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RESUMEN

Introduccidn: |la neuritis Optica se presenta generalmente en la edad pediatrica después de un
proceso infeccioso. La encefalomielitis aguda diseminada (EAD) es una de las enfermedades
desmielinizantes que afectan el nervio 6ptico y, su presentacion es a los 5-6 anos.

Presentacion de caso: se presenta un caso clinico de una paciente femenina de 5 afios de edad
que a las 2 semanas después de infeccion respiratoria alta aguda; comenzo6 con nistagmo vertical,
ataxia, fiebre y cefalea, se planted una cerebelitis aguda post infecciosa, se tratd con aciclovir 5
dias, antibidtico endovenoso, manitol y esteroides. Se egreso y a los tres dias comenzd con diplopia

y vomitos que la llevaron a la deshidratacion, se ingresd con aciclovir por 5 dias mas y antibidtico
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endovenoso por 7 dias por orina positiva. A los 15 dias presentd dolor en el ojo derecho que se
exacerbaba con los movimientos oculares, visidén borrosa, fondo de ojo: edema del nervio 6ptico.
Discusion: el estudio de los potenciales evocados visuales mostré aumento de la latencia y en el
de imagen por resonancia magnética, lesiones hipertensas en talamo, preventricular derecha, y
frontal izquierda. El tratamiento temprano puede evitar secuelas neuroldgicas.

Conclusiones: se arribd al diagnostico de neuritis dptica desmielinizante por encefalomielitis
aguda diseminada y se recomendé el tratamiento con corticoides endovenosos.

Descriptores DeCS: NEURITIS OPTICA/diagndstico, ENCEFALOMIELITIS AGUDA
DISEMINADA/diagndstico, POTENCIAL EVOCADO VISUAL, IMAGEN POR RESONANCIA MAGNETICA.

ABSTRACT

Introduction: optic neuritis usually occurs in children after an infectious process. Acute
disseminated encephalomyelitis (EAD) is a demyelinating disease affecting the optic nerve and it
occurs at 5-6 years.

Clinical case: a clinical case of a five-years-old female patient is presented, two weeks after acute
upper respiratory infection; it began with vertical nystagmus, ataxia, fever and headache, acute
postinfectious cerebellitis was suspected, treated with acyclovir, intravenous antibiotic, mannitol
and steroids for five days. Three days after discharged she began with diplopia and vomiting that
led to dehydration, she was readmitted with acyclovir for 5 more days and intravenous antibiotic
for 7 days for positive urine. At 15 days she had pain in the right eye that was exacerbated by eye
movements, blurred vision, fundus: optic nerve edema.

Discusion: the study of visual evoked potentials showed increased latency and the magnetic
resonance imaging, hypertensive thalamic lesions, preventricular right and left front. Early
treatment can prevent neurological sequelae.

Conclusion: demyelinating optic neuritis was diagnosed with acute disseminated
encephalomyelitis. She was treated with intravenous corticosteroids.

Subject heading: OPTIC NEURITIS/diagnosis, ACUTE DISSEMINATED
ENCEPHALOMYELITIS/diagnosis, VISUAL EVOKED POTENTIAL, MAGNETIC RESONANCE IMAGING.

INTRODUCCION

El término neuritis optica (NO) se refiere literalmente a la inflamacion del nervio éptico de cualquier
etiologia. Podemos clasificarlas genéricamente en tipicas (enfermedades desmielinizantes) y
atipicas producidas por otros procesos. Sin embargo, en la practica médica se considera NO a toda

afeccion desmielinizante del nervio dptico, ya sea idiopatico o asociado a esclerosis multiple (EM).
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La neuritis éptica desmielinizante (NOD) es la neuropatia éptica encontrada con mayor frecuencia

en la practica oftalmoldgica, después del glaucoma. Segun afecten a la porcion intraocular o
preliminar del disco éptico o, la porcidn retrobulbar, las diferenciamos en papilitis y neuritis

retrobulbar respectivamente. -3

Existe otra clasificacion que incluye a la neuropatia optica bilateral simultanea: la neuritis dptica

