and the diagnostic process. MS although infrequent, is a valid diagnosis
among the spectrum of childhood inflammatory demyelinating diseases. The
clinical presentation might be indistinguishable from a multifocal acute disse-
minated encephalopathy or could be presented with just focal signs. A reaso-
nable clinical judgment and the practice of laboratory tests confirm or rule
out the diagnosis. It is not possible to differentiate between ADEM and MS in
a first episode, nor by the clinical, the CSF, neither the neuroimaging. There
are still needed consensus criteria both clinical and laboratory test. There are
many question still to be answered using prospective studies, and standardi-
zed clinical measures that will allow the delimitation of the demographic,
neurological, and neuropsychological aspects of the MS and other form of ac-
quired demyelinating discases in children.
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INTRODUCCION secundariamente, a un dafno neuronal pro-

gresivo. Se caracteriza por la ocurrencia su-

La Esclerosis maltiple (EM), es una en- cesiva de focos de desmielinizacion disemi-
fermedad de naturaleza autoinmune cuyo nados en tiempo y espacio en varias areas
origen se relaciona con la destruccion de la de la sustancia blanca del SNC, incluyendo
capa de mielina y de las fibras nerviosas vy, la region periventricular, médula espinal,
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tronco encefailico, cerebelo y nervio 6ptico
(1). La EM representa una de las entidades
mas comunes entre los individuos jovenes, y
su diagnostico es infrecuente en la edad pe-
diatrica. Se han obtenido grandes avances
respecto del diagnéstico y manejo de la EM
en el adulto (2-4). La mayor disponibilidad
de las investigaciones paraclinicas: poten-
ciales evocados, inmunoglobulinas y bandas
oligoclonales en el LCR y, en particular, la
resonancia magnética cerebral, han facilita-
do su diagnostico (5). Asi mismo, se ha en-
fatizado recientemente el valor de un diag-
ndstico temprano y tratamiento adecuado,
habida cuenta de los avances en las terapias
efectivas que alteran el curso de la enferme-
dad. Como el diagnostico en edad pediatri-
ca es mucho mas dificil debido a la mayor
frecuencia de pacientes con Encefalomieli-
tis aguda diseminada (EMAD), y al mayor
reto que enfrenta el médico para tratar de
excluir otras entidades clinicas como posi-
bles diagndsticos, se puede establecer este
diagnostico s6lo cuando se demuestra la
ocurrencia de lesiones en la sustancia blan-
ca con diseminacion en tiempo y espacio,
las cuales no pueden ser explicadas por
otros mecanismos o entidades patoldgicas
(6). Si bien actualmente existen discrepan-
cias en torno a la definicion de EMAD, asi-
mismo se presentan dudas sobre la validez
de los criterios necesarios para los pacien-
tes pediatricos con sospecha de EM, o si un
sindrome clinicamente aislado puede dife-
renciarse de la EMAD y, no menos impor-
tante, si la EMAD recidivante puede distin-
guirse de la EM (7). Tampoco se han identi-
ficado completamente los factores de riesgo
ni el papel de los factores étnicos o gendéti-
cos en la poblaciéon pediatrica. No obstante,
la observacién de ninos con un cuadro clini-
co sugestivo, asociado con pruebas de labo-
ratorio o neuroimagen como las menciona-
das en la poblacién adulta con EM, hace ne-
cesario aplicar esquemas diagnésticos que

combinen los hallazgos clinicos y paraclini-
cos, y permitan establecer el diagnoéstico
en este grupo de pacientes. El propésito de
este articulo es revisar los parametros ac-
tuales de la EM en edad pedidtrica, los di-
lemas en cuanto a la validez de los crite-
rios para el diagndstico, manifestaciones
clinicas, su diferenciacién de otros trastor-
nos desmielinizantes, y su proceso diagnos-
tico.

