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RESUMEN 

 

El espectro de neuromielitis óptica (NMOSD) es una 

enfermedad inflamatoria idiopática desmielinizante 

del sistema nervioso central, caracterizada por 

episodios de desmielinización y daño axonal, 

mediados por inmunidad con compromiso del nervio 

óptico, médula espinal y cerebro de forma 

monofásica o en brotes y remisiones, siendo una 

causa de discapacidad en jóvenes y adultos. 

Aunque se debe tener en cuenta el diagnóstico de 

neuromielitis óptica (NMOSD) independientemente 

del origen étnico, se cree que la incidencia y 

prevalencia general de NMOSD es mayor entre los 

blancos, con las tasas más altas encontradas para los 

pacientes de ascendencia africana en algunos 

estudios. Esto contrasta con la esclerosis múltiple, 

que es más común en caucásicos de ascendencia del 

norte de Europa. 

La proporción de pacientes con NMOSD entre los 

pacientes con trastornos desmielinizantes 

inflamatorios varía entre las poblaciones. Si bien la 

NMOSD representa solo una pequeña proporción de 

pacientes adultos blancos con trastornos 

desmielinizantes inflamatorios, la mayoría de los 

cuales tienen esclerosis múltiple clásica, las tasas son 

mucho más altas en algunas poblaciones asiáticas. 

Durante años esta afección ha sido clasificada como 

variante óptico espinal de la esclerosis múltiple, pero 

el descubrimiento de los anticuerpos antiAQP4 ayudó 

a definir el espectro clínico relacionado a esta 

enfermedad. Asimismo, dichos anticuerpos se 

detectan en un alto porcentaje de los pacientes con un 

primer evento. 

Palabras Clave: Neuromielitis óptica, resonancia 

magnética, medula espinal, siringomielia. 
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ABSTRACT 

Neuromyelitis optica spectrum (NMOSD) is an 

idiopathic demyelinating inflammatory disease of 

the central nervous system, characterized by 

episodes of demyelination and axonal damage, 

mediated by immunity with involvement of the optic 

nerve, spinal cord and brain in a monophasic way or 

in outbreaks and remissions, being a cause of 

disability in young people and adults. 

Although a diagnosis of NMOSD must be taken into 

account irrespective of ethnic origin, the overall 

incidence and prevalence of NMOSD is thought to 

be higher among non-whites than among whites, 

with the highest rates found for patients of African 

descent in some studies. This is in contrast to 

Multiple sclerosis, which is most common in 

Caucasians of northern European ancestry. 

The proportion of patients with NMOSD among 

patients with inflammatory demyelinating disorders 

varies among populations, while NMOSD accounts 

only for a small proportion of white adult patients 

with inflammatory demyelinating disorders, most of 

whom have classic Multiple sclerosis, rates are 

much higher in some Asian populations. 

For years this condition has been classified as 

an opticospinal variant of multiple sclerosis, but 

the discovery of anti-AQP4 antibodies helped 

define the clinical spectrum related to this 

disease. In addition, these antibodies are 

detected in a high percentage of patients with a 

first event. 

Keywords: Neuromyelitis optical, magnetic 

resonance, spinal cord, syringomyelia. 

 

INTRODUCCIÓN. 

El trastorno del espectro de la neuromielitis óptica 

(NMOSD); anteriormente conocido como 

enfermedad de Dévic, es un trastorno inflamatorio 

del sistema nervioso central caracterizado por una 

desmielinización grave mediada por el sistema 

inmunitario y un daño axonal que afecta 

predominantemente a los nervios ópticos y la 

médula espinal. (1) 

Las primeras descripciones clínicas de NMOSD 

surgieron hace más de un siglo, cuando Devic y Gault 

documentaron una serie de pacientes con un curso 

monofásico de neuritis óptica bilateral y mielitis (2).  

