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NEUROPATIA OPTICA AUTOINMUNE RECIDIVANTE
BILATERAL EN LA INFANCIA

BILATERAL RECURRENT AUTOIMMUNE OPTICAL
NEUROPATHY IN CHILDHOOD

GARCIA-GOMEZ PJ, BELZUNCE A!, SALINAS ALAMAN A2, HERAS H, SADABA LM?

RESUMEN ABSTRACT

Caso clinico:Nifia de 10 afios, que tras gastroente-Clinical case: A ten year-old girl, after a Yersinia
ritis por Yersinia debuta con neuritis Optica en ojogastroenteritis, developed an optic neuritis in th
izquierdo. No recibe tratamiento y evoluciona aleft eye. She was not treated and resulted ultimate
atrofia Optica. A los 6 meses presentd un episodiin optic atrophy on the affected side. Six month
en el ojo contralateral, instaurandose tratamientdater a similar episode occurred in the contralater
corticoideo. Durante su disminucion progresivaeye. On this occasion corticosteroid therapy we
sufre tres recaidas. Se decide instaurar tratamiengiven. During this therapy the neuritis diminished
con inmunosupresores, manteniéndose estable dehowever the patient had three relapses, so it w
de entonces sin efectos secundarios. decided to give her immunosuppressive treatme
Discusion: Tras descartar las multiples causas dewith azathioprine and continue this indefinitely.
neuritis éptica bilateral recidivante en una nifia, seDiscussion:After considering the differential diag-
concluye que la etiologia era autoinmune. Valorannoses of bilateral recurrent optical neuritis in child
do los beneficios y riesgos del tratamiento conhood, we concluded that it was most likely to hav
inmunosupresores creemos que permiten el contr@n autoimmune basis. After considering the benefi
de la enfermedad y el ahorro corticoideo. and risks of the long-term treatment, we believ

immunosuppressive therapy is most useful in col
Palabras clave:Neuritis 6ptica autoinmune, neuri- trolling the disease allowing corticosteroid therap
tis dptica postinfecciosa, neuritis Optica bilateral,to be reducedArch Soc Esp Oftalmol 2006; 81:
neuritis optica infancia, Azatioprina. 607-610).
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INTRODUCCION traste. La funduscopia mostré una papilitis en el O
(fig. 1A); y atrofia papilar en el Ol (fig. 1B). El
La neuritis dptica mas frecuente en nifios es l&ampo visual (CV) del OD era normal, existiendc
postinfecciosa, siendo bilateral y teniendo un proun escotoma difuso absoluto en el Ol para el es
nostico visual excelente (1). Sin embargo, ante umnulo Il de Humprey. La tomografia de coherenci
cuadro bilateral y prolongado, con mayor repercuOptica (OCT) revel6 una pérdida difusa en la cag
sién funcional, es necesario excluir otras causas dée fibras del Ol y focal en el OD (fig. 2A).
afectacion del nervio 6ptico. Una de ellas, descarta- Se completé el estudio con hemograma, VS(C
das las causas desmielinizantes, metabdlicas, tox¢oagulacion, bioquimica basica, serologias virice
co-carenciales y compresivas, es la etiologia autoirs€ricas (citomegalovirus, herpes, virus de inmunc
mune. La neuropatia 6ptica autoinmune puede predeficiencia humana, sarampion, parotiditis, Ebstei
sentarse aislada, su curso es recidivante y su orig&arr, Herpes 6), pruebas treponémicas (FTA-Abs
incierto. En su tratamiento juegan un papel fundano treponémicas (VDRL), serologias de Borrelia
mental los corticoides. En los nifios, los efectosBartonella, niveles de plomo, vitamina B12 que
secundarios de los corticoides en su uso prolongdueron negativas. Se realizé un analisis genético ¢
do, especialmente, sobre la curva de crecimientd)NA mitocondrial no encontrandose mutacione
obliga al uso de inmunosupresores. propias de la enfermedad de Leber. La punci¢
Se presenta el caso de una nifia de 10 afios con
una neuropatia optica bilateral autoinmune, de cur-
so recidivante y severo. Se plantea la estrategij
diagnéstica, el uso de azatioprina para ahorrar coi
ticoides y la hipotesis de una bacteria Gram negati
va, Yersinia enterocolitica, como inductora de la
respuesta inmunoldgica sobre el nervio éptico.

