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Nestes ultimos anos os pesquisadores tém dedicado maior atengio a um
grupo de afeccbes do sistema nervoso central, caracterizadas, do ponto de
vista anatomo-patolégico, pela dismielinizagdo. A importincia destas doen-
¢as desmielinizantes, entre as quais a neuromielite 6ptica, decorre, de nm
lado, da relativa freqiiéncia das mesmas e da gravidade que séem assumir
e, de outro, das relagdes que apresentam com vérias moléstias infecciosas,
intoxicagOes, caréncia e fatores endogenos. Déste modo, em certo nimero
de casos, a etiologia é conhecida ou, pelo menos, presumida; em outros,
talvez na maior parte déles, a causa determinante passa inteiramente desper-
cebida. De qualquer forma a lesdo fundamental é a desmielinizagdo.

Por essa .razdo, hi tendéncia de se reunir num sé grupo, tédas essas
afecgbes. Este agrupamento, em que pese o fato de ser baseado exclusiva-
mente no carater anatomo-patolégico, vem simplificar muito o problema, fa-
cilitando estudos ulteriores e futuras classificagbes, as quais s6 serdo per-
feitas ap6s o conhecimento exato da causa determinante em todos os casos.
O fato de ndo se conhecer ainda a etiologia da maior parte das doengas
desmielinizantes constitui sério obstaculo para a sua classificagdo. As va-
rias classificagGes propostas conservam a falha ha pouco apontada. Uma
das mais atraentes e atuais é a de Ferraro, citado por Russell Brain !, Grin-
ker 2 e Porta®. E’ uma classificacdo etiolégica, anatdmica e clinica.

Muito se discutiu e se discute ainda acérca da relagdo entre 4 esclerose
multipla aguda, a encefalomielite aguda disseminada e a neuromielite 6p-
tica. Segundo McAlpine, citado por Russell Brain?, a relagido entre estas
doengas e outras de carater desmielinizante ainda esti para ser estabelecida,
o que dependeria da descoberta dos agentes etiologicos. Ferraro* julga im-
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possivel distinguir, do ponto de vista clinico ou patolégico, a neuromielite
6ptica da esclerose miltipla e da encefalomielite disseminadas. Cestan, Ri-
ser ¢ Planques® e Alajouanine e col.® identificam a mielite neuréptica a
esclerose em placas. Hassin, citado por Russell Brain ', considera a neuro-
mielite 6ptica como doenga definida, individualizada e diferente das demais
afeccoes desmielinizantes. Em suma, ainda nao estd de todo resolvido éste
problema, embora, ao que parece, a maioria dos autores considere a doenca
de Devic como idéntica as encefalomielites e escleroses disseminadas. O es-
clarecimento da etiologia, repetimos, seria fundamental.

Finalmente, outro ponto importante e discutido é o da patogenia da dis-
mielinizagdo. Intimeros trabalhos experimentais tém sido feitos para escla-
recer éste problema. Dentre os trabalhos mais recentes destacam-se os de
Ferraro e col.’, Jervis e col.f, Bailey e Gardner® e Kabat e col.’®. Hurst,
citado por Russell Brain?, julga que a desmielinizagdo possa ser explicada
por processos enzimaticos e alteragbes bioquimicas produzidas por multiplas
causas. Ferraro e Cazzullo!! salientam o papel da alergia. Pette, citado
por Porta 3, da particular valor a inflamacdo serosa de Rossle.

Em suma, atualmente, com base em trabalhos experimentais, esta aceita,
pela maioria dos autores, a génese alérgica das doencas desmielinizantes. No
entanto, o problema patogénico ndo é assim tdo simples, em virtude da in-
terferéncia de outros fatéres, os quais, embora nio sendo os agentes etio-
légicos essenciais, poderdo desencadear a desmielinizagdo (heranga, gravidez,
trauma, avitaminose, infec¢bes e intoxicagdes). E’ preciso salientar, ainda,
entre os fatdres alergizantes e capazes de desencadear a desmielinizagio, os

soros, as vacinas e as cuti-reagdes, conforme referéncias de Csermely!? e
Meérei 2.

