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multiple: A propdsito de un caso

Resumen

Introduccion: El sindrome de Devic o neuromielitis optica
(NMO) es una entidad clinica infrecuente autoinmune,
desmielinizante e inflamatoria que se caracteriza por
la presencia de hallazgos clinicos, imagenoldgicos y
de laboratorio que evidencian neuritis Optica, mielitis
aguda con lesion longitudinal de mas de tres segmentos
medulares y seropositividad para anticuerpos IgG especificos
para el canal de acuaporina 4. Caso: Presentamos el caso de
una mujer de

28 aiios con diagnostico inicial de Esclerosis multiple de hace
14 meses, quien consulta al servicio de urgencias del Hospital
Universitario San Jorge de Pereira por disminucion progresiva
de la fuerza en miembros inferiores y retencion
urinaria con  cinco dias  de  evolucion. Como
antecedentes refiere neuritis optica bilateral en tratamiento
con Interferon Beta, con  pobre mejoria clinica y
corticoide parenteral para los cuadros agudos. Se realiza
resonancia magnética de columna vertebral que reporta
columna lumbar sin alteraciones y columna dorsal con
mielopatia  en  los segmentos T5- T8,  posible
desmielinizacion. Cuadro hemadtico, quimica sanguinea,
Proteina C Reactiva, complemento C3 y C4 dentro de los
rangos normales. Discusion: La presentacion aislada de
neuritis optica como debut en un cuadro clinico nos lleva a
sospechar inicialmente en una enfermedad desmielinizante
tipo esclerosis multiple, lo que puede alterar el manejo inicial
de los pacientes con neuromielitis dptica de base.

Palabras clave: Neuromielitis Optica; — Acuaporina 4;
Esclerosis Multiple; Enfermedades Desmielinizantes; Neuritis
Optica; Mielitis Transversa.

Neuromyelitis optica initially treated as multiple
sclerosis: A propos a case

Abstract

Background: Devics syndrome or neuromyelitis optica
(NMO) is an autoimmune, inflammatory and demyelinating
uncommon clinical entity characterized by the presence of
clinical, imagining and laboratory evidence of optic neuritis,
acute myelitiswith longitudinal injury in more than three spinal
segments and finall, NMO IgG seropositive  for
antibodies specific for the aquaporin channel 4. Case: We
report a 28 years old woman diagnosed with multiple
sclerosis 14 months ago, who consulted to emergency of
Hospital Universitario San Jorge from Pereira by progressive
reduction of strength in lower extremities and unrinary
retention with duration of five days. She had a history of
bilateral optic neuritis in treatment
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with interferon Beta 1-B, with poor clinical improvement,
and parenteral corticosteroid for acute symptoms. Is
performed a spinal Magnetic Resonance Imaging (MRI)
reported a lumbar spine without changes and a dorsal spine
with  myelopathy  in  segments  T5-T8,  possible
demyelinitation. Blood count, blood chemistry, C Reactive
Protein, complement C3 and C4 within normal ranges.
Discussion: The presentation of isolated optic neuritis as a
clinical debut leads us to suspect initially in a
demyelinating disease, multiple sclerosis type which can
alter the initial management of patients with NMO.

Key words: Neuromyelitis optica;, Aquaporin 4; Multiple
sclerosis; Demyelinating diseases;, Optic Neuritis; Myelitis;
Transverse.

Introduccion

La Neuromielitis optica (NMO) o sindrome de devic,
también conocida en algunos paises como esclerosis 6ptico
espinal, es una enfermedad desmielinizante, inflamatoria
y autoinmune cuyas primeras descripciones se realizaron
en 1870 por sir c. allbutt quien reportdé un cuadro de
inflamacion medular asociado a compromiso optico
manifestado por perdida de la vision (1-3). Posteriormente
hacia 1894, eugene devic (a quien debe su epdénimo)
y Fernard Gault, reportaron una serie de 17 casos que se
caracterizaban por presentar un cuadro clinico de pérdida
de la vision uni o bilateral seguida por debilidad progresiva
de los miembros inferiores perdida de la sensibilidad y
alteraciones vesicales secundarias a neuritis y mielitis (1-3).

en los ultimos afios, la inclusién en la literatura de
criterios diagnésticos por Wingerchuk et al ha facilitado
el diagnostico de NMO y aumentado el nimero de casos
reportados. actualmente se conoce que en la poblacion
femenina se presenta con mayor frecuencia, siendo 9 veces
mas prevalente que en hombres; la edad promedio de inicio
es a los 39 aflos, presentandose con infrecuencia casos en
pacientes pediatricos y jovenes.

