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Optic Neuritis in Systemic Lupus
Erythematosus: report of 12 cases

ABSTRACT

Objective: To review the cases of optic neuritis in the popu-
lation of patients with Systemic Lupus Erythematosus (SLE)
who attends to the Instituto Nacional de Ciencias Médicas y
Nutricion Salvador Zubiran. Material and methods. We
included 12 patients with optic neuritis who fulfilled the ACR
SLE criteria. Age, gender, previous treatment, unilateral or
bilateral involvement, recurrence, other concomitant neuro-
logic symptoms, SLE activity, anticardiolipin antibodies and
visual outcome were recorded. Results. The female:male ra-
tio was 5:1. The mean age of the study group was 33 + 13
years. In two patients the optic neuritis antedated the SLE di-
agnosis, in one the event presented at the same time of lupus
onset, and in the rest of the patients the optic neuritis post-
dated the diagnosis of SLE. The median SLE duration was
three years (1-12). At the optic neuritis onset, four of the pa-
tients also presented other lupus manifestations whereas the
rest of them were in remission. The event was bilateral in 33%
and recurrent in three patients (median two events 2-6). In
three cases an event of transverse myelitis was also docu-
mented. Only one of the patients had an established diagnosis
of antiphospholipid syndrome, however eight were positive for
anticardiolipin antibodies. Besides treatment with steroids and
in two cases with cyclophosphamide, five of the patients had
blindness and only four regained normal visual acuity. Con-
clusion. Although optic neuritis is a rare manifestation in
SLE patients, it is a cause of blindness.
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Optic neuromyelitis. Anticardiolipin antibodies.

INTRODUCCION

El término neuritis dptica implica una neuropatia
inflamatoria del nervio Optico, que afecta la porcion
posterior del globo ocular (neuritis retrobulbar) o la

RESUMEN

Objetivo. Revisar los casos de neuritis dptica en la poblacion
de pacientes con lupus eritematoso generalizado (LEG) que
han sido atendidos en el Instituto Nacional de Ciencias Médi-
cas y Nutricion Salvador Zubirdn. Material y métodos. Se
incluyeron 12 pacientes con neuritis 6ptica y LEG de acuerdo
a criterios del Colegio Americano de Reumatologia. Se registro
la edad, género, tratamiento previo, presentacion uni o bilate-
ral, recurrencias, sintomas neurolégicos asociados, actividad
del LEG, anticuerpos anticardiolipinas y recuperaciéon de la
agudeza visual (AV). Resultados. El género femenino predo-
mind con una razéon 5:1. La edad promedio fue de 33 + 13
afos. En dos pacientes se present6 la neuritis antes del diag-
nostico de LEG, en un caso fue en forma concomitante y en el
resto se presentd una vez establecido el diagnéstico de LEG.
La mediana de evolucion del LEG fue de tres afios (1-12). Al
momento de la neuritis, cuatro pacientes se encontraban acti-
vos del LEG y el resto en remisién. La neuritis fue bilateral en
el 33 % y recurrente en tres pacientes con una mediana de dos
eventos (2-6). En tres casos se documento la presencia de mie-
litis transversa (previa, posterior o concomitante) al evento de
neuritis. En s6lo un paciente se contaba con el diagnostico
de sindrome antifosfolipido secundario, sin embargo ocho de
ellos eran positivos para anticuerpos anticardiolipinas. A pe-
sar de tratamiento con esteroides y en dos casos con ciclofos-
famida, cinco pacientes finalizaron con ceguera total y solo
cuatro recuperaron AV en forma completa. Conclusiones:
La neuritis 6ptica asociada a LEG a pesar de ser poco frecuen-
te es una entidad grave que puede condicionar ceguera.

Palabras clave. Lupus eritematoso generalizado. Neuritis
optica. Neuromielitis 6ptica. Anticuerpos anticardiolipinas.

porcidén intraocular (papilitis).! Esta entidad forma
parte del espectro de manifestaciones neuropsiquia-
tricas en pacientes con lupus eritematoso generaliza-
do (LEG).? Su frecuencia en este grupo de pacientes
es baja y se ha reportado alrededor de 1%,2 por lo
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que la informacién con la que se cuenta en la litera-
tura corresponde a casos aislados o series de casos
de no mas de seis pacientes.*1% De hecho, el estudio
més grande de neuritis Optica en el cual participaron
448 pacientes, no report6 ningun caso asociado a un
diagndstico establecido de LEG, aunque en 15 pa-
cientes se evidencio la presencia de anticuerpos anti-
nucleares positivos a titulos significativos.!!

El objetivo del presente trabajo es reportar los ca-
sos de neuritis éptica que se presentaron en la
poblacion de pacientes con LEG atendida en el Insti-
tuto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Sal-

Cuadro 1. Pacientes con LEG y neuritis 6ptica

vador Zubiran, dicha poblacién comprende a mas de
2,000 pacientes en un periodo de 23 afios.

