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RESUMO

O transtorno do espectro da neuromielite 6ptica (NMOSD) é uma
doenca inflamatéria do sistema nervoso central, caracterizada por
afetar principalmente os nervos épticos e a medula espinhal. Sua
epidemiologia evidencia uma prevaléncia majoritaria em mulheres,
sendo uma proporcdo de 9:1. Os ataques agudos de neurite dptica
ou mielite transversa sao recorrentes, resultando frequentemente
em deficiéncias visuais, motoras, sensoriais e vesicais. Os anticor-
pos IgG contra a proteina AQP4 ou MOG auxiliam no diagnéstico,
sendo a presenca de anti-AQP4 especifica da NMOSD. Além dos
anticorpos, a Ressonancia Magnética também auxilia no diagnésti-
co. O tratamento dos ataques agudos envolve metilprednisona, com
plasmaferese em casos graves. Imunossupressores sdo usados para
prevenir recaidas. Ao contrario da esclerose multipla,a NMOSD nao
tem uma fase progressiva definida, mas uma deterioracao gradual
devido a recaidas. O caso clinico apresentado relata o surgimento
e a evolucdo da neuromielite éptica em um paciente homem, com o
anticorpo anti-AQP4 positivo.
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ABSTRACT

Neuromyelitis optica spectrum disorder (NMOSD) is an inflammatory di-
sease of the central nervous system, characterized by primarily affecting
the optic nerves and spinal cord. Its epidemiology shows a majority pre-
valence in women, with a ratio of 9:1. Acute attacks of optic neuritis or
transverse myelitis are recurrent, often resulting in visual, motor, sensory,
and bladder impairments. I3G antibodies against the AQP4 or MOG pro-
teins assist in the diagnosis, with the presence of anti-AQP4 being specific
to NMOSD. In addition to antibodies, Magnetic Resonance Imaging also
aids in diagnosis. Treatment of acute attacks involves methylprednisolo-
ne, with plasmapheresis in severe cases. Inmunosuppressants are used
to prevent relapses. Unlike multiple sclerosis, NMOSD does not have a
defined progressive phase, but rather a gradual deterioration due to re-
lapses. The presented clinical case reports the onset and progression of
neuromyelitis optica in a male patient, with positive anti-AQP4 antibody.

Keywords: neuromyelitis optica. aquaporin 4. neuritis optica.
myelitis

https://doi.org/10.47385/camclin.5125.4.2025


https://doi.org/10.47385/camclin.4269.3.2024

Diagnéstico e evolucdo de paciente com neuromielite 6ptica

1 CONTEXTO

O transtorno do espectro da neuromielite dptica (NMOSD), anteriormente conhecido como doenca
de Devic ou neuromielite 6ptica (NMO), é um disturbio inflamatério do sistema nervoso central, caracte-
rizado por desmielinizacdo imunomediada grave e dano axonal que afeta predominantemente os nervos
Opticos e a medula espinhal (GLISSON, 2022).

A neuromielite 6ptica geralmente é esporadica, embora alguns casos familiares tenham sido relata-
dos. Pacientes com doencas autoimunes podem ter um risco aumentado de desenvolver NMOSD (GLIS-
SON, 2022). ANMO segue principalmente um curso recidivante e, por muito tempo, foi considerada uma
variante grave da esclerose multipla (EM) (CARNERO, 2021).

O anticorpo IgG patogénico que ataca a proteina de membrana do canal de agua aquaporina-4 (an-
ti-AQP4) é encontrado exclusivamente em pacientes com NMOSD, embora cerca de 30% dos pacientes
com essa patologia sejam anti-AQP4 negativos. Até 42% desses pacientes negativos apresentam anticor-
pos IgG contra a glicoproteina de oligodendrdcitos de mielina (anti-MOG) (CARNERO, 2021).

Os casos diagnosticados clinicamente como NMOSD podem incluir doenca astrocitopatica au-
toimune soropositiva anti-AQP4, doenca desmielinizante inflamatéria soropositiva para anti-MOG e
doenca desmielinizante inflamatéria soronegativa. A doenca com anticorpos anti-AQP4 acomete mais
mulheres do que homens (até 9:1), e sua idade média de inicio é de 40 anos. Para a doenca com anticor-
pos anti-MOG, a proporcao de género € mais proxima de 1:1, sendo mais comum em criancas do que em
adultos (HOR, 2020).

As caracteristicas marcantes da doenca incluem ataques agudos de neurite éptica bilateral ou rapi-
damente sequencial (levando a perda visual grave) ou mielite transversa (muitas vezes causando fraqueza
dos membros, perda sensorial e disfuncdo da bexiga) com um curso tipicamente recidivante. Outros sinto-
mas sugestivos incluem Sindrome da area postrema (episddios de nduseas intrataveis, vomitos e solucos),
sonoléncia diurna excessiva ou narcolepsia, entre outros (GLISSON, 2022).

