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ABSTRACT

Introduction: Neuromyelitis optica spectrum disorder is an autoimmune-based nosological entity with
inflammatory characteristics that affects the central nervous system: optic nerves, spinal cord and brainstem.
Objective: to present a series of clinical cases to briefly review the management of neuromyelitis optica
spectrum disorder.

Method: a retrospective and descriptive analysis was performed on the patients who attended the outpatient
clinic of the Teaching Hospital and who have been diagnosed and followed up for neuromyelitis optica
spectrum disorder over the last 20 years.

Results: eight patients (100,0 %) were female, ranging in age from 19 to 45 years, with a mean of 32 years. All
patients (8) (100,0 %) underwent anti-aquapurin 4 antibodies for diagnosis; four (50,0 %) had unremarkable
brain and orbital magnetic resonance imaging (MRI).

Conclusions: Neuromyelitis optica spectrum disorder is a disease that requires an accurate diagnosis based
on clinical features, anti-aquapurin 4 antibodies, and imaging studies. Treatment may begin with steroids,
although in cases where the disease is not controlled, rituximab may be used.

Keywords: Neuromyelitis Optica; Central Nervous System; Rituximab.
RESUMEN

Introduccion: el trastorno del especto de neuromielitis dptica constituye una entidad nosologica de base
autoinmune con caracteristicas inflamatorias que afecta al sistema nervioso central: los nervios dpticos,
médula espinal y tronco encefalico.

Objetivo: presentar una serie de casos clinicos para realizar una breve revision sobre el manejo del trastorno
del espectro de neuromielitis optica.
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Método: se realizo un analisis retrospectivo y descriptico de las pacientes que asistieron a consulta externa
del Hospital Escuela, que han sido diagnosticados

y seguidos en los ultimos 20 anos por trastorno del especto de neuromielitis optica.

Resultados: las 8 (100,0 %) fueron pacientes femeninas, en edades entre 19 y 45 anos, con una media de
32 anos. A todas las pacientes 8 (100,0 %) se les realizo para el diagndstico los anticuerpos anti-acuapurina
4; 4 (50,0 %) pacientes tenian Imagenes por Resonancia Magnética (IRM) de cerebro y orbitas sin alteracion.
Conclusiones: el trastorno del especto de neuromielitis dptica es una enfermedad que requiere un diagnéstico
preciso, que pasa por la clinica, anticuerpos anti-acuapurina 4, y el estudio de imagenes. El tratemiento
puede comenzar con el uso de esteroides, aunque en casos en que no tiene control de la enfermedad, se
puede usar tratamiento con Rituximab.

Palabras claves: Neuromielitis Optica; Sistema Nervioso Central; Rituximab.

INTRODUCCION

Descrito por Eugene Devic hace mas de un siglo, el trastorno del especto de neuromielitis Optica
(NMOSD, por sus siglas en inglés) constituye una entidad nosoldgica de base autoinmune con caracteristicas
inflamatorias que afecta al sistema nervioso central: los nervios opticos, médula espinal y tronco encefalico,
lo cual desencadena manifestaciones agudas de neuritis dptica, mielitis y encefalitis del tronco encefalico; su
naturaleza inmunologica esta asociada a los anticuerpos del tipo ingmunoglobulina G contra la acuaporina-4.
123 Mas del >80 % de los casos de NMOSD es causada por autoanticuerpos IgG patogénicos contra la acuaporina
(AQP4-1gG). Alrededor 10 a 40 % de las personas con NMOSD que carecen de AQP4-1gG Tienen autoanticuerpos
IgG contra oligodendrocitos de mielina glicoproteina (MOG-1gG).®