OBSERVACAO

E. M. C. (R. 548), mulher branca, brasileira, com 52 anos de idade, exami-
nada no Servico de Neurologia do Hospital das Clinicas (Servigo do Prof. Adherbal
Tolosa) em 27-10-1947. A doenga iniciou hd 10 meses com baixa progressiva da
visio em O.D. O oculista consultado mandou fazer exame do liquor e pesquisa
de focos de infec¢do; o primeiro foi normal e esta evidenciou um processo de si-
nusite. A paciente ficou completamente amaurdtica de O.D., no fim de dois me-
ses. Nessa ocasido, ap6s parestesia no hemicorpo esquerdo, aos poucos ficou pa-
ralisada désse lado; a deambula¢dio tornou-se impossivel 8 dias depois do inicio
da paralisia. Nesta ocasiio teve surtos repetidos de convulsées no hemicorpo es-
querdo. Cérca de 4 meses depois do coméco da doenca, o estado neurolégico que
até entdo se mantinha inalterado, voltou a se modificar em virtude do aparecimen-
to, de modo progressivo, de parestesias e paralisia no hemicorpo direito. Poucos
dias antes da internagiio, a doente apresentou distirbios esfinctéricos, dispnéia in-
tensa, dores é6sseas no membro inferior esquerdo, dores na face posterior do pes-
coco irradiadas para os ombros e bragos, e sensa¢do de queima¢do em todo o mem-
bro superior esquerdo. Antecedentes pessoais e familiares sem maior interésse para
0 caso,

Ezame clinico — A paciente estd acamada e ndo consegue movimentar-se no
leito por seus proprios recursos. H4a acentuada palidez da pele, exccto nas extre-
midades distais, onde estd cianosada. Pressdo arterial 11 e 8,5 (Tycos); pulso 100,
isécrono e fino. Discretos sinais periféricos de arteriosclerose. Bulhas cardiacas
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normais. Demais 6rgios sem altera¢des clinicas evidentes. Ewxame psiquico normal.
Exams neurolégico — Todos os segmentos do ‘membro superior esquerdo, inclusive
os dedos minimo, anular e médio, mantém-se em flexdo, estando em hiperextensio
o indicador (esta atitude anémala decorre da retra¢do fibrotendinosa dos tenddes
flexores) ; retracdo da aponevrose palmar de ambos os lados; flexfo permanente
das duas tltimas falanges dos dedos da m&o direita, com queda desta, de modo a
dar a aparéncia da paralisia do nervo radial; nitida atrofia do misculo adutor
do polegar dos dois lados, com acentuada depressdo da tabaqueira anatbémica. Os
membros inferiores mantém-se em extensdo, porém, hi tendéncia A retracio do ten-
ddo de Aquiles e flexdo do polegar do pé, dos dois lados; tenddo rotuliano de-
primido de ambos os lados; pé esquerdo em abdu¢do completa. Acentuada pare-
sia dos membros e paralisia completa do membro superior direito. Hipertonia mis-
ta com déficit motor nos membros, exceto no superior direito, onde a pesquisa fi-

Fig. 1 — Caso E. M. C. Hipoestesia termo-tactil-
dolorosa em todo o corpo, a partir de C;, mais acen-
tuada & esquerda. Anestesia termo-dolorosa nas méos
e antebracos. Comprometimento da sensibilidade pro-
funda consciente em todo o corpo, especialmente da
pressdo macica relacionada com o feixe cuneiforme e
abolicdo da sensibilidade vibratéria nos demais terri-
torios; a sensibilidade artrestésica estd abolida nas ex-
tremidades distais dos membros inferiores.

