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Palabras clave Resumen

> QOpticomielitis de Devic
> Acuaporina-4
= Neuromielitis dptica

La neuromielitis Optica, o enfermedad de Devic, es un trastorno inflamatorio desmielinizante que afecta al
sistema nervioso central, caracterizado por mielitis longitudinalmente extensa y neuritis éptica. Se distin-
gue por la presencia de anticuerpos anti-acuaporina-4 (anti-AQP4) y un curso clinico potencialmente grave
sin tratamiento temprano. Presentamos el caso de un paciente de mediana edad que comenzé con dolor
ocular, seguido de hipoestesia en el tronco y debilidad en miembros inferiores, limitando la marcha. Las iméa-
genes mostraron mielopatia longitudinalmente extensa, y los anticuerpos anti-AQP4 confirmaron el diag-
ndstico. Este caso resalta la importancia del diagnéstico precoz para evitar recaidas y mejorar el pronéstico.

Abstract

Neuromyelitis optica, or Devic's disease, is an inflammatory demyelinating disorder of the central nervous system
characterized by longitudinally extensive myelitis and optic neuritis. It is distinguished by the presence of anti-AQP4
antibodies and it can follow a severe clinical course without early treatment. We present the case of a middle-aged
patient who developed ocular pain, followed by trunk hypoesthesia and lower limb weakness, impairing gait. Ima-
ging revealed longitudinally extensive myelopathy, and anti-AQP4 antibodies confirmed the diagnosis. This case
highlights the importance of early diagnosis to prevent relapses and improve the patient’s prognosis.

Puntos destacados

> La neuromielitis dptica se caracteriza por sintomas neuroldgicos distintivos
y anticuerpos anti-acuaporina-4 (anti-AQP4).
> En Espafia, el diagndstico y tratamiento pueden retrasarse debido

Keywords

> Devic’s opticomyelitis
> Aquaporin-4
> Neuromyelitis optica

Los sintomas agudos de tronco encefélico incluyen disfuncion sensorial, ocular,
motora o cerebelosa’. El diagndstico imagenoldgico estd dado por las imagenes
de resonancia magnética. En la etapa cronica se observa atrofia de los nervios
Opticos e hiperintensidad variable en las imagenes potenciadas en T2, la lesion

a la falta de familiaridad entre profesionales.
> La educacion continua es esencial para mejorar el manejo de la enfer-
medad.

Introduccion

La neuromielitis Optica o sindrome de Devic es un sindrome clinico causado
por autoanticuerpos IgG séricos patogénicos contra la acuaporina 4 (AQP4), la
proteina del canal més abundante en el sistema nervioso central'. Es una enfer-
medad rara que afecta a todas las etnias, predominando en afrodescendientes
y asidticos, con una prevalencia estimada entre 1-4/100 000 habitantes. Predo-
mina en mujeres jovenes (68 a 88%) y en un 25% se asocia a otra enfermedad
autoinmune, especialmente en los casos seropositivos para anti-AQP42.

Sus manifestaciones clinicas se caracterizan por pérdida aguda de vision, dis-
cromatopsia asociada a dolor ocular, comtnmente bilateral. La afectacién de la
médula espinal se manifiesta con sintomas motores, sensitivos y de esfinteres.
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clasica de la médula espinal es la mielitis transversa longitudinalmente extensa,
que se caracteriza por la afectacion longitudinal de tres 0 mas segmentos verte-
brales contiguos de la médula espinal®, como ocurrié en el presente caso.

La calidad de vida de los pacientes con este diagndstico se ve disminuida en
gran porcentaje por el dolor, que puede conducir principalmente a la baja ca-
lidad de vida. Entre el 80 y el 100% de los pacientes reporta dolor crénico, que
incluye dolor neuropético, ataques de dolor o dolor de cabeza.

