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ABSTRACT

Neuromyelitis optica (NMO) or Devic’s disease is an autoim-
mune disorder, inflammatory and demyelinating, which mainly
affects the optic nerve and spinal cord. The clinical is character-
ized by neuropathic pain type, pattern of vision loss and the ap-
pearance of positive visual phenomena as phosphenes induced
movement. In active lesions it has been demonstrated that there
is pain amplification excitatory action essentially by excessive
levels of glutamate. In established injury, loss of astrocytes rep-
resents the generality of pain. Devic’s disease is more frequent
and severe than in MS and has a serious impact on daily life.
There literature refers isolated carbamazepine results. In this
case report clearly shows the analgesic effect with decreased
and painful spasms of neuromodulators + carbamazepine
strong opioids in combination with psychotherapy to reduce
levels of anxiety and depression and achieve a comprehensive
pain management.
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RESUMEN

La neuromielitis 6ptica (NMO) o enfermedad de Devic es un
trastorno autoinmune, inflamatorio y desmielinizante, que afec-
ta principalmente al nervio 6ptico y la médula espinal. El cuadro
clinico esté caracterizado por dolor de tipo neuropatico, patréon
de pérdida de la visién y aparicion de fenémenos visuales po-
sitivos, como fosfenos inducidos por movimiento. En lesiones
activas se ha demostrado que hay amplificacion del dolor, esen-
cialmente por accién excitatoria por niveles excesivos de gluta-
mato. En las lesiones establecidas, la pérdida de los astrocitos
representa la generalidad del cuadro. El dolor en la enfermedad
de Devic es mas frecuente y grave que en la esclerosis muiltiple,
y tiene un grave impacto en la vida cotidiana. Hay literatura
que refiere resultados aislados con carbamazepina. En este caso
clinico, se ve claramente el efecto analgésico con disminucion
de los espasmos dolorosos de carbamazepina y neuromodula-
dores + opioides fuertes en combinacién con psicoterapia para
disminuir niveles de ansiedad y depresion y lograr un manejo
integral del dolor.

Palabras clave: Neuromielitis 6ptica, dolor neuropatico, ca-
lidad de vida.

INTRODUCCION

La neuromielitis 6ptica (NMO) o enfermedad de Devic es
un trastorno autoinmune, inflamatorio y desmielinizante
del sistema nervioso central, que afecta principalmente al
nervio 6ptico y a la médula espinal. “Terrible” e “insopor-
table” son palabras de uso frecuente por los pacientes con
neuromielitis 6ptica para describir un sintoma muy comun
de la enfermedad: el dolor. Mds del 80 % de los pacientes
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con NMO experimenta dolor y ésta es una condicion que
afecta gravemente a su calidad de vida. En la actualidad, no
existe una terapia conocida que produzca un alivio satisfac-
torio, ni existen guias de manejo establecidas. De hecho, la
terapia del dolor contempordnea es la que se utiliza para un
dolor neuropatico en general, y es en gran medida ineficaz
en estos pacientes, lo que sugiere mecanismos subyacen-
tes muy especiales de dafio al Sistema Nervioso Central y
Periférico.

OBJETIVO

El objetivo es presentar una actualizacion clinica sobre el
estado del arte de la neuromielitis 6ptica, progresion, diag-
ndstico y tratamiento con enfoque especifico en el manejo
del dolor, asi como la presentacién de un caso clinico y su
abordaje multidisciplinario.

DESARROLLO
Enfermedad de Devic

La NMO tiene una distribucién mundial; es mas frecuente
en mujeres (80 %) que en hombres, y afecta a jovenes o
adultos entre 30 anos y 40 afios, presentando mayor inci-
dencia en americanos, asiaticos, caucasicos, africanos y
mediterrdneos. Tiene una distribucién mundial y una pre-
valencia estimada de 1-2/100.000. Es un trastorno autoin-
mune, inflamatorio y desmielinizante del Sistema Nervioso
Central que afecta principalmente al nervio éptico y a la
médula espinal. Por su naturaleza y su comportamiento
clinico recurrente en la mayoria de los casos, se le consi-
der6 anteriormente como una forma de esclerosis multiple
(EM); sin embargo, hallazgos recientes han ayudado a con-
cluir que la NMO es una entidad que presenta importantes
diferencias inmunopatolégicas, clinicas, de prondstico y
de respuesta al tratamiento en comparacién con la EM.
Crucial en esto fue el descubrimiento de los anticuerpos
antiacuaporina-4 (anti-AQP4, o también, NMO-IgG), que
estdn presentes en la mayoria de los pacientes y que se
encuentran en una minoria de quienes padecen EM. No
obstante, con el conocimiento sobre la patogénesis y los
avances notables en su diagnoéstico, el tratamiento de la
NMO es atin un reto importante.

