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Resumen: La neuromielitis éptica (NMO) es una enfermedad desmielinizante del
sistema Nervioso Central, con morbilidad, mortalidad alta, con respuesta favorable
al tratamiento inmunosupresor y asociacién infrecuente a enfermedades
inmunolégicas como Lupus Eritematoso Sistémico. Se reporta caso de un
adolescente con diagndstico de Neuromielitis 6ptica que presento durante su
evolucién Lupus Eritematoso Sistémico. Su evolucién fue adecuada por la respuesta
favorable a terapia inmunosupresora.

Palabras clave: Lupus eritematoso sistémico, Neuromielitis optica de Devic,
neuritis dptica..

Abstract: Optic neuromyelitis (NMO) is a demyelinating disease of the Central
Nervous System, with morbidity, high mortality, favorable response to
immunosuppressive treatment and infrequent association to immunological
diseases such as Systemic Lupus Erythematosus. We report the case of a teenager
with a diagnosis of Optic Neuromyelitis who presented Systemic Lupus
Erythematosus during his evolution. Its evolution was adequate due to the
favorable response to immunosuppressive therapy
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La neuromielitis éptica (NMO) es una entidad perteneciente, a un
grupo de padecimientos desmielinizantes del sistema nervioso;
descrito por Eugene Devic en 18941,2,3, y se caracterizada por
hallazgos clinicos, imagenoldgicos y de laboratorio que constatan
neuritis Optica, mielitis aguda con lesién longitudinal de mas de tres
segmentos medulares y seropositividad para anticuerpos IgG
especificos, contra el canal de acuaporina 4 (AQP4 (AQP4-Ab))2,3.
En la actualidad existe evidencia de la asociacién con enfermedades
autoinmunes (Lupus eritematoso sistémico 75%4, sindrome de
Sjogren, miastenia grave, tiroiditis de Hashimoto, deficiencia de
vitamina B12 por autoinmunidad y exposicién tdxica, etc.)3,5.

En cuanto a la prevalencia mundial afectaba a, cinco personas por
millén de habitantes por afio y es de tres a nueve veces mayor en
mujeres que en hombres, con una edad de aparicién que varia desde la
nifiez hasta la adultez tardia (media de 20 a 50 afos entre adultos y
4,5 anos entre ninos), la tasa de mortalidad es de aproximadamente el
33%3.

Se trata de un trastorno autoinmune gravemente discapacitante del
SNC3, en algunos casos con una evolucién desfavorable y pronostico
malo para la funcién renal a pesar de un diagnéstico oportuno y
tratamiento adecuadol. Tradicionalmente, la NMO se ha
diagnosticado con la clinica o criterios solos, pero recientemente los
criterios de consenso han recomendado; combinando clinica,
seroldgica y resultados de neuroimagen6. Siendo el estudio de imagen
ideal para el diagndstico, la resonancia Magnética Nuclear (RMN),
que muestra lesiones en la sustancia blanca en tres o mis segmentos
vertebrales (a menudo difusos)1,7.

En cuanto al tratamiento, segiin diversos estudios, los sintomas
suelen remitir con el uso de esteroides, seguido de analogos de purina
o de alquilantel. Presentamos el caso clinico de un adolescente de 14
afos de edad con diagnéstico de Neuromielitis ()ptica asociado a
Nefritis Lupica Clase IV-G, debido a que es una patologia poco
frecuente a nivel mundial y origen poco conocido, lo que nos permitié
realizar algunos comentarios al respecto.

Reporte de caso

Se trata de adolescente masculino de 14 anos de edad conocido en
el servicio de neurologia desde el 2004 por regresién del desarrollo,
caidas  frecuentes, posteriormente  imposibilidad para la
deambulacién, siendo diagnosticado de Enfermedad de Devic o
Neuromielitis Optica el 2008 por cumplir los siguientes criterios:
Neuritis éptica, Mielitis aguda, resonancia magnética con lesiéon
medular, Seropositividad para Anti AQP4. Por lo que amerito
tratamiento con inmunomodulador de forma semestral en 3
ocasiones y actualmente en tratamiento con gabapentina, tizanidima
y Calcitriol.
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En agosto del 2019 empieza por presentar edema en miembros
pélvicos con patrén de presentacién intermitente con predominio en
zonas declives, con févea, no doloroso, sin predominio de horario, sin
atenuantes ni exacerbantes. Asimismo, se agreg(') dolor en regio'n
lumbar ocasional, asociado a fiebre de 38,4°C. En septiembre 2019
presencia de aftas orales, con examen general de orina con proteinas
500mg/dl, hematuria glomerular. Visto por nefrologia en septiembre
del 2019 por evidencia de proteinuria y hematuria, siendo revalorado
por el servicio en octubre del 2019:

Laboratorios de Biometria hematica: Hemoglobina: 13,7gr/dl,
Hematocrito, 43%, Plaquetas 266mil, linfocitos 950mil. Quimica
sanguinea: Creatinina sérica 0.8mg/dl. Complemento C3: 55mg/dl
(83-177mg/dl), C4: 6mg/dl (15-45mg/dl). Inmunoldgicos: ANA
1:80 patrén homogéneo, Anti DNA positivo. Examen General de
Orina: Proteinas 500mg/dl, leucocitos 8-10XC, cilindros hialinos y
granulosos, eritrocitos 20-25 por campo con 80/100 dismorficos.
Proteinuria 108mgm2.hra, creatinuria 14mg/dl Ecografia renal
octubre 2019: Rifadén Izquierdo 10,4x45, Rindén Derecho 91x57
ambos en p 95 para la talla, con relacién cortimedular conservada.

