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NZUROMIELITIS OPTICA: ENFERMEDAD DE DEVIC. 

*Dra.Silvia Moguel Ancheita. 

La neuromielitis 6ptica o enfermedad de -
DeVic se considera una manif estaci6n agu
da de ESclerosis Múltiple, caracterizada 
por pérdida visual bilateral severa y rá
pida, acompaHada de paraplejía. Su curso 
es agresivo y su pron6stico pobre. Sin -
embargo es posible realizar un diagn6sti
co precoz con los estudios de gabinete a~ 
tuales. 
Se presenta un caso de enfermedad de De
vic 'en una mujer de 34 aHos de edad, con 
seguimiento durante dos anos 

La neuromielitis óptica fué descrita como entidad patolB 

gica en 1894 por Gault y conocida como enfermedad de Devic. -

Actualmente se le considera una variante :de Esclerosis M!llti

ple, predominando·· halla.zgo.~ á ·nÍ.v~i ·de los. nervios ópticos y-
_ .. :,. '.-~'. ;._, •. ,,·' ,, -, . -;·' 

médula espinal. El toSrm'in6 de.neurcin:iielitis Óptica determina 

un curso más agresivo y un pron6stico· desfavorable (1,. 2). 

Aunque se considera una entidad ·rara, se han establecido 

lugares de alto riesgo en Estados Unidos y Europa (3), y se -

le diagnostica con gran fecuencia en Japón (4). 

Estudios recientes sobre la enfermedad determinan su cara~ 

ter inmnnol6gico por el hallazgo de anticuerpos específicos -

(5, 6): y se ha facilitado su diagnóstico con los métodos 
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actuales, en~re ellos los potenciales evocados visuales, la -

tomografía axial computada y la resonancia magnética (7,8,9). 

PRESENI'ACION DE UN CASO.-

Paciente femenina de 34 aftos de edad referida por neuro-

logia a ·nuestro Servicio de Neurooftalmología, por haber· :i.ni-
. . 

ciado supadec~iento en julio de 1986 con dolor en lose movi-

mientos ocÚlar~s; y niidriásis además de polaquiuria' tenesmo 

veeicál·ydisuria; uné semána después sufre disminución seve

ra y sdbit~.de la agudeza visual de ambos ojos e incontinen-

cia urinaria;. cuatro días más tarde se agrega pérdida de la -

fuerza muscular en extremidades inferiores con disestesias de 

carácter urente en muslos y sensación de choque eléctrico des-
' 

de región ,lumbar. 

A la exploración física observamos su incapacidad de am-

bu1aci6n por disminución s~vera de fuerza muscular de extrem! 

dades inferiores, hiperestesia cutánea e hiperreflexia gene-

ralizada con reflejo plantar extensor bilateral. 

En la revisi6n ofta1mol69ica observamos: agudeza visua1 

de ojO derecho de cuenta dedos a 20 cms~, y en ojo izquierdo 

de cuenta dedos a 50 cmse, el segmento anterior es normal 

con midriasis media de ambos ojos y fen6meno de Marcus Gunn 

pupi1ar en ojo derecho; en fondo de ojo observamos palidez -

\ 



de papilas, sin excavaci6n fisiol6gica ni pulso venoso, .dis

persi6n pigmentaria macular y ausencia de reflejo foveo.iar en 

ambos .ojos. La movilidad ocular estaba. conservada, V y .VII -. 

pares craneales. íntegros. Y la campimetría limitada a 10 .. 'gr,g 
'• .· 

dos centrale_s. 

De ~~ue~do'.~C>n el Servicio de Neurología y con el diag-
'.. ·<-- •. 

n6stico pr,obable de enfermedad de Devic se. inici6 tratamiento· · 
:'-;'· ;~·-,-: 

con asteroides;,;. recibiendo .como dosis -má'xima 2 oo mg. diarios 
o-~" ·"·-·:: i.,~· :-;·;.:--. ·;;.- . . . -

de Pr'ed~i~·o_n:_a:.~·.Y"~'.~Piicac_ione-s retrobulbares de dexametasona 
--'~ : -, e;.;.-: .. • 

en solucic$rt_ en alnbos ojos • 

. Al e~pez~.r. a ~e~orar se estableci6 dosis de reducci6n de 

asteroides y se completaron estudios. La punci6n de líquido 

cefalorraquídeo lo demostr6 en agua de roca, presi6n 90 mm 

H20, 73 cela., 100 linfocitos, proteínas 96mg/lOO ml. IgG sé-

rica. 6.64 mg: IgA 1.1 mg: IgM 1.0: antígenos de histocompati-

bilidad y anticuerpos circulantes negativos. Tomografía com-

putada de cráneo normal. 

Aunque su visión máxima alcanzada después del tratamien-

to fué de 20/60 bilateral obtenidos al tercer mes, la campim~ 

tría nunca fue mayor de 20 grados centrales. 

