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GU¡A DE PMCTICA CLIT{ICA DEL DESORDEN DEL ESPECTRO DE LA I{EUROMIELITIS
OPTICA-NEUROMIELITIS OPTICA (DENMO-NMO)

I. FINALIDAD
Estandarizar criter¡os para la adecuada atención integral de los pacientes mayores de 18

años de edad con sospecha o d¡agnóst¡co del Desorden del Espectro de la Neurom¡elit¡s

Opt¡ca-Neuromiel¡tis Optica (DENMO-NN4O) que acudan al Instituto Nacional de Ciencias
Neurológ¡cas (INCN).

II. OBJEüVO:

1' GeDe¡al- uniformizar criterios para la evaluación inic¡al, diagnóstico, tratam¡ento y
segu¡miento del pac¡ente mayor de 1B años con sospecha o d¡agnóstico de
DENMO-N¡4O que acude al INCN.

2. Específ¡co:
- Establecer los pasos a seguir para la evaluación in¡cial del pac¡ente con

sospecha de DENIYO-NMO.

' Determ¡nar los cr¡ter¡os clínicos para el diagnóstico DENIYO-NMO.

- Establecer un adecuado tratamiento integral en el pac¡ente con DENN4O-NNIO.

- Opt¡mizar el seguimiento clínico de los pac¡entes con DENIYO-N¡4O.

- Orientar desde el punto de vista profes¡onal y social a los profes¡onales

médicos, para seguir una conducta clinica adecuada y con mayor manejo de la

enfermedad en los pac¡entes con DENMO-Nlvlo.

III. ÁMs¡ro o¡ rpuclclóN:
La presente Guía de Práctica Clínica es de apl¡cación Inst¡tucional (INCN) o para otros

centros de Drestación de salud del MINSA interesados.

Dirigido a ¡.léd¡cos Neurólogos.

o¡le¡rósrrco v rmnu¡rnto oeL oesónDEN DEL EspEcrRo DE LA

NEUROMIELIT¡S óPTICA-NEUROMTELTTIS óPTTCA.

4.t.- NoMBRE Y cóDrcol

tv.

Noñbre I

Cód¡go CIE-10 i

DESÓRDEN DEL ESPECTRO

NEURO¡4IELITIS OPTICA

G36.00

DE LA NEURON4IELMS OPTICA-

I. TAOLE L.
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COf{SIDERACIONES GENERALES

5.1 DEFINICTóN
El DENMO-N¡4O es una enfermedad
Sistema Nervioso Central (SNC), d¡st¡nta

autoinmune, desmielinizante, inflamatoria del
a la Escleros¡s lvlúltiple (EM). Trad¡cionalmente

la NMO incluye el comprom¡so de los nervios ópticos como una Neuritis óptica (NO)
recurrente, b¡l¿tera¡; y de la m&ula espinal como una lYielitis Aguda (MA). La NO puede
ser un¡ o bilateral, concomitante o consecutiva y recurrente, La MA comoromete todo un
segmento medular por lo que se denomina ¡4ielitis Tranwers¿ Aguda (¡4TA), y se
extiende por más de 3 segmentos vertebrales por lo que se denomina Miel¡tis Transversa
Longitudinal Extensa (IYTLE), Con la ¡dentificación, en el año 2004, de los Anticuerpos
AntiaQuaPor¡na-4 (AQP4) esta entidad es cons¡derada como una entidad
f¡s¡opatológ¡camente diferente a la EM.

Con el paso de los años y la ev¡dencia clínica acumulada, se ampl¡ó el término a DENMO
que incluye pac¡entes con por lo menos un evento de NO o MLE asociaoa a |a

seropos¡tividad de los AQP4 tipo IgG; pacientes seropositivos coñ manifestaciones de
comprom¡so del tronco encefálico, hipotálamo o de hemisfer¡os cerebrales. También tiene
en cuenta a pac¡entes con estas mismas características perc seronegativos a AQP4 tipo
IgG y en los que asocian lesiones cerebrales características.

5.2 ETIOLOGIA
Su etiología probablemente inflamator¡a y autoinmune aún es desconocida.

5.3 FISIOPATOLOGIA
La Aquaporina (AQP) es una familia de proteínas de membrana que facilita el mov¡miento

de agua; el canal de agua más abundante en el SNC es la AQP4, sin embargo hay otras
como la AQP1 que se expresa en pequeñas cantidades, La AQP4 fac¡lita el movimiento

de agua entre la sangre y el cerebro, el cerebro y los compartimientos del líquido

cefalorraquídeo; está concentrada princ¡palmente en la membrana de los procesos

pediculados del astrocito/ en la interface sangre cerebro y cerebro-líqu¡do cefalorraquídeo

en la membrana basolateral de las células ependimar¡as.

patogénes¡s del DENNIO-NMO se desencadena por la unión de la AQP4-IgG, formada
por mecanismos no conocidos y presente en la c¡rculación sanguínea, a la AQP4 que se

encuentra en los p¡es del astrocito adyacente a la Barrera Hemato Encefálica (BHE). Una

vez que la IgG atraviesa la BHE y se une a la AQP4, activa el complemento, conduce a la
formación de complejos de ataque de membrana, produce un daño astrocítico primario y
genera el reclutamiento de células inflamatorias; inic¡almente se reclutan neutrófilos y
eos¡nóf¡los y posteriormente macrófagos; estos cambios inflamatorios promueven, a su

vez, la d¡srupción de la BHE. El daño astrocítico primario y la reacc¡ón ¡nflamatoria, como

la de granulación de los neutrófilos, dañarian también al oligodendrocito lo qu

Dosteriormente se refleia en la d¡sminución de la mielina.

La patogénes¡s del DENI'4O-NMO se resume en los siguientes pasos:

a. Unión de la AQP4 IgG a la AQP4 en el pie del astrocito.
b. Reclutamiento de células inflamator¡as, act¡vac¡ón del complemento y

complejos de ataque de membrana.

ULTII\4A o Ftcac l , YtGEt!.-c.lAiFscha l
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Al inicio de la formación de la les¡ón la AQP4-IqG se une a la AQP4 en los procesos pediculados de los
strocitos, act¡va el complemento y causa el depós¡to de complemento que ataca a la membrana. (C) Las

, )--.-:-*- ctokrnas (por ejemplo interleukina 17. interleukina 8, y el factor estimulante de la coloniz¿cón de granulocitos)
reclutan neutrófilos y eosinófilos en el espacio perivascular; la degranulación de neutrófilos causa la muerte de
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ocitan los restos celulares y de mielina. (F) Las lesiones maduras se c¿racteriz¿n por p¿n nec¡osis (completa

bición del transporte de agua. Sin embargo no han mostrado el suf¡ciente sustento científico

ue apoye su contribución en la patogénesis del DENlvlo-Nlv1o.

degeneración axonal (D), y a ¿ muete neuronal. (E) Los rnacrófagos infiltrados (y posiblemente las microglias

ón de la lesión de Neuromielitis óptica.- (A) Slstema nervioso centra Normal con AQP4-IgG en el suero.

los astroc¡tos. L¿ pérdida de los astrocitos lleva a la mu€rt€ de los ol¡godendrocrtos, lo que conduce a la

:!,?''
iO;,.
€r*-
,,'r.\, ,l:.i:.J' ;<:.'

rosis trsular), y se diseminan por la infiltracióñ de los macrófagos; AQP4 pos¡trva react¡va a los
ued¿n confin¿dos ¿lrededor de la lesón.

Tomado de fqa¡ios C Papadopoulos, A S Verkman. www.thelancet.com/neurology Vol 11 lune 201

c. Secreción de citosinas por el astrocito y disrupción de la BHE; con el ingreso de
mayor cantidad de IgG.

d. De granulación de células inflamatorias.
e. Daño astrocitico secundario, daño del ol¡qodendrocito con dism¡nución de la

mielina y daño axonal.

Además de la citotoxicidad mediada por células; algunos autores propusieron otros mecanismos
patogén¡cos como la excitoxicidad por glutamato, la internal¡zación prefeiencial de AQP4M1 y la

-uLTrMA 
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5.4 CLASIFICACION

El cuadro c ínico de NIYO se define por la presencia de NO bilateral y ¡4TA, que pueden
ser simultáneos o consecutivos. La NO en la N[4O suele ser un cuadro más severo y deja
secuela a diferencia del cuadro que se presenta en la EM. La f4A frecuentemente
compromete toda ia médula correspondieñdo a una ¡4TA que produce afectación motora,
sensitiva y esflnteriana doble. Además se extiende por más de tres seqmentos
vertebrales, por lo que una característica fundamental en este cuadro es eue i.o ,na
IYLE. La extensión de a lesión medular puede /tegar hasta el nivel cervcjl, puolenco
producir Ia muerte por falla resp¡fatoria.