A avaliacao das suspeitas de NMOSD inclui Ressondncia Magnética com contraste do encéfalo e
da medula espinhal, para visualizacdo de mielites e neurites, e teste de anticorpos anti-AQP4-1gG e anti-
-MOG-IgG. A andlise do liquido cefalorraquidiano nao é estritamente necessaria para o diagnéstico, mas
é usada para distinguir de outras entidades, como a esclerose multipla, uma vez que bandas oligoclonais
geralmente ndo estdo presentes na NMOSD (GLISSON, 2022).

O tratamento para os ataques agudos deve ser realizado com altas doses de metilprednisona endo-
venosa e, para pacientes com sintomas graves ou perda de visdo pouco responsiva aos glicocorticoides, é
indicada a plasmaferese adjuvante. O tratamento para prevencao de ataques é feito com imunossupres-
sores (GLISSON, 2024).

A histéria natural da NMOSD é de deterioracao gradual devido ao acimulo de déficits visuais, mo-
tores, sensoriais e vesicais de ataques recorrentes. A maioria dos ataques agudos ou recaidas piora ao
longo de dias até um nadir e se recupera ao longo de varias semanas a meses com sequelas significativas.
Nao ha uma fase progressiva clara, como ocorre na esclerose multipla (GLISSON, 2024).

O presente trabalho faz parte do “Projeto de Educacao para Saude do Centro Universitario de Volta
Redonda - PET - UniFOA", registrado no CAEE sob o niimero 30457714.1.0000.5237.
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2  APRESENTACAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, de sessenta anos de idade, branco. Em novembro de 2022, sofreu
trauma medular ao carregar galdo de agua e necessitou ser submetido a neurocirurgia. Apés o ocorrido,
passou a deambular com o auxilio de muletas devido a paraparesia de membros inferiores, porém apds
abordagem cirurgica evoluiu com melhora progressiva dos sintomas. Aproximadamente 8 meses apés o
episédio de trauma, apresentou nova piora progressiva do déficit neuroldgico prévio associado a diminui-
cao da acuidade visual e incontinéncia urinaria. Apés 1 ano e 3 meses da lesao, evoluiu com tetraparesia,
amaurose do olho esquerdo e queda da acuidade visual do olho direito.

Foi admitido no hospital com relato de perda de forca motora em membros superiores. Ao exame
fisico inicial na unidade hospitalar, apresentava-se hemodinamicamente estavel, em regular estado geral
e sem alteracdes sensitivas nos quatro membros. Ao exame neuroldgico, evidenciou tetraparesia nos qua-
tro membros com forca muscular grau Il. Paciente nega histéria familiar de doencas autoimunes.

Para avaliacao, foi realizada ressonancia magnética do cranio, da coluna cervical e dorsal, revelando
a presenca de neurite no olho esquerdo e sinais de mielite que afetam todo trato medular da coluna cervi-
cal. Posteriormente, procedeu-se a andlise laboratorial do liquor cefalorraquidiano, abrangendo cultura,
sorologias e deteccado de bandas oligoclonais, todos com resultados negativos. Além disso, foram reali-
zadas dosagens de anticorpos Anti-MOG, sendo este nio reagente, e Anti-Aquaporina-4, com resultado
reagente.

Durante a internacao, o paciente realizou sessbes de plasma-filtracdo, associadas com a pulsotera-
pia com metilprednisona. Notou-se melhora significativa do quadro ao longo do tratamento nos primeiros
5 dias, com a recuperacao parcial de movimentos em cintura escapular e membros superiores. O quadro
oftalmoldégico apresentou melhora discreta, ainda mantendo restricdo funcional importante apods trata-
mento inicial. Apds a remissao, foi iniciada terapia de manutencdo com Rituximabe e programacao para
retorno em acompanhamento ambulatorial.

3 DADOS COMPLEMENTARES

Figura 1: Ressonancia Magnética de cranio realizada em 20/08/2023 - Elevacao do sinal em toda extensao do nervo ptico esquer-
do, indicando provavel neurite.
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Figura 2: Ressonancia Magnética de coluna comparativa realizadas em 2022, 2023 e 2024, respectivamente - Mudanca evo-
lutiva do aspecto de sinal e aumento de calibre da medula espinhal dorsal. Sem sinais de mielopatia compressiva residual

T2 sagitais 07/10/2022

Figura 3: Ressonédncia Magnética de coluna comparativa realizadas em 07/10/2022 e 15/02/2024 - Expansao medular (segmentos
C7eT1)
Y

estudo atual

4 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A neuromielite éptica era considerada uma variante grave da Esclerose Multipla, sendo essa o
principal diagnéstico diferencial. Ambas sdo enfermidades neurolégicas autoimunes, de causa desco-
nhecida, que afetam primariamente a mielina. No entanto, diferem quanto a prevaléncia, curso clinico e
manifestacoes.