El cuadro clinico estd caracterizado por dolor de tipo neu-
ropatico, patrén de pérdida de la vision, aparicién de fend-
menos visuales positivos (como fosfenos inducidos por
movimiento) y ceguera en, al menos, un ojo desarrollada
en el 60 % de los pacientes, y en un 22 % de los pacientes
con NMO monofasico. El examen oftalmoldgico puede
ser normal o mostrar signos de atrofia ptica, como pali-
dez del disco, la cual suele ser mas pronunciada que en la

esclerosis miltiple. Ademads, desmielinizacion y necrosis
se observan predominantemente en el centro del nervio y
pueden formar una cavitacion. Las caracteristicas patologi-
cas estructurales basicas de NMO han sido durante mucho
tiempo desconocidas. En la fase aguda de la patologia
macroscopica, enfermedad de la médula espinal, incluye
edema y reblandecimiento que se extiende sobre multiples
segmentos espinales y, ocasionalmente, sobre toda la exten-
sién con patrén difuso. El examen histopatolégico revela
necrosis tanto de materia gris y blanca con la infiltracion
de macréfagos asociada a la mielina y pérdida axonal. Hay
infiltracién inflamatoria perivascular variable. En la fase
crénica de la enfermedad se muestra atrofia y la cavitacion
de los segmentos de la médula espinal y los nervios dpticos
involucrados, con gliosis marcada y degeneracion quistica.
En las dreas necréticas y perinecréticas, las paredes de los
microvasos se espesan y se muestran hialinizadas.

En lesiones activas se ha demostrado que hay amplificacion
del dolor, esencialmente por accidn excitatoria por niveles
excesivos de glutamato. En las lesiones establecidas, la pér-
dida de los astrocitos representa la generalidad del cuadro.
El dolor en la enfermedad de Devic es mas frecuente y gra-
ve que en la esclerosis multiple y tiene un grave impacto en
la vida cotidiana. Los pacientes refieren espasmos tonicos
dolorosos. Pueden limitar las actividades de la vida diaria
y poner en peligro la rehabilitacion después de una recaida
aguda. Los espasmos ténicos dolorosos se definen como
episodios de dolor paroxistico intenso que acompaia de
posturas tonicas de las extremidades, con o sin ser preci-
pitado por movimiento brusco o la estimulacién sensorial.

Diagnéstico

En 1999, 1a Clinica Mayo propuso los primeros criterios
mds o menos consensuados para el diagndstico de NMO,
basados en hallazgos clinicos e ima-genoldgicos. Con el
descubrimiento en el 2004 de los anticuerpos anti-AQP4
(antiacuaporina), se visualizé la necesidad de actualizar
dichos criterios para mejorar su certeza diagndstica y dis-
tinguirla mejor de la EM y otros procesos parecidos. Asi,
en el 2006, miembros del grupo original de autores que
descubrieron los anti-AQP4 publicaron una derivacion y
validacién interna de los nuevos criterios.

El tratamiento debe iniciarse tan pronto como el diagnds-
tico de NMO se hace, ya que la prevencién de ataques es
la cuestion clave para reducir la discapacidad permanente.
La inmunosupresion es el tratamiento preferido con plas-
maféresis y terapias blanco, como rituximab. En aquellos
pacientes que no respondan a los bolos de metilpredniso-
lona, el uso de la plasmaféresis estd indicado y se pueden
utilizar siete recambios de 55 ml/kg de peso. El uso de
las gamaglobulinas se ha practicado en algunos casos en
forma anecddtica.
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El tratamiento sintomdtico de apoyo es un componente
esencial y estd dirigido a control o reduccién de los sinto-
mas que afecten a la capacidad funcional y calidad de vida.
Estos sintomas incluyen espasticidad, espasmos ténicos,
sindromes de dolor relacionados con NMO, sintomas vesi-
cales, disfuncion intestinal neurogénica, disfuncion sexual
y deterioro cognitivo. Algunos pacientes con lesiones de
la médula cervical alta requerirdn ventilacién mecénica a
largo plazo.

