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MIELITE NEURO-OPTICA
ESTUDO ANATOMO-CLINICO DE UM CASO

J. LAMARTINE DE ASSIS*
WALTER EDGARD MAFFE! **

As mielites agudas constituem assunto de patologia nervosa ain-
da ndo bem esclarecido em relagdo aos aspectos aniatomo-clinicos com
que se apresentam. Se, de um lado, hi uma forma bem definida co-
mo o é a poliomielite anterior aguda, por outro lado existem formas
cujos quadros anatdmicos e clinicos variam dum caso a outro, de mo-
do a tornar-se dificil a interpretagio nosoldgica, isto é, saber se se
trata de entidades diferentes ou simples variagbes da mesma moléstia,
Assim, em certos casos, o processo se limita 3 regido lombar da medu-
la e a uma metade somemte, traduzindo-se sob forma de sindrome de
Brown-Sécquard; em outros, toma todo o plano transverso da medula,
num determinado segmento, dando lugar a sindrome de secgio anato-
mica da medula; em outros, sio focos disseminados ao longo do 6rgio,
simulando a esclerose em placas, e, em outros ainda, iniciando-se o
processo na regiio lombar, vai galgando os segmentos superiores da
medula, dando lugar & conhecida sindrome de Landry.

Seriam todos ésses aspectos uma mesma entidade, cuja variagio
estaria na dependéncia de fenémenos alérgicos? Ou, entdo, seriam
entidades diferentes, cada uma das quais seria determinada por virus
também diferentes? Eis um problema de mneuropatologia ainda a re-
solver.

Infelismente, o elemento etiolégico que seria decisivo nesses ca-
sos ainda é desconhecido, de modo que a questdo permanece aberta.
Além disso, nio sendo muito freqgiientes, ndo é possivel fazer-se um
estudo de conjunto, comparativo das diversas formas, que permita de-
limitar os quadros anatomo-clinicos. Por isso, justifica-se a publica-
¢do de um caso como éste que passamos a descrever, cujos caracteres
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anatomo-clinicos sdo bem diversos daqueles, salientando-se o compro-
metimento simultineo ou sucessivo da medula e do nervo oOptico.
Trata-se duma sindrome ja de ha muito conhecida sob o nome de neu-
romielite Optica ou mielite neuro-6ptica, denominagles adotadas desde
a publicagio de tese de Gault !, sob a organizagio de Devic, pelo que
costuma-se também denomina-la sindrome de Devic. Varios casos ja
constam na literatura médica, publicados em diversos paises, e aqui
consignamos mais um com o respectivo estudo anatomo-patologico.

Trata-se de Durvalino B. O., de 29 anos de idade, c6r branca, lavrador, bra-
sileiro, procedente de Paraguassu, que procurou a Santa Casa de Misericordia de
S. Paulo, onde foi internado, em 30 margo 1944, na 22 Medicina de Homens
(Prof. Rubido Meira) tendo ficado sob os cuidados de um de nés (Lamartine de
Assis)*.

Anamnese: queixa-se de dorméncia nas pernas e mios ha 30 dias. Uma
semana depois foi obrigado a abondonar o trabalho, em virtude de fraqueza nas
pernas. A seguir, teve uma fase de melhora transitéria. Apos 20 dias, a fra-
queza e dorméncia nos membros pioraram, pelo que resolveu vir a S. Paulo, onde
chegou completamente impossibilitado de andar. Os antecedentes pessoais e fa-
miliais nada apresentam de interésse.

Exame clinico geral e especial: individuo longilineo, hiponutrido e ligeira-
mente anemiado. Consegue permanecer de pé algum tempo, porém ndo anda sem
apoio. Os diferentes 6rgdos e aparelhos nada de anormal exibem.

Exame neurolégico (10 abril 1944): paresia nos membros inferiores com
aprecidvel diminui¢io da forca muscular. A posi¢io de pé é possivel e bem assim
a marcha com apdio. Babinski esbogado 3 direita. Reflexos cremastéricos e
cutineo-abdominais inferiores e médios abolidos, estando diminuidos os abdominais
superiores. Reflexos patelares vivos, estando diminuidos os abdominais superio-
res. Reflexos patelares vivos com clono do pé direito facilmente esgotivel. Ma-
nobras de Barré e Mingazzini positivas. Diminui¢do acentuada da sensibilidade
bssea até as espinhas ilfacas anterior e superior, com hipoestesia termodolorosa
nas pernas; demais sensibilidades normais. Parestesias nos pés e mios. Reten-
cio total de urina e feze. Para o lado dos membros superiores, apenas pareste-
sias das mios. Nio existe qualquer sinal ou sintoma de comprometimento do
encéfalo.