Para a diferenciacdo das enfermidades, além da andlise dos sintomas clinicos e achados de imagem,
foi realizada a dosagem do anticorpo anti-AQP4, o qual é altamente associado a neuromielite dptica, além
da pesquisa de bandas oligoclonais no liquor cefalorraquidiano, cuja presenca é mais caracteristica da es-
clerose multipla.
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Tabela 1: Diferencas entre Neuromielite Optica e Esclerose Mdiltipla

Caracteristicas

Neuromielite Optica

Esclerose Muiltipla

Etiologia e Epidemiologia

Afeta principalmente os nervos
Opticos e a medula espinhal.
Mulheres de meia idade (40
anos)

Gerainflamacdo e danos a
mielina.
Mulheres jovens (20 anos)

Principais Sintomas

Neurite 6ptica, geralmente bila-
teral, e Mielite transversa.
Disfuncao da bexiga e intestino.
Fragueza muscular e perda
sensorial

Neurite 6ptica geralmente
unilateral.

Fadiga cronica e perda de
equilibrio.

Disfuncao vesical.
Dificuldades cognitivas, como
problemas de concentracdo e
memoria.

Espasticidade, sindrome pira-
midal e alteracoes sensitivas
(queimacao e formigamento)

Achados de Imagem

Lesoes em area extensa e especi-
fica da medula espinhal e nervos
opticos, detectaveis por resso-
nancia magnética (RM).

Lesbes dispersas no cérebro e
na medula espinhal, conhecidas
como lesdes desmielinizantes,
detectaveis por RM.

Testes diagndsticos especificos

Testes para anticorpos aquapo-
rina-4 (anti-AQP4), altamente
associados a NMO.

Testes para deteccdo de prote-
inas especificas no liquido cefa-
lorraquidiano, como as bandas

oligoclonais.

Curso Clinico

Pode apresentar surtos gra-
ves com rapida deterioracao
neuroldgica.

Ampla gama de apresenta-
coes clinicas, com remissoes e
recaidas.

Tratamento

Imunossupressores (como Ri-
tuximabe) para prevenir surtos
e pulsoterapia nos ataques
agudos.

Terapias modificadoras da do-
enca para reduzir a frequéncia
e a gravidade dos surtos (Na-
talizumabe) e pulsoterapia nos
ataques agudos.

Fonte: PEIXOTO (2013)

5 RESULTADO E ACOMPANHAMENTO

O paciente esta sob acompanhamento ambulatorial e exibe uma melhora gradual na amplitude de
movimento dos membros superiores, assim como uma demonstracdo de controle cervical. Encontra-se
atualmente em uso de Rituximabe e realizando fisioterapia.

6 DISCUSSAO

O caso clinico apresentado estd em conformidade com as caracteristicas e critérios diagndsticos do
Transtorno do Espectro da Neuromielite Optica (NMOSD). O NMOSD é caracterizado por uma grave des-
mielinizacdo mediada pelo sistema imunoldégico e dano axonal que afeta principalmente os nervos dpticos

e amedula espinhal.
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No caso apresentado, o paciente, um homem de 60 anos, apresentou paraparesia progressiva, com-
prometimento visual e incontinéncia urindria, sintomas consistentes com NMOSD. Foram realizadas in-
vestigacdes diagndsticas, incluindo ressonancia magnética (RM) que revelou neurite dptica e mielite, e de-
teccao de anticorpos anti-AQP4, para diferenciar NMOSD de outras condicdes semelhantes, como a EM.

O resultado positivo para anticorpos anti-AQP4 corrobora o diagnéstico de NMOSD, pois esses
anticorpos sao altamente especificos para a doenca. Além disso, a auséncia de bandas oligoclonais no LCR
apoia adistincdo da EM, visto que essas bandas estao tipicamente ausentes no NMOSD. A resposta do pa-
ciente ao tratamento, incluindo plasmaferese e terapia de pulso com metilprednisolona, seguida de tera-
piade manutencdo com Rituximabe, ilustra aimportancia da abordagem no tratamento de ataques agudos
e prevencao de recidivas na NMOSD.

Em resumo, este caso destaca a importancia de reconhecer as manifestacoes clinicas, exames com-
plementares e tratamento da NMOSD de maneira precoce, pelo fato de seu prognéstico estar diretamen-
te relacionado com diminuicdo no tempo de surto da doenca. Além disso, destaca-se a importancia desses
conhecimentos para a realizacdo do diagnéstico diferencial com a Esclerose Multipla. O diagnéstico opor-
tuno e as estratégias de manejo adequadas, como demonstrado neste caso, sdo essenciais para otimizar os
resultados do paciente com NMOSD.

7 EXERCiCIOS DE APRENDIZADO
1. Qual o principal exame para confirmar o diagnédstico de neuromielite éptica?

a) Teste de anticorpos anti-AQP4-1gG e anti-MOG-IgG.

b) TC de cranio.

c) Andlise do liquido cefalorraquidiano

d) PCR

2. Qual o principal tratamento para as crises na neuromielite éptica?

a) Rituximabe,

b) Antibioticoterapia.

c) Plasmaférese e Metilprednisona

d) AINES

3. Quais os principais sintomas da neuromielite 6ptica?

Resposta: ANMOSD tem como caracteristicas marcantes da doenca ataques agudos de neurite 6p-

tica bilateral ou rapidamente sequencial (levando a perda visual grave) e mielite transversa (muitas vezes
causando fragueza dos membros, perda sensorial e disfuncio da bexiga).
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