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de la EM es variable,
pero se considera actualmente que el riesgo
de la poblacion general es de 1 en 1000. Se
estima una poblacién mundial de 2,5 millo-
nes de personas; 450.000 han sido diagnos-
ticados en los Estados Unidos y 50.000 en
Canada (8). La EM afecta preferentemente
a los sujetos entre los 20 y 40 afios, con un
pico maximo a los 30 anos, predominando
en las mujeres con una proporcion de 1,8 a
2. Los estudios de poblacion y series de ca-
sos control muestran que entre 2,5 a 5% de
la poblacién con EM son menores de 17
anos (4, 9-14). La edad media de presenta-
cion para estos pacientes es de 13 anos. En
Venezuela, del total de 714 pacientes regis-
trados en el programa nacional de EM, 15
son menores de 17 afos, lo cual representa
un 2,5% (15). Se han publicado casos anec-
déticos en sujetos menores de un ano y una
seriec de 49 pacientes menores de 6 afos
(16). Se estima que aproximadamente el
0,3 a 2% del total de pacientes con EM es
menor de 10 anos, si bien esta proporcién
no incluye los sujetos con presentacion cli-
nica atipica, que pudieran no ser diagnosti-
cados (13, 17, 18). En los sujetos mayores
de 12 anos predominan las mujeres en una
relacion de 3:1, a diferencia de los menores
de 10 anos con una relacion de 1:1, enfati-
zando el papel de posibles factores hormo-
nales.
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INTERROGANTES AUN PENDIENTES

Al no existir un marcador biol6gico es-
pecifico, algunos de los grandes dilemas
que se le presentan al clinico son los refe-
rentes a: 1) cCudles criterios son necesarios
para el diagnéstico en pacientes pediatricos
con sospecha de EM? 2) éCudl debe ser la
aproximacion clinica ante un paciente que
presenta un primer episodio de disfuncion
neurolégica focal que pudiera corresponder
a la primera manifestacion de EM? y 3) 4Co-
mo diferenciar una forma de enfermedad
desmicelinizante inflamatoria aguda, como
la EMAD, de la EM? (19, 20).

Si bien el diagnostico de EM en nifnos
es posible sobre la base de elementos clini-
cos, paraclinicos y evolutivos que demues-
tran la diseminacion temporal y espacial del
trastorno, debe sefalarse que en ocasiones
se confrontan problemas para el diagndsti-
co correcto y s6lo la evolucion en el tiempo
da la respuesta a esta incognita. Cabe men-
cionar también los aspectos madurativos
del SNC, relacionados con la expresion cli-
nica del trastorno en la edad pediatrica.
Este hecho anade una particular considera-
cion con relacion a los criterios de neuroi-
magen, los cuales no han sido validados en
la poblacién pediatrica, razon por la cual no
hay consenso (20-21).

A pesar de que cada dia se acumula
mayor evidencia acerca de la validez de la
EM en nifos, existen dificultades al momen-
to de diferenciar esta entidad clinica de las
otras enfermedades con clinica y neurora-
diologia parecida. A continuacién, se anali-
zan cada una de estas interrogantes relacio-
nadas con la EM y su presentacion en eda-
des pediatricas.

1) Criterios necesarios para edades
pediatricas. Aproximacion al diagnéstico
El diagnodstico de EM se basa en la de-
mostracion de los elementos clinicos que
son la evidencia de una disfuncion de la sus-

tancia blanca, la cual debe comprometer
mas de un drea del SNC y debe ser disemi-
nada en tiempo. Deben excluirse otras ex-
plicaciones posibles de los sintomas y des-
cartar otras entidades, para lo cual es nece-
sario obtener informacion adicional sumi-
nistrada por una adecuada historia clinica y
examen neurologico detallado. Este dltimo
comprende la bisqueda de los signos que
sugieren alteraciones del nervio optico, la
reduccion de la fuerza, alteracion de los re-
flejos, coordinacion, y sensibilidad. Un se-
guimiento clinico y la practica de otros exa-
menes permiten orientar el diagndstico.
Como no existen marcadores paraclinicos
patognomonicos de la EM, el diagnostico es
principalmente clinico con la ayuda de es-
quemas diagnosticos que combinan los ha-
llazgos clinicos y paraclinicos (2, 22-24).

