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Resumen

La Neuromielitis Optica es una enfermedad
diesmelinizante, autoinmune, idiopatica,
caracterizada por la presencia de neuritis Optica
y mielitis aguda, considerada anteriormente
como una variante de esclerosis multiple, pero
en la actualidad es catalogada como una entidad
totalmente distinta, debido a sus caracteristicas
imnunopatologicas, resistencia al tratamiento
y mal prondstico. Se presenta el caso clinico de
una paciente con antecedentes de tetraparesia y
ceguera, de instauracion progresiva y presentacion
secuencial, que inicialmente fue diagnosticada
de Esclerosis multiple, pero posteriormente
debido a las manifestaciones clinicas observadas,
resistencia al tratamiento con glucocorticoides
y hallazgos en la resonancia magnética cumplio
los criterios necesarios para el diagnostico de
Neuromielitis Optica.

Palabras clave: Neuromielitis Optica, Sindrome
de Devic, Esclerosis Multiple.
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Abstract

The Neuromyelitis Optica is a diesmelinizante,
autoimmune, idiopathic disease characterized by
the presence of optic neuritis and acute myelitis,
previously considered as a variant of multiple
sclerosis, but today is classified as a completely
separate entity, because of it is imnunopatologic
features, resistance to treatment, and poor
prognosis. We reporta clinical case of a patient with
a history of tetraparesis and blindness, progressive
on set and sequential presentation, which was
initially diagnosed with Multiple Sclerosis, but
later due to the clinical manifestations, treatment
resistance to glucocorticoids and findings on MRI
made it diagnosis of Neuromyelitis Optica.

Key words: Neuromielitis optica, Devic’s disease,
multiple sclerosis.
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Introduccion

La Neuromielitis Optica (NMO) es un trastorno
inflamatorio devastador que de manera tipica
comprende ataques de neuritis Optica aguda y
mielitis (transversa e intensa), considerada por
varios autores una variante clinica de la Esclerosis
Multiple (EM) (Daley Vincent, 2010; Iglesias et al.,
2011), debido a sus caracteristicas desmielinizantes
y episodios recurrentes. Actualmente es
considerada como entidad diferente de la EM,
por su componente inmunopatoldgico, es decir la
presencia de anticuerpos séricos antiacuaporina
4 (Anti AQP4) en varios de los pacientes,
comportamiento clinico, prondstico y respuesta
al tratamiento disponible (Chiquete et al., 2010;
Alarcon, 2010; Scholz et al., 2012).

Las acuaporinas son una familia de proteinas
que se localizan entre el cerebro y los espacios
liquidos asociados (barrera hemato-encefalica),
se expresa también en células astrogliales, células
ependimarias, células endoteliales y nucleo
supraoptico del hipotdlamo rodeando neuronas
secretoras de hormona antidiurética (ADH),
ademas de un canal de potasio en las células de
Muller en la retina, y a nivel renal (Eckhard et
al., 2012). Constituyen los canales de agua mas
abundantes del Sistema Nervioso Central (SNC),
que permiten el paso de esta en forma selectiva
y paso de glicerol, ademas de otros solutos de
bajo peso molecular. En personas susceptibles
al desarrollo de NMO, un antigeno desconocido
puede estimular la produccion de inmunoglobulina
circulante IgG-NMO, estos anticuerpos alcanzan
al antigeno (AQP4), se ligan a ¢l y se produce
activacion del complemento, de esta manera la
respuesta inflamatoria y el dafio diesmelinizante
consecuente (Jarius y Wildemann, 2010; Eckhard
et al, 2012). La edad media de la presentacion
de la NMO es a los 39 afos, pudiendo también
ocurrir en niflos y ancianos, con predominio
femenino de 6:1 (Aktas et al., 2012) y hasta de
9:1 (Wingerchuk et al., 2007) con relacion al sexo
masculino. La presentacién clinica de la NMO
consiste en ataques de neuritis dptica unilateral o
bilateral (mas cominmente bilateral), monofasicos
de 10-20 % o recurrentes de 80 -90 % (Aktas et
al., 2012; Chiquete et al.,, 2010; Del Cura et al.,
2010), a diferencia de la EM en la cual rara vez
se presenta bilateralmente (Stephen y Douglas,
2012; Chiquete et al, 2010; Misu et al., 2005),
esto se manifiesta clinicamente por dolor ocular
o perdida de la visién (amaurosis). Este episodio

aparece después de un ataque de mielitis aguda
en un intervalo de dias, meses e incluso afnos.
La mielitis aguda tipicamente es longitudinal y
aparece en 3 o 4 segmentos vertebrales continuos,
produciendo paraplejia o paraparesia, pérdida de
la sensibilidad por debajo de la lesion y disfuncion
vesical (Chiquete et al., 2010; Stephen y Douglas,
2012). Ademas las lesiones puede extenderse
hasta el tallo cerebral pudiendo ocasionar hipo,
nauseas y vomito no tratables, incluso depresion
respiratoria aguda en algunos pacientes (De Seze
y Collongues, 2013; Misu et al., 2005).

