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Resumen

La neuromielitis optica (NMO o sindrome de Devic) es una enfermedad desmielinizante, autoinmune e
inflamatoria créonica del sistema nervioso central(SNC) caracterizada por su afectacion severa de la médula
espinal y a los nervios opticos de forma monofasica o en brotes y remisiones, siendo una causa de
discapacidad en jovenes y adultos provocando secuelas neuroldgicas potencialmente graves que pueden
condicionar un déficit funcional muy severo e incluso la muerte. Dentro de los diferenciales tenemos
cuadros desmielinizantes como la esclerosis multiple, su variante NMO (enfermedad de DEVIC), asi mismo,
en su etapa aguda (brote) tenemos que descartar stroke (ecv isquemico o hemorragico, como este caso con
lesiones vasculares occipital derecha), cuadros epilépticos por crisis complejas.

La mayor sensibilidad de los criterios diagnosticos actuales se basa en el mejor conocimiento clinico de la
enfermedad y el correlato anatomico confirmado con técnicas de neuroimagen. El apoyo diagnostico de la
determinacion de anticuerpos AQP4, sin explicar de forma completa la patogenia de la enfermedad, han
supuesto un avance en el conocimiento del proceso y su separacion definitiva de otro tipo de patologias
desmielinizantes como la Esclerosis Maltiple. Es imprescindible tener el conocimiento preciso de la
enfermedad y sus sintomas para asi poder diagnosticarla a tiempo y aplicar un tratamiento para asi evitar
repercusiones permanentes.
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Abstract

Neuromyelitis optica (NMO or Devic syndrome) is a chronic demyelinating, autoimmune and inflammatory
disease of the central nervous system (CNS) characterized by its severe involvement of the spinal cord and
optic nerves in a monophasic manner or in outbreaks and remissions, being a cause of disability in young
people and adults causing potentially serious neurological sequelae that can lead to a very severe functional
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deficit and even death. Within the differential we have demyelinating conditions such as multiple sclerosis,
its NMO variant (DEVIC disease), likewise, in its acute stage (outbreak) we have to rule out stroke (ischemic
or hemorrhagic stroke, as in this case with right occipital vascular lesions), epileptic conditions due to

complex crises.

The greater sensitivity of the current diagnostic criteria is based on the best clinical knowledge of the
disease and the anatomical correlation confirmed with neuroimaging techniques. The diagnostic support of
the determination of AQP4 antibodies, without fully explaining the pathogenesis of the disease, has meant
an advance in the knowledge of the process and its definitive separation from other types of demyelinating
pathologies such as Multiple Sclerosis. It is essential to have precise knowledge of the disease and its
symptoms in order to diagnose it in time and apply a treatment to avoid permanent repercussions.
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Introduccion

La neuromielitis 6ptica (NMO o sindrome de Devic)
es una enfermedad desmielinizante, autoinmune
e inflamatoria cronica del sistema nervioso
central(SNC) caracterizada por su afectacion
severa de la médula espinal y a los nervios opticos
de forma monofasica o en brotes y remisiones,
siendo una causa de discapacidad en jovenes y
adultos  provocando secuelas neurologicas
potencialmente graves que pueden condicionar un
déficit funcional muy severo e incluso la muerte.

Sir Clifford Albutten 1870 quien describe por
primera vez, pero Eugene Devic y Fernand Gault
en 1894 presentaron en el Congreso Francés de
Medicina su trabajo sobre una nueva patologia: la
neuromielitis oOptica aguda o neuro-myélite
optique aigué en el cual describid caracteristicas
tanto clinica como los procesos patologicos de
esta entidad cuando publicaron los casos de 17
pacientes con asociacion de neuritis optica(NO) y
mielitis transversa aguda(MTA) en forma
simultanea o separadas por escaso tiempo.

En el ano 2006 se propuso a la NMO como entidad
clinica independiente, con la publicacion de los
criterios diagnosticos de Wingerchuk et al. Luego
el descubrimiento de los anticuerpos AQP4-IgG
como mecanismo patogénico. En el en 2007 se
introduce del término NMOSD.

La implicacion de la inmunidad tanto humoral
como celular condiciona las estrategias
terapéuticas en desarrollo. La mayor sensibilidad
de los criterios diagndsticos actuales se basa en el
mejor conocimiento clinico de la enfermedad y el
correlato anatomico confirmado con técnicas de
neuroimagen. El apoyo diagnostico de la
determinacion de anticuerpos AQP4, sin explicar
de forma completa la patogenia de la
enfermedad, han supuesto un avance en el
conocimiento del proceso y su separacion
definitiva de otro tipo de patologias
desmielinizantes como la Esclerosis Multiple.

Método

Se realizo la revision, en modalidad de reporte de
caso clinico Unico, se utilizd como técnica de
recoleccion de datos, entrevista tipo anamnesis

con historia clinica médico legal como
instrumento usado.

Caso clinico

Paciente femenina de 64 ahos de edad, oriunda
del canton General Antonio Elizalde, con
antecedentes de hipertension arterial,
radiculopatia con lumbociatalgia, alergia a los
aminoglucodcidos. Presenta cuadro que inicia en
junio del 2020 con dolor retro-ocular derecho y
disminucion de la agudeza visual, con
recuperacion parcial a las 2 semanas posterior a
tratamiento.