Después de un evento ¡nicial, el paciente puede permanecer asintomático (monofás¡co) o
tener ep¡Sodios recurrentes que van de meses a años. Ei pronóstico es malo debido a
que los ataques generalmente son moderados o severos y la recuperació¡ es incompleta,
ocasionando discapacidad que se va acumulando a lo largo de la enfermedad.
El cuadro clínico de N¡4O puede expandirse a sintomas de regiones como la región dorsal
del bulbo raquídeo (piso del IV ventrículo, área postrema), otras zonas del tronco
encefálico, diencéfalo (part¡cularmente el hipotálamo, el ele hipotalamo-hipofisar¡o),
hemisfer¡os cerebrales, todas zonas circundantes a los ventrículos y con alta expresión de
la AQP4.

En muchos casos de NMO la AQP4-I9G suele ser posiUva¡ asícomo en cuadros crónrcos y

recurrentes de sólo NO o sólo IYLE. Otros tienen enfermedades inmunológ¡cas asociadas
como enfermedad tiroidea, lupus eritematoso sistémico o sindrome de Sjogren, incluso
Miastenia Gravis (MG), y son seropositivos para a AQP4lgG. Pero hay un grupo
importante con les¡ones objetivas de NO y I\4LE que son seronegativos a la AQP4-IgG.

Todo lo cual conduce a pensar que hay muchas más áreas comprometidas y que las

manifestaciones clinicas son más extensas y no siempre quedaban sóo en el SNC sino

que se puedeñ presentar en eñfermedades ¡nmunológicas s¡stérnicas. Por este motivo se

oroDuso el término de DENMO.

DENMO se aplica a los pacientes que cumplen criterios de NIYO y son negativos para

AQP4-IgG, a los que son seropositivos para AQP4-IgG con formas limitadas de N¡4O/

aquellos con afectación de reglones fuera de la médula espinal y nervio ópt¡co como

como tronco encefálico, diencefalo. hemisferios cerebrales.

Característ¡cas

[4onofás¡ca

lvlielitis transversa y neuritis óptica de sucesión
simultánea o rápida sucesión.
Afecta a hombres y mujeres por igual.
La menor cantidad de casos.
Síndrome clásico de Dévic.

Recurrente Miel¡tis transversa,

ULTtMA MoDFrcaaldñ
/ Fecha: 1 ,/
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Neuritis óptica.
Ataques recurrentes.
Afecta frecuentemente a mujeres.
Representa el B0-90Yo de los casos.

DENMO

¡4ielitis long¡tud¡nalmente extensa, evento aislado o
eventos recurrentes,
Neuritis óptica bilateral o recurrente.
Esclerosis múltiple óptico espinal.
Neuritis óptica o mielitis longitudinalmente extensa
asoc¡ada a enfermedad sistémica autoinmune.
Neurit¡s óptica o mielitis asociada a lesiones típ¡cas de
neuromiel¡tis óptica,

Tomado De W ngerchuk DM, Internat¡onal conrreB d¡agtutstic cnbr¡a fú neuroñyet¡tis optica spectrun d¡turde9. Neurotogy,
20 I 5 lul I 4 : I 5Q ) : 1 7 7-89.

5.5 ASPECTOSEPIDEMIOLOGICOS
Los estudios epidem¡ológicos en el DENIIO-NMO en el mundo revelan úna gran brecha
en el conocim¡ento a este respecto; los estud¡os publicados tienen un alto nivel de
heterogeneidad y d¡ferente calidad metodológica. Una revas¡ón sistemát¡ca que realizó

una búsqueda desde 1985 al 2012 ¡ñcluyó 5 estud¡os, los cuales fueron publicados entre
el 2005 al 2012; tres de los cuales se realizaron en Norteamérica. La inc¡dencia de NMO
por 100,000 hab¡tantes osciló entre 0,053 a 0,40, m¡entras que la prevalencia por
100,000 hab¡tantes varió de 0,52 a 4.4 con una heterogene¡dad alta entre la incidencia
(f = 68,0%) y los estudios de prevalencia (I') = g4,OVo). Resultados sim¡lares se

obtuvieron en otra revis¡ón s¡stemática que incluyó 9 estudios, donde se encontró una
inc¡dencia de 0,053/100 000 habitantes año en Cuba y 0.4 en el Sur de Dinamarca;
mientras que la prevalencia fue reportada en 0.51/100 000 en Cuba y 4.4 en el Sur de

Dinamarca.
En el INCN, durante el año 2017, se hospitalizaron y atendieron un promedio de 37

pacientes en el Departamento de Neurología de la Conducta.

La edad promedio para la presentación de la enfermedad es de 39 años.

Respecto al género, se ha observado una d¡str¡bución desigual en todo el mundo; sin

embargo los datos sug¡eren una preponderancia femenina cas¡ un¡forme 3:1

¡ndependiente de su origen étnico o racial. La recurrencia podría incrementarse en el

tercer tr¡mestre del embarazo y en el post parto, por lo que podría ser apropiada la

terapia profiláctica durante la etapa final del embarazo y la lactancia. No se ha reportado
aún datos sobre la transmisión de NlYo desde la madre al feto. oosiblemente debido a la
poca expresión de la AQP4 en el feto.

Se ha notado una intr¡gante asociación entre este trastorno y la MG, debido a que los

pacientes con NMO a menudo desarrollan MG algunas décadas después del cuadro.

5.6 FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS
El DENNIO-NIYO es más frecuente en poblaciones no caucásicas y se ha considerado que

tiene un origen multifactorial.

: ULIIMA MODIFICACI

I. TAGLE L
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5.6.1 MEDIO AMBIEI{TE
Un estudio investigó la relación de los títulos de ant¡cuerpos anti antígeno nuclear de
Epstein-Barr en pacientes con EM, mielitis tranwersa y NMO y concluyó que es
factor de susceptibilidad en EM pero no en pacientes con NMO.
5.6.2 ESTILOS DE VIDA
Un estud¡o que investigó la historia de fumar en pacientes con NlyO encontró una
correlación inversa, debido a que los pacientes reportaron no haber fumado. Se
podría considerar que no es un factor de riesgo en esta enfermedad.
5.6.3 FACTORESHEREDITARIOS
Ha sido considerada como uña enfermedad poligénica y por ello var¡os genes han
sido estudiados para ident¡ficar algún riesgo de susceptibilidad de desarrollar
DENIYO-NMO, Un estudio en población mexicana encontró los alelos HLA-DRB1x03 y
HLA-DRB1*1o como los más frecuentes en pac¡entes con DENMO-N|V]O lo que
respalda la hipótesis inmuno-genética de desarrollar esta enfermedad.
El alelo HLA-DRl5 pareciera no estar relacionado a la susceptib¡l¡dad de desarrollar
esta enfermedad en contraste a su riesgo de desarrollar E¡4.

CONSIDERACIONES ESPECÍFICAS
6.1 CUADRO CLINICO

6,1,1 Signos y síntomas

Neurit¡s ópt¡ca (NO).- Disminución de agudeza visual acompañada de dolor,
que se e\acerba con los movim¡eñtos oculares. La NO es bilateral, severa; la
les¡ón del nerv¡o óptico es extensa con compromiso incluso del qu¡asma óptico,
pudiendo extenderse incluso hasta la c¡ntilla ópt¡ca. También se pueden observar
escotoma no central y defectos en el campo visual altitudinal.
Mielitis aguda.- La mielitis es long¡tudinalmente extensa, su dimensión abarca
por lo meños tres Segmentos vertebrales y compromete la reg¡ón central de la
málula esDinal. Generalmente se manifiesta como un sindrome medular
completo; caracterizado por parál¡s¡s o paresia debajo del nivel de la lesión, un
n¡vel sensit¡vo y comprom¡so de esfínteres, puede acompañarse de dolor. prurito
y de espasmos tón¡cos paroxíst¡cos.
síndrome de Area Postrema (sAP),- El área postrema se encuentra en la
zona dorsal del bulbo raquÍdeo y es conocida como el centro quimiorreceptor del
vómito. La AQP4 tiene una alta expresión en el tej¡do epend¡mario que c¡rcunda
esta zona que forma el piso del IV ventrículo. El síndrome se caracterizado por
h¡po, náusea y vóm¡tos que se presentan hasta en un 43ol0. Estos sintomas
ouden oresentarse asoc¡ados o a¡slados.
síndrome de tronco encefálico agudo,- Está presente en 31,4%; siendo los
de presentación más frecuente los vómitos y el hipo; seguida de las
anormalidades oculomotoras v el Drurito. Otras manifestaciones menos
frecuentes son: h¡poacusia, parál¡sis fac¡al, neuralg¡a del t¡igemino, vertigo,
atax¡a vestibular, compromiso de otros nervios craneales y bostezos excesivos.