ocurre en el otro ojo alrededor de las tres semanas y la neuropatia éptica secuencial: ocurre en el

otro ojo pero separada por un periodo de mas de tres semanas. '3

A nivel mundial es una entidad ampliamente difundida y principalmente estudiada en poblacion
adulta; ya que la descripcion clinica y evolutiva de esta entidad estudiada en los adultos (el
ONNTT- Optic Neuritis Treatment Trial) donde se realizd un seguimiento de 448 adultos con
neuritis optica durante 10 afios. Sin embargo, la presentacion clinica y el cuadro evolutivo en la
edad pediatrica difiere comparativamente a los cuadros en la poblacién adulta, son pocos los

estudios donde se incluye poblacion en la edad pediatrica debido a la poca cantidad de casos;

ademas, no existen estudios comparativos sobre respuesta al tratamiento en la neuritis optica en la

edad pediatrica a diferencia de la poblacion adulta.*

En los adultos tiene una incidencia de 1-5 por 100,000 h/afo, se presenta en todo el mundo, se
presenta unilateral y el riesgo de desarrollar EM se establece en un 38 % en los siguientes 10
anos. > En la poblacién pediatrica estas cifras no estan bien establecidas, aunque parece ser es

menor que el la adulta. ©

Las enfermedades desmielinizantes constituyen un grupo de enfermedades poco difundida en la
edad pediatrica. Y la neuritis dptica forma parte del espectro de enfermedades inmunomediadas
desmielinizantes que comprometen el sistema nervioso factibles de ser tratadas y que requieren

diagnostico precoz para evitar la morbilidad visual a corto y largo plazo.

La encefalomielitis aguda diseminada (EAD) Proceso inflamatorio agudo o subagudo del sistema

nervioso central caracterizado histolégicamente por multiples focos de desmielinizacion.

un

Habitualmente precedida por una infeccidén inespecifica 0 mas raramente vacunacion, que involucra

predominantemente la sustancia blanca (SB) supra e infratentorial y medular y con menor

frecuencia la sustancia gris (SG) cortical y profunda. 7
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En primer lugar, la EDA ocurre tipicamente 1 a 14 dias después de la vacunacién o menos de 1
semana después de la aparicion de un exantema agudo. La encefalomielitis diseminada aguda es
mas comun durante los meses de invierno y se ve por lo general después de una enfermedad
respiratoria. Los sintomas de la EAD son de aparicion rapida y al principio son de tipo encefalitis, es
decir, fiebre, fatiga, cefalea, ndusea y vomito, ataxia, en casos graves, convulsiones y coma y ser

eventualmente fatal. 8°

Su frecuencia en menores de 18 afios se estima entre 0,4 y 0,9/100.000/afio, por lo que la
publicacién de grandes series es infrecuente. La mayoria de los casos se agrupan en los meses frios

de afio, lo que sugiere una influencia viral. 10

La patogenia de la EAD no esta completamente aclarada, se postula que se deberia a una reaccion
cruzada entre la respuesta inmune celular y humoral contra antigenos virales y bacterianos y

antigenos de mielina, lo que lleva a una desmielinizacién mediada por complejos inmunes. !

Se reconoce una base autoinmune desencadenada por un estimulo ambiental sobre individuos
genéticamente predispuestos. Se ha postulado que un antigeno comun compartido por el agente
infeccioso y la mielina desencadena una respuesta autoinmunitaria, en la que participan linfocitos
T del tipo CD4+ y CD8+, frente a antigenos de la mielina, como la proteina basica de la mielina
(PBM), la proteina proteolipidica y la glicoproteina de la mielina del oligodendrocito. También se
implica a los linfocitos B en la respuesta inmunitaria a través de anticuerpos antigangliésidos

(GM1). Estos y otros mecanismos conducen a la desmielinizacién y lesién axonal.