La presentacion clinica de la EM en ni-
nos es parecida a la encontrada en adultos,
con algunas especificidades. Las manifesta-
ciones iniciales pueden ser monosintomati-
cas o poli sintomaticas, ¢ incluyen signos y
sintomas sensitivos o visuales. También
pueden observarse sintomas motores y en
general, aquellos que sugieren compromiso
de tallo cerebral. Si bien los signos y sinto-
mas de presentacion en nifios son similares
a los del adulto, predominan los trastornos
visuales, la afectacion sensitiva, la ataxia, y
trastornos de conciencia en grados varia-
bles (6, 9, 24). La paresia motora pura que
compromete tipicamente los miembros, es
un sindrome de presentaciéon menos coman
en adolescentes (15%) que en adultos
(50%). En dos series importantes, los sinto-
mas clinicos iniciales consisticron princi-
palmente en manifestaciones sensitivas,
motoras y de tallo cerebral (9,10). Por otra
parte, en ninos prepuberales es frecuente
que se manifieste en forma aguda como una
encefalopatia difusa, o una encefalopatia de
tronco con deterioro del sensorio, menin-
gismo y compromiso de pares craneanos,
hecho que obliga, de entrada, a considerar
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como diagnéstico diferencial inicial con la
EMAD (6, 25).

En una serie de 57 pacientes pediatri-
cos, 46 con diagnodstico de EMAD y 11 de
EM, se encontré que la edad de los sujetos
con EM era mayor (promedio = 10,73 afios)
que los que presentan EMAD (promedio =
5,78 anos), siendo esta diferencia significa-
tiva (p = 0,001). Hubo mayor ntiimero de
varones en ambas entidades clinicas; en la
EMAD la proporcion fue de 1:2, y en la es-
clerosis multiple de 1:1, favorable a los va-
rones. Al estudiar los sintomas de presenta-
cion de estos pacientes (Tabla I). Se obser-
v6 una diferencia significativa en los sinto-
mas iniciales de ambas entidades clinicas.
En especifico, se puede ver como la fiebre y
los antecedentes infecciosos son significati-
vos para la EMAD, mas no para la EM. Por
el contrario, las alteraciones visuales son
significativas en los ninos con EM. De los
casos con diagnostico inicial de EMAD que
evolucionaron hacia una EM, todos tuvieron
como sintoma de presentacion inicial alte-
raciones visuales (neuritis 6ptica y/o diplo-
pia). Los otros sintomas que incluyen con-
vulsiones, ataxia, paresias, y paralisis facial,
no fueron discriminativos entre ambas
muestras (26).

Asi se tiene un punto de orientacion
diagnostica: en un nino con elementos cli-
nicos que sugieren disfuncion de la sustan-

cia blanca, y con antecedentes infecciosos y
fiebre se podria pensar desde un inicio en
una EMAD. Si por el contrario, estos signos
no estan presentes pero si hay alteraciones
visuales, esto seria un punto para inclinar el
diagnostico hacia una EM, o al menos reali-
zar un seguimiento riguroso teniendo pre-
sente la posibilidad de una recaida.

La forma recurrente-remitente de la
EM es la evolucion mas comun en la edad
pediatrica, especialmente en los menores
de 10 anos, aunque no suele mantener una
evolucion progresiva luego de la pubertad.
Se ha senalado que los casos con inicio pos-
terior (después de los 10 afos), muestran
un curso progresivo continuado, pero se ne-
cesitan estudios prospectivos para poder
confirmar esta observacion (6, 7). En la se-
rie de Ghezzi y col. (10) 34% de los pacien-
tes presentaron recaidas en el primer ano;
6 de los 7 (87%) pacientes descritos por
Sanchez Calderén y col. (13) evolucionaron
en forma recurrente-remitente y el 63% de
los ninos menores de 6 anos descritos por
Ruggieri y col. (16), tuvieron recaidas.