- l{arcolepsia sintomát¡ca y Síndrome Diencefál¡co Agudo.- El comprom

del hipotálamo, que contiene al tejido ependimario que circunda al

ventrículo, puede generar hipersomnia/narcolepsia; además se han reportad

ol.ros síntom¿s como hipotermia, hipertermia, poiquilotermia, obesj

ULTIMA MODIFICACI
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sindrome de la secrec¡ón inadecuada de la hormona antidiurética y alteraciones
del nivel de concienc¡a.

- Síndrome ce¡ebral sintomático.- Se Dodrían Dresentar cuadros de
encefalopatía o déficit motor depend¡endo del área cerebra¡ comprometida.
También se ha reportado hidrocefalia

6,1,2 Interaccióncronológ¡ca

El DEN¡4O-N¡4O es una enfermedad ráp¡damente ¡ncapacitante, que afecta
princ¡palmente a mujeres jóvenes; los s¡ntomas y signos más frecuentes al ¡nrc¡o

de la enfermedad se expresan como NO y IVILE; que a pesar de ser parte de las

manifestac¡ones tempranas podrían, debido a su severidad, llevar al paciente a la
ceguera o al confinamiento a una silla de ruedas por la gravedad del défic¡t
motor. Esta enfermedad puede man¡festarse como monofásica o con recaídas, en

este últ¡mo caso, con cada recurrenc¡a el paciente irá acumulando discapacidad.
Por este mot¡vo se requiere una evaluación obiet¡va con escalas adecuadas,
dentro de las cuales la Escala Expandida del Estado de la Discapacidad de Kurüke
es la que más se usa en enfermedades desmielinizantes. En el anexo se adiunta
el formato donde según el número sistemas func¡onales neurológ¡cos afectados,
se asigna un puntaje y luego la sumatoria de las func¡ones neurológicos
compromet¡das permite establecer un puntaje final de d¡scapacidad, que es más
alto a mavor discaoacidad.

6.1,3 Gráficos,d¡agramas,fotografias.

La pr¡mera ¡magen de resonancia magnética de médula esprnal cerv¡cal en protocolo T2 muestra una
hiperseñal y aumento de volumen de la médula espinal cervical que compromete más de
segmentos cervrc¿les, con ertensión a bulbo raquídeo, La seg!nda imagen de resonancia magnélica
protocolo Tl con contraste muestra captación de la sustañcia de contrale en el nervio óptico
con extensión alouiasma óotico como lo muestra flecha,
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r¡gora 1. Les¡ones ñedul¿. {A) erteru¡ rongitudinaty det quiasña étrico (S) e¡
Da.ientes con neuóñiél¡tis óDrica.

fomado de l¡ Rol¿s, sl González, L P¿trlcco y E cristiano. Newomieltis ópt¡ca. actua zacrón d€ los conceptos
clínicos y fs¡opatolóq¡cos de la enfernedad. Rev, hosp, ILa, B,A res vol, 31 No 1, m¿rzo 2011

r¡rur. t- L€.,.¡¿5 .eieb r.sónanc ¿ m¿srét,.¿
o@eooñdretrles ¿ 20¡ar¡e¡rr¿ d.n3i¡"d d€ aoP 4.
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G. VARC'AS

¡elroñr€lius ¿rt¡a, a. coit€ s¡qrt¿l FlalR .o. arr.nnt.¡s,a¿d a n'v.l d¿l 3ñ
veñri¿ú..ú¡ €¡re.sión ¡lnrpotáláñ. B. tóté árál ll-{ln.on h péínlens¡d¡d i
¡iverder 3- ve¡ln$ro
de lrseite¡sioncar.onr¡les rj€ los venr¡¡.ú¡.j l¿teBrs D l.lioer nteGir¿.1¿ ni!e¡
di€..erálico en ótu r:¡.ldr 12.

Tomado de ll Rojas, Sl González, L Patrucco
c1ín¡cos y Rsiopatoiógicos de la eñfermedad. Rev,

y E Cristiano. Neuromieltis óptca. Actua izacl
Hosp, Ital. B,Aires Vol. l1 No 1, marzo 2011.
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RI\,l de cerebro (axial FLAIR). A. Hiperlnlensidades en hipolálamo y área peracueductal/ lV venlriculo
(B).

Tom¿do Báez A, Báez M, K¡rchkaryan V, Schojedman A, Loza¡o c, casas L Medcina (8. A¡etvol.72 no.2 Cldad
Autónomá de Buenos Aies mar,/ab¡.2012

6.2 DIAGNóSTICO
T¡adicionalmente la NIYO era considerada una variante de la EM, específicamente un

desorden monofásico, lo que a la luz de los conocimientos actuales es incorrecto. Con

el descubrimiento de la presenci¿ de anticuerpos contra AQP4 se amplió mucho el

espectro de la enfermedad, y los síndromes incompletos podrían catalogarse como

N¡4O según la presencia o ausencia de d¡cho anticuerpo.

Por tal motivo que el 2013 se conformó el Panel Internacional para el diagnóstico de

Nl'¿lO (IPND - Internat¡onal Panel for NMO D¡aqnos¡s) que reunió a expertos de 9

países. El producto final fue el Consenso Internacional de Criterios Diagnósticos del

Espectro de la NMO el año 2015, doñde soñ características nucleares la NO, la ¡4A, el

SAP entre otras. El diagnóstico de la enfermedad es ciínico, pero requiere cumplir

características en Resonancia ¡4agnética (RNl) y la prueba serológica (IgG-NMO).

6.2.1 Criter¡os de d nóstico

Criterios d¡agnósticos p q4-I9G

1. Al menos una característica clínica nuclear
2. Test positivo para AQP4-IgG, utilizar el mejor método disponible

(ensayo basado en células es recomendado fuertemente)
3. Exclusión de otros di¿gnósticos.

1. Al menos 2 de las caracteristicas clinicas nucleares, oresentes co
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resultado de uno o más ataques clín¡cos; además debe reunir todos los
s¡gu¡entes requer¡mientosi

a. Al menos una característica clínica nuclear debe ser neur¡tis
óptica, mielitis aguda con m¡elitis long¡tudinal extensa o
síndrome de área Dostrema.

b. Diseminac¡ón en espacio (2 o más características clín¡cas
nucleares d¡ferentes).

c. Cumplir requerim¡entos ad¡c¡onales de RlY, si es apl¡cable.
2. Test negat¡vo para AQP4-lgG usando el mejor método de detección

disponible; o test no d¡sponible.
3. Exclus¡ón de otros diaqnóst¡cos.

Características clín¡cás nucleares.

1. Neur¡tis ópt¡ca
2. !l¡elitis aguda
3. Síndrome de área postrema: episodio de hipo, náusea o vómito no

exolicado 0or otras causas.
4. Síndrome tronco encefál¡co agudo.
5. Narcolepsia sintomát¡ca o síndrome clínico diencefál¡co con lesiones

típicas en la resonancia magnét¡ca en diencéfalo.
6. Síndrome cerebral s¡ntomático con lesiones cerebrales típicas del

DEN[4O

Requerimientos ad¡cionales en la resonanc¡a magnét¡ca para el
DENMO sin AQP4-IqG y DENMO con AOP4-IqG no conocida.

1. Neuritis óptica aguda: requiere Rlvl de cerebro que muestre (a)
hallazgos normales o sólo lesiones de sustancia blanca inespecíf¡cas, o
(b) Rlu de nervio ópt¡co con hiperintensidad en T2 o captación de
contraste que se extienda más de la y2 de la longitud del nerv¡o óptico
o oue involucre el 0uiasma.

2. M¡elitis aguda: requiere les¡ón intramedular que se ext¡enda sobre >3
segmentos cont¡nuos (MTLE) O ¿3 segmentos continuos de atrofia
medular focal en pacientes con historia compatjble con mielitis aguda.

3. Síndrome de área postrema: requiere asociación a les¡ón bulbar
dorsal/área Dostrema.

4. Síndrome tronco encelál¡co agudo: requiere lesiones de tronco
encefálico oeri eoend¡mar¡as,

de WingerchLrk DM. Intern¿tional consensus d¡agnostc crrteria for neuromyeliUs opt¡ca spstrum dsorders, Neurology.

14;8s(2):177-89.

6,2,2 D¡agnósticodiferencial
Los síndromes clínicos más frecuentes presentes en los pacientes

DENNIO-NMO son la NO y la ¡4A, por lo que se debe realrzar un diagnó

diferencial amplio de dichos cuadros.

loBADo: VIIIMA Mo-D.ll
llFecha:ll

¡. TAGLE L.

