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Resumen

La neuromielitis dptica, también conocida co-
mo sindrome de Devic, es una enfermedad que
combina la neuritis 6ptica y la mielitis transver-
sa. Hace unos afios era considerada una forma
de esclerosis multiple; sin embargo, realmente
es una enfermedad diferente, con caracteristicas
clinicas, imagenes, serologia e inmunopatologia
propias.

El presente articulo presenta el caso de una
mujer de 29 afios con un cuadro clinico que inicia
en el quinto mes de postparto, con pérdida pro-
gresiva de la fuerza en miembros inferiores, aso-
ciada a pérdida de la agudeza visual bilateral.

El objetivo es hacer, mediante el estudio de
caso, una revision amplia de esta enfermedad,
poco comtin, mediada por un proceso inmune
y desmielinizante. Para ello, se resumen los
parametros epidemioldgicos mas importantes
y se presentan las posibilidades diagndsticas y
terapéuticas disponibles actualmente.

Palabras clave: sistema nervioso central, mie-
litis transversa, neuritis dptica, sistema inmune,
esclerosis miiltiple.

Summary

Neuromyelitis Optica, also known as Devic’s
Syndrome, is a disease which combines optic
neuritis and transverse myelitis. Some years ago
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it was considered as a form of multiple sclerosis.
Actually, it is consider as a different disease, on
the basis of the clinical, imaging, serology and
immunopatholoy profile.

A case of 29 years old female patient is re-
ported, based on her clinical findings which be-
gan in the fifth postpartum month, with progres-
sive lower limb paresis, associated with bilateral
vision loss.

This paper attempts giving a synoptic over-
view of this uncommon immune mediated
demyelinating condition; it summarises the
most important epidemiological parameters and
presents the diagnostic and therapeutic possibili-
ties available today.
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INTRODUCCION

La Neuromielitis Optica (NMO), en inglés
Devic’s Disease, es una enfermedad inflamatoria,
desmielinizante del sistema nervioso central,
claramente diferenciada de la esclerosis mualti-
ple (1). Se caracteriza por ataques recurrentes de
neuritis 6ptica (uni o bilateral) y/o de mielitis
transversa extensa, que pueden presentarse de
forma simultanea o aislada (2).

Desde 1999 (3), se han establecido para su
diagndstico tres condiciones clinicas: neuritis
Optica, mielitis aguda y ausencia de sintomas que
impliquen compromiso en otro nivel del sistema
nervioso central. Adicionalmente, en los estudios
de imégenes se requiere de una resonancia ce-
rebral, inicialmente negativa o con lesiones que
no llenen los criterios de esclerosis mdaltiple, y
de una resonancia espinal, que evidencie lesién
longitudinal en T2, con extensién de tres o mds
segmentos vertebrales y seropositividad para
IgG-NMO (4).

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 29 afios, presenta cuadro
de dos afios de evolucién que inicia en el quin-
to mes de postparto, con pérdida progresiva de
la fuerza en miembros inferiores, asociada a
pérdida de agudeza visual bilateral. Fue hospi-
talizada con diagnéstico de esclerosis multiple
y fue tratada con metilprednisolona y, posterior-
mente, con interferon la.Presentd una mejoria
parcial y una nueva recaida en el transcurso del
afo siguiente.

En su tiltima consulta refirié compromiso de
la fuerza en miembros superiores y una evidente
falla respiratoria, que requirié asistencia venti-
latoria desde su ingreso y remisién a la unidad
de cuidado intensivo. En el examen neuroldgico
se evidenci6 atrofia Gptica bilateral, cuadriparesia
espéstica 1/5 en miembros superiores y 2/5

en miembros inferiores; hiperreflexia genera-
lizada y babinski bilateral. Hubo compromiso
sensitivo con nivel C2 y el diagnéstico clinico fue
neuromielitis Gptica. Se inici tratamiento con
metilprednisolona intravenosa, pero no se ob-
tuvo la respuesta esperada, por lo que se inicié
tratamiento con gamablogulina IgG, 400mg/dia
por 5 dias, y prednisolona oral, Img/kg via oral,
asociada a azatioprina 1mg/kg.

Ante la falla respiratoria persistente, la pa-
ciente requirid que se le practicara una traqueos-
tomia y una gastrostomia para su soporte nutri-
cional. Posteriormente, se realizaron potenciales
evocados visuales que mostraron prolongacion
del P100, compatible con un proceso desmielini-
zante bilateral en el nervio 6ptico. Las imagenes
de resonancia magnética de cordon espinal eviden-
ciaron lesién longitudinal en T2, con extensién
de tres segmentos vertebrales.

La paciente mejoré los sintomas respira-
torios, con la reeducacién diafragmética y de
musculos accesorios, y el déficit motor de extre-
midades superiores, de forma lentamente progre-
siva y simétrica, hasta obtener una fuerza de 3/5.
No se percibia mejoria en la fuerza de miembros
inferiores. Presentd episodios de disautonomia
transitorios, repetidas infecciones de vias uri-
narias y episodios de impactacién fecal, durante
su hospitalizacién prolongada en cuidados in-
tensivos (1-5 meses), donde permanecié por
un periodo total de un mes y medio. Se inici6 un
plan de reacondicionamiento fisico, el cual tuvo
una respuesta positiva. La paciente mejoré el
déficit motor, presentd paresia 4/5 en miem-
bros superiores y 2/5 en miembros inferiores,
espasticidad e hiperreflexia generalizada, babin-
ski bilateral y parestesias en parche con nivel C2.
En la evaluacién visual presenté vision de bultos
por ambos 0jos. Se dio de alta tres meses después
de su hospitalizacion, con indicacién de cdnula
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fenestrada de traqueostomia y oxigeno por
tienda permanente, ademds de tratamiento
con prednisolona y azatioprina. Se indicaron las
terapias correspondientes.

