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DOENCA DE DEVIC

Irina PEIXOTO, Vera ERMIDA, Ana TORRES, Maria Inés APARICIO,
Rui ANDRE, Jorge CALDAS

RESUMO

Doenga de Devic, também conhecida como Neuromielite Optica, ¢ uma doenga desmieli-
nizante do sistema nervoso central, que afecta preferencialmente a medula espinhal e os
nervos opticos.

Os autores descrevem o caso clinico de um doente com mielite aguda, inicialmente abor-
dada no contexto de uma sindrome gripal inespecifica, que subsequentemente apresenta
amaurose bilateral stibita, o que corrobora o diagndstico de Doenga de Devic, uma doen-
¢a com prognostico reservado em termos da funcdo optico-medular, que exige diagndsti-
co e tratamento sintomatico adequado.

SUMMARY

DEVIC’S DISEASE
Devic’s disease, also known as Neuromyelitis Optica, is a demyelinating disease of the
central nervous system, with selective involvement of the spinal cord and optic nerves.
The authors describe a clinical case of acute myelitis, initially approached in the context
of a nonspecific syndrome gripal, with subsequently sudden bilateral amaurosis, which
leads to the diagnosis hypotesis of Devic’s disease, a disease with poor prognosis in
optic-spinal function and adequate symptomatic treatment.
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INTRODUCAO

A doenga de Devic, também conhecida como Neuro-
mielite Optica (NMO), é uma doenga desmielinizante do
sistema nervoso central (SNC), idiopatica e grave, que afec-
ta selectivamente a medula espinhal e os nervos opticos,
simultanea ou sequencialmente!-3.

A NMO ¢ rara na populagdo caucasiana, representando
menos de 1% das doengas desmielinizantes do SNC. Apre-
senta alta incidéncia na populagdo Asiatica, Africana e Sul-
Americana. E trés a cinco vezes mais frequente no sexo
feminino (na forma recidivante), com inicio, em média, aos
40 anos de idade. O quadro clinico, caracteriza-se pela as-
sociagdo simultdnea ou sequencial de mielite transversa,
extensa longitudinalmente, e neurite 6ptica uni ou bilateral.
Na maioria dos casos, em nimero superior a 80%, assume a
forma recidivante. A forma monofasica caracteriza-se por
um unico episddio de mielite transversa e neurite 6ptica de
instalagdo simultinea ou espagado por dias!*>.

Em termos de estudo laboratorial, o liquido cefalorra-
quidiano (LCR) pode revelar, na fase aguda, pleocitose e ele-
vacdo da proteinorraquia, mas geralmente sem bandas
oligoclonais, contrariamente ao que ocorre na Esclerose
Multipla (EM). Em 2005 identificou-se um biomarcador espe-
cifico para a NMO (73% de sensibilidade e 91% de
especificidade), o auto-anticorpo NMO-IgG, um elemento
crucial na individualizagio desta sindrome 8. Pressupde-se
que seja um anticorpo monoclonal de células B envolvido na
activagdo da cascata do complemento e recrutamento das
células inflamatérias. O antigenio alvo ¢ uma proteina de ca-
nais de 4gua, a aquaporina 4*7. Em Portugal, em 2006, é des-
crito o primeiro caso de NMO com confirmagéo serologica’.

Relativamente aos dados imagioldgicos, a Ressonan-
cia Magnética (RM) vertebro-medular revela uma lesao
geralmente hipointensa em T1 e hiperintensa em T2, com
extensdo a trés ou mais segmentos vertebrais. A presenca
de lesdes na RM cerebral, inicialmente considerada como
critério diagnostico de exclusdo, verifica-se em até 60%
dos doentes, apesar da maioria nio ter tradugao clinica®!0.

