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NOTA CLÍNICA

Introducción

La neuromielitis óptica (NMO), descrita por Eugè-
ne Devic en 1894, constituye un trastorno desmieli-
nizante, inflamatorio e idiopático del sistema ner-
vioso central (SNC), caracterizado por ataques de 
neuritis óptica y mielitis aguda [1]. Los anticuerpos 
séricos antiacuaporina 4 (anti-AQP4 o NMO-IgG) 
constituyen un marcador muy sensible y específico 
[2] y su presencia es altamente predictiva de NMO 
en los siguientes años tras un caso aislado de mieli-
tis o neuritis óptica aislada [3]. La mielitis transver-
sa longitudinalmente extensa (MTLE), definida por 
la presencia de una lesión longitudinal de tres o más 
segmentos medulares de extensión, es un hallazgo 
típico de la NMO [4].

Se presenta el caso de una paciente con MTLE 
dorsal que inicialmente remedaba a un tumor espi-
nal, con remisión completa tras tratamiento esteroi-
deo y recidiva extensa con plejía de una extremidad.

Caso clínico

Mujer de 66 años sin antecedentes de interés, salvo 
cervicitis quístico-papilar intervenida en 1992 y tra-
tamiento habitual con finasterida por alopecia. 

Inició, en relación con un esfuerzo físico y de 
manera relativamente brusca, parestesias en miem-
bro inferior derecho de evolución ascendente y bi-
lateral hasta nivel dorsal inframamario. En la explo-
ración se constataron el mencionado nivel sensitivo 
y una hiperreflexia de las extremidades inferiores. 
La resonancia magnética (RM) medular puso de ma-
nifiesto una lesión intramedular dorsal desde D2 
hasta D7, con leve engrosamiento del cordón me-
dular en D4-D5, heterogénea, con realce nodular 
central y edema (Fig. 1), considerada inicialmente 
por sus características como de posible origen tu-
moral (ependimoma). El estudio neurofisiológico 
confirmó una alteración de los potenciales evoca-
dos somatosensoriales, con normalidad de los po-
tenciales evocados visuales. 

El estudio se completó con una RM cerebral, 
normal. Se realizó punción lumbar diagnóstica, con 
presión de apertura y bioquímica de líquido cefalo-
rraquídeo (LCR) normales, salvo leve hiperprotei-
norraquia (87 mg/dL). El análisis microbiológico, la 
citología y la determinación de bandas oligoclona-
les en LCR fueron negativos. Las serologías fueron 
negativas para Mycobacterium tuberculosis, virus 
de la inmunodeficiencia humana, herpesvirus 1 y 2, 
virus de Epstein-Barr, virus varicela-zóster, cito-
megalovirus, adenovirus, Mycoplasma pneumoniae, 
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Borrelia burgdorferi, Campylobacter jejuni y Tro-
pheryma whipplei. La función tiroidea, vitamina B12 
y folato fueron normales y la determinación de ECA, 
negativa. Los ANA fueron positivos a un título 1/80 
con patrón moteado, con resto de estudio inmu-
nológico negativo (SSA, SSB, Scl70, RNP, DNA, 
ANCA). Los anticuerpos anticardiolipina y antifos-
folípido, así como los marcadores tumorales, fueron 
negativos. 

A pesar del diagnóstico de presunción inicial, 
con tratamiento esteroideo, la paciente experimen-
tó mejoría progresiva, tanto clínica como radiológi-
ca, por lo que se desestimó una intervención qui-
rúrgica y se optó por mantener tratamiento esteroi-
deo en pauta descendente y controles radiológicos 
periódicos. A los seis meses del inicio de los sínto-
mas, la paciente se encontraba asintomática y un 
nuevo control radiológico mostró resolución com-
pleta de la lesión, que era el diagnóstico de mielitis 
inflamatoria de etiología no filiada.