Si existe la sospecha clinica de EM, la
Resonancia magnética (RM) se emplea como
auxiliar en la certeza diagnostica o para pre-
decir el desarrollo de EM en los pacientes
con sindromes clinicamente aislados (pri-
mer episodio de desmielinizacion). No obs-
tante, se desconoce el valor pronéstico de la

SINTOMAS INICIALES EN PACIENTES CON EAI?IIF?]EZJQREEDADES DESMIELINIZANTES (EMAD Y EM)
EMAD n = 46 EM n=11 X2 P
n % %

Antecedentes infecciosos 26 56,52 0 0 11,43 0,001
Fiebre 28 60,87 8,33 8,33 9,523 0,002
Convulsiones 25 54,35 25 25 2,6 0,1
Ataxia 5 10,89 8,33 8,33 0,038 0,846
Paresias 22 47,83 33,33 33,33 4,42 0,11
Alteraciones visuales 5 10,89 58,33 58,33 14,871 0,001
Paralisis facial 5 10,89 0 0 1,311 0,252
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RM inicial para recaidas en edad pediatrica
y su papel para diferenciar con seguridad
entre una enfermedad monofasica y recu-
rrente (19). Los hallazgos de neuroimagen
consisten en focos de desmielinizacion par-
ticularmente visibles en las secuencias pon-
deradas en T2 y FLAIR, principalmente bajo
la forma de hipersenal. Se trata de lesiones
de didmetro variable, hiperintensas en se-
cuencias T2, de distribucién multifocal, con
coexistencia de placas activas o inflamato-
rias y placas cronicas o inactivas, lo cual
confirma la diseminacién en tiempo del
trastorno (27-28). La tendencia centroféri-
ca de las placas, localizadas preferentemen-
te en la sustancia blanca profunda, cuerpo
calloso, tallo cerebral, y la zona periventri-
cular, es un caricter definido de la EM que
suele distinguirla de la EMAD. La diferencia
temporal se establece completando el estu-
dio con gadolinio, ¢l cual permite visualizar
el grado de reforzamiento de las lesiones
(18, 24). En estudios de seguimiento, se
pueden encontrar nuevas lesiones en pa-
cientes con EM. Es importante enfatizar
que estos estudios han permitido compren-
der que la aparicién de ciertos sintomas
neurolégicos focales en pacientes con ries-
go epidemiolégico elevado, obliga a investi-
gar la posibilidad de un primer episodio de
la enfermedad. En dichos casos, es altamen-
te recomendable practicar una serie de
pruebas, incluyendo la resonancia magnéti-
ca cerebral y/o de médula espinal (5).

Los criterios diagnosticos propuestos
por McDonald y col. (23), recientemente
revisados por Polman y col. (29), incorpora
la RM para documentar la diseminacién en
espacio (arcas madaltiples de desmieliniza-
cion) y tiempo (apariciéon de nuevas lesio-
nes en los estudios de seguimiento). Otros
criterios utilizados en neuroimagen de la
EM son los de Paty y col. (22) y los de Faze-
kas y col. (30). Como se senald, ninguno de
los criterios imagenoldgicos, incluyendo los
de McDonald y col., han sido validados en la

poblacion pediatrica; por tanto, se hace ne-
cesario un consenso sobre las caracteristi-
cas radiologicas de la EM en este grupo de
pacientes (21, 29-32). En un estudio piloto
en el cual se investigaron los criterios de
Paty y col (22), Fazekas y col. (30), McDo-
nald y col. (23) en una cohorte de 20 ninos
con un primero y segundo evento desmieli-
nizante, pudo evaluarse la aplicabilidad de
estos parametros. La mayor proporcion de
pacientes cumplia los criterios de Paty y
col. y Fazekas y col. (22, 30). Sé6lo un 53%
de los ninos cumpli6 los criterios de McDo-
nald y col. (23) al momento del primer epi-
sodio, y tuvieron también menos lesiones
en la sustancia blanca con respecto a los
adultos con diagnostico reciente de EM.
Los autores sugicren que los nifios con EM
estan mas cerca del momento biol6gico ver-
dadero de la enfermedad y, como conse-
cuencia, han tenido menos tiempo para
acumular lesiones de la sustancia blanca.
Sefialan asimismo, que la EM en ninos co-
mienza antes de finalizar la mielinizacion,
hecho que incide en la expresion estructu-
ral de las lesiones (21). Por esta razon, los
autores recomiendan estudios prospectivos
y controlados que permitan desarrollar cri-
terios mejor ajustados a la poblacion pedia-
trica. Debe enfatizarse de nuevo el valor de
la neuroimagen para la identificacion de los
nifios con enfermedades inflamatorias des-
miclinizantes, incluyendo la EM. Aunque
esta puede ser normal, especialmente en las
fases iniciales del trastorno, es sin duda el
método mas sensible para el diagnéstico, y
las anomalias objetivadas son esencialmen-
te iguales a las descritas en adultos. La
Fig. 1 muestra la evolucion documentada
por RM de un paciente con EMAD, siendo
evidente la ubicacion caracteristica de las
lesiones hiperintensas con una progresiva
disminucion de la senal de intensidad y del
tamarnio de las mismas. Por el contrario, en
la Fig. 2 correspondiente a un sujeto con
EM, se observan lesiones menos extensas,
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Fig. 1. RMC potenciada en T2 de un paciente con EMAD, y su evolucion de 86 dias. Nétese la ubica-
cion de las lesiones de hipersenal y su desaparicion progresiva.