La NMO varia segun las regiones, con una prevalencia

global de aproximadamente entre 0,3 a 3 por cada 100.000
habitantes, siendo mas frecuente en pacientes de raza

Figura 1. resonancia magnética de craneo.
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blanca. en Latinoamérica, la estadistica es muy variable
siendo mas amplia en Brasil y México, donde es mas
frecuente en personas con contribuciéon genética europea
(4-8). al realizar la revision literaria en bases de datos
como MedLiNe, scopus, scielo y LiLacs se encontraron
reportados a nivel mundial 331 casos, 10 en Latinoamérica
y 5 en colombia.

en colombia la NMO es una entidad clinica infrecuente
que en la mayoria de los casos es diagnosticada y tratada
como esclerosis multiple. este es el primer caso reportado
en el eje cafetero siendo importante para el conocimiento de
la distribucion geografica de la enfermedad.

Reporte de Caso

se trata de una paciente de sexo femenino de 28 afios de
edad, ama de casa, conocida por el servicio de medicina
interna desde hace un afio y medio, con tres episodios
neuroldgicos: dos de neuritis Optica y uno de mielitis.
el ultimo se caracterizd por cuadro clinico de 5 dias de
evolucion con disminucion de la fuerza en miembros
inferiores de predominio derecho, ascendente, progresivo,
que comprometia la marcha, asociado a retencion urinaria.

como antecedentes personales refiere gastritis diagnosticada
por endoscopia hace 6 afios en tratamiento con omeprazol
40 mg/dia, neuritis optica derecha hace 1 afio (se realizaron
anticuerpos anti-nucleares, aNas), prueba serologica
para sifilis (vdrL), cuadro hematico, proteina c reactiva,
componente 3 del complemento (c3), componente 4 de
complemento (c4), hormona estimulante de la tiroides
(tsH), todos sin alteraciones. tomografia computarizada de
orbita y craneo que se reporta sin alteraciones. resonancia
Magnética simple y con Gadolinio de craneo sin hallazgos
relevantes. tratada con metilprednisolona) (Figura 1),
probable esclerosis Multiple (Liquido cefalorraquideo
con discreta elevacion de proteinas, sin consumo de
glucosa y leucocitos de 20 cel/mm3 con predominio de
linfocitos) hace 3 meses tratada con interferon Beta 1-
B interdiario, neuritis Optica izquierda hace 2 meses
tratada con metilprednisolona.
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antecedente quirtirgico de apendicetomia hace 9
nueve aflos sin complicaciones. antecedentes gineco-
obstétricos:  gestaciones: 1  partos: 1 abortos: 0
cesareas:

0, nacidos vivos: 1, nacidos muertos: 0 y ultimo parto en
2003. Niega tabaquismo, alcoholismo u otras adicciones.
sin antecedentes familiares relevantes. a la revision
por sistemas refiere vision borrosa unilateral izquierda
desde hace 3 meses y dolor retro-ocular derecho desde
hace 2 meses. Niega disuria u otras alteraciones de la
miccion.

Examen

Fisico

se encuentra paciente en regulares condiciones de salud,
alerta, orientada en las tres esferas, hemodinamicamente
estable presion arterial 125/68 mmHg, frecuencia cardiaca
de 70 /min, Frecuencia respiratoria: 16 /min, afebril.

al examen fisico neurologico se encuentra pupila de Marcus
Gunn izquierda, fondo de ojo izquierdo con papilitis,
movimientos oculares conservados, demds pares craneales
sin alteraciones. Nivel sensitivo t4. sistema motor: Fuerza
conservada en miembro superior derecho, disminucion
de la fuerza distal del miembro superior izquierdo a 4/5,
miembro inferior derecho 4/5 y miembro inferior izquierdo
3/5, trofismo conservado, hiperreflexia en miembros
superiores (+++) e hiperreflexia en miembros inferiores
(++++) con presencia de clonus aquileano, incapacidad
para la marcha. resto de examen fisico normal
Interconsultas y Estudios

Realizados

se realiza interconsulta por neurologia quien solicita rMN
(resonador General electric de 1,5 teslas) con gadolinio de
columna vertebral que reporta lesion hiperintensa de mas
de tres segmentos espinales (t4 at8, Figuras 2 y 3).
se solicitan titulos de auto-anticuerpos NMO por sospecha
de neuromielitis optica (Positivo, mayor de 160 U/mL).

