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Neuritis Optica en ninos.

Experiencia clinica en 13 afios

Optic Neuritis in children.
Clinic experience in 13 years

Alejandra Siebert V.', Ménica Troncoso Sch.!,

Loreto Rios P.!, Claudia Amarales O.” y Ledia Troncoso A.!

Background: In pediatric optic neuritis usually occurs after an infectious event, with
papilledema, bilateral and with good prognosis, with a low incidence of conversion to multiple
sclerosis. The aim of this paper is to present the clinical and laboratory characteristics of cases of
optic neuritis in children. Patients and Methods: 10 clinical cases of optic neuritis in children
and youth aged 5 to 17 years, referred between 1995 to 2007. Results: The median age at
presentation was 11 years. 8 cases were females. Four cases with a history of respiratory infection,
bilateral involvement in 8 of 10 patients and 5 cases of retrobulbar optic neuritis. Magnetic
resonance imaging showed T2 hyperintensity in the optic nerves affected in 5 patients. The study
of cerebrospinal fluid was normal and oligoclonal bands in all cases. The cases treated with
intravenous methylprednisolone had good recovery. Two cases have multiple sclerosis. Discussion:
In this series of female patients predominated and limited history of previous infection. Cases
with multiple sclerosis showed no clinical differences, but more hyperintense lesions on magnetic

resonance. The cases treated with methylprednisolone had good visual prognosis.
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Introducciéon

1 término neuritis 6ptica (NO) hace referen-
cia a lesiones del nervio éptico de variada
etiologia que afecta a uno o ambos nervios 6pti-
cos. Pueden ser de origen infeccioso, inflamato-
rio, toxico o desmielinizante. La NO idiopatica
desmielinizante puede ocurrir en forma aislada o
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ser la primera manifestaciéon de una esclerosis
multiple'.

Es un cuadro poco frecuente en nifios y difiere
en varios aspectos a la NO del adulto. En los ni-
nos la NO ocurre generalmente después de un
cuadro infeccioso o febril; se presenta frecuente-
mente con papilitis, es mds comun el compromi-
so bilateral y mejora rapidamente, con un buen
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pronéstico visual. El predominio de hombres o
mujeres en NO de nifios es contradictorio en la
literatura reciente. Asimismo, la mayoria de los
reportes coinciden en una baja tasa de conver-
sion a esclerosis multiple (EM) en la edad pedia-
trica’””. Un trabajo del afio 2006 que agrupé 36
casos de nifios y jovenes de entre 2 y 17 afos,
encontrd que la NO monocular era més frecuen-
te (42% vs 58% unilateral) que lo cldsicamente
descrito®.

En los adultos, el cuadro tiende a ser unilate-
ral, de predominio retrobulbar y tiene una tasa
de conversién a EM que varia entre un 13% y un
85% segun la regién estudiada®**'>'>!, La neuri-
tis Optica es una contingencia frecuentemente aso-
ciada con el desarrollo futuro de EM’. El ONTT
(Optic Neuritis Treatment Trial) sigui6 a 448 pa-
cientes adultos con NO durante 10 anos y encon-
tré que el predictor mds seguro del desarrollo de
EM a corto plazo fue la presencia de 3 o mds le-
siones hiperintensas en T2 en RM durante el cua-
dro de NO'™"™2,

Lucchinetti’ por su parte, concluyé en su es-
tudio de 79 pacientes pedidtricos con neuritis 6p-
tica, que a los 10 anos de seguimiento el 13% ha-
bian desarrollado una EM definitiva. Las carac-
teristicas que se asociaron a un mayor riesgo de
NO fueron la presencia de NO recurrente o
secuencial bilateral; en tanto que la presencia de
infecciéon en las 2 semanas previas al inicio del
cuadro se asoci6é a menor riesgo. Lana-Peixoto",
que estudi6 a 27 ninos con NO sdlo uno desarro-
116 EM luego de 18 meses del cuadro de NO. En el
estudio de Wilejto de 36 casos pedidtricos encon-
traron una tasa de conversion a esclerosis multi-
ple de 36% en un periodo promedio de segui-
miento de 2 anos®.

