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La neuritis 6ptica es una manifestacion comdn de los tras-
tornos inflamatorios del sistema nervioso central (SNC),
tanto infecciosos como no infecciosos; que sea de origen
autoinmune es la principal preocupacién. La neuritis 6ptica
suele ser la primera manifestacion clinica de la esclerosis
miltiple; sin embargo, de acuerdo con la revision de
2017 de los criterios de McDonald, el nervio 6ptico no se
reconoce como una regién del SNC que contribuya a la
diseminacién radiolégica en el espacio.’

Nuestro conocimiento de la neuritis 6ptica ha crecido
enormemente, sobre todo desde principios de la década
del 2000 con la identificacién de autoanticuerpos contra
AQP4 en el trastorno del espectro de la neuromielitis 6ptica
y anticuerpos contra la glicoproteina de mielina oligoden-
drocitos (MOG-IgG) en la enfermedad asociada a anticuer-
pos contra la glicoproteina de mielina oligodendrocitos
(MOGAD). Los estudios epidemiolégicos indican que en
las personas de raza blanca la esclerosis mdltiple representa
aproximadamente 50-80% de los casos de neuritis 6ptica,
mientras que alrededor de 30% siguen siendo idiopéticas.

NMOSD y MOGAD son las causas mas frecuentes de
neuritis 6ptica en la poblacién asiatica y latina, siendo la
NMOSD responsable de hasta 40% y MOGAD de 30%
de los casos. Alin mds raras son otras neuropatias 6pticas
autoinmunes, como la meningoencefalomielitis asociada
a GFAP y la autoinmunidad asociada a CRMP5-IgG. Las
caracteristicas distintivas, las implicaciones para la recu-
peracion visual, el pronéstico y el tratamiento de estas

neuropatias épticas autoinmunes hacen que su recono-
cimiento sea primordial.

AQP4 es un canal de agua ubicado en los procesos
de los pies de los astrocitos que ayuda a facilitar el mo-
vimiento del agua a través de la membrana celular. Se
expresa ampliamente en el cerebro, la médula espinal y
los nervios épticos especificamente en los astrocitos del
nervio 6ptico, los de la retina y las células de Miiller; lo
que permite multiples mecanismos de posible deterioro
visual y explica las manifestaciones clinicas exclusivas de
la enfermedad. Los anticuerpos contra AQP4 activan el
sistema del complemento que conduce al dafo de los
astrocitos. La desmielinizacién ocurre como un proceso
secundario a la lesién de los astrocitos.?

Las manifestaciones clinicas mds frecuentes de la
NMOSD son la neuritis 6ptica, la mielitis transversa lon-
gitudinalmente extensa y el sindrome del drea postrema.
La mayoria (70-90%) de los pacientes con NMOSD son
seropositivos para AQP4-1gG, que es un biomarcador
patogénico especifico de la enfermedad. Como ya se
menciond, en comparacién con las personas con escle-
rosis multiple, la NMOSD es mucho menos frecuente en
personas de raza blanca y es mas comin en pacientes
de ascendencia asidtica, africana o en nuestra poblacién.
Ademéds, hay un mayor predominio femenino (9:1 frente
a 2:1) y una edad de aparicién mas tardia (media de 40
anos frente a 30 afnos) en la NMOSD que en la esclerosis
maltiple.?
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La neuritis Optica en pacientes con NMOSD AQP4-IgG
seropositiva puede ser grave y la recuperacién suele ser
mala: mas de 80% de los pacientes con NMOSD tienen
una agudeza visual (AV) de 20/200 o peor y el 30% no se
recuperan. Los pacientes con neuritis Optica presentan
pérdida visual subaguda muy variable y con frecuencia se
describe como vision borrosa o “ver a través de una nebli-
na”. Se establece a lo largo de horas o dias y usualmente,
alcanza el cénit en dos semanas, también presentan defec-
tos campimétricos, discromatopsia (el déficit azul-amarillo
es mas frecuente en la fase aguda y el rojo-verde a los seis
meses) y dolor retro-ocular exacerbado por el movimiento
ocular que no se distingue de la neuritis dptica en la escle-
rosis multiple o de una forma idiopatica. Puede asociarse
también a visién de fosfenos, que a menudo aparecerd con
los movimientos del ojo. Menos frecuente, pero también
tipico, es el efecto Pulfrich, en el que la diferencia de ve-
locidad de conduccién del nervio éptico afecto respecto al
sano hace que los objetos que se mueven horizontalmente
se perciban como si se alejasen o acercasen en funcién
del sentido de movimiento. Los sintomas visuales pueden
empeorar de manera transitoria con el aumento de tem-
peratura corporal (fenémeno de Uhthoff).*

La neuritis optica bilateral simultanea se produce en
aproximadamente 20% de los pacientes y la recurrencia es
frecuente. El edema del disco dptico suele estar presente en
menos de un tercio de los pacientes. En la neuritis 6ptica
asociada a NMOSD, la RM de las érbitas suele mostrar le-
siones longitudinales extensas del nervio dptico que afectan
a miltiples segmentos nerviosos, lo que rara vez se observa
en la neuritis Optica asociada a la esclerosis mdltiple.

La afectacion aislada del quiasma éptico o del tracto
6ptico es mas frecuente en personas con NMOSD que en
individuos con otras causas de neuritis dptica. Es importante
distinguir los subtipos de neuritis dptica porque varias tera-
pias para la esclerosis mltiple pueden empeorar el curso
de la enfermedad NMOSD. Los pacientes con NMOSD
AQP4-1gG positiva tienen un alto riesgo de recaida y, por
lo tanto, se recomienda la inmunosupresién crénica.