Presentacion del Caso Clinico

Paciente de sexo femenino de 21 afios de edad,
ama de casa, con antecedentes desde hace tres
afos de episodios de debilidad y disminucion de
la movilidad en miembros superiores e inferiores,
seguidos de pérdida de la vision, de presentacion
secuencial y no simultanea, posee sonda vesical
hace cuatro meses debido a polaquiuria e
incontinencia urinaria, episodios de infecciones
de vias urinarias recurrentes. Ademas, presentd
depresion respiratoria aguda en una ocasion
que fue solucionada de urgencia por medio de
una traqueotomia en un servicio de emergencia.
Sin antecedentes familiares y personales de
importancia.

La paciente es ingresada al servicio de medicina
interna, por presentar tetraparesia de cuatro
meses de evolucion, acompanada de amaurosis,
de instauracion progresiva, ademas de episodios
de alza térmica no cuantificada 15 dias antes del
ingreso, que es presuntamente diagnosticada en
un hospital basico cantonal con infeccion de vias
urinarias por lo cual es tratada con Amikacina
durante cinco dias. El cuadro no cede por lo que es
trasladada al hospital provincial.

Al momento del ingreso el examen fisico presento
signos de deshidratacién, polipnea, tension
arterial de 110/70 mm Hg, frecuencia cardiaca
de 84 latidos/min, frecuencia respiratoria de 34
respiraciones/min y temperatura axilar de 38° C.
La auscultacion cardiopulmonar evidencio ruidos
cardiacos ritmicos, normofonéticos, sin soplos,
de igual manera murmullo vesicular normal, sin
ruidos sobreafiadidos. Abdomen suave depresible,
no doloroso a la palpacion superficial, ni profunda.
Sin presencia de visceromegalias. Paciente cuenta
con sonda vesical permanente. Extremidades
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inferiores y superiores, con atrofia muscular,
movilidad y fuerza ausente (cuadriparesia),
sensibilidad y  reflejos  osteotendinosos
conservados.

Al examen neurolégico, la paciente se presentd
alerta, orientada en tiempo espacio y persona,
no hay evidencia de lesion en pares craneales
motores, inicamente ausencia de reflejo fotomotor,
consensual y de acomodacion pupilar, babisnky
positivo.

Examenes paraclinicos mostraron:

— BioMmETRiA HEMATICA: Gldbulos blancos
4890/mm? (50 % neutrofilos, 30 % linfocitos,
eosinofilos 5 %), hemoglobina 10,1 g/dl,
hematocrito 31 %, plaquetas 383 000.

— Quimica SanGuinea: Glucosa basal 85 mg/
dl, BUN 5, urea 10 mg/dl, creatinina 0,50
mg/dl, PCR cuantitativo 0,03 mg/dl.

— UroanALIsis: Normal.

—IoNoGrAMA: Ca 1,19 mmol/L, Na 127 meq/L,
K 3,5 meq/L.

— Hormonas: TSH: 3,38 Uui/ml, T4 libre 1,43
ng/dl, T3 libre 0,24 ng/dl, prolactina 26,30
ng/dl, testosterona total 0,02 ng/ml, insulina
basal 4,42 uUl/ ml.
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— LiQumo cErFaALORRAQUIDEO (LCR): incoloro,

transparente, glucosa 48 mg/dl, lactato
deshidrogenasa 23 UI, proteinas 0 mg/dl,
globulos blancos 2/mm3, globulos rojos
177/mm3, Polimorfosnucleares: ausentes,
tincion Gram sin gérmenes.

ELECTRONEUROMIOGRAFIA: S¢ encuentras
bloqueos multiples en el estudio motor
de los nervios mediano, cubital, medial,
peroneo, estudios sensitivos de caracter
normal. Conclusion: estudio anormal,
patron de afectacion diesmelinizante, tipo
motora de grado severa, de distribucion
difusa, bilateral, con signos de cronicidad.

ELECTROENCEFALOGRAMA: Registro
neurofisioldgico de la via retino-cortical
bilateral donde se aprecia compromiso
mielinico caracteristico por su latencia
prolongada de la via derecha como
izquierda, desde su parte retro retinal hasta
la corteza optica primaria.

— RESONANCIA MAGNETICA DE ENCEFALO: VEr en

la Figura 1.

— RESONANCIA MAGNETICA DE COLUMNA DORSAL:
ver en la Figura 2.