La respuesta al tratamiento de la NO en nifios
no ha sido establecida en estudios randomizados
controlados. El ONTT demostré que en la NO
de mayores de 18 anos la metilprednisolona
endovenosa lograba una recuperacion visual mas
rdpida que con prednisona oral sola o placebo.
Sin embargo, no hay evidencia de beneficio a lar-
go plazo sobre la funcién visual. La metilpredni-
solona endovenosa no logré disminuir la proba-
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bilidad de desarrollar esclerosis multiple defini-
tiva a los 5 anos de seguimiento®*!'"1416,

El objetivo de este trabajo es presentar tanto
las caracteristicas clinicas como de laboratorio y
el prondstico visual de 10 casos de neuritis 6pti-
cas en pacientes pedidtricos referidos a nuestro
servicio.

Pacientes y Métodos

Se revisaron 10 historias clinicas de nifios y
jovenes de entre 5y 17 anos referidos al Servicio
de Neuropsiquiatria Infantil del Hospital Clini-
co San Borja Arriardn entre los anos 1995 al 2008.
El diagndstico de neuritis optica fue establecido
en base al cuadro clinico de pérdida de visién
aguda con dolor a la motilidad ocular sin altera-
ciones de retina y con defecto pupilar aferente.
Se descartaron etiologias hereditaria, infecciosa,
toxica y vascular. En todos los pacientes se reali-
z6 fondo de ojo, RM, estudio de liquido cefalorra-
quideo (LCR) con analisis citoquimico, bandas
oligoclonales (BOC) y serologia VDRL. En 4 pa-
cientes se realizaron potenciales evocados visua-
les y la campimetria de Goldman se realizé en 7
pacientes. Los pacientes fueron seguidos por un
periodo promedio de 5 afios (rango 1 a 12 afnos).

Resultados

Los resultados se presentan en la Tabla 1. La
mediana de edad de presentacion fue de 11 afios.
8 de 10 (80%) casos fueron de sexo femenino.
Tres casos tuvieron sintomas de infeccién respi-
ratoria en la semana previa al inicio de la pérdi-
da visual. Seis pacientes se presentaron con cefa-
lea frontal y s6lo una nina no refirié dolor ocu-
lar. La latencia entre la cefalea y el inicio de la
pérdida visual fue en promedio 4,2 dias con un
rango entre 1 a 8 dias. El compromiso fue bilate-
ral en la mayoria de los pacientes (8 de 10). Hubo
4 casos de neuritis 6ptica retrobulbar y uno de
ellos no tuvo buena respuesta al tratamiento. El
estudio de potenciales evocados visuales resultd
alterado con latencias aumentadas en los ojos
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afectados en todos los casos en que se realizaron
(4 de 10). El estudio de la campimetria de
Goldman se realiz6 en 7 casos. En 3 de ellos se
realizé en la etapa aguda de la enfermedad pre-
vio al inicio del tratamiento, observandose es-
cotoma cecocentral bilateral en el caso 10,
hemianopsia monocular en el caso 8 y defecto
altitudinal inferior de OD vy superior de OI en el
caso 9. En los otros 4 casos la campimetria de

ALEJANDRA SIEBERT V. et al.

Goldman se realizé con posterioridad al trata-
miento (entre 1 a 4 semanas después) siendo nor-
mal en todos ellos. Dos casos (1 y 5) se presenta-
ron clinicamente como neuromielitis éptica, sin
embargo en uno de ellos no pudo objetivarse las
lesiones pues la RM fue tardia y el otro caso tuvo
ademads afectacion cerebral en los estudios de
neuroimagen, por lo que no cumplia con los cri-
terios diagndsticos de esta entidad.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y de laboratorio

