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RESUMEN

Introduccion. La mielitis transversa, enfermedad caracterizada por una lesion de la médula
espinal, desencadenada por una respuesta inflamatoria que produce debilidad, alteraciones
sensoriales y deterioro autonémico, se divide con relacion a los déficits presentados y al
involucro de los segmentos vertebrales, repercutiendo en el tratamiento y pronostico. En lo
que respecta a la etiologia, abarca idiopatica y enfermedades autoinmunes. Teniendo presente
factores de riesgo, destacando para fines de este trabajo la extension de tres o mas segmentos
medulares. Poniendo especial interés en ello para brindar una indicada terapéutica, sin contar
aun con protocolos estandarizados, existen serie de casos, debido a la baja incidencia con un
desenlace fatal sin el manejo adecuado.

Objetivo. Descripcion clinica, paraclinica, prondstico y tratamiento de pacientes con el
diagnostico de mielitis transversa longitudinal extensa.

Pacientes y métodos. Se identificaron los pacientes con diagnostico de mielitis transversa
longitudinal extensa en un periodo comprendido de enero 2011 a diciembre 2016. Fueron
incluidos aquellos pacientes que cumplieron caracteristicas clinicas y de imagen por
resonancia magnética de mielitis transversa longitudinal extensa. De dichos pacientes se
describen las caracteristicas clinicas iniciales, exdmenes de laboratorio y gabinete,
tratamiento ofrecido y secuelas presentadas.

Resultados. Identificamos 5 pacientes con mielitis transversa longitudinal extensa, con
manifestacion clinica inicial en todos de hiperalgesia, con toma de LCR e IRM todos con
base de tratamiento esteroide, mas del 50% de los pacientes requirieron de una segunda linea
de tratamiento, presentando hasta en 80% secuelas, siendo en uno de ellos letal.
Conclusion. En esta serie de casos, se muestra un protocolo de abordaje para pacientes con
mielitis transversa, teniendo en cuenta que un factor de mal prondstico es el de presentacion
longitudinal extensa, una segunda linea de tratamiento es aplazada a pesar de no observar
mejoria con la primera opcidn terapéutica. Sugiriendo poner énfasis en la evolucion del
cuadro clinico ya que dependiendo de los dias transcurridos se puede ofrecer una terapéutica
oportuna y con ello lograr un mejor prondstico al proporcionar un tratamiento efectivo, sobre
todo que, en esta era, ya que se cuenta con un recurso terapéutico biotecnologico eficaz, como

lo es la gammaglobulina.
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1. INTRODUCCION

En 1948, el término mielitis transversa aguda fue utilizado por primera vez por el Dr. Suchett-
Kaye, un neurdlogo inglés del Hospital St Charles en Londres al reportar un caso de
paraparesia rapidamente progresiva con un nivel toracico sensitivo' () La mielitis transversa
es una patologia de baja incidencia, por lo que aun no hay protocolos estandarizados para su
atencion, sin embargo, se cuenta con guias terapéuticas y reportes de casos, que permiten
identificar algunos esquemas terapéuticos exitosos, sin embargo, soy muy escasos los
reportes que incluyan presentaciones pediatricas. Por ello este trabajo cuenta con relevancia
al dar a conocer algunas de las caracteristicas clinicas, paraclinicas, pronostico y tratamiento
en el Hospital del Nifio Morelense con énfasis en aquellos con presentacion extensa, para
tener presente a ésta enfermedad en la atencion de los pacientes en la sala de urgencias y asi
poder llevar un abordaje lo mas dirigido posible para ofrecer una terapéutica oportuna y

efectiva.



2. MARCO TEORICO Y CONCEPTUAL

2.1Definicion

La mielitis transversa (MT), es una lesion inflamatoria de la médula espinal, aguda (entre
cuatro horas y menos de cuatro semanas de evolucion), que produce debilidad, alteraciones
sensoriales y deterioro autonémico, desencadenada por una respuesta inflamatoria que afecta

el sistema Nervioso Central y Auténomo. ®

La MT idiopatica ocurre generalmente como una complicacion postinfecciosa que parece ser
el resultado de un proceso autoinmune. Alternativamente, la MT se puede asociar
directamente con enfermedad infecciosa, inflamatoria sistémica, o enfermedad del sistema

nervioso central multifocal.®

Los subtipos de MT se diferencian en funcion de la gravedad clinica y extension

radiologica de la lesion de la médula espinal:®)

- MT parcial aguda: disfuncion de la médula espinal donde la presentacion clinica es leve
o asimétrica con una lesion de imagen por resonancia magnética (IRM) que se extiende de

uno a dos segmentos vertebrales.

- MT completa aguda: disfuncién de la médula espinal que causa déficits neuroldgicos
simétricos, completos o casi completos por debajo del nivel de la lesion con una lesion de

RM que se extiende de uno a dos segmentos vertebrales.

- MT extensa longitudinal: disfuncion de la médula espinal completa o incompleta con una

lesion en RM que afecta tres o mas segmentos vertebrales.

Se realiz6 un estudio retrospectivo en Oman de 1995-2014, con el objetivo de encontrar el
patron de mielitis en dicho pais. Con resultado de 19 nifios con diagndstico de mielitis
transversa, de los cuales 94.6% fueron nifios con mielitis transversa longitudinal extensa.

Concluyendo que dicho tipo es el mas frecuente en Oman. ©



2.2 Epidemiologia

El primer estudio sobre la frecuencia de mielopatias transversales reportd una incidencia
anual de 1.3/100 000 000 en Israel para el periodo de 1955-1975. () La incidencia de la
esclerosis multiple parainfecciosa, la isquemia de la médula espinal y la mielitis idiopatica
fue de 4.6/1000 000 000 en Estados Unidos para los afios entre 1960-1990.®)La mielitis
idiopatica constituy6 el 21% del namero total de casos. Un andlisis del periodo abarcado de
1998-2004 realizado en California estimo una incidencia de 31/100 000 000 en personas de
10-62 anos basado en una revision de registro médicos de todos los casos con un codigo ICD-
9323.9 (causas no especificadas de encefalitis, mielitis y encefalomielitis).”?En Japon se
reportd una incidencia de 1.1/100 000 000 para nifios <15 afios de 1998-2003-1% En nifios
canadienses, la incidencia fue 2/100 000 000. DAfecta a cualquier individuo no hay
diferencia en relacion a raza, sexo o edad; ocurre en el 28% de todos los casos con un pico
de edad entre 10 y 19 afos, cerca de un 40% cuentan con antecedente de tipo infeccioso,
30% historia de vacunacion un mes antes de los sintomas, sin aclarar la relacion directa con
este hecho. También puede deberse a una enfermedad autoinmune preexistente: esclerosis
multiple (EM), neuromielitis 6ptica (NMO), lupus eritematoso sistémico (LES) y sindrome

de Sjogren. G)12)

2.3 Etiologia

La MT puede ocurrir como entidad independiente, generalmente como complicacion
postinfecciosa, también existe en trastornos neuroinflamatorios que incluyen encefalomielitis
aguda diseminada, esclerosis multiple y neuromielitis Optica. Las caracteristicas clinicas, el
diagndstico y las terapias agudas y cronicas difieren entre estas formas de MT. Es importante
en la evaluacion de pacientes con mielopatias agudas excluir las causas de mielopatia
compresiva y no inflamatoria, asi como distinguir varios tipos de MT, ya que el pronostico,
el riesgo de recurrencia y las opciones de tratamiento pueden diferir entre estas distintas

entidades. (13

El cuadro clinico de MT precedido por una infeccion se reporta en la literatura hasta en un
37% de los casos con antecedente de infeccion viral o bacteriana al inicio de la MT por 5-21

dias antes. (V) en otras no se encuentra ningun agente desencadénate de la lesion,!?) se propone



que en ambos casos puede existir una alteracion transitoria de la respuesta del sistema

inmune, con la consiguiente desmielinizacion de la médula espinal.