Fig. 2. RMC de un paciente con EM. Lesiones hiperintensas en cuerpo calloso y lesiones periventricu-
lares.

mejor delimitadas, frecuentemente ubica-
das en la sustancia blanca periventricular,
que suelen permanecer mas tiempo y se
asocian con nuevas lesiones en los estudios
de control (diseminacién en espacio).

En ocasiones, se necesita una eviden-
cia adicional que demuestre la ocurrencia
de mas de un ataque. Por ejemplo, en un
nino que ha experimentado un sélo episo-
dio de desmiclinizacién o sélo ha presenta-
do un sintoma, la respuesta anormal de
ciertas pruebas ofrece la evidencia de una
segunda area de desmielinizacién en el ce-
rebro. Si bien algunos hallazgos en el LCR

(hiperproteinorraquia o discreta pleocitosis
linfocitica) no son exclusivos para la EM,
pueden detectarse alteraciones muy suges-
tivas como las bandas oligoclonales o de-
mostrarse evidencia de sintesis intratecal
de IgG (5, 6, 19). También, los potenciales
evocados han sido incorporados en los crite-
rios diagnosticos con el fin de ofrecer el so-
porte para el diagnostico de la EM. Estos
pueden objetivar lesiones subclinicas y per-
miten establecer la naturaleza diseminada
del trastorno.

Es razonable entonces concluir que, al
igual que en el adulto, es posible el diag-
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néstico de EM en edades pedidtricas si-
guiendo los esquemas que combinan los ha-
llazgos clinicos y paraclinicos. Asi, son sufi-
cientes argumentos en favor de la EM: a) la
presencia de dos o mas ataques clinicos que
comprometen dos 4reas separadas del SNC,
b) la confirmacion de signos y sintomas en
el momento, sea por que se demuestre un
ataque previo por los hallazgos del examen
o por una historia de sintomas previos con
evidencia confirmatoria en las pruebas pa-
raclinicas y ¢) la constatacion de signos de
desmielinizacién en la RM.

2. éCual debe ser la aproximacién clinica
ante un paciente pediatrico que presenta
un primer episodio de disfuncién neurolé-
gica focal que pudiera corresponder a la
primera manifestaciéon de EM?

Algunos sintomas especificos como la
neuritis Optica han sido analizados en un
estudio multicéntrico con seguimiento de 5
anos. Los resultados, basados en pacientes
principalmente adultos, sugicren que aque-
llos sujetos con alteraciones en la RM pre-
sentan un riesgo de hasta 50% de desarro-
llar la enfermedad en un lapso de 5 anos
(33). Otros estudios, en los cuales se han
usado los interferones, revelaron que los pa-
cientes con sintomas visuales (neuritis 6pti-
ca), del tallo cercbral, o médula espinal te-
nian riesgo elevado de desarrollar la enfer-
medad en un periodo de 1-2 afios si presen-
taban mas de 2-3 lesiones en la RM localiza-
das en dreas cerebrales diferentes a las que
determinaban sus sintomas iniciales (34,
35). Estos trabajos ofrecen evidencia impor-
tante que obligan a considerar la necesidad
de estudio y seguimiento de los pacientes
con un primer episodio desmielinizante,
por la posibilidad de que se esté en presen-
cia de un primer episodio de EM. Se impo-
ne entonces la practica de examenes para-
clinicos para confirmar o descartar ¢l diag-
nostico. Para apoyar el proceso diagndstico,
nuestro grupo de trabajo ha desarrollado un