Novo exame feito no dia seguinte veio revelar acentuada piora do estado
geral e do quadro neurolégico: impossibilidade do paciente ficar de pé em virtude
de grande paresia e aboligio da forga e energia muscular nos membros inferio-
res, embora nio existisse abolicgio completa da motricidade. Manobra do pé de
cadaver positiva dos 2 lados (pés em completa rotagio externa). As manobras.
de Barré e Mingazzini estio prejudicadas por perda da fér¢a e energia mus-
culares. Prova de Raimiste nos membros superiores positiva de ambos os lados.
Grande diminuigio da forga muscular em ambos os membros superiores estando
relativamente conservada a motricidade. Abolidos todos os reflexos cutineos, até
a altura de T6, enquanto os profundos se apresentam muito diminuidos. N3o ha
Babinski ou qualquer sinal da sindrome piramidal de libertagdo. Hipotonia mus-

1. Gault, F. — Citado por Kohut, Heins e Richter, R. B. — Neuro-optic
myelitis: A clinicopathological study of two related cases. J. Nerv. a. Ment.
Dis. 101(2):99-114 (fevereiro) 1945.
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cular nos membros, mais acentuada nos inferiores. As parestesias se intensifica-
ram nas pernas, € ji existia hipoestesia termo-tictil-dolorosa até a altura de T6,
e em todo o membro superior direito. Aboligio da sensibilidade dssea até o nivel
das espinhas iliacas anteriores superiores. Persistiam os distiarbios esfincterianos.
Manifestou-se um novo fato: acentuada baixre da acwidade visual, dizendo o doente
que s6 distinguia vultos (sic), nido podendo contar dedos i distincia de metro e
meio. Sudorese profusa no rosto e midriase bilateral. Reflexos pupilares normais.
Como sintomas encefilicos, havia apenas ligeiro torpor.

No dia imediato, o estado havia-se agravado mais e as lesdes néurologicas tor-
naram-se mais extensas: o doente mostrava-se completamente largado no leito e em
estado de confusio mental com predominiancia do torpor. Respondia monossild-
bicamente ds perguntas que lhe eram feitas. Paralisia flacida total dos membros
inferiores e grande paresia com diminuicio da forca e tono muscular nos supe-
riores. Abolicio de todos os reflexos profundos e cutineos, inclusive o palmo-
mentoniano de ambos os lados. Auséncia de Babinski ou eqiiivalente, ¢ bem assim
dos sinais do leque, Rossolimo e Mendel-Bechterew. O exame da sensibilidade
ficou prejudicado em vista do precirio estado fisico e mental do doente. Per-
sistia a retencio de urina ¢ fezes. A pele da regiio sacra estava arroxeada e es-
folada, prenunciando o aparecimento de escaras. Amaurose completa. Sinais de
comprometimento bulbar: dificuldade na degluti¢io de alimentos sélidos; hipo-
tonia dos masséteres. No dia 13 de abril foi feito o exame do ligiiido cefalorra-
quidiano: pun¢io lombar em dectibito lateral direito; pressdo inicial 10 (Claude)
— provas manométricas de Stookey normais; liquor limpido e incolor; citologia
— 131, 2 células por mm® (linfomononucleose) ; albumina — ,030 grs. por litro;
r. Pandy positiva; r. benjoim 00000.12221.00000.0; r. Takata-Ara positiva, tipo
meningitico; r. Wassermann negativa com 1 cc. Nesse dia o quadro neurolégico
se manteve mais ou menos igual ao da véspera; apenas os reflexos patelares es-
bogavam ligeira resposta.

<

A moléstia, continuando sua evolugio rapidissima, levou o paciente 4 morte
na madrugada do dia 14, isto é, 35 dias apds o inicio, sem que pudéssemos cbser-
var os Gltimos sintomas. Durante o tempo em que o enférmo esteve internado,
a temperatura oscilou ao redor de 37°5. O exame neurocular feito no segundo
dia da amaurose, além da perda da visio, nada mais revelou de anormal. O tra-
tamento feito consistiu na administragio de soros glicosados iso e hipertonicos
com vitaminas B; e C, salicilato de sédio na veia, Cibazol, radioterapia vertebral,
e cuidados de enfermagem, principalmente com o fim de evitar escaras de decfibito,
o que foi improficuo, porquanto apareceu logo uma escara sacra.