Diagnésticos
diferenciales
ante la presencia de un paciente con pérdida de la agudeza
visual unilateral, como este caso, o bilateral y presencia
de dolor ocular, en nuestro medio se deben descartar las
infecciones con virus de la inmunodeficiencia Humana
(viH), Borrelia burdog feri, Treponema pallidum 'y
virus Linfotrépico Humano tipo 1 (HtLv-1). es
importante mencionar que la costa pacifica colombiana
es endémica para HtLv-1 y la ciudad de Pereira es cercana
a esta region. también se deben descartar enfermedades
autoinmunes como: vasculitis, sindrome de
anticuerpos anti- fosfolipidos, lupus eritematoso
sistémico 'y enfermedades desmielinizantes como
esclerosis multiple y neuromielitis 6ptica. se deben tener
en cuenta otras patologias como: intoxicacién por
metanol, infarto de la arteria retiniana, glaucoma, y
sarcoidosis (10,13).

con los paraclinicos que presenta la paciente y los datos
demograficos se orienta el diagnostico mas hacia una
enfermedad autoinmune o desmielinizante, teniendo
en cuenta que no tiene antecedentes de relevancia para
sospechar una causa infecciosa o toxica (6).

Las enfermedades inflamatorias sistémicas como las
vasculitis, sindrome de anticuerpos anti-fosfolipidos y el
Iupus eritematoso sistémico se deben sospechar en mujeres
jovenes, en edad fértil con antecedentes ginecoobstetricos
como perdidas fetales, livedo reticularis, tlceras, purpuras,
que en este caso no se presentaban (12). también se
debe corroborar con un perfil de anticuerpos (aNas,
anti cardiolipina, anticoagulante lipico, p-aNcas) y
marcadores de inflamacion sistémica como la Proteina
c reactiva y la welocidad de sedimentacion Globular,
ademas, de los niveles del complemento (c3y c4) (12). Que
en nuestra paciente se encontraban dentro de los rangos
normales.

La esclerosis multiple, por ser una entidad mas frecuente en
mujeres entre la segunda y tercera década de la vida, puede
debutar con cuadros de neuritis Optica, cuyo diagnostico
debe confirmarse realizando TMN con y sin contraste,
estudios citologicos, citoquimicos e inmunoldgicos del
liquido cefalorraquideo (6).

Por otro lado, la presencia de neuritis Optica bilateral,
mielitis con compromiso de mas de tres segmentos dorsales
de la medula espinal y la presencia de auto anticuerpos
NMO confirman el diagnéstico de una neuromielitis Optica
(4,7,13).

Terapéutica

segun los protocolos internacionales, se inicia azatriopina
100 mg/dia y prednisolona 20 mg/dia, con el propésito de
disminuir la respuesta inflamatoria medular y la accion los
auto-anticuerpos que promueven la desmielinizacion. se
estan haciendo estudios con anticuerpos monoclonales y
otras moléculas para ampliar el espectro de tratamiento de
esta patologia (9,14).

Evolucion y prondstico del cuadro

actualmente la paciente presenta mejoria en la funcionalidad
de los miembros inferiores, fuerza en miembros superiores
de 5/5 y miembros inferiores 4/5, sin alteraciones en la
vision. No presenta alteraciones a nivel del sistema genito-
urinario. Los reportes muestran que un gran porcentaje
de pacientes con esta enfermedad desarrollan amaurosis
aunque el inicio temprano del tratamiento ha demostrado
mejorar el prondstico visual (13).

Discusion

el presente caso se trata de una paciente de 28 afios con
presentacion inicial de neuritis Optica que inicialmente
se interpretd como una enfermedad desmielinizante
tipo esclerosis multiple, sin alteraciones iniciales en las
neuroimagenes (Figura 1), se pensd en ese momento en
una presentacion de un sindrome clinico aislado (sca).
Posteriormente, presentd un segundo episodio de neuritis
optica con mas de 30 dias intervalo con el primero. ante
esta evolucion, atin con neuroimagenes normales, se decidio
iniciar manejo agudo con metilprednisolona intravenosa
(1mg/kg/dia) e interferon beta 1B (ampollas por 8 millones
de unidades subcutanea interdiaria).
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a los 6 meses la paciente reingresé al servicio de medicina
interna por un nuevo episodio de neuritis dptica contralateral
con signos medulares, por lo cual se realizd estudio
con resonancia  Magnética  dorsal y cervical,
encontrandose lesion desmielizante desde €4 hasta €8
(Figuras 2 y 3). con estos hallazgos y teniendo en cuenta
la lenta evolucion en el cuadro clinico de la paciente se
sospechd inicialmente una esclerosis Miltiple tipo
remisiones y recaidas, pero los hallazgos obtenidos con
las neuro-imagenes se orientd el diagnostico hacia una
NMO. se inicid entonces tratamiento con azatriopina (100
mg/dia) y prednisona (20 mg/dia).

Figura 2. resonancia magnética secuencia t2.