La histologia de la EMAD muestra areas de inflamacién y desmielinizacién perivenosas, con
infiltracion por monocitos, neutrofilos y macréfagos. En estadio tardio se observan hiperplasia

astrocitica y gliosis. 12

Puede presentarse una fase prodrémica de fiebre, cefalea, malestar general y vomitos; los cuales,
a su vez, pueden estar seguidos de diferentes manifestaciones neuroldgicas, entre estas las mas
comunes son signos piramidales, hemiparesia, alteracidon de la conciencia y ataxia cerebelar.
También pueden presentarse paralisis de pares craneales, meningismo, convul-siones, afeccion de
médula espinal, pérdida de la visidon (neuritis éptica), afasia, sindromes extrapiramidales y

hemiparestesia. 13-15
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En el cuadro de neuritis éptica tipicamente existe deterioro agudo de la visién en un ojo que
avanza en horas a dias. La gran mayoria manifiestan dolor leve al movimiento de los ojos que
pueden ocurrir antes o al mismo tiempo que la pérdida visual. Esta presente la disminucidn de la
vision al color y la sensibilidad al contraste, defecto pupilar aferente relativo y nervio dptico normal

o edematoso. 16-1°

Los estudios indicados ante la sospecha de una neuritis dptica son la imagen por resonancia

magnética (IRM) y el potencial evocado visual (PEV). 620

La EAD es una enfermedad rara segun la literatura, se ha descrito que puede asociarse a neuritis
oOptica, con muy pocos casos reportados, por la necesidad de su diagndstico temprano y adecuado

tratamiento para evitar secuelas neuroldgicas es que presentamos un caso clinico.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 5 afios de edad, que aproximadamente 2 semanas después de
haber presentado una infeccion respiratoria alta aguda, comenzd con movimientos involuntarios de
los ojos hacia arriba (nistagmo vertical), pérdida del equilibrio, dificultad para caminar (ataxia),
fiebre y dolor de cabeza. Puncion lumbar y hemocultivo negativo. Se diagnostico cerebelitis aguda
post-infecciosa, y se ingreso en sala de terapia del hospital infantil con tratamiento (aciclovir

bulbos 250 mg por 5 dias, ceftriaxona, manitol y dexametazona endovenoso (EV).

Se indicé IRM y tomografia simple TC de crdneo ambas normales. Por mejoria clinica se valoro el
egreso. A los tres dias del alta comenzé con vision doble y vomitos que la llevaron a la
deshidratacion por lo que fue ingresada nuevamente, se indicaron complementarios de sangre y
orina, esta ultima positiva. Se indicé aciclovir por 5 dias mas para completar 10 dias de
tratamiento mas antibidtico EV (cefepime bulbo. 1 g, amikacina) por 7 dias. Pero mantenia aun la

fiebre y el dolor de cabeza.

Se indicd RX de craneo para descartar una sinusitis, con resultados negativos.

A los 4 dias de este cuadro comenzd con lesiones en genitales externos, regién perianal y comisura
labial (micosis por Candida albicans) se indico tratamiento con nistatina. Después de 15 dias

aproximadamente se observa una mejoria relativa, pero comienza con dolor en el ojo derecho que

se exacerbaba con los movimientos oculares, visidon borrosa y que veia mas oscuro con ese 0jo que
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con el ojo izquierdo y acude a nuestra consulta de neuro-oftalmologia del Centro Ambulatorio del

Hospital Carlos Manuel de Céspedes en Bayamo.

HISTORIA FAMILIAR NEGATIVA PARA ENFERMEDADES OCULARES Y NEUROLOGICAS

Examen fisico oftalmolégico:

Agudeza visual sin cristales por cartilla de Snellen (AVMC) ojo derecho (OD): 06, OI: 1.0

Test de Ishihara para color (eje rojo- verde): caida del color en OD1/21, OI 21/21

Campo visual por confrontacion: escotoma relativo central en OD

Defecto pupilar aferente relativo positivo en OD

Oculomotilidad completa normal y no dolorosa, movimientos sacadicos y de seguimiento normales.
Biomicroscopia normal en AO

Fondo de ojo: OD disco 6ptico de bodes no definidos en sector superior e inferior con edema de
capa de fibras, ninguna celularidad vitrea, no exudacion.