O tratamento, similar as doen¢as imuno-mediadas, con-
siste no tratamento da crise, no controlo da doenga de base
e da sintomatologia. Nas crises, o tratamento mais preconi-
zado ¢ a realizagdo de pulsos endovenosos (EV) de
metilprednisolona com desmame, por via oral, ao longo de
meses. Na auséncia de resposta ou nos casos com recidi-
vas precoces, a plasmaferese deve ser efectuada. Varios
imunossupressores t€m sido descritos com interesse pre-
ventivo das recidivas, entre eles a azatioprina, o micofenolato
de mofetil, a mitoxantrona ¢ o rituximab. O interferdo Beta
ndo ¢ eficaz, contrariamente ao observado na EM!:5:9:,
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O prognostico € reservado, com grave repercussiao
funcional. A sobrevida apds cinco anos ¢ cerca de 68%
para as formas recidivantes, e de 90% para as formas mono-
fasicas, sendo a principal causa de morte o compromisso

respiratorio que ocorre na lesio medular grave!-’.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, de 53 anos, ra¢a caucasiana,
admitido em Janeiro de 2007 no Servigo de Neurologia por
um quadro de paraplegia stbita, arreflexia dos membros
inferiores, hipostesia superficial e profunda com nivel D4,
retengd@o urinaria ¢ obstipagdo. Apresentava como ante-
cedente, uma infec¢do respiratoria alta recente (2-3 sema-
nas precedentes). Sem outros antecedentes, pessoais ¢
patoldgicos, de relevo.

Foram realizados varios exames complementares de
diagndstico (ECD), nomeadamente estudo analitico de roti-
na (hemograma ¢ bioquimica); estudo seroldgico (toxo-
plasmose, citomegalovirus, herpes simples humano 1 ¢ 2,
virus Epstein-Barr, Hepatite B, Human Imunodeficiency
Virus (HIV) 1 e 2, Sifilis e Brucella); estudo imunoloégico
(anti-cardiolipina e anti-B2-glicoproteina I); estudo de
marcadores tumorais (antigénio carcinoembrionario (CEA),
a-Fetoproteina (AFP), antigénio especifico prostatico
(PSA), antigénio tumoral (CA) 19.9); radiografia torécica,
RM cerebral — que se revelaram normais. O estudo do LCR
mostrou discreta hiperproteinorrquia, com exame citologico
e bacterioldgico normais. A RM vertebro-medular revelou
hipersinal intra-medular em T2 estendendo-se de C5-D3,
sem tradugdo em T1 ou realces evidentes apds contraste
paramagnético, achados sugestivos de mielite. Perante o
quadro clinico e os resultados dos ECD, iniciou tratamen-
to com corticoterapia (metilpredisolona EV 1g/dia, duran-
te sete dias, seguido de desmame progressivo com dexame-
tasona), ciprofloxacina 500 mg per os 2id por infecgdo
urinaria, e programa de reabilitagdo (fisioterapia ¢ terapia
ocupacional). Foi transferido para o Servigo de Medicina
Interna, em Fevereiro de 2007, com o diagnéstico de micelite
transversa secundaria a sindrome gripal, sem melhoria dos
défices neuroldgicos motores (apresentava discreta me-
lhoria da sensibilidade algica e vibratéria).

Em Agosto de 2007, na consulta externa de Fisiatria,
refere amaurose subita do olho esquerdo, seguida do olho
direito com um intervalo de cerca de duas semanas, que
ocorreu em Julho de 2007. Relativamente ao quadro neu-
romotor apresentava, a data da observagao, tetraplegia
(ASTA-A, segundo a classificagdo neuroldgica e funcio-
nal das lesdes medulares pela American Spinal Injury Asso-
ciation), com nivel sensitivo-motor C5, tonus muscular fla-
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cido. Estava algaliado em drenagem continua para siste-
ma fechado, e com treino intestinal instituido com laxante,
em dias alternados. A observagao pela Oftalmologia cons-
tatou-se amaurose bilateral total, auséncia de resposta dos
reflexos pupilares, pressdo intra-ocular normal, e atrofia
optica bilateral a fundoscopia.

Atendendo a evolugdo clinica, a hipotese de diag-
noéstico de Doenga de Devic tornou-se provavel, pelo
que se referenciou novamente ao Servigo de Neurologia,
com um segundo internamento. Para estudo etioldgico
efectuou uma RM cerebral que revelou areas de hipersinal
periventriculares occipitais bilaterais com discreto pre-
dominio a direita, sem realce pos-contraste, compativeis
com areas de natureza inflamatoria/desmielinizante. A RM
vertebro-medular revelou extensa lesdo com hipersinal
em T2, de contornos irregulares desde a transi¢ao bolbo-
medular até sensivelmente o plano C5, sem evidéncias
de realce apds contraste. Os restantes ECD foram
sobreponiveis ao internamento anterior, salvo o acrésci-
mo da pesquisa de NMO-IgG, que se revelou positivo. A
terapéutica instituida foi metilprednisolona EV 1g/d, du-
rante sete dias, com desmame progressivo, ¢ 10 sessdes
terapéuticas de plasmaferese, sem evidéncias de melhoria
clinica. Como terapéutica de base tinha prescrito
omeprazol 20 mg/dia, gabapentina 900 mg/dia e lorazepam
2,5 mg/dia.

