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Definicion

La esclerosis multiple (EM) es una enfermedad crénica del sistema nervioso central (SNC) caracterizada

por su naturaleza inflamatoria, desmielinizante y degenerativa. Supone la primera causa de discapacidad
no traumatica en adultos jovenes.

Se estima que en el mundo padecen EM 2,5 millones de personas, y en Europa afecta a 700.000 personas. La incidencia
de EM esta aumentando en las dreas mas meridionales del planeta, mientras en el norte de Europa v Norteamérica se
mantiene estable desde 1980. Los estudios epidemioldgicos llevados a cabo en Espafia confirman que nuestro pais es
una region de prevalencia media-alta a lo largo de su geografia, incluidas sus islas (Baleares v Canarias), donde las
cifras mas altas de prevalencia proceden de zonas con latitudes mas altas. El aumento de prevalencia se ha producido de
manera paulatina alo largo de las Ultimas décadas v ha ocurrido eminentemente a expensas de un mayor nimero de casos
en mujeres (se han alcanzado ratios de sexo de 3,5 a 1). Por debajo de los 14-16 afios esta diferencia no es significativa. La
incidencia de la EM aumenta a partir del inicio de la edad adulta, con un pico entre los 25-35 afios, aunque del 2-10%
de los pacientes ha experimentado su primer evento desmielinizante antes de los 18 afios de edad, generalmente
entre los 11y 13 afios.

Aunque su etiologia es desconocida y su patogenia no estd clara, se conoce que en la EM se produce una activacion
anomala del sistema inmune generando una respuesta inflamatoria que dafia el SNC. En esta respuesta estan
implicados tanto los linfocitos By T, como células de la inmunidad innata. En algunas formas de EM, se asocia un proceso
degenerativo con destruccion de los axones cronicamente desmielinizados, daio y disfuncion de los astrocitos y
activacion de la microglia, condicionando mayor grado de discapacidad. Hoy se conoce que, ademas de la afectacion
de la sustancia blanca, también existe afectacion de la sustancia gris.

Parte del dafio causado porla respuesta autoinmune puede repararse gracias a procesos de neurorreparacion y de plasticidad
cerebral consiguiendo cierta remielinizacion responsable tanto de la restauracion de la conduccion nerviosa como de
promover la supervivencia axonal. La plasticidad cortical ocasiona una reorganizacién funcional en las dreas cerebrales,
permitiendo que dreas sanas asuman las funciones de las regiones dafiadas por la enfermedad.

Los familiares en primer grado de personas con EM tienen un riesgo mas alto de padecer la enfermedad (2-4% frente
al 01% de la poblaciéon general). La concordancia entre gemelos monocigdticos oscila entre el 30 y el 50%. Los estudios de
asociacion genética han identificado mas de 200 variantes que incrementan el riesgo de EM. De ellos, el mas significativo es
el haplotipo HLA DRB1*1501 que triplica las probabilidades de presentar la enfermedad.

En relacion a otros factores predisponentes, la exposicion solar y el déficit de vitamina D son unos de los factores de
riesgo ambientales mas estudiados. Hay numerosas investigaciones que establecen una asociacion entre niveles bajos
de vitamina D v el aumento del riesgo de padecer EM o el riesgo de tener brotes. Se ha observado que cada aumento de
10 ng/ml en el nivel de vitamina D se asocia con un riesgo un 34% menor de brotes posteriores. De aqui la importancia
de mantener niveles adecuados de vitamina D en poblacidn sana, en pacientes con un primer brote desmielinizante o
diagnosticados de EM. Ademaés, incrementan el riesgo de EM el consumo de tabaco (o la exposicion al mismo en poblacion
pediatrica), la obesidad infantil (duplica el riesqo), la dieta, la microbiota intestinal v la infeccion por virus de Epstein Barr.

Se debe promover el ejercicio fisico y la dieta equilibrada.

Manifestaciones mas frecuentes

Elcurso clinico de la EM es extremadamente variable e impredecible. En general, y més alin en poblacion pediatrica, las fases
iniciales de la enfermedad se caracterizan por la presencia de episodios, frecuentemente reversibles, de déficit
neuroldgico con sintomas variables dependiendo de la localizacion y la extension de las lesiones inflamatorias
en el SNC Estos sintomas, denominados brotes, tienen una duracion de mas de 24 horas y se separan de otros brotes
al menos por un mes. Entre los brotes, los pacientes suelen alcanzar una fase de remision con estabilidad clinica, aunque
algunos sintomas pueden persistir e incluso pueden dejar secuelas irreversibles en los pacientes.
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En los nifios, la EM tiene una presentacion subaguda como sindrome desmielinizante focal o multifocal, mas
comunmente en forma de neuritis éptica (NO), desmielinizacién del tronco encefélico o mielitis transversa parcial (MT).
Algunos nifios pueden presentar lesiones desmielinizantes multifocales, siendo muy importante distinguir estos
casos de la encefalomielitis aguda diseminada (ADEM), un sindrome desmielinizante completamente distinto pero que
puede ser, en un 15-20% de los casos de EM pediatricos, la forma de presentacion, particularmente en menores de 11 afios.

Las manifestaciones de EM mas frecuentes en nifios son:

e Sintomas sensitivos: Referidos hasta en elEEAde los casos. Puede ser referido por el nifio/a o adolescente como
acorchamiento y hormigueo. L3 distribucion, muchas veces parcheada y sin coincidir con un dermatoma o nivel
sensitivo concreto, nos lleva a pensar en un sintoma mas psicégeno que verdaderamente organico retrasando el
diagnéstico. Se debe tener especial cuidado al interrogar vy explorar estas manifestaciones.

e Neuritis éptica: De forma global es la primera manifestacién de la enfermedad en un I de los nifios v hasta
un 40% de los pacientes la sufre durante la evolucion. La afectacion unilateral es tipica de nifios mayores de 10 afios,
mientras que en menores suele ser mas bilateral. Se caracteriza por una pérdida subaguda de visién o alteracién
en la percepcion de los colores en el ojo afectado y dolor con los movimientos oculares. Ceneralmente Ia
clinica seinstaura en horas o dias. Ocasionalmente los pacientes pueden referir fosfenos que duran de horas a meses y
pueden ocurrir antes, durante el episodio 0 en los meses siguientes a su recuperacion. Los pacientes se pueden quejar
de un punto negro o borroso que se corresponde con un escotoma en la campimetria. La papila suele ser normal en
2/3 de los pacientes al corresponderse con una neuritis retrobulbar. En el 1/3 restante se objetiva edema de papila. Con
frecuencia también se puede observar un defecto pupilar relativo aferente (pupila de Marcus Gunn).

e Mielitis transversa: Forma de presentacion de la EM hasta en el [NEEA de la poblacién pediatrica. Afectacion
parcial que se caracteriza por pérdida de fuerza o sensibilidad en las extremidades inferiores y el tronco, con
o sin afectaciéon de esfinteres. Es caracteristica la alteracion sensitiva, generalmente parestesias descritas como
hormigueo o acorchamiento, o disestesias, referidas por el paciente como quemazon o sensacion de alfileres o agujas,
que se inician en una pierna y que de forma progresiva se van extendiendo hasta afectar |a otra extremidad, la pelvis,
el abdomen o el tronco.