En el contexto de la neuritis 6ptica asociada a NMOSD,
el pronéstico visual puede ser peor que en otros subtipos de
neuritis 6ptica. Aproximadamente el 30% de los pacientes
con NMOSD permanecerdn funcionalmente ciegos en
su ojo afectado después de un evento de neuritis 6ptica,
mientras que el resto cursardn con una enfermedad reci-
divante. Un estudio multicéntrico demostré que una edad
de inicio mas temprana se asocia con un mayor riesgo de
neuritis Optica recurrente y ceguera.’

La resonancia magnética (RM), las pruebas de campo
visual, los potenciales evocados visuales (PEV) y la to-
mograffa de coherencia 6ptica (TCO) pueden ayudar en
el diagndstico de la neuritis 6ptica. En la RM, la neuritis
6ptica aguda suele manifestarse con cambios de sefial en
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ponderacion T2, edema vy realce T1-gadolinio del nervio
6ptico afectado. Aunque no son definitivos, la longitud de
la lesion, el segmento del nervio 6ptico afectado, asi como
la presencia de realce perineuritico y de grasa orbitaria
pueden ser determinantes.

Ademds, la presencia y la distribucion de las lesiones
cerebrales y medulares pueden contribuir al diagnéstico.
El patron de pérdida de campo visual muestra variabilidad
entre los distintos trastornos, en esclerosis mltiple 37%
es difuso y 29% central, mientras que en NMOSD 26% es
difuso, 46% central y 22% altitudinal. Las latencias P100
prolongadas y las amplitudes disminuidas de los PEV no
suelen diferenciar los distintos trastornos de neuritis 6ptica
de forma aguda. En el momento de la presentacion, las me-
diciones con TCO del grosor de la capa de fibras nerviosas
retinianas peripapilar (pPRNFL) pueden ser normales o estar
aumentadas, dependiendo del grado de edema del disco
6ptico. Posteriormente se produce atrofia ptica crénica
con adelgazamiento progresivo de la pRNFL y de la capa
plexiforme interna de las células ganglionares maculares y
engrosamiento de la capa nuclear interna; en casos graves,
se forma edema macular microquistico en la capa nuclear
interna. En pacientes con sintomas visuales recurrentes,
los cambios longitudinales en los campos visuales, las PEV
y la TCO pueden ser (tiles para confirmar el diagnéstico
de neuritis 6ptica.

El pilar del tratamiento de la neuritis 6ptica son las
dosis altas de corticosteroides, normalmente en forma de
metilprednisolona intravenosa durante tres a cinco dias;
algunos estudios han demostrado que la metilprednisolo-
na intravenosa a dosis altas (1 g al dia) durante tres dias,
seguida de dos semanas de prednisona oral, llevan a una
recuperacién mas rapida, siendo la dosis de corticosteroides
mds importante que la via.”

Los resultados visuales tras dosis altas de metilpredni-
solona intravenosa en la neuritis 6ptica asociada a NMOSD
son menos favorables que en otros subtipos de neuritis opti-
ca; sin embargo, el tratamiento precoz con esteroides (< 48
horas tras el diagnéstico) podria acelerar la recuperacion.
En general, no es necesario reducir la dosis de prednisona
oral tras el tratamiento con dosis altas de corticosteroides
en la neuritis 6ptica asociada a la esclerosis mdltiple; no
obstante, pacientes con NMOSD si la requieren.

La plasmaféresis se ha utilizado para el tratamiento de
ataques desmielinizantes graves, neuritis optica refractaria
a esteroides y recaidas de NMOSD, pero hay pocos datos
de ensayos clinicos aleatorizados que respalden su eficacia.
Los estudios retrospectivos sugieren que la plasmaféresis en
los siete dfias siguientes a la aparicién de la neuritis 6ptica
asociada a la NMOSD podria dar lugar a mejores resultados
que el tratamiento tardio. Debido a los malos resultados
de la neuritis 6ptica asociada a la NMOSD, a menudo se
recomienda la plasmaféresis precoz en los cinco a siete
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dias siguientes a la pérdida de visién en los casos con
diagnéstico confirmado de NMOSD seropositiva a AQP4-
IgG. Como alternativa, se pueden utilizar corticosteroides
intravenosos a dosis altas durante cinco dfas, esto seguido
de plasmaféresis.®

Los datos que apoyan la eficacia de las inmunoglobu-
linas intravenosas para la neuritis 6ptica aguda son escasos.
Un estudio retrospectivo en el que se evaluaron los resulta-
dos de los ataques de neuritis 6ptica en la NMOSD sugirié
que una combinacién de inmunoglobulinas intravenosas y
tratamiento con corticosteroides podria conducir a mejores
resultados en los episodios graves. Las inmunoglobulinas
intravenosas podrian ser una alternativa para los pacientes
con neuritis 6ptica recurrente que no han mostrado bene-
ficios con los agentes inmunosupresores o han mostrado
intolerancia a los mismos, asi como para aquellos que no
pueden recibir plasmaféresis.

En el contexto de la neuritis 6ptica asociada a NMOSD,
el pronéstico visual puede ser peor que en otros subtipos de
neuritis 6ptica. Aproximadamente el 30% de los pacientes
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con NMOSD permanecerdn funcionalmente ciegos en
su ojo afectado después de un evento de neuritis 6ptica,
y 70% tendran una enfermedad recidivante. Un estudio
multicéntrico demostré que una edad de inicio mas tem-
prana se asocia con un mayor riesgo de neuritis éptica
recurrente y ceguera.
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