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associated with painful eye movements
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Resumen

Una mujer de 41 anos consulté por cambio de su cefalea previa. Tenia dolor con los movimientos oculares, pérdida visual en el ojo izquierdo
y defecto de campo visual temporal en el ojo derecho. El fondo de ojo era normal. Se establecié el diagndstico de neuritis dptica retrobulbar
por posible enfermedad desmielinizante. Los hallazgos radiolégicos en la resonancia magnética con afectacion del quiasma y la deteccién
de anticuerpos antiacuaporina 4 (anti-AQP4) llevaron al diagnéstico de neuromielitis dptica.

Los avances en neuroinmunologia han ayudado a categorizar las neuritis no producidas por esclerosis multiple. El rapido reconocimiento de
este perfil clinico y su manejo adecuado pueden ayudar a reducir la morbilidad visual y sistémica.

Palabras clave: Neuritis retrobulbar. Neuritis dptica atipica. Neuromielitis 6ptica. Quiasma.

Resum

Una dona de 41 va consultar per canvi de caracteristiques de la seva cefalea. Inicia dolor amb els moviments oculars, pérdua visual a I'ull es-
querre i de camp visual temporal a I'ull dret. El fons d'ull era normal. Es va establir el diagnostic de presumpcié de neuritis optica bilateral per
malaltia desmielinitzant. Les troballes radiologiques de ressonancia magnética amb afectacié del quiasma i la deteccié d'anticossos antiAQP4
varen ser diagnostiques de neuromielitis optica.

Els avencos en neuro-immunologia han obert la porta a diagnosticar altres malalties diferents de I'esclerosi multiple que debuten amb neuritis.
La rapida identificacié d'aquest perfil clinic, i el seu adient maneig poden reduir la morbiditat visual i sistemica.

Paraules clau: Neuritis retrobulbar. Neuritis optica atipica. Neuromielitis optica. Quiasma.

Abstract

A 41-year-old woman consulted for changes in her previous headache. She had painful eye movements, visual loss in the left eye and tempo-
rary visual field defect in the right eye. The ocular fundus was normal. Diagnosis of retrobulbar optic neuritis was established possibly from
inflammatory demyelinating disease. However magnetic resonance imaging findings with chiasmal involvement and detection of aquoporin-4
immunoglobulin G led to the diagnosis of optic neuromyelitis.

Advances in neuro-immunology have helped classify optic neuritis which are not caused by multiple sclerosis. Rapid recognition of this clinical
profile as well as a correct management can help reduce visual and systemic morbidity.

Key words: Retrobulbar optic neuritis. Atypical optic neuritis. Optic neuromyelitis. Optic chiasma.
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Caso clinico: “oro parece, platano es”

Una mujer de 41 afos, natural de Ecuador, acudié a urgencias
por cefalea resistente a su analgesia habitual. Entre sus antece-
dentes, presentaba cefaleas episddicas de dos afos de evolucion,
que cedian con paracetamol, e hipotiroidismo autoinmune en
tratamiento con tiroxina. Ese mismo dia se practicé una explora-
cion neuroldgica y una tomografia computarizada cerebral con
resultados normales y se orientd como migrana. Sin embargo,
volvid a consultar a las 24 horas por empeoramiento: cefalea
que aumentaba con los movimientos oculares, vision borrosa
del ojo izquierdo (Ol), mareo, prurito y parestesias en la hemicara,
la regién mamaria y la braquial izquierda. Se procedié al ingreso
para su estudio.

La agudeza visual sin correccion era de 1 en el ojo derecho (OD)
y de 0,15 en el Ol. Habia un defecto pupilar aferente relativo, dis-

cromatopsia y reduccion de la sensibilidad a la luz y al contraste
en su Ol. El campo visual del Ol estaba globalmente deprimido y
habia un defecto temporal superior en el derecho. La motilidad
extrinseca era completa pero dolorosa en ambos ojos con las
versiones horizontales, y mas intensamente en el Ol. El resto de
la exploracion, incluyendo el fondo de ojo, fueron normales. En
la exploracion neuroldgica destacod alodinia en el dorso del pie
izquierdo.

Se establecio la presuncion diagnéstica de una forma optico-
medular de esclerosis multiple (EM) y se administraron siete ciclos
de glucocorticoides intravenosos.

La punciéon lumbar no detectd anomalias en la composicion
del liquido cefalorraquideo en aquel momento. La resonancia
magnética (RM) cerebral y orbitaria revel6 la captacion asimétrica
de gadolinio en ambos nervios épticos intracraneales, que se
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extendia hasta el quiasma éptico (Figura 1). La RM espinal detec-
té una alteracion de la senal sefal a nivel de primera y segunda
vértebra cervical (C1-C2), enlaregion cordonal posterior derecha
y lateral izquierda. Era mas evidente la afectacion del lado derecho,
y sugeria enfermedad desmielinizante (Figura 2).