* Sintomas motores: De forma global, el EEEA de los pacientes (tanto nifios como adultos) con EM presentan
debilidad en algin momento de la evolucién. La debilidad focal de las extremidades, con el paso del tiempo, se
acompanfa de signos de neurona motora superior con hiperreflexia, espasticidad y reflejo plantar extensor.

e Ataxia: La afectacion de las conexiones cerebelosas puede dar lugar a ataxia, dismetriay disdiadococinesia, temblor
y alteracién de los movimientos oculares que puede ser confundida con una ataxia aguda postinfecciosa o cerebelitis.




* Otros sintomas o signos como vision doble, oftalmoplejia internuclear, debilidad o mioquimias faciales, vértigo,
disfagia, disartria o debilidad facial, constituyendo un “sindrome de tronco”, signo de Lhermitte (sensacion eléctrica
o de calambre que baja por la columna vertebral y se desencadena con la flexion del cuello), alteracién del equilibrio,
depresion, sintomas urinarios, gastrointestinales (estrefiimiento), espasmos ténicos paroxisticos, etc., son
mas frecuentes en poblacion adulta, pero debemos tenerlos en mente cuando historiamos principalmente a los
adolescentes.

Formas de presentacion
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En la edad pedidtrica, la principal forma de presentacion de la EM es como un sindrome ‘3
clinico aislado (CIS “clinically isolated syndrome”). Sequin los criterios del Grupo Pediétrico N\
Internacional de EM, el CIS pediatrico se define como un evento clinico monofocal o polifocal |
del SNC con presunta etiologia inflamatoria desmielinizante, en ausencia de antecedentes I ,
clinicos de enfermedad desmielinizante del SNC (por ejemplo, ausencia de neuritis optica,

mielitis transversa vy sindromes hemisféricos o relacionados con el tronco encefélico), sin

existencia de encefalopatia (es decir, ninguna alteracion de la conciencia o del comportamiento) que no pueda explicarse
por la fiebre y que no cumple con los criterios diagndsticos de la EM basado en las caracteristicas basicas de la RM (criterios
de McDonald de 2017 (tabla 1)).

Por otra parte, la gran mayoria de los pacientes con EM debutan con un episodio Gnico, generalmente con afectacion
de nervio éptico o médula espinal, que se resuelve de forma completa o parcial. En nifios menores de 11 afos los signos y
sintomas multifocales son mas propensos, incluyendo encefalopatia y afectacion de tronco encefdlico.

Una vez se ha establecido el diagnéstico de EM, la forma EM remitente recurrente (EMRR) es la forma mas frecuente
en laedad pediatrica (95%). La EMRR se caracteriza por la presencia de brotes o episodios de déficit neurolégico de duracion
superior a 24 horas, con un grado variable de recuperacion, sequidos de un periodo de remision sintomatica.

Otras formas propias de adultos son:

* EM secundaria progresiva (EMSP): Desarrollo de un curso de deterioro neurolégico progresivo independiente
de los brotes. Los datos mas recientes apuntan a que un 15-30% de los pacientes con EMRR acaban desarrollando esta
forma mds avanzada de la enfermedad. Esta cifra es considerablemente inferior a la de estudios previos, lo que puede
ser un reflejo del impacto de los nuevos tratamientos en |a historia natural de la enfermedad.

e EM primaria progresiva (EMPP): Curso progresivo desde el inicio de la enfermedad, en ausencia de brotes. Muy
raro en edad pedidtrica, ante esto se debe pensar en otros diagnosticos.

e EM progresiva recurrente (EMPR): Es una forma infrecuente en la que, sobre un curso progresivo primario, se
superponen ocasionales brotes.

Hoy en dia se da mas importancia al concepto de “actividad”, de tal forma que la EMRR se dividiria en “con/sin
actividad”; y las formas progresivas en “activa/no activa con/sin progresion”

e Sindrome radiolégico aislado (RIS “radiologically isolated sindrome”): Se define como la presencia de lesiones
en la resonancia magnética tipicas de EM encontradas de forma incidental en pacientes sin sintomas sugestivos
de enfermedad desmielinizante. Muchos autores lo consideran una fase preclinica de la enfermedad. El 34% de los
pacientes con RIS desarrollan un CIS o EM en los siguientes 5 afos.

Diagndstico

EldiagndsticodelaEM combinacriterios clinicos, radioldgicosy delaboratorio, trashaberexcluido otras causas, principalmente
en la edad pedidtrica. Los criterios mas aceptados vy recientes son los criterios de McDonald de 2017 (tabla 1) pero se debe
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tener muy en cuenta que son Unicamente aplicables a pacientes con sintomas sugestivos de enfermedad desmielinizante.
No son validos para hacer el diagndstico diferencial con otras patologias y su aplicacion en pacientes asintomaticos o con
sintomas atipicos son la principal fuente de errores diagnosticos. Lo mismo ocurre en pacientes menores de 12 afios, donde
se deberd tener especial precaucion en su aplicabilidad.

Estos criterios han afadido el valor del liquido cefalorraquideo (LCR) tanto para apoyar el diagndstico de EM como para
excluir otras enfermedades. El examen del mismo se recomienda en particular en los nifios. En el caso de un CIS tipico, la
presencia de criterios de diseminacidn en espacio (DIS) (clinicos o de RM) asociados a la presencia de bandas oligoclonales
(BOC) podrian permitir diagnosticar la EM si los criterios de diseminacion en tiempo (DIT) no se cumplen en la clinica o en
la RM, aunque esto alin no ha sido validado en grandes cohortes prospectivas de pacientes pediatricos.

Tabla 1. Criterios diagnésticos de McDonald de 2017. (Thompson AJ, 2018)

Presentacion clinica Criterios adicionales

22 brotes con evidencia clinica de =2 lesiones.
Evidencia clinica de 1lesion con evidencia Ninguno.
histérica razonable de un brote previo.

Diseminacién en espacio: presencia de =1 lesion en T2 en al menos 2 de las siguientes
dreas:

® Periventricular.

® Cortical o yuxtacortical.

® |nfratentorial.

® Medular.
O un nuevo brote que afecte otra area del SNC.

=2 brotes con evidencia clinica de 1lesion.

Diagnéstico de EMRR
Diseminacion en tiempo:

® Aparicion de una lesion nueva en secuencias T2 o de lesiones con captacion de
contraste en una RM realizada durante el seguimiento independientemente del
tiempo transcurrido con respecto a la RM basal.
® Presencia simultanea en la misma RM de lesiones con captacion de contraste y
lesiones sin captacion.
O un nuevo brote.
O presencia de BOC en LCR.