Em resumo tratava-se dum paciente com 29 anos de idade, cuja moléstia co-
megara havia um més, com parestesias nos pés e maos, seguidas de fraqueza pro-
gressiva nas pernas até impossibilidade de andar. No primeiro exame encontra-
mos uma sindrome deficitiria piramidal e wm quadro sensitivo representado por
hipoestesia termo-tictil-dolorosa e aboli¢io da sensibilidade vibratéria nos mem-
bros inferiores. Havia, ainda, retencio total de urina e de fezes. Nos dias subse-
qiientes houve piora rapidissima da moléstia, pois em 48 horas jd& havia tetraplegia
flacida com abolicdo de todos os reflexos cutidneos e profundos, amaurose completa,
distiirbios ne degluticdo e escara ma regiGo sacra. O psiquismo ficou embotado,
entrando o doente em estado de torpor cada vez mais profundo sem, contudo, ter
chegado ao coma. A evolugio da sindrome sensitiva nio pdde ser seguida em
virtude da piora rapida do estado geral e do psiquismo. O exame neurocular nio
revelou qualquer alteragio objetiva, enquanto a pungio lombar evidenciou quadro
meningitico com predominincia linfomononuclear e perfeita permeabilidade do canal
raquidiano. A temperatura oscilou ao redor de 37°5. Apesar de todo tratamento
feito, ao fim da primeira semana do inicio das manifesta¢cSes nervosas mais graves,
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o doente veio a falecer. A duragio total da doenga, desde o aparecimento das
primeiras manifestagdes parestésicas, foi de 35 dias ou menos.

A necropsia (SS-19677), realizada no Departamento de Anatomia Patoldgica
da Faculdade de Medicina da Universidade de S. Paulo, pelo assistente Dr. Paulo
Tibiricd, mostrou que a morte foi determinada por broncopneumonia de aspiragio.
Nos demais 6rgaos nada havia digno de registo.

Q exame do sistema nervoso foi feito por um de nés (W. E. Maffei), tendo-se
verificado, macroscopicamente, edema e congestio do cérebro. A medula, em
téda a altura da regiio cervical se apresentava consideravelmente aumentada de
espessura, mole, de cér r6sea brilhante e salpicada de pontos hemorragicos, onde
nao mais se conseguiu evidenciar a estrutura. Nas regides toracica e lombar a
estrutura anatomica do 6rgio estava conservada, sobressaindo apenas a cOr rosea
acentuada da substancia cinzenta, dada pela congestic; a consistéucia ainda era
mole, denotando certo grau de edema.

QO exame microscopico foi mais demonstrativo, tendo sido realizado com in-
clusio do material em celoidina, parafina e cortes por congelagio, € executados os
métodos de coloragio para a bainha mielinica, células nervosas, impregnagio para
a neurdglia e coloragio dos elementos mesodérmicos. Os cortes de diversas re-
gides do cérebro, assim tratados, mostravam as células da 3.* e 5. camadas com
a tumefacio aguda e os espagos linfaticos perivasculares dilatados e vasios, ates-
tando edema. A substincia branca nada mostrava de particular. No corpo es-
triado e tilamo nada foi visto digno de registo. O nervo 6ptico apresentava-se
com suas fibras dissociadas por edema, parcialmente desintegradas e os vasos di-
latados, congestos e circundados por infiltrado inflamatério. Esse aspecto podia
ser visto até o tracto optico, onde o método de Weil para a mielina mostrava niti-
damente uma area descorada (fig. 1). O pedinculo cerebral, protuberancia e

F16. 1 — Descoramento parcial dos tractos opticos
(método de Weil).
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cerebelo nada apresentavam digno de nota. No bulbo viam-se focos inflamatérios
junto aos niicleos dos nervos, na substincia cinzenta subependimaria, mas as cé-
lulas désses niicleos estavam conservadas, sem alteragdes e auséncia de neuronio-
fagia. O método de Weil para a bainha mielinica mostrava um foco de desmie-
liinzagdo numa das pirimides e num dos pedanculos cerebelares inferiores do
mesmo lado (fig. 2 — Bi) que podia ser seguida até na parte inferior (fig. 2 —

Fi6. 2 — Cortes de medula e bulbo em diferentes al-
turas (método de Weil). Descrigio no texto.

