
INTRODUCCIÓN

La neuromielitis óptica (NMO) o síndrome de Devic,
enfermedad inflamatoria, autoinmune y desmielinizante del
sistema nervioso central (SNC) se caracteriza por ataques de
neuritis óptica (NO) y mielitis, provoca gran invalidez neuro-
lógica, ceguera y hasta la muerte, estos eventos clínicos pue-
den ocurrir también en la esclerosis múltiple (EM), pero en la
NMO son por lo general más agudos y severos (1,2).
La NMO tiende a seguir un curso monofásico o recidivante,

es decir, por brotes o recaídas (más del 70% de los casos tienen
un curso recidivante). En el monofásico los pacientes experi-
mentan una NO unilateral o bilateral y un episodio de mielitis,
con un corto período de tiempo entre ellos y sin recaídas poste-
riores. Sin embargo, los pacientes con un curso recidivante con-
tinúan teniendo exacerbaciones de NO y/o mielitis (3).
Diferentes pruebas apoyan el diagnóstico de la NMO:
—Resonancia magnética nuclear (RMN) de cerebro y

médula espinal: el diagnóstico de NMO se basa en la ausencia

de lesiones parenquimatosas cerebrales (excluyendo los ner-
vios ópticos), la RMN de médula espinal muestra signos de
alteraciones en T2 que se extiendan sobre tres o más segmen-
tos vertebrales. En la EM las lesiones inflamatorias desmieli-
nizantes se localizan en el cerebro (4,5).
—Estudio del líquido cefalorraquídeo (LCR): los pacientes

con NMO tienen una pleiocitosis de más de 50
leucocitos/mm3, fundamentalmente en los períodos de exacer-
bación de la mielitis aguda, el diferencial de leucocitos en el
LCR de los enfermos revela la presencia de neutrófilos, estas
anormalidades pueden reflejar la severidad de la mielitis, la
cual a menudo desemboca en la necrosis (6).
Aproximadamente el 85% de los pacientes con EM tienen

bandas oligoclonales que se detectan en la electroforesis del
LCR. Contrariamente a esto, las bandas oligoclonales se pre-
sentan solo en el 15-35% de los enfermos con NMO. Altera-
ciones de la inmunoglobulina G, tales como incremento en la
velocidad de su síntesis, pueden aparecer en la NMO, aunque
menos comúnmente que en la EM (6,7).
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RESUMEN
La neuromielitis optica o síndrome de Devic es una enfermedad

inflamatoria, desmielinizante y autoinmune del sistema nervioso central.
Se caracteriza por ataques de neuritis óptica y mielitis, pudiendo producir
ceguera, gran invalidez neurológica e incluso la muerte a corto plazo.
Hasta el momento no existe un tratamiento efectivo, la terapia se centra
en el tratamiento de los ataques agudos, la prevención médica de las
complicaciones y la rehabilitación. Se realiza una revisión de esta enfer-
medad poco común, considerando que su prevalencia en nuestro país ha
ido en aumento y se establece una comparación entre la neuromielitis
óptica y la esclerosis múltiple, basándose en las principales característi-
cas clínico-epidemiológicas, que distinguen estas dos patologías, consi-
deradas por muchos variantes clínicas de una misma enfermedad.
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ple. Autoinmunidad.

ABSTRACT
The optic neuromyelitis or syndrome of Devic is an inflammatory

and autoimmune illness of the central nervous system. It is characterized
by attacks of optic neuritis and myelitis, being able to produce blindness,
great neurological disability and even the short term death. Until the
moment an effective treatment doesn't exist, the therapy is centred in the
treatment of the acute attacks, the medical prevention of the complica-
tions and the rehabilitation. This article is a revision of this not very
common illness, considering that its prevalence in our country has gone
in increase. We compare between the optic neuromyelitis and the multi-
ple sclerosis, being based on the main ones characteristic clinical-epi-
demic that distinguishes these two pathologies, considered by many clin-
ical variants of oneself illness.
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—Exámenes serológicos: uno o más autoanticuerpos, inclu-
yendo anticuerpos antinucleares, anticuerpos anti ADN de
doble cadena y anticuerpos anti-tiroideos, así como antígenos
nucleares extraíbles frecuentemente se encuentran al diagnosti-
carse la NMO (8,9).
—Exámenes neurofisiológicos: los potenciales evocados

