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CONCEPTOS

NEURITIS OPTICA:

Proceso inflamatorio, infeccioso o desmielinizante que afecta al nervio
optico

NEUROPATIA OPTICA:

Lesion o pérdida de funcionalidad en el nervio optico que puede estar
originada por multiples causas y ocasiona en general pérdida de vision y
déficit en el campo visual




CONCEPTOS

EDEMA DE PAPILA:

Hallazgo INESPECIFICO resultado de la obstruccién del flujo axoplasmico a nivel de la
lamina cribosa que puede obedecer a multiples causas pudiendo ser UNILATERAL O
BILATERAL.

* Borramiento de los bordes papilares
* Elevacion del disco papilar
* Ingurgitacion venosa
* Hemorragias y exudados algodonosos en estadios avanzados

PAPILEDEMA:

Existencia de hinchazén o tumefaccion en la papila optica, debida generalmente a
un aumento de la presion intracraneal.
Suele ser BILATERAL




NEUROPATIA OPTICA

CONGENITAS

NEURITIS OPTICA

COMPRESIVAS ATROFIA OPTICA

TOXICASY METABOLICAS

ISQUEMICAS

TRAUMATICAS

GLAUCOMATOSA



CLASIFICACION DE LA NEURITIS
OPTICA

|, SEGUN EL ASPECTO OFTALMOSCOPICO
- Papilitis:

- Hiperemia y edema de papila (SIGNO CLINICO) acompafada de
hemorragias peripapilares en llama

- Células en vitreo posterior
- Ninos

- Neuritis retrobulbar:
- Papila optica normal

- Adultos

- Esclerosis multiple

- Neurorretinitis:

- Papilitis + Inflamacion de la CFNR + Estrella macular



CLASIFICACION DE LA NEURITIS
OPTICA

I, SEGUN LA ETIOLOGIA
- Desmielinizante
- Parainfecciosa, tras infeccion virica o vacuna

- Infecciosa: sinusitis, enfermedad por aranazo de gato, sifilis, enfermedad de Lyme,
meningitis criptococica y herpes zéster

- No infecciosa: sarcoidosis, LES, PAN

Figura 1. Edema del nervio dptico en un
paciente con neuritis Gptica.




|.NEURITIS OPTICA DESMIELINIZANTE

CONCEPTO:

* Desmielinizacion: pérdida de la capa aislante de mielina y depdsito de
tejido fibroso en placas que enlentece la conduccion nerviosa al SNC.

ENFERMEDADES:
« NEURITIS OPTICA AISLADA
« ESCLEROSIS MULTIPLE
- FORMA DE PRESENTACION:

PERDIDA BRUSCA DE AV EN UN 0JO POR N.O. RETROBULBAR NO
EVIDENCIABLE EN EL FONDO DE OJO

« ENFERMEDAD DE DEVIC O NEUROMIELITIS OPTICA

Neuritis optica bilateral + Mielitis transversa (ME)

« ENFERMEDAD DE SCHILDER



ESCLEROSIS MULTIPLE

“La EM es una enfermedad desmielinizante idiopatica remitente que afecta a la sustancia
blanca del sistema nervioso central (SNC)”

Mujer de 30 — 40 anos con episodios remitentes/recurrentes de desmielinizacion

ME: hipoestesia en pantalones , debilidad — rigidez,
esfinteres

SINTOMAS GENERALES T
OFTALMOLOGICOS

NEURITIS OPTICA

TE: DIPLOPLIA, NISTAGMUS, disfagia, disartria RETROBULBAR
CEREBRO: hemiparesia, hemianopsia, disfasia OFTALMOPLEJIA
INTERNUCLEAR

PSICOLOGICOS: deterioro intelectual, depresion

SIGNO DE LHERMITTE (flexion cuello)
FENOMENO DE UHTHOFF
(empeoramiento de la vision al hacer
ejercicio o aumento temperatura corporal)

NISTAGMUS

DESNIVEL OCULAR, PARALISIS
OM, HEMIANOPSIA

UVEITIS INTERMEDIA
PERIFLEBITIS RETINIANA



FENOMENO DE PULFRICH

* Percepcion de los objetos con trayectoria recta como trayectoria curva cuando se
interpone un filtro absorbente de la luz

e En pacientes con EM se produce una alteracion de los objetos en movimiento
debido al retraso en la conduccion del nervio optico afecto con respecto al otro.




