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RESUMEN

Los sindromes desmielinizantes agudos son un grupo de trastornos inmunomediados que afectan la mielina del sistema nervioso central.
Entre ellos se encuentran la mielitis transversa (MT), una entidad rara pero potencialmente debilitante, con una incidencia de 0,4 casos por
millon/aiio en nifios. Se describen dos casos de mielitis transversa longitudinalmente extensa (MTLE) en adolescentes de 14 afios,
destacando su complejidad diagnostica y manejo terapéutico. El primer caso presentd dolor interescapular punzante, debilidad motora
unilateral, con pérdida de sensibilidad termoalgésica contralateral, compatible con sindrome de Brown-Séquard y con respuesta favorable
al tratamiento esteroideo. El segundo caso mostrd debilidad motora bilateral severa y disfuncién vesical, con respuesta parcial a
metilprednisolona e inmunoglobulina intravenosa. Ambos casos cumplieron criterios radiologicos de MTLE. Conclusion: Este reporte
subraya la importancia de un diagnostico temprano mediante resonancia magnética, asi como la necesidad de tratamientos
inmunomoduladores para mejorar el pronostico funcional en esta poblacion pediatrica.
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TRANSVERSE MYELITIS IN PEDIATRICS: TWO CASE REPORTS

SUMMARY

Acute demyelinating syndromes encompass immune-mediated disorders that affect central nervous system myelin. Among them, transverse
myelitis (TM) is a rare but potentially debilitating entity, with an incidence of 0.4 cases per million/year in children. Two cases of
longitudinally extensive transverse myelitis (LETM) in 14-year-old adolescents are described, highlighting its diagnostic complexity and
therapeutic management. The first case presented stabbing interscapular pain, unilateral motor weakness, and impaired contralateral
thermoalgesia, and hyperreflexia suggestive of Brown-Séquard syndrome with good response to steroid treatment. The second case showed
severe bilateral motor weakness and bladder dysfunction, with partial response to methylprednisolone and intravenous immunoglobulin.
Both cases met radiological criteria for LETM. Conclusion: This report underscores the importance of early diagnosis by magnetic
resonance imaging, as well as the need for immunomodulatory treatments to improve functional prognosis in this pediatric population.
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INTRODUCCION

ler lugar en la Presentacion de Trabajo de Investigacion (Caso Clinico)

“Jornadas cientificas “ Dra Adela Ordofez de Caraballo”. Noviembre 2023 Los sindromes desmielinizantes agudos (SDA) constitu-

yen un grupo de trastornos inmunomediados que afectan selec-
tivamente la mielina del sistema nervioso central (1,2). Dentro
de este espectro, la mielitis transversa aguda (MTA) representa
una entidad particularmente relevante por su rareza, con estu-
dios que reportan una incidencia de 0.4 casos por millon anual
en la poblacion pediatrica (3).
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te. (5).

Presentamos dos casos de mielitis transversa longitudinal-
mente extensa en adolescentes, con manifestaciones clinicas
contrastantes, uno compatible con sindrome de Brown-Séquard
y otro con compromiso motor bilateral severo, que ilustran la
heterogeneidad diagnostica y terapéutica de esta condicion.
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Figura 1. Imagen hiperintensa que compromete
T2-T3y T3-T4.

.
Figura 2. Aumento de grosor a nivel lateral izquierdo
(hipertenso en T2).

Figura 3. : Hiperintensidad a nivel de cordon Medular
en Segmento T3 a T8
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Presentacion del caso
CASO#1

Paciente femenina de 14 afos de edad, previamente sana,
que inicio cuadro clinico con dolor interescapular punzante, de
intensidad 8/10, de aparicion subita, sin irradiacion ni desenca-
denantes identificables. Al dia siguiente se agrega debilidad
del miembro inferior izquierdo, dificultando la deambulacion.
Al examen neurologico a las 72 horas de iniciado el cuadro se
evidencio: conciencia y pares craneales conservados y marcha
hemiparética izquierda. La evaluaciéon motora mostr6 paresia
en miembro inferior izquierdo (fuerza 1/5) con conservacion
de la fuerza resto de extremidades (5/5), hiperreflexia en
miembro inferior izquierdo, normoreflexia en resto de extremi-
dades. El examen sensitivo reveld hipoestesia termoalgésica
en hemicuerpo derecho por debajo de L1.