Los resultados de neuroinmunologia del centro de referencia
demostraron la presencia de anticuerpos anti-AQP4, que junto a
dos criterios nucleares (neuritis y mielitis), confirmaron el diagnos-
tico de neuromielitis dptica (NMO). Se inicid un tratamiento con
seis ciclos de plasmaféresis, con mejoria de la clinica sistémica y

visual del OD. El Ol evolucion¢ a la atrofia dptica sin recuperacion
visual. Posteriormente, se traté con rituximab para controlar la
enfermedad de base.

El diagndstico diferencial de una neuropatia dptica con fondo
de ojo normal se establece entre multiples etiologias (Tabla 1)".

La neuritis dptica es un sindrome clinico de pérdida visual asociada
adolor conlos movimientos extraoculares por afectacion del ner-
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Patologia Comentarios/caracteristicas
Desmielinizante Se etiquetan como neuritis si se presentan con dolor, que aumenta con los movimientos oculares. La causa mas
Inflamatoria frecuente en mujeres jovenes y raza caucasica (menores de 45 anos) es la esclerosis multiple. La afectacion bilateral y la

presencia de datos clinicos atipicos (raza no caucasica, edad infantil) obliga a descartar causas menos frecuentes dentro
del trastorno del espectro de neuromielitis 6ptica que precisan distinto abordaje terapéutico.

Isquémica El perfil clinico afecta de manera indolora a ad
(incluyendo hipotension arterial nocturna) y p

(NOIA-NA) es mucho mas frecuente que la posterior con fondo inicialmente normal

ultos mayores de 45 afnos, con factores de riesgo cardiovascular
apilas opticas poco excavadas. La forma anterior con edema de papila

neuritis dptica desmielinizante por la edad de

Tumoral Provocan pérdida visual subaguda o se detecta de manera casual. Los hallazgos en el fondo de ojo son variables seguin
Compresiva la localizacion de la lesion y el momento del diagnostico. La prueba de neuroimagen establece el diagnostico
Infiltrativa

Hereditaria A excepcion de la NOHL, tienen un curso crénico y bilateral simultaneo. La NOHL suele confundirse en su debut con la

telangiectasias peripapilares son un signo claro de sospecha de NOHL

presentacion y la relativa normalidad del fondo de ojo. La presencia de

desarrollo de la atrofia 6ptica si no hay lesione

Toxica La pérdida visual es subaguda excepto en el caso de metanol (aguda y con borramiento papilar). El curso es muy similar
Nutricional a las neuropatias hereditarias diferentes de NOHL

Metabdlica

Traumatica Es preciso el antecedente traumético accidental o yatrogénico. En fase aguda, el fondo puede ser normal hasta el

s de polo posterior comitantes

NA: no arteritica; NOHL: neuropatia 6ptica de Leber; NOIA: neuropatia 6ptica isquémica anterior.

Tabla 1. Diagnostico diferencial de neuropatias opticas’.

Neuritis optica

Atipica

extraoculares

Edad Adulto/joven, sexo femenino <12 afos 0 >50 anos
Lateralidad Unilateral Bilateral
Dolor Periocular. Empeora con los movimientos Periocular y variable

Visién Recuperacién espontanea Pérdida grave (<0,1) y progresiva
(més de 2 semanas)

Fondo de ojo Normal o leve edema de papila Edema de papila severo, que puede ir acompanado
de neurorretinitis, hemorragias o vitritis

Pronéstico Buena respuesta a corticoides Mal pronéstico

Tabla 2. Diferencias entre neuritis tipicas y neuritis atipicas?®.

vio Optico. Sus principales causas son procesos desmielinizantes,
infecciosos, postvacunales o autoinmunes. El estudio Optic Neuritis
Treatment Trial (ONTT) definié un perfil clinicoy radiolégico de neu-
ritis Optica asociada a EM etiquetado de “tipico” En contraposicion,

algunas neuritis presentan caracteristicas clinicas (Tabla 2) descritas
como “atipicas’, como afectacion bilateral, persistencia del dolor
pasados 2-3 semanas del inicio del cuadro, progresién de la pérdida
visual mas alld de las tres semanas, y la recurrencia de la pérdida
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Clinica — Neuritis 6ptica

