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Enfermedad por anticuerpos contra la glicoproteina de
la mielina de los oligodendrocitos en pediatria.
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RESUMEN

La enfermedad asociada a anticuerpos contra la glicoproteina de la mielina de los oligodendrocitos fue
descripta recientemente. Se caracteriza por presentar manifestaciones clinicas como neuritis 6ptica,
mielitis transversa y la encefalomielitis diseminada aguda, entre otras. Se presenta en nifios y adultos
jévenes.

El diagndstico se basa en los hallazgos clinicos, imagenes neurolégicas y se confirma cuando se
encuentran en la sangre anticuerpos contra la glicoproteina de la mielina de los oligodendrocitos. Dada
la gravedad de la patologia, el resultado de este estudio no debe retrasar el tratamiento.

Se presenta el caso de un paciente de 15 anos, que ingreso con paresia de miembros superiores, paralisis
de miembros inferiores asociado a retencién urinaria aguda. Durante su internacion, se sospecho dicha
enfermedad y recibid el tratamiento, con buena evolucion neurolégica. Posteriormente se recibié el
resultado del laboratorio que confirmé la enfermedad.
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INTRODUCCION

Se denominan sindromes desmielinizante
adquiridos (ADS, por sus siglas en inglés) en
la edad pediatrica a aquellos que implican un
déficit neurolégico asociado a evidencia de
desmielinizacién del sistema nervioso central
(SNC) en nifios." Incluyen la esclerosis multiple,
los trastornos del espectro de la neuromielitis
Optica asociados a anticuerpos contra
acuaporina 4 y la enfermedad por anticuerpos
contra la glicoproteina de la mielina de los
oligodendrocitos (MOGAD, por sus siglas en
inglés).

Los anticuerpos séricos dirigidos contra la
glicoproteina del oligodendrocito de la mielina
(MOG) se encuentran en pacientes con la
enfermedad adquirida.? Estos anticuerpos se
unen a la MOG, dafiando las vainas de mielina
y provocando desmielinizacién a través la
citotoxicidad celular dependiente de anticuerpos
o la activacién del complemento.®

Los ADS comparten signos, sintomas
e imagenes radioldgicas, pero hay nuevos
autoanticuerpos que ayudan a diagnosticarlos. El
diagnéstico diferencial es importante, dado que
algunas enfermedades infecciosas, genéticas,
metabdlicas o reumatoldgicas pueden mimetizar
un ADS."

Un panel de expertos propuso criterios para
diagnosticar MOGAD, que incluyen un evento
clinico desmielinizante, prueba MOG-IgG positiva,
caracteristicas de resonancia magnética (RM) y
la exclusion de mejores diagndsticos, incluida la
esclerosis multiple.?

Sospecharla precozmente permite un
tratamiento a tiempo y evitar dafios neurolégicos
irreversibles.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 15 afios
de edad, previamente sano con infeccién
respiratoria viral 15 dias previos, que ingreso
hemodinamicamente compensado, con cuadro
de 72 horas de evolucién de paresia de miembros
superiores, paraplejia de miembros inferiores
y retencién urinaria, con examen de los pares
craneales normales.

Los estudios de laboratorio evidenciaron
leucocitosis; hepatograma, funcién renal,
coagulograma, FAN C3, C4 y perfil tiroideo
que fueron normales y un viroldgico de
secreciones nasofaringeas (VSNF) que fue
positivo para adenovirus (ADV). La radiografia
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de térax, la tomografia axial computada
(TAC) de cerebro y columna completa con
contraste, el ecocardiograma y Doppler de los
vasos del cuello también fueron normales. Por
sospecha de sindrome de Guillain-Barré, recibio
gammaglobulina intravenosa (1V) 2 g/kg en
5 dias, logrando mayor fuerza en los miembros
superiores y movilidad de los pies, pero persistid
la retencion urinaria y agrego constipacion.