1brote, evidencia clinica de =2 lesiones.

1brote, evidencia clinica de 1lesion (sindrome ~ Diseminacién en espacio y diseminacién en tiempo o presencia de BOC en LCR.
clinico aislado). O un nuevo brote de otra localizacién.

2 de los siguientes criterios:
Sindrome neuroldgico progresivo sugestivo ® :]lesion en T2 cerebral (periventricular, yuxtacortical, cortical o infratentorial).
de EMPP de >1 afio de evolucion. ® ) lesiones en T2 en la médula espinal.
® | CR patolégico (BOC o indice de IgG elevado).

Diagnéstico de EMPP

]




Otras pruebas complementarias que ayudan en el proceso diagndstico son:

* Potencialesevocadosvisuales:aumentodelatenciadelaondaP100 que proporcionaevidenciade desmielinizacion
de la via 6ptica y somatosensoriales (desmielinizacién en las vias sensitivas de médula espinal).

* Tomografia de coherencia 6ptica (OCT): evalla Ia pérdida de células ganglionares retinianas.

* Determinacion de anticuerpos anti-glicoproteina de la mielina de oligodendrocitos (anti-MOG) o anti-
acuaporina (AQP4): importantes en el diagnostico de cuadros inflamatorios desmielinizantes diferentes a la EM
como la encefalomielitis aguda diseminada, la neuritis éptica o el espectro clinico de la neuromielitis 6ptica.

Se debe tener especial atencién al amplio diagnostico diferencial que se plantea en nifios con un episodio desmielinizante,
excluyendo procesos tanto inflamatorios como no inflamatorios que pueden simular EM. Los diagnésticos diferenciales
mas frecuentes son los mediados por anticuerpos (anti-MOG vy anti-AQP4) como en el caso de la encefalomielitis aguda
diseminada. Destacan también las infecciones agudas del SNC (como virus de Epstein-Barr, micoplasma, enterovirus), las
leucodistrofias (incluyendo la enfermedad de Alexander, enfermedades mitocondriales, leucodistrofia metacromatica...), las
vasculopatiasinflamatorias (lupuseritematososistémico, vasculitis primariadel SNC o neurosarcoidosis), etc. Ademas, algunos
trastornos genéticos también pueden sequir a una recaida de la enfermedad, y muestran caracteristicas de inflamacion
cerebral que son similares a los que se observan en la EM, tales como captacion de contraste, bandas oligoclonales o una
respuesta a los esteroides.

De igual forma, como especialista de |a salud se deben vigilar las Ilamadas “Red flags”, es decir, hallazgos clinicos o de las
pruebas complementarias que nos hacen pensar en otras etiologfas. (Tabla 2)

Tabla 2. “Red flag” en el diagnéstico de la EM.

Presentacién cinica

No diseminacion en tiempo ni espacio

Presentacion en <10 afios 0 > 55 af1os

Retraso psicomotor previo

Clinica prominente de fiebre/cefalea/ alteracion de conciencia

Pérdida brusca de audicion

Ausencia de escotoma en campo visual

Clinica cortical (afasia, crisis convulsivas, cequera cortical)

Encefalopatia

Neuritis 6ptica

Bilateral, excepto menores de 11 afios

Dolor severo que restringe los movimientos o debilidad del paciente
Pérdida de vision muy severa sin recuperacion tras 1 mes

Uveftis

Historia de cancer

Exudados retinianos y/o hemorragias, edema de papila y reaccion vitrea
Mielitis transversa

Inicio hiperagudo de la clinica

Completa afectacion de un segmento medular

Mielopatia progresiva en ausencia de compromiso vesical

Distribucion arterial anterior

Dolor radicular

Sindrome de cola de caballo

Signos de motoneurona anterior

Tronco o cerebelo

Aparicion hiperaguda dependiente de en un territorio vascular
Fluctuacion o sintomas de fatiga ocular o bulbar.

Oftalmoplejia externa completa

RM craneal

Cerebro: lesiones pequefias <3 mm, compromiso principal de sustancia gris, hidrocefalia, ausencia de lesiones en cuerpo calloso o periventriculares, lesiones en
sustancia blanca confluentes simétricas, realce meningeo o simultdneo de todas las lesiones
Columna vertebral: Lesién extensa que abarca 3 0 més segmentos, realce leptomenengial, lesiones hipointensas en T1
LCR

Normal

Ausencia de bandas oligoclonales (por técnica de enfoque isoeléctrico)
Leucocitos > 50

Proteina > 80 mg/d|

Adaptado de Yamout B et al. Consensus recommendations for the diagnosis and treatment of multiple sclerosis: 2019 revisions to the MENACTRIMS guidelines: Mult Scler Relat Disord. 2019 Oct
18;37:101459.
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Principales diferencias de la EM pediatricay la de debut
en edad adulta

Las principales diferencias se basan en lo siguiente:

En la EM pediatrica se demuestra un desarrollo de actividad mas temprana de |a enfermedad.
En menores de 11 afios la EM tiene un ligero predominio en varones, aumentando en las mujeres tras la pubertad.

A nivel de la RM craneal se observa mas inflamacion, menos dafio irreversible, compromiso maés frecuente de la fosa
posterior, mayor frecuencia de lesiones que realzan con gadolinio, desaparicion de lesiones previas (menos carga en
T1) y compromiso frecuente del tdlamo.

Existe un periodo mas largo de enfermedad en EM de debut pediatrico hasta que se alcanza la discapacidad
permanente, definida como Escala Ampliada del Estado de Discapacidad (EDSS, por sus siglas en inglés) de 4, aunquea
esta se llega casi 10 afios antes que en pacientes con debut de la enfermedad en edad adulta.

La tasa de recaida anualizada es de dos a tres veces mayor en el inicio pedidtrico que en el adulto (112-2,76 frente
a 0,3-1,78) con un intervalo menor entre el primer brote y los siguientes y con una rapida acumulacion de lesiones
cerebrales inflamatorias observadas en RM.

El uso de la EDSS para graduar la severidad de los brotes objetiva que estos son mas graves en poblacion
pediatrica, sin embargo, la recuperacion de un primer brote suele ser excelente, con una recuperacion completa en la
mavyoria de los casos (probablemente esto sea debido a la plasticidad neuronal de los nifios, que se va perdiendo a lo
largo del tiempo, provocando que la discapacidad sea muy acentuada cuando alcanzan la fase adulta).

Si bien la discapacidad motora no es un problema importante en la EM pediétrica, el deterioro cognitivo
temprano es mas notable, mostrandose en el 30% de los nifios con EM e interfiriendo con la calidad de vida y logros

académicos.

Falta de ensayos clinicos y estandarizacion de tratamientos en poblacion pediatrica.