SERIE DE CASOS

Se documentaron 12 eventos de neuritis Optica en
pacientes con diagndstico de LEG quienes cumplian
los criterios del ACR. EIl diagnostico oftalmolégico
fue con base en las manifestaciones y hallazgos cli-
nicos (Cuadro 1). En los pacientes estudiados, el gé-
nero femenino predominé con una razén de 5:1, con
una edad promedio al momento del evento de 33 +

Caso Género Tx al Evento Neuritis 6ptica Manifestaciones agregadas Desenlace Anti
y edad evento No.  Presentacién Hallazgos Neurolégica Otras aCL
oftalmolégicos
1 F, 56 No 1 Unilateral Pérdida vision No No Ve luz Ol +
Neuritis retrobulbar
2 F, 58 No 1 Unilateral Asintomatica No No 20/20 -
FAG: papilitis
Campo visual:
escotoma central
3 F,29 PDNy 1 Unilateral Dolor ocular, Mielitis ~ Serositis 20/30 +
CFM disminucion AV, transversa
atrofia papilar
4 M, 21 PDN 1 Bilateral Pérdida vision No Artritis, Ceguera -
Exudados fiebre
algodonosos
macularesy papilitis
5 F, 40 No 6* Bilateral Disminucion AV No No Ceguera +
FAG normal
CV:escotoma central
Atrofia papilar
6 F, 19 PDN 1 Unilateral Disminucion AV No Renal ND -
Fallece
7 F, 16 PDN 2% Bilateral Disminucion AV, Miglitis ~ Artritis, Ceguera OD +
atrofia papilar fiebre
8 F, 33 PDN 1 Unilateral Disminucion AV, No No 20/150 +
papiledema
9 F, 30 No 1 Unilateral Disminucion AV No No 20/25 ND
Neuritis retrobulbar
10 F, 32 PDN A Unilateral Escotoma central No No Ceguera OD +
Neuritis retrobulbar
1 F, 35 PDN 1 Unilateral Pérdida vision No No 20/20 +
Neuritis retrobulbar
12 M, 28 PDN 1 Bilateral Disminucién AV Mielitis No Ceguera Ol +
Palidez papilar transversa

ND: No disponible. aCL: anticardiolipinas. FAG: Fluoroangiografia. *Los eventos de neuritis fueron a los 3,6,7,7.5 y 8 afios del primer evento. **El segundo
evento de neuritis fue a 2 afios del primero. *** El segundo evento de neuritis fue a 1 afio del primero.
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13 afios. La neuritis precedid al diagnoéstico de LEG
en dos pacientes (uno y siete afios, respectivamen-
te), en un caso fue simultaneamente y en el resto de
los pacientes el evento de neuritis se presenté poste-
rior al diagndstico de LEG (mediana de evolucion de
tres afios, rango 1-12 afios). Al momento de la neu-
ritis, cuatro pacientes se encontraban activos del
LEG; principalmente con manifestaciones articula-
res, serositis, fiebre y en un caso involucro renal. El
resto de los pacientes se encontraban en remisién
clinica y no recibian prednisona ni inmunosupreso-
res. El evento de neuritis fue bilateral en el 33% y
recurrente en tres pacientes (dos pacientes tuvieron
dos eventos y uno de ellos seis eventos). Y en uno de
los pacientes se documentd ademas de la neuritis 6p-
tica datos de vasculitis retiniana.

Aunque la presentacion clinica habitual fue la dis-
minucién progresiva de la agudeza visual (AV), un
paciente se encontraba asintomatico, pero el defecto
fue evidente durante la evaluacion oftalmoldgica ru-
tinaria.

Tres pacientes cursaron con mielitis transversa:
en un paciente se presenté en forma concomitante a
la neuritis, en otro paciente tres afios posterior al
evento oftalmoldgico y en el tercer paciente quien
curso con dos eventos de mielitis, uno fue previo a la
neuritis y otro posterior.

S6lo un paciente contaba también el diagnéstico
de SAF secundario; sin embargo, ocho de ellos eran
positivos para anticuerpos anticardiolipinas 1gG y/o
IgM. En cuanto al manejo, dos pacientes se maneja-
ron con 1g de metilprednisolona por tres dias y ci-
clofosfamida iv, una de ellas por recurrencia en
cinco ocasiones y en la otra por neuritis recurrente
y antecedente de mielitis transversa. El resto recibio
prednisona 1 mg/kg. La recuperacion de la AV fue
completa en cuatro pacientes, parcial en dos, cegue-
ra en cinco casos (donde se encontraban las recu-
rrencias) y en un caso no hay informacién por
fallecimiento por TEP masiva concomitante.