son potenciales eléctricos generados en el SNC tras la estimu-
lación de un órgano sensitivo/sensorial periférico. Pueden
usarse para evaluar la conductividad de los impulsos eléctri-
cos a través de fibras nerviosas mielinizadas. Los que se estu-
dian con más frecuencia en la NMO son los visuales, que pue-
den ocasionalmente detectar lesiones subclínicas del nervio
óptico (10).
Recientemente Wingerchuk y cols. han propuesto criterios

para el diagnóstico de la NMO (11). Estos criterios fueron
precedidos por los criterios de Mandler en 1993 (3) y de
O’Riordan en 1996 (12).
Criterios de Wingerchuk y cols.
Criterios absolutos (El diagnóstico requiere todos los cri-

terios absolutos).
1. Neuritis óptica.
2. Mielitis aguda.
3. Ausencia de enfermedad clínica fuera de la médula

espinal y los nervios ópticos.
Criterios principales de soporte:
1. La RMN de cerebro debe ser negativa al diagnosticarse

la enfermedad (normal o que no se encuentren criterios radio-
lógicos de EM).
2. RMN de médula espinal con signos de alteraciones en

T2 que se extiendan sobre tres o más segmentos vertebrales.
3. Pleiocitosis del LCR (más de 50 leucocitos/mm3 ó más

de 5 neutrófilos /mm3).
Criterio secundario de soporte:
1. Neuritis óptica con agudeza visual fijada peor que

20/200 en al menos un ojo.
En Europa, donde la EM tiene una prevalencia de 100-

200/100.000 habitantes, la NMO se considera una enfermedad
rara (12). Ambas enfermedades afectan fundamentalmente a
los adultos jóvenes, preferentemente el sexo femenino y han
sido reportadas en la infancia. Para la NMO la edad media de
comienzo es entre 35 y 47 años y la mayoría de los reportes
sugieren una relación hombre: mujer de aproximadamente 1:4
a 1:8 (11,12).
La NMO parece ser más común en los individuos no cau-

casianos tales como africanos, americanos, japoneses y de
otras islas del Pacífico (13). El 7,6% de los pacientes japone-
ses con EM y más del 6% de los casos de enfermedades des-
mielinizantes en la India padecen NMO (14,15)
En Cuba la prevalencia de la NMO se desconoce. En los

últimos años se ha observado un incremento en el número de
pacientes diagnosticados con la enfermedad. La prevalencia
de la EM también ha ido aumentando, siendo actualmente de
10/100.000 habitantes (16).
El papel de los factores genéticos no se conoce con pro-

fundidad. El análisis de la susceptibilidad genética, tanto en
NMO como en EM, se ha basado principalmente en estudios
de asociación de genes candidatos, en los cuales la frecuencia
de marcadores alélicos es comparada en pacientes y controles.
Ciertos alelos de antígenos leucocitarios humanos (HLA) se
han encontrado asociados; en un estudio realizado el HLA-
DPB1*0501 se relacionó con mayor frecuencia con la NMO y
el HLA-DR2B con la EM (17).

ASOCIACIONES DE OTRAS PATOLOGÍAS CON LA NMO

Existen numerosos reportes de enfermedad óptico-espi-
nal asociada con enfermedades del tejido conectivo y otras
enfermedades autoinmunes, fundamentalmente con la EM
(18-20). Pacientes japoneses con EM óptico-espinal tienen
similar comportamiento a los pacientes con NMO recidivan-
tes y difieren inmunogenéticamente de los japoneses con
EM del oeste, que son HLA-DR2 negativos (14). Los aborí-
genes en Manitota: Canadá tienen un riesgo incrementado
para diferentes enfermedades que han sido implicadas más
en la patogénesis de la NMO que de la EM (18), entre estas
se encuentran las infecciosas (21-23) enfermedades del colá-
geno, los síndromes de auto-anticuerpos y las exposiciones a
agentes tóxicos (9).
Existen diferentes reportes de la asociación de la NMO