Las principales etiologias de la mielitis transversa aguda son enfermedades sistémicas,
infarto de la médula espinal, eventos parainfecciosos, y mas raramente esclerosis multiple.
De Seze y colobaradores, llevaron a cabo un estudio retropectivo con 288 pacientes con
diagnéstico de MT, con una edad promedio de 34 +/- 18 afios con el siguiente resultado con
relacion a la etiologia: idiopatico 15.6%, enfermedad sistémica 18.8%, infarto cordon espinal

18.8%, esclerosis multiple 10.8%. infeccioso 17.3% y neuromielitis optica 17%. (14

Comparando la etiologia en los adultos y nifios, se observo que en estos Ultimos es mas
frecuente que se encuentre precedido de enfermedad infecciosa, con un rango de 38-71%,
observado en las cohortes de Baltimore y Boston en USA, Melborne, Australia, Nueva Deli,

y Paris. (13

En la edad pediatrica, se deben considerar aspectos con mayor profundidad para orientarse
en el diagnostico. El estado inmune, la ubicaciébn demografica del paciente con el
reconocimiento de enfermedades endémicas y los antecedentes de enfermedades en

familiares.(15(16)

En el metanalisis publicado por Agmon-Levin se recolectaron 37 casos de mielitis transversa
relacionada con vacunacion desde 1970-2009, estableciendo una relacion causal en el primer
mes 73% de los casos, consecutivos a la vacuna anti-hepatitis B (HBV) en un 35%, 16%
por la triple viral (SRP), 11% la triple bacteriana (DPT), 11% la antirrabica, 8%antipolio oral,
5% por la vacuna contra la influenza, tosferina, fiebre tifoidea y encefalitis Japonesa B con

un 3% cada una y 2% a relacionadas con otras. (17

2.4 Fisiopatologia

La inmunopatogenia de la MT es variada y refleja el espectro de esta enfermedad, desde
idiopatica a mielitis asociada a enfermedad. Hay evidencia de infiltracion perivascular por
monocitos y linfocitos en la lesion. La degeneracion axonal también se reporta‘!® Esta

heterogeneidad patogénica y la participacion tanto de la materia gris como blanca sugieren



que no es un trastorno desmielinizante puro, sino mas bien un trastorno inflamatorio mixto

que afecta neuronas, axones y oligodendrocitos.

Los estudios clinicos y patoldgicos revelan procesos inflamatorios, sin embargo, existen
diferencias significativas en la patogénesis y distinguir entre ellas es de importancia para
entender la etiologia, fisiopatologia de la enfermedad y alternativas terapéuticas que deben
instituirse. Por ejemplo, la neurosarcoidosis esta asociado con granulomas no caseosos dentro
de la médula espinal, mientras que la mielitis transversa asociada con la esclerosis multiple

tiene infiltracion de células linfociticas. @

Teniendo en cuenta que es considerada como una enfermedad autoinmune, la etiologia de la
mayoria de dichos procesos es de una naturaleza multifactorial, combinando genética,
inmunologica, factores hormonales y ambientales que forman “el mosaico de la
autoinmunidad”. Los antigenos infecciosos juegan un papel clave, hasta el 40% de los casos
estan asociados con una enfermedad infecciosa precedente, principalmente dentro de un mes
de inicio de MT. En un estudio de 33 pacientes con mielitis transversa (edades 18 meses-82
afios), el 46% tenia un antecedente infeccioso, de los cudles 73% fueron respiratorios, 13%
gastrointestinales y 13% tenian resfriado. ®(7 El mimetismo molecular y la enfermedad
mediada por siper antigeno también se han descrito como posibles mecanismos de

autoinmunidad. ¥

Los stper antigenos microbianos, como las enterotoxinas estafilocdcicas A, el sindrome de
shock toéxico toxina-1 y la exotoxina de Streptococcus pyogenes, también han sido
supuestamente estimulantes del sistema inmunitario y se sabe que son capaces de activar
linfocitos T sin moléculas coestimuladoras lo que desencadena la enfermedad autoinmune

mediante la activacion de clones de células T autorreactivas. 29

La diversa patologia asociada a la enfermedad es evidente a partir de estudios que muestran
que la MT-lupus podria estar correlacionada con vasculitis del sistema nervioso central o
infarto trombotico de la médula espinal. Otros estudios también han descrito el papel de los
autoanticuerpos en pacientes con neuromielitis Optica y MT recurrente. @V Los
autoanticuerpos se han visto implicados en la activacion de otros componentes del sistema
inmune, por ejemplo, el cruzar la barrera hematoencefalica. La alta prevalencia de diversos

autoanticuerpos observados en tales pacientes sugiere una alteracion policlonal del sistema



inmune. También puede ser que algunos autoanticuerpos inicien una lesion directa y selectiva
de las neuronas que expresan antigenos que reaccionan de forma cruzada con anticuerpos

dirigidos contra patogenos infecciosos. 2

Hay varias teorias que explican la infiltracion de la médula espinal mediada por un proceso
inmune. Incluyendo la teoria del mimetismo molecular, efecto del superantigeno,
disregulacion humoral, toxicidad mediada por I1-6 y un efecto de alergia con elevacion de
los niveles de IgE. Todos estos elementos se ven unificados en los hallazgos histologicos,
demostrando infiltrado celular intraparenquimatosa y perivascular con desmielinizacion
neuronal. El infiltrado celular son monocitos y en ocasiones linfocitos CD4+ y CD8+,

produciendo isquemia ocasionando lesion extensa en los cordones de la médula espinal. @

También se ha demostrado que ciertas proteinas inducen activacion de linfocitos T, las cuales
actian contra la proteina bésica de la mielina, resultando en mielitis tranversa aguda
necrosante. En algunos otros casos puede mostrarse niveles elevados de IgE en liquido
cefalorraquideo (LCR), demostrando en la biopsia deposicion de IgE perivascular ademas de

infiltrado linfocitario y de eosinofilos.

Sobre la inmunopatogénesis de la mielitis transversa en nifios, existe poco conocimiento pero
es bien reconocido que los mecanismos mediados por inmunidad estan implicados por los
hallazgos radiologicos y la reactividad en el LCR. Se ha identificado los niveles de IL-6, que
se muestran elevados en el LCR de dichos pacientes. El estudio de Horellou P. y cols,
demuestra que la IL-6, es secretada después de la activacion de astrocitos y microglia
ejerciendo su efecto sobre oligodendroglia y axones. Existiendo una importante correlacion

entre los niveles elevados de IL-6 y la discapacidad de los pacientes !

Se reporta el uso de los niveles de IL-6 para discriminar esclerosis multiple de otras
enfermedades inflamatorias del SNC. Se realizo un estudio en el Hospital Universitario de
Geneva retrospectivo para avaluar los niveles de IL-6 en el LCR en el contexto de
enfermedades neuroldgicas, y evaluar su utilidad como biomarcador para discriminar la
esclerosis multiple de otras enfermedades neuroldgicas inflamayorias. Se analizaron 374
muestras de LCR para IL-6. Los niveles de dicha IL excedieron el limite de positividad de
10 pg/ml en 52.4% de las muestras de otras enfermedades neurologicas inflamatorias y solo

en el 3.9% de las muestras recolectadas con esclerosis multiple. Negativo para todas las



muestras de enfermedades neuroldgicas no inflamatorias. Concluyendo que la IL-6 puede
ayudar a diferenciar a la EM de su principal grupo de diagndstico diferencial, otras
enfermedades neuroldgicas inflamatorias con una sensibilidad del 96% para diferenciar a los
pacientes de esclerosis multiple con aquellos que presentan otras enfermedades infamatorias

como mielitis transversa, encefalitis aguda diseminada y neuromielitis optica. ?3)