No se han realizado ensayos especificamente para el tra-
tamiento sintomdtico de la NMO. La mayor evidencia se
deriva de los estudios en la EM, y se hace referencia a
las recomendaciones para el tratamiento sintomético de la
misma.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina de 39 afios de edad, ocupa-
cion fotdgrafa, escolaridad secundaria completa, resto de
antecedentes sin importancia para el padecimiento actual.

Antecedentes personales patologicos: apendicetomia a
los 37 afios sin complicaciones. Diagnéstico de migrafia
de 5 afios de evolucion sin tratamiento actual. Mastopa-
tia fibroquistica desde los 29 afios. Enfermedad de Devic
desde agosto del 2013 (en el Instituto Nacional de Neu-
rologia y Neurocirugia Manuel M. Velasco) que debutd
con hemiparesia izquierda, pérdida de la visién del mismo
lado y posteriormente dolor tipo ardoroso severo continuo
con espasmos intermitentes. En el momento del diagndsti-
co requirid 6 sesiones de plasmaféresis. Actualmente estd
tratada con amitriptilina 50 mg/dia, pregabalina 150 mg y
rituximab dosis indicada. Diagndstico de herpes zdster en
dos ocasiones (marzo 2013 y noviembre del 2013) con neu-
ralgia postherpética secundaria de 8 meses de evolucion,
motivo por el cual es referida del Servicio de Dermatologia
a nuestra Division.

Padecimiento actual: refiere dolor de tipo ardoroso severo,
continuo, con exacerbaciones EVA 10/10 desde agosto del
2013, localizado en region cervical izquierda y miembro
pélvico izquierdo con sensacion de calambres, piquetes,
toques y hormigueo.

EF': paciente consciente, orientada, hidratada, buena colo-
racién de mucosas y tegumentos. Cardiopulmonar sin
compromiso aparente. Presenta hiperestesia, disestesias
y alodinia en regién C2-C4 izquierdas con dolor severo
durante la exploracién. Hipoestesia y alodinia de L1 a L5,
con dolor severo durante la exploracion.

IDX: sindrome doloroso neuropdtico central secundario a
sindrome de Devic en C2-C4 izquierdo y sindrome dolo-
roso neuropatico periférico secundario a neuralgia posther-
pética L1-L5.

Evolucion: ver Tabla L.

INTERVENCION PSICOLOGICA

La paciente ingres6 al servicio con elevados sintomas de
ansiedad y depresion, asi como descontrol de dolor EVA
8/10.

La paciente mostraba dificultad para aceptar su enferme-
dad, preocupaciones con respecto a la situacién econémica
y por su pérdida de funcionalidad fisica, situacién que la
limitaba para trabajar y que comenzaba a afectar la rela-
cion con sus familiares (hija y pareja). Ademads, presentd
conductas de aislamiento social e ideas de desesperanza
sobre el futuro.

Se identific6 que las estrategias de enfrentamiento eran de
tipo evitativo/pasivo, situacién que promovia su dificultad
de adaptacion y para la resolucién de problemas. Aunado
a esto, la paciente mostré deficiencias en su capacidad de
comunicacidn asertiva y para la auto-regulacién emocional.
Su tipo de pensamiento se considera predominantemente
abstracto, y con tendencia a la rumiacion y a la anticipacion
sobre el futuro.

Se atendi6 a la paciente con terapia cognitivo conductual,
donde se incluyeron: estrategias de reestructuracién cogni-
tiva, promocion del tipo de enfrentamiento activo/confron-
tativo, activacién conductual, entrenamiento en técnicas
de respiracion y relajacion, reconocimiento y regulacion
emocional, técnica de solucién de problemas y entrena-
miento en comunicacidn asertiva.

Ha conseguido sentirse en control de dolor, reporta com-
prender y aceptar la enfermedad con la que vive. Ha orien-
tado sus recursos hacia la resolucién de problemas de for-
ma activa. Consigui6 un trabajo que puede realizar en casa
y su interaccidn social ha mejorado.

