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NEURCMIELITIS OPTICA: ENFERMEDAD DE DEVIC.

*Dra.Silvia Moguel Ancheita.

La neuromielitis &ptica o enfermedad de -~
Devic se considera una manifestacién agu-~
da de Esclerosis Miltiple, caracterizada
por pérdida visual bilateral severa y ra-
pida, acompafiada de paraplejia. Su curso
eg agresivo y su prondstico pobre, 8Sin -
embargo es posible realizar un diagnésti-
co precoz con los estudios de gabinete ag

tuales.
Se presenta un caso de enfermedad de De-
. vic en una mujer de 34 afios de edad, con

sequimiento Gurante dos afios

La neuromielitis Sptica fué deBcrita come entidad patblér'_
.glca en 1894 por Gault ¥y conocida. como enfermedad de Devic. ? '

Actualmente ‘se le considera una‘variante de Esclerosis Mﬁlti—

;ple, predomlnando hallazgos'é :'os nervios 6pticos y~W‘ 

'médula esplnal.__t euromieiltia éptica determlna':.

un curso més agrésivo.fruﬁﬁpronéstico desfavorable (1, 2).
Aunque se conaldera una entidad rara, se han establecido
lugares de alto riesgo en Estadoa Unidos y Europa (3), y se -
.le diaghostica con gran fecuencia en Japdn (4).
Eétudios'recientes sobre la enfermedad determinan su carac
ter inmuno;égico por el hallazgo de anticuerpos especificos -
{5, 6); y se ha facilitado su diagnéstico con los métodos -
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actuales;_éntre ellos los potenciales evocados visuwales, la ~

,td¢o§rafia axial computada y 1a réaénaﬁcia hagnética {7.8,9).

PRESENT ACION DE UN cnsp.'-_. |

:PacieﬁfelEémenina de'34:aﬁb§“ée eaéd ?eferida por neuro-~
1og£a a nueltro Servicio de Neurooftalmologia. por haber ini-
ciado su padecimiento en julio de 1986 con dolor en loa: movi-

mientos”oculares. ¥ midriasiﬂ ademéa da polaguiuria, tenesmo

vesxcaliy‘diguria; una‘semana deaspués sufre disminucidn seve-
.ra:&:éﬁﬁit;?de71a a§udeza'visuai de ambos ojos e incontinen-
'éié;ﬁfi;éfia} cuatro dfas més tarde se agrega pérdida de la -~
fuerza muscular en extremidades 1nferiores con disestesias de
carécter urente en muslos vy sensacidn de choque eléctrico des-
de regibn lumbar. | : i
.nrla explor;diﬁn ffgiéa3§5£§£vémos su incapacidad de am-
bulaéién por disﬁihuciénfﬁ§§e¥é'de fuerza muscular de extremi
dadés inferiores, hipétgstééia cutSnea e hiperreflexia gene~
ralizada con reflejo plantar extensor bilateral.
En la revisidn oftalmoldgica cbservamos: agudeza visual
de ojo derecho de cuenta dedos a 20 cma., y eh ojo izquierdo
de cuenta dedos & 50 cma., el segmento anterior es normal -

con midriasis media de amboz ojos y fendmeno de Marcus Gunh

pupilar en oje derecho; en fondo de ojo ohgervamos palidez -
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de papllas, Sin excavacién fisioldglca ni pulsc venoso,_dis-;_
persién pigmentaria macular y auaencia de refleJo foveolar en .

-ambos OJDB. La movilidad ocular estaba conservada, v y VII -

"parea craneales Integros.- Y la camp;metria 1imitada a 10 ‘gra

doa centralea.

De‘acuerdo ccn551 Serv1cio de Neurologia y con el diag- -

jndstico“probable e enfermedad ‘de Devic se, inicid tratamiento: -

re ibiendo como dosia mﬁxima 200 mg.,dlarios

apllcacionea retrohulbarea de dexametasona -

éh.séiﬁciGn en’ meOB.OjOS.:  | |

"'Al empezar ‘a” meiorar se. establecié dosis de reduccidn de
:esteroidea y se completaron estudios. La puncidn de liquido
cefalorraquideo lo dennstrd en agua de roca, presidn 90 mm -
H20, 73 cela., 100 linfocitos, protefinas 96mg/100 ml. IgG sé-
rica 6:64 mg; XgA 1.1 mg:‘IgM 1.0; antfgenos de histocompati-
bilidad y anticuerpos circulantes negativos. Tomografia com-
putada de crineo normal.

Aungue su vi=sién maxima alecanzada después del tratamien-
to fué de 20/60 bilateral obtenidos al tercer mes, la campime
trfa nunca fue mavor de 20 gradeos centrales.