OI: normal. Disco optico de bordes definidos, tamafio y color normal, macula con brillo foveal.

Por el cuadro clinico los hallazgos en el examen fisico se planted una neuritis éptica autoinmune de

posible causa desmielinizante.

A los tres dias comenzdé con disminucién de la vision en el ojo izquierdo. OD cuenta dedos a 3m y
0I10.2
PEV compatible con enfermedad desmielinizante. Latencia 128 en OD y 125 en OI. Diagnéstico de

neuritis optica desmielinizante simultanea bilateral.

Se atendid por remision en el Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia, donde se realizé
hemoquimica, heces fecales, coprocultivo con resultados negativos; asimismo se estudié el liquido
encefalorraquideo. Se indico tratamiento con pulso de metilprednisolona bulbos 500mg EV luego
prednisona 1 a 2 mg/kg/dia y vitaminas complejo B intramuscular. A los tres dias de iniciado el
tratamiento se realizé IRM pues la anterior no fue Gtil para diagndstico observandose T2 Y flair
lesiones hiperintensas en talamo derecho y peiventricular del mismo lado y subcortical en region

Frontal izquierda.

El diagnostico por IRM mostré encefalomielitis diseminada aguda. (Fig. 1; Fig. 2; Fig. 3; Fig. 4).
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Fig. 3. Imagen IRM hiperintensas peiventricular Derecho y subcortical en regién

Fontal izquierda.
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Fig. 4. Imagen IRM derecha 6 meses después normal.

Al quinto dia de tratamiento la paciente comenzé a mejorar vision, llegando a los 6 meses a 0.8 en

OD por secuela (palidez sectorial del disco éptico) y 1.0 en OI con IRM negativa.

DISCUSION

Es conveniente realizar una buena integracion de los datos clinicos en el interogatorio, en nuestro
caso, por ejemplo una infeccion respiratoria alta aguda dos semanas antes del cuadro neuroldgico,
la edad de la paciente, y los sintomas oftalmoldgicos son datos importantes, asi como la
exploracion clinica con busqueda intencionada de las caracteristicas que permitan apoyar el

diagndstico.

El principal diagnéstico diferencial planteado fue la infeccion del SNC vy, al igual que en todas las
series publicadas, fue la primera etiologia a descartar a través del estudio del LCR, realizandose

tratamiento empirico antibidtico y antiviral hasta haber descartado la misma. 7

La neuritis optica es una condicion infrecuente en la poblacidn pediatrica en la que subyace
generalmente una causa virica. El diagnéstico se realiza de la misma forma que en la poblaciéon
adulta, sin embargo su presentacion es tipicamente bilateral, con una AV muy reducida y con

edema papilar (papilitis). Predominan las papilitis sobre las formas retrobulbares. 18

En los adultos, el cuadro tiende a ser unilateral, de predominio retrobulbar y tiene una tasa de
conversion a EM que varia entre un 13 % y un 85 % segun la region estudiada. Hasta un 75 % de
los casos cumpliran criterios de EM en los siguientes 15 afios y un 20 % de pacientes con EM

debutan con NO como sindrome clinico aislado. > 7+ 2!
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La presentacidn tipica de la neuritis dptica se corresponde con una pérdida brusca y unilateral de
AV, desde niveles de 0.8 en escala decimal hasta la no percepcién de luz (NPL). El 90 % de los
pacientes refieren dolor de intensidad variable, bien de localizacidn periocular, asociado a la
motilidad ocular extrinseca o como preludio de la neuritis Optica. Otras caracteristicas clinicas de la
neuritis optica incluyen discromatopsia, funcidn de sensibilidad al contraste reducido, afectacién del
campo visual, con escotomas que pueden ser centrales, paracentrales o altitudinales, y sobre todo

la presencia de un defecto pupilar aferente relativo, mas evidente en los cuadros unilaterales. > 22