En el liquido cefalorraquideo (LCR), se
pesquisoé virologico, cultivos y anticuerpos
antigangliésidos, todos negativos. Los estudios
se completaron con RNM de encéfalo, columna
lumbosacra mas electromiograma, que fueron
normales. Las serologias fueron negativas;
anticuerpos IgG antivaricela, anticuerpos IgG
rubeola ambas positivas; IgM varicela e IgM para
herpes, VDRL, enterovirus, citomegalovirus,
virus del herpes simple tipo 1 y tipo 2, virus de
Epstein-Barr (VEB), micoplasma, COVID-19,
parasitolégicos y prueba cutanea para
tuberculosis, todos negativos. Se descarté
sindrome antifosfolipidico, artritis reumatoidea,
vasculitis y lupus eritematoso sistémico.

Al dia 14 agreg6 vision borrosa, diplopia
con nistagmo y se repitié la RNM de encéfalo
y columna cervical dorsal con contraste mas
angiorresonancia, que informaron multiples
lesiones hiperintensas en FLAIR visibles en
protuberancia posterior (en el margen anterior
del 4. ventriculo) y periventricular en su margen
posterolateral izquierdo, en pedunculo cerebeloso
medio izquierdo, lesién focal hiperintensa en
brazo posterior de la capsula interna del lado
izquierdo, también en cuerpo calloso del lado
izquierdo, aisladas hiperintensidades en la
sustancia blanca yuxta/subcortical a nivel bifrontal
y angiorresonancia normal (Figura 1).

Lesion focal hiperintensa de segmento corto
en topografia posterolateral izquierdo a nivel de
C3 (Figura 2).

Por lesiones compatibles con enfermedad
desmielinizante, se realiz6 la deteccion de
anticuerpos antiacuaporina 4, anti-MOG y anti
bandas oligonoclonales en sangre y LCR. Inicié
metilprednisolona 1 g/dia IV en 5 dias, luego
metilprednisona 1 mg/kg/dia, carbonato de calcio
y vitamina D.

El paciente presenté anticuerpos anti-MOG
positivos una semana después de haber recibido
gammaglobulinas, tuvo una buena evolucion
neuroldgica, se otorgo el egreso hospitalario, con
controles ambulatorios.
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Ficura 1. Lesiones desmielinizantes en la resonancia magnética de cerebro

Corte axial FLAIR 3D, lesién hiperintensa en topografia de la protuberancia posterior, en el margen anterior del piso del cuarto

ventriculo.

Ficura 2. Resonancia magnética de columna cervical-dorsal

Corte transversal en secuencia T2 en el nivel C3, donde se observa una lesion focal hiperintensa de segmento corto en

topografia posterolateral izquierda.

DISCUSION

La MOGAD es una entidad nueva en la
medicina. La incidencia es de 1,6 a 3,4 por
millon de personas al afio; la prevalencia se
estima en 20 por millén.2 Puede ser recurrente
en aproximadamente el 35 % de los casos,® o
tener un curso monofasico hasta en el 80 %

de los casos, como lo documentd un estudio
canadiense.*

Hasta ahora no se ha identificado ningun
patdgeno especifico.® Mariotto et al. describen
que el 45 % de los pacientes presentd prédromos
0 procesos infecciosos previos, como infecciones
del tracto gastrointestinal y del tracto respiratorio



superior, e infecciones dentales.* Se describen
casos relacionados con virus del herpes tipo 1-6,
citomegalovirus y VEB.

Nuestro paciente tenia un cuadro respiratorio
viral 15 dias previos a la enfermedad, pero se
rescato el ADV en el VSNF, se investigo el VEB
con resultado 1gG positivo e IgM y carga viral
negativos.

Las pruebas deberian realizarse antes
de la administracion de los corticoides,
inmunoglobulinas o aféresis, porque estas terapias
pueden reducir la deteccion de la concentracion
sérica de IgG-MOG.? En nuestro caso, a pesar de
haber recibido inmunoglobulina 1V, dio positivo
para anticuerpos anti-MOG.

La neuritis 6ptica (ON) es a menudo bilateral
(30-50 %) y se asocia a edema del disco 6ptico
(86 %), responde bien al tratamiento con
corticoides.® Es el fenotipo de presentacion mas
frecuente.