Anteriormente se creía que la NMOSD y la esclerosis 

múltiple representaban una entidad patológica con 

fenotipos y expresión variables, con el 

descubrimiento de un anticuerpo sérico de 

inmunoglobulina G (IgG) específico de la 

enfermedad que se une selectivamente a la 

acuaporina-4 (AQP4) ha llevado a una mayor 

comprensión de que la NMOSD es distinta de la 

esclerosis múltiple remitente-recurrente clásica con 

respecto a la patogénesis, las características de 

imagen, los biomarcadores, la neuropatología y el 

tratamiento. (3) 

Se presenta el caso de una paciente con Trastorno del 

Espectro de Neuromielitis Óptica AQP4 positivo, en 

el cual la presencia de este anticuerpo fue importante 

y fundamental para el diagnóstico y tratamiento 

respectivo. 

 

DESARROLLO 

Se trata de una paciente de 54 años de edad que 

inició a sus 47 años con paresia de extremidades 

superiores, fue diagnosticada de siringomielia 

(Figura N°1) por lo cual la intervienen 

quirúrgicamente. 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura N°1. RMN T2 corte sagital  se observan lesiones focales con 

señal hiperintensa en T2 compatible con lesión siringomielica a nivel 

de columna cervical desde C1 A C6. 
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Cuatro años después, en Febrero del 2021 

paciente debuta con pérdida de la visión 

unilateral izquierda que remite de manera 

espontánea en dos días, y luego manifestó 

presentar otro episodio de paresia en 

extremidades superiores acompañado de 

hipoestesia en miembro superior izquierdo, que 

la motiva a una nueva consulta médica siendo 

derivada al área de neurología. 

 

El examen físico neurológico llama la atención 

edema de papila izquierdo, a nivel motor fuerza 

muscular valorada en 2/5 en escala de Daniels 

en extremidades superiores, hiperreflexia 

generalizada, al evaluar sensibilidad se valora 

hipoestesia en extremidad superior izquierda a 

nivel de C6, C7, C8 con EDSS (Escala de 

Discapacidad Ampliada de Kurzke) de 7 

puntos. Se realiza una resonancia magnética 

simple de columna cérvico-dorsal (Figura N°2). 

 

 
Figura N°2. RMN de columna cervical T2 corte sagital, se observa 

aumento de señal y engrosamiento de la médula a nivel cervical en C5 

y C6, compatible con mielitis transversa. 

 

 
 

 

 

 

 

Figura N°3. RMN de columna dorsal en T2 corte sagital, se observa 

aumento de señal y engrosamiento de la médula a nivel dorsal desde T1 

A T7, compatible con mielitis transversa longitudinalmente extensa. 

 

Se realiza exámenes de laboratorios 

complementarios entre ellos el anticuerpo IgG-

AQP4 en sangre con resultado positivo, es 

diagnosticada en este momento de Trastorno del 

Espectro de Neuromielitis Óptica AQP4 

positivo, cumpliendo los criterios para establecer 

el diagnóstico, recibiendo tratamiento con 

corticoides y aziatropina, con escala EDSS de 2 

puntos al alta médica. En sus controles 

posteriores se establece poca adherencia al 

tratamiento, sin presentar recaídas. 

 

Dos años después en Septiembre del 2023, 

paciente intercurre con disestesias en tórax 

anterior, dolor torácico, y disnea de medianos 

esfuerzos, por lo que acude para valoración al 

área de emergencia, siendo derivada al 

departamento de neurología nuevamente, en su 

valoración neurológica paciente alerta y orientada, 

papilez papilar izquierdo, a nivel motor cefaloparesia 

4/5, hiperreflexia generalizada, fuerza muscular 

valorada en escala de Daniels 3/5, hiperestesia 

táctil en hemicara derecha, hipoestesia a nivel de 

T6, sensibilidad vibratoria disminuida en región 

crural distal en miembro inferior izquierdo, 

escala EDSS de 7 puntos, una radiografía de  
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tórax y electrocardiograma normal, estudio de  

neuroimagen se realiza resonancia magnética 

de columna cervical y dorsal simple y 

contrastada (Figura N°4). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Figura N°4. RMN de columna dorsal T2 corte sagital, se observa 

aumento de señal y engrosamiento de la médula a nivel dorsal en T6. 