Para confirmar el diagndstico de NMO se solicitaron
los titulos de auto-anticuerpos NMO, los cuales fueron
reportados como positivos.
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La paciente mejor6 en el componente neuro-oftalmolégico
(agudeza visual de 20/25 a nivel bilateral), no tuvo deterioro
cognitivo y las secuelas fueron de tipo sensitivo y motor
dados por hipoestesia a nivel de t4 y fuerza muscular
de 4/5. estos hallazgos se corresponden con un cuadro
piramidal bilateral (13).

a nivel fisiopatologico la NMO consiste en la
desmielinizacion, necrosis y cavitacion de varios segmentos
medulares, afectando la sustancia gris medular y el nervio
optico. Frecuentemente en los infiltrados inflamatorios
activos de la NMO se encuentran eosindfilos y neutrofilos,
situacion que no se evidencia en la esclerosis multiple (9).
ademas, se observan depositos de complejos inmunes a lo
largo de las vainas de mielina y dentro de los macrofagos;
el patron vasculocentrico de deposito de componentes del
complemento e inmunoglobulinas es caracteristico de la
inmunopatogénesis de la NMO, ya que este es el mismo
patron de distribucion de la acuaporina 4 en el sNc (2).

el diagnostico inicial de NMO no es facil se presenta como
primera manifestacion el compromiso simultaneo ocular
y medular, por lo cual, el diagndstico inicial es de
cierta complejidad, usualmente se hace con el paso del
tiempo cuando se presenta una neuritis Optica o una
mielopatia, sin importar si son en forma simultanea.
cuando tenemos el cuadro inicial de neuritis Optica o
mielitis transversa y con el paso de los afios hay una
nueva presentacion, se constituye el cuadro clinico clasico
de NMO (10). Para el estudio de esta patologia se
utilizan las neuroimagenes, se debe solicitar todo el
perfil inmunolégico descartando vasculitis; se solicita
serologia viH, lies, y en algunos casos anticuerpos
contra citomegalovirus y Toxoplasma gondii descartando
cuadros infecciosos; vitamina B12 y la prueba
confirmatoria del diagnéstico. ademas, de los otros
criterios clinicos e imagenologicos es el inmunoensayo
enzimatico la prueba confirmatoria para deteccion en suero
de anticuerpos anti NMO (acuaporina 4) (3, 11, 12).

Laacuaporina 4 se descubri6 inicialmente asociada a cuadros
autoinmunes como tiroiditis de Hashimoto, sindrome de
sjogren o Lupus eritematoso sistémico, posteriormente, se
encontré que la igG NMO presentaba una sensibilidad de
73% y una especificidad de 91% para NMO (3). Por otro
lado, en estudios con pacientes con esclerosis multiple se
encontrd positiva esta prueba en 2 de cada 13, a diferencia
de los pacientes con sospecha diagnostica de Neuromielitis
optica donde 12 de 19 fueron positivos (3).

este caso clinico nos llamd la atencion porque en la
presentacion inicial de la neuritis Optica uno de sus
diagnosticos mas frecuentes puede ser una enfermedad
desmielinizante tipo esclerosis multiple, lo cual, puede
llevar a confusion en el manejo de mantenimiento y retardo
en el diagndstico definitivo. desafortunadamente, ante la
presentacion de esta enfermedad sin compromiso medular
no se puede determinar el diagnoéstico de NMO, como
sucedio con este caso clinico.
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Por otro lado, a pesar de la implementacion de técnicas de
laboratorio de no fécil consecucion como anti-NMO, que
en paises en vias de desarrollo requieren muchos tramites
para llegar al centro de referencia, logramos obtenerla
confirmando asinuestro diagnostico.

Hasta hace unos afios, la NMO era clasificada como una
variante de la esclerosis multiple (9), asi como lo era
el sindrome de balo y otras patologias consideradas
como variantes de la eM, pero, con el devenir de los
afios y las investigaciones se ha encontrado que estas
patologias son diferentes en su etiologia, fisiopatologia,
estudio y por supuesto en el tratamiento médico. es
importante  esta aclaracion en nuestros paises por la
limitacién economica para los estudios y especialmente
para los tratamientos a largo plazo y el uso racional del
presupuesto en salud.

Otro punto que nos impacto es que no toda enfermedad
desmielinizante es igual a esclerosis Maultiple, por
lo tanto, nos obliga a ampliar el diagndstico diferencial de
las enfermedades desmicelinizantes (15).

se espera para un futuro inmediato, que los anticuerpos
monoclonales sean una buena alternativa para el manejo
de esta patologia, ya que, actualmente no hay muchas
alternativas terapéuticas. con respecto al pronostico de
la NMO, los reportes muestran que es una enfermedad
de pobre prondstico con evolucion frecuente hacia una
amaurosis (14).

esta entidad con escasos reportes a nivel nacional permite
contextualizar a la comunidad de ciencias de la salud frente
a un diagnostico diferencial ante la presencia de sintomas
desmielinizantes. este caso es importante como referente en
la region ya que permite aclarar el abordaje y tratamiento
de una enfermedad para tener en cuenta a pesar de su
infrecuencia.
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