APROBADO



a
an

)J:::r':1.1i9.,r,ilal-!!

INSTITUTO NACIONAL DE CIENCIAS NEUROLOGICAS
DEPARTAMEÍ{TO DE INVTSTTGACIó , DOCENCTA Y ATEI{CIóN

ESPECIALI¿ADA EN NEUROIOGIA DE LACONDUCT¡. CBI

O-'a d. p';ct ca C. r'ca de DpsorcJóilEfFsoecl'o de
NeuroT F il s Opl,ca (Df \l\,4O) - Np-.omieltis Opt Ld (\\rol Hag

Et¡olo9ía Carad€rísticas

Inflamatoda
desm¡el¡n¡zante: Esclerosis

SJele se- a _¿nifesr¿ció' n.id¡ miis

los añ ede repetirse el cuadro o da

(M nneáp Mlnn).2016

autoinñune
múlt¡ple frecuente de esta enfermedad. Puede ser ur

.u¿dro |r o b latera , con dolor ¿ os
mov m¡entos oculares, que conduce a l¿

pérdida visual progresiva y puede tener un¿
recr pe-d' io_ espoltale¿ totai, [- el c--so de

ffi\\ffi/
G. VARGAS

,íi-i.\
i ',,¡a ),

\1.,

@
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Infecciosa: tuberculosis, v rus de la
inmunodeficiencia humana, esp roquet¿s
(Sífiis, enferr¡edad de Lyme),
neurocisticercos¡s, 8arygI9lE te4te!?É
Reactiva: sinusitis viral, postinfecciosa,
poswacunac ón, encefalom elitis
diseminada ag!da, neurolg!¡lE.
Vascular:
Neurop¿tí¿ óptica squémica ¿nterior y
posterior, arteritis de células gigantes y

rus d¡rus pleuc repeurse er cudoro o oirf
m¿nite5tac ones en otrds esLrJctJ-as del S\C
Pé-oida vrs-¿l p-oq.esiJ¿ o sJo¿gud¿, corc,
corsecuencia de J1¿ e'pos c ón ¿ J ' agenr-
infeccoso, se puede encontrar una reacción
ce ula. en el oio,
Dolor en los senos paranasa es, simu táneo,

Pérdda vsual de nico súbito no asocada ¿

ooor, e.cepro en rd ¿rte ts dc .él ras
g gantes, disco óptico nfl¿mado excepto e¡
a neuropatía óptic¿ isquénrica posterior; en
el contexto de un pacente con factores d€
T esqo caro ovascLl ar.

Vasoespasr¡o ret nal Eprsodros frecuentes de miqraña
Sindrome de Susac Encefalopatí¿, hipoacusia y disf¡inución de ¿

aqudeza visual,
F stula carotidea cavernos¿ Proptosis, quemosis, conqestión venos¿

orbita y diplopia de present¿ciór
¡nterm tente.

¡4alform¿ción vascular Signos neurolog cos, convLr siones,

Tox¡co - nutr¡c¡onal: Tabaco, a cohol,
metanol, etambutol, glcoFetieno,
deflcienc¡a de vitamina 812, toxicdad por
coDalto.
Compres¡va: tumores prir¡aros,
Tnetástasis, tubercu oma, mucocele de
senos paran¿sales, enfermedad de Gr¿ves.

Compromiso visua, progresivo, biatera ,

Pa idez del disco, pobre pronóstco.

De presertacron proqrei-a, ,o Ootoosa. co-
palidez de d sco, shJ^t c I re!n. . I storia de
cáncer, proptosis, retraccón palpebra
dip opía, histor¡a de enferme@d tiroidea
De presentac ón subagld¿, doloros¿,
biateral, historia de migr¿ñ¿.

Enfermedad s¡stémicá: Sarcoidosis,
enfermedad de Behcet, upus eritematoso
sistémico, cáncer, aur¿ vsua miqrañosa
oer9stente.
Ocular: Escleritis posler or Dolor
llacu opat as Ivleta mo rfops a
Retinooat¡as Preserva v srón de colores
Sindrome de Big bl4qJE)t
Retinopatia agudq de zong ojllla
Hereditar¡ar Neuropatia óptrca de Leber:
Múacioñes OPAI v OPA3

Fotopsrds, (omgoa so de (dapo< visJ¿les
Preserva v sión de colores
H¡stora f¿m¡iar, dis¡¡inución de aqudeza
v su¿l b lateral, no doorosa,

I _:AGLE L
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Etiologia Característ¡cas
Infarto espinal: De ¡nicio súbito, historia previa de

enfermedad vascular.

Fistula arterio venosa espinal dural

Frecuente en adultos mayores, de
localiz¿ción toracolumbar, los síntomas
empeoran con la bipedestación y
ñaniobras de Valsalva.

Lesión compresiva
Inicio gradual de los síntomas, podría
haber una historia previa de dolor
cervical o síntomas radiculares.

f.'1eta bó lica
Síndrome de malabsorción, posible
historia de bypasg gástrico o cirugia
qástrica

Enfermedad de Alexander
Disfunción bulbar y espinal progresiva,
autosóm¡ca dominante.

Neoplasia pr¡maria de la médula
espinal

Inicio graduai de los síntomas sln
remisión de los mismos.

Paraneoplás¡ca
Sistemas s¡stémicos o signos de
malignidall.
Encefalopatía asociada/ de presentación
más frecuente en niños.

Encefalomielitis d¡sem¡nada aguda

Esclerosis ¡4últiple

La lvlA suele presentarse en forma
fragmentaria, no cubre toda la médula,
afectando sólo la sustancia blanca dando
síntomas ñotores, sensitivos o
esfinterianos, generalmente no tiene
gran extensión salvo que se vayan
sumando lesiones sucesivas. Puede
presentarse signo de Lermlthe, asociada
a otras características como historia de
neurit¡s óptica, oftalmoplej¡a internuclear,
erc,

Infecciosa

Signos de infección sistémica como
fiebre, rash herpético, amiotrofia residual
prominente, antecedente de viajes a
zoñas endémicas.

fr¿duc¡do y modfcado de Sand IK. Neuromye t¡s Optca Spectrum Dsord€rs. Contrnuum (Nf nne¿p ¡l¡nn). 2016

Auq;22(:)r864-96

6.3 EXAMENESAUXILIARES

6.3.1 De Patología Clín¡cal
Los exámenes auxiliares tiénen como objetivo descartar patologías

en 6.2.2 (diagnóstico diferencial), descartar una infección activa por

tratamiento inmunológ¡co y confirmación serolóqica (IgG-AQP4).

asociadas v
la posibilidad de
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Hematológicos:
. Hemograma completo.
. VSG.
. Glucosa, úrea, creatinina y electrolitos.
. Perfil hepático,
. Perfil de coagulación
. Examen completo de orina.
. HIV,
. RPR o VDRL
. Aglutinaciones anti tifi, anti para tífico y brucella
. Pruebas de función tiroideat TSH y T4 libre
. Dosaje de v¡tamina 812 y ácido fólico
. ANA, ANCAC/ ANCAP.
. Dosaje de 25 hidroxivitamina D
. LES, Síndrome Antifosfolipídico
. Anticuerpos antiaquaporina 4 (marcador biológico)
. Otros, los exámenes varían dependiendo de cada caso.

Estud¡o de secrec¡ones
. Bk seriado (esputo/ orina, iugo gástrico)

Estudio de líquido cefalorraquídeoi
. Citoquímico.
. Se ampl¡ará estudios dependiendo de cada caso, por ejemplo ante la sospecha de

EM se solicitarán Bandas Oligoclonales (BOC), ante la sospecha de un cuadro
infeccroso se so|crtará PCR para virus y bacterias, entre otros.

- Exám€nes de inicio y seguimiento para
Los pacientes con DENMO-NI\4O

inmunomodulador/inmunosupresor, por lo

moñitoreo con algunas pruebas que nos

reacción adversa al med¡camento.

eltratam¡ento:
tendrán que recibir tratamiento

cual es impodante y necesario el

orienten a la presentac¡ón de alguna

6.3.2. De Imágenes:
- Radiológicos:

. Radiografia de tórax

- Neuro-¡mágenes:
. Resonanc¡a magnética

G, VARGAS

Tabla 5, Pruebas al inicio y de segu¡miento del tratam¡ento
inmunomodulador/¡nmunosupresor

Rituximab

lYicofenolato de ñofetilo

. Hemograma

. Perfil hepático

. Antígeno de superficie, para valorar si se util¡zará
antiviral o sidefinitivamente se contra¡nd¡ca el
tratamiento.