Figura 1. Resonancia magnética de encéfalo: signos leves de atrofia cortical difusa a nivel supratentorial, en

sustancia blanca de 16bulos parietales se observan lesiones mal definidas, ¢ irregulares, edema

periventricular a nivel de astas frontales. Lesiones nodulares mal definidas en sustancia blanca de

los l6bulos parietales de aparente relacion con desmielinizaciones, focos pequeiios de lesion en el

cuerpo calloso de etiologia desconocida.
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Figura 2. Resonancia magnética de columna vertebral: a y b, a nivel medular se observa importante zona de
adelgazamiento que va desde el segmento cervical hasta T4; ademas de amplios cambios de intensidad
de sefial de forma lineal que afecta a la sustancia gris y blanca que va hasta t 10 aproximadamente, que
podria estar en relacion con enfermedad diesmelinizante o mielitis dorsal.

Evolucion

Inicialmente la paciente ingres6 con diagnostico
de polineuropatia desmelinizante, por lo cual fue
tratada con fisioterapia y electroestimulacion en sus
extremidades, lo que no produjo mejoria clinica,
posteriormente presentd dificultad respiratoria por
lo que se le administr6 bromuro de ipratropio en
nebulizaciones. Recibi6 tratamiento de paracetamol
lg/dia por presentar cuadro con alza térmica y
cefalea, sin mostrar mejoria, decidiendo cambiar
a keterolaco 90 mg/dia; ademas, con constipacion
tratada con lactulosa. Debido a la inmovilidad
que presentaba se administrd profilacticamente
enoxiheparina 40 Ul/dia. También recibié un ciclo
de antibidticos con ciprofloxacina 200 mg IV cada
12 horas, por presunta infeccion de vias urinarias,
ya que presentaba molestias para orinar ademas de
alza térmica, sin embargo el uroanalisis y recuento
de leucocitos estaban en niveles normales. El examen
oftalmoldgico report6 una alteracion en la via optica,
palidez del disco optico y vascularidad normal.
Considerando todas estas caracteristicas se dio la
presuncion diagnostica de esclerosis multiple, por lo
que se inicid el manejo con bolos de Metilprednisolona
500 mg cada 12 horas durante 8 dias.

A un mes de suingreso no responde favorablemente
al tratamiento, por lo que se analiza una variante
diagnostica, considerando diferencias de las
caracteristicas de EM y NMO, llegamos al

diagnostico de Neuromielitis Optica, basados en
cuatro de los cinco criterios diagnosticos (cuadro
2.). Paciente fue dada de alta con tratamiento
ambulatorio de acido acetil salicilico 100 mg/dia,
como medida profilactica antitrombdtica (Baigent
et al., 2009), por el estado de inmovilidad de la
paciente, hierro 300 mg/dia, como tratamiento de
la anemia ferropénica con la que cursa (Adamson,
2012.); ademas, control por neurologia en un mes
e indicaciones de rehabilitacion y fisioterapia. El
tratamiento de alta es exclusivamente sintomatico
y de rehabilitacion puesto que esta patologia no
tiene un tratamiento definitivo.

Discusion

La neuromielitis o Sindrome de Devic es una
enfermedad desmielinizante, inflamatoria,
idiopatica, en la que se produce mielitis transversa
y neuritis Optica, caracterizado por aparicion y
remision de los sintomas.

Esta patologia se debe sospechar ante
manifestaciones clinicas que indiquen dafio a
nivel medular y ocular, muy frecuentemente esta
enfermedad es diagnosticada y tratada como
esclerosis multiple, pero presentan caracteristicas
clinicas,  epidemiologicas,  serologicas e
imagenologicas que permiten diferenciarlas entre
si (Cuadro 1).
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Cuadro 1. Caracteristicas de Esclerosis multiple y Neuromielitis optica
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Neuromielitis Optica (NMO)

Esclerosis multiple (EM)

Edad se comienzo

39 afios (mediana)

29 afos (mediana)

Sexo (F:M)

9:1

4:1

Prevalencia

Alta en poblacion no caucésica

Distribucion geografica

Comienzo y curso clinico

Inicio siempre con recaida
80-90 % cursan con recaida

0-20 % curso monofasico

85 % Recaida- remision, 15 %
primaria progresiva, no monofasica

Ataques

Severos

Leves

Insuficiencia respiratoria

Frecuente (32 %)

Rara

Usualmente normal o lesion en
sustancia blanca no especificas (10 %

Lesiones periventriculares

RM de encéfalo . . yuxtacorticales e infratentoriales en
lesiones en hipotalamo, cuerpo calloso, .
. . sustancia blanca
periventriculares y tallo cerebral)
. Mayor o igual a tres segmentos Menor o igual a dos segmentos
RM de médula espinal Y g & . 8 8 .
vertebrales, central, cervical y dorsal. vertebrales lateral y cervical.
Ocasional pleocitosis prominente ..
p P Moderada pleocitosis
LCR Células polimorfonucleares y ,
C¢lulas mononucleares
mononucleares
NMO- IgG Presente Ausente

Respuesta al tratamiento
con corticoides.

