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S2ndrome de Devic
0 neuromielitis - ptica

Con el fin de conocer el
comportamiento de la
neuromielitis 6ptica (NMO) o
sindrome de Devic, se
revisaron las historias de los
pacientes hospitalizados entre
1980 y 1994 en el Servicio de
Neurologia del Hospital
Universitario San Vicente de
Paul de Medellin. Del total de
las 2.576 historias revisadas,
se encontraron 21 casos con
este sindrome, lo que equivale
a 0.8% de la patologia
admitida en el servicio.

De los 21 pacientes, cuatro
presentaron el compromiso
clasico de neuritis optica y
mielitis, en los otros 17 se
encontraron alteraciones del
SNC a otros niveles (cerebelo,
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tallo cerebral, hemisferios
cerebrales y otros nervios
craneanos).

La frecuencia fue mayor en el
sexo femenino. La edad de
presentacion mas frecuente
fue entre 10 y 20 afios
(33,3%) y le siguié entre 41 y
50 afios (23%). El
compromiso visual precedio
al medular en 61%. Se
trataron 19 pacientes (90%)
con prednisona y a cuatro
(19%) se les adicioné
ciclofosfamida. El
compromiso medular mejoré
en 80% de los casos y el
defecto visual en 75%.
Proponemos se estudie este
sindrome en los diferentes
centros de neurologia del pais
para establecer su
comportamiento entre
nosotros.
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Introduccion
1 sindrome de neu-
romielitis  Optica
(NMO) es un proce-
so desmielinizante
agudo que compro-
mete el nervio optico y la médu-
la espinal, fue descrito en 17 pa-
cientes por Devic en 1895 por lo
cual también se conoce como
sindrome de Devic (1).
La NMO es la forma mas co-
mun de un grupo de enferme-
dades desmielinizantes, muchas
de las cuales son probablemen-
te variantes de la esclerosis mul-
tiple (EM) y el término esta res-
tringido a aquellos casos en los
cuales el nervio 6ptico y la mé-
dula espinal estan comprometi-
dos en sucesion rapida (en dias
o semanas) en los estadios
tempranos de la enfermedad. La
EM no es la unica causa de
sindrome de Devic; en algunas
ocasiones se encuentra en otras
enfermedades sistémicas como
el lupus eritematoso sistémico
(2), malaria (3), estado postva-
cunal (4) y tuberculosis (5). Para
unos autores es la forma de pre-
sentacion mas frecuente de EM
en algunos paises, incluyendo
el nuestro (6,7). En la literatura
mundial hay alrededor de 300
casos publicados.
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Sindrome de Devic

Con el fin de conocer el com-
portamiento de este sindrome
entre nosotros, revisamos las his-
torias de los pacientes admitidos
desde 1980 hasta 1994, en el Ser-
vicio de Neurologia del Hospi-
tal Universitario San Vicente de
Paul de la Facultad de Medicina
de la Universidad de Antioquia
en Medellin.

Material y métodos
Se revisaron las historias de los
pacientes admitidos en el Servi-
cio de Neurologia del Hospital
Universitario San Vicente de
Paul en el periodo comprendido
entre 1980 y 1994; de un total de
2.576 historias, se seleccionaron
las que tenian diagndsticos de
esclerosis maultiple (EM) y
NMO.
El diagnéstico de NMO fue li-
mitado a pacientes que presen-
taron deterioro visual y compro-
miso de la médula espinal conco-
mitantemente o con un intervalo
de tiempo menor de un mes (8).
La informacién se recolectd en
un formulario previamente esta-
blecido que contenia informa-
cion sobre edad, sexo, prddro-
mos, sintomas iniciales, tiempo
de evolucion, antecedentes, diag-
noéstico de ingreso y de egreso,
compromiso neurologico, trata-
miento, evolucién, recaidas y
pruebas de laboratorio.

Resultados
Se encontraron 72 casos de EM
y cuatro de sindrome de Devic
(en total 76 historias). De los 72
casos de EM se establecio el
diagnéstico NMO en 17 pacien-
tes o sea que de los 76 casos 21
(27.6%) tenian sindrome de
Devic.
La distribucion por sexo fue de
13 mujeres y ocho hombres; la
edad de presentacion fue de 10 a

Acta Med Colomb Vol. 21 N° 2 - 1996

20 afios en siete casos, de 21 a
30 afios en cuatro, de 31 a 40
afios en dos, de 41 a 50 afios en
cinco y de mas de 51 afios en
tres casos.

Presentaron prédromos 12 pa-
cientes (57.3%), el mas comun
fue la cefalea en ocho (38%) y
en segundo lugar la fiebre en
cuatro (19%).