Tratamiento

Tratamiento de los brotes

El objetivo principal del tratamiento de los brotes es acelerar la recuperacion, ya que no se ha demostrado un efecto de
dicho tratamiento en el prondstico a largo plazo. Por ello, la decisién de tratar o no va a depender sobre todo de la
intensidad de los sintomas y la incapacidad que condicionen al paciente.

El farmaco de eleccién en el momento actual es la metilprednisolona por via intravenosa a dosis de 30 mg/kg/dia (méaximo
1g) durante 3-5 dias consecutivos con o sin descenso oral, dependiendo de la gravedad de la clinica. En casos graves y
refractarios, la plasmaféresis puede tener un papel importante.
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-' ' Enla actualidad se dispone de varios medicamentos autorizados (en poblacion adulta principalmente) en uso. Algunos otros
F‘ como mitoxantronay azatiopring, estan en desuso (ver Anexo 1).
) ’N / v P ( )
Farmacos de primera linea:
Tratamiento modificador de la enfermedad * Interferén beta: fue el primer farmaco aprobado en adultos para el tratamiento de la EMRR. Su mecanismo de

accidn no se conoce con precisién, pero tiene efectos inmunomoduladores que incluyen el aumento de los niveles
de citoquinas antiinflamatorias, la disminucion de citoquinas proinflamatorias v la alteracion de la migracion de
leucocitos a través de la barrera hematoencefélica. Existen varias formulaciones con diferente posologia y periodo de
administracion. Estd contraindicado en casos dedepresion grave activa y/o ideacion suicida.

No existe un tratamiento curativo, pero los tratamientos modificadores de enfermedad han conseguido reducir la
actividad y la progresién de la enfermedad, asi como mejorar la supervivencia de los pacientes. En pacientes con
formas de EMRR activa se debe ofrecer tratamiento de forma precoz. La eleccion entre todos los farmacos disponibles
depende de las caracteristicas y comorbilidades del paciente, de la agresividad de la enfermedad vy del perfil de sequridad de
los propios farmacos. e Acetato de glatiramero: es un polimero sintético andlogo de la proteina basica de la mielina formado por cuatro

aminoacidos. Reduce la proliferacién de las células T e induce la proliferacién de linfocitos antiinflamatorios. Tiene un

El mayor arsenal terapéutico disponible ha aumentado la complejidad del manejo de la EM, pero a la vez ha permitido la perfil de sequridad muy bueno.

adaptacion de los tratamientos a las caracteristicas de los pacientes.
e Dimetilfumarato: es un derivado del dcido fumarico que activa la via de transcripcion del factor nuclear 2 teniendo

La aparicion de estos férmacos ha llevado a la creacion de un nueve concepto global de eficacia denominado NEDA efectos inmunomoduladores, reduce la liberacion de citoquinas proinflamatorias v activas vias antioxidantes.

(no evidencia de actividad de la enfermedad, “no evidence of disease activity”) que consiste en la ausencia de brotes,

progresion de discapacidady lesiones en RM (que incluye la aparicion de lesiones nuevas o aumentadas de tamafio y lesiones e Teriflunomida: es un metabolito activo de la leflunomids, actla sobre la enzima mitocondrial dihidroorotato
con captacion de contraste) (NEDA 3), sugiriéndose, en los ultimos afios, la inclusién adicional de la atrofia cerebral como deshidrogenasa, imprescindible para la sintesis de novo de pirimidinas. De este modo, inhibe la proliferacion de
marcador dela actividad de la enfermedad (NEDA 4). No obstante, el NEDA es dificil de alcanzar a lo largo del tiempo, por ello linfocitos Ty B autorreactivos e induce un cambio hacia un patron antiinflamatorio.

”

se ha propuesto el concepto de MEDA, “minimal evidence of disease activity

Al hablar de la EM pedidtrica, la mayoria de los datos disponibles en estos tratamientos, proceden de meta-andlisis, Farmacos de segunda linea (indicados cuando fallan los de primera linea o en pacientes con enfermedad muy activa):
estudios observacionales o casos independientes. Solamente existe un ensayo clinico concluido con demostrada
eficacia y seguridad en la utilizacién de fingolimod en nifios (PARADIGMS: fingolimod vs. interferon B-1a). Otros como ¢ Fingolimod: fue el primer farmaco oral aprobado para el tratamiento de la EM. En Norteamérica y otros paises estd
CONNET (dimetilfumarato vs. interferon B-1a), LEMKIDS (alemtuzumab) o TERIKIDS (teriflunomida vs. placebo), FOCUS autorizado como primera linea, pero la Agencia Europea del Medicamento lo considera un farmaco de segunda linea.
(dimetilfumarato, eficacia radioldgica y farmacocinética) estdn en construccién o pendientes de resultados. Es el dnico farmaco con aprobacién para la EM pediétrica a partir de los 10 afios. Estd indicado en monoterapia
como tratamiento modificador del curso de |a enfermedad en (1) EMRR muy activa a pesar de un curso de tratamiento
El elevado nimero de farmacos disponibles en el momento actual, la falta de ensayos en poblacion infantily la evolucién de la completo vy adecuado con al menos una terapia modificadora de la enfermedad o (2) pacientes con EMRR grave de
enfermedad en este grupo poblacional, hace quela decisién terapéutica de inicio de tratamiento y de eleccion farmacologica evolucion rdpida definida por 2 o méas brotes discapacitantes en un afio y, con 1o més lesiones realzadas con gadolinio
sea complicada. En la actualidad la estrategia terapéutica del escalado (inicio de tratamiento con un farmaco de primera enla RM craneal o unincremento significativo de la carga lesional en T2 en comparacion con una RM anterior reciente.
linea v pasar a un farmaco mds eficaz en caso de recaida), principalmente usada en poblacién adulta, esta siendo Es un antagonista funcional de los receptores de esfingosina 1fosfato que impide la salida de los linfocitos del interior
sustituida por la estrategia terapéutica de induccion (uso de farmacos de alta eficacia desde el inicio de la enfermedad). de los ganglios linfaticos y, por tanto, su paso a la circulacion sanguineay la invasion del SNC. No se ha documentado

eficacia de este farmaco en CIS o EMSP. No es eficaz en formas EMPP. Estd contraindicado su uso en pacientes con
cardiopatia isquémica, fallo cardiaco, bloqueo auriculo-ventricular grado 2 tipo Mobitz Il 'y grado 3, sindrome del seno
enfermo, intervalo QT largo o uso concomitante de antiarritmicos de clase la o 111,

Antes de emplear cada farmaco se debe revisarla ficha técnica, la dosificacion, las precauciones de uso, las contraindicaciones,
los efectos secundarios y la monitorizacion aconsejada.



* Natalizumab: es un anticuerpo monoclonal que actla sobre la integrina alfa 4, impide su union a moléculas de
adhesion evitando la entrada de linfocitos en el SNC. No existe evidencia de su utilidad en CIS, EMSP o EMPP.