l. Formas de presentacion:

° Recidivante/remitente
° Progresiva desde el inicio
2. Pruebas complementarias:

> PL: Bandas oligoclonales en la
inmunoflourescencia de proteinas de LCR

o RM: Lesiones en la sustancia blanca

o PEV: “retraso de la conduccion y disminucién de la
amplitud”

3.  Tratamiento:

o Corticoides o interferon b-1a.




ASOCIACION ENTRE NEURITIS
OPTICAY EM

* La presencia de lesiones en la RM es un factor predictivo muy importante para
desarrollar EM en un paciente con Neuritis optica

e Disminuyen el riesgo de desarrollar EM:
> Sexo masculino
> Ausencia de sindrome virico previo a la NO

o Edema de papila 6ptica, hemorragias peripapilares o exudados maculares (NO
anterior)

° Ausencia de percepcion luminosa

o Ausencia de dolor ocular a la movilizacion

* La neuritis optica es la manifestacion inicial de la EM en un 30% de los pacientes

e ElI 50% de los pacientes con EM sufren NO en algun momento



CUADRO CLINICO DE LA NO

DESMIELINIZANTE
SsiNToMAs _______________siGNos

Pérdida Subaguda de la vision de un ojo AV de 6/18 — 6/60

Entre 20 — 45 anos Visién cromatica y DPAR
Fosfenos (destellos o chispas blancas) Neuritis retrobulbar > papilitis
Dolor periocular a la movilizacion Palidez temporal de papila del otro ojo

que indica NO previa

Cefalea frontal y dolor a la palpacion del
globo ocular

* CV: “Depresion difusa de la sensibilidad de los 30 ° centrales”




CUADRO CLINICO DE LA NO
DESMIELINIZANTE

e Evolucion: Empeoramiento hasta las tres semanas, mejora hasta los 6-12 meses
* Prondstico:

o AV final 6/9 o mejor

> Anomalias en la vision cromatica

> DPAR residual

> Palidez temporal de papila optica

La NO desmielinizante generalmente es unilateral y retrobulbar (2/3

pacientes). Solo |/3 de los pacientes presentan edema de papila.




TRATAMIENTO DESPUES DE UNA
NEURITIS OPTICA DESMIELINIZANTE

e La prednisolona oral puede aumentar el riesgo de recidivas de la NO si no se
empieza con tratamiento i.v. con corticoides

METILPREDNISOLONA LV. | G DURANTE 3 DIAS
SEGUIR CON PREDNISOLONAV.O. | MG/KG DURANTE | | DIAS

REDUCCION POSTERIOR DURANTE 3 DIAS (20 MG EL DIA 1, 10 MG
EL DIA2Y 3)
TRATAMIENTO ANTIULCEROSO

e Inmunomoduladores: reduce el riesgo de progresion a EMDC (Esclerosis multiple
definida clinicamente) pero su utilizacion se debe individualizar:

> INTERFERON BETA-1 a, TERIFLUNOMIDA, GLATIRAMER, FINGOLIMOD

Solo debemos tratar las NO agudas en
pacientes sin antecedentes de EM o

NO. En aquellos pacientes ya
diagnosticados de EMDC, solo se
observara.




ESTUDIO ONTT

“El tratamiento con corticoesteroides reduce la progresion inicial a EM
definida clinicamente (EMDC) durante 3 anos. Pero solo aumenta la rapidez
de recuperacion de la vision y no mejora el resultado visual final”
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2. NEURITIS OPTICA
PARAINFECCIOSA

 CONCEPTO:

Neuritis optica asociada a infeccion virica (sarampion, parotiditis, varicela, rubeola, tos
ferina, MNI) o vacunacion, tras |-3 semanas.