2.5 Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas incluyen sensoriales (dolor de espalda, parestesia,
entumecimiento y dolor neuropatico) hasta en un 60%@?%, afectacién motora (debilidad de
extremidades, rigidez y espasmos musculares con alteracion de la funcion respiratoria en los
casos con implicacion de la parte superior de la médula espinal), y anomalias auténomas
(disfuncién sexual, retencion/urgencia urinaria, retencion/urgencia intestinal, y disrreflexia
auténoma), la retencion urinaria se encuentra hasta el 95% de los pacientes durante la fase

aguda®,

Un estudio prospectivo realizado en Canadd de enero del999 a diciembre de 2006 se
analizaron pacientes con diagnostico de mielitis transversa. De los cudles se obtuvieron 38
pacientes que manifestaron la clinica siguiente: como primer sintoma con un 28% de los

nifios informaron déficits motores, el 11% tenia trastornos sensoriales y el 58% dolor.¥

La MT se caracteriza clinicamente por sintomas de desarrollo agudo o subagudo y sefiales
de disfuncién neurologica en los nervios y tractos nerviosos motores, sensoriales y
autonomicos de la médula espinal. En este contexto la disfuncion vesical es comun, y su

secuela requerira evaluacion urodindmica.®®

La debilidad suele ser rapidamente progresiva, comienza en los miembros inferiores, a veces
afecta a los superiores. Existe pardlisis flacida al inicio, con aparicion de signos de

motoneurona superior a las dos semanas aproximadamente.

Al lograr el nivel méximo de déficit, aproximadamente el 50% de pacientes han perdido todo
el movimiento de las piernas, hasta en un 63% !4 tienen algtn grado de pérdida de funcién
de la vejiga, 80-94% tienen parestesias. Los criterios diagnodsticos para Mielitis Transversa

Idiopatica.



CRITERIOS DE INCLUSION

CRITERIOS DE EXCLUSION

Desarrollo de disfuncion autonémica, motora o
sensorial que puede atribuirse a la médula
espinal.

Sefiales  y/o  sintomas  bilaterales

necesariamente simétricos)

(no

Nivel sensorial definido claramente

Exclusion de una etiologia compresiva extra-axial
por neuroimégenes (IRM o TC)

Inflamacién dentro de la médula espinal
demostrada por pleocitosis del LCR o indice IgG
elevado o aumento de gadolinio.

Si no cumple ninguno de los criterios
inflamatorios al comienzo de sintomas, repetir
evaluacion por IMR y puncién lumbar entre 2 'y 7
dias después del comienzo de sintomas.
Progresion a nadir entre 4 horas y 21 dias después
del comienzo de sintomas (si el paciente se
despierta con sintomas, los sintomas tienen que
estar mas pronunciados al acostarse).

Historia de radiacion previa a la
médula dentro de los tltimos 10 afios.

Déficit clinico claro de distribucion
arterial consistente con trombosis de la
arteria espinal anterior.

Vacios anormales de flujo en la
superficie de la médula espinal
consistentes con malformacion arterio-
venosa.

Evidencia clinica o seroldgica de
enfermedad de tejido conectivo
(sarcoidosis, enfermedad de Behcet,
sindrome de Sjogren, Lupus
eritematosos sistémico, etc)
Manifestaciones del SNC de sifilis,
enfermedad de Lyme, VIH, HTLV-1,
micoplasma u otra infeccion viral (ej.
VHS-1, VHS-2, VVZ, VEB, CMV,
enterovirus)

Anormalidades de IRM cerebral
sugerentes de esclerosis multiple.

Historia de neuritis optica de
apariencia clinica.

Los estandares internacionales para la clasificacion neuroldgica y funcional de la lesion

medular consisten en un sistema ampliamente aceptado que describe tanto el nivel como el

grado de la lesion basandose en una exploracion neuroldgica de la funcion motora y sensitiva

sistémica, conocida como Escala de Medicion de la Discapacidad de la Asociacion

Americana de la Lesion Medular (ASIA). La exploracion para la clasificacion neurologica y

funcional tiene dos componentes (sensitivo y motor).

Ademas de la valoracion de la funcion motora y sensitiva, debe realizarse tacto rectal para

comprobar la funcién motora o la sensacion en la unidn mucocutanea.



MEDICION DE LA FUNCION MOTORA DE ACUERDO CON LA

ESCALA DE ASIA:

Paralisis total

1 Contraccion visible o palpable

2 Movimiento activo, completando el arco de movilidad eliminando la fuerza de
gravedad.

K) Movimiento activo, completando el arco de movilidad contra la fuerza de
gravedad.

5 Movimiento activo, completando el arco de movilidad contra resistencia
moderada.

6 Movimiento activo, completando el arco de movilidad contra resistencia total.

W\ No evaluable

MEDICION DE LA SENSIBILIDAD DE ACUERDO

CON LA ESCALA DE ASIA
0 Ausente.
1 Dafiada (apreciacion parcial alterada, incluyendo
hiperestesia)
2 Normal.
NT No evaluable.

GRADO DE AFECTACION DE LA LM SEGUN ESCALA DE ASIA

A Completa: no hay preservacion de la funcion sensitiva o motora en los segmentos sacros
S4-S5.

B Incompleta: preservacion de la funcion sensitiva por debajo del nivel neuroldgico que
se extiende hasta los segmentos sacros S4-S5 con ausencia de funcién motora.

C Incompleta: preservacion de la funcion motora por debajo del nivel neurologico y mas
de la mitad de los musculos clave por debajo del nivel neurologico tienen un grado
menor a 3 (grado 0-2).

D Incompleta: preservacion de la funcion motora por debajo del nivel neurologico y al
menos la mitad de los musculos clave por debajo del nivel neuroldgico tienen un
grado igual o mayor a 3.

E Normal: funcién sensitiva y motora normal.




El dolor es el sintoma principal de la mielitis transversa aproximadamente en un tercio de las
personas, puede estar localizado en la zona lumbar o puede consistir en sensaciones agudas

y punzantes. 2%

2.5 Paraclinicos

Debido a que la biopsia de médula espinal no es una opcion practica, la resonancia magnética
nuclear (RMN o IRM) es el estudio recomendado para el diagnostico de MT. Muestra
anormalidades de la sefal, usualmente hiperintensidad en T2, focal o extensa, con realce por
el gadolinio, y algunas veces edema de médula espinal; sin embargo, a pesar de su alta
sensibilidad, alrededor de un 40% de las MT agudas no son demostradas por este método.
Por lo tanto una IRM debe ser combinada con un analisis del LCR, convirtiéndose asi en las

Unicas herramientas disponibles actualmente para determinar la presencia de inflamacion.??

Si consideramos que la presentacion clinica de MT es variable, incluso los hallazgos de
imagen y laboratorio no son especificos para establecer el diagnostico y que en un estudio
retrospectivo realizado por Sellner et al, se encontr6 que el 82,5% de los pacientes con
diagnostico de MT presentaron alteraciones en el LCR y en la IRM, la sospecha clinica sera

un eje principal en el diagnostico.