. Hemoqrama v Derfil

. Hemograma completo y perfil hepático al inicio y
semanal Dor los dos

ULTIMA MODI
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TABLA 6. Protocolo de ¡mágenes de resonancia magnética
cerebral en el DENMO-NMO (D¡asnóstico y sesu¡m¡ento),

1.- FLAIR Axia¡ v saoital

2.-f! Axial

3,- Con contraste Axial, saqital v coronal

4.- 't2 Axial

TABLA 6. Protocolo de imágenes de resonanc¡a magnética de
médula esp¡nal en el DENMO-NMO (D¡aqnóst¡co y/o brote)

1.- STIR Ax¡al. saqital más oanorám¡ca

Ax¡al v Saq¡tal

3.- Con contraste Axial v sao¡tal

TABLA 7. Protocolo de imágenes de resonancia magnétic¡ de
órb¡tas en el DENMo-NMO (Diaonóst¡co v/o brote).

1.- STIR Coronal

2.- Con contmste Axial, saqital v coronal

3.- 12 Coronal v axial
Las característ¡cas imagenológ¡cas se han descrito en 6.2.1 criterios Diagnóst¡cos

. Tomografía de coherencia óptica dependiendo de cada caso, el estudio de las

f¡bras nerviosas ret¡nales debe postergarse hasta pasado el cuadro agudo de
NO v tiene valor de Dronóstico v¡sual.

6.3.3. Oe eÉmenes especializados complementarios.

Neurofisiológicosi
. Potenciales evocados visuales: no forma parte de los requerimientos para el

d¡agnóst¡co. Sies requer¡do su realización, de preferencia es recomendado el

estud¡o tiDo Datrón reverso.

Interconsultas especial¡zadas:
. Interconsulta a neuro-oftalmología.

. Interconsulta a Otorrinolar¡ngología/Odontologíar Ante la posib¡l¡dad

tratamiento inmunomodulador/¡nmunosupresor, se deben descartar

infecciosos en estas zonas.

ULÍIMA MOD
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. Interconsulta a Med¡c¡na Fís¡ca y Rehabilitación.

Otras dependiendo de estado de cada pac¡ente: Ejemplo Interconsulta a urología por los
problemas de vej¡ga neurogénic¿ que pueden desarrollarse.
En algunos casos los pac¡entes con anticuerpos antiaquapor¡na-4 pos¡tivos podrían
además tener otra enfermedad inmunológica asociada como por ejemplo el síndrome de
Sjdgren, MG, Lupus eritematoso sistém¡co, etc. En este contexto el paciente necesitará
otras evaluaciones (Reumatología) y otros exámenes auxiliares según el contexto.

6.4 MANEJO SEGúN NIVEL DE COMPLEJTDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

La presente guia se refiere fundamentalmente al manejo del pac¡ente con DENMO-NMO
tanto en la etapa aguda de las recaÍdas como en la terapia modificadora de la
enfermedad.

6,4,1 Medidas generales y prevent¡vas

Los pacientes con sospecha o diagnóst¡co de DENN1O-N|,IO ingresarán al serv¡c¡o de
hosp¡tal¡zac¡ón y se realizará lo siguiente:

- El méd¡co asistente realizará una nota de ingreso, formulará un plan de trabalo
mín¡mo para el período entre el ¡ngreso y la visita médica más próx¡ma, dejará
indicaciones e informará al personal de enfermería las nuevas indicaciones que
pud¡eran generarse o enfat¡zará las más importantes.

- Se confeccionará una h¡stor¡a neurológica completa, que incluya antecedentes
familiares de enfermedades ¡nmunológicas e historia de brotes previos.

- Durante la hospitalización el médico neurólogo a cargo de la visita médica

supervisará que se efect¡vicen la realización de los estud¡os ind¡cados, revisará

los resultados de los exámenes auxiliares para evaluar el d¡agnóstico diferencial.

Este aspecto no debe dejarse para ser completado en forma ambulatoria, salvo

casos excepcionales debidamente fundamentados.

- Ret¡rar todos los dispositivos, como catéteres IV, sonda vesical, sonda

nasogástr¡ca, tubo de traqueotomía, etc., que no resulten necesarios pa¡a la

continu¡dad del manejo.

- El neurólogo responsable de la v¡s¡ta médica, definirá s¡ el paciente puede rec¡bir

tratamiento ¡nmunosupresor.

- De acuerdo a la norma vigente sobre

cercano, sobre la enfermedad, el estado
sin un tratamiento inmunosupresor o

adversos que de estos se deriven.

la materia, informará al familiar más

del enfermo, sobre el pronóstico con y
¡nmunomodulador y sobre los

ULTIMA MODI
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6,4,2 Terapéutica

El DENIVIO-NMO es una enfermedad que no t¡ene cura; sin embargo, adualmente
existen tratamientos que podrían beneficiar a los pacientes, modif¡cando el curso de
la h¡storia natural de la enfermedad.

Si bien los tratamientos inmunomoduladores/inmunosupresores no tienen aprobación
por FDA y EIYA de manera específica para esta patología, son medicamentos usados

con frecuenc¡a en enfermedades inmunológicas. Además es práct¡ca convencional su

uso y hay múltiples estud¡os y reportes que verifican su eficacia en Nl'1O.

La terapia actual del DENMO se puede agrupar en tres:

. Tratamiento del brote agudo.

. El tratamiento modificador del curso de la enfermedad.

. Eltratamientosintomát¡co.
Antes de iniciar el tratamiento el paciente debe tener una puntuac¡ón de la valoración de

la EEED de KurEke (Anexo).

TRATAMIE TO DEL BROTE AGUDO:
El objetivo de este tratam¡ento es dism¡nuir la duración del brote; actualmente se cuenta

conl

l.- Glucortico¡des: La metilprednisolona (si b¡en existen pastillas para la admin¡strac¡ón

oral, en el Perú sólo contamos con las ampollas para administración EV) actúa inhibiendo

la cascada de c¡tos¡nas inflamatorias, amortigua la act¡vación de las células T, fac¡l¡ta la

apoptosis de células ¡nmunes act¡vadas, reduce la extravasación de células inmunes al

SNc y dism¡nuye la expresión de 
'os 

añtÍgenos de histocompatibilidad clase II en células
presentadoras de antígeno. La dos¡s de metilprednisolona empleada es de 1g EV/d en

¡nfus¡ón de dos horas por 5 días (un curso); seguido de prednisona a 1 mglkg/d por un

tiempo aproximado de 6 meses o menos dependiendo de cada paciente, luego del cual

se realizará la d¡sm¡nución progresiva de la dosis de prednisona hasta el ret¡ro, de tal

manera que el pac¡ente se quedará solo con eltratamieñto ¡nmunosupresor.

2.- Plasmaféresis: Como tratamiento de segunda línea usado sólo en ocasiones

exceDcionales. Considerando la naturaleza irreversible del DENN4O-N¡4O, el inicio

temprano del tratamiento con Dlasmaféresis es recomendado con la finalidad de

minimizar lesiones, síntomas, o probables secuelas; en el caso de pac¡entes con el

DENMO-NMO refractaria a tratamiento con cortico¡des se plantea 5 intercambios.

3.- Inmunoglobulinai en caso de una respuesta sub óptima al

corticoides endovenoso y se tenga contraind¡cac¡ón o no se cuente con
podría optar por utilizar inmunoglobulina a 0.4 g/kg/d por 5 días.

tratam¡ento con
plasmaféresis

A d¡ferenc¡a de las recaídas en EM remitente recurrente, las recaídas en el

son agresivas, severas, con pobre recuperación; incluso luego de un

TRATAN4IENTO MODIFICADOR DE LA ENFERMEDAD

I, TACLE L
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paciente podría quedar ciego y parapléjico produciendo una discapacidad severa o

incluso la muerte 5i compromete la respiración.