+ FORMA DE PRESENTACION:

NINO CON PERDIDA AGUDA Y GRAVE DE AV EN AMBOS OJOSY PAPILITIS ASOCIADA
VISIBLE EN EL FONDO DE OO

e Buen pronostico de recuperacion visual
* No requiere tratamiento

> Solo se tratara con corticoides + antiviricos si la pérdida bilateral fuera muy
acusada o estuviéramos ante un paciente con ojo unico



NEURITIS OPTICA INFECCIOSA

. NO POR SINUSITIS:
2.NO POR ENFERMEDAD POR
PERDIDA DE AV UNILATERAL ARANAZO DE GATO

+

CEFALEA
" Bartonella henslae

SINUSITIS ESFENOETMOIDAL

4.NO POR ENFERMEDAD DE

3. NO POR SIFILIS: LYME

Sifilis primaria o secundaria

Borrelia burgdorferi

5.NO POR MENINGITIS 6. NO PORVVZ
CRIPTOCOCICA

Por extension desde una necrosis
Pacientes con SIDA retiniana aguda o progresiva




NEURITIS OPTICA NO
INFECCIOSA

NONI POR SARCOIDOSIS NONI AUTOINMUNITARIA

I. Nervio optico de aspecto nodular . Neuritis Optica Retrobulbar

(infiltracion granulomatosa) + vitritis 2. Neuropatia C)ptica Anterior
2. Responde bien a corticoides y MTX 3. Neuropatia C)ptica e

Granuloma sarcoideo en N.O. asociado a vitritis




NEURORRETINITIS

« CONCEPTO:

Se trata de la combinacion de neuritis optica y
signos de inflamacidn retiniana, normalmente
macular

« CAUSAS:

l. Enfermedad por araiazo de gato

2. Neurorretinitis estrellada ideopatica de
Leber
3. Sifilis

4. Enfermedad de Lyme
5. Parotiditis

6. Leptospirosis




NEURORRETINITIS

FORMA DE PRESENTACION:

PACIENTE CON PERDIDA DE AV UNILATERAL E INDOLORA DE CURSO INSIDIOSO A LO
LARGO DE SEMANAS

Papilitis grave sin Edema de papila en resolucién Recuperacion a los 6

estrella macular con estrella macular -12 meses

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

o OCT: Liquido subretiniano e intrarretiniano

o AGF: exudacion difusa

o Analisis de sangre: serologia de Bartonella y resto de etiologias




NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR
NO ARTERITICA (NOIA — NA)

« CAUSA:

La NOIA-NA se debe a la oclusidn de las arterias ciliares posteriores
cortas que produce un infarto parcial o total de la cabeza del nervio optico

 FACTORES DE RIESGO:

- DISCO OPTICO DE RIESGO: Apiifiamiento estructural en la cabeza del
NO con excavacion inexistente (ojo adelfo)

> Drusas del NO

> HTA y aterosclerosis

- DM

> Hiperlipidemia

> Colagenopatias vasculares
> SAF

> Hiperhomocisteinemia

> Hipertension subita e hipotension nocturna
> Cirugia de catarata

> SAOS

> Disfuncion eréctil




NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR
NO ARTERITICA (NOIA — NA)

+ FORMA DE PRESENTACION:

Paciente anciano > 45 afios (50 afios aproximadamente, no tan anciano como los que sufren
NOIA-A) con FRCV, que de forma subita presenta pérdida de AY monoocular indolora al
despertarse (hipotension nocturna)

 SIGNOS:

o Pérdida de AV ligera en el 30% de los pacientes, en el resto hay una pérdida
moderada-grave. (Una AV normal en fase aguda no excluye NOIA)

- ESCOTOMA ALTITUDINAL INFERIOR

> Discromatopsia proporcional al grado de pérdida de AV (al contrario que en NO
desmielinizante)

> Edema de papila hiperémico difuso o sectorial,a menudo asociado a algunas
hemorragias en astilla peripapilares

o Edema de papila de resolucion gradual que se sigue de palidez papilar en 3-6
semanas



NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR
NO ARTERITICA (NOIA — NA)

« PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
> Primero hay que descartar una ACG

> Medida de PA, lipidos y glucemia en ayunas

> PERIMETRIA:
MAS FRECUENTE: Defecto arqueado infero-nasal
Defecto altitudinal inferior

Es tipico pero no patognomonico que se respete el meridiano horizontal en
NOIA.Si se respeta el meridiano vertical, hay que realizar pruebas de imagen
para descartar compromiso de la via visual.