arbol de decisiéon que toma en considera-
cién los diferentes elementos para alcanzar
un buen diagnostico (Fig. 3). Ante un pa-
ciente con enfermedad neuroldgica de etio-
logia desconocida, con sintomas principal-
mente de afectacion visual, medular o de
sustancia blanca, focal o multifocal, sin an-
tecedentes de enfermedad neuroldgica pre-
via, se plantea el diagnéstico de enferme-
dad inflamatoria desmielinizante. La nor-
malidad o no de la RM, permitira el plantea-
miento del tipo de trastorno que sera corro-
borado con las otras pruebas paraclinicas
(LCR, potenciales evocados).

3. 4Como diferenciar una forma de enfer-
medad desmielinizante inflamatoria aguda,
como la EMAD, de la EM?

Con relacién a la EM, la EMAD suele
ser mas frecuente en ninos, y los signos y
sintomas de encefalopatia aguda pueden
aparecer de forma espontdnea sin aparentes
signos de infeccion previa (36). Hay diferen-
cias entre ambas respecto de la presenta-
cion clinica, pero deben recordarse las pre-
sentaciones “encefaliticas” de la EM, fre-
cuentemente observadas en nifios. Se sefia-
la también que entre el 15y 35% de los pa-
cientes con diagnéstico inicial de EMAD,
evoluciona a una enfermedad multifasica
con recaidas y compatible con EM (6, 36,
37). Cuando la EMAD recurre no es posible
su diferenciacion de la EM sobre la base de
los hallazgos clinicos, del LCR o de la neu-
roimagen. En este respecto, hay una termi-
nologia confusa de estas formas multifasi-
cas y recurrentes y se atribuye al mismo
trastorno una nomenclatura diferente; bifa-
sica, multifdsica, recurrente, recidivante,
en recaida, entre otros. Es ampliamente re-
conocido que algunos nifios con EMAD de-
sarrollan episodios remotos de desmielini-
zacion con localizacion diferente a la del
episodio inicial; otros en cambio, presentan
un solo episodio y, finalmente, otros sujetos
presentan episodios recurrentes con locali-
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Fig. 3. Arbol de decision para el diagnédstico de la EM.

zacion similar a la presentacion inicial. Por
lo general las recurrencias de la EMAD con
distribucion anatémica, signos y sintomas
similares y en proximidad temporal habi-
tualmente dentro de 3 meses del episodio
inicial, después de la resolucion parcial o
completa de aquellas anomalias clinicas o
de neuroimagen representan la encefalo-
mielitis diseminada multifasica (EMDM),
que ocurren dentro del mismo proceso agu-
do monofisico (37). Otros autores conside-
ran la EM cuando las recaidas acaecen pasa-
dos 6 meses (37-39). En este sentido, Dale
y col. (38), sefialan que la recaida de la
EMAD debe presentarse en un lapso no ma-
yor de 8 semanas tras la suspension de los
esteroides. No obstante, otros autores con-
sideran la EMDM, casos bifasicos, con posi-
bles recurrencias con lapsos de 2 y 8 anos
después del episodio inicial (18, 40).