2.6 Imagen por resonancia magnética (IRM)

La tomografia computarizada (TC) suele ser considerada secundariamente como método
diagndstico, en vista de que la informacion de la RM suele incluir convenientemente las
expectativas diagnoésticas; sin embargo, en lesiones traumaticas agudas la definicion dsea
suele ser optima con la TC simple, independientemente de las ventajas que ofrece su
disponibilidad o el costo. En el seguimiento de estados infecciosos que afecten los cuerpos
vertebrales y los discos intervertebrales, el empleo de medio de contraste idnico o no iénico

puede ser muy util.
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Ante la sospecha de un proceso que curse con todos o parte de estos sintomas y signos, se
debe realizar resonancia magnética (RM) de columna con contraste de forma urgente.
Teniendo en cuenta que por clinica nos basamos solo en un nivel sensitivo, solicitando RM
exclusivamente en dicho nivel, cuando la lesion puede estar por encima. En dicho estudio
suele observarse una inflamacion de la médula con realce periférico medular, de las raices

y engrosamiento meningeo: ¥

2.7 Liquido cefalorraquideo (LCR)

Si no se observa ninguna lesion estructural, la segunda prueba serd la puncion lumbar, con
estudio de proteinas, glucosa, bandas oligoclonales e indice de IgG. La deteccion de bandas
oligoclonales es el método que nos proporciona un rendimiento y especificidad mucho mas
altos para integrar el diagnostico de MT asociado a esclerosis multiple, ya que estan presentes

en el 85-90%. (2329

En un estudio realizado en Estados Unidos de América, por Jeffy y colaboradores, se
determind si los casos de mielitis transversa asociada a parainfeccion y esclerosis multiple se
podian distinguir sobre la base de criterios clinicos, caracteristicas clinicas o examen LCR.
En un periodo de 30 afios se obtuvieron 33 casos de los cudles 45% se clasificaron como
parainfecciosos, 21% relacionado a esclerosis multiple, 12% asociado a isquemia de la
médula espinal y 21% idiopatico. Concluyendo que la MT parainfecciosa puede distinguirse

de la asociada a esclerosis multiple por la presencia de bandas oligoclonales en el LCR.®

Componente del LCR Resultado
Conteo celular >50 para ser considerado infeccioso
Proteinas Normal
Glucosa Normal
Indice de IgG Elevado en esclerosis multiple
Bandas oligoclonales Elevado en mielitis transversa longitudinal
extensa

Cultivo viral y bacteriolégico

PCR viral Herpes simple, varicela, EBV, CMV
Acuaporina 4 Sospechar en NMO
Niveles d IgG de sarampion, rubeola, zoster Niveles normales en NMO y paraneoplasicos
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2.8 Evaluacion oftalmologica

El examen oftalmologico seria ideal incluirlo en el abordaje ademas de potenciales visuales
evocados y la tomografia Optica. Mientras que, en aquellos pacientes con trastornos de la
vision, es una indicacion clara para ello. Ademas, la experiencia en diversas instituciones ha
descubierto evidencia neurofisiologia para neuritis Optica subclinica teniendo implicaciones
en cuanto al diagndstico de enfermedades asociadas a mielitis transversa y el riesgo de

recurrencia.

2.9 Diagnostico diferencial

La evaluacion inicial de un individuo con una mielopatia en evolucién debe determinar si
existe una causa estructural. Idealmente obtener una IRM con contraste por gadolinio dentro
de las primeras horas de presentacion. Si se identifica una causa estructural de mielopatia, la
evaluacion neuroquirtirgica es urgente. Si no se identificé causa estructural, debe practicarse
una puncion lumbar para distinguir entre una mielopatia inflamatoria de la no inflamatoria.
El LCR debe ser evaluado por pruebas rutinarias (recuento celular, diferencial, niveles de
glucosa y proteinas) ademas de analisis citologico y para sintesis intratecal de anticuerpos

(bandas oligoclonales e indice IgG))

Sin embargo, si solamente consideramos la IRM, debemos tener en cuenta: el tiempo de
evolucion, el patron de deterioro, tipo de dolor, edad, la demografia, antecedentes sexuales,
familiares, etc. Porque cada uno de estos parametros nos podria trasladar a un escenario

distinto.

Si no se ve aumento de gadolinio en la IRM de la médula espinal y el LCR no muestra
pleocitosis o indice IgG aumentado, debe considerarse una mielopatia no inflamatoria.
Causas posibles de una mielopatia no inflamatoria incluyen isquemia (arterial, venosa,
malformacion arteriovenosa), radiacion, lipomatosis epidural, y émbolo fibrocartilaginoso

también es posible confundir MT con el Sindrome de Guillain-Barré.
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2.10 Tratamiento

2.10.1 Médico

Debido a la falta de ensayos clinicos controlados, no hay terapias recomendadas por colegios
u 6rganos oficiales, los medicamentos se utilizan sobre la base de la experiencia y los datos

de estudios abiertos y andlisis retrospectivos, principalmente de adultos.

No existe ningun tratamiento hasta la fecha que haya demostrado clara evidencia de poder
modificar el pronostico funcional de la MT, pero se utiliza las siguientes terapias por ser el

componente inflamatorio inmunologico el principal involucrado

2.10.2 Esteroides

Frecuentemente se instituyen los esteroides intravenosos para pacientes con mielitis
transversa aguda, la experiencia clinica apoya este tratamiento desde aproximadamente 21

anos.

Por ejemplo, un estudio de cinco nifios con mielitis transversa severa que fueron tratados con
metilprednisolona (1g/1.73 metro cuadrado al dia) por 3 6 5 dias consecutivos seguido por
prednisona oral por 14 dias reportd efectos beneficiales en comparacion con diez controles.
El grupo tratado con esteroides tardd6 en caminar 23 dias vs. 97 dias del control; la
recuperacion completa ocurrio en el 80% vs. 10% y la recuperacion motora completa a un
afio estuvo presente en el 100% de los tratados con esteroides vs. 20% de los controles no
tratados. No ocurri6 ningun efecto adverso por causa de los tratamientos de esteroides. Por
lo tanto, la evidencia disponible sugiere que los esteroides intravenosos son efectivos si estan
suministrados durante la fase aguda de la mielopatia. Se puede administrar metilprednisolona
(1000mg) o dexametasona (200mg) intravenosas por 3 a 5 dias, a menos que haya
contraindicaciones. Frecuentemente la decision de ofrecer la continuacion de esteroides o

afiadir nuevo tratamiento se basa en el curso clinico.® G233

13



El higado es el principal sitio de metabolismo de los glucocorticoides, y a través de sus
enzimas microsomales y de otras reacciones, el higado convierte los esteroides en derivados

sulfatados y glucurdnicos, metabolitos polares, facilmente excretados en la orina.

Cualquier enfermedad hepatica, tales como las hepatitis agudas o cronicas, ingesta de agentes
hepatotoxicos, o cualquier forma de cirrosis, disminuye el metabolismo de los esteroides, de
tal manera que es necesario usar dosis inferiores de los esteroides para obtener el mismo

efecto deseado. El hipotiroidismo disminuye el metabolismo de los esteroides en el higado.

Los efectos adversos de los esteroides dependen de la dosis y el tiempo de administracion y
se atribuyen a la trans-activacion de genes. Se realizé un estudio multicéntrico de un afio en
Los Paises Bajos, en 15 centros especializados en esclerosis multiple con el objetivo de
conocer efectos adversos de metilprednisolona a dosis altas, siendo mas mas frecuentes
cambios en el gusto 61%, enrojecmiento facial 61%, dolor de estomago 53%, alteracion de

suefio 44%, cambio de apetito 37%, agitacion 36%, cambios de comportamiento 36%. 34

2.10.3 Plasmaféresis

Frecuentemente se inicia si un paciente padece de Mielitis Transversa moderada a severa
(por ejemplo: inhabilidad para caminar, funcidon autonémica notablemente impedida y
pérdidas sensorial en las extremidades inferiores) y exhibe poca mejoria clinica dentro de 5
a 7 dias de esteroides intravenosos. Las caracteristicas que predicen una respuesta favorable
al PLEX incluyen: tratamiento temprano (menos de 20 dias del comienzo de los sintomas),

el género masculino y una lesion clinica incompleta.233)33)36)

2.10.4 Tratamiento inmunomodulatorio

Actualmente no existe informacién controlada sobre el uso de otras estrategias de
tratamiento en pacientes con Mielitis Transversa Aguda. Algunos clinicos consideran
Ciclofosfamida intravenosa con dosis por pulso (500-1000 mg/ m2) para pacientes que no
mejoran a pesar de terapia de esteroides intravenosos. Algo importante es que debe ser un
equipo experimentado de oncologia y cuidadores los que monitorizan al paciente. La
filtracion del LCR es una terapia nueva todavia no disponible en la cual el LCR es filtrado

de factores inflamatorios (células, complemento, citoquinas y anticuerpos) antes de ser
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introducido otra vez al paciente por infusiéon. En una prueba randomizada de filtracion LCR
versus PLEX, la filtracion LCR se toler6 mejor. Pese a ser una entidad rara la MT en
pacientes con Esclerosis Multiple pueden responder al tratamiento de inmunosupresion de

igual manera que un paciente sin esta patologia.?