En un 40 % de los nifos es unilateral. La forma de afectacion bilateral se define como la caida de la
agudeza visual en ambos ojos simultaneamente o dentro de las dos semanas de la afectacion del
primero. ® Tipicamente, la pérdida de la agudeza visual es grave y en mas del 80% de los nifios se
registra una agudeza visual de 20/200 o menos en el ojo afectado. Existe ademas un defecto de la

respuesta pupilar a la luz (pupila aferente) y defectos en el campo visual (escotoma central). /6

Al fondo de ojo se observa un edema limpio del disco, pueden definirse los bordes del anillo
escleral por retroiluminacion debido a que sus exudados son de poco contenido proteico y de
elementos formicos. Lineas de Paton generalmente presentes. Desaparicidén de la excavacion. Poca

o ninguna celularidad vitrea, predomina el edema de fibras. Puede haber exudaciéon. 23

Los potenciales evocados visuales confirman el diagnostico, Suppiej et al, mostraron que todos los

pacientes que estudiaron con neuritis optica los potenciales evocados visuales estaban anormales.
20

Los potenciales evocados visuales no sélo revelan el grado de afectacién de la trasmisién del nervio
optico sino que constituyen una forma no invasiva de controlar la recuperacion. El registro muestra
una conduccidn enlentecida e incluso puede ser anormal en aquellos pacientes con afectacion visual

subclinica. ©

La tomografia craneal suele ser normal, la resonancia magnética es la mejor prueba para lograr el
diagnostico de EAD, ya que detecta lesiones multifocales de la sustancia blanca especialmente en
secuencias T2 y Flair multiples lesiones hiperintensas supra e infratentoriales, asimétricas. No es
infrecuente la afectacion de la sustancia gris superficial y profunda, fundamentalmente del tdlamo y
de los nucleos de la base, pero es poco comun la afectacion de las regiones periventriculares, a
diferencia de la esclerosis multiple., aunque éstas pueden aparecer mas tardiamente, con un

desfase clinico imagenoldgico de 5 a 22 dias. 242°
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Como muestra la literatura el diagndstico se basa en los antecedentes del paciente, cuadro clinico,
en el PEV y la IRM siendo esta ultima el método mas eficaz en detectar las alteraciones de la

sustancia blanca.

En cuanto al tratamiento la Optic Neuritis Treatment Trial ONTT realizé un ensayo clinico hecho
donde los pacientes con neuritis optica desmielinizante se dividieron en 3 grupos distintos a los que
se le sometid a un tratamiento diferente: grupo 1: se traté con Prednisona oral, el grupo 2 con

methylprednisolona intravenosa, y el grupo 3 con un placebo.

Los resultados fueron, que a las seis semanas todos los grupos recuperaban vision,
independientemente del grupo al que pertenecieran; e incluso el grupo sometido al tratamiento con
prednisona oral iban peor, y los tratados con esteroides intravenosos evolucionaban mejor que el
resto. Los corticoides orales solos estan contraindicados porque no ofrecen beneficios y doblan la

tasa de recurrencia de neuritis optica. 2627

Si el tratamiento de esta enfermedad se instaura de manera temprana, mejora el prondstico del
paciente. Este tratamiento se basa en el uso de corticoides sistémicos, con mejores resultados
vistos con el uso de metilprednisolona que con el de dexametasona. Aunque no existen estudios
aleatorizados en nifios se recomienda la metilprednisolona en dosis de 30 mg/kg/dia (max. 1.000
mg/dia) de tres a cinco dias. En el seguimiento de los pacientes, puede observarse déficits
neuroldgicos residuales, pero la resolucién completa clinica y radioldgica es la norma habitual (en

torno al 90% de casos).

En general, el prondstico para la recuperacién visual con tratamiento es bueno, sin embargo, la

mayoria de los pacientes tienen un deterioro de la vision duradero, como sucedié en nuestro caso.

CONCLUSIONES
v' La anamnesis, y examen clinico es de vital importancia. Estudios como los PEV y la IRM nos
ayudan a confirman el diagnostico.
v Los corticoides endovenosos contindan siendo la terapia de eleccion en las neuritis dpticas,

un tratamiento temprano puede evitar secuelas neuroldgicas.
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