El compromiso neurolégico se
present6 asi: visual: se encontrd
disminucion de la agudeza vi-
sual (AV) en 33 ojos de los 21
pacientes, desde amaurosis (P -)
hasta 20/200. Trece pacientes te-
nian comprometidos los dos
ojos. Medular: lesion sensitiva
se encontro a nivel cervical en
cinco pacientes (23.9%), toracico
en 12 (57.1%), sin nivel claro en
cuatro pacientes (19%); lesion
motora como cuadriplejia en un
paciente, paraplejia en cuatro,
paraparesia en cuatro, mono-
paresia en uno, triparesia en tres,
hemiparesia en dos, cuadriparesia
en cuatro, espasticidad generali-
zada en uno y sin compromiso
uno.

El compromiso visual se mani-
festé antes del medular en 61%
de los pacientes, el tiempo pro-
medio en que se evidencio el
compromiso medular fue menos
de 4 semanas.

El trastorno de esfinteres se pre-
sentd en 16 pacientes (76.1%).
Recibieron glucocorticoides
(prednisona) 19 de los 21 pa-
cientes a la dosis de 1 miligramo
por kilo de peso y a cuatro pa-
cientes se les administré con-
comitantemente ciclofosfamida
500 miligramos semanales por
tres semanas; dos pacientes no
recibieron tratamiento.

La evolucidn clinica se compor-
to de la siguiente manera: el com-
promiso medular mejor6 en 17
pacientes y en cuatro permane-

ci6 sin cambios. La mejoria vi-
sual ocurrié en 19 ojos de 15
pacientes, no mejoraron 11 ojos
de nueve pacientes, cinco ojos
de cinco pacientes que ingresa-
ron con P- continuaron igual; un
paciente empeord, de una AV al
ingreso de cuenta dedos a un
metro por OD y OS movimiento
de manos a 50 centimetros a P+.
De los dos pacientes que reci-
bieron ciclofosfamida uno pre-
sentd6 mejoria de la AV y uno
empeord, ninguno mejor6 del
compromiso sensitivo motor.

De los dos pacientes que no reci-
bieron tratamiento, uno mejord
completamente del compromiso
sensitivo y motor, y parcialmen-
te de la AV y el otro presentd
recuperacién medular y visual.

Hallazgos de laboratorio
Citoquimico de LCR. proteinas
igual o menor de 45 mg/dL en
10 pacientes (47.6%). Entre 46 y
100 mg/dL en cuatro (19%) y
mayor de 100 mg/dL en siete
pacientes (33.4%); recuento de
células (leucocitos) cero en 13
pacientes (61.9%); cinco o me-
nos, en cinco pacientes (23.8%);
seis a 50 en dos pacientes (9.6%)
y mas de 100 en uno (4.7%).

La velocidad de sedimentacion
globular se encontré aumentada
en cuatro pacientes (19%); la
prueba de latex fue positiva en
uno; cuadro hematico, citoqui-
mico de orina, electroforesis de
proteinas séricas y del LCR fue-
ron normales. Las investigacio-
nes de virus de inmunodeficien-
cia humana (VIH), serologia
para sifilis (VDRL) y los anti-
cuerpos antinucleares (ANAS)
fueron negativas.

Se realizaron potenciales evoca-
dos visuales y somatosensoriales
a un paciente y se encontraron
alterados.
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Estudios de neuroimagen se les
practico a ocho pacientes, la
TAC de cranco a cuatro, tres
fueron normales y uno mostrd
lesiones compatibles con EM.
La resonancia magnética (RM)
realizada a cuatro pacientes
mostrd en todos lesiones hiper-
captantes en diferentes regio-
nes del SNC.

Discusion
Del total de 2.576 historias re-
visadas, se encontraron 21 ca-
sos con NMO, lo que equivale
a 0.8% de la patologia neurold-
gica en nuestro servicio que es
de tercer nivel de atencién mé-
dica. Cuatro casos (19%) cum-
plian los requisitos estrictos de
S. de Devic (s6lo compromiso
ocular y medular); los otros 17
(81%) tenian lesiones concomi-
tantes en otras arcas del SNC.
Hunghes (9) en estudios anato-
mopatolégicos de NMO encon-
tré lesiones en diferentes nive-
les del SNC. En el Japon y en
la India 1a NMO es sdlo de seis
al 9% en las diferentes series
de EM. (6, 8, 9). Segln nues-
tro estudio esta frecuencia se-
ria de 29.1%.