2.10.5 No médico

Se dispone de muchas terapias de rehabilitacion a largo plazo para las personas que tienen
discapacidades permanentes como consecuencia de la mielitis transversa. La rehabilitacion
no puede revertir el dafio fisico, pero ayuda a recuperar las funciones y con ello alcanzar una

mejor calidad de vida dentro de lo posible.

Los principales déficit neurolégicos permanentes comunes: debilidad grave, espasticidad,
paralisis, incontinencia y dolor crénico. La meta es aumentar la fuerza y resistencia, mejorar
la coordinacion motora, reducir la espasticidad y la atrofia muscular en los miembros
paralizados, volver a obtener mayor control de las funciones vesical e intestinal por medio

de ejercicios.

2.11 Pronostico

El 75-90% de pacientes experimentan la enfermedad monofasica y no tiene evidencia de
enfermedad multifasica o multi-sistémica. Mas cominmente, los sintomas dejan de progresar
después de 2-3 semanas y las anormalidades del LCR e IRM estabilizaran y empezaran a
resolverse. Se reporta un estudio realizado en Reino Unido, identificando 95 nifios con
mielitis transversa idiopatica, estudiando los factores tempranos que predicen recaida y
discapacidad. Revelando 2 criterios principales como factores de riesgo para recaida: sexo
femenino y presencia de mas de un segmento afectado identificado por IRM. Cinco factores
asociados con resultado deficiente: sexo femenino, escala de ASIA grave al inicio, realce de
gadolinio en la RM espinal, ausencia de pleocitosis y ausencia de lesion cervical o cervico-
toracica en la IRM. Concluyendo que los que dichos pronosticadores tienen utilidad
importante para el tratamiento, sin embargo, se requieren mas estudios para validar dichos

hallazgos. (12
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Los pacientes pueden experimentar recuperaciéon de funcidon neurologica a pesar de si
recibieron o no terapia especifica. La recuperacion, si ocurre, debe empezar dentro de 6 meses
y la mayoria de pacientes muestra alguna restauracion de funcidén neuroldgica dentro de 8
semanas. La recuperacion puede ser rapida durante 3-6 meses después del comienzo de
sintomas y puede continuar, aunque sea a una tasa mas lento, por hasta 2 afios. Varios
estudios demuestran que un tercio de los pacientes se recuperan completamente sin dejar
ninguna secuela o alguna de grado leve; un tercio permanece con secuelas de inhabilidad de
grado moderado y permanente y otro tercio con inhabilidad severa. La progresion rapida de
los sintomas se traduce una recuperacion pobre. Otros parametros como: ausencia de
conduccion central en pruebas de potenciales evocados y presencia de la proteina en el

liquido cefalorraquideo predicen un resultado pobre.
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

A nivel internacional no existe una guia para el diagndstico y tratamiento de mielitis
transversa ni en adultos ni nifios. La atencién en el Hospital del Nifio Morelense de los
pacientes con mielitis transversa es multidisciplinaria incluyendo a los servicios de urgencias,
neuropediatria, inmunologia, reumatologia, rehabilitacion, infectologia; el conocimiento de
la caracteristicas clinicas, paraclinicas, evolucion clinica y terapéutica de los pacientes
pediatricos con esta entidad, puede apoyar al pediatra en la unificacion de los servicios
involucrados para el abordaje y seguimiento de los mismos ademas de establecer datos

clinicos para establecer el prondstico de dichos pacientes que finalmente repercutird en su

calidad de vida.

Sin embargo, en México no hay protocolos para el abordaje de pacientes con esta afeccion,
situacion que afecta el diagnostico y tratamiento oportuno de nuestros nifios ademas que cabe
resaltar que las secuelas son multiples y entre ellas las més graves son la incapacidad para

deambular, vejiga neurogénica, parestesias.

Los tratamientos empleados en esta entidad son diversos, siendo la base esteroides,
dependiendo de las caracteristicas del paciente al momento del diagndstico se ofrece la
terapéutica mas apropiada. Mas de 50% de los casos se someten a una segunda linea de
tratamiento, el prondstico depende de varios factores como la etiologia, el deterioro
neurologico al momento del diagndstico, las caracteristicas del liquido cefalorraquideo y la
respuesta al tratamiento de primera linea. Sin embargo, se desconoce cudl es la manifestacion
clinica mas frecuente y cual es su pronostico en el Hospital del Nifio Morelense. Al evaluar
la evolucion de los pacientes pediatricos desde su llegada a urgencias podemos identificar
algunos de estos factores de riesgo que presentan pronostico mds desfavorable como
recurrencia de la enfermedad, vejiga neurogénica, parestesias, que brindaria la oportunidad

de establecer un tratamiento mas severo o dirigido a la entidad etioldgica.
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4. JUSTIFICACION

La mielitis transversa es una patologia que presenta una baja incidencia, reportandose hasta
1-3/1000000 de nifios al afio. La presencia de complicaciones como incapacidad de caminar
o marcha espatica, disfuncidon sensorial, incontinencia o urgencia urinaria y/o intestinal,

depresion teniendo gran impacto en la calidad de vida.

Hay escasos reportes de casos en México sobre el abordaje en dichos pacientes. Si se logran
identificar desde su llegada a urgencias las caracteristicas clinicas, paraclinicas se podra
proponer un abordaje inicial para descartar otras patologias, ahorrando gastos y reactivos
innecesariamente; ademas se pueden identificar factores desfavorecedores para el pronostico

y se podra brindar un mejor tratamiento antes de que aparezca las secuelas.
Conocer la clinica, paraclinica y factores de mal prondstico méas comunes de los pacientes

nos ayudara a llevar un abordaje adecuado, mejor seguimiento, prevencion de morbilidades,

con lo que se podria ofrecer una mejor calidad de vida.
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5. PREGUNTA DE INVESTIGACION

(Cuadles son las caracteristicas clinicas, paraclinicas, prondstico y tratamiento en pacientes
con mielitis transversa extensa que son atendidos en el hospital del nifio morelense en el

periodo del 2011-2016?
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6. OBJETIVO GENERAL

Conocer las caracteristicas clinicas, paraclinicas, prondstico y tratamiento en pacientes con
mielitis transversa longitudinal extensa que son atendidos en el hospital del nifio morelense

en el periodo del 2011-2016.

6.1 Objetivos particulares.

1. Conocer las principales manifestaciones clinicas que presentaron los pacientes con mielitis
transversa longitudinal extensa a su ingreso al servicio de urgencias del Hospital del Nifio
Morelense durante el periodo 2011 a 2017.

2. Describir los estudios paraclinicos realizados en el Hospital del Nifio Morelense en el
abordaje de los pacientes con mielitis transversa longitudinal extensa durante el periodo 2011
a2017.

3. Identificar los factores de mal prondstico en los pacientes con mielitis transversa
longitudinal extensa atendidos en el Hospital el Nifio Morelense durante el periodo 2011 a
2017.

4. Describir el manejo de los pacientes con mielitis transversa longitudinal extensa realizado

en el Hospital del Nifio Morelense durante el periodo 2011 al 2017.
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7. HIPOTESIS.

Los pacientes con mielitis longitudinal extensa con una presentacion clinica inicial con mas
de un sintoma, deterioro neuroldgico al momento del diagnostico, presencia de pleocitosis
en el LCR, mala respuesta al tratamiento de primera linea debe de recibir una segunda linea

de tratamiento en las primeras 72 horas de estancia hospitalaria.
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8. MATERIAL Y METODOS
8.1 Diseiio de estudio
Se realizara un estudio observacional, transversal descriptivo.