Los tratamientos recomendados están basados en informac¡ón l¡mitada, recomendada

por expertos ya que adualmente los estudios realizados a la fecha cuentan con muestras

pequeñasf retrospect¡vos, open labelpor lo que no están aprobados por la FDA (De sus

s¡glas en ingfes Food and Drug Adm¡n¡strat¡on) Dentro de los fármacos más usados

recomrenoan:
- Ritux¡mab.- Es un ant¡cuerpo monoclonal ant¡ CD20 (expresado en las células

B), la evidenc¡a de su eficacia en pacientes con DENIYO-NMO proviene de

ensayos ab¡ertos, cohortes y estudios retrospectivos; donde alguno de ellos ha

mostrado tasa libre de recaída anual de hasta 60-97010; sin embargo son estudios

con muestras pequeñas. Una revisión sistemática y meta-análisis mostró una tasa

libre de recaídas de RR: 0.79 y d¡sminución de la discapacidad de 0.64. Es el

tratamiento prefer¡do en pacientes con DEN¡4O porque tiene un inicio

relativamente ráp¡do de su eficacia. En un estudio publicado por Su-Hyun Kim et

al. cuyo obietivo fue valorar la ef¡cac¡a clínica y seguridad a largo plazo del

tratamiento con r¡tuximab en pacientes con DENMO-NIqO. Los autores

encuentran una Tasa de Recaídas (TR) prev¡a al tratamiento de 2.4 y de 0.1

poster¡or al tratamiento (p <0.001). Concluyen que r¡tux¡mab es un agente

biológico efect¡vo y b¡en tolerado.

ljn estudio clínico randomizado para comparar la eficacia de azatioprina y

rituximab en DENMO-NI\4O encuentra que la TR en el grupo de azatioprima

d¡sminuye de 1.02 a 0.51 con el tratamiento (p<0,001) y en el grupo de

rituximab disminuye de 1.30 a 0.21 con el tratam¡ento (p<0.001). Concluyen que

tanto azat¡oprina como ritux¡mab pueden efect¡vamente disminuir la TR y el EDSS

en pacientes con DENMO-NN'IO, pero rituximab fue significativamente más

efectivo que azatioprina.

Azat¡oprina.- Es un ant¡metabolito que interfiere con la proliferación de

linfocitos, La dos¡s empleada es de 2 mg/kg/d concomitantemente con

prednisona vía oral, un estudio mostró una disminuc¡ón del EDSS en 18 meses de

8.2 a 4, Es difícil estimar el verdadero riesgo de los eventos adversos en esta

poblac¡ón s¡n embargo cuando el fármaco ha s¡do estudiado en pacientes

reumatológ¡cos o transplantados se ha encontrado como efectos adversos, más

frecuentes: l¡nfomas, hepatotoxicidad, supres¡ón de la médula ósea, infecciones,

etc.

l.licofenotato de mofetilo.- También suprime la proliferación de l¡nfocitos al

¡nhibir la biosíntes¡s del nucleótido de guanosina. La dosis empleada en los

estudios con pequeñas muestras y con segu¡miento aproximado de 20 meses es

de 2000 mg/día; y con ello aprox¡madamente el 60010 de los particiPa

estuvieron l¡bres de recaídas; sin embargo es ¡mportante monitorizar la

adherencia al tratamiento ya que este porcentaie podría incrementarse. Un

estud¡o que incluyó 67 pacientes de los cuales aproximadamente

pacrentes permaneció de libre de recaídas De igual forma es d

APROEADO:
Fechá ¡ |
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efectos adversos de este fármaco en pacientes con DEN¡4O-NMO, sin embargo
podria reportarse supresión de médula ósea, infecciones, desordenes
linfoproliferativos, anormalidades congénitas, etc. Aunque los estudios en
DSN¡4O-N¡4O reportan buena tolerabilidad como tratam¡ento de primera línea.

fármaco, ya que estan son muy severas y podrian dejar secuelas muy ¡ncapacitantes.

como tratam¡ento coadyuvante y s¡ los resultados de v¡tamina D séricas se encuentr:"ffib

6

Tabla 8. TERAPIAS MODIFICADORAS DE ENFERMEDAD

FAR ACO
¡Nl.lUNOl.{ODULADOR
/II{MUNOSUPRESOR

If{ DICACIOI{ ADN.IINISTRACION

ll¡v€l de évidencia
lgrado de

recomendación
(usPsTF)

RITUXIIYAB
DEN¡4O-

NMO

Dosis inacial de 1000 mg,
seguida de una segunda
dos¡s de 1000 mg a las dos
semanas de la pr¡mera dosis.
Se puede repetir a los seis
meses o dependiendo del
Dorcentaie de CD19 l>1olo),

1r-rlB

AZATIOPRINA
DENMO.

NN4O

Iniciar con 25 mgld por una
semana y luego rr
aumentando la dosis en las
siguientes semanas hasta
alcanzar 2 mglkgld
mon¡tor¡zando con un
hemoofama v transam¡nasas.

II.3/B

F.*,,**, * DEN¡4O-
NMO

Iniciar con 500 mg/d por una
semana luego rr

incrementando 500m9 cada
semana hasta alcanzar la
dosis de 2 g/d (1 g cada 12
horas), el objetjvo del
tratamiento es lograr una
linfopenia menor a 1500/ul;
de tal manera que podría
llegarse a dosis de 3 g/d
dependiendo de cada
paciente.

II-2IB

a L:a{rias.(A la primera recaida estando con el tratamiento se debe plantear la posibil¡dad de cambiar

valores deficientes, se administrará suolementos de esta vitam¡na.

I. TAGLE L
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Tratam¡ento s¡ntomát¡co: Por ejemplo:

Terapia física y ocupacional.

Espasmos tónicos: Carbamazepina (titular dosis), baclofeno.

Dolor neuropát¡co: Gabapentina, pregabalina, antidepresivos tricíclicos, duloxetina

Tabla 9. Efectos adversos más frecuentes con los tratamientos propuestos

6.4.3 Efectos adversos o colaterales con el tratam¡ento

- De los cort¡co¡des:

Las complicaciones del tratamiento con metilprednisolona, son con mayor frecuenci¿:

. Ruborizac¡ón facial

. Edema tibial

. Sensación metálica en la boca

. Indigestióñ

. lnfecciones del tracto urinarlo

. Alteraciones del ánimo

. Alteración del patrón de sueño

. Ganancia de peso, aumento de apetito

. Osteonecrosis

. Dolor abdominal

. Hiperglicemia

. H¡pertensiónarterial

. Acné

. Glaucoma

- Del tratamiento inmunomodulador/¡nmunosupresor

adverso Estrategias de manejo

. Relacionados a la infusión :

Rituximab

10.30/o
. Una infecciónr 9.1olo

Reactivación de hepatitis B

Leucoencefalopatía multlfocal
progresiva

. Leucopeniapersistente:
4.60/o

. Encefalopatiareversible
posterior: 0.5olo

. Arritmia cardiaca

. Muerte: 1.60lo.

Hepatotoxicidad:
supresión de la médula ós
Infecciones
Anormalidades €ongénitas

semanas y luego disminu¡r

Un día antes de cada infusión
administrar metilprednisolona
19/EV luego continuar con
prednisona 20 mg/d dos

progresivamente hasta el retiro.

Antihistamínico y paracetamol
previa la infusión.

Test de embarazo. ¡4étodo
anticonceptivo antes de in¡ciadoM¡cofenolat

ode
mofet¡lo

el tratamiento y ha

semanas después
Síntomas ntestinales

-ÁPFoBADo ULT lr¡A MODIFICACION

disconUnuarlo.
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. Otros Hemograma completo, TGO y
TGP semanal por un mes, luego
cada 15 días por tres meses y
luego mensual hasta completar
el primer año.
Dependiendo de la pac¡ente test
0e emoarazo.

Azat¡oprina

. Hepatotoxicidad: Aumento de
transami nasas : 1 1. 7olo

. Supresión de la médula ósea:
Neutropenia: 11.7Vo

. lnfecciones,
leucoencefalopatia multifocal
pro9resNa.

. Otros: Alopec¡a, naúsea,
vómito, trastornos
menstruales. fat¡qa.

¡4étodo anticonceptivo,
Hemograma completo, TGO y
TGP semanal por un mes, luego
cada 15 días por tres meses y
luego mensual hasta completar
el pr¡mer año.

6,4.4 Signos de alarma

En el DENMO-NIYO se puede considerar como signos de alarma la presencia y
recurrencia de brotes cuando el paciente 5e encuentra en tratamiento con

inmunomoduladores, lo cual nos suger¡ría que la enfermedad permanece activa y
probablemente es muy agres¡va, lo que conducirá a la acumulación de discapacidad

seveE a cono plazo.

El brote clínico podría presentarse como

los cr¡terios d¡agnósticosr NO, l'4T, SAP,

síndrome cerebral s¡ntomático,

Fecha: | |

cualquiera de las 6 características descr¡tas en

síndrome de tronco, síndrome diencefálico y

6.4.5 Criter¡os de alta

Al paciente que se encuentra en condiciones de alta hospitalaria luego de una recaída, se

le realizará una serie de recomendaciones generales respecto al reconocimiento de uñ

nuevo brote y sobre los pos¡bles efectos adversos del fármaco que rec¡be; así como la

importancia de continuar con la terap¡a física, en caso fuera necesario.

En los pacientes sin o oon secuelas leves, moderadas o severas¿ se procederá

al alta:
- Cuando el paciente este hemod¡námicamente estable y/o con mejoria clínica. Al

alta se le real¡zará una escala de discaDac¡dad de Kurtzke para valorar

objet¡vamente el estado neurológico del alta.