cou prejudicada em virtude da paralisia e das intensas retra¢des fibrotendinosas.
Hipotonia dos miisculos hipotenares. Hiporreflexia geral profunda, sendo que nio
se obtém os reflexos profundos nas extremidades distais dos membros superiores.
Reflexos cutaneos abolidos. Sinal de Babinski no pé direito; sinais de Rossolimo
e Babinski no esquerdo. Automatismo por encurtamento nos membros inferiores.
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Reflexo de postura de Foix e Thévenard exagerado em ambos os pés. Pesquisa
dos reflexos patolégicos nas maos prejudicada em virtude das retra¢des fibro-ten-
dineo-aponevréticas. Prejudicada a pesquisa da coordenacdo, equilibrio, marcha e
outras manobras que demandam atividade voluntaria e posicio de pé. As pupilas
dilatadas ndo reagindo 4 luz; reflexo consensual ausente do lado esquerdo (a exci-

tacdo & direita ndo dava a resposta pupilar 4 esquerda); motricidade ocular ex-
trinseca normal. Demais nervos cranianos norinais. Sensibilidade (vide fig. 1).

Exames complementares — Ewxame do ligiide cefalorraquidiane (20-10-1947):
Punc¢io suboccipital no decubito lateral; pressdo inicial, 12 (Claude); liquor lim-
pido e incolor; 4,6 células por mms3 (linfocitos 100%); 0,2C g de proteinas por li-
tro; 6,80 g de cloretos por litro; r. Pandy e Nonne levemente positivas; r. ben-
joim 01100.12210.00000.0; reacdes de desvio de complemento para a sifilis e para
cisticercose negativas. Exame do liqiiido cefalorraquidiano (10-11-1947): Puncio lom-
bar em dectibito lateral; pressdo inicial, 8; provas de Stookey normais; liquor lim-
pido e incolor; 0 células por mms3; 0,20 g de proteinas por litro; 7,10 g de clo-
retos por litro; r. Pandy e Nonne positivas; r. benjoim 01210.12221.00000.05 r. Takata-
Ara fortemente positiva (tipo floculante); reacdes do desvio de complemento para
sifilis e para cisticercose negativas. Eletrodiagndstico: Reaciio de degeneracio par-
cial nos musculos adutor e curto flexor do polegar e flexor superficial dos dedos,
A direita. Inexcitabilidade galvinica dos musculos 4.° e 5.° interésseos e curto fle-
xor do polegar a esquerda. Exame oftalmoscdpico — Atrofia da papila em O.D.
e discreta congestio venosa em O.E,

Evolug¢do — Os quadros clinico e neurolégico permaneceram inalterados durante
um més, quando sobreveio violento surto dispnéico de tipo asinatiforme, que cedeu
com o uso da teofilina por via endovenosa. Poucos dias depois, nova crise de in-
suficiéncia respiratéria se prolongou por varios dias, apesar da oxigenotcrapia e
ouiras medidas terapéuticas. Os aparelhos circulatério e respiratério nada apresen-
tavam de anormal no intervalo dos surtos asmatiformes, a néo ser certo grau de
taquipnéia e cianose das extremidades distais. N&c havia arritmia respiratéria nem
alteracdes da mobilidade do diafragma. O estado de insuficiéncia respiratéria da
enférma foi se agravando rdpida e progressivamente até sobrevir a morte, 0 que
se verificou em 22-12-1947. A duragdo total da moléstia foi de 12 meses.

