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RESUMO

Objetivo: Chamar a atencdo para Neuromielite Optica no
meio pediatrico, mesmo tendo sua apresentacdo rara nessa
faixa etaria, devemos tomar conhecimento de seus sintomas,
diagnodstico e tratamento, pois apesar de ser uma doenga
crénica e de prognostico ruim, identificada com rapidez
demostra melhora da clinica aguda e crdnica do paciente,
aprimorando sua qualidade de vida significativamente.
Método: Revisdo de prontuario médico e revisdo da
literatura. Resultados: Paciente, 4 anos, com sintomatologia
nio cléassica de Neuromielite Optica, evoluiu com melhora
clinica importante ap6s ser feito o diagndstico e iniciado
tratamento agudo da doenga, mas deve ser continuado com
imunossupressores em uso domiciliar por tempo
indeterminado. Conclusdo: A neuromielite dptica é uma
desordem inflamatéria do sistema nervoso central
caracterizada por desmielinizagdo grave dos nervos opticos e
medula espinhal associados ao anticorpo 1gG sérico
aquaporina-4. O tratamento com altas doses de esteroides e
imunossupressores  mostrou  melhorar o  desfecho
sintomatoldgico e de qualidade de vida desses pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: Neuromielite 6ptica, Sindrome de
Devic; anticorpo aquaporina 4, desmielinizagdo do sistema
nervoso central

ABSTRACT

Objective: To draw attention to ophthalmic neuromyelitis in the
pediatric environment, even though its presentation is rare in this
age group, we must take cognizance of its symptoms, diagnosis
and treatment, because despite being a chronic disease and a poor
prognosis, identified with rapid demonstration improvement of
the acute and chronic clinic of the patient, improving their
quality of life significantly. Method: Medical record review and
literature review. Result: A 4-year-old patient with non-classical
symptomatology of Optic Neuromyelitis evolved with significant
clinical improvement after the diagnosis and acute treatment of
the disease was started, but it should be continued with
immunosuppressants in an indeterminate period of time.
Conclusion: Optic neuromyelitis is an inflammatory disorder of
the central nervous system characterized by severe demyelination
of the optic nerves and spinal cord associated with serum IgG
antibody aquaporin-4. Treatment with high doses of steroids and
immunosuppressants  has  shown to  improve the
symptomatological and quality of life outcome of these patients.

KEYWORDS: Neuromyelitis optica, Devic’s syndrome,
Aquaporin-4 antibody, Central nervous system demyelination.
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1. INTRODUCAO

A Neuromielite Optica (NMO) ¢ uma doenga do
sistema nervoso central, inflamatoria, desmielinizante,
imunomediada e necrotizante caracterizada pelo
envolvimento do nervo optico e da medula espinhal.
Conhecida como Doenca de Devic, em homenagem ao
médico francés que, em 1894, publicou o primeiro
relato de casol.

Epidemiologicamente falando, a idade média de
acometimento ¢ ao redor da quarta década de vida,
principalmente no sexo feminino, porém a NMO
apesar de rara, ja foi descrita em criancas a partir de 5
anos de idade e também com mais prevaléncia em
meninas®37.

A NMO esta incluida entre as sindromes
desmielinizantes de distribuicdo restrita. O quadro tem
evolucgdo varidvel, caracterizada por episodios agudos
ou subagudos, de Neurite Optica unilateral ou bilateral
e Mielite Transversa completa ou parcial, evoluindo de
forma monofésica, sem novos surtos, ou recorrente
com novos episddios, restritos ao nervo optico e a
medula espinhal. Na maioria dos casos, em numero
superior a 80%, assume a forma recidivante?.

Os mecanismos dessa patologia resultam da
seletividade dos ataques aos nervos optico e a medula
espinhal e que s6 agora comegam a ser compreendidos
de forma mais elucidativa, embora os mecanismos
imunologicos ainda ndo  sejam  inteiramente
conhecidos. Novos avangos demonstram que NMO
resulta de alteracdes inflamatorias por ataque a
aquaporina-4, uma proteina localizada nos pés dos
astrocitos na barreira hematoencefélica. Os anticorpos
NMO-IgG / AQP4 estdo presentes em até 90% dos
pacientes com NMOS7. Essa descoberta deixou claro
que, na maioria dos casos, a NMO nédo é uma subforma
da esclerose multipla, como havia sido assumida por
décadas, mas sim uma condicdo autoimune com uma
imunopatogénese distinta da esclerose maltipla®.

2. CASO CLINICO

Paciente, sexo masculino, 4 anos, afrodescendente,
natural de Andrelandia, morador de zona rural. O
paciente niao apresentava historico semelhante na
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familia. Internado no servico, primeiramente em abril
de 2018, com quadro de vomitos persistentes, iniciado
investigacdo complementar para doenca do refluxo
gastroesofagico e outras patologias do ftrato
gastrointestinal, realizados exames complementares
que se mostraram dentro da normalidade. Evoluindo
com fraqueza muscular generalizada, principalmente de
membros inferiores, iniciado propedéutica extensa para
doenga do SNC. Realizado ressonancia nuclear
magnética, mostrando altera¢des de sinal em regido
bulbar e atrofia cortical difusa, alteragdes compativeis
com doenca desmielinizante.

Optado por iniciar tratamento com pulsoterapia
com metilprednisolona por cinco dias, com melhora
significativa do quadro clinico, sendo prescrito uso
domiciliar ~de azatioprina. Realizado  exame
laboratorial,  positivo  autoanticorpo  contra a
aquaporina-4, o NMO-IgG.

O quadro clinico somado aos achados da RMN
contribuiram para o diagnéstico da NMO em nosso
paciente.