- Cuando el paciente y sus familiares hayan recibido la orientación básica sobre la

enfermedad, su manejo y las medidas prevent¡vas.

- Cuando haya in¡c¡ado terapia de rehabilitación y tanto el paciente como los

famil¡ares hayan comprendido que debe cont¡nuar sus terapias, controlarse por la

especialidad de rehab¡l¡tación y/o especial¡dades relacionadas según

de forma ambulatoria.

APROBADO

I- TAOLE I".
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- Cuando el paciente haya sido evaluado por Psiquiatría o tenga la cita ambulatoria

si 5u caso lo requiere.

6.4.6 Pronóstico

Los pac¡entes con DENMO-NMO pueden debutar con la enfermedad con uno de los

síndromes ya descritos; siendo los más frecuentes el compromiso de los nervios ópticos o

la médula espinal. Sin embargo y a d¡ferencia de la EM, en este grupo de pac¡entes, la

primera manifestación clínica podría dejar una discapacidad severa consistente en una

ceguera o paraplejia o cuadriplejia; debido a su mayor agresividad, Posteriormente el

paciente va acumulando discapacidad, sumando secuelas hasta qúe queda confinado a

una silla de ruedas o postrado en cama; esto depende de las característ¡cas de cada

paciente, de la agresividad de la enfermedad. Fl tratamiento inmunomodulador tiene

como objetivo disminuir el número de recaídas, el número de lesiones en la RM y la

discapacidad severa a la que puede llegar el paciente no solo desde el puñto de v¡sta

motor si no también emocional y cognitivo, lo que lleva al compromiso de su entorno

famil¡ar. laboral v social.

6.5 COMPLICACIONES

En la DEN¡4O-NIYO pueden surgir complicaciones que se derivan principalmente de los

efectos adversos qúe pueden generar los fármacos utilizados en el tratamiento de las

recaídas como los cort¡co¡des o derivadas del tratamieñto inmunomodulador que se

describen en el item de efectos adversos.

Los pacientes con DENMO-NI'4O tienen mayor riesgo de tromboembolismo venoso, no

sólo por el compromiso motor, sino también por mecanismos autoinmunes e

inflamatorios.

Podrían presentarse complicaciones ¡nfecciosas como infecciones urinarias y

complicaciones emocionales, que deberán ser tratadas por la especialidad

correspond¡ente, para lo cual se realizarán las iñterconsultas según el criter¡o médico.

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

El médico de n¡vel I y II que evalúa a un paciente con pérdida de la visión uni o bilateral,

o con comprom¡so sensit¡vo o motor que lleven a sospechar una ¡4A debe referirlo a un

establecimiento de n¡vel III o IV, dada la complejidad del cuadro clinico. En este centro

especializado se real¡za.án las pruebas diagnósticas para establecer el diagnóstico e

in¡ciar los tratamientos convenientes.

G. VARGAS
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6.7.2 DE TRATAMIENTO

5¡ Azat¡oprina ó
l'licofenolato ó
qclofo3f.mlda

VlGENCIA:

trat¡miento de la
exlccéa€ión agud.

cortkoH€: 1er pübo
de lletilprcdnisoh.r¡
19 Evld lors dias.

C¡riicoid€: 2do pulso

dc Met¡lpr€dris9b¡a
l0 EV/d por3 d¡.s.
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ANEXOS

ULTIf\4A

Nombres v ADellidos:

Grado de Instrucción (No de años):
ar de Drocedencia:

Dom¡nanc¡a:

No de teléfono;
Persona ResDonsable;

Personales: Diabetes Mell¡tus:

Dislipidemia:

Enfermedad cerebro vascular

No sabe

Tuberculos¡s:

Hábltos nocivos:

ñermanos:
Otros fam¡liares:

II.. ENFERMEDAD ACTUAL

Primer síntoma
Ojo derecho Leve lYoderado SeveroDisminuc¡ón de

lvlODrF CACr : VIGENCIA
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Recuoeración esDontanea
Ojo derecho
Ojo izqu¡erdo
Ambos
Ojo derecho Leve lYoderado Severo
Ojo izquierdo
Ambos
Con los movim¡entos oculares
Recuoeración

Dolor ocular

Dificultad para
ibir colores

Visión doble

Inestabil¡dad para
la marcha

D¡ficultad para

Extremldades
Facial

Parestesias y
adormecimientos
Estreñ¡miento
Retención
ur¡naria
Disfunción sexual

Sensac¡ón de
dureza en
extremidades

Trastorno
cognit¡vo

Desorientación

Alteraciones de
funciones eiecut¡vas
Atenc¡ón
Alucinaciones visuales:Trastorno

Psiqulátricos: Alucinaciones auditivas

Trastornos
emoctonales

L faEtE t,
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Problemas de
sueño;

Insomn¡o de inicio
Insomnio: despertar

Insomnio: despertares
frecuentes

Trastornos
paroxísticos

Disfunción vesical
Disfunción sexual

EXAMEN FISICOI

CARDIOVASCULAR

GENITO-URINARIO

ROLÓGICO:

ESTADO DE CONCIENCIA

FUERZA !IUSCULAR

SENSIBILIDAD NIVEL SENSITIVO

REFLEJOS

OSTEOTENDINOSOS
REFLUOS PATOLOGICOS

COORDINACI
MARCHA

NERVIOS CRANEALES

ULTII\¡A MODIAPBOBAOOI



a
ar INSTÍUfO NACIONAL DE CIENCIAS NEUROLOGICAS

DFPARTAMEI!fO DE INVESTÍGACIóN, DOCEI{CIA Y ATTNCIó
ESPÉCIALIZ¡DA EN NEUROLOGTA DE LA CONDUCTA - CBI

Guía de Práctica Clínica det Desorden det Esoeclro
\eu'onieltis Opric¿ (DFNVOT - \eLrror F il s Oplrca (

Versión r2.0
qe

t\il

XI
KI

FUNCIONES COGNITIVAS:

Orientación
Atención
Len0uate
Memoria
Funciones
eiecutivas
Velocidad de
procesam¡ento de
información
Praxia
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HIV
VDRL/RPR
Aglutinaciones anti tin, paratifi y
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otenciales evocados visuales
iales evocados somatosensoriaies
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Tomografia cerebral
Resonancía l'lagnética cerebral
protocolo desmielinizante
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NEUROIMAGENES SOLICITADAS o UE TRAE EL PACIENTE
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_Se explica a la persona afectada y sus familiares las características de la enfermedad, las
'posibilidades de tratamiento y los posibles efectos adversos.
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tocolo desmielinizante
rafía de coherencia

INTERCONSULTAS
Interconsulta a NeuroDsicolóqica
Interconsulta a neuro-oftalmolo
lnteJconsulta a otorrinolaringol

I4qrcaEllt! C QdgllglSgla,
Interconsulta a Medicina Física y
Rehabilitación.
Otras interconsultas

IMPRESION DIAGNOSTICA
D¡a9nóstico
Dresuntivo/def in it¡vo

cIE-10: Marcar según
cofresponda

Desorden del espectro de la N¡4O CIE-101
Esclerosis N4últiple CIE-101
Neuritis óptica Típica CIE-101

Atíoica ctE-10:
Síndrome Radiolóqico aislado cIE-10

ctE-10Síndrome Clínico Aislado
Luous Eritematoso sistemico CIE-1ql

CIE-101Enf De Bechet
Enf. De Sjogren CIE-101

Encefalomielitis diseminada aquda CIE-101

14ielitis lonqitudinalmente extensa CIE 10:
Otras enfermedades desmielinizantes ctE-10:
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ESCALA EXPANDIDA DEL ESTADO DE LA DISCAPACIDAD OE KURTZKE

1,- Func¡ón P¡ramidal:
0. Normal.
1. Signos anormales sin discapacidad.
2. Discapacidad mínima.
3. Paraparesia o hemiparesia leve o mode¡ada, monoparesia grave.
4. Paraparesia o hemiparesia marcada, tetraparesia moderada o ñonoplejia.
5. Paraplej¡a, hemiplej¡a o tetrapares¡a marcada.
6. Tetraplej¡a,
V. Desconocida.

2.- Función Cerebelosa:
0. Normal.
1. signos anormales s¡n discapacidad,
2. Ataxia leve.
3. Ataxia moderada del tronco o l¿s extrem¡dades,
4. Ataxia grave de todas las extrem¡dades.
5. DiscaDacidad Dara real¡zar movimientos coordinados debido a la ataxia.
V. Desconocida.
X. 5e añade a cada cifra cuando la preseñcia de debilidad (función piramidal de grado 3 o mayor)
dificulta el examen.

