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Introducción

La neuritis óptica o inflamación primaria del 
nervio óptico se asocia a una gran variedad de en-
fermedades sistémicas, muchas de ellas de natu-
raleza autoinmune. Su incidencia es de 1-5 nue-
vos casos cada 100.000 habitantes y año. Afecta 
fundamentalmente a la población caucásica, con 
mayor frecuencia durante el período primaveral 
y en altas latitudes geográficas (1). Su origen es 
inflamatorio y la fisiopatología de esta condición 
incluye una activación periférica de las células 
T que cruzan la barrera hematoencefálica pro-
vocando una reacción demorada de hipersensi-
bilidad tipo IV. Esto genera como consecuencia 
la destrucción de mielina (2) pero también la 
afectación del axón, objetivada con tomografía 
de coherencia óptica (OCT), con la consiguiente 
repercusión en la agudeza visual (3).

La presentación típica de la neuritis óptica se 
corresponde con una pérdida brusca y unilateral 
de AV, desde niveles de 0.8 en escala decimal 
hasta la no percepción de luz (NPL). El 90% de 
los pacientes refieren dolor de intensidad varia-
ble, bien de localización periocular, asociado a 
la motilidad ocular extrínseca o como preludio 

de la neuritis óptica. La evolución es de varios 
días hasta semanas y es frecuente que se asocie 
a la presencia de fosfenos y fotopsias. Otros ha-
llazgos se asocian frecuentemente a la neuritis 
óptica como el fenómeno de Uhthoff o dismi-
nución de AV en presencia de una temperatura 
corporal elevada o durante el ejercicio físico1. 
Otras características clínicas de la neuritis óp-
tica incluyen discromatopsia, función de sen-
sibilidad al contraste reducido, afectación del 
campo visual, con escotomas que pueden ser 
centrales, paracentrales o altitudinales, y sobre 
todo la presencia de un defecto pupilar aferente 
relativo, más evidente en los cuadros unilate-
rales. En algunos casos aparece un efecto Tyn-
dall leve o moderado en la cámara anterior o 
en la cámara vítrea y una periflebitis retiniana 
periférica (12% de los pacientes) que se ha pro-
puesto como indicador de una mayor probabi-
lidad de padecer esclerosis múltiple (EM) (4). 
En un 36-58% de los casos la neuritis óptica se 
acompaña de edema papilar; en el resto de los 
casos la afectación inflamatoria se produce en 
la porción retrobulbar del nervio óptico con lo 
que el aspecto de la papila se nos muestra como 
absolutamente normal (5).
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La pérdida de AV y el dolor están limitados 
en el tiempo y coinciden con el episodio de 
inflamación aguda. A partir de este momento 
comienza la remielinización y proliferación de 
los canales de sodio en los segmentos neuro-
nales, proceso que puede durar incluso más de 
dos años (6) y también la reorganización de la 
activación a nivel cortical (7). La AV final será 
función de la severidad de la pérdida inicial 
de AV. De este modo, el 94% de los pacientes 
cuya AV cae a menos de 0.6 durante el episodio 
de neuritis óptica recuperan su AV previa. De 
igual forma el 64% de los pacientes cuya AV se 
reduce hasta percepción de luz (PL) recuperan 
una AV de 0.5 o mejor (8). La AV, sin embargo, 
suele ser fluctuante tras un episodio de neuritis 
óptica y se puede hacer más presente la percep-
ción del fenómeno de Uhthoff, antes mencio-
nado, y del fenómeno de Pulfrich, que se ejem-
plifica cuando un péndulo parece describir una 
elipse pese a moverse en un solo plano, como 
consecuencia de una velocidad asimétrica de 
conducción entre ambos nervios ópticos (9). El 
defecto pupilar aferente desaparece en la mayo-
ría de las ocasiones, sin embargo una palidez, 
normalmente en la porción temporal de la papi-
la, puede permanecer (fig. 1).