PREDICCION DEL PRONOSTICO VISUAL, MEDIANTE
OCT EN NOIA-NA (H.U.Virgen de laVictoria, Malaga.
SAO 2017)
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- PRONOSTICO:
> Tendencia a la recuperacion con recurrencia en el 6% casos
e OJO CONTRALATERAL

o Afectacion en un 10% casos al cabo de 2 anos y en el 15% a los 5 anos

SEUDOSINDROME DE FOSTER KENNEDY:

Atrofia optica de un ojo + Edema de papila del otro ojo

« TRATAMIENTO:
> CONTROL DE LOS FRCV (HTA, DM, HIPERLIPIDEMIA)

Aunque se han utilizado multiples terapias para la NOIA-NA no existe
ninguna evidencia cientifica actual de clase | sobre ninguna de ellas
(fenestracion del NO, corticoesteroides, AAS)




NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR
ARTERITICA (NOIA-A)

e La NOIA-A es causada por laACG

> ElI 50% de los pacientes con ACG tienen PMR en el momento del diagndstico
> El 20% de los pacientes con PMR sufriran ACG

PMR:

Dolor y rigidez de grupos
musculares proximales
(hombros y biceps) al

despertar (dolor

ACG:

Arteriris necrosante granulomatosa de arterias de
mediano — gran calibre (Aorta, ATS, oftalmica, ciliares
posteriores, vertebral proximal). Respeta las ramas
intracraneales.

inflamatorio)

Prednisolona oral dosis

bajas — moderadas (20 mg
/dia)

Prednisolona oral dosis moderadas — altas (|
mg/kg/dia)



ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES
(ACG)

- FORMA DE PRESENTACION:

Paciente con tres de los siguientes cinco criterios diagndsticos (American College of
Rheumatology 1990)

|. Edad igual o superior a 50 anos (70 afios aproximadamente)
Cefalea
Dolor a la palpacion de la arteria temporal superficial o pulsacion reducida

VSG > 50 mm/h

5. Biopsia arterial anormal: vasculitis por infiltracion de mononucleares o
inflamacion granulomatosa de células gigantes multinucleares

E A



4

4

Satmi\

ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES
(ACG)

¢ Sintomas:

> Dolor a la palpacion del cuero
cabelludo al peinarse

o Cefalea frontal

° Claudicacién mandibular por isquemia
de maseteros (calambres al masticar)

> Pérdida de peso, fiebre, sudores
nocturnos, malestar general y depresion

> Diplopia y paralisis oculomotoras
- NOIA-A

o ATS engrosada a la palpacion, de
consistencia nodular

o Pulsos de la ATS abolidos

> Son raros los aneurismas disecantes,
Insuficiencia de Aorta, Infarto de
miocardio, insuficiencia renal o infarto
de TE (mas tipicos de la arteritis de
Takayasu)




ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES
(ACG)

* Pruebas complementarias:
> Cailculo de la VSG edad dependiente I
> PCR invariable con la edad I

> Trombocitosis y Anemia NN

Varones > edad/2

Mujeres > (edad +
10)/2

> Elevacion de enzimas hepaticas

> Ac normales

- BIOPSIA ARTERIATEMPORAL:
Nunca demorar el tratamiento corticoideo por la BAT
La BAT se realizara antes de los tres dias posteriores a la instauracién del tratamiento.
Localizacion: sien homolateral y contralateral si afectacion visual.

Técnica: 2,5 cm en varias localizaciones por su afectacion salteada (una biopsia negativa
no descarta ACG)

> ECO DOPPLER DE ATS: halo hipoecoico alrededor de la luz arterial

> Eco de aorta para descartar aortitis y RM hombro para descartar PMR




NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR
ARTERITICA (NOIA-A)

e La NOIA-A ocurre en un 50% de pacientes con ACG no tratada
- FORMA DE PRESENTACION:

PACIENTE ANCIANO DE 70 ANOS CON PERDIDA REPENTINA DE AV UNILATERAL PRECEDIDA A VECES
DE AMAUROSIS FUGAXIDIPLOPIAY DOLOR PERIOCULAR.