Satisfactorios, existe mejoria

Insatisfactorios, parcial o nula

Pronostico

Variable: mejor prondstico si paciente
recibe tratamiento, y si la persona es
joven <30 afios

Mal pronostico

Fuente: Wingerchuk et al., (2007). Modificada por los autores

El diagnostico de esta enfermedad se basa en
identificacion de criterios diagnosticos establecidos
en el 2006 por los autores Wingerchuk et al., (1999)
que comprenden criterios absolutos y de apoyo.
Para el diagnoéstico definitivo de la Neuromielitis
optica se requieren dos criterios absolutos y al

menos dos de apoyo o suplementarios (Cuadro 2).
Estos criterios actuales a diferencia de los criterios
originales propuestos en 1999 por los mismos
autores en la clinica Mayo (Wingerchuk et al.,
1999), agregan el componente inmunopatologico
anti AQP4, para el diagnostico de esta patologia.

Cuadro 2. Criterios actuales para identificar pacientes con Neuromielitis Optica.

Criterios absolutos

Neuritis dptica
Mielitis aguda

Criterios de apoyo o suplementarios

RM cerebral que no cumple criterios para esclerosis multiple

RM medular con una lesion que se extiende tres o mas segmentos medulares
Seropositividad para anti-AQP4 (NMO-IgG)

Fuente: Wingerchuk et al., (2006)

Eneste caso clinico lapaciente present6 dos criterios
diagnosticos absolutos y dos de apoyo, quedando
Unicamente excluido el criterio suplementario de
seropositividad de anti AQP4 (NMO IgG), debido a

CEDAMAZ 2014 - Vol. 4,No. 1, pp 14-20

que estas pruebas atin no estan en comercializacion
en Sudamérica y solamente estan disponibles en la
clinica Mayo de Estados Unidos y son de muy alto
costo (Pinzon et al., 2010)
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El diagnostico de la paciente se determind en
base a sus manifestaciones clinicas que incluyen
la presencia de tetraparesia y amaurosis bilateral,
depresion respiratoria, pérdida de control de
esfinteres; ademas, de estudios de imagen de
resonancia magnética de columna vertebral con
presencia de lesiones a nivel medular de mas de
tres segmentos y una resonancia magnética de
encéfalo no compatible con esclerosis multiple.

Muchos autores consideran la NMO como
una variante de esclerosis multiple debido
a sus manifestaciones clinicas de caracter
desmielinizante e  inflamatorias, mientras
que otros autores la consideran una patologia
totalmente diferente a la EM, debido a sus
caracteristicas  inmunopatoldgicas  distintas,
resistencia al tratamiento a glucocorticoides e
inmunodepresores y sus prondsticos totalmente
diferentes.

En el caso actual la paciente fue tratada con
un ciclo de corticoides, debido a que son el
tratamiento de primera linea en los ataques agudos
de neuritis optica y mielitis, el prondstico de la
NMO es variable, generalmente malo (Chiquete
et al, 2010), mejor en pacientes que reciben
tratamiento temprano, sin embargo, el caso clinico
que se presenta tiene un pronoéstico desfavorable,
debido a que no existié un reconocimiento precoz
de la NMO (Pinzén et al., 2010), por el periodo
transcurrido desde la presentacion inicial hasta la
llegada a la casa de salud y la falta de respuesta a
los glucocorticoides administrados.

Conclusiones

La neuromielitis O&ptica es una patologia
desmielinizante, autoinmune e idiopatica, que se
asemeja a la esclerosis multiple, pero es una entidad
completamente diferente debido a que posee sus
propias caracteristicas inmunopatologicas, poca
o nula respuesta al tratamiento y prondstico
desfavorable.

Esta patologia es de dificil diagnostico, debido
a su baja prevalencia, su similitud clinica con la
esclerosis multiple y la dificultad para el acceso
a las pruebas inmunologicas e imagenologicas
en nuestro medio, para lo cual se deberian
implementar programas con la finalidad de
tener mayor accesibilidad a centros de salud que
cuenten con estudios de imagen y de laboratorio,
que permitan diagnosticar de manera temprana y
definitiva la NMO vy, de esa manera proporcionar

un mejor prondstico ademas de una buena calidad
de vida a los pacientes afectados.

LaNMO es una enfermedad de mal pronostico, que
puede desencadenar la muerte del paciente, para
la cual en la actualidad no existe un tratamiento
definitivo, sino que Unicamente estd orientado a
controlar las manifestaciones clinicas y evitar las
posibles complicaciones, por lo cual es necesario
que se sigan realizando investigaciones profundas
para poder conseguir nuevas posibilidades
terapéuticas que ayuden a los pacientes con NMO.
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