Caso clinico

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Paciente de 32 afos, sin antecedentes patoldgicos relevantes. Dos anos antes
de la consulta el paciente habia experimentado un episodio de dolor ocular
izquierdo intenso y subito, que fue diagnosticado como neuritis Optica. Este

150-RevEsp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (diciembre); 9(3): 150-152


https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
https://orcid.org/0009-0001-5758-5965
https://orcid.org/0000-0001-9306-0413
https://orcid.org/0000-0002-1103-9598
https://orcid.org/0000-0002-4742-0403
https://orcid.org/0009-0001-5845-6444
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n3a14
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n3a14
mailto:jorgeandreshernandez2017@gmail.com
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n3a14

Jorge Hernédndez-Navas, Luis Dulcey-Sarmiento, Jaime Gémez-Ayala, Juan Theran-Leon, Valentina Ochoa-Castellanos

Neuromielitis dptica en un varon sin factores predisponentes

evento inicial llevd a un seguimiento clinico, donde se observo la aparicion
progresiva de paraparesia e hipoestesia en el tronco y extremidades inferiores,
junto con incontinencia urinaria y fecal. Estos sintomas generaron preocupa-
cion por un posible compromiso del sistema nervioso central.

Al examen fisico, el paciente se encontraba en adecuadas condiciones gene-
rales, alerta y afebril. Sin embargo, se evidencié una fuerza muscular de 3/5 en
extremidades superiores y 2/5 en extremidades inferiores. Se identifico hipe-
rreflexia generalizada y signos de Babinski, Hoffman y Tromner bilaterales, lo
que sugeria una disfuncion del sistema nervioso central. Al evaluar la sensibi-
lidad, se encontré hipoestesia en extremidades superiores e hipopalestesia en
las cuatro extremidades, asi como pérdida de los reflejos abdominocuténeos.
Estos hallazgos clinicos, junto con el inicio subito y la progresion de los sinto-
mas, llevaron a considerar un diagndéstico de una enfermedad desmielinizante.

Pruebas complementarias

Se realizé un perfilinmunoldgico, el cual resultd negativo para anticuerpos an-
ti-DNA, anti-CCP, anti-RNP, anti-RO y células LE, lo que descartd enfermedades
autoinmunitarias comunes. Sin embargo, dado el cuadro clinico y la sospecha
de un proceso inflamatorio del sistema nervioso central, se procedié a una
puncién lumbar. El liquido cefalorraquideo no mostré alteraciones significa-
tivas ni bandas oligoclonales, lo que resulté en una evaluacion méas enfocada.

Posteriormente se realizd una resonancia magnética de columna cervical
(figura 1), que reveld hiperintensidad en T2, comprometiendo los cordones
anteriores y posteriores desde la unién bulbomedular hasta T11, consistente
con mielitis transversa longitudinalmente extensa. Este hallazgo reforzo la sos-
pecha de un trastorno desmielinizante.

Figura 1. Resonancia magnética de columna cervical contrastada.

En laimagen se observa hiperintensidad en las secuencias T2,

que compromete los cordones anteriores y posteriores desde la union

del bulbo medular hasta aproximadamente T11.

Hiperintensidad (indicado por la flecha en la parte superior) que sugiere un
proceso inflamatorio agudo. Compromiso de los cordones (indicado por la
flecha en el medio), evidenciando la afectacion de las vias motoras

y sensitivas. Lesion extensa (indicado por la flecha en la parte inferior),

lo que es caracteristico de la mielitis transversa longitudinalmente extensa

observada en la enfermedad de Devic.

Finalmente se solicité la determinacion de anticuerpos anti-AQP4, que resultaron
positivos, confirmando el diagndstico de neuromielitis dptica (enfermedad de De-
vic). Este resultado fue crucial, ya que permitié al equipo clinico establecer un plan
de manejo adecuado, basado en la naturaleza autoinmunitaria de la enfermedad.

Estos hallazgos eran consistentes con el diagnéstico de neuromielitis dptica,
confirmando la presencia de cambios estructurales en la médula espinal que
apoyaban el diagnostico del paciente.