 

Estudios de laboratorio entre ellos panel viral 

hepatitis B, hepatitis C, citomegalovirus, herpes I y 

II, VDRL que se reportaron como normales, 

marcadores tumorales CEA, AFP, CA 125, CA 199, 

CA 153 reportados todos con normalidad, excepto 

marcador CIFRA. Recibe tratamiento con 

metilprednisolona 1 gramo intravenoso por 5 días, 

con evolución clínica satisfactoria. 

 

Se inicio tratamiento con inmunoglobulina 

intravenosa en busca de un efecto 

inmunomodulador, recibe rituximab 650 mg/m2 en 

total 4 dosis, 1 dosis semanal, con mejoría de los 

síntomas sensitivos y con escala EDSS de 2 puntos. 

 

 

 

DISCUSIÓN 

La prevalencia del Trastorno del Espectro de 

Neuromielitis Óptica AQP4 positivo en adultos oscila 

entre 0,37 y 10 por 100.000 personas. La incidencia 

en mujeres es hasta 10 veces mayor que en hombres. 

(4) 

 

La NMOSD con AQP4-IgG puede diagnosticarse 

cuando se reconoce uno de los seis síndromes 

centrales típicos (neuritis óptica, mielitis aguda, 

síndrome de área postrema, síndrome agudo del 

tronco encefálico, narcolepsia sintomática o síndrome 

clínico diencefálico agudo con lesiones diencefálicas 

de resonancia magnética típicas de la NMOSD, 

síndrome cerebral sintomático con lesiones cerebrales 

típicas de la NMOSD); y se asocia con 

seropositividad para AQP4-IgG detectada por el 

mejor método disponible cuando se excluyen 

diagnósticos alternativos. (5) 

 

También el diagnóstico incluye a pacientes 

seronegativo para AQP4-IgG cuando presentan al 

menos dos características clínicas básicas como 

consecuencia de uno o más ataques clínicos, y se 

cumplen todas las condiciones siguientes:  al menos 

una característica clínica central debe ser típica de 

NMO (neuritis óptica, mielitis aguda con mielitis 

transversa longitudinalmente extensa  o síndrome de 

área postrema); diseminación clínicamente probada 

en el espacio (dos o más síndromes clínicos centrales 

diferentes) con requisitos adicionales de resonancia 

magnética específicos para cada síndrome clínico; 

prueba negativa para AQP4-IgG y exclusión de 

métodos alternativos. (4) 

 

La seropositividad asintomática para AQP4-IgG o las 

lesiones asintomáticas de resonancia magnética 

características de la NMOSD son insuficientes para el 

diagnóstico. Además, un solo ataque clínico de la 

enfermedad no es diagnóstico en pacientes 

seronegativos para AQP4-IgG. (3) 
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CONCLUSIÓN 

El trastorno del espectro de Neuromielitis 

óptica AQP4 positivo tiene escasa prevalencia 

e incidencia por lo que ante una alta sospecha 

clínica el paciente debe ser derivado al área de 

neurología para su diagnóstico y no retrasar su 

tratamiento así evitar secuelas que pueden dejar 

con discapacidad importante al paciente lo que 

puede llevar a una mayor tasa de mortalidad de 

esta enfermedad. 

 

El diagnóstico debe realizarse de acuerdo a los 

criterios clínicos y radiológicos, aclarando y 

destacando que el estudio del anticuerpo AQP4 es de 

gran ayuda para el diagnóstico, pero no es 

fundamental porque aún sin este marcador 

específico en suero se puede llegar a definir el 

diagnóstico. 
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