Satmi\

« SIGNOS
> PL en el ojo con NOIA-A o inferior.
> Edema y palidez papilar en blanco de tiza que evoluciona a atrofia 6ptica en | mes

> Sin tratamiento, /3 de los pacientes presentaran una NOIA-A en el ojo contralateral en el
plazo de una semana.

« TRATAMIENTO PREVENTIVOY NO CURATIVO: el objetivo del tratamiento es la
pérdida de vision del ojo adelfo y no el de la recuperacion AV del afecto.

Metilprednisolona i.v. Ig/dia durante 3 dias
Prednisolona v.o. 2 mg/kg/dia durante 3 dias
Prednisolona | mg/kg/dia durante 4 semanas
Reduccion escalonada posterior dependiendo de los sintomas o de la normalizacion de la

VSG/PCR

CORTICOIDE + BIFOSFONATO + Ca/Vit D + IBP + AAS




NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR
ARTERITICA (NOIA-A)

Sospecha clinica alta +
Elevacion de

: Biopsia Arteria Temporal
Tratamiento Opsia Arteria lempora

Superficial antes de 1-2

VSG/PCR/Trombocitosis metilprednisolona i.v. semanas




CARACTERISTICAS DE LA PAPILA EN UNA NOIA:

En la NOIA-NA, tenemos un disco de riesgo con ausencia o poca excavacion
papilar

En la NOIA-A, el disco optico desarrolla una excavacion adquirida no
glaucomatosa sin atrofia peripapilar.

La ausencia de resolucion del edema de papila tras 2-3 meses en una NOIA-
NA obliga a descartar proceso compresivo con RM orbita.

Left: A normal disc; note the central cup. Right: A “disc at risk.” Note that
the disc is small, and there is no central cup.



NEUROPATIA OPTICA
RETROBULBAR

« NEURITIS OPTICA

> |deopatica o en relacion con EM

La neuritis optica retrobulbar desmielinizante es mas comun (60-80%) que la

forma anterior. Por tanto, la NO en pacientes < 45 ahos mas frecuente no presenta
edema de papila

> Neuromielitis optica (anti-NMO)
> Neuropatia optica autoinmune
« NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA POSTERIOR (NOIP):

Arterias
. Plexo
— ciliares cortas m .
) vascular pial
posteriores
Edema de No hay
—  papilaen — hallazgos
funduscopia funduscopicos




NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA POSTERIOR (NOIP)

e NOIP arteritica
La NIOP-A puede ser la manifestacion de ACG en el 25% de los casos
e NOIP- no arteritica

* NOIP perioperatoria: |Q de larga duracion con hipovolemia |IOP y anemia. Suele ser bilateral

NEUROPATIA OPTICA CON ANTECEDENTE CAUSAL

NO Traumatica
NO por farmacos

Anti- TNF alfa (infliximab, adalimumab, etanercept)
INF alfa

NO post-radiacion
NO post- LASIK

NO enVIH (suele ser mas frecuente la afectacion anterior)

NEUROPATI'A OPTICA ASOCIADA A ENFERMEDADES
REUMATOLOGICAS

* ACG

*  Granulomatosis de Wegener (c-ANCA)
e LES

« El

NEUROPATIA OPTICA AGUDA COMPRESIVA



PAPILOPATIA DIABETICA

» Papilitis diabética bilateral con asimetria en la funduscopia.
+ FORMA DE PRESENTACION:

PACIENTE DIABETICO JOVEN DMI O Il CON PERDIDA DE AY PROGRESIVA LEVE,
UNILATERAL E INDOLORA

> AV de 0’5 o mayor

> Edema de papila bilateral obliga a descartar LOE
» Caracteristicas papilares:

o Tumefaccion hiperémica de papila

> Teleangiectasias papilares

o Apinamiento en papila contralateral
* Diagnostico diferencial con papiloflebitis (Subtipo de OVR)

> Hemorragias retinianas acusadas

> Congestion venosa importante

e Tratamiento con corticoides sistémicos o anti —VEGF controvertido
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