El riesgo de presentar LMP (leucoencefalopatia multifocal progresiva) depende de tres factores: la presencia de
serologias positivas frente al virus JC, el uso previo de inmunosupresores y un tiempo de tratamiento mayor de 2 afos.
Se ha descrito la formacion de anticuerpos frente a natalizumab, generalmente se desarrollan durante el primer afio y
se asocian con una pérdida de eficacia y mayor tasa de reacciones de infusion.

*  Alemtuzumab: es un anticuerpo monoclonal humanizado dirigido contra el antigeno de superficie CD52, presente
en linfocitos y monocitos. Causa una deplecion de linfocitos T (sobre todo de CD4), linfocitos By células Natural killer
Los linfocitos B se recuperan en unos 5-6 meses, pero los T tardan mas de un afio. No se ha estudiado en CIS, EMSP o
EMPP.

e Cladribina: es un andlogo sintético de la adenosina que causa una deplecion de linfocitos By T. Se puede considerar
SU UsO en pacientes con EMSP.

e Ocrelizumab: es un anticuerpo monoclonal humanizado dirigido contra el antigeno de superficie CD20 presente en
la superficie de los linfocitos B. Se ha descrito un caso de LMP que habia recibido previamente natalizumab. Se puede
considerar tratar con ocrelizumab a los pacientes con EMPP y EMSP.

Otros tratamientos:

e Rituximab: es un anticuerpo monoclonal antiCD20. Se ha utilizado fuera de quia para tratar tanto la EM como la NMO.
En un estudio fase Il ha demostrado reducir en un 91% la aparicién de lesiones con captacion de contraste en pacientes
con EMRR.

* Trasplante de médula ésea: en pacientes con una EM muy agresiva que no responde adecuadamente a otras
terapias, se pueden utilizar dosis altas de inmunosupresores y trasplante autdlogo de precursores hematopoyéticos.
Los pacientes que mas se benefician de esta terapia son aquellos menores de 50 afios, con una duraciéon de la
enfermedad menor de 5 afios, que presentan una EMRR activa, que estan acumulando discapacidad, pero son capaces
de deambulary que presentan brotes y actividad en RM a pesar de otras terapias modificadoras de la enfermedad.

EneltratamientodelaEM, iqual deimportante es saber cuandoy como iniciar un tratamiento, como cuando este estd siendo
ineficaz. En este sentido, una propuesta de definicién de inadecuada respuesta al tratamiento en la EM pediétrica incluye
(1) un minimo de tiempo de tratamiento a dosis completa de 6 meses (aunque el mecanismo de accion, farmacocinética
y farmacodindmica debe ser considerado); (2) un cumplimiento adecuado del tratamiento; v (3) un aumento o ninguna
reduccion en la tasa de recaida, o nuevas lesiones T2 o lesiones que realzan con gadolinio en la RM comparadas con la basal
pretratamiento, o dos o mas recaidas confirmadas (clinicas o de resonancia magnética) en un periodo de 12 meses o menos.

Seguimiento

Como profesional de la salud se debe tener en cuenta, a la hora de entrevistar al paciente o sus familiares, la posibilidad no
solo de signos y sintomas propios de un brote de EM (motores, sensitivos, visuales, de tronco...), sino otras comorbilidades
que pueden ser evolutivas v, aunque propias de adultos, pueden pasar desapercibidas en niflos o adolescentes como son:

* Deterioro cognitivo: estd presente entre un 40-70% de los pacientes con EM. Posiblemente mas en los casos de
debut en edad pediétrica. No existe una relacion con el grado de discapacidad fisica y puede estar presente desde
fases iniciales. Tiene un impacto elevado en la calidad de vida del paciente. Las dreas cognitivas afectadas son
la velocidad de procesamiento mental, las habilidades linguisticas, la atencion, la memoria, la percepcion visual, Ia
planificacion de tareas, la resolucion de problemas, el razonamiento abstracto vy la funcion ejecutiva.

*  Fatiga: se estipula que el 75-83% de los pacientes con EM presentan fatiga, si bien no se conoce exactamente su
prevalencia en EM pedidtrica. Se debe estar atento a una sensacién extrema de cansancio o falta de energia fisica
o mental que impide llevar a cabo las actividades habituales. Siempre se deben descartar procesos infecciosos, anemia,

déficit de vitamina B12, 4cido félico o vitamina D, alteraciones tiroideas, trastornos del suefio o depresion antes de
atribuir el sintoma a la EM.

Intolerancia al calor: se trata de un sintoma generalmente tenido en cuenta en adultos y poco investigado en
niflos/adolescentes Se manifiesta como empeoramiento de la fatiga y la debilidad con la exposicion al calor tanto
por ambientes calientes y hiimedos como por ejercicio, fiebre o bafios en agua caliente. La exposicion al calor puede
producir vision borrosa en pacientes con antecedentes previos de neuritis Optica, esto se conoce como signo de
Uhthoff, o hacer reaparecer sintomas antiguos que se habian recuperado. Este fendmeno se debe a una conduccion
ineficiente a través de los nervios desmielinizados v, generalmente, se recuperan de forma rapida al ceder la exposicion
al calor.

Espasticidad: frecuentemente asociada a espasmos, dolor o debilidad. Se debe buscar la existencia de factores
desencadenantes como disfuncion urinaria, intestinal, malas posturas y Ulceras de presion.

Disfuncién sexual: en forma de disfuncion eréctil, anorgasmia, falta de lubricacion o ausencia de libido.
Trastorno de la marcha.

Ataxia y temblor.

Disfuncién vesical: incluida nicturia, retencién urinaria, urgencia miccional o infecciones urinarias de repeticion.
Disfuncion intestinal: estrefiimiento, incontinencia.

Sintomas psiquiatricos: depresion, trastorno del suefio, dolor crénico, ansiedad, trastorno bipolar, sintomas
psicoticos.

Dolor: neuropatico central, espasmos tonicos dolorosos, dolor musculoesquelético.
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Conceptos generales




Manejo de situaciones
mas frecuentes

a. Vacunacion

Ninguna vacunacion que esté indicada debe retrasarse o suspenderse por el temor a desencadenar un brote de la
enfermedad, ya que varios estudios han comprobado que este hecho no se produce; pero si el paciente estad con un brote,
se recomienda posponer la vacunacién hasta la estabilizacion clinica.

Es muy importante revisar que los pacientes (tanto pediatricos como adultos) hayan completado el calendario vacunal
comuny realizar también:

Administracion de la vacuna de la varicela. Debe administrarse seis semanas antes de iniciar el tratamiento de la EM.
Administracion de la vacuna antineumocécica con pauta secuencial VNCI3y VNP23.
Vacunacion antigripal estacional.

Vacunacion antimeningococica: pueden usarse las vacunas de meningococo By ACWY, aunque no consta que estos
pacientes tengan un nivel de riesgo especial si no reciben otros tratamientos inmunosupresores.