Un criterio principal para la orienta-
cion diagnoéstica de la EMAD parece ser la
falta de diseminacién en el tiempo (6). La
diferenciacion entre los signos tempranos
de EM y EMAD solo es posible cuando se
hace un seguimiento clinico prolongado,
que permita la observacion de recaidas.
Casi ninguna de las definiciones de EMAD
considera la diseminaciéon en el tiempo
como un criterio excluyente, si bien las re-
currencias son sefialadas con frecuencia.
Esta observacion ha motivado que algunos
autores consideren el diagnostico de EM si
la recaida no ocurre dentro de las primeras
semanas del episodio inicial. Es por ello im-
portante estudiar la diferenciacion de la
EMAD y la EM e¢ identificar, a partir del pri-
mer evento desmielinizante, los factores de
riesgo vy sus influencias para la aparicion de
recaidas. Algunos estudios han comparado
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la EMAD y la EM definiendo algunos ele-
mentos clinicos y de neuroimagen que son
propios de uno u otro trastorno. Asi, la exis-
tencia de signos generales, como alteracién
de la conciencia, convulsiones, cefalea, fie-
bre y meningismo son observados mas fre-
cuentemente en la EMAD y con menor fre-
cuencia en la EM (17, 41-42) Los hallazgos
de la RM ya comentados, con numerosas le-
siones, no bien delimitadas y predominio en
los ganglios basales son mas frecuentemen-
te objetivados en la EMAD. En un estudio
reciente con una cohorte de 296 ninos con
un primer evento desmielinizante, se inten-
to analizar los factores prondstico para una
segunda recaida. El diagnostico inicial com-
prendia EMAD, EM, o episodio focal (neuri-
tis Optica, mielitis transversa o disfuncién
de tallo cerebral). Los autores consideraron
que si el segundo ataque no ocurria dentro
del primer mes de la enfermedad se catalo-
garia como EM. Al final del estudio, que
tuvo un seguimiento promedio de 3 anos,
57% de los nifios cumplié criterios para el
diagnostico final de EM y 29% para EMAD
(un solo episodio). Del total de pacientes
con EM 20%, fueron considerados tener un
diagnostico inicial de EMAD (7).

En una serie con nifios menores de 6
anos diagnosticados de EM, 10 de 28 suje-
tos tenian un diagnostico inicial de EMAD
(6). Asi, en el momento actual no es posible
la diferenciacion con certeza entre la EMAD
y la EM, y se necesitan mayores estudios
epidemiolégicos que analicen los factores
de riesgo para la ocurrencia de recaidas
después de un primer evento. Parece razo-
nable incluir en un mismo espectro de en-
fermedades desmicelinizantes inflamatorias
del SNC, los eventos aislados como la neuri-
tis Optica, la mielitis transversa, las varian-
tes monofasicas y multifasicas de la EMAD,
siendo cada una de ellas potencialmente ca-
paces de representar las manifestaciones
iniciales de la EM en la infancia. Una con-
tribucion importante para aclarar esta inte-

rrogante seria la obtencion de un marcador
biol6gico que pueda predecir a partir de un
primer episodio de disfuncion neurolégica
como la EMAD, cudles pacientes tienen alto
riesgo de cursar con evoluciones multifasi-
cas.

CONCLUSIONES

La EM, aunque infrecuente, es un diag-
néstico valido dentro del espectro de las en-
fermedades desmielinizantes inflamatorias
de la infancia. El cuadro clinico puede ser
indistinguible de una encefalopatia aguda
diseminada multifocal o puede presentarse
con manifestaciones focales. Un razonado
juicio clinico y la practica de examenes pa-
raclinicos confirman o descartan el diag-
néstico. No es posible la diferenciacion en-
tre la EMAD y la EM en un primer episodio
ni por la clinica, el LCR o la neuroimagen.
Se necesitan criterios de consenso tanto cli-
nicos como paraclinicos. Estan pendientes
todavia muchas interrogantes, las cuales
solo pueden responderse mediante los estu-
dios prospectivos, usando medidas clinicas
uniformes que permitan delinear los rasgos
demograficos, neuroldgicos, y neuropsicolo-
gicos de la EM y las otras formas de trastor-
nos desmielinizantes adquiridos de la infan-
cia. Finalmente, se debe pensar en el diag-
noéstico de EM cuando los signos clinicos al
inicio involucran mas de una modalidad
neurolégica, con afectacion visual, sensiti-
va, motora, de tallo cerebral, e incluso con
manifestaciones atipicas de etiologia poco
clara. No se debe, por tanto, negar su exis-
tencia sino estudiarla en profundidad, y asi
continuar aclarando estas interrogantes o
tal vez enfrentarse a otras novedosas.
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