CASO CLINICO

Nifia de 10 afios sin antecedentes de interés, qt
dos semanas después de una gastroenteritis por Y
sinia refiere disminucion de la agudeza visual (AV)
y dolor a la movilizacion con ojo izquierdo (Ol).
Diagnosticada de neuritis Optica izquierda. Se reali
zO6 una resonancia magnética nuclear cerebre:d
(RMNC) que fue normal. No prescribiéndose trata-Fig. 1: Imagen funduscopica de ambos ojos. 1A y 1F
miento. Corresponden a la primera consulta de la paciente e

Seis meses después, presenté un cuadro de pérnuestro departamento. 1C y 1D: Imagen correspondiet
da visual del ojo derecho (OD), que fue diagnostite cpn_la tercera recaida. Se observa la evolucion a atrc
cada de papilitis. La RMNC mostraba una lesiénfia optica del OD.
inflamatoria en el nervio 6ptico (hiperintensidad de

sefial en T2). Fue tratada con pulsos intravenosos ( = — 5

metilprednisolona (1 gramo/dia durante 3 dias) Y =

posteriormente con corticoides orales comenzand| :L

con 1 mg/kg/dia durante 1 semana y disminucior . e e

progresiva. - b ] T e Y ue
Acudio por primera vez a nuestra consulta al me B e

del diagndstico de la papilitis en el OD. Presentabf,”gig_ 2. Imagen de OCT de capa de fibras de ambc

una AV corregida en el OD de 0,8; y en el Ol degjos: OD color azul. Ol color verde. 2A: Primera con-
movimientos de mano, defecto pupilar aferenteésulta de la paciente a nuestro servicio. 2B: Durante ;

relativo en Ol, discromatopsia rojo-verde en OD,tercera recaida. Progresiva pérdida de fibras del ojc
acromatopsia en Ol, y menor sensibilidad al con-derecho.
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lumbar reflejé dos bandas oligoclonales. El electro- A la vista de los resultados anteriores, cabia
cardiograma fue normal y los potenciales evocadoposibilidad de estar ante una neuritis optica posti
visuales alterados. Los anticuerpos antinuclearefecciosa por Yersinia (a favor: aparicion 1-3 sems
(ANA) y antifosfolipido fueron positivos. nas tras la infeccion, bilateralidad, edad, existenc
Tras mantenerse sin cambios durante los 6 mesee 2 bandas oligoclonales en LCR y neuroimage
de tratamiento corticoideo, sufrié6 dos recaidas emegativa. En contra: mala recuperaciéon visual
14 meses y se decidié afiadir Azatioprina (50ausencia de anticuerpos en suero o LCR, los cua
mg/dia el primer mes, aumentando después haste detectan hasta 8 meses después del inicio
100 mg/dia. Control mediante estudio enzimaticocuadro debido a una respuesta humoral persiste
TPMT). Al afio, sufrié una nueva recaida en el ODtipo IgA. No se solicitaron HSP60, o proteinas d
disminuyendo la AV hasta 0,12, observandose unahoque térmico, las cuales son blanco para la re
alteracion del CV (fig. 3), una atrofia Optica en lapuesta inmune en multiples enfermedades inflam
funduscopia (fig. 1C) y en la OCT una pérdidatorias) o una neuritis 6ptica autoinmune desmielin
generalizada de la capa de fibras en ambos ojos (figante donde la infeccién por Yersinia seria el fact
2B). desencadenante (a favor: dependencia corticoid
Desde entonces, tras 24 meses, la paciente prpesitividad de los ANA, hiperintensidad de sefial e
senta una AV estable (0,1), manteniendo el tratal2 del nervio 6ptico y ausencia de datos de enfe
miento con azatioprina a dosis maxima de 3medad desmielinizante en la RMNC).