O doente realiza tratamento fisiatrico que consiste em
técnicas cinesiologicas passivas, cinesiterapia respirato-
ria, educagdo e prevengdo de complicagdes de alectua-
mento, que foram ensinadas a familia. Foram prescritas
ajudas técnicas, nomeadamente uma cadeira de rodas, al-
mofada anti-escara ¢ meias de contengéo elastica até a raiz
da coxa.

DISCUSSAO

Descrita pela primeira vez por Albutt em 1870, a NMO
foi considerada até ha pouco tempo como uma variante da
EM. Contudo, estudos clinicos, imagioldgicos ¢ imuno-
histoquimicos sugerem tratar-se de uma entidade clinica
distintaZ->.

Apesar da etiologia permanecer incerta, os estudos
anatomopatologicos ¢ laboratoriais indicam a hipotese de
ser uma doenga do tipo canalopatia auto-imune. Existem
varios casos descritos associados a infec¢des, nomeada-
mente a Hepatite A, Mononucleose infecciosa, Varicela,
Tuberculose Pulmonar e Sifilis secundarial 12, A associa-
¢do a Doengas do Tecido Conjuntivo ¢ outro indicio a
favor da hipdtese de haver um factor imunolégico como
iniciador da doenca!3.

O caso apresentado ilustra um quadro de mielite trans-
versa completa, inicialmente interpretado como idiopatica
associado a uma sindrome gripal, que apds cerca de seis
meses complica com envolvimento dptico bilateral e qua-
dro de tetraplegia. Dada a evolucao clinica, o diagnéstico
de NMO destacou-se como o mais provavel, confirmado
pela positividade do biomarcador serologico NMO-IgG.
Estavam reunidos todos os critérios para o diagnostico,
de acordo com os critérios revistos em 2005 por Winger-
chuk et al — Nevrite optica, Mielite aguda, e dois dos trés
sinais — RM cerebral sem alteragdes, inicialmente; altera-
¢ao de sinal na RM medular, com extensao a trés ou mais
segmentos vertebrais; anticorpo NMO-IgG positivo!4.

O curso da doenga € imprevisivel. A neurite 6ptica na
NMO geralmente ¢ mais grave e de recuperagdo incomple-
ta, relativamente a neurite associada a EM. As crises, habi-
tualmente, sdo de intensidade moderada a severa e as re-
missdes geralmente incompletas. Mais de metade dos do-
entes apresenta amaurose total de pelo menos um olho e/
ou incapacidade para deambular de forma autéonoma ao fim
de cinco anos°. Estes dados, aliados 2 alta especificidade e
sensibilidade do NMO-IgG, provavelmente justificam a pes-
quisa deste biomarcador no primeiro evento de mielite trans-
versa extensa longitudinalmente (as chamadas formas in-
completas). Além do mais, estudos demonstram que a
seropositividade esta associada a maior probabilidade de
recidivas no primeiro ano da doenga, ¢ inclusive prediz a
conversdo para NMO> 4. Os autores consideram que no
primeiro internamento, outro exame com interesse na avali-
acdo etiologica seria os Potenciais Evocados Visuais, em
acréscimo a RM cerebral, como forma de identifica¢do de
outros locais de desmielinizagdo/inflamagéo subclinicos.

O acumular de incapacidades impde a necessidade pre-
coce de um plano de reabilitacdo (fisioterapia, terapia ocu-
pacional, treino vesical e intestinal, apoio psicologico, aju-
das técnicas e ajudas visuais), que envolve a participacao
de uma equipe multidisciplinar e multiprofissional.

CONCLUSAO

Os autores apresentam este caso clinico para enfatizar
a importancia da realizagdo de um diagndstico precoce,
perante a sugestdo clinica de NMO (mielite aguda e/ou
neurite Optica, monofasica ou recidivante), uma vez que
s6 um tratamento farmacoldgico intensivo e precoce pode
alterar o progndstico desta entidade.
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