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22/12: Nifia de 9 afios que
acude a UPED por sindrome

febril de 20 dias de evolucioén.

GASO CLINICO

31/12: Glasgow 14/15. Tendencia al suefio, temblor
distal de MMSS, dismetria, marcha con aumento
de base de sustentacion. Resto normal

<>

FEBRIL

AFEBRIL

AS (PCR 3,11mg/dL), AO y Rx

térax normales
IgM positiva VEB y Mycoplasma

29/12

TC cerebral normal,

RMN cerebral compatible con ADEM
LCR normal

Bandas oligoclonales negativos
Anticuerpos AntiMOG positivos (1/100) ¥ @
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Q@ 2. Sindromes desmielinizantes en la edad pediatrica @

S

Sindrome Criterios

Encefalomielitis diseminada agu da » Encefalopatia (sin explicacion por fiebre)

ADEM » La RM: lesiones difusas, mal delimitadas, grandes, > 1-2 cm de sustancia
( ) blanca cerebral; lesiones de sustancia blanca hipointensas en T1 son raras.

Posible lesion sustancia gris
» Estabilidad radioldgica y clinica después de tres meses del debut de ADEM

Esclerosis multi p|e (EM) :jPos 0 mas eventos clinicos del SNC no encefalopaticos separados por 30
fas
* ADEM seguido 3 meses después por un evento clinico no encefalopatico con
nuevas lesiones en resonancia magnética cerebral compatible con EM (que
cumple DIS y DIT)

Espectro de la neuromielitis éptica * Anticuerpos AQP4 + al menos 1 sindrome clinico caracteristico
* En ausencia de anticuerpos o desconocidos se requieren al menos 2

sindromes clinicos caracteristicos siendo uno neuritis éptica, LETM o sindrome
del area postrema

Asociado a anticuerpo anti-glicoproteina = Anticuerpos contra MOG X0

ST Neuritis 6ptica, mielitis aguda, ADEM, encefalitis, ervicio de
de la mielina (MOGAD) Puede ser monofasico o recurrente sPEdiEItl'ia




s
[
¢ GLICOPROTEINA DEL OLIGODENDROCITO MIELINA (MOG) —

® MIELINA
NERVI o /N / Capa protectora que rodea los nervios

\

OLIGODENDROCITO/

Célula abundante en el sistema nervioso
central que construye mielina K 8

Servicio de
) Pediatria




=0- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A HNTI-MO?

Enfermedad inflamatoria del SNC por ataques inmunes Q

desmielinizantes

2 Anti MOG
\ “» P
]

Deteccidn con serologia (2015)

Teoria: Mimetismo molecular con ciertos

virus (VEB, Mycoplasma, HHV-6,

Coronavirus...)

Reaccién inflamatoria granulomatosa,
linfocitos T CD4+

0
[ EM: CD8+{J\J;}

0
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=0- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A ﬂNTI-Mﬂ?

Prevalencia: 1,6-3,4 cada millén de personas-afio Q
Predileccién por los nifios (50% de los casos)
No diferencias entre géneros

Diagnéstico:

/ \ Falsos positivos:
CUADRO CLl'NICO: Titulos bajos (<1:40) — 50%
Titulos moderados (1:100) — 18%

Titulos altos (>1:1000) — 0%
Encefalomielitis aguda ( ) °

diseminada (ADEM)
Neuritis 6ptica
Mielitis transversa
Encefalitis

K- Sindrome de tronco / d Servicio de
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=0- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A HNTI-MO?

Pruebas complementarias ante episodio desmielinizante: @

RM cerebral y medular ( si neuritis 6ptica: RM érbita + estudio
oftalmolégico completo)

Estudio bandas oligoclonales en LCR

Estudio citoquimico LCR

PCR virales/bacterianas seguin clinica

Anticuerpos antiMOG/antiAQP4

Niveles de Vitamina D

0

Servicio de
Pediatria



3. ENFERMEDAD RSOGIRDA A ANTI-MOG

Multiples regiones hiperintensas en T2
|
nM“ cerehral. afectando sustancia blanca, sustancia gris, tallo

y pedunculos cerebelares

nM“ ﬁrbita: Anti MOG: Afecta regioén retrobulbar

Anti AQP4: afectacién intracraneal

nM“ med Iar. Lesiones longitudinales extensas en T2
u = de >3 segmentos vertebrales (60-100%

de los casos)

X0
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=0- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A HNTI-MO?

Mayoria de lesiones en T2 —> Resoluciéon completa en meses-afios

Diferencia: EM y AQP4 IgG dejan lesiones residuales hiperintensas en T2 Q

Bandas oligoclonales: Positivas en el 5-20% de los casos MOGAD

Diferencia: EM 88% de los casos positivos

Coexistencia con otras enfermedades autoinmunes: RARO

Diferencia: AQP4 IgG si
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Coexistencia AntiMOG con Anti AQP4: RARO (<0,1%) *“Li\



o o

- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A ﬂNTI-Mﬂ?

K Forma clinica ﬁ o

Monofdsica
50% aprox

Recurrente (gran
variabilidad)
20% aprox

‘. / | Xe
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=0- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A HNTI-MO?

Tratamiento agudo:

No precisa

Afectaciéon leve

lera eleccién: Metilprednisolona iv 30mg/Kg/dia 3-5 dias

consecutivos.
+/- Pauta descendente corticoides orales si no recuperacién

completa tras megabolos

Afectacion
moderada/grave

2nda eleccién: Inmunoglobulinas iv 2g/Kg repartidos en 2-5dias

Afectacién
grave

Tratamiento escalén previo + recambio X
plasméatico (+ afectaciéon medular o tronco)  * o Servicio de
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=0- 3. ENFERMEDAD ASOGIADA A HNTI-MO?

Tratamiento crénico para las RECURRENTES:

Inmunosupresores:
- Azatioprina I::}I

Micofenolato mofetil e&

Rituximab (Anti CD20)
Inmunoglobulinas iv periédicas :y

e Actualizacién calendario vacunal
e Se recomienda vacunacién de la gripe anua

0
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g 4. CASO CLINICO

Desenlace y evolucién

01/01: Inicio megabolos 07/01: Alta hospitalaria con pauta 17/01: Alta hospitalaria con pauta
corticoides (5 dosis) descendente corticoidea. Asintomdtica descendente corticoidea mas lenta

03/01: Salida de UCI

02/01: Empeoramiento clinico con
conciencia oscilante ingresa en UCI

12/01: Reingreso por dolor, parestesias en MMII y
amnesia. lg iv a 2gr/kg en 48h con mejoria clinica

Nuevo evento ADEM en los 3 primeros <0
meses del evento = Monofdsico Servicio de
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4. CASO CLINICO

Evolucién:

e Seguimiento en consulta de Neuropediatria
® Analitica sanguinea a los 6 meses para comprobacién de titulos de

AntiMOG

e Valorar tratamiento crénico si recurrencias

L
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% G.CONCLUSIONES  ..”

La enfermedad asociada a MOG es una enfermedad desmielinizante con
predileccion por la infancia

Su diagnéstico requiere de Anti-Mog IgG + en LCR junto con clinica
Suele seguir un curso monofdsico pero puede generar recurrencias

El tratamiento es de soporte en las formas leves monofdsicas y se basa en
inmunosupresores como la azatioprina para las formas graves/recurrentes
No existen articulos de revisién hispanoamericana. Aun queda mucho por
investigar acerca de esta enfermedad y su patogenia para optimizar el
tratamiento
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