Segun los criterios diagnésticos del Colegio Americano de
Nefrologfa para lupus Eritematoso sistémico8cumplié 6 de 11 por lo
que se realizé biopsia renal 25 octubre 2019 con reporte de:
Microscopia Optica: Glomerulonefritis por complejos inmunes con
patrén Membranoproliferativo (Figura 1).

Figura 1
Figura 1. Microscopia de luz: Proliferacién mesangial, paredes capilares engrosadas (asa de alambre),
hipercelularidad endocapilar.

Inmunofluorescencia: Positivo IGA, IGM, C3, Clq (casa llena).
Indice de actividad: 16/24 y cronicidad: 2/12 (Figura 2)
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Figura 2
Figura 2. Inmunofluorescencia: Tincién granular global de las paredes capilares glomerulares,

lesiones de asa de alambre se debe a depdsitos subendoteliales y mesangiales (IgM, IgG, IgA, C3 'y
Clq CASALLENA)

Por lo que se llega al diagndstico de Nefritis Lupica Clase IV-G,
recibi¢ tratamiento inicialmente con bolos de metilprednisolona
30mgkgdo (3 dosis), posteriormente manejo con inhibidor de
calcineurina tipo ciclosporina, inhibidor de enzima convertidora de
angiotensina con la que se evidencia con respuesta adecuada por:
Creatinina 0.4mg/dl, linfocitos 1 300mil, Complemento: C3: 87mg/
dl, C4: 26mg/dl, proteinuria: 51mg.m2.hra, eritrocitos negativos.

Discusion

La neuromielitis 6ptica (NMO) es una enfermedad
desmielinizante recurrente que afecta principalmente al Sistema
Nervioso Central (médula espinal y nervios 6pticos), asociado a
autoanticuerpos contra la acuaporina-42,9. Tiene una alta morbilidad
precoz y mortalidad debido a la severidad de sus recurrencias. Entre
25 y 30% fallece a S5 anos del inicio de la enfermedad,
aproximadamente el 50% usard silla de rueda a 7 anos de evolucién y
entre 60y 70% evolucionard con pérdida de la visién de al menos de
un 0jo10,11; Por lo tanto, el diagndstico ripido de este trastorno es
obligatorio7, debido al curso recurrente, que puede causar una
discapacidad temprana3.

La terapia inmunosupresora agresiva reduce significativamente las
recurrencias hasta 6 vecesl2,13, no existen recomendaciones
especiﬁcas en casos en que se superponen [a NMO y LES, sin
embargo, se reporta que las dosis elevadas de esteroides, seguidos de
inmunosupresién prolongada con firmacos tipo azatioprina, mofetil
micofenolato, metotrexato, parecen ser la terapia mas adecuada para
la prevencion de recurrencias. En casos mds resistentes se sugiere el
rescate con inmunoglobulina endovenosa o plasmaféresis y terapia de
mantenimiento con rituximab, ciclofosfamida o combinacién de
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rituximab mas metotrexato, casos mas extremos de NMO asociado a
LES han respondido a dosis inmunoablativas con ciclofosfamida en
asociacién con factor estimulantes de colonias de granulocitos4, en
nuestro caso el paciente recibié tratamiento inicial con bolos de
metilprednisolona y posteriormente manejo con inhibidor de
calcineurina tipo ciclosporina, IECA con la que se evidencio adecuada
respuesta

Por dultimo, es conocida la asociacidon con enfermedades
autoinmunes organoespecificas como son la miastenia gravis,
tiroiditis autoinmune, anemia perniciosa, colitis ulcerosa y pl’lrpura
trombocitopenia idiopdtica y no organoespecificas como el lupus
eritematoso sistémico (LES), sindrome antifosfolipido y sindrome de
Sjogren (SS)5,14,15,16. Ademds, algunos casos de NMO pueden estar
asociados con neoplasiasl7. Existen reportes de estudios donde
informan la coexistencia de la Neuromielitis éptica y enfermedad
autoinmune en el 28%, yenl a2% la asociacién con Lupus
Eritematosos sistémicol8. Aunque la NMO rara vez se describe en
pacientes con LES, puede aparecer como una primera manifestacién
de LES. Los anticuerpos que se encuentran con mayor frecuencia son
los anticuerpos antinucleares en un 43,8% (ANA) y el anti-Ro/anti-
La (15,7%)4,19, en relacion a la patologfa estudios posteriores indican
la existencia de autoanticuerpos séricos muy especificos
(denominados NMO-IgG o anticuerpos AQP4 (AQP4-Ab))3
formado parte de los criterios de diagndstico de NMO, nuestro
paciente mostro Seropositividad para Anti AQP4, la importancia de
estos radica en el papel en la mediacién de la flujo de agua entre las
células gliales y los espacios del LCR6

El pronéstico de la enfermedad es malo por el deterioro gradual de
las condiciones generales y depende del nimero de recaidas dentro de
los 2 primeros afos posterior al diagnéstico, gravedad del primer
ataque, inicio de la enfermedad en edades avanzadas y la asociacién a
trastornos inmunol(')gicos4.

En conclusién, el diagnéstico rdpido y el inicio temprano de un
tratamiento agresivo son esenciales si se desea una recuperacion
significatival8, por lo que es crucial el conocimiento de la patologia y
un alto nivel clinico de sospecha, para poder hacer el manejo del
paciente y la intervencién.
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