REVISION DE LA LITERATURA

Se realiz6 una bisqueda en Medline con los
términos “Demyelinating Autoimmune Disea-
ses”, “CNS”, “Immune System Disease”, “Mul-
tiple Sclerosis”, “Myelitis”, “Transverse” y “Optic
Neuritis” y se hizo una revision sistemética de los
articulos obtenidos. Todos aquellos que analizaban
aspectos relacionados con criterios diagndsticos,
epidemiologia, inmunopatologia, neuroimdgenes

y tratamiento fueron analizados en profundidad.

DiscusioN

La NMO es un trastorno neuroinflamatorio
del sistema nervioso central, mas frecuente en
mujeres que en hombres (>80%), con un pico
de incidencia en la cuarta década (5). A dife-
rencia de la esclerosis multiple, que predomina en
caucasicos, la NMO afecta con mas frecuencia
poblaciones asiaticas y africanas (6,7).

Los sintomas de compromiso del nervio 6p-
tico y del cordén espinal pueden presentarse
simultdneamente o por periodos separados se-
manales, mensuales e, incluso, anuales. El com-
promiso de estos puede ser parcial y en el caso del
nervio éptico puede llegar a ser hasta subclinico
(sin sintomas visuales, pero con compromiso de
los potenciales evocados visuales).

Un hallazgo caracteristico en la resonancia
espinal es la presencia de una lesién longitu-
dinal con extension de tres 6 mds segmentos
vertebrales, algo raramente encontrado en la
esclerosis multiple, donde las lesiones suelen ser
asimétricas y cortas.

La IgG-NMO (8,9), un autoanticuerpo de
IgG sérica unido selectivamente a la acuaporina 4
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(AQP4), es un marcador seroldgico recientemen-
te descubierto y especifico para esta enfermedad
(10). Tiene una sensibilidad de 76 % y una espe-
cificidad de 94% (1, 11); adicionalmente, es 1itil
para predecir las recaidas en pacientes con mie-
litis transversa extensa (12). La identificacién
del anticuerpo permite diferenciar claramente
la NMO de la EM (13).

Dada la alta morbilidad de la patologia, se
recomiendan tratamientos agresivos con in-
munosupresores para reducir la frecuencia de
las recaidas. El tratamiento recomendado en las
recaidas es la metilprednisolona, en una dosis de
1000mg/dia, por 5 dias consecutivos, seguida
de un tratamiento oral a largo plazo con pred-
nisona, para evitar recaidas. Como alternativa,
algunos autores recomiendan el inicio de in-
munosupresion con azatioprina (2-3mg/kg/d),
asociada a los corticosteroides (14). La plasmafé-
resis se recomienda en aquellos pacientes que no
responden a los corticosteroides intravenosos en
un régimen de 55ml/kg en cada recambio, admi-
nistrado dia de por medio, por 14 dias (2, 15). La
inmunoglobulina intravenosa también ha sido
empleada como alternativa cuando el paciente
no responde a los corticosteroides (4). Cuando no
se tolera la azatioprina, se recomienda el uso de
mycophenolate mofetil en dosis de 1-3g/dia (16).
Otra posibilidad terapéutica es el rituximab, en
infusién de 375mg/m?, una vez a la semana, por
cuatro semanas (17).

El curso de la enfermedad puede ser con
recaidas en el 80% de los casos 0o monofésica,
en el 20% restante. La mayoria de los pacien-
tes presenta una recaida en el transcurso del
primer afio después de su manifestacion inicial.
El prondstico de la NMO que no recibe trata-
miento es peor que en la esclerosis maltiple, mas
atn cuando las recaidas han sido frecuentes (1).
Aproximadamente el 30% de los pacientes con
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NMO mueren al cabo de cinco afios después de
iniciada la enfermedad (3), por falla respiratoria,
secundaria a lesiones medulares o espinales.

A pesar de que las explicaciones para la di-
sociacion ataque/progresion adn no son claras,
las hipotesis sugieren que la esclerosis maltiple
es una enfermedad generalizada del sistema
nervioso central y, por su cronicidad, se asocia
con una inflamacién difusa y una lesién axonal
progresiva, incluso en la sustancia blanca que tie-
ne apariencia sana. Por el contrario, en la NMO
el proceso primario de la enfermedad est4 dado
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por un ataque autoinmune antigeno-especifico,
que a pesar de su naturaleza destructiva, puede
ser insuficiente para iniciar mecanismos capa-
ces de generar una enfermedad clinicamente
progresiva (18).

La NMO es un cuadro clinico particular.
Cuenta con caracteristicas clinicas, patoldgicas,
inmunoldgicas y radioldgicas propias que lo
diferencian claramente de la esclerosis maltiple
y, por tanto, su tratamiento es diferente. Un
diagndstico temprano puede evitar recaidas y
secuelas neuroldgicas importantes.
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