— Mielitis aguda

— Sindrome de drea postrema

— Sindrome mesencefélico

— Narcolepsia sintomatica o sindrome agudo diencefélico con lesiones tipicas de RM
— Sindrome cerebral sintomatico con lesiones tipicas en la RM

IgG-AQP4 positivos

— Al menos, 1 caracteristica clinica nuclear
— Exclusion de otros diagnésticos alternativos

IgG-AQP4 negativo o desconocido
cumplan:

Al menos, 2 caracteristicas clinicas nucleares que sean el resultado de uno o varios episodios que

— Neuritis 6ptica, mielitis transversa longitudinal extensa o sindrome de area postrema
— Diseminacién en el espacio (2 o mas lesiones nucleares)

—Test negativo de IlgG-AQP4

— Exclusién de diagnésticos alternativos

Criterios adicionales de RM en pacientes -
con IgG-AQP4 negativos o desconocidos
afectacion quiasmatica.

previa de mielitis

AQP4: acuaporina 4; IgG: inmunoglobulina G; RM: resonancia magnética.

Neuritis éptica con RM normal o lesiones inespecificas en sustancia blanca. Lesiones hiperintensas en
T2 o realce con gadolinio en T1 que se extiende por mas de la mitad del trayecto del nervio 6ptico o

—  Mielitis: RM medular con lesiones que afectan a 3 0 mas segmentos vertebrales contiguos (mielitis
transversa longitudinal extensa) o 3 0 mas segmentos contiguos de atrofia medular focal con historia

— Sindrome de édrea postrema: lesion dorsal bulbar o en area postrema en RM cerebral
—  Sindrome mesencefalico: con lesiones periependimarias

Tabla 3. Criterios diagndsticos para neuromielitis dptica®”.

visual al reducir el tratamiento corticoideo (corticodependencia)?.

Recientemente, el descubrimiento de los anticuerpos anti-AQP4
y anticuerpos anti- MOG (contra la glucoproteina del oligoden-
drocito asociado a la mielina) han permitido establecer criterios
diagndsticos diferenciales en un grupo de neuritis épticas “atipi-
cas” En razas no caucésicas, se deben investigar enfermedades
como sarcoidosis (en afroamericanos) o NMO (en asiaticos).

La afectacion bilateral y extensa de la porcidn orbitaria del nervio
éptico, o afectacion quiasmaética detectadas por RM, no son tipicas
de EM, sino altamente sospechosas de NMO. Cuando se detecta
la captacion de la vaina del nervio épticoy del tejido perineural, la
sospecha clinica es de neuritis asociada a anticuerpos anti-MOG.
Las enfermedades con anti-MOG positivo tienen un espectro
clinico amplio que depende de la edad del paciente: en la in-
fancia, produce cuadros de encefalomielitis aguda diseminada,

mientras que en adultos, predominan las neuritis de repeticion
corticosensibles.

Neuromielitis éptica

Los sintomas sensitivos estaban causados por mielitis, que se
confirmé en la RM cervical. La mielitis junto con la neuritis son
criterios diagnoésticos nucleares (Tabla 3). Hasta el 30% de los
pacientes con NMO? presentan otros trastornos autoinmunes,
principalmente lupus eritematoso, y enfermedad de Sjogren. En
el caso presentado previamente, la paciente padece hipotiroidis-
mo autoinmune. Excepcionalmente la NMO se presenta como
sindrome paraneoplasico.

Las secuelas visuales pueden ser mas graves que la EM, porque
el dafio de la NMO se sitta en el astrocito. Es crucial el precoz
tratamiento con glucocorticoides (1 g al dia, durante 3-5 dias) y
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continuar con inmunosupresores. Hay evidencias sobre el mejor
pronostico visual en pacientes con NMO tratados con plasmafé-
resisy corticoides intravenosos, o que coloca esta terapia combi-
nada en la primera linea de terapia en la NMO. El tratamiento con
inmunomoduladores por un diagnoéstico inicial erréneo de EM
puede tener consecuencias fatales para los pacientes con NMO*#%,

Conclusion

La neuritis optica se aborda de manera multidisciplinar porque
representa el debut de una enfermedad neurolégica. Las en-
fermedades desmielinizantes (NMO o anti-MOG) englobadas
actualmente en el trastorno de espectro de NMO, aunque menos
frecuentes que la EM, deben ser contempladas en el diagnéstico
diferencial, en caso de criterios de “atipia”. Frente al abordaje cla-
sico promovido por el ensayo ONTT, actualmente se propone un
manejo terapéutico precoz por el riesgo de desarrollar un peor
prondstico visual. Los inmunomoduladores usados en la EM estan
contraindicados en la NMO.
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