DISCUSION

A pesar de que se ha reportado la presencia de
manifestaciones neuropsiquidtricos hasta en 40%
de pacientes con LEG,? la neuritis 6ptica que forma
parte de este grupo de manifestaciones es un evento
poco prevalente. Stafford al seguir por siete afios a
una cohorte de 550 pacientes con LEG evaluandolos
cada tres meses con fundoscopia sélo document6 dos
eventos de neuritis dptica.® Por lo que al ser una
manifestacion infrecuente sélo ha sido analizada en
serie de casos.*10

En el presente estudio, la presentacion de neu-
ritis 6ptica como primera manifestacion de LEG
fue infrecuente, aunque este curso ha sido descri-
to en la literatura.'® Los eventos de neuritis se
presentaron principalmente en pacientes con LEG
de corta evolucion y sin actividad de la enferme-
dad. En nuestra serie 33% de los eventos fueron
bilaterales y 25% recurrentes. Las series de casos
previamente publicadas también han reportado
una edad similar de presentacion, predominio en
mujeres y una mayor frecuencia de recurrencias y
de presentacion bilateral.

En forma similar a reportes previos, la evolucién
de los pacientes es tdrpida e incluso peor que a la re-
portada en la literatura para casos idiopaticos sin
tratamiento, o en pacientes con retinopatia (exuda-
dos algodonosos y hemorragia) asociada a LEG>'? o
en pacientes con sintomas visuales transitorios
como los observados en el Sindrome de PRES (leu-
coencefalopatia reversible posterior).# De la misma
manera en la serie de Jabs,” la mayoria de los pa-
cientes finalizaron con agudezas visuales iguales o
menores a 20/200.

La presentacion de neuritis optica en asociacion
con otras manifestaciones neurolégicas se ha repor-
tado en la literatura. Dentro de estas manifestaciones
se encuentran mielitis transversa, convulsiones,
eventos isquémicos transitorios, paraparesia, pseu-
dotumor cerebri, encefalopatia, mononeuritis mualti-
ple y psicosis.®3 En el presente trabajo sélo se
identifico la presencia de mielitis transversa como
manifestacion asociado al evento de neuritis. Previa-
mente la neuromielitis Optica y/o la neuritis optica
recurrente se ha asociado a la presencia de anticuer-
pos anti-NMO-1gG dirigidos contra la acuoporina-4
(AQP4).1* Pittock, et al.'® estudiaron estos anti-
cuerpos en cinco pacientes con LEG con neuritis 0p-
tica y/o mielitis transversa y en 24 pacientes con
LEG sin la manifestacién neurolégica encontrando
anticuerpos positivos sélo en aquellos pacientes con
el evento neuroloégico. Por lo que los autores sugi-
rieron que los eventos de neuromielitis y el LEG
eran dos entidades coexistentes pero independientes,
y que la neuritis no era secundaria a dafio vasculo-
patico por el LEG. Sin embargo, dado a la ausencia
de estudios inmunopatoldgicos a nivel de médula es-
pinal de estos pacientes, no es posible corroborar
esta hipotesis.

En el presente trabajo encontramos que la mayo-
ria de los pacientes se encontraban inactivos del
LEG al momento de la presentacion del evento de
neuritis. Este hallazgo contrasta con lo reportado
en la literatura en relacién con la presencia de reti-
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nopatia lupica, la cual se ha asociado a actividad de
la enfermedad, con un buen pronéstico para la vi-
sién, pero un mal prondstico para la sobrevida.®

En cuanto a la etiologia de la neuritis optica, ésta
ha sido asociada a isquemia, necrosis y desmieliniza-
cién axonal del nervio 6ptico.> Sin embargo, debido
al dificil acceso del tejido afectado no existen repor-
tes histoldgicos. La presencia de anticuerpos anti-
cardiolipina en estos pacientes, los cuales también
han sido reportados en asociacién al sindrome de
Devic,'® podria apoyar la presencia del componente
isquémico.

Tradicionalmente el tratamiento convencional de
la neuritis 6ptica ha sido el uso de dosis altas de
esteroides via oral o intravenosa; y en casos refrac-
tarios pulsos de ciclofosfamida con respuesta varia-
ble.6-17 Se ha sugerido que un tratamiento temprano
(dentro de los primeros 10 dias) logrard una mejor
recuperacion visual.® Si bien es dificil extrapolar los
resultados a pacientes con LEG, los hallazgos del
Grupo de Estudio de Neuritis Optica mostraron
gue el uso de metilprednisolona intravenosa da
una recuperacion mas rapida y reduce el riesgo
de recurrencia al compararlo contra placebo o
prednisona.!®

En conclusion, la neuritis Optica a pesar de ser
una manifestacion poco frecuente en LEG puede
condicionar ceguera, por lo que la instauracion de
un tratamiento rapido y agresivo impactara en la
evolucién de estos pacientes. Nuestra serie de casos
representa la mas grande reportada en la literatura
hasta el momento actual.
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