Vacuna del VPH, no existe contraindicacion y en farmacos como el fingolimod estaria especialmente indicada su
administracion.

Vacuna Td, no hay contraindicacion (respecto a la vacuna con tosferina, Tdpa, cabria valorar si evitarla sila enfermedad
neurologica de base estd en situacion de progreso vy sin control).

Correcta vacunacion de los convivientes.

Virus inactivados: En cuanto a la vacunacion de virus inactivados, durante el tratamiento es posible continuar con
normalidad el calendario de vacunacion.

Virus vivos: No se debe administrar vacunas de virus vivos atenuados (influenza intranasal, sarampion, parotiditis,
rubeola, polio oral, BCG, fiebre amarilla, varicela v la vacuna antitifoidea TY21a) durante el tratamiento con farmacos
modificadores de enfermedad, por el riesgo de infeccion. En caso de que sea necesaria la vacunacion, se recomienda
una evaluacion individualizada y consensuar la respuesta con los padres y la unidad de neurologia de referencia, ya que
conlleva la interrupcién del tratamiento v realizar un periodo de lavado hasta que, segun el tratamiento utilizado, se
produzca la repoblacion de linfocitos B.

No existe acuerdo acerca de los riesgos para una persona con EM cuyo miembro cercano de la familia recibe una
vacuna de virus vivo. La familia debe discutir con el neurélogo la mejor manera de manejar esta situacion.

Una vez iniciado el tratamiento con farmacos modificadores de la enfermedad, en estos pacientes se deberian sequir las
recomendaciones generales aplicables a los pacientes inmunodeprimidos.

b. Contacto con infecciones

Todos los farmacos modificadores de enfermedad utilizados en el tratamiento de la EM tienen, en mayor o
menor medida, propiedades inmunosupresoras, incluso hasta dos meses después de haberlos interrumpidos, y pueden
predisponer a los pacientes a infecciones bacterianas, fingicas, viricas o por protozoos, incluyendo infecciones causadas
por patdégenos oportunistas. Se han descrito infecciones localizadas y sistémicas, incluyendo neumonia, otras infecciones
bacterianas, infecciones fungicas invasivas, e infecciones viricas como la reactivacion del virus de la hepatitis B.

Ninguno de los farmacos modificadores de enfermedad debe iniciarse en situacion de enfermedad infecciosa
activa (teniendo en cuenta también hepatitis y tuberculosis) o VIH. Se recomienda verificar el estado inmunitario del
paciente antes de la administracion de la dosis, ya que los pacientes en un estado inmunocomprometido grave (p.ej. con
linfopenia, neutropenia, hipogamaglobulinemia) no deben ser tratados. De igual forma, se debe revisar el calendario vacunal,
con especial atencion a la administracion de la varicela, si esta no se ha padecido previamente.




Como profesional de la salud se debe obtener un minucioso historial clinico de infecciones previas, incluyendo micosis,
hepatitis, VIH, tuberculosis v cualquier otra infeccién oportunista o condiciones pulmonares o digestivas. Es interesante
conocer también el historial previo de otras patologias que puedan condicionar las infecciones (como por ejemplo el
reflujo gastroesofagico). Se debe investigar posible infeccién tuberculosa latente, especialmente en paises endémicos o en
inmigrantes procedentes de paises endémicos.

Es importante que los especialistas, los pacientes y sus familiares sean conscientes del aumento de riesgo de

infeccion con estos farmacos y se debe recomendar a los pacientes y familiares que estén particularmente
atentos a la aparicion de signos y sintomas de infeccion y que los notifiquen rapidamente al especialista.

Si se cree que el paciente ha contraido una infeccion, por presencia de fiebre, sintomas pseudogripales, miccionales,
digestivos, respiratorios, nauseas y/o confusion, rigidez de nuca, aparicion o empeoramiento de los signos o sintomas
neurologicos, se debe actuar, de forma general, como si se tratase de un “inmunodeprimido”, realizando una exploracion
fisica y neurolégica completa, las pruebas complementarias pertinentes e instaurar un tratamiento antibidtico adecuado
sequin el caso.

Seqgun el farmaco que tome el paciente, el tiempo de administracién, la existencia de terapia multiple, etc., se debe teneren
mente la posibilidad de la LMP.

Como hemos referido anteriormente, se recomienda prestar una atencion especial a los pacientes que no tienen
antecedentes de exposicion al virus de la varicela zdster ni vacunacion. En estos casos, si los recuentos de linfocitos
descienden por debajo de 200 células/mm? se debe considerar la administracion de profilaxis contra el herpes, de
acuerdo con las practicas locales estandar, durante el tiempo que dure la linfopenia de grado 4. En caso de presentarse
signos y sintomas, debe iniciarse un tratamiento antiinfeccioso y considerarse la interrupcion del tratamiento con farmacos
modificadores de enfermedad.

La actuacion urgente sobre las infecciones, ademas de por la gravedad que pueden conllevar por ellas mismas, se ha
visto que pueden incrementar el riesgo de brotes de EM.

c. Uso de antibidticos, interacciones medicamentosas y
efectos secundarios

Ante lainstauracion de un nuevo tratamiento farmacoldgico ya sean o no antibioticos en un paciente con EM en tratamiento
con un tratamiento modificador de enfermedad, se debe revisar la ficha técnica de estos Ultimos.

De forma general:

* Nosedeben administrar varios fairmacos inmunosupresores de forma concomitante, debido a que esto podria
intensificar el efecto sobre el sisterna inmunitario. La excepcién es el uso puntual de corticosteroides en un brote de
enfermedad, aunque se debe tener en cuenta que habrd un efecto afadido sobre el sistema inmune.

*  Antiarritmicos (betabloqueantes como el atenolol). Se debe tener especial atencién en pacientes con tratamiento
con fingolimod, ya que este intensifica el efecto sobre el ritmo cardiaco.

* Otros medicamentos: inhibidores de la proteasa, antiinfecciosos como el ketoconazol, claritromicina o telitromicina,
cefaclor, penicilina G, ciprofloxacino, indometacina, carbamazepina, rifampicina, fenobarbital, fenitoina, efavirenz,
Hierba de San Juan, nifedipino, nimodipino, ketoprofeno, furosemida, cimetidina, metotrexato, zidovudina,
simvastatina, atorvastatina y pravastatina. Pueden reducir la eficacia de los farmacos de uso en EM, especialmente
fingolimod o teriflunomida, o por el contrario observar signos v sintomas de exposicion excesiva o defecto a estos
medicamentos, precisando niveles de los mismos.

* Serecomiendasepararlatomade los farmacos entre si por un tiempo que llega a3 horas en el caso de la cladibring,
ya que contiene hidroxipropilbetadex, que puede formar complejos con otros medicamentos, lo que puede causar un
aumento de la biodisponibilidad de dichos medicamentos (especialmente los de baja solubilidad).