8.2 Unidad de estudio

Expedientes de pacientes atendidos en el Hospital del Nifio Morelense del servicio de
urgencias, en el periodo de enero del afio 2011, a diciembre del afio 2017. Sera una muestra
no probabilistica de casos consecutivos.
8.3 Criterios de inclusion y exclusion

8.3.1 Inclusion

e Expedientes de pacientes que se atendieron en las areas de Urgencias, en el periodo de

enero 2011 a diciembre 2016 con diagndstico de mielitis transversa extensa.

8.3.2 Exclusion

e Pacientes con diagndstico de mielitis transversa (no extensa).

e Paciente que se le estableci6 el diagnéstico de Guillain-Barré.
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8.4. Descripcion general del estudio

Inicialmente se identificaran los expedientes de los pacientes con diagnoéstico registrado del
catalogo CIE-10, de mielitis transversa; a partir de los registros del servicio de Urgencias,

por medio del expediente clinico electronico Histoclin v 2.0.4.708.

De los expedientes clinicos se buscaron y registraron en una base de datos las caracteristicas
personales, factores de riesgo familiares, antecedentes de vacunacion, infeccion de vias
aéreas o aparato gastrointestinal, grado de afectacion seglin la escala de ASIA a la llegada al
servicio de urgencias, caracteristicas de exdmenes de laboratorio, incluyendo serologias,
perfil de inmunoglobulinas, caracteristicas de LCR; caracteristicas de la imagen de
resonancia magnética, localizacion y numero de segmentos medulares afectados, tratamiento
utilizado, necesidad de segunda linea de tratamiento, dias transcurridos entre el inicio del
tratamiento de primera linea al inicio del segundo, presencia de bandas oligoclonales, tiempo

de recuperacion parcial, secuelas.

Se realizd una hoja de recolecciéon de informacion tipo base de datos especifica de los
pacientes. Se utiliz6 informacion de la base de datos del expediente electronico (Sistema de
Expediente Clinico Electronico Histoclin v 2.0.4.708) de los expedientes con diagndstico de
mielitis transversa captados en el periodo de tiempo de enero del afio 2011 a diciembre del

ano 2016.

8.5 Recoleccion de datos

» Se buscaron todos los expedientes con diagndstico de mielitis transversa registrado en el
expediente clinico electronico Histoclin v 2.0.4.708 del servicio de Urgencias, dentro del
periodo de enero de 2011 a diciembre de 2016.

» Se seleccionaron los expedientes que cumplan con los criterios de inclusion.

Una vez con los expedientes seleccionados, se extraerd la informacion requerida en la base

de datos.
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8.6 Analisis estadistico

* Fue descriptivo con calculo de porcentaje de sexo, media de edad al diagndstico,

porcentaje de presencia de los diferentes factores de riesgo con el programa Excel.

* Se realizo el analisis estadistico con las medidas de tendencia central.

» Para representar los resultados del andlisis estadistico se elaboraron tablas y graficas

correspondientes a cada variable.

8.6 Variables

gastrointestin

al

gastrointestinal al menos 2
semanas previas a la

sintomatologia, registrado

Variable Definicion Definicion operacional Tipo de Codificacion
conceptual variable
Sexo Género al Caracteristicas fenotipicas | Cualitativa 1: Femenino
que pertenece | reportadas en la nota de nominal 2: Masculino
el paciente ingreso del servicio de
urgencias.
Edad Tiempo Numero de meses Cuantitativa Meses
transcurrido | cumplidos al momento del | continua
desde el diagnostico registrados en
nacimiento la nota del servicio de
de un urgencias
individuo,
expresado en
afos
Historia de Antecedente | Contar con el antecedente | Cualitativa 1: Si
proceso de una de la presentacion de un nominal 2: No
infeccioso infeccion de | cuadro clinico de infeccion
previo vias aéreas o | de vias aéreas o
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Variable Definiciéon Definicion operacional Tipo de Codificacion
conceptual variable
en la nota de ingreso al
servicio de urgencias
Escala de Evaluacion Grado de la afectacion de Cualitativa l: A. Ausencia de funcion
ASIA al de la funcion | lesion medular realizada en | nominal motora y sensitiva que se
momento de | motoraoy el servicio de urgencias. extiende hasta los
su llegada a sensitiva en segmentos sacros S4-S5.
urgencias pacientes con 2: B: Preservacion de la
afeccion a funcion sensitiva por debajo
nivel medular del nivel neurologico de la
lesion, que se extiende hasta
los segmentos sacros S4-S5
y con ausencia de funcion
motora.
3: C. Preservacion de la
funcion motora por debajo
del nivel neuroldgico, y mas
de la mitad de los musculos.
4: D. Preservacion de la
funcion motora por debajo
del nivel neuroldgico, y mas
de la mitad de los misculos
tienen una fuerza muscular
de 3 o mas.
5: E. Funcion sensitiva y
motora normales.
Numero de Cantidad de | Segmentos afectados por el | Cualitativa 1:3
segmentos de | segmentos en | proceso inflamatorio, nominal 2:4
médula la médula donde se observe la 3:5
espinal con espinal donde | hipointensidad de la IRM al 4: Mas de 5

afectacion

se observa la

reactividad

momento del diagnostico.
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Variable Definicion Definicion operacional Tipo de Codificacion
conceptual variable
del proceso
inflamatorio
Segmento Lugar donde | Region afectada al Cualitativa 1: Cervical
afectado se observa la | momento de la toma del nominal 2: Toracica
identificado | afectacion de | estudio de RM 3: Lumbar
con IRM la médula 4: Sacra
espinal
Pleocitosis en | Presencia de | Presencia de 10 o mas Cuantitativa 1: Si
LCR leucocitos en | leucocitos al momento de la | nominal 2: No
LCR toma del LCR
Bandas Presencia de | Presencia de BOC en LCR | Cualitativa 1: Si2: No
oligoclonales | bandas reportado por el laboratorio | nominal
positivas oligoclonales | del Hospital del Niflo
en LCR Morelense, en los dias
cercanos al internamiento al
servicio de urgencias
Anormalida | Alteraciones | Identificacion de afeccion | Cualitativa 1: Si
d en las en los trazos | de la onda Ho Fenla nominal 2: No
velocidades electromiogra | grafica de velocidades de
de ficosen la conduccion realizada por el
conduccion gréfica de HNM
velocidades
de
conduccion
Tratamiento | Farmacologia | Manejo ofrecido para Cualitativa 1: Esteroide
o tratamiento | control, mejoria o nominal 2: IGEV
ofrecido para | resolucion de la 3: Plasmaféresis
resolucion de | enfermedad 4: Rituximab
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Variable Definicion Definicion operacional Tipo de Codificacion
conceptual variable
la
enfermedad

Secuelas Lesion que Lesion secundaria a la Cualitativa 1: Debilidad motora.
surge como | presencia de mielitis nominal 2: Disfuncion sensorial.
consecuencia | transversa reportada en las 3: Disfuncién
de una notas de seguimiento vesical/intestinal
enfermedad | clinico extrahospitaldrias. 4: Muerte
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8.7 Implicaciones bioéticas

El presente estudio se realizard conforme a los reglamentos de la Ley General de Salud en
materia de Investigaciones para la Salud de los Estados Unidos Mexicanos vigente, en las

Normas y Reglamentos en materia de Investigacion del Hospital del Nifio Morelense.

El uso correcto del expediente clinico se encuentra bajo la normatividad de la Norma Oficial
Mexicana NOM-004-SSA3-2012, del expediente clinico; sobre el reconocimiento de la
titularidad del paciente sobre los datos que proporciona al personal de area de la salud, se han
considerado aquellos datos que se refieren a su identidad personal y los que proporciona en
relacion con su padecimiento, considerados informacion confidencial. Esta norma impulsa el
uso mas avanzado y sistematizado del expediente clinico convencional en el ambito de la
atencion médica y orienta el desarrollo de una cultura de la calidad, permitiendo los usos:
médico, juridico, de ensefanza, investigacion, evaluacidon, administrativo y estadistico

principalmente.