Se indic6 medicina de rehabilitación lográndose lentame_n 

te la bipedestación y marcha con pasos cortos. Se agreg6 v~~ 

tigo secundario a otitis media, la cual fue tratada. 



Al cuarto mes de control, co~ dosis m!nima de esteroides 

(10 mg diarios de prednisona) se detect6 aumento constante de 

1a tenai6n intraocular en ambos ojos, sin registrarse cambios 

en el ~ngulo por lo que se diagn6stico glaucoma secundario a 

esteroides, que fue controlado adecuadumente con b~tabloquea-

dores locales. 

En la fundoscop!a de control que se rea1iz6 al 60. mes 

se observ6 Un único· calnbio: envainamiento acentuado de las 

veñaa retirliaÍlaS~ 

A ·los,l4'·mé~·es· de.diagnosticada. la enfermedad, ya sin 
;:;_._'!-•·.·e 

tratain:i.énto~>j,l:;:bC, ,;.,;;,~.Ída cori .disminución de J.a visi6n, J.a 

cual respo~di6 favora~leme~t~ a asteroides (60 mg) y subse

cuente reducci6n y dosis de--·maht~nimiento. una vez controla-

da, se realizaron potenciales evocados visuales de patr6n re-

versible que registraron componentes con latencias muy prolon 

gadas y de muy bajo voltaje, especialmente en el ojo derecho. 

Actualmente, dos afias después, es una paciente ambulato-

ria, incapacitada permanentemente al desempefio de su profesi6n 

como secretaria; su agudeza visual es de 20/60 bilateral con-

campimetría a 20 grados centrales y glaucoma secundario a es-

teroides, controlado. 



DJ:SCUSJ:ON.-

La neuromielitis cSptica se considera actua1mente como 

una manifestación de la esclerosis múltiple, es frecuente en

j6venes (10) especialmente entre los 20 y 39 afias de edad, 

con leve predominio en el sexo femenino. Generalmente del. 17 

al 30 por cien son mayores de 40 af\os y solo del· 2 al 7 por -

cien son mayores de 50 afies, se ha reportado un caso en un PA 

ciente de 73 al'ios (1). Esta enfermedad fue inicialmente des

crita. por J\butt en 1870 pero mejor estudiada por Devic en· 1094, 

posteriormente por Goulden (1914), Beck (1927) y por Stanabu

ry (1949). (2). 

Es difícil diferenciar la neuritis óptica provocada por una -

esclerosis múltiple diseminada de la neuromielitis 6ptica pa

ra ·10 que se ha sugerido los siguientes datos: 

1) .- La neuritis óptica no afecta en la general.idad a nii'los -

meno:Ces de 10 años a diferencia de la enfermedad de Devic 

que puede hallarse a cualquier edad. 

2) .- la enfermedad de Devic siempre es bilatera1. 

3) .. - su consecuencia: la ceguera bilateral ea frecuente. 

4) .-. en Devic el cerebro es raramente afectado a diferencia -

de la esclerosis diseminada. 

5) en De';vic hay licuefacci6n con e:xcavaci6n tisular, degener-ª 

ci6n histopatol6gica rara en la esclerosis diseminada. 



6).- la gliosis frecuente en la esclerosis no se presenta en 

la neuromielitis 6ptica. 

7).- las fibras arcuatas persisten íntegras en la subcorteza 

cerebral. en la enfermedad de Devic igual que en la·: enfei;: 

medad de Schilder y a diferencia de la esclerosis m~lti-

ple diseminada (2). 

Porter postul6 la posible etiología debida a un virus"s.!' 

milar al encontrado en pacientes con síndrome de Creutzfeldt:.., 

Jakob, o. con Kuru, ambas, enfermedades degenerativas· ·del sis-

tem:a nervioSo central caracterizadas por ··demencia. sev~a: du-~·.i.1 
. . 

rante la edad adulta. A esta probable etiologíá vil:al se 

agrega ·una respue~ta ,,autoinmune al orga.nismo, J.esionando. los-

tejidos donde el virus se encuentra inactivo, y que al ser 

expuesto permite el contacto de substancias antigénicas, per-

petuando la reacci6n (11, 12). 

Se han establecido lugares de alto riesgo para la Escle-

rosis MúJ.tipJ.e: noroeste de los Estados Unidos y oeste de Eu-

ropa, en los que se determina una incidencia de 3: 100 000: -

se considera de mediano riesgo a Hawaii e Israel: de estas ZQ 

nas se han tomado pacientes para establecer porcentajes de 

frecuencia de neuromielitis 6ptica en casos de esclerosis mú~ 

tiple detectándose una relación de 1:8 (3), relaci6n que au-

menta considerablemente en Jap6n, en donde la neuromielitis -

6ptica es la forma más común de esclerosis m~ltiple, lo.cual-

! 



fue determinado ··en el Simposium de Asia en 1969 donde demos-. . 