Manejo de situaciones mas frecuentes

* Debido aladisminucion del recuento de linfocitos inducida y otras reacciones adversas hematologicas que poseen los
farmacos modificadores de enfermedad, la administracion simultanea con otras sustancias que afectan al perfil
hematolégico (por ejemplo, carbamazepina, valproico) puede incrementar los efectos deletéreos, recomendando
una vigilancia estrecha de los pardmetros hematoldgicos.

*  Sedebe evitar el uso simultdneo de dimetilfumarato con otros derivados del dcido fumérico (topicos o sistémicos). El
tratamiento simultdneo con medicamentos nefrotoxicos (como los aminoglucdsidos, diuréticos, antiinflamatorios no
esteroideos o litio) puede aumentar las reacciones adversas renales (por ejemplo, proteinuria).

d. Embarazo

La EM no es una contraindicacion para el embarazo, ni el embarazo modifica el pronéstico de la enfermedad a
largo plazo A corto plazo, durante el embarazo existe un menor riesgo de brotes. Tras el parto, especialmente en los 3
meses siguientes, se incrementa de forma transitoria el riesgo de brotes. No existe ninguln riesgo para el feto. Se debe
informar a las pacientes en edad fértil de que ningun farmaco modificador de la enfermedad esta autorizado durante el
embarazo, excepto el acetato de glatirdmero, aunque este deberia evitarse también.

Se recomendara la utilizacion de un método anticonceptivo efectivo +
en mujeres adolescentes o adultas sexualmente activas, durante el
tratamiento.

+

Ante el deseo de embarazo, en general, deberia interrumpirse el
tratamiento modificador de enfermedad unos 2 meses antes de + +
planificar dicho embarazo.

En relacion al uso de anticonceptivos hormonales de accidon sistémica, o
se desconoce si muchos de los farmacos modificadores de enfermedad

empleados en EM pueden reducir la efectividad de los mismos, por lo tanto, las

usuarias de este tipo de anticonceptivos deben afadir un método de barrera

durante el tratamiento de la EM.




e problemas
emocionales y cognitivos,
derivacion a psicologia/
neuropsicologia; apoyo
psicosocial, organizaciones
de pacientes

Todo nifo o adolescente con un diagndstico reciente de Esclerosis Multiple debe ser remitido para un estudio
neuropsicolégico basal a la mayor brevedad posible. Los objetivos de esta evaluacién inicial son:

Iil Establecer un nivel basal que permita comparaciones posteriores: dado el curso crénico y con potencial
deterioro cognitivo de la enfermedad, es preciso establecer desde el inicio medidas fiables que permitan determinar
posteriormente funciones afectadas.

IZI Detectar dificultades o alteraciones previas a la enfermedad: dada Ia alta prevalencia de dificultades de
aprendizaje o trastornos atencionales evolutivos en la poblacion general, es preciso determinar si en el nifio con
un diagndstico reciente de Esclerosis MUltiple existe, con anterioridad al mismo, alguna de estas condiciones de
manera independiente a la enfermedad. Es necesario recalcar que, si este es el caso, el trastorno de aprendizaje o
atencional debe haber estado de manera previa y evolutiva, aunque precisamente en el cambio a la adolescencia
algunas dificultades pueden ser mas evidentes, debido a la mayor exigencia. Es por ello que habra de realizarse una
anamnesis detallada de todo el recorrido evolutivo.

Izl Realizaruna primera exploracién afectivay social: como parte componente del primerestudio neuropsicolégico

serd preciso realizar una exploracion psicopatoldgica, asi como determinar el grado de apoyo social y la estructura y
funcion familiar. En este sentido, se deberd atender no solo al proceso de adaptacion del paciente, sino también al de
los padres y hermanos.

Dadas estas necesidades, este primer estudio debe ser lo mas exhaustivo posible e incluir multiples areas y dominios
cognitivos: inteligencia y habilidades cognitivas generales, motricidad y coordinacion visomotora, habilidades no verbales v
visoespaciales, razonamiento abstracto, lenguaje receptivo y expresivo, atenciéon y funciones ejecutivas tanto cognitivas como
conductuales, habilidades académicas. Es importante que la seleccion de las pruebas especificas se haga atendiendo a criterios
de alta calidad psicométricay normalizacion de puntuaciones por grupo de edad lo mas estrecho posible.

Ademas de esta evaluacion basal, en el sequimiento se deberan realizar estudios neuropsicoldgicos al menos en momentos
evolutivos clave para el desarrollo incluyendo: a) inicio de la adolescencis, en torno a los 12 afios; b) final de la educacion
secundaria obligatoria, a los 15-16 anos; ¢) antes de la transicién a un programa de adultos, a los 18 aflos. Ademas, deberd
evaluarse la potencial persistencia de déficits cognitivos tras brotes o eventos clinicos significativos en orden a poder realizar
una intervencion lo mas precoz posible.

En caso de deteccion de dificultades de aprendizaje o atencionales evolutivas y previas debera iniciarse el
tratamiento oportuno —o mantener el previo si ya estuviese instaurado- con unos apoyos educativos que no deberdn
diferir de los habituales por el diagndstico de la enfermedad, buscando el principio de maxima normalidad posible en la vida
del paciente. La aparicién de déficits cognitivos debidos a la enfermedad es mas frecuente en caso de inicio temprano y hay
mayor probabilidad de alteraciones en atencién/velocidad de procesamiento y memoria operativa que, secundariamente,
generan dificultades en razonamiento y funciones ejecutivas metacognitivas con alto impacto, tanto en el rendimiento
académico como en la integracion social. Aunque la investigacion en pacientes pediatricos es alin muy limitada, la evidencia
sugiere que deben emplearse técnicas de modificaciény compensacién de la funcion, més que de restauracion, a través de
estrategias cognitivas, conductuales y de modificacién del entorno, una vez que se ha determinado que el déficit es estable,
es decir, que no cabe ya remision tras un brote.

La disponibilidad para el apoyo psicolégico y afectivo debe estar clara para el paciente y la familia desde el primer
contacto. £l miedo a la pérdida de autonomia puede situarse en primer plano para el adolescente desde momentos muy
tempranos en la enfermedad, asi como dificultades para el tratamiento, especialmente siinvolucra inyectables. En cualquier
caso, el sequimiento en este sentido debe ser dialogado y acordado con el propio paciente para evitar sentimientos
de intromision en la intimidad, poniendo énfasis en la disponibilidad vy respetando el proceso de adaptacion del nifio o
adolescente. En caso de deteccion de alteraciones psicopatoldgicas o problemas significativos del proceso de adaptacion,
debe realizarse derivacion al especialista en Psicologia Clinica o Servicios de Salud Mental. Se prestard especial atencion
a signos depresivos que, especialmente en el adolescente, pueden manifestarse a menudo no como tristeza sino como
incremento en irritabilidad v pobre requlacion de emociones y conductas, asi como a sintomas comunes en Esclerosis
Multiple v estados depresivos como la fatiga, la falta de energia o el cambio en patrones de suefio.
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Facilitar la transicion
. desde la atencion

- | pediatrica al médico
' de atencidn primaria
de adultos

La transicion de la atencion de la salud pediatrica a la atencion de los adultos se reconoce cada vez mas como
un componente esencial de la salud de los adolescentes. Muchos estudios han documentado que los adolescentes
y adultos jévenes no asumen roles tradicionales de “adultos” hasta finales de los 20 afios. Los jévenes con enfermedades
crénicas son particularmente vulnerables durante este periodo de “adultez emergente”, con un aumento de riesgo de
empeoramiento de la adherencia al tratamiento, de los problemas médicos, asi como de deficiencias psicosociales.