Con base al Codigo de Nuremberg, Declaracion de Helsinki, el informe del Belmont y las
Normas del Consejo para la Organizacion Internacional de Ciencias Médicas (CIOMS) se
consideran los 3 principios éticos generales dentro de la Investigacion clinica: 1. Principio
de Respeto. Todo individuo debe ser tratado como agente auténomo. 2. Principio de
Beneficencia. El individuo debe ser tratado de manera ética no solo respetando sus decisiones
y protegiendo de algin dafio, sino también asegurar su bienestar. 3. Principio de Justicia. La

distribucion de beneficios y obligaciones debe realizarse de manera equitativa.

El uso de datos de los expedientes del Hospital del Nifio Morelense sera sin identificacion de
los pacientes en los reportes y publicaciones posteriores, con manejo confidencial de la
informacion, sin discriminacion de los mismos. La base de datos obtenida se mantendré bajo
el resguardo del interesado, a menos que se solicite para continuar con la linea de
investigacion.

Con base a estos principios no se amerita la obtencion de consentimiento informado.
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9. RESULTADOS

Se obtuvieron 5 expedientes de pacientes diagnosticados con mielitis transversa longitudinal

extensa en el Hospital del Nifio Morelense en un periodo de 5 afios, consiguiéndose la

siguiente recopilacion de datos:

En la tabla I se muestra las caracteristicas de los pacientes entre ellos: género, edad, recuento

leucocitario, nivel afectado por imagen de resonancia magnética, electromiografia, resultado

de bandas oligoclonales, lineas de tratamiento que requirieron, secuelas presentadas y dias

transcurridos desde la primera linea de tratamiento hasta la 2°.

Hombre | 5 15 Normal
Mujer 14 5 Normal
Mujer 11 7 Lesion
de via
somato
sensitiv
a
Mujer 12 4 Normal
Mujer 14 0 Normal

toracic | Neg
a,

lumbar

y sacra

T9-12, Neg

cono

Normal

es
medula
r

y filum
T8-T12 = Neg

T4-T7 Neg

15-s1 Neg

Esteroide

Esteroide

Esteroide

Esteroide

Esteroide

Gamma Plasmaféresis

Plasmaféresis

Rituximab

Enuresis 12

Encopresis

Hipoestesia | 16

Muerte 26

Incontinenc

ia

Tabla 1 Caracteristicas paraclinicas de los pacientes con diagnostico de mielitis transversa
longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio Morelense.

29



En la grafica nimero 1 se representa de forma porcentual el género de pacientes que
presentaron mielitis transversa longitudinal extensa. Siendo un 80% del sexo femenino y un

20% masculino.

. Maculino

" Femenino

L ]

Grafica 1 Distribucion porcentual de género de los pacientes con diagndstico de mielitis
transversa longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio y
adolescente Morelense.
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En la grafica numero 2 se muestra de forma porcentual los pacientes que fueron
diagnosticados con mielitis transversa longitudinal extensa, en rango de 6 afios hasta los 18
afios, con una media de 11.2 afios. El rango con mayor porcentaje fue el de 7-12 afos con un

45%.

_ 0-6 afios

W 7-12 anos

m 13-18 ainos

Grafica 2 Distribucion porcentual por rangos de edad de pacientes con diagndstico de mielitis
transversa longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio Morelense.
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En la grafica 3 se muestra de forma cuantitativa el resultado en relacion a los leucocitos en
el LCR de los 5 pacientes con diagnostico de mielitis transversa longitudinal extensa. Con

un promedio de leucocitos en el LCR de 6, con valor minimo de 0 y méximo de 15.

1 2 3 4 5

W LEUCOCITOS

Grafica 3 Numero de leucocitos en LCR de los pacientes con diagndstico de mielitis
transversa longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio Morelense
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En la grafica nimero 4 se muestra la distribucion porcentual de los pacientes que solo usaron
esteroide versus aquellos que necesitaron una segunda linea terapéutica y hasta una tercera.
El valor de 40% se refiere aquellos pacientes que solo necesitaron esteroide mientras que el
60% son pacientes que ademds del esteroide se les ofrecid otra terapéutica como

gammaglobulina, plasmaféresis e incluso rituximab.

1 m>1

Grafica 4 Distribucion porcentual de los pacientes con diagndstico de mielitis transversa
longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio Morelense que usaron
solo una linea de tratamiento versus aquellos que necesitaron mas de 1.
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En la grafica nimero 5 de forma porcentual se indica las diferentes evoluciones que
presentaron los pacientes diagnosticados con mielitis transversa en el Hospital del Nifo
Morelense. De un total de 5 pacientes, el 60% tuvieron secuelas entre las que se encontraron,

enuresis o Encopresis, 20% un desenlace fatal y el otro 20% no tuvo secuela.

Muerte Sin secuelas
20% 20%

Con secuelas
60%

B Sin secuelas M Con secuelas W Muerte ®

Grafica 5 Distribucion porcentual de secuelas en los pacientes con diagndstico de mielitis
transversa longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio
Morelense.
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En la grafica nimero 6 se muestran los dias transcurridos desde la primera linea de
tratamiento a una segunda linea de los tres pacientes que lo necesitaron. Con un minimo de

12 dias y maximo de 26 dias.

PACIENTE 3 _
PACIENTE 2 4

12
PACIENTE 1

Grafica 6 Dias transcurridos de la primera linea de tratamiento a la segunda de los pacientes
con diagnostico de mielitis transversa longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del
Hospital del Nifio Morelense.
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En la tabla no. 2, se muestran los diversos analisis del LCR solicitados, en la segunda
columna se reporta un total de 5 liquidos inflamatorios, en la tercera las bandas oligoclonales,
las cuales fueron negativas en todos, el perfil viral reportado con CMV en un paciente y el

cultivo en todos fue negativo.

Tabla II. Caracteristicas del LCR de los pacientes con diagndstico de mielitis transversa

longitudinal extensa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio y adolescente

Morelense.

LCR
Si 5 5 1 0
No 0 0 4 5

36



En la grafica niimero 7 se muestran de forma porcentual los sintomas iniciales de los
pacientes que presentaron mielitis transversa longitudinal extensa en el Hospital del Nifio

Morelense del 2011-2016. Mostrando con 100% la hiperalgesia, seguida de la afeccion

esfinteriana.
120%
100%
100%
80%
60%
60%
40% 40%
40%
20%
0%
Hiperalgesia Parestesia Compromiso motor Afeccidn de esfinteres
W Hiperalgesia  m Parestesia Compromiso motor M Afeccidn de esfinteres

Grafica 7 Manifestaciones clinicas iniciales de los pacientes con diagnostico de mielitis
transversa en el periodo de 2011-2016 del Hospital del Nifio y adolescente Morelense.
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Las siguientes imdgenes de resonancia magnética en T2, muestran las zonas
hiperintensidades, en donde se puede apreciar que son mas de tres segmentos los afectados,

por lo que se da el nombre de mielitis transversa longitudinal extensa.
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10. DISCUSION

La mielitis transversa es un trastorno inflamatorio de la médula espinal, resultando en
disfuncion motora, sensorial y autonémica. La incidencia de MT en nifios es poco comun, en
5 afios, obtuvimos 5 pacientes, en un reporte del Instituto Nacional de Pediatria del afio 2005-
2015 encontraron 22 expedientes con reporte en la literatura de incidencia de 2.4 casos por
millon.

En nuestro estudio se encontré que la sintomatologia més frecuente con la que refieren el
inicio del cuadro y el principal motivo de acudir a la sala de urgencias fue la hiperalgesia
presente en todos los pacientes, seguido de la afeccion esfinteriana en un 60%, por ultimo,
las parestesias y compromiso motor, ambas con un porcentaje de 40%.

Hasta en un 20% de los casos de dicha patologia se reporta en nifios con pico de edad entre
los 0-2 afios y 5-17 afos, siendo un gran rango, el resultado de nuestro estudio se encuentra
en el segundo, la media fue de 11.2 anos ademas de que en las diversas series no hacen
diferencia de género, en nuestro caso el femenino, fue el sexo predominante.