En junio de 2024 presenta nuevo episodio con
disminucion de la fuerza muscular en extremidad
superior derecha Daniels 4, con progresion en dias
a hemiparesia braquio cural, exacerbacion de su
secuela visual ademas de limitacion para la
marcha de 100mts. en la Escala Expandida de
estado de discapacidad (Expanded disability
Status Scale, Edss) puntuando 4.

Es ingresada en guayaquil donde se realizan los
estudios protocolarios y se administra dosis de
corticoides (metilprednisolona 1gr/dia
endovenoso por 5 dias) con mejoria clinica
motora.

Resultados

En los estudios de radio imagen se realizo el
protocolo de enfermedad desmielinizante con
resonancia magnética nuclear (RMN) de encéfalo
y neuro eje, donde se pudo observarlos siguientes
hallazgos: se encontraron

En el estudio de encéfalo, areas de
desmielinizacion de etiologia vascular a la
derecha de la linea media en sustancia blanca
profunda de la region parieto-occipital y el giro
frontal superior. Atrofia cortical y de sustancia
blanca a predominio bitemporal. (figura 1)



Figura 1. Imagen de Resonancia de cerebro en la que
se observan hiperintensidades en sustancia blanca.

Figura 2 y 3. Lesion subcortical derecha de mayor tamaifio en la Resonancia de

En el estudio de neuroeje, area de mielomalacia
posterior a nivel cervical de larga extension, que
toma mas de 3 cuerpos cervicales. Mielopatia
desmielinizante con componente de tipo
inflamatorio nivel T6-T7 y T8-T9 bilateral, T10-
T11 y T11-T12 a la derecha de la linea media que
realzan tras la administracion de contraste.
Quiste radicular a nivel L1-L2 a la izquierda de la
linea media. (Figura 2y 3)

) \

Cerebro en la secuencia FLAIR. En la Resonancia de Médula Cervical se observa

mielitis longitudinalmente extensa.

La valoracion por oftalmologia reporto; agudeza
visual ojo derecho . 20/25 pio 16mmhg, disco
optico redondo poco palido 0.2, vasos emergentes
normales, macula de apariencia normal, retina
aplicada.

Ojo izquierdo 20/70 pio 17mmhg, cornea normal,
presenta catarata, disco optico poco palido 0.2,
vasos emergentes normales, macula de apariencia
normal, retina aplicada.

En el estudio serolégico no hubo alteracion en la
biometria, con leucocitos normales, con linfocitos
de 2330, todos los parametros se encontraban
normales.

Se solicito estidios especificos em sangre vy lcr,
para enfermedad desmielinizante con los
hallazgos de:

Anticuerpos  Anti-MOG* resultado: Negativo
(*MOG: Glicoproteina de la mielina de
oligodendrocitos)

Anticuerpos Anti-AQP-4* EN SUERO Y LCR
resultado: Positivo *AQP-4: Aquaporina 4

Metodologia: LE-DE-34 Quimica seca, Sistemas
Vitros, Ortho Diagnostics.

Una vez establecida la etiologia del paciente, se
realizaron los analisis para series virales vy
tuberculosis con resultados de Varicela / Zoster,
Antic. IgM 0.44, negativo con técnica: Ensayo
inmunoenzimatico- ELISA; y el test de mantoux -
PPD 2 UT. 0.00 mm INTERPRETACION: Negativo:
<5 mm

Discusion y conclusion

Las enfermedades desmielinizantes representan
un desafio al momento del diagnéstico por sus
multiples formas de presentacion y su amplia
topografia en la sustancia blanca. Dentro de los



diferenciales tenemos cuadros desmielinizantes
como la esclerosis multiple, su variante NMO
(enfermedad de DEVIC), asi mismo, en su etapa
aguda (brote) tenemos que descartar stroke (ecv
isquemico o hemorragico, como este caso con
lesiones vasculares occipital derecha), cuadros
epilépticos por crisis complejas.

Como criterios de descarte para cuadros
isquémicos, tenemos la presentacion subita pero
en brotes, que mejoraba con la toma de
corticoides, ademas de la ausencia clara de
sintomas en relacion a un territorio vascular. Asi
mismo para cuadros epilépticos con desarrollo de
crisis complejas, la duracion se mantuvo por
semanas hasta su mejoria.

De este modo las enfermedades desmielinizantes
son de predominio en las mujeres en un rango de
3a1, con la aparicion tipica entre los 20 a 40 aios
de edad.

Retomando la forma de presentacion un 25 % de
casos inician con neuritis éptica, de tipo dolorosa,
ademas de mielitis transversa en un lapso de hasta
5 afos para desarrollar mdltiples lesiones. La
neuritis oOptica tipica se caracteriza por una
disminucion monocular aguda de la vision,
dolorosa con los movimientos oculares en el 90%
de los pacientes.

Junto a los estudios descartamos EM con los
criterios radiologicos de Mc Donald con
diseminacion en tiempo y espacio, ademas del
tipo y tamano de las lesiones, la ausencia de BOC
en LCR, y los estudios serologicos especificos
negativos para anti MOG, y positivos para aqp4.

Con el diagnostico establecido como una
enfermedad desmielinizante, tipo NMO, los cuales
tienen un riesgo mayor al 70 de recaer en un ano.

Se inicio los estudios séricos para inicio de
tratamiento con anticuerpos monoclonales,
iniciando el manejo con rituximab (off label),
tales como estudio de tuberculina y conteo de
linfocitos.

La dosis establecida fue de 1gr endovenoso
repartido en dos dosis con separacion de 15 dias,
y posterior a esa 1 gr cada semestre.
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