Los principios generales de la transicion giran en torno a la creacion de una politica
de transicion especifica para la practica clinica, un inicio temprano del conocimiento
de la misma, la evaluacién y reevaluacion de la preparacion del paciente y la familia y
la organizacion de un proceso de transferencia. También es fundamental abordar la
cuestion de la preparacion para la vida adulta. El proceso de transicion incluye mucho
mas que la transferencia de la mera atencion. La transicion pretende que los pacientes
asuman una responsabilidad creciente de autocuidado independiente, incluyendo
conductas de adherencia, comunicacién con los miembros del equipo de atencién
de lasalud, cumplir con las citas médicas, el sequimientoy la renovacién de las recetas.

Ademas, la transferencia de la atencion a menudo ocurre junto con otros eventos y procesos asociados a la
asuncion de la independencia, como el alejarse del apoyo de los cuidadores primarios, asumir responsabilidades en el
trabajo o la asistencia a la universidad y la aparicion de las relaciones intimas. Aspectos, todos ellos, que deben ser tenidos
en cuenta por los profesionales médicos para que los programas eficaces de transicion incorporen el conocimiento v las
habilidades de los pacientes con respecto a la autonomia médicay general.

De forma general, una correcta transicion seria aquella que se lleve a cabo en el seno de un “programa de
transicion” en el que el médico de atencion pediatrica habitual del paciente diese a conocer, al paciente y sus
familiares, la necesidad futura de este suceso con el fin de ir creando una concienciacion. Llegado el momento
se discutira este proceso de transicion con el paciente y su familia, revisando los posibles médicos/enfermeros

de adultos a quienes se podria considerar la posibilidad de transferir la atencién.

Se podria plantear una consulta conjunta paciente-familia-pediatra-médico de adultos donde se revisase la
trayectoria médica, incluso personal y social, del paciente, dejando tiempo para preguntas del mismo a los
diferentes profesionales. En ese acto se decidira colectivamente el momento de programar una cita en la
consulta de adultos, manteniendo, en los primeros meses, la posibilidad de contacto con el personal pediatrico.

La enfermeria, auxiliares o trabajadores sociales podrian estar igualmente implicados en esta transicion.



Manejo empaticode la
informacion (cuidado
de los comentarios que

pueden asustar o alarmar
a los padres/madres)

El diagnéstico de Esclerosis Multiple en un hijo es, sin ninguna duda, un acontecimiento de altisimo impacto

emocional.

Por ese motivo, el procesamiento de la informacion en los padres en ese momento puede estar limitado,
requiriendo ajustar el ritmo al que se informa. Una estrategia Gtil consiste en solicitar feedback de los padres respecto
a su comprension antes de proseguir con mas explicaciones, asi como repetir la informacion con distintas palabras.
Posteriormente, es la naturaleza a menudo impredecible de la enfermedad la que mas angustia tanto a padres como al
adolescente mayor.

En este sentido, los multiples “cy si..?” que se pueden plantear con facilidad, incrementan notablemente los niveles de
ansiedad. Ante este escenario, es importante discriminar los problemas actuales y reales sobre los que se puede intervenir,
de aquellos sobre los que no es posible hacerlo por no ser situaciones reales o que, pudiendo ocurrir en potencia, no lo
estan haciendo en el momento actual (por ejemplo, discapacidad). Es en esta Ultima posibilidad en la que el papel del clinico
es especialmente relevante, ya que puede empeorar la ansiedad asociada si entra en el juego de imaginar escenarios futuros
o incluso sugerirlos a través de comentarios, o bien puede ayudar a reducir la ansiedad v el miedo redirigiendo la atencion
al “aqui v ahora”. Asimismo, es frecuente que entre los padres existan diferentes estrategias de afrontamiento y
mientras que uno puede tener un “afrontamiento dirigido al problema” en el que los recursos de la persona se
dirigen a resolver situaciones, en el otro progenitor puede primar un “afrontamiento dirigido a la emocién”, en
el que los esfuerzos recaen sobre el manejo de las emociones. Ninguno de los dos estilos es en principio superior al otro,
pero en momentos de elevada emocionalidad, la diferencia de afrontamiento puede generar tensiones. Si este es el caso,
es Util sefialary hacer explicita esa diferencia de estilos remarcando la manera en la que pueden complementarse, sequn las
circunstancias.

A menudo, una importante inquietud de los padres radica en como transmitir informacién al nifio o adolescente.

Son igualmente problematicas las actitudes excesivamente protectoras en las que se evita dar informacion alguna,
como el extremo opuesto, en el que se bombardea con datos v explicaciones excesivas. En el primer caso se debe sefalar
que los nifios mayores (y, por supuesto, los adolescentes) pueden captar suficiente informacién del entorno como para
cuestionarseloqueestd ocurriendoy, eventualmente, buscarinformacioneninternet paralaque puedennoestar preparados,
siendo esa falta de preparacion la que también es perjudicial en el sequndo caso, y produciéndose en ambas, respuestas
de ansiedad y miedo. Es por ello que la informaciéon que se da a los nifios ha de ser: a) progresiva, evitando dar mucha de
golpe; b) adecuada al nivel de desarrollo, adaptando las explicaciones al nivel del nifio y ¢) apropiada a las necesidades,
respondiendo siempre a las preguntas que haya planteado el nifio de manera veraz, evitando omitir informaciéon que el nifio
si estd solicitando. Al igual que en la informacion a los padres, evitaremos plantear escenarios potenciales futuros que no
pueden ser afrontados desde el momento actual.

Estos principios son igualmente validos para los adolescentes, pero se debe tener en cuenta, ademas, que su
respuesta emocional puede ser muy variable, abarcando un espectro que va desde el rechazo vy aparente negacion, pasando
por respuestas maduras y adecuadas e incluso preocupacion excesiva o sentimientos de intenso miedo. Ademas, estas
respuestas pueden solaparse, generar ambivalencia, y variar con el tiempo. Especialmente en el adolescente mayor, es
imprescindible involucrarle en el manejo de la enfermedad vy la asuncion progresiva de responsabilidad, al tiempo que se
garantiza el desarrollo de su autonomia e independencia.
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