Desde un punto de vista epidemioldgico y tomando en consideracion los criterios diagndsticos del afo 2015,
la prevalencia del trastorno en mencion oscila entre 0,7 a 10/100,000 individuos en las poblaciones estudiadas
a nivel global con preponderancia en asiaticos y africanos; existe un predominio en mujeres con proporcion
de 9:1 respecto al sexo masculino, apareciendo, en promedio entre los 30 y 40 anos de edad y siendo sus
principales factores de riesgo un indice de masa corporal bajo, escaso consumo de frutas y verduras, poca
actividad fisica, habito de fumar y niveles reducidos de vitamina D.® En 2015, el Panel Internacional para
NMO Diagnosis (IPND) propuso un conjunto de métodos de diagndstico criterios que cubre todo el complejo
conjunto de pacientes con o son AQP4-IG positivos, y que ahora son resumidos bajo el término general NMOSD.!
Estos criterios describen Caracteristicas clinicas basicas del NMOSD: Neuritis 6ptica, Mielitis transversa aguda,
Sindrome de area postrema, Sindrome agudo del tronco encefalico, Narcolepsia sintomatica o sindrome clinico
diencefalico agudo y Sindrome cerebral sintomatico con lesiones cerebrales tipicas de NMOSD.?

La resonancia magnética se utiliza para identificar y caracterizar lesiones en pacientes con sospecha de NMO
y ayuda a diferenciar entre NMO y MS. En la NMOSD los hallazgos radiologicos suelen ser de mayor magnitud
en comparacion a los provocados por otras enfermedades desmielinizantes como Esclerosis multiple; por
ejemplo, en la Neuritis optica se evidencian largos segmentos de inflamacion, observados en ponderancia T2
o T1 con contraste cubriendo mas de la mitad de la distancia desde la drbita hasta el quiasma. En parénquima
cerebral las lesiones periependimarias que captan contraste son tipicas de AQP4-NMOSD, pueden ocurrir en los
ventriculos laterales y el tercer o cuarto ventriculo. Las lesiones de EM suelen ser ovoides o perpendiculars
(Dedos de Dawson). Las lesiones subcorticales de sustancia blanca en NMOSD suelen ser grandes, confluentes,
unilaterales o bilaterales.® Sin el tratamiento adecuado, los pacientes con NMOSD pueden desarrollar una
discapacidad significativa con el tiempo debido a la recurrencia de ataques y recuperacion insuficiente de
enfermedades graves ataques. Con una mejor comprension de la patogénesis subyacente de NMOSD, se han
desarrollado nuevos farmacos anticuerpos monoclonales dirigidos contra tres componentes especificos de la
respuesta inmune, a saber, las células B, la via del complemento y la interleucina 6 (IL-6), resultando en
el desarrollo de inebilizumab, eculizumab y satralizumab respectivamente, que después de varios ensayos
controlados aleatorios prospectivos han provocado su aprobacion por la FDA para pacientes con NMOSD con
AQP4-1gG positivo: eculizumab en junio de 2019, inebilizumab en junio de 2020 y satralizumab en agosto 2020.®

En esta serie de casos clinicos permitira un abordaje general sobre el manejo del trastorno del espectro de
neuromielitis dptica.

METODO

Se realiz6 un analisis retrospectivo y descriptico de las pacientes que asistieron a consulta externa del
Hospital Escuela, que han sido diagnosticados y seguidos en los Ultimos 20 afios. Los datos fueron recolectados
a partir del expediente clinicos de los pacientes. Se respeto la privacidad de las pacientes y sus datos, segin
los criterios de Helsinki.
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De cada paciente se analizo la edad y el afio del primer evento diagnosticado, el sexo, los sintomas de
presentacion, las diversas pruebas complementarias diagnosticas, el tratamiento. Dentro de las pruebas se
realizo los anticuerpos anti-acuaporina 4, Banda oligoclonales, Anticuerpos Anti MOG, estudios de Resonancia
Magnética de columna cervical, dorsal y lumbar; asi como cerebral y de orbitas.