Paciente 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Edad (afos) 11 5 11 13 14 14 17 10
Sexo F F F F F F F F M M
Prédromo Cefalea  Cefalea IRA No IRA No Cefalea  Cefalea IRA Cefalea
fronto-  bifrontal Cefalea fronto- fronto- fronto-
orbitaria fronto- orbitaria orbitaria orbitaria
orbitaria
Dolor ocular Si No Si Si Si Si Si Si St St
AV inicial Amaurosis  Vision Amaurosis  Visiéon O:'  Amaurosis Cuenta Cuenta OL Visiéon
de bulto debulto amaurosis bilateral dedos dedos cuenta  debulto
OD: OD. dedos
vision Normal OD:
de bulto 01 vision
de bulto
Ojo afectado Ol Bilateral Bilateral —Bilateral Bilateral Bilateral Ol Bilateral = Bilateral Bilateral
simul- simul- simul- simul- simul- simul- simul- simul-
tdnea tdnea tdnea tdnea tdnea tdnea tdnea tdnea
Compromiso
neurolégico ~ Medular No No No Medular No No no No
asociado
Fondo Edema  Edema Edema  Normal Edema Normal Normal Normal Edema  Edema
deojo depapila depapila depapila depapila depapila depapila
PEV NR Alterados Alterados NR NR NR NR  Alterados NR Alterados
RM Normal Normal Alterada Alterada Alterada  Alterada Normal Normal Alterada
Tratamiento MPEV Predni- Predni- MPEV MPEV  MPEV MPEV ~ MPEV MPEV MPEV
sona sona
Prondstico Visién OL OrL Vision ~ Visibn  Atrofia  Recupera Visién Vision ~ Recupera
visual normal  Atrofia cuenta  normal normal  Gptica vision ~ normal  normal  visién
Gptica dedos bilateraly  parcial parcial
OD: OD:
amaurosis amaurosis
Recurrencias No No  2bilateral No No Si No No No No
EM - - Definitiva - - Definitiva Probable - - -

F: femenino; IRA: infeccidn respiratoria alta; AV: agudeza visual; OI: ojo izquierdo; OD: ojo derecho; PEV: potenciales
evocados visuales; NR: no realizado; LCR: liquido cefalorraquideo; BOC: bandas oligoclonales; RNM: resonancia nuclear
magnética; MPEV: metilprednisolona endovenosa; EM: esclerosis multiple.
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Figura 1. Imagen de RM en secuencia T2 en corte axial a
nivel de drbitas: lesion hiperintensa en ambos nervios
6pticos.

La RM de nervio éptico resulté normal en 4
pacientes, en los casos 8 y 9 se realizé en etapa
aguda y en los casos 1 y 2 el examen se realiz6
después de 1 mes de iniciado el cuadro. En los 5
casos restantes en que se realizd6 RM esta mostrd
hiperintensidad en las secuencias T2 en los ner-
vios Opticos afectados (Figura 1) con captaciéon
de gadolinio en secuencia T1(Figura 2). El caso
3, que evolucion6 a EM mostrd hiperintensidad
en ambos nervios dpticos con captacion de con-
traste en todo su trayecto, ademds de hiperin-
tensidad del quiasma, cintillas dpticas y rodilla
del cuerpo calloso. Hubo presencia de lesiones
hiperintensas fuera del NO en cerebro y médula
en el caso 5y solo cerebrales en el caso 6.

Todos los pacientes tuvieron estudio de LCR
normal y BOC negativas.

Los dos casos que fueron tratados con pred-
nisona como unico tratamiento evolucionaron
con mal prondstico visual, en tanto que los tra-
tados con MPEV tuvieron recuperacién de visiéon
normal en 5 de 8 y recuperacién de vision parcial
en 2 de 8. El caso 6 recibi6 MPEV pero evolucio-
no hacia atrofia 6ptica, desarrollando posterior-
mente EM.

En el periodo de seguimiento dos pacientes
evolucionaron a EM definitiva (casos 3 y 6) Am-
bos presentaron recurrencias de NO y brote de
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Figura 2. Imagen de RM en secuencia T1 con Gadolinio
en cortes coronales: lesion hiperintensa en nervios
6pticos. Se observan engrosados y captando medio de
contraste.

mielitis. El caso 7 tenfa antecedentes de un episo-
dio previo de compromiso desmielinizante
cerebeloso, sin evidencias de lesiones actuales ni
secuelares en la RM, razén por la cual corres-
ponderia a una EM probable.

Discusiéon

Las caracteristicas clinicas de nuestra serie de
pacientes concuerda en algunos aspectos con lo
descrito en series previas®. La mayoria mostrd
compromiso bilateral, con edema de papila y
buen pronéstico visual. El cuadro infeccioso
prodrémico o sindrome febril premonitorio no
fue tan frecuente como ha sido descrito. Tampo-
co hubo una correlacién con reportes previos res-
pecto a la incidencia por sexo. En nuestra serie
hubo un claro predominio en mujeres respecto
de otras que mostraban una distribucién varia-
ble, pero cercana al 50% para ambos sexos, o
con leve predominio en hombres"*®. Estas dife-
rencias pueden ser explicadas por la muestra es-
casa de nuestra serie.