Exame andtomo-patolégico — A necrépsia (Depto. de Anatomia Patolégica SS-
25-591), o encéfalo apresentava volume, forma e consisténcia normais. Leptome-
ninge de aspecto normal. Vasos com paredes endurecidas de modo mais ou menos
difuso. Aos cortes, o cérebro se apresenta normal. A medula cervical tem didme-
tros aumentados e consisténcia diminuida. A leptomeninge espinhal, em tdda face
posterior do térgo inferior, apresenta numercsas e pequenas placas brancas, duras
e Tinas, Nos cortes dos varios segmentos medulares, verifica-se apenas esmaecimen-
to da distincdo entre as substdncias branca e cinzenta, com perda discreta da es-
trutura na por¢do cervical. Os outros aparelhos nada de importante aprescntam
40 exame macroscépico. Erxame microscipico — Medula soacral alta — Desmieli-
nizacdo discreta dos tractos corticospinais laterais. Status sponjosus discreto das
partes laterais e posteriores de ambos os fasciculos gracis. Proliferacio discreta
de glia, especialmente da metade posterior do corte e grande quantidade de cor-
pora amilacea. Infiltrado parvicelular em térno dos vasos maiores e na leptome-
ninge. Arteriosclerose. No cérno anterior algumas células do grupo medial acham-se
contraidas, mas sem destruicio ou neuroniofagia. Medula lombar alta --- Desmie-
linizagdo discreta dos tractos corticospinais laterais. Infiltrado parvicelular. Arte-
riosclerose. Substincia cinzenta, normal. Medula lordcica baiza — Tractos cor-
ticospinais parcialmente desmielinizados (fig. 2, A). Pequeno extravasamento de
heindcias em um dos cérnos laterais. No restante, igual a regifo lombar alta. Me-
dula cervical baira — Desmielinizacdo moderada dos tractos corticospinais laterais
e, num dos ladcs, também do fasciculo préprio lateral; pequenas dreas esparsas de
desmieliniza¢do nos corddes posteriores. Amolecimento do feixe cornucomissural e
partes adjacentes da substdncia cinzenta (metade ventral dos corddes posteriores,
parte medial das bases dos cornos posteriores e comissura cinzenta posterior. Pro-
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Fig. 2 — Caso E. M. C. Em A, segmento tcrdcico baixo da me-

dula espinhal (método de Weil — Oc 10 x ohj 20): desmielinizacéio

parcial difusa do tracto corticospinal lateral (4 direita). Em B, seg-

mento medular C; (método de Weil — Oc 10 x obj 20): no angulo

esquerdo superior da figura véem-se algumas das poucas fibras que
nfo sofreram degeneraciio neste nfvel.

liferacdo da glia; apenas pequeninas &reas esparsas de gliose); gitter cells, neo-
formaciio vascular. Infiltrados perivasculares em todo o corte ¢ leptomeninge. Res-
tante da substincia cinzenta normal. Artério e arteriolosclerose. Medula cervical
média — Destruicio quase completa (fig. 2, B) dos tractos espinocerebelares de
ambos os lados, dos feixes fundamentais e do fasciculo cuneiforme de um dos la-
dos e, do outro, das metades lateral do corddo anterior e ventral do lateral. Rai-
zes ventrais e dorsais praticamente normais. Amolecimento quase total déste nivel,
com exce¢lio dos feixes acima e do coérno anterior de um dos lados; proliferacéo
glial; apenas pequeninas drcas esparsas de gliose; gitter cells, infiltrados perivas-
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culares (fig. 3, A). Artério e arteriolosclerose; alguns vasos com proliferacio da
intima. Bulbo (no nivel do 6bex) — Status sponjosus na parte medial dos fu-
niculos gracis e porcdo adjacente da substincia cinzenta central até a borda pos-
terior de um dos nicleos do hipoglosso. Neoformagdo vascular, gitter cells, pro-
liferacdo glial, gliose heteromorfa, etc. Infiltrado parvicelular perivascular nessa area

e na metade posterior da leptomeninge. Restante, normal. Nervos dpticos — Atro-
fia e esclerose total, exceto de pequeninas 4reas esparsas, especialmente na periferia
(fig. 3, B). Cdrtex e substdncia cinzenta periventricular — Apenas infiltrado par-

vicelular discreto em térno de alguns vasos intracerebrais e piais. Diagndstico:
Mieclopatia neuro-éptica (Devic). Artério e arteriolosclerose.

Fig. 3 — Caso E. M. C. Em A, segmento medular C; (H.E. —

Oc 10 x obj 20): foco de amolecimento com prolifera¢do celular e

infiltrado parvicelular ao lado dos vasos. Em B, nervo o6ptico (mé-

todo de Weil — Oc 10 x obj 20): no angulo esquerdo superior da

figura véem-se algumas das poucas fibras do nervo que ndo sofreram
degeneracio.
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COMENTARIOS

Do ponto de vista clinico trata-se de uma sindrome optico-encefalo-
medular crénica, iniciada com baixa da visdo que evoluiu rapidamente para
a amaurose. Os distirbios oculares foram segnidos de diplegia estabeleci-
da gradativamente e, mais tarde, de sinais de comprometimento de células
das pontas anteriores da medula, com amiotrofias nas méos e retragio da
aponevrose palmar. O exame de liquor permitiu verificar a existéncia de
discreta reagdo meningo-parenquimatosa.