En nuestra serie las mujeres fue-
ron mas afectadas que los hom-
bres con una relacion de 3 a 2, lo
cual esta de acuerdo con la ma-
yoria de las publicaciones sobre
el tema (8). Sin embargo, los
trabajos de Mathew (10) mos-
traron mayor compromiso en los
hombres y Scott (11) no encon-
trd diferencias en cuanto al sexo.
La edad de presentacion mas fre-
cuente fue en menores de 20 afios
en 33.3% y entre los 41 y 50 aflos
en 23%. Las diferentes estadisti-
cas muestran que entre los 10 y
30 afios se presenta 44% de los
casos de NMO y entre los 40 y
50 afios 22% (12).
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El compromiso visual se mani-
festo primero que el medular en
61% de los pacientes, el tiempo
promedio en que se presento el
compromiso medular fue menos
de cuatro semanas. Algunos au-
tores han propuesto como tiem-
po de intervalo maximo de ocho
semanas, esto para permitir una
mejor clasificacion de la enfer-
medad (6).

En nuestra serie ningtin paciente
presentd signos o sintomas que
sugirieran infecciones virales
previas a la aparicion de la en-
fermedad mientras en otras pu-
blicaciones informan hasta 60%
de prédromos sugestivos de in-
fecciones virales un mes antes
(12); encontramos sintomas
prodrémicos tales como cefalea
en 38% y fiebre en 19%, y sin
prodromos en 43%, cuatro se-
manas antes de la aparicion de
la enfermedad.

En cuanto al tratamiento, 19 de
los 21 pacientes recibieron
prednisolona inmediatamente se
establecid el diagnostico, en 17
(89.4%) mejoraron los signos
medulares y en cuatro (10.6%)
no hubo mejoria. La AV del to-
tal de 37 ojos lesionados, mejo-
ré en 19 ojos (51.3%) de 15 pa-
cientes, en 11 ojos (29.7%) de
nueve pacientes no se obtuvo res-
puesta a los glucocorticoides, en
cinco ojos (13.5%) de cinco pa-
cientes que ingresaron con P-
continuaron igual a pesar del tra-
tamiento, y un paciente empeo-
r6. Lo anterior nos muestra que
la mayoria de los pacientes res-
pondieron favorablemente al tra-
tamiento con la prednisona cuan-
do se inicia tempranamente y con
mejores resultados en las lesio-
nes medulares. No podemos sa-
car conclusiones en cuanto al tra-
tamiento con la ciclofosfamida,
ni en los dos pacientes que no se
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trataron por ser pocos casos; en
ningln paciente se utilizé metil-
prednisona. Se han informado
beneficios con la ciclofosfamida
(13) y en algunos casos no hay
diferencias significativas que in-
diquen que el tratar estos pa-
cientes garantice menores secue-
las (14).

El estudio de LCR mostré un
aumento de proteinas en 52.3%
de los casos, siendo en siete ma-
yor de 100 mg/dL. El recuento
celular fue anormal en el 14.2%,
nos llamé la atenciéon un caso
con mas de 100 leucocitos/mms,
estos mismos hallazgos han sido
descritos en pacientes con
sindrome de Devic (9).

La etiologia del sindrome de
Devic o neuromielitis dptica no
esta aclarada, se cree que es una
enfermedad desmielizante y que
hace parte de un proceso autoin-
mune; en nuestros pacientes no
pudimos identificar claramente
un proceso viral como factor de-
sencadenante de la NMO.
Sugerimos establecer un proto-
colo para estudiar este sindrome
que incluya fuera de los para-
metros conocidos, estudios de
RM vy tratamiento con metilpred-
nisolona para tratar de mejorar
el prondstico.

Summary
In order to ascertain the charac-
teristics of optic neuromyelitis
(Devic's Disease), we reviewed
the charts of patients seen bet-
ween 1980 and 1994 hospita-
lized in the neurology ward at
the University Hospital San Vi-
cente de Paul. Of 2.576 records
reviewed, we found 21 such ca-
ses which account for 0.8% of
all diagnoses. Of the 21 patients,
4 had classic optic neuritis and
myelitis. The other 17 had alte-
rations of the CNS at other



Sindrome de Devic

levels (cerebellum, brain stem,
hemispheres, cranial nerves).
Females were 3:2 more involved
than males. Clinical presentation
was more frequent between 10
and 20 years of age (33.3%),
then 41 to 50 years (23%). Vi-
sual involvement preceded
medular in 61% of the cases,
nineteen patients were treated
with prednisone, cyclophospha-
mide was added in four: Me-
dular involvement improved in
80% while visual symptoms in
75% of cases. We propose a
multiinstitutional study to better
ascertain the characteristics of
this disease.
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