Sin embargo, un mes después y de nuevo tras es-
fuerzo físico, inició dolor selectivo dorsal y en la re-
gión abdominal, seguido progresivamente de para-
paresia, que evolucionó a plejía del miembro infe-
rior derecho desde la raíz del muslo y fuerza 4/5 en 
el miembro inferior izquierdo, acompañado de difi-
cultad de control de esfínteres.

La RM medular (Fig. 2) puso de manifiesto hi-
perintensidad de señal en la médula espinal, con en-

sanchamiento de la misma desde C6-C7 hasta D9 
aproximadamente; la porción dorsal baja presentó 
una captación importante de contraste, concordan-
te con un proceso inflamatorio.

Dada la evolución oscilante de la clínica, con re-
currencia de la sintomatología nuevamente tras un 
esfuerzo físico, se realizó una arteriografía selectiva 
medular para descartar una malformación vascular 
raquimedular, sin que se observaran malformacio-
nes arteriovenosas. 

El tratamiento esteroideo no logró en esta oca-
sión recuperar la sintomatología y en la RM medu-
lar de control se evidenció una cavidad sirigomiéli-
ca centromedular residual desde D4 hasta D7, sin 
captación patológica de contraste ni presencia de 
edema (Fig. 3).

Dado que se trataba de una MTLE de más de 
tres segmentos medulares y recidivante, se solicita-
ron anticuerpos anti-AQP4 que resultaron positivos. 
Ante este hallazgo, el diagnóstico final fue de MTLE 
recidivante como expresión de un síndrome NMO.

En el momento actual, la paciente se encuentra 
sometida a un tratamiento rehabilitador en otro 
centro y pendiente del inicio de un tratamiento in-
munomodulador.

Discusión

La NMO es una enfermedad inflamatoria y desmie-
linizante del SNC que afecta selectivamente a los 
nervios ópticos y a la médula espinal, con tendencia 
a recidivas frecuentes [5].

Los anticuerpos anti-AQP4, presentes en apro-
ximadamente el 70% de los pacientes con NMO, 
constituyen un marcador altamente específico que 
ha ampliado el espectro de la NMO y en lo que ac-
tualmente se denominan ‘síndromes NMO’ se in-
cluyen variantes limitadas como la MTLE y la NMO 
recidivantes y formas consideradas atípicas con afec-
tación cerebral [6]. Un 20-30% de los casos con anti-
AQP4 positivos corresponden a presentaciones atí-
picas o variantes de esclerosis múltiple. 

La MTLE hace referencia a aquellas lesiones in-
flamatorias de la médula espinal que afectan a tres 
o más segmentos medulares y que son hipertensas 
en la secuencia T2 de RM [7]. Produce unos déficit 
neurológicos consistentes en debilidad motora, al-
teraciones sensitivas y disfunción autonómica [8]. 
La morbilidad y el riesgo de recidiva son elevados, 
especialmente si se asocia a presencia de anticuer-
pos anti-AQP4 [4-6]. Las consecuencias clínicas pue-
den ser graves, como paraparesia espástica e in-
cluso fracaso respiratorio agudo neurogénico en los 

Figura 1. Imágenes T2 longitudinal y T2 axial. La marcada escoliosis de la paciente dificultaba la visualiza-
ción de la lesión intramedular dorsal en un solo plano.
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casos en los que la MTLE cervical se extiende hasta 
el encéfalo [9]. Por ello, es muy importante un diag-
nóstico precoz de cara a un inicio temprano del tra-
tamiento y así evitar recurrencias y secuelas graves. 
Aunque la MTLE es característica de la NMO espe-
cialmente cuando se localiza en la zona cervical o 
dorsal alta, en el diagnóstico diferencial deben in-
cluirse otras causas (infecciosas, isquémicas, meta-
bólicas, neoplásicas). Puede ser asimismo manifes-
tación poco frecuente de ciertas enfermedades au-
toinmunes (lupus eritematoso sistémico, síndrome 
de Sjögren) [10-12]. 

