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Varén de 69 afos que tras varias consultas a Urgencias y un ingreso en Medicina Interna por hipo persis-
tente, es dado de alta sin resultados concluyentes. A las 48 horas comienza con parestesias e hipoestesia
en miembros inferiores (MMII), objetivando en la exploracién piramidalismo con Babinski bilateral positivo
y nivel sensitivo en D5. Se realiza mielografia en la que se observan signos de mielitis extensa cervicodorsal,
confirmando mediante la presencia en sangre de anticuerpos antiacuaporina-4 (AQ-4), el diagnostico de
enfermedad de Devic. Por tanto, este caso muestra una de las posibles presentaciones atipicas de la neuro-
mielitis dptica.
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A 69 years old man, after several emergency medical care admissions, and one admission to Internal Medicine
Service for persistent hiccup, was been discharged without conclusive results. After 48 hours, patient showed lower
limb paraesthesia and hypaesthesia, finding in physical exams pyramidalism with positive Babinski reflex and sen-
sitive level at D5. Myelography is performed finding out extensive cervical-thoracic myelitis, indeed neuromyelitis
optica is diagnosed, confirmed by the presence of the anti-aquaporin-4 antibody in blood test. Therefore, this case
shows one possible atypical presentations of neuromyelitis optica.

cador especifico de la NMO ha permitido no sélo diferenciarla ain mas de la

> Desde el descubrimiento de los anticuerpos AQ-4, ha aumentado el nu-
mero de manifestaciones clinicas y radiolégicas atipicas de la neuromie-
litis dptica (NMO). Es necesario tenerlas en cuenta para reconocerlas y

esclerosis multiple, sino también aumentar el espectro clinico de presentacion
de esta entidad. Asi pues, se han registrado manifestaciones atipicas en rela-
cion con afectacion troncoencefélica e hipotaldmica.

poder realizar un diagndstico precoz.

Introduccion

Historia clinica

Antecedentes personales. El caso trata de un varon de 69 anos, fumador activo,
que presenta como antecedentes personales: hipertension arterial (HTA), disli-

La neuromielitis dptica (NMO) o enfermedad de Devic es un trastorno autoin-
mune, inflamatorio y desmielinizante del sistema nervioso central, que afecta
principalmente al nervio éptico y la médula espinal. Cursa con brotes de neu-
ritis dptica (dolor ocular y pérdida de vision) y mielitis transversa (paraplejia o
paraparesia, hipoestesia con nivel sensitivo y disfuncién vesical, entre otros). La
presentacion clinica tipica es secuencial, de modo que los brotes de neuritis
Optica suelen preceder a los de mielitis en un intervalo de afos o décadas'.
El descubrimiento de los anticuerpos antiacuaporina-4 (AQ-4) como biomar-
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pemia, migrana, temblor esencial y varios accidentes isquémicos transitorios
(AIT) por enfermedad isquémica cerebral de pequerio vaso de larga evolucion.
Acudié a Urgencias en tres ocasiones por hipo persistente, de 2 semanas de evo-
lucién, a pesar del tratamiento con clorpromacina. Se acompanaba de molestias
epigastricas y algun episodio aislado de nduseas y vomito. La exploracion fisica
era normal y en la analitica de sangre bésica sélo presentaba ligera elevacion de
la proteina C reactiva (PCR): 4,92 mg/dl; velocidad de sedimentacién globular (VSG):
18; y anemia normocitica normocrémica con hemoglobina (Hb) de 10,6 g/dl.
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Fue ingresado en Medicina Interna para estudio, y se realizd una gastroscopia
con resultado normal. Los marcadores tumorales fueron negativos. En la tomo-
grafia axial computarizada (TC) de térax se observaron adenopatias mediastini-
cas e hiliares bilaterales. Tras la ecoendoscopia transbronquial se realizé biopsia
de dichas adenopatias, siendo el estudio negativo para malignidad. Se pautd
baclofeno con mejorfa parcial del hipo, por lo que el paciente fue dado de altay
derivado a consultas externas de Medicina Interna para seguimiento.

Enfermedad actual. A las 48 horas del alta, el paciente reingresa por parestesias
en ambos miembros inferiores, mas intensas en la extremidad izquierda, que
progresan hasta presentar hipoestesia en la misma region y dificultad para la
marcha. Refiere dolor abdominal con estrenimiento de varios dias y episodio de
retencion aguda de orina que precisa sondaje vesical. Desde el alta han persis-
tido episodios continuos de hipo. No refiere fiebre, ni pérdida de fuerza, y no ha
presentado afectacion de la agudeza visual ni ninguna otra clinica neurolégica.