Para realizar el diagnostico es necesario tomar en cuenta los antecedentes, sobre todo los
patologicos ademds de realizar un examen neurologico. Debido a lo dificil que resulta
distinguir entre la forma idiopatica de mielitis transversa y la secundaria, se deben eliminar
primero dichas posibilidades. Descartando lesiones estructurales. Motivo por el cual se apoya

el diagndstico en estudios paraclinicos.

En dicho andlisis como estudio de primera intencion debido a las posibilidades con las que
cuenta la institucion es la tomografia computarizada, teniendo en cuenta que al observar total
normalidad en dicho estudio, no se descarta la posibilidad de mielitis transversa, siendo el
segundo estudio de imagen solicitado, la resonancia magnética (IRM), en todos nuestros
pacientes fue solicitada encontrando lesiones hiperintensas, siendo tres o mas los segmentos
afectados, por lo que nuestros 5 casos son catalogados como mielitis transversa longitudinal

extensa.

Para determinacion de la etiologia deben realizarse analisis de sangre para descartar lupus

eritematoso sistémico, infeccion por VIH, deficiencia de la vitamina B12. La obtencion de
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muestra de LCR para observar las caracteristicas de dicho fluido, cultivo, realizacion de
pruebas especificas como las bandas oligoclonales. En todos nuestros pacientes se observo
que el LCR fue inflamatorio, presentd en todos hiperproteinorraquia y leucocitosis
predominio de mononucleados, presentado este tiltimo s6lo en el 60% de nuestra poblacion.
Hay ciertos factores que se han encontrado en la literatura como de pobre prondstico, lo
reportado en el estudio de Kumaran et al. Sefiala sexo femenino, escala de ASIA grave al
inicio, hiperintensidad en la IRM con gadolinio, ausencia de pleocitosis, ausencia de lesion
cervical o cervico-toracica en la RM, importante tener en cuenta estos pronosticadores
tempranos de recaida y discapacidad identificados.

Como se menciona en el estudio de Pidcock et al, las lesiones por IRM en nifios
frecuentemente se extiende en varios segmentos, abarcando mas de tres, en pacientes adultos
tipicamente abarca de 1-3. Bruna J et al, refieren que el involucro de un menor niimero de
segmentos es asociado con menor nimero de secuelas. En dicho trabajo nuestros 5 pacientes
presentaron mas de tres segmentos afectados, reflejandose en las secuelas presentadas, y en
uno de ellos, la muerte, conociendo a este tipo de mielitis transversa, como longitudinal
extensa, la cual implica un peor pronostico por el nimero de segmentos afectados, comentado
con anterioridad.

Con relacion al tratamiento en la guia de mielitis transversa reportada en el afio 2011 se
comenta sobre la terapia para pacientes con dicha patologia, diciendo que para esteroides
solo existe evidencia de clase IV, concluyendo que a pesar de la evidencia, la administracion
de altas dosis de metilprednisolona suelen ser el primer tratamiento, observando una
reduccion de la actividad inflamatoria y una mejor restauracion neurologica, tomando de base
dicha bibliografia vemos que efectivamente todos nuestros pacientes recibieron de primera
linea dosis de esteroide de 5-7 dias del mismo, de los 5 s6lo 1 fue el que respondi6 tinicamente
a dicho tratamiento.

Los demas pacientes requirieron entre otras terapias de plasmaféresis, este manejo se ha
convertido en una herramienta en la medicina moderna. En neurologia el uso de la aféresis
es recomendada en enfermedades como el sindrome de Guillain-Barré y para la gestion a
corto plazo de polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica. Muestra de ello son los

estudios aleatorios controlados donde muestran beneficio del intercambio plasmatico en
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adultos que padecen enfermedades desmielinizantes del SNC que no respondieron al
tratamiento con altas dosis de corticoesteroides.

Otro de nuestro paciente se beneficié de inmunoglobulina intravenosa, también hay estudios
acerca de ello como el llamado protocolo STRIVE, proponiendo el uso de la IGIV puesto
que la plasmaferesis no estd disponible universalmente ademas de resultar técnicamente
complicada y es costosa su administracion. Sin embargo se debe tener en cuenta la
fisiopatologia de la enfermedad y el amplio espectro de etiologia y tener presente que de ello
determinard el tratamiento que se le ofrezca, por lo que nuevamente se debe insistir en la

individualizacion del paciente.
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11. CONCLUSIONES

La mielitis transversa es un proceso como su nombre lo dice, inflamatorio, sin embargo,
puede estar desencadenado por multiples eventos, entre ellos, infecciosos, postvacunales o
simplemente precediendo a alguna enfermedad autoinmune. Es necesario tener en cuenta la
etiologia para determinar un tratamiento oportuno pero también ofrecer a la familia un

pronostico certero del paciente.

Para un mejor panorama del paciente es necesario ciertos elementos paraclinicos: toma de
LCR al momento de la sospecha del diagndstico, imagen por resonancia magnética, cabe
resaltar la importancia de este estudio, sin embargo, es importante realizar otros estudios

como toma de velocidades de conduccion y la revision por parte del servicio de oftalmologia.

Siendo que el diagnostico es un reto para los neuropediatras los es mas para los pediatras,
por ello la deteccion oportuna tanto clinica como paraclinica son procedimientos sencillos
que se pueden tomar y poder referirlo a la brevedad a los especialistas para que pueda ser

manejado de forma integral.

La clinica del paciente es un dato orientativo sobre el pronostico del paciente y la pobre
respuesta a esteroides también nos hablaré de ello, teniendo en cuenta dichos pardmetros se
debe ofrecer a la brevedad una segunda linea de tratamiento con el fin de mejorar el
pronostico, ya que hasta un tercio de la poblacion tiene recurrencia de la enfermedad, dejando

secuelas tan graves como la incapacidad para deambular o el control de esfinteres.

Aunado a ello la relevancia de ofrecer a los pacientes no simplemente tratamiento médico
también la rehabilitacion para mejorar aquellas areas afectadas por el proceso inflamatorio y
como hasta las dos terceras partes de los pacientes que padecieron la enfermedad tendra

secuelas, se desea intervenir tempranamente para que sean las minimas.

Existen diversas terapias, aun muchas de ellas se encuentran en estudio, sin embargo la
primera linea de tratamiento sigue siendo, altas dosis de esteroides pero si nuestro paciente
tiene gran afeccion clinica al momento de acudir al servicio de urgencias, una nula o mayor
deterioro en las primeras 72 horas de ofrecidos los esteroides debemos considerar el uso de
la plasmaféresis y teniendo en cuenta el amplio espectro de la etiologia de la enfermedad y

la posibilidad que sea la precursora de un enfermedad inmunolégica sistémica autoinmune la
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necesidad de inmunomoduladores como la gammaglobulina humana e inmunosuprsores

(azatioprina), terapia monoclonal, de aqui radica la importancia de conocer la etiologia.

Como corolario es saber que las manifestaciones mas frecuentes de la mielitis transversa son
hiperalgesia y compromiso esfinteriano, datos clinicos que nos direccionan la patologia ya
comentada y para poder solicitar los siguientes estudios: toma de LCR con estudio en
caracteristicas, cultivo y pruebas virales, bandas oligoclonales, estudios de sangre
solicitando perfil inmunolégico, VIH, y de acuerdo a los resultados pruebas inmunologicas
para descartar enfermedades como lupus eritematosos sistémico. Con base a los hallazgos,
debemos ofrecer el tratamiento mas benéfico en relacion con la etiologia, sin olvidar la parte

de rehabilitacion.

Finalmente es necesario mayor colaboracion prospectiva para poder validar todos los
hallazgos en todos los reportes de casos, lo que permitiria mejorar el disefio en los ensayos
clinicos y con ellos tener mejor evidencia de dicha patologia ya que tienen gran repercusion

en la calidad de vida de nuestros pacientes.
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