tr6 el tipo de lesi6n'des~ielinizante llecr6ti~a, confluente-. 
. . 

del nervio6ptlco ymédula espinal,con lesiones multifocales 

y multiflisic~;,··del:···si.stema nervioso. centrai que conduce a la 

forma 'clásica dB.esclerosia múltiple;.por lo que: se concluy6 
, ' ,.. •' - ' . ' ' . 

que la esc;~~~~ia ~dl~iple. y la enfermedad de· DÍ.Vi~ son los -
.... ·-· 

postul~lldo que fue apo-extremo;,••de. una mi~ma enfermedad (4). 

yado.posteriorrnente por Ebers en 1985 estableciendo un tiem-
. .. ... 

po ·de s'a 33:aflos entre la aparici6n de la enfermedad 6ptica 

y las demás manifestaciones de esclerosis múltiple (6). 

La enfermedad de Devic se presenta como una neuritis 6p-

tica de tipo retrobulbar con establecimiento súbito, pérdida-

visual bilateral severa y acornpafiada de paraplejia: y, a dif~ 

rencia de los episodios monosintomáticos de neuritis 6ptica -

de la esclerosis múltiple su pron6stico es más desfavorable. 

se puede asociar a oftalmoplejia internuclear·y se han descr_i 

to envainamiento de vasos retinianos (ll). 

En la histopatología se demuestran placas degenerativas-

necr6ticaa, disminuci6n del tamaño del nervio 6ptico, pérdida 

de mielina, cavitaci6n y gliosia en el nervio; todo al igual-

que en la m~dula espinal. 

Se han reportado que los pacientes con neurornielitis 6p-

tica que presentan bandas oligoclonales en el líquido cefa-10-

rraquídeo y que tienen antígeno HLA-DR2 positivo, se encuentran 



en mayor probabilidad de sufrir las denme manifestaciones de 

Esclerosis Máltiple (6). 

En 1984 Chou demostr6 la presencia de un anticuerpo~áci-

doproteico antiglial en un paciente con enfermedad de Devic, 

en concentraciones más altas en el líquido cefalorraquídeo -· .. 

' que en el suero,. este hallazgo no ha sido posible demOstrárse •.·.. :1 

en· otros. pacientes en forma m~s constante,. sin enlbargo·no·se

había 'determinado antes la presencia de un anticuerpo:ci>ntra-

un antígeno cerebral específico en la enfermedad d~~miel.ini~ 
·:~:-' ¡ •,·.. .. 

zante humana (5). 

Se ha asociado la positividad de. al>tígeno HI.A-3 HLA-7, 
. '','",-(·:-:.· 

determinantes genéticos IJJ'-7a y nivelas de(i:l.nfoÓ:l.tos B circ~ 

lentes en pacientes que desarrollan esclerosis máltiple post.§ 

rior al ataq:.ie ~e, neuromieiitis 6ptica. · 

La~· lesiones desmielinizantes incipientes de la vía vi-

sual ·san· de difíCil registro en los potenciales evocados ya -

que la región perifoveal es más resitente a la desmieliniza-

ci6n encubriendo la lesión de los conos que son más suscepti-

bles (8), pero una vez establecida la patología, el retardo -

en la conducción nerviosa produce componentes del registro 

con latencias anormalmente prologandas (13), especialmente 

PlOO lo cual puede detectarse en estudios tempranos de las 

vías visuales cuando aún no hay manifestaciones clínicas apa-

rentes que en pacientes considerados en riesgo puede ser la -



primera evidencia de estar afectados (9). 

Finalmente, los estudios m~s modernos pueden demostrar-

la localizaci6n de las lesiones desmielinizantes en el traye~ 

to de la vía 6ptica intracerebral. La tomografía computada·.-.. 

puede identificar del 13 al 49 por cien de los casos de.escl..!! 

rosia múltiple: y la resonancia magnética tien~. una sensibili 

dad del 75 al J.00 por cien para demostrar lesiones muy peque-

l'ias y tanpranas (7) •. 

RESUMEN.-

-La ·n~urómie1itis ó,Ptica o enfermedad de Devic, ahora con· 

siderada una variant~ severa de la esclerosis mdltiple, tiene 

un curso progresiva,:y un ·pron6stico desfavorable. Se le· ha -

asociado a elementos ininunol6gicos ·que' ayudan a establecer el 

diagn6stico y pron6stico de la enfermedad •.. Los. métodos de 

gabinete actuales han logrado registrar el sitio de lesi6n en 

vía 6ptica hasta en el J.00 por cien de los casos. 

La enfermedad de Devic debe diferenciarse de las manife~ 

taciones monosintornáticas de neuritis 6ptica que pueden pre-

sentarse en la esclerosis múltiple y que son de mejor pron6s-

tico que la primera. 

Se presenta un caso de una paciente de 34 afias de edad 

con enfermedad de Devic y su seguimiento durante dos afies. 

·' 
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