Estudios Realizados:

Potenciales evocados visuales:

Latencia P100: 100—110 milisegundos: Normal.
Resonancia Magnética Cerebral:

Sin Alteracion
Resonancia Magnética cordon medular Dorsal:

Imagen hiperintensa que compromete T2-T3 y T3-T4
(Figura 1) y aumento de grosor a nivel lateral izquierdo
(Figura 2).

Diagnéstico:

Mielitis Transversa Longitudinalmente Extensa

(MTLE).
Tratamiento:

Metilprednisolona: 30 mg/kg/dia durante 5 dias (dosis
total = 1 g/dia), seguido por prednisolona 1mg/kg/dia du-
rante 6 semanas.

Evolucion:

Favorable al tercer dia de tratamiento. La resolucion
completa se observo a las 6 semanas con terapia fisica
complementaria.

CASO #2

Paciente femenina de 14 afios, sin antecedentes patologi-
cos relevantes, que presentd dolor dorsal punzante de alta in-
tensidad, de inicio subito, sin factores desencadenantes identi-
ficados. En las siguientes 8 horas, evolucion6 con debilidad bi-
lateral progresiva en miembros inferiores, hasta la imposibili-
dad absoluta de deambulacion. Al examen neurologico se
constato: estado de conciencia y pares craneales preservados,
fuerza en miembros inferiores (1/5) y miembros superiores
(5/5). El examen sensitivo demostré hipoestesia termoalgésica
bilateral con nivel sensitivo en T7, acompafiado de arreflexia
en miembros inferiores, normoreflexia en miembros superio-
res y globo vesical palpable.

Estudios Realizados:

Potenciales evocados visuales:

Latencia P100: 100—110 milisegundos: Normal
Resonancia Magnética Cerebral:

Sin alteracion
Resonancia Magnética de cordon medular Dorsal:




Lesiones longitudinales extensas desde T3 hasta T8.
Ver Fig. 3.
Diagnoéstico:
Mielitis
(MTLE).
Tratamiento:
Metilprednisolona: 30 mg/kg/dia durante 5 dias (dosis
total = 1 g/dia). Por ausencia de respuesta favorable se ini-
cié tratamiento con Inmunoglobulina intravenosa: 2 g/kg
administrados en 5 dias. En vista de falta de respuesta al
tratamiento se inicia Azatioprina: 2 mg/kg/dia.
Evolucion:
Respuesta no favorable al esteroide ni a la inmunoglo-
bulina, con recuperacion gradual observada a partir de la
primera semana de azatioprina.

Transversa Longitudinalmente Extensa

DISCUSION

El diagnostico de mielitis transversa (MT) en Ambos pa-
cientes cumplieron los criterios diagnosticos propuestos por el
Transverse Myelitis Consortium Working Group en 2002 (6),
para mielitis transversa aguda: (1) déficit neurologico bilateral
agudo compatible con lesion medular, (2) presencia de nivel
sensitivo definido, (3) progresion de sintomas en menos de 21
dias, y (4) ausencia de lesion compresiva en resonancia mag-
nética de médula espinal. No obstante, la imposibilidad de rea-
lizar pruebas serologicas para anticuerpos anti-AQP4 y anti-
MOG limita la exclusion definitiva de trastornos del espectro
de neuromielitis optica (NMOSD) o enfermedad asociada a
MOG (MOGAD), por lo que el diagndstico debe considerarse
provisional. Desde el punto de vista radiologico, es particular-
mente relevante mencionar que los hallazgos en la resonancia
magnética resultaron determinantes para confirmar el diagnos-
tico, ya que las imagenes mostraron cambios tipicos de des-
mielinizacion aguda.

El proceso diagnostico de estos casos requirié un andlisis
minucioso, en el cual, el diagnostico diferencial desempefi6 un
papel fundamental. Se descartaron infecciones virales neuro-
tropicas como herpes y VIH mediante serologias negativas (7).