mg/kg/dia. Actualmente se conoce que la Yersinia es
implicada en espondiloartropatias infecciosa:
actuando como agente infeccioso (2) frente al cu
DISCUSION el organismo produce una respuesta inmunologic
En este caso, la Yersinia podria actuar como me

Se trata de un caso de una neuropatia 6ptica bil@ismo activador de la respuesta inmunoldgica co
teral recidivante con evolucion a atrofia dptica entra el nervio optico produciendo una desmielinize
una nifia tras una gastroenteritis por Yersinia. Segi@ion del mismo (la paciente no presenta ningur
el curso clinico (1) (bilateral y recidivante) y la fun- otra sintomatologia autoinmune).
duscopia (edema de papila), se debieron descartar Para la confirmacion del cuadro autoinmune, ¢
causas inflamatorias (conectivopatias, postviricas godria realizar una biopsia cutanea con inmun
postvacunales), infecciosas, desmielinizantedluorescencia (3) aunque al no presentar la pacier
(RMNC y mltiples serologias viricas y bacterianasen este caso acidosis lactica la prueba perdia ca
resultaron negativas) y la neuropatia 6ptica deidad diagnostica.

Leber (anélisis normal de mutaciones primarias del En el seguimiento es interesante la OCT pa
DNA mitocondrial). Se excluyeron otras causasconfirmar el dafio en la capa de fibras nerviosas
como leucemia, lupus eritematoso diseminadopacientes donde la campimetria convencional pie

toxicas, metabdlicas y heredodegenerativas. de fiabilidad por la escasa colaboracion del nifio.
En las neuropatias 6pticas autoinmunes, donde

respuesta a corticoides se ve empobrecida por

recurrencias al disminuir la dosis, esta indicado

tratamiento con corticoides orales durante tiemg
prolongado (4). El tratamiento inmunosupresor tie
ne la finalidad de disminuir las dosis de corticoide
en estos cuadros crénicos y recurrentes. En la re
sion de Myers (5), el 79% de los pacientes mostr
ron beneficio clinico (AV estable y ausencia d
efectos secundarios) con una terapia ahorradora
corticoides. Para este ahorro utilizaron en su lug
azatioprina, debido a su menor incidencia de efe
Fig. 3: Imagen de un campo visual 30-2 de la pacientel0S secundarios y a su utilizacion en enfermedad

tras la tercera recaida: 3A: Escotoma centrocecal deldonde la activacion de la inmunidad humoral y |
OD. 3B: Escotoma difuso absoluto del OlI. posterior desmielinizacién del nervio optico pare
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cen jugar un papel relevante (neuromielitis optica BIBLIOGRAFIA
de Devic y neuropatias Opticas autoinmunes).
Basandonos en estos estudios, y teniendo eri- Arruga Ginebreda J, Sanchez Dalmau B. Neuropatia

. ; Opticas: diagnéstico y tratamiento. Madrid: Sociedad
cuenta el curso crénico Yy progresivo de nuestro Espafiola de Oftalmologia; 2002: 293-295.

caso, se decidi6 iniciar tratamiento con Azatiopri- 2 ifergane G, Bersudsky M, Kachko L, Wirguin I. Inductior
na (ImureP) a dosis iniciales de 50 mg/dia el pri- of conduction block by Campylobacter jejuni lipopolysac-
mer mes y ante la insuficiente respuesta y ausencia charides and focal neural insult. J Neurol Sci 2003; 213:
de efectos secundarios, con control de TPMT pre-_ 11-14.

. iy . .. 3. Riedel P, Wall M, Grey A, Cannon T, Folberg R, Thomp
vio, se subi6 la dosis hasta los 3 mg/kg/dia son HS. Autoimmune optic neuropathy. Arch Ophthalmc

(150mg) que fue bien tolerada y detuvo las recidi-  1998: 116: 1121-1124.
vas del cuadro. 4. Arruga Ginebreda J. ¢,Qué hemos aprendido del estud
multicéntrico sobre el tratamiento de las neuritis 6pticas
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392.
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