El diagnóstico de la neuritis óptica es com-
plejo y sujeto a frecuente error (1). En adul-
tos la neuritis óptica se asocia a enfermedades 
autoinmunes (LES, sarcoidosis, enfermedad 
de Behcet), a causas compresivas, infecciosas 
(etiología vírica, sífilis, tuberculosis o enferme-
dad de Lyme), isquémicas (neuropatía óptica is-
quémica anterior y arteritis de células gigantes), 
tóxicas y nutricionales (déficit de vitamina B12, 
ambliopía alcohol-tabaco e intoxicación con al-
cohol metílico o etambutol) y hereditarias (en-
fermedad de Leber).

Presentación y pronóstico de la neuritis 
óptica en niños

Generalmente, la neuritis óptica en la po-
blación pediátrica tiene un buen pronóstico. 
Normalmente suele presentarse con carácter 
bilateral y sucede tras una infección vírica. El 

diagnóstico clínico de la condición se realiza 
en base a la pérdida de AV, que suele ser más 
severa que en la edad adulta, a la presencia de 
dolor moderado durante la actividad de la mus-
culatura ocular extrínseca, de un defecto pupi-
lar aferente y de discromatopsia y al aspecto de 
la papila óptica. 

Los estudios específicos sobre neuritis ópti-
ca en niños son escasos, normalmente hetero-
géneos y con un número limitado de pacientes. 
El meta-análisis llevado a cabo por Waldman 
revela que la mayor parte de los estudios son 
casos-control, de cohortes o casos clínicos ais-
lados y es llamativo que no exista en la litera-
tura científica ningún ensayo clínico aleatoriza-
do10. A destacar el trabajo de Bonhomme sobre 
46 pacientes consecutivos con una edad media 
de 9,7±3,4 años (4,3-16), de los que posterior-
mente 17 fueron descartados tras constatarse 
otros diagnósticos como enfermedad de Lyme o 
síndrome de Sjögren. En el 89% de los casos la 
AV cayó por debajo de 0.8. En cuanto a la pre-
sentación, ésta fue bilateral simultánea (con una 
diferencia entre ambos ojos menor a 2 semanas) 
en el 55% de los casos y bilateral secuencial 
(con una diferencia entre ambos ojos mayor a 
2 semanas) en el 10%. La presentación fue uni-

Figura 1. Palidez de la papila óptica a nivel temporal tras 
un episodio de neuritis óptica bilateral en un varón de 13 
años con una AV residual de 0.2.
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lateral en el 34% de los casos. Hubo afectación 
del campo visual, mayoritariamente consistente 
en escotomas centrales, en el 62% de los ca-
sos. La neuritis óptica cursó con edema papilar 
en el 69% de los casos (11). Estos resultados 
son coherentes con el trabajo de Brady sobre 
25 pacientes con una edad media de 9,4 años en 
el que el 54% de los pacientes presentaron un 
cuadro bilateral (12). En este sentido el trabajo 
de Waldman establece una clara relación entre 
la edad y el tipo de presentación con una ma-
yor probabilidad de unilateralidad conforme la 
edad aumenta (10).

Neuritis óptica y esclerosis múltiple

La neuritis óptica es a menudo la primera 
manifestación de esclerosis múltiple en adul-
tos y niños (13). En los adultos que presentan 
neuritis óptica unilateral el riesgo de desarrollar 
EM se establece en un 38% en los siguientes 
10 años. Este porcentaje se eleva hasta el 56% 
si aparecen anormalidades cerebrales en la re-
sonancia nuclear magnética (RNM) (13). En la 
población pediátrica estas cifras no están bien 
establecidas, como consecuencia de los sesgos, 
variabilidad metodológica y limitaciones de 
los estudios antes mencionados. La edad tam-
bién es un parámetro que se correlaciona con el 
mayor riesgo de desarrollar esclerosis múltiple 
(EM) en estos pacientes, probablemente en re-
lación con factores diferenciales en el sistema 
inmunitario (14). Esta correlación no existe, sin 
embargo, con el tipo de presentación (10).