con el lupus eritematoso sistémico (24). Algunos autores
sugieren que exista una relación de los anticuerpos anticardio-
lipinas y los del lupus anticoagulante (25). La NMO también
se ha encontrado asociada con el Síndrome de Sjogren (SS).
Existen reportes de casos (26) en los que los anticuerpos anti-
Ro SSA (Sjogren síndrome antígen A) fueron detectados en 7
de 11 pacientes con neuropatía asociada a SS. Los autores se
refirieron a una reactividad cruzada entre Ro y HuD, los antí-
genos asociados con la encefalomielitis paraneoplásica y la
neuronopatía sensorial. La NMO fue también descrita en un
paciente con anticuerpos citoplasmáticos antineutrófilos peri-
nucleares (p-ANCA), anticuerpos antinucleares (ANA) y anti-
cuerpos anti antígeno del SS (SSA y SSB) (27).
La NMO se ha asociada con enfermedades infecciosas

como las virales, ya que frecuentemente tiene pródromos
caracterizados por cefalea, mialgias y síntomas respiratorios
altos. Múltiples organismos infecciosos se han propuesto
como agentes causantes o co-factores en el desarrollo de la
enfermedad, como la mononucleosis infecciosa aguda (21), la
varicela-zoster (22) y las infecciones por HIV-1 (23).

Se manifiesta una alta frecuencia de alteraciones en la
RMN en el eje hipotálamo-pituitario en pacientes con NMO y
endocrinopatías asociadas. Vernant y cols. describieron una
serie de 8 mujeres de Martinica y Guadalupe, 7 de las cuales
tenían una amenorrea secundaria que coincidía con exacerba-
ciones de NMO. Todas las pacientes sufrieron de NO recu-
rrente y mielitis que fue resistente a la terapia inmunosupreso-
ra y finalmente provocó ceguera y paraplejia. En este estudio
los hallazgos neuropatológicos demostraron una pronunciada
necrosis con desmielinización limitada, similar a lo reportado
en la NMO (28).

TRATAMIENTO

Todas las recomendaciones terapéuticas en la NMO repre-
sentan experiencias anecdóticas de una pequeña serie de casos
no controlados. La terapia se centra en el tratamiento de los
ataques agudos, la prevención médica de las complicaciones y
la rehabilitación.
La mayoría de los pacientes que presentan NMO con exa-

cerbaciones reciben tratamiento corticosteroide intravenoso
(29). La plasmaféresis ha sido reportada como efectiva en el
manejo de las crisis agudas, con o sin trastornos del tejido
conectivo asociado (30). Esta intervención reduce el número
de auto-anticuerpos circulantes y complejos inmunes lo cual

Vol. 25, N.º 6, 2008 NEUROMIELITIS ÓPTICA. PRINCIPALES DIFERENCIAS CON LA ESCLEROSIS MÚLTIPLE 295

14. RC445 I. LOPATEGUI CABEZAS:Maquetación 1  7/10/08  17:44  Página 295



296 I. LOPATEGUI CABEZAS ET AL. AN. MED. INTERNA (Madrid)

puede explicar su efectividad en algunos pacientes con esta
enfermedad. Por otra parte, la inmunoglobulina intravenosa
también ha sido usada anecdóticamente.
Los ataques agudos de la médula cervical pueden causar

paro respiratorio por lo que los pacientes con alto riesgo para
esta complicación requieren de la hospitalización en una Uni-
dad de Cuidados Intensivos.
La terapia preventiva se requiere en pacientes con enfer-

medad recidivante. La mayoría de las pacientes con NMO de
Norteamérica reciben tratamiento con IFN-β parenteral. Algu-
nos médicos, basados en el hecho que no existe una experien-
cia controlada, creen que este tratamiento es inefectivo. Sin

embargo, en un estudio japonés reciente el IFN β-1b mostró
efectos beneficiosos (31).
En la EM existen fármacos aprobados por la FDA, el Interfe-

ron Beta-1b (Betaseron) en 1993, Interferon Beta-1a (Avonex) en
1996, Copaxone (Acetato de Glatiramer o copolímero 1) en 1996
y el recién aprobado Natalizumab, que son altamente costosos y
son efectivos en reducir el 30% de las crisis en el caso del IFN
beta y el Copaxone y el 66% en el caso del Natalizumab (32).
En el único estudio de tratamiento prospectivo publicado,

Mandler et al. encontraron que 7 pacientes con NMO de
reciente diagnóstico se estabilizaron por al menos 18 meses
con un régimen de Azatioprina y Prepnisona oral (33).
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