Se indicd medicina de rehabilitacién logr&ndose lentamen
te la bipedestacidn y marcha con pasos cortos. Se agregs veér

tigo secundario a otitis media, la cual fue tratada.



Al cuarto mes de control, con dps;s'mfnima de - esteroides
{10 ﬁg diarios de prednisona) se detectS aumento constante de
la tensidén intraocular en ambos ojos, sin registrarse cambios
eﬁ el dngulo por lo Que sge diagnéstico glaucoma secundario-a'
esteroides, que fue controlado adecuadumente con betabloquea- .
dores locales. -

En la fundoscopia de control que se realizé al Go. mes -

se observS un ﬁniédlCémbibQ envainamiento acentuado de las

“u

ehdiagnOsﬁicada'la enfermedad, ya sin -~

:tratamie_to, hub recaida_con dlsminuci6n de la visién, la -

cual respondid favorablementJ alesteroides {60 mg) y subse-

cuente reducciGn y dosia de mantenimlento. Una vez controla-
da, se realizaron potenqiales evocados visuales de patrén re-
versible que registraron componentes con latencias muy prolon
gadas y de muy bajo voltaje, especialmente en el ojo derecho.
Actualmente, dos afios después, es una paciente ambulato-
ria, incapacitada permanentemente al desempefio de su profesidén
como secretaria; su agudeza visual es de 20/60 bilateral con-
campimetria a 20 grados centrales y glaucoma secundario a es-

teroides, controlado.



DISCUSIO&.*

La neuromielitis Sptica se considera actualmente como --: -

una manifestacifn de la esclerosis miltiple, es frecuente 'en-'

j&Svenes (10) especialmente entre los 20 y 39 afios de edad, - )

con leve predominio en el sexo femenino. Generalnente del 17

al 30 por cien son mayores de 40 afios y sclo del 2 al 7 por -

cien son mayores de 50 afios, se ha reportado un caso en un 15;_

ciénte de 73 afios (1). Esta enfermedad fue inicialment:.é .de's;

crita por Abutt en 1870 pero mejor estudiada pc;:l:' Devic en: 1l8§'43 '
po.sterio.rm_en.‘h‘e Por Goulden (1914), Beck (]_.927_) ¥ por _Stans‘bu-
ry _(1949)‘._ ‘(2 ); | | |

Eg dificil_ éliferénciar la neuritis &ptica provoéada Por una -

reécle..ros_is mﬁltiple diseminada de 1a neuromielitis Sptica pa-

ra ‘l!.o:.._qu.e .;e ha sugerido los siguientes datos:

VZIL) .- La neuritis 6ptica no afecta en la generalidad a nifios -~
menores de 10 afios a diferencia de la enfermedad de Devic
dque puede hallarse a cualduier edad.

2) .~ la enfermedad de Devic siempre es bilateral,

73) .~ B8u ‘consecuencia: la ceguera bilateral es frecuente.

4) .~ en Devic-él cerebro es raramente afectado a diferencia -
de la esclerceis diseminada.

5) en Device hay licuefaccién con excavacién tisulasr, deaenera

eién histopatolégica rara en la esclerosis diseminada.



6) .~ la gliosis frecuente en la esclerosis no,ée presenta en
' 1a neuromielitis Sptica.
7).~ las fibras arcuatas persisten Integ;as'én 1a'subcofteza

cerebral en la enfermedad de Devic’igﬁél que en.laiénfég

medad de Schilder y a diferencia de la esclerosis milti-

ple-diaeminada {2).

" - porter postuls la posible_etiologia.debidé,a.Qn viruagai“*‘uﬂ

milar al encontrado en pacientesﬂcdn'éindro@e dé,Cteﬁ£2£éiﬂ£%:

'Jakbb,'o.éon Kuru, ambas, enfermedades degehefatiﬁasﬁaélTéiaéx'

tema nervioso central caracterizadaa por demsncia severa dU?;u{-”

”rante la edad adulta._ A esta probable etiologia viral se-i--
agrega una reapuesta éutoinmune a1 organismo, leeionando loa-
_tejidos donde e1 virus se encuentra inactivo, v que al ser -
expuesto parmite el contacto de subatancias antigé&nicas, per~
petuando la reaccxdn (11, 12).