Evolucion

El paciente mostrd una notable mejoria en su sintomatologia tras el inicio del
tratamiento con rituximab, administrado a una dosis inicial de 375 mg/m? una
vez por semana durante 4 semanas. Esta terapia inmunosupresora fue funda-
mental para controlar la inflamacion y mejorar su funcion neurolégica. Antes
del inicio de rituximab, se implementd un manejo para el control agudo de la
enfermedad, que incluyd glucocorticoides en altas dosis, administrando metil-
prednisolona 1 g/dia durante 5 dias. Sin embargo, no fue necesario recurrir a
inmunoglobulinas intravenosas (IVIG) ni a recambio plasmatico, ya que la res-
puesta al tratamiento inicial fue favorable.

Para aliviar el dolor, se complementé el manejo con antiinflamatorios no este-
roides (AINEs), prescribiendo ibuprofeno a 600 mg cada 8 horas y naproxeno a
250 mg cada 12 horas, ajustando las dosis segun la respuesta clinica.

La rehabilitacion fisica fue clave, con programas enfocados en mejorar la fuerza
muscular, la coordinacién y el manejo de la espasticidad, realizados 2 a 3 ve-
ces por semana. Se implementaron medidas de higiene postural para prevenir
Ulceras por presion y se recomendd mantener una movilidad activa mediante
pausas y cambios de posicion.

Diagnéstico

Enfermedad de Devic (neuromielitis dptica mas mielitis longitudinalmente ex-
tensa) con anticuerpos anti-AQP4 positivos.

Discusion

El caso resalta la importancia de un enfoque diagndstico sistemético en pa-
cientes con sintomas neurolégicos inexplicables. La identificacion temprana
de signos clinicos y el uso de pruebas complementarias especificas, como la
evaluacién de anticuerpos anti-AQP4, son esenciales para establecer un diag-
ndstico preciso y permitir un manejo efectivo y, en este caso, incluye el inicio
de un tratamiento inmunosupresor para prevenir recaidas y mejorar la calidad
de vida del paciente.

La enfermedad de Devic, o neuromielitis dptica (NMO), es una patologia in-
flamatoria autoinmune del sistema nervioso central, caracterizada por la des-
mielinizacion del nervio 6ptico y la médula espinal, provocada principalmente
por autoanticuerpos contra la acuaporina-4 (AQP4). Aunque su presentacion
es menos comun en hombres, este caso resalta la necesidad de considerar la
NMO incluso en pacientes sin factores predisponentes®.

El diagnostico se establece mediante una combinacion de hallazgos clinicos,
imagenoldgicos y serolégicos. La aparicion de neuritis dptica y mielitis longi-
tudinalmente extensa, junto con la serologia positiva para anticuerpos anti-
AQP4, confirman la enfermedad®. La NMO afecta mayormente a mujeres y es
mas prevalente en poblaciones asiaticas y afrodescendientes, aunque en hom-
bres se asocia con formas més severas y peor prondstico.

El manejo farmacoldgico estandar incluye rituximab, un anticuerpo mono-
clonal que depleta células B CD20+, ademas de eculizumab, ravulizumab o
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inebilizumab, reduciendo la frecuencia de recaidas. La combinacién con anti-
inflamatorios no esteroides (AINEs) controla el dolor neuropético®. Ademas, la
terapia fisica y las estrategias de higiene postural son esenciales para mantener
la movilidad y prevenir complicaciones’. El prondstico varfa segun la gravedad
del primer episodio y la respuesta al tratamiento, con la posibilidad de secuelas
permanentes®,

Conclusiones

En conclusion, este caso destaca la importancia del diagndstico temprano y
del manejo multidisciplinario en pacientes con NMO. La combinacién de tera-
pias inmunosupresoras, rehabilitacion fisica y apoyo psicolégico es fundamen-
tal para mejorar el pronéstico y la calidad de vida de los pacientes.
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