De interessante na evolugio clinica, foi o inicio da doenga pelos nervos
opticos, com amaurose progressiva de um lado, seguida de sindromes focais
encefalomedulares. Habitualmente, a mielite se instala antes do acometi-
mento do nervo Optico. No caso em apréco ainda houve manifestagoes ce-
rebrais. Outrc fato que chamou a atengio foi a longa evolugio da enfer-
midade sem fases de remissdo. FEncontramos na literatura o caso de Kohut
e Richter * com evolugdo semelhante.

A localizagio inicial dos focos responsaveis pela tetraplegia parece ter
sido medular cervical, pois nessa altura foram encontradas as lesGes prima-
rias mais extensas. No cértex havia apenas infiltrados parvicelulares ao
redor de alguns vasos intraparenquimatosos; talvez éstes ultimos sejam in-
dicio do substrato que levou as crises convulsivas referidas no comégo da
doenca. As sindromes motoras, de tipo periférico e central, e a sindrome
sensitiva, sdo explicadas pelo extenso comprometimento da medula, tendo
sido atingidos também os cOrnos anteriores e os cordoes brancos de ambos
os lados.

Finalmente, para as intensas perturbagdes respiratdrias, sob a forma de
crises de dispnéia, aparecidas na fase final da doenca, podera ter concorri-
do o comprometimento de vias reticulospinais condutoras de impulsos do
centro respiratério bulbar para neurdnios motores dos miisculos respirato-
rios. O quadro histopatolégico na medula cervical é comparivel ao que
de regra se encontra na oftalmoneuromielite; apenas, aqui, o amolecimento
¢ mais pronunciado do que aquéle que se observa mais freqiientemente. O
fato talvez decorra da esclerose arterial existente neste caso, a qual podera
ter concorrido para a intensificagdo dos distirbios metabdlicos responsaveis
por essa extensa necrose tecidual.

RESUMO

Os autores fazem uma sintese sobre o problema atual das doencas des-
mielinizantes do sistema nervoso, salientando o papel da alergia, de acérdo
com os trabalhos mais modernos, em particular os de Ferraro e col. Assi-
nalam a dificuldade para o estabelecimento de uma classificacio, em vir-
tude da falta de conhecimento dos agentes etiolégicos desencadeantes na
maioria dos casos. Apresentam uma observacdo anatomo-clinica de mielo-
patia neuro-Optica com artério e arteriolosclerose, em que a doenga se ini-
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ciou pelo acometimento do nervo éptico direito, e, sdmente dois meses de-
pois, surgiram os primeiros sinais de acometimento da medula espinal. No
quarto més de doenga estabeleceu-se, de modo completo, o quadro medular,
com uma sindrome motora tetraplégica pirdmido-extrapiramidal, outra mo-
tora primaria nas extremidades distais dos membros superiores, por acome-
timento das pontas anteriores e, finalmente, uma sindrome sensitiva de tipo
cordonal, abrangendo tédas as formas de sensibilidade, a partir de C;. A
enfermidade evoluiu em 12 meses, ocorrendo a morte em conseqiiéncia de
insuficiéncia respiratéria de origem bulbar provavel. O exame anatomo-pa-
tologico mostrou atrofia e esclerose total dos nervos opticos, discretos infil-
trados parvicelulares em torno de alguns vasos intracerebrais e piais e, na
medula, um quadro histopatolégico comparavel ao que de regra se encon-
tra na oftalmoneuromielite; apenas, no segmento cervical, onde as lesbes
eram muito extensas, havia foco de amolecimento mais pronunciade do que
aquéles que se observam mais freqiilentemente. O fato talvez decorra de
esclerose arlerial concomitante existente neste caso. Havia, também, lesGes
bulbares discretas.
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