Se hén establecido lugares de alto riesgo para la Escle-
'rosisimﬁltiple= noroeste de los Egtados Unidos y oeste de Eu-
ropa, en 165 que se determina una incidencia de 3: 100 000; -
se considera de mediano riesgo a Hawaii e Israel; de estas zo
nas se han tomado pacientes para establecer porcentajes de -
frecuencia de neuromielitis &Sptica en casos de esclerosis mil
tiple detectdndose una relacidén de 1:8 (3), relacién que au-
menta considerablemente en Japén, en donde la neuromielitis -

Sptica es la forma mds comin de esclerosis miltiple, lo.cual-




fue determinado"en el simposium de Aaia en 1969 donde demos~

'-trd el tipo de leaién desmielinizante necrdtica,_confluente —[

del nervio Gptico y médula espinal con’ 1es;ones multifocales

i:yado posteriormente por Ebers en 1985 estableciendo un tlenr

' pO de 5;‘ 33 éﬁos entre la aparic16n de la enfermedad dptlca
y 1as demés manifestaciones de esclerosis miltiple (6).

La enfermedad de Devic se presenta como una neuritis Sp-
tica rde .'Eipo retrobulbar con establecimiento sitbito, pérdida-
viéuél bilateral severa y acompafiada de paraplejia: y, a dife
réncia‘de los episodios monosintom&ticos de neuritis Sptica -
dé ;é esclerosis miltiple su prondstico es mias desfavorable.
Se puede ascciar a oftalmoplejia internuclear 'y se han descri
to envainamiento de vasos retinianos (11).

En la histopatclogfa se demuestran placas degenerativas-

necréticas, disminucién del tamafio del nervio 6ptico, pérdida

de mielina, cavitacién y gliosis en el nervio; todo al igual-.

gue en la médula espinal,
Se han reportado gue los pacientes con neuromielitis Sp—

tica que presentan bandas cligoclonales en el liguido cefalo-

rraquideo y que tienen antigeno HLA-DR2 positivo, se encuentran

Loy



en mayor probabilidad de sufrir las demds manifestaciones de

Esclerosis Mfltiple (6).

 En 1984 Chou demostré la presencia de un anticuerpo:fci- .

doproteico antiglial en un paciente con enfermedad de Devic,f“

en concentraciones mAs altas en el ligquido cefalorraquideo

que en el suero, este hallazgo no ha sido posible demoatrarae‘»v’f
en otroa pacientes en forma mAs constante, ain eMbargo no ae—f

habia determinado antes la presencia de un anticuerpojcontra—‘:

”un antigeno cerebral especifico en la enfermedad desmielinl-'**"

.'zante humana (5).

Se ha aaociado la pcs;tiv;dad de

determinantes genét;cos LD—?a y niveles de 1infofitosrn circu
lantes en paczentes que desarrollan escler051s mﬁltiple poste
rior al: ataque de neuromielitls dptica.-.

| Las lesiones deamiellnizantes incipientes de la via vi—
:sual son de 61f£c11 registro en los potenciales evocades ya -
que la regién perifoveal es mfs resitente a la desmieliniza-—
cidén encubriendo la lesién de los conos gue son mas suscepti-
bles (8), perc una vez establecida la patologfa, el retardo -

en la conduccién nexviosa produce componentes del registro

.con latencias anormalmente prologandas (13), especialmente -
P100 lo cual puede detectarse en estudios tempranos de las -
vias visuales cuando adn no hay manifestaciones clfinicas apa-

rentes dque en pacientes considerados en riesgo puede ser 1la -

2t s it e Ay e 7



primera evidencia de estar afectados (9).
Finalmente, loa estudios m&s modernos pueden demostrar—

1a‘locélizéci6n:de'1as legiones desmielinizantes en el travec

to de la via GPtica intracerebral. La tomografia computaﬂa*—fg
puede identzficar del 13 al 49 por cien de los casos de .escle
roaia mﬁltxple: Y la resonancia magnética tiene una sens;b;l;*»ﬁf

dad.del 75 al 100 por cien para demostrar lesiones muy peque-

.ﬁas,thﬁ“PﬁanaB'(7);f'

 RESUMEN. -

fLa'néﬁrbmiélifis-éﬁtica o enfermedad de Devie, ahora'cqg:

siderada una variante ‘severa de la. esclerosis mﬁltiple, tlene’

un’ curso progresivo ¥ un pronéstico desfavorable.-vSe le ha -
asociado a elementos inmunoléglcos que ayudan a establecer el
diagnéstico y pronSstico de la enfermedad Los métodos de -~
gabinete actuales han 1ogra&o reglstrar el sitio de 1eaién en
via 6ptica hasta en el 100 por c;en de 1os casos. |

La enfermedad de Devic debe diferenciarae de las manifesg
taciones monosintom&ticas de neuritis dptica que pueden pre-
sentarse en la esclerosis miltiple y due son de mejor pronés-
tico qué la primera.

Se presenta un casoc de una paciente de 34 afios de edad -

con enfermedad de Devic y su seguimiento durante dos afios.
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