La MTLE asociada a la presencia de anticuerpos 
anti-AQP4 se considera en la actualidad un síndro-
me NMO con un riesgo de desarrollar una neuritis 
óptica a lo largo del seguimiento del 50% [13]. Ha-
bitualmente, las MTLE recidivantes con anticuer-
pos anti-AQP4 positivos tienen con menor frecuen-
cia presencia de bandas oligoclonales, afectan con 
mayor frecuencia a mujeres, tienen mayor número 
de recidivas y una puntuación EDSS más elevada 
que los anti-AQP4 negativos [14]. 

Nuestra paciente presentaba unos ANA posi-
tivos a título bajo (1:80). Se ha observado que los 
pacientes con síndromes NMO pueden presentar 
ANA/SSA positivos aunque no cumplan criterios 
de enfermedad autoinmune [15].

Las malformaciones arteriovenosas espinales pue-
den producir mielitis recidivantes [16]. En el caso 
que nos ocupa, el hecho de que en ambas ocasiones 
la lesión recidivase tras un esfuerzo físico hizo que 
se planteara el diagnóstico diferencial con una mal-
formación vascular. 

La edad y las características radiológicas inicia-
les de la lesión (heterogeneidad, captación nodular, 
edema) hicieron sospechar, en un primer momen-
to, de un tumor medular. Existen en la bibliografía 
casos similares en los que se menciona este hecho y 
en los que incluso se llegó a biopsiar la lesión me-
dular. Por ello, antes de plantear una biopsia, en ca-
sos dudosos, parece más prudente iniciar tratamien-
to esteroideo y realizar un control de RM un mes 
después [17]. 

Aunque la RM no siempre es definitiva, se refie-
re una relativa preservación de la sustancia gris 
central en secuencias T1 [18]. La captación de con-
traste en la mielitis asociada a NMO suele desapa-
recer con tratamiento esteroideo entre 9 y 14 días 
tras el inicio de los síntomas. En la fase crónica, 
pueden observarse alteraciones de señal, cavitacio-
nes y un grado variable de atrofia medular, hasta 
incluso la resolución completa de la lesión [19]. En 
nuestra paciente, tras el primero de los episodios, la 
lesión desapareció por completo, mientras que tras 

la recidiva presentó una cavidad siringomiélica re-
sidual con atrofia del segmento medular afecto.

Los corticoides y la plasmaféresis constituyen la 
mejor opción terapéutica durante el ataque agudo 
de NMO. En la prevención de recaídas se deben 
utilizar tratamientos encaminados a disminuir la 
producción de autoanticuerpos y de los mecanis-
mos efectores. Los fármacos más prometedores pa-
recen ser el rituximab y el micofenolato de mofeti-
lo, aunque la azatioprina sigue siendo un fármaco 
de primera línea y la ciclofosfamida o la mitoxan-
trona también son opciones útiles. El tratamiento 

Figura 2. Imágenes T1 con contraste longitudinal y T2 axial: recidiva de la lesión medular dorsal, con ede-
ma y ensanchamiento del cordón medular. 

Figura 3. Imágenes T2 FS longitudinal y T2 axial: cavidad siringomiélica centromedular residual.
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preventivo ha de iniciarse tan pronto como se diag-
nostica la NMO y se deben evaluar los efectos ad-
versos de cada medicación y establecer el riesgo-
beneficio de cada una de ellas [20].

Dado que las consecuencias clínicas de la NMO 
pueden ser graves, es importante tener en cuenta 
esta entidad siempre que nos encontremos ante una 
MTLE aunque no se acompañe de clínica oftalmo-
lógica. En casos dudosos con patología tumoral, pa-
rece más prudente iniciar tratamiento esteroideo y 
ejecutar un control de RM un mes después. Deben 
apuntar al diagnóstico un inicio agudo o subagudo y 
una lesión medular que afecte a más de tres seg-
mentos de extensión, hipertensa en T2 y que respete 
la zona gris central en los cortes axiales T1. La de-
tección precoz de los anticuerpos anti-AQP4 junto 
con una inmunoterapia apropiada puede represen-
tar la clave de un mejor pronóstico [8].
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