Em agosto de 2018, paciente encaminhado do
pronto atendimento de sua cidade, com surto da
doenca, novamente com vOmitos incoerciveis, fraqueza
muscular dos quatro membros, paralisia facial
periférica e distirbio de degluticio. A admissdo,
crianga pouco ativa e comunicativa, sem andar, alerta e
com forga diminuida principalmente em membro
inferior direito. Relatado wuso inadequado do
medicamento domiciliar. Apresentava-se também com
regresso dos marcos do desenvolvimento. Iniciado
novamente pulsoterapia com metilprednisolona por 5
dias, com melhora importante da fala e deambulacéo
do mesmo. Realizado nova ressonancia magnética com
hipersinal em bulbo, ponte e porg¢ao inferior do
mesencéfalo, conforme visualizado nas Figuras 1 e 2.
Confirmando uma recidiva da doenca.

Figura 1. Corte coronal em T2 com sinal hipertenso em ponte e
porgéo inferior do mesencéfalo. Fonte: Dados do prontuario.
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Ap6s novo ciclo de pulsoterapia com
metilprednisolona por cinco dias e retorno da
azatioprina, paciente evoluiu com melhora completa da
deambulagdo, além de melhora parcial da fala e da
paralisia periférica. Paciente recebeu alta com boa
aceitacdo da dieta, com melhora dos episddios de
vémito e com retorno multidisciplinar agendado.

Figura 2. Corte axial em Flair, com sinal hipertenso em bulbo, ponte
e porg¢io inferior do mesencéfalo. Fonte: Dados do prontuario.

3. DISCUSSAO

Evidéncias imunopatologicas sugerem que a doenca
¢ resultante de alteragdes inflamatdrias por ataque a
aquaporina-4, uma proteina localizada nos astrocitos na
barreira hematoencefalica que regula o fluxo de agua
em células especificas do cérebro e interfaces com
vasos sanguineos dentro da piamater e ao redor dos
ventriculos. O ataque ocorre pela formagdo do auto-
anticorpo contra a aquaporina-4, 0 NMO-IgG, que esta
sendo detectado no soro dos pacientes com a doenga,
com alta sensibilidade (73%) e especificidade (91%)
para o diagnostico®.

O diagnostico ¢ predominantemente clinico/
radioldgico, é preciso haver a presenca de neurite
optica, mielite transversa com um dos dados de exames
complementares (RM com lesdo extensa em mais de 3
segmentos medulares) ou soropositividade do anticorpo
NMO-IgG’. Embora féacil fazer o diagnostico em
pacientes com uma apresentagcdo neuroldgica cléssica,
pode ser dificil fazer o mesmo quando os sintomas
neurol6gicos ndo se encaixam na apresentacao classica,
como nosso estudo de caso aqui demonstrado, apesar
de ndo ter tido sintomas de neurite optica, nosso
paciente apresentava RM alterada e anticorpo NMO-
IgG positivo, além da divergéncia classica de sexo e
idade.

O tratamento ¢ baseado em administracdo de
corticoides e imunossupressores, a fim de controlar a
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acdo inflamatéria e do NMO-IgG. Para Profilaxia de
recorréncia, usa-se a associagdo de corticosteroides e
azatiprina por tempo indeterminado’.

Os achados clinicos encontrados associados ao
episodio que a paciente apresentou refletem
diretamente no prognostico funcional. A sobrevida de
uma paciente com NMO ap6s cinco anos é cerca de
68% para as formas redicivantes, e de 90% para as
formas monofésicas, e mais da metade dos doentes
apresentam amaurose total de pelo menos em um olho
e/ou incapacidade para deambular de forma auténoma
ao fim de cinco anos*. A recaida tende a acontecer no
inicio do curso da doenca, ocorrendo em cerca de 50%
dos pacientes no primeiro ano do evento inicial e em 2
a 3 anos em 75%>°. Cada ataque geralmente causa uma
incapacidade significativa, como déficits visuais,
motores, sensoriais ou da bexiga®*. O acumular de
incapacidades funcionais impBe a necessidade de
reabilitagdio com  equipe  multidisciplinar e
multiprofissional®. Suas consequéncias tornam 0s
individuos dependentes de algum tipo de ajuda, o que
evidencia a importancia do diagndéstico e intervengdo
precoce a fim de minimizar os danos funcionais®.

A mortalidade geral em 10 anos é de 20 a 25%, com
sobrevida mediana de 8 anos apds o diagndstico. A
causa da morte & mais comumente relatada como
insuficiéncia respiratéria neurogénica, provavelmente
como resultado da extensdo das lesbes cervicais no
tronco cerebral ou de lesGes priméarias do tronco
encefalico®.

4. CONCLUSAO

O caso relatado se torna de grande importancia
médica na pediatria devido o paciente acometido ser
uma crianca de 4 anos do sexo masculino, fato pouco
comum para esse grupo de doengas, em vista de ser
mais prevalente em mulheres, acima de 40 anos.
Importante destacar também o carater recidivante,
mesmo com o uso de metilprednisolona, mostrando
além do curso progressivo, um pior progndstico.

O correto diagnostico permitiu a instituicdo da
terapéutica adequada e acompanhamento em centro
especializado. Contudo, a NMO com acometimento em
criangas é uma condicdo pobremente estudada sendo
frequentemente incapacitante e de dificil manejo. Nesta
faixa etaria a doenca é potencialmente severa e
necessita ser melhor manejada e estudada. Portanto, ¢é
necessaria a continuacdo de estudos visando uma
melhor compreensdo dos mecanismos subjacentes
dessa doenca.
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