Aunque los hallazgos clinicos y radiologicos iniciales
son compatibles con mielitis transversa aguda, es crucial
considerar que la extension longitudinal de las lesiones me-
dulares (>3 segmentos vertebrales) representa un hallazgo
altamente sugestivo del NMOSD o MOGAD (8,9). Sin em-
bargo, cabe destacar que, segln los criterios de diagnostico
internacionales para el espectro de NMOSD propuestos por
la confirmacion definitiva de NMOSD requiere la deteccion
de anticuerpos contra la acuaporina-4 (AQP4-IgG), cuya es-
pecificidad supera el 99% para esta entidad (10). Por otro
lado, en el caso de la enfermedad asociada a la glicoproteina
oligodendrocitica de mielina (MOGAD), el diagnostico se
confirma mediante la identificacion de anticuerpos séricos
contra MOG (anti-MOG)), los cuales definen una entidad cli-
nica e inmunologica distinta con implicaciones pronosticas y
terapéuticas propias.

En cuanto a los hallazgos de imagen, estos respaldan el
diagnostico de mielitis transversa longitudinalmente extensa
(MTLE) al comprometer mas de tres segmentos medulares. En
el caso #1, la paciente presentd un sindrome de Brown-Sé-
quard, caracterizado por debilidad motora unilateral y altera-
cion contralateral de la termoalgesia. Este patron es poco co-
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mun en pediatria y sugiere una afectacion focal de las vias es-
pino-talamicas y corticoespinales. El caso #2 mostr6 una afec-
tacion tipica pero mas severa, con debilidad motora bilateral,
hipoestesia generalizada y disfuncion vesical, lo que sugiere
desde el punto de vista clinico una lesion medular extensa. No
obstante, es importante reconocer las limitaciones de los estu-
dios disponibles en Venezuela para determinar la etiologia es-
pecifica autoinmunitaria, como pruebas para la deteccion de
anticuerpos anti-MOG o anti-aquaporina 4, lo que puede retra-
sar la identificacion precisa de la etiologia.

Los casos descritos ilustraron de manera particular la nota-
ble heterogeneidad que caracteriza a la mielitis transversa en
la poblacion pediatrica, tanto en su presentacion clinica como
en la respuesta al tratamiento.

El primer caso, mostré una excelente respuesta a metil-
prednisolona en altas dosis, los pacientes con afectacion me-
dular parcial y tiempo evolutivo corto (<72 horas) tienen ma-
yor probabilidad de respuesta favorable al tratamiento esteroi-
deo (11).

Por el contrario, el segundo caso, con escasa respuesta te-
rapéutica tanto a corticoides como a inmunoglobulina intrave-
nosa, representa un desafio terapéutico. Este subgrupo de pa-
cientes (aproximadamente 25-30%) suele requerir inmunosu-
presores de mantenimiento, siendo la azatioprina una opcion
valida (12).

Finalmente, las implicaciones clinicas de los casos presen-
tados son relevantes para la practica médica. La presentacion
de la mielitis transversa en pediatria plantea importantes desa-
fios diagnosticos y terapéuticos (13). El diagnostico temprano
es fundamental, ya que la identificacion oportuna de sintomas
como dolor medular, déficit motor o alteraciones sensoriales
permite iniciar de forma inmediata tratamientos inmunomo-
duladores, como corticosteroides en dosis altas, inmunoglo-
bulina intravenosa u otros segun la etiologia sospechada, lo
que se asocia con una mejoria del pronostico funcional
(14,15). Esto subraya la necesidad de estandarizar protocolos
diagndsticos y terapéuticos en instituciones con recursos limi-
tados, donde la falta de acceso a pruebas avanzadas o trata-
mientos puede comprometer los resultados. También es fun-
damental realizar un seguimiento clinico y radiologico perio-
dico, dado que algunos pacientes pueden desarrollar enferme-
dades desmielinizantes recurrentes. En conjunto, estos casos
resaltan la importancia de mantener una alta sospecha clinica
y un enfoque multidisciplinario para mejorar los resultados en
esta poblacion vulnerable.

CONCLUSIONES

1. La MTA es un diagnostico a considerar en la pobla-
cion pediatrica.

2. La resonancia magnética (RM) medular constituye
un pilar fundamental en el diagnostico de la mielitis
transversa (MT), indispensable en todo caso con
sospecha clinica.

3. La determinacion de anticuerpos anti-MOG y anti-
acuaporina 4 (AQP4-IgG) representa un compo-
nente esencial en el abordaje diagndstico y terapéu-
tico de la mielitis transversa.

Por lo descrito anteriormente, es primordial determinar la
etiologia especifica de esta afeccion ya que su tratamiento y
prondstico dependera en gran medida de su causa.
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