La latencia entre los sintomas prodrémicos y
la pérdida visual fue menor que lo descrito en
adultos (7 a 10 dias)** diferencia que no habia
sido mencionada en series previas de nifos.

En el estudio complementario no encontra-
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mos en nuestros pacientes la alteracion campi-
métrica cldsica de escotoma central descrita en
NO?**, probablemente porque este estudio no se
realizé en la etapa aguda de la enfermedad. Sin
embargo, resulta interesante destacar la variabi-
lidad de lesiones que se encontraron en las cam-
pimetrias, algunas de ellas desviando el diagnds-
tico en forma importante (ej: monohemianopsia
y defectos altitudinales) pero el cuadro clinico
altamente sugerente y la alteracién de PEV ter-
minaron por confirmar el diagnéstico de NO e
iniciar el tratamiento adecuado. Desde el punto
de vista del diagnéstico también cabe destacar
que la RM con nervios épticos sin alteracién de
sefial en al etapa aguda de la enfermedad no
invalida el diagndstico (tuvimos 2 casos confir-
mados por clinica y laboratorio con RM normal
realizada en las primeras 2 semanas de iniciado
el cuadro). No hubo alteraciones en el estudio de
LCR asi como tampoco se encontrd la presencia
de BOC lo que concuerda con lo descrito en la
literatura™®.

Resumen

ALEJANDRA SIEBERT V. et al.

Con respecto a la respuesta al tratamiento no
podemos obtener conclusiones debido al ndme-
ro de pacientes, sin embargo, podemos destacar
que los casos que fueron tratados con metilpred-
nisolona tuvieron una mejor respuesta funcional
visual que aquellos tratados con prednisona.

En relacién a los casos que evolucionaron a
EM definitiva cabe mencionar que no hubo gran-
des diferencias en cuanto a la presentacién clini-
ca del cuadro de neuritis dptica, pero si en cuan-
to a las lesiones presentes en la RM. Esta relacion
fue descrita en la serie de adultos del ONTT que
mostrd una asociacion entre la cantidad de lesio-
nes en la RM durante el cuadro de NO y la ma-
yor probabilidad de evolucionar hacia EM defi-
nitiva''. Esto habia sido descrito s6lo en una se-
rie previa de NO en nifios en Canada® y a pesar
de la relativa buena evolucién de la neuritis 6pti-
ca en la poblacién pedidtrica es necesario, de
acuerdo a lo establecido en el andlisis de nuestro
casos realizar el estudio de RM cerebral ya que es
un importante indicador prondstico.

Antecedentes: En pediatria la neuritis optica generalmente se presenta después de un cuadro
infeccioso, con edema de papila, que suele ser bilateral y tiene buen prondstico. La conversion a
esclerosis miiltiple es baja. Nuestro objetivo es presentar las caracteristicas clinicas y de laboratorio
de casos de neuritis éptica en pediatria. Pacientes y Método: Se analizan 10 casos clinicos de
neuritis ptica en nifios y jovenes entre 5 y 17 afios, referidos entre los afios 1995 a 2008.
Resultados: La edad media de la serie fue de 11 afios. 8 casos eran de sexo femenino; cuatro
tenian antecedentes de infeccion respiratoria. En 8 de 10 pacientes el compromiso fue bilateral
y 5 casos evolucionaron con neuritis éptica retrobulbar. La resonancia magnética mostro
hiperintensidad en T2 en los nervios dpticos afectados en 5 pacientes. El estudio de liquido
cefalorraquideo y bandas oligoclonales fue normal en todos los casos. Los pacientes tratados con
metilprednisolona endovenosa tuvieron buena recuperacion. Sélo dos casos evolucionaron a
esclerosis multiple. Discusion: En esta serie predonimaron los pacientes de sexo femenino y el
antecedente infeccioso fue poco frecuente. Los casos que evolucionaron a esclerosis multiple no
mostraron diferencias clinicas; sélo presentaron mayor cantidad de lesiones hiperintensas en la
RM. Tuvieron mejor pronéstico visual los enfermos tratados con metilprednisolona.

Palabras clave: Neuritis dptica, esclerosis miiltiple, prondstico visual.
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