Uno de los logros mds sobresalientes es que ahora cuenta
con la conciencia de tener responsabilidad sobre su esta-
do de salud y su regulacién emocional, lo cual ha gene-
rado que tenga adecuada adherencia terapéutica y realice
conductas de autocuidado. Actualmente cuenta con los
recursos cognitivos y emocionales para sobrellevar las
crisis sintomadticas y otras circunstancias ambientales que
pudieran presentarse.

CONCLUSIONES

Si bien aunque no existe una guia de manejo de dolor por
enfermedad de Devic y se menciona el manejo habitual
para dolor neuropdtico, hay literatura que refiere resulta-
dos aislados con carbamazepina. Durante la evolucion se
ve claramente el efecto analgésico con disminucion de los
espasmos dolorosos de carbamazepina y neuromodulado-
res + opioides fuertes, en combinacién con psicoterapia
para disminuir niveles de ansiedad y depresion. Actualmen-
te la paciente se encuentra con un buen control del dolor
con la terapia sintomdtica de apoyo establecida.
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TABLA I
EVOLUCION
Fecha Fdrmacos Otros EVA Observaciones
4/02/14 | Pregabalina 150 mg cadal2 h 10/10 | Inicia tratamiento.
Tramadol 25 mg cada 8 h No desea psicoterapia
Anmitriptilina 12,5 mg cada 12 h
27/04/14 | Pregabalina 150 mg cada 12 h 6/10 Disestesia, hiperalgesia, alodinia C2-
Tramadol 25 mg cada 8 h C4. No desea psicoterapia
Amitriptilina 12,5 mg cada 12 h
Fluoxetina 20 mg cada 24 h
12/06/14 | Pregabalina 150 mg cada 12 h 6/10 Hiperalgesia en regién C2-C4. Dolor
Tramadol 25 mg cada 8 h moderado. No desea psicoterapia
Amitriptilina 12,5 mg cada 12 h
Carbamazepina 100 mg cada 24 h
16/07/14 | Pregabalina 150 mg cadal2 h 5/10 Dolor moderado C2-C4. Espasmos
Morfina 10 mg cada 8 h ténicos dolorosos
Anmitriptilina 12,5 mg cada 12 h
Carbamazepina 100 mg cada 8 h
29/10/14 | Pregabalina 150 mg cada 12 h 2/10 Estrefiimiento
Morfina 10 mg cada 8 h
Anmitriptilina 12,5 mg cada 12 h
Carbamazepina 200 mg cada 8 h
1/12/14 | Pregabalina 150 mg cada 12 h 2/10 Se disminuye carbamazepina
Morfina 5 mg cada 8 h a sugerencia de neurologia, ya
Anmitriptilina 12,5 mg cada 12 h que iniciard rituximab. Refiere
Carbamazepina 100 mg cada 8 h somnolencia con ingesta de morfina.
Espasmos ténicos dolorosos
9/01/15 Pregabalina 150 mg cada 12 h 5-6/10 | Dolor y parestesias C2-C4. Se reajusta
Morfina 5 mg cada 8 h carbamazepina
Anmitriptilina 12,5 mg -0-25 mg
Carbamazepina 200 mg cada 12 h
19/03/15 | Pregabalina 150 mg cada 12 h Inicia psicoterapia. | 6/10 Dolor y parestesias C2-C4
Morfina 5 mg cada 8 h Ansiedad y
Amitriptilina 12,5 mg -0-25 mg depresion
Carbamazepina 200 mg cada 12 h
27/05/15 | Pregabalina 150 mg cada 12 h Psicoterapia. 4-5/10 | Alodinia C2-C4
Morfina 5 mg cada 8 h Disminuye puntaje
Carbamazepina 200 mg cada 8 h | de ansiedad y
Amitriptilina 12,5 mg -0-25 m depresion
1/07/15 Pregabalina 150 mg cada 12 h Psicoterapia. 3/10 Refiere espasmos ocasionales
Morfina 5 mg cada 8 h Minimos niveles
Carbamazepina 200 mg cada 8 h | de ansiedad y
Anmitriptilina 12,5 mg -0-25 mg depresion
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