3.- Función del tronco cerebral:
0. Normal.
1. Presencia de s¡gnos,
. Nistaomo moderado u otra discapacidad leve.

Nistagmo grave, debil¡dad extraocular marcada o d¡scapacidad moderada relacionada con otros
craneales.

D¡sartria marcada u otra discapac¡dad s¡gnificativa.
D¡scapacidad para deglutir o hablar.

V. Desconoc¡da.

4.- Func¡ón sens¡tivai
Normal.

isminución de la sens¡bil¡dad v¡bratoria y del reconocimiento táctil de figuras sobre la piel en 1 ó 2

ra disminuc¡ón de la sensibilidad tádil, dolorosa o postural y/o disminución moderada de la
disminución de la sensibilid¿d vibratorians¡bilidad vibratoria en 1ó 2 extrem¡dades o

s¡vamente en 3 ó 4 extrem¡dades.
Disminución moderada de la sensibilidad táctil, dolorosa o postural y/o pérdida de la sensibilidad

vabrator¡a princ¡palmente en 1ó 2 extremidades o ligera disminuc¡ón de la sens¡bilidad táctil o
lorosa y/o disminución moderada de todas las pruebas propioceptivas en 3 ó 4 extremidades
Disminución marcada de la sensibilidad táctil o dolorosa, o pérdlda de la propiocepción, sola o

, en 1 ó 2 extrem¡dades o disminución moderada de la sensibilidad táctil o dolorosa y/o
c¡ón importante de la sensib¡lidad propioceptiva en más de 2 extremidades.

5. Pérdida de la sens¡bilidad en 1ó 2 extremidades como característica predominante o d¡sminució
A. cÁkFiArco moderada de la sensibilidad tiíctil o dolorosa ylo pétdida de la propiocepción en la mayor parte

cuerpo por debajo de la cabeza.
Pérd¡da de la sensib¡lidad por debajo de la cabeza como característica predominante.

Desconoc¡da,

ULfIMA MODIFI
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5.- Func¡ón visual:
0, Normal,
1. Escotoma con agudeza visual correg¡da mejor que 20/30.
2. Escotoma con agudeza visual máxima corregida de 20/30-20/59 en el ojo peor.
3. Escotoma de gran tamaño en el ojo, peor, ó disminución moderada en los campos, pero con una
agudeza v¡sual máxama (corregida) de 20/60 a 20/99.
4. Disminución significativa del campo visual con una agudeza visual máxima corregidá de 20/100-
201200 en el oio peor; grado 3 ñás agudeza visual de 20/60 o menos en el ojo mejor.
5. Agudeza visual máxima corregida menor de 20/200 en el ojo peor; grado 4 más agudeza visual
máxima de 20/60 o menos en el ojo mejor.
6. Grado 5 más agudeza v¡sual máx¡ma de 20/60 o menos en el ojo mejor.
V. Desconocida.
X. Se añade a los grados 0-6 cuando existe palidez temporal.

6.- Fuñc¡ón Intestinal y ves¡cal:
0. Normal.
1. Goteo al inic¡o de la micción, urgencia miccional o retención urinar¡a de grado leve,
2. Goteo inicial, urgencia y retención intestinal o urinaria de grado moderado o incontinenc¡a urinaria
infrecuente.
3. lncontinencia urinaria frecuente.
4. Neces¡dad de sondaje prácticamente constante.
5. Pérdida de la función vesical.
6. Pérdida de la función vesical e intestinal.
V. Desconoc¡da.

'' : ::':.,,7.- Func¡ón cerebrat:
\i 0. Normal,
14 Alterac¡ón del estado de ánimo (sin áfectar a la puntuacióñ de la EDSS).
. Z. Deterioro leve de la ad¡vidad mental.

. Deterioro moderado de la ad¡v¡dad mental.
Deterioro marcado de la adiv¡dad mental (síndrome cerebral crónico moderado).
Demencia o síndrome cerebral crónico grave o incompetente.
Desconocida.

Otras Funciones:

alqu¡er otro signo neurológico atribuible a la Ef4-DEN¡4O-N¡4O (espec¡fíquese).

Desconocida.

G. VARGAS

Exploracióñ neurolog¡ca normal (grado 0 en todos los sistem¿s funcionales lSFl; se acepta función cerebral de

4.
5.

0:
1).

,O: Sin discapacidad, s¡gnos míñimos en un SF (es decir, gr¿do 1 en cualquier func¡ón que no sea la cerebral).

1,5: sin discapacidad, signos minimos en más de un sF (más de un grado 1 en cualqui€r función que no sea

cerebral).

2,O: Discapácidad mínima en un SF (grado 2 en uno de ellos y 0 ó 1 en €l resto).

: D¡scapacrdad mínima en dos SF (grado 2 en 2 SF y 0 ó 1 en el resto).

,0: Discapacidad moderada en un SF (qrado 3 en un SF y 0 ó 1 en el resto), o discapacidad I

grado 2 en 7a SF y 0 ó 1 en el resto), aunque con plena capac¡dad de deambulac¡ón.

'"rá;R\

(w
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3,5: Plena capacidad de deambulación con discapacidad mode¡ada en !n SF (un grado 3) y grado 2 en 1 ó 2 SF,

grado 3 en dos SF o grado 2 en 5 5F (0 ó 1 en el resto)

4,0: Plena capacidad de deámbulación sin ayuda, autosuficienci¿ durante un período máximo de 12 horas diarias

pese a una discapacidad relativamente grave de grado 4 en un sF (0 ó I en el resto) o bien una combinación de

grados menores que excedan los límites elablecidos en los plntos ¿nteiores. Capacidad de andar unos 500

metros srn ayuda nidescanso.

4,5: Plena capacidad de deambulación sin ayuda durante gÉn parte del día; capac¡dad de trabajar la jornada

completa, no obstante presentar crertas lim¡tac¡ones para realzar una ¿ctividad plena o necestar ayuda mínlma;

caracterizado por una discapacidad relativamente grave consistente habitualmente en grado 4 eñ un SF (0 ó r en

el r€sto) o una combinación de grados menores que excedan los lír¡ites de los puntos anteriores capaz de andar

unos 300 metros siñ ayuda ni descanso.

5,O: Capac¡dad de andar unos 200 metros sin ayuda ni descanso, Dscapac¡dad lo suficientemente grave como

p¿ra afedar a la actividad d¡aria habitual. Equivalente a uñ5en un sóloSFy0ó lenel resto, o una

combinación que supere las espec¡ficac¡ones del punto 4,0.

5,5: Gpacidad de andar unos 100 metros sin aylda nl descanso; discapacidad lo suf¡cientemente grave como

para impedir la actividad diaria hab¡tu¿|. (Equvalente a un grado 5 en un soloSFy 0 ó l en el resto o una

combinac¡ón de grados menores que suelen superár a los del punto 4,0),

6,0: Necesidad de ayuda intermitente o constante unilateral (bastón, muleta o corsé) para andar uños 100

metros con o sin descanso, (Equivalente a combiñaciones de más de dos grados 3+ en los SF).

6,5: Necesidad de ayuda bilateral constante (bastones, rnuletas o colsé) para andar unos 20 metros sin

descansar, (Equ¡valente ¿ combinaciones de más de dos grados 3+ en los SF)

7,O: I¡capaz de andar más de 5 metros iñcluso con ayuda y l¡mitado esencialmente a permanecer en silla de

-,- :{uedas; c¿paz de desplazarse solo en la sill¿ de rued¿s y de levantarse de ella; permanece en la silla de ruedas

.. 
"uhas 

12 horas diarias. (Equivale a combinaciones de más de un grado 4+ en los sF y, muy raramente, a un

ruedas con motor. (Equivale a combinaciones de más de un gmdo 4+ de los SF)

Limitado esencialmente a estar en cáma o sentado o a s€r trasladado en s¡lla de ruedas, aunque puede

puede utilizarnecer fuera de la cama gran parte del dh; capaz de rea izar gran parte del aseo personal;

nos eficazmente. (Equivale a combinacio¡es de grado 4+ en varios sistemas).

: Limitado a permanecer en cama graÍ parte del dia; puede utilizar parcialmente las manos y reallzar algunas

bores de aseo personal. (Equivale a combinaciones de grado 4+ en varios sistemas).

: Pac¡ente encamado y no válido; puede comunicarse y comer, (Equvale a comblnaciones de grado 4+ en la

ria de los silemas).

: Paciente encamado y no válido total, incapaz de comunicarse efcazmeñte y de comer o de deglutir.

u¡vale a combinaciones de grado 4+ en casitodos los Sstemas)-

¡4uerte deb¡da escleros¡s múlt¡ple o DENl4O.
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