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Sección V: introducción

Trastorno del espectro de la neuromielitis óptica
Neuromyelitis optica spectrum disorder
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etnias, pero predomina en afrodescendientes y asiáticos.5 
En México se estima que la incidencia aproximada es de 
1.3 casos por cada 100,000 habitantes.

La mediana de edad de inicio del trastorno es de 40 
años, pero puede afectar a personas de cualquier edad, 
y hasta 20% de los casos suceden en niños o en adultos 
mayores de 65 años. La enfermedad seropositiva tiene una 
preponderancia femenina que se acerca a 90%, mientras 
que los casos seronegativos tienen una distribución igual 
por sexos. Hasta 3% de los casos son familiares.6

El término NMOSD incluye la NMO más otras for-
mas restringidas del trastorno, como neuritis óptica (NO) 
recurrente, mielitis transversa (MT) recidivante y algunas 
presentaciones encefálicas y del tronco cerebral comunes 
en niños.1,7

Se han identificado seis síndromes clínicos centrales en 
NMOSD. Se clasifican según su ubicación: nervio óptico, 
médula espinal, área postrema del bulbo raquídeo, otras 
regiones del tronco encefálico, diencéfalo o cerebro.1,7

Neuritis óptica: presentan pérdida visual unilateral, 
bilateral o escotoma, discromatopsia y dolor ocular exa-
cerbado por el movimiento ocular.1,7

Mielitis transversa aguda: causa debilidad en las 
extremidades, entumecimiento, pérdida sensorial o dolor 
por debajo del nivel de la lesión, así como disfunción de 
la vejiga y el intestino.1,7

Síndrome del área postrema: es la característica de 
presentación del NMOSD en 10% de los pacientes y ocurre 

Es una enfermedad autoinmune que provoca una infla-
mación multifocal del sistema nervioso central (SNC) que 
afecta principalmente a los nervios ópticos y la médula 
espinal de forma monofásica o en brotes.1 La primera 
descripción fue realizada por Sir Clifford Albutt en 1870, 
pero Eugene Devic y Fernand Gault fueron quienes, en 
1894, caracterizaron tanto la clínica como los procesos 
patológicos de esta entidad cuando publicaron los casos 
de 17 pacientes con asociación de neuritis óptica (NO) 
y mielitis transversa aguda (MTA) en forma simultánea o 
separada por escaso tiempo. Durante años esta afección 
fue clasificada como variante de la esclerosis múltiple.2 En 
el año 2004 se descubrió la presencia de una inmunoglo-
bulina G específica, cuyo blanco es la AQP4, en suero de 
pacientes con enfermedad de Devic, pero no de aquellos 
con esclerosis múltiple típica, por lo que se consideró como 
una entidad distinta con un curso crónico y recidivante.3 
El autoanticuerpo AQP4-IgG es detectable en más de 80% 
de los pacientes con NMOSD y es patógeno, lo que inicia 
las lesiones inflamatorias del SNC y las manifestaciones 
clínicas de la enfermedad.4

Representa de 1 a 2% de todos los casos de enferme-
dad desmielinizante inflamatoria del SNC en los Estados 
Unidos y Europa, de manera que la esclerosis múltiple 
es mucho más común. Las estimaciones de incidencia 
y prevalencia han oscilado entre 0.037 y 0.73 casos por 
cada 100,000 personas y entre 0.7 y 10.0 casos por cada 
100,000 personas, respectivamente. Afecta a todas las 
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en algún momento de la enfermedad en 15 a 40% de los 
pacientes. Los vómitos duran una mediana de dos semanas 
y, hasta en dos tercios de los casos, después se presenta 
un evento de neuritis óptica o mielitis. El síndrome de 
área postrema puede acompañar a un evento  de mielitis, 
la cual la localización más común es cervical y la menos 
común dorsal.1,8

Síndromes diencefálicos: incluyen hipersomnia, 
narcolepsia, anorexia, hipotermia, hiponatremia, hiperpro-
lactinemia, menstruaciones irregulares y cambios conduc-
tuales debidos a lesiones a nivel del tálamo, hipotálamo o 
periependimarias del tercer ventrículo.1,7

Síndromes cerebrales: pueden presentarse con he-
miparesia, pérdida hemisensorial, encefalopatía, pérdida 
del campo visual postquiasmática y pérdida de la visión 
cortical a menudo asociadas con lesiones extensas, irre-
gulares, confluyentes, subcorticales o de sustancia blanca 
profunda.1,7

Lesiones del tronco encefálico: pueden causar disfun-
ción oculomotora, pérdida de la audición, vértigo, disartria 
u otros síntomas de los nervios craneales.1,7

El diagnóstico se realiza cumpliendo con los criterios 
diagnósticos para NMO y estudios como resonancia magné-
tica (RM) que es el examen de elección para identificar las 
lesiones. En la etapa aguda son hiperintensas en secuencias 
T2-Flair e hipointensas en secuencias T1 y pueden presen-
tar realce con gadolinio. 

El compromiso uni o bilateral del nervio óptico, en 
su porción posterior o quiasmática, al provocar una NO 
retrobulbar extensa, sugiere NMOSD. La MT longitudinal 
extensa (MTLE) que se expande ≥ 3 segmentos vertebra-
les involucra la sustancia gris central con realce en la fase 
aguda y atrofia en la fase crónica. Dicho hallazgo es algo 
característico y se observa evolutivamente en la mayoría 
de los casos, donde destaca que en su debut 14% se pre-
sentan como MT.9

Las lesiones en médula dorsal, área postrema y sín-
dromes cerebrales son más frecuentes en niños, predomi-
nando en áreas de mayor expresión de AQP4.9 El líquido 
cefalorraquídeo (LCR) puede presentar, en la mitad de los 
casos, aumento de proteínas y pleocitosis con predominio 
de polimorfonucleares. Un bajo porcentaje de pacientes 
presenta bandas oligoclonales (BOC) en LCR al inicio de 

la enfermedad, las cuales tienden a desaparecer con el 
tiempo, a diferencia de la EM. Se ha visto también eleva-
ción de la proteína astrocítica GFAP (glial fibrillary acidic 
protein) en LCR en casos con mayor número de recaídas 
y se correlaciona con un mayor grado de discapacidad.4

La determinación en suero del anticuerpo anti-AQP4 
es fundamental para el diagnóstico de la enfermedad, al ser 
positiva en 60-90% de los casos de NMO. Son altamente espe-
cíficos para NMO (85-99%) con una sensibilidad del 70-90%.
Por otra parte, 10-25% de los pacientes diagnosticados con 
NMOSD son seronegativos para anti-AQP4 y, de este grupo, 
una fracción resulta positiva para anticuerpos anti-MOG.4

El diagnóstico temprano y apropiado de la NMO y 
la institución del tratamiento son importantes en vista 
del curso progresivo de la enfermedad, su daño severo al 
sistema nervioso y su impacto devastador en la calidad de 
vida de los pacientes.
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