RESULTADOS

Las 8 (100,0 %) fueron pacientes femeninas, en edades entre 19 y 45 afos, con una media de 32 afnos. A
todas las pacientes 8 (100,0 %) se les realizd para el diagnostico los anticuerpos anti-acuapurina 4; 4 (50,0 %)
pacientes tenian Imagenes por Resonancia Magnética (IRM) de cerebro y orbitas sin alteracion. 8 (100,0 %)
pacientes recibieron tratamiento inmunosupresor con Metilprednisolona, 3 (37,5 %) de los pacientes recibieron,
ademas, tratamiento con Rituximab.
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5 (62,5 %) pacientes fueron diagnosticadas el ano 2024, 5 (62,5 %) pacientes confirmadas en el ano 2024. El
tiempo de evolucion de las pacientes se encuentra ente 5 meses y 12 anos. 3 (37,5 %) pacientes comenzaron
con tratamiento de Rituximab en el afno 2024.

DISCUSION

La neuromielitis dptica es una entidad nosoldgica cuyo sustrato fisiopatoldgico es la inflamacion del sistema
nervioso central por mediacion de anticuerpos cuya comprension se ha venido construyendo en la Gltima
centuria. La prevalencia estimada es de 0,34 a 10 pacientes por cada 100,000 personas, en poblacion adulta; en
el presente estudio, la muestra completa pertenece al sexo femenino, lo anterior concuerda con las estimacion
para poblaciones de raza blanca y negra en las cuales fue de 2,3 a 7,6 veces mayor en mujeres que hombres;
en la presente investigacion las pacientes presentan un rango de edad de 19 a 45 anos, lo cual contrasta con
estudios en poblaciones indias y espafolas en las cuales las edades con mayor prevalencia corresponden a los
rangos de 30 a 39 afos y 40 a 59 afnos, respectivamente.?”

El trastorno del especto de neuromielitis optica al encontrarse vinculado a anticuerpos contra la acuaporina-4
se le considera, como se comento, una enfermedad autoinmune, en esta investigacion las pacientes estudiadas
presentaban anticuerpos anti acuaporina-4 positivos, a excepcion de una de ellas cuyo resultado estaba por
confirmarse, siendo como se comento6 un rango de edades entre los 19 a 45 afos; estos resultados son similares
a los planteados por Arnett et al., quienes encontraron una edad media al diagnostico de 38,3 anos con los
anticuerpos citados positivos.®

La Imagen por Resonancia Magnética es clave en la evaluacion de la neuromielitis optica brindando
informacion relacionada a una posible lesion de la via optica. En la presente investigacion, el 50 % de los
casos no presentaban lesion en orbita y cerebral por este método diagndstico, en contraste, Wang et al., en su
investigacion, determinaron la presencia de lesiones hasta en 87 % de pacientes estudiados, siendo el nervio
optico el mas frecuentemente afectado.®

Por Gltimo, el Rituximab, un anticuerpo monoclonal quimérico ha sido utilizado en el tratamiento del trastorno
del espectro de neuromielitis dptica al igual que otras terapias, inmunosupresoras, como metilprednisolona,
y anticuerpos monoclonales; el medicamento citado se dirige a células B productoras de anticuerpos, en esta
investigacion un 37,5 % recibid tratamiento combinado con esteroide y Rituximab; presentando este Ultimo
menor tasa de recaida anual y, por tanto, mejor pronostico.?

CONCLUSIONES
El trastorno del espectro de neuromielitis optica es una enfermedad que requiere un diagndstico preciso,
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basado en la clinica, la deteccion de anticuerpos anti-acuaporina-4 y estudios de imagen. En la actualidad sigue
siendo un desafio en la neurologia y su manejo requiere un enfoque integral que abarque la investigacion, el
diagnostico temprano y la personalizacion del tratamiento.

La evidencia actual subraya la importancia de la identificacion temprana de los marcadores serologicos y el
uso de terapias inmunomoduladoras especificas para mejorar el pronostico y la calidad de vida de los pacientes.
La constante evolucion en la comprension de esta enfermedad invita a seguir explorando nuevas estrategias
terapéuticas que permitan un mejor control de la enfermedad y una menor carga para quienes la padecen.

CONSENTIMIENTO
Para la realizacion de este trabajo se obtuvo el consentimiento del paciente.
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