Exploracion fisica. Paciente consciente, orientado, hidratado y perfundido. Nor-
mal coloraciéon cutaneomucosa. Auscultacion cardiopulmonar normal. Abdo-
men con dolor difuso a la palpacién sin signos de peritonismo. No edemas.
En la exploracion neuroldgica destaca hipoestesia distal de ambos MMII, con
alteracion de la sensibilidad posicional del pie izquierdo y marcha inestable
con aumento de la base de sustentacion. Resto de exploracion sin hallazgos.

Pruebas complementarias

« En la analitica de sangre destacé un ligero empeoramiento de la anemia
normocitica normocrémica, con Hb de 9,5; hierro de 4,8 ug/dl; albdmina:
3,1 g/dl; PCR: 5,01mg/dl;y en el proteinograma un leve incremento relativo
de la proteina alfa 1 (6,9%) y gamma (19,3%); los niveles de VSG se norma-
lizaron, y la vitamina B, , el cido folico, inmunoglobulinas, complemento,
factor reumatoide, anticuerpos antinucleares, anticuerpos anticardiolipina,
enzima convertidora de angiotensina (ECA) y anticuerpos anticitoplasma
de neutrofilos (ANCA) fueron normales o negativos.

« EnlaTC cerebral sélo se observé enfermedad isquémica crénica de peque-
Ao vaso, y en la abdominopélvica no se encontré patologia significativa.

- Dada la clinica neuroldgica con posible afectacion a nivel medular, se
realiza mielografia con RM, en la que se observa una extensa mielopatia
cervicodorsal, desde C3 a D11 (Figuras 1y 2), con signos de edema

Figura 1. Corte sagital de mielografia con RM dorsal. Se observa edema me-
dularde C3a D11

medular, compatibles con mielitis transversa cervicodorsal. Entre las
etiologfas se valor6 como mas probable la causa inflamatoria/autoin-
mune, y en menor grado la causa isquémica o tumoral. En la RM ce-
rebral solo se observé enfermedad cronica multiinfarto, sin signos de
patologfa desmielinizante.

Figura 2. Corte sagital de mielografia con RM cervical. Se observa edema
medularde C3a D11

Evolucion

Durante el ingreso, la clinica neuroldgica del paciente fue progresando con

la siguiente exploracion: paresia leve de miembro superior izquierdo a nivel

distal, pardlisis flacida de miembro inferior izquierdo, fuerza conservada en

extremidades derechas, piramidalismo con Babinski bilateral, hipoestesia tac-

toalgésica en miembros inferiores con extension a dermatomas de tronco con

nivel bien definido en T5. Marcha no posible. Temblor cefélico leve. Dados los

resultados de la RM y la progresion clinica, se decide traslado al Servicio de

Neurologia, donde se amplia el estudio:

-+ Elelectromiograma (EMG) no presentaba signos de polineuropatia.

- Se realizé una puncién lumbar obteniendo liquido cefalorraquideo
(LCR) con estudio bioquimico, microbioldgico y citolégico negativos.
El resto del estudio: serologias de Brucella, virus de Epstein-Barr (VEB),
citomegalovirus (CMV), ADN de virus herpes, inmunoglobulina G (IgG),
ECA, anticuerpos onconeuronales, y anticuerpos antineuromielitis épti-
ca, resulté negativo.

- Finalmente se solicité un estudio inmunolégico de NMO a través de mues-
tra sanguinea, con positividad para anticuerpos AQ-4.

Ante el diagndstico de NMO se le trata con altas dosis de corticoides (metil-
prednisolona 1 g/24 h durante 5 dias) y azatioprina oral, con mejoria inicial
en el cuadro. Sin embargo, dias después comienza con mayor trabajo res-
piratorio, taquipnea, disnea y recurrencia del hipo, por lo que es trasladado
a la UClI para vigilancia y soporte respiratorio. Durante su estancia se inicia
tratamiento con plasmaféresis, con buena tolerancia y mejorifa clinica pro-
gresiva, por lo que se traslada a planta de Neurologfa para completar 4
sesiones mas.

Posteriormente es dado de alta a domicilio con azatioprina y prednisona, con
pauta descendente, y tratamiento rehabilitador.
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Diagnéstico
Mielitis transversa en el contexto de neuromielitis Optica.
Discusion y conclusiones

El andlisis retrospectivo de pacientes con anticuerpos AQ-4 positivos® ha permitido
aumentar el espectro clinico de presentaciéon de la NMO?, detectandose manifesta-
ciones clinicas atipicas**® no justificadas por la lesién del nervio éptico o la médula
espinal’. Como sucede en nuestro paciente, pueden encontrarse casos con afecta-
cion troncoencefalica (hipo persistente, nduseas, vomitos, en relacion con lesiones
en el drea postrema) y casos de insuficiencia respiratoria aguda secundaria a lesion
desmielinizante en la médula cervical. En otros casos también se han descrito signos
de afectacién hipotaldmica (como sindrome de secrecion inadecuada de hormona
antidiurética o narcolepsia) y signos de afectacion cerebral (como encefalopatia).
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