Se han descrito secuelas visuales hasta
en el 80 % de los casos.® Nuestro paciente
manifestd visidon borrosa y se le realizé fondo
de ojos, medicidon de la agudeza visual mas
tomografia de coherencia éptica que resultaron
sin particularidades; luego del tratamiento,
presento visén normal.

La encefalomielitis diseminada aguda es
la manifestacion inicial mas comudn en nifios
menores de 11 afios (mas del 50 %).% Los
sintomas incluyen somnolencia, alteracion del
habla y signos neurolégicos focales. Nuestro
paciente no padecié somnolencia ni alteracion del
habla, y si signos neurolégicos focales.

Alrededor del 30 % de los adultos con
MOGAD presentaran mielitis transversa (MT). Los
sintomas incluyen debilidad que puede resultar en
paraparesia o cuadriparesia y pérdida sensorial
por debajo del nivel de la lesién con un nivel
sensorial a través del tronco, vejiga prominente
(retencidn urinaria que requiere cateterizacion)
y afectacion intestinal.® Nuestro caso presento
signos de MT, asociado a paraplejia de miembros
inferiores, siendo esta ultima una presentacion
inusual en pediatria. Tuvo buena evolucién
neuroldgica luego de recibir el tratamiento.

Los sindromes aislados del tronco encefalico
o cerebelosos no son una presentacion comun
del MOGAD. Los sintomas pueden variar
desde diplopia hasta ataxia, y dependen de la
region infratentorial afectada.® Nuestro paciente
agrego diplopia y nistagmo; luego de recibir los
corticoides 1V, normalizé la vision.

En la RNM para NO, se observa afectacion
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del nervio optico longitudinal, realce de la vaina
Optica perineural, edema del disco 6ptico. Para
MT, se observa lesion longitudinal extensa,
lesion del cono y del corddn central o signo H.
En cerebro, multiples lesiones hiperintensas en
T2 en sustancia blanca supratentorial (bordes
mal definidos) e infratentorial, compromiso de
la sustancia gris profunda, hiperintensidades en
T2 mal definida que afecta a la protuberancia,
al pedunculo cerebeloso medio o el bulbo
raquideo y lesion cortical cerebral con o sin
realce leptomeningeo subyacente.? Méas de la
mitad de los pacientes con lesiones de la médula
espinal tienen lesiones cortas, de menos de tres
segmentos vertebrales.®> Concuerda con nuestro
paciente, que presento lesiones desmielinizantes
en cerebro y también en la médula espinal.

El tratamiento de primera linea es la
metilprednisolona IV 30 mg/kg/dia maximo 1 g/
dia de 3 a 5 dias. De no presentar una respuesta
satisfactoria a los corticoides IV, se puede evaluar
tratamiento con inmunoglobulinas IV 2 g/kg
repartidos en 2 a 5 dias o recambio plasmatico
(5-7 recambios en 2 semanas). En caso de
presentacion recurrente, las recomendaciones
actuales planean iniciar un tratamiento
inmunomodulador con azatioprina, micofenolato
mofetil, rituximab (anti-CD20) o inmunoglobulina
IV periodicas."

Como pensamos que nuestro paciente
padecia el sindrome de Guillain-Barré, recibio
inmunoglobulina IV con leve mejoria, luego
agrego otros sintomas e imagenes neuroldgicas
compatibles con enfermedad desmielinizante y
recibio corticoides IV con buena respuesta.

Las recaidas con frecuencia ocurren después
de la disminucion o interrupcion de la medicacion
con esteroides orales.® Actualmente, el paciente
se recuperoé por completo, tiene un examen fisico
y neuroldégico normal, y esta sin corticoides.

En conclusidn, nuestro paciente cumplié
con los criterios propuestos por el panel, recibié
tratamiento con corticoides e inmunoglobulinas
con buena evolucion. No encontramos
informacién sobre manifestacion inicial con
paraplejia de miembros inferiores en pediatria,
ni relacionado con cuadro respiratorio
por ADV. Nuestro caso podria ayudarnos a
reconocer otras formas de presentacion de esta
enfermedad, logrando un diagndstico temprano
y un tratamiento oportuno, para evitar secuelas
neuroldgicas que puedan afectar la calidad de
vida del paciente. &
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