La RMN es la técnica de imagen de elección 
ante un diagnóstico de neuritis óptica y debe 
ser realizada preferentemente durante las dos 
siguientes semanas tras el inicio de los síntomas 
(15). La ausencia de lesiones, típicamente ova-
les y situadas en las áreas periventriculares de 
la materia blanca, es un factor de buen pronós-
tico, tanto para la recuperación de la AV a nive-
les previos como para descartar el desarrollo de 
EM. El trabajo de Bonhomme sugiere que, en 
la población pediátrica, el riesgo de desarrollar 
EM tras un primer episodio de neuritis óptica 
se incrementa si en la RNM de base aparecen 

una o más lesiones de la materia blanca. En este 
mismo trabajo se objetiva que ningún paciente 
desarrolló EM en presencia de una RNM nega-
tiva en el momento de la aparición del episodio 
de neuritis óptica (11). Por ello no se recomien-
da realizar una RNM cada vez que haya una re-
currencia de neuritis óptica en esta población 
(1).

Otras pruebas diagnósticas que pueden em-
plearse para el diagnóstico de la neuritis óptica 
de origen desmielinizante son la punción lum-
bar, potenciales visuales evocados y OCT, que 
puede ser útil para demostrar un adelgazamien-
to de la capa de fibras nerviosas tras un episodio 
de neuritis óptica (16) (fig. 2).

Tratamiento

El estudio ONTT (Optic Neuritis Treatment 
Trial) tiene como objetivo evaluar la eficacia de 
los corticoesteroides para el tratamiento de la 
neuritis óptica. Con esta premisa se establecie-
ron tres grupos randomizados que fueron tra-
tados respectivamente con una combinación de 
esteroides intravenosos y por vía oral (250 mgr 
de metilprednisolona 4 veces al día durante 3 
dias y prednisolona oral 1 mgr/kg durante 11 
días), solamente con prednisolona por vía oral 
(1  mgr/kg durante 14 días) y un tercer grupo 
con una sustancia placebo durante 14 días. En 
adultos se objetivó que, pese a que el grupo tra-
tado con corticoesteroides por vía intravenosa 
se recuperaron más rápidamente, esto no les 
protegía contra recurrencias en un período de 
seguimiento de 3 años. Por otro lado se obser-
vó que el grupo tratado con esteroides por vía 
oral tenía una mayor frecuencia de recurrencias 
a 1 año en comparación con los otros dos gru-
pos (17). Este estudio, sin embargo no incluye 
pacientes pediátricos y no conocemos ensayos 
clínicos similares por lo que la recomendación 
más extendida entre los diversos autores es con-
servadora (wait and see) para casos unilaterales 
y bilaterales no severos. En casos bilaterales 
con una pérdida severa de AV se recomienda 
una pauta corta de metilprednisolona intrave-
nosa (15 mgr/kg/día durante 3 días) (1).
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Figura 2. OCT papilar que muestra el adelgazamiento de la capa de fibras nerviosas retinianas en un paciente varón de 
13 años tras un episodio de neuritis óptica bilateral.
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Conclusiones

La neuritis óptica es una condición infre-
cuente en la población pediátrica en la que sub-
yace generalmente una causa vírica. El diag-
nóstico se realiza de la misma forma que en la 
población adulta, sin embargo su presentación 
es típicamente bilateral, con una AV muy redu-
cida y con edema papilar. El pronóstico es ge-
neralmente bueno, mejor cuanto más joven es 
el paciente y en ausencia de lesiones de la mate-
ria blanca en la RNM basal, la probabilidad de 
desarrollar EM parece ser escasa o incluso nula. 
El tratamiento tiende a consistir en vigilancia y 
seguimiento, excepto en aquellos casos bilate-
rales con pérdida severa de AV donde, a juicio 
del facultativo, queda la posibilidad de pautas 
cortas de corticoesteroides intravenosos. 
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