B,). Nessas 4reas, o método de Nissl mostrava os vasos dilatados e congestos
e infiltrados inflamatérios perivasculares; além disso, havia grande aumento dos
nacleos da neurdglia. As bainhas mielinicas estavam intumescidas e em parte
desintegradas. Na medula, as lesGes eram mais intensas e mais difusas, assu-
mindo o méiximo no intumescimento cervical, onde a estrutura normal estava to-
talmente desaparecida, como se pode ver na fig. 2 (Cs e Cs) e na fig. 3, que re-
presentam essa regiio corada pelo método de Weil para a mielina. Ao micros-
cépio, observava-se intensa congestio dos vasos em térno dos quais havia espésso
infiltrado inflamatdrio; grande aumento dos niicleos da neuréglia, tumefagio e
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Fic. 3 — Corte de medula cervical (método de Weil) com completa
altera¢io da estrutura normal.

desintegragio das bainhas mielinicas e, as células nervosas, algumas com a tu-
mefagio aguda e outras mais ou menos conservadas; nao existiam figuras de
neuroniofagia. O canal central estava bem conservado. Fato notavel era a in-
tensidade do processo na substancia branca, principalmente no corddo lateral, en-
quanto que a substincia cinzenta estava praticamente poupada, com suas células
mais ou menos bem conservadas (ig. 4). A leptomeninge também mostrava seus
vasos dilatados, congestos e circundados por manguitos de células inflamatdrias.
Nas outras regides da medula verificavam-se os mesmos fendmenos, mas sem-
pre predominando na substincia branca do corddo posterior e lateral, como pode
ser visto na fig. 2, sendo neste filtimo sempre mais intenso. Além disso, notava-se
acentuada multiplicagio da neuréglia. A regiio sacra também se apresentava to-
talmente desintegrada (fig. 3 — S). As raizes raqueanas anteriores e posterio-
res nada mostravam de particular.

Em todos os pontos atingidos, a rea¢do inflamatoéria cra constituida por cé-
lulas linfocitbides, as quais se ajuntavam alguns neutréfilos e mondcitos.
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ric. 4 — Cortes de substincia cinzenta da medula mostrando a relauva
integridade celular.

COMENTARIOS

Trata-se de uma inflamag¢io aguda nio purulenta do eixo cere-
brospinhal, cuja seqiiéncia dos sintomas indica que o processo se ini-
ciou na medula lombar e seguiu marcha ascendente, complicando-se
com cegueira rapida e bilateral e femdmenos cerebrais traduzidos pela
confusio mental. Estes ultimos fenomenos sio apenas a repercussao
do processo medular; de fato, anitomo-patologicamente encontrou se
apenas edema cerebral e as cédulas Corticais com a tumefagio aguda.

Désse modo, temos a discutir o processo medular e do nervo 6p-
tico. O primeiro apresentou-se como uma mielite aguda de marcha
ascendente, realizando assim a sindrome de Landry e que constituiu a
parte fundamental do quadro clinico, cuja sintomatologia s6 se tornou
completa no prazo de 30 dias. A principio havia apenas sindrome de-
ficitiria piramidal e sensitiva representada por hipoestesia térmica, tac-
til e dolorosa e aboli¢io da sensibilidade vibratéria nos membros infe-
riores. Bstes fenémenos se explicam pelo comprometimento do cordio
lateral da medula que, como demostrou o exame histopatologico, era
sobremaneira acentuado. O mesmo comprometimento do corddo late-
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ral da medula explica a retengio total de urina e fezes, pois os esfinc-
teres uretral e anal se abrem sob o impulso da vontade, que segue pela
via piramidal; estando esta lesada, di-se a predomindncia do simpitico
que mantém o fechamento dos mesmos. Logo depois o quadro se agra-
vou pela imnstalagdo de tetraplegia flacida, que encontra o seu substrato
no total comprometimento do plano transverso da medula cervical, rea-
lizando assim o quadro da mielite transversa, agravada ainda pelo com-
prometimento bulhar traduzido pelas pertubagbes da deglutigdo, mas-
tigagio e sudorese profusa no rosto; além disso, a lesio désse segmento,
determinando a paralisia dos musculos respiratdrios, acarretou a bron-
copneumonia de aspiragio que levou o individuo a4 morte. O compro-
metimento do nervo 6ptico pelo- processo inflamatério ao da medula,
deu lugar i amarouse que complicou sobremaneira o quadro clinico.
Désse modo a moléstia assumiu o aspecto da mielite neuro-éptica.

Por conseguinte, o quadro clinico é o de uma mielite aguda que se
distingue das outras formas pelo comprometimento sucessivo do nervo
optico. Bste fendmeno ndo parece constituir uma complicagdo nem
uma propagagio da infecgdo, mas afeta o carater dum sintoma préprio
a esta moléstia. Com efeito, o quadro anatomo-patoldgico mostra par-
ticular eletividade do processo para a sustancia bramca, principalmente
do cordio lateral da medula, € 0 nervo Optico constitui antes uma via
nervosa do que um nervo propriamente. Alguns autores, como Ces-
tan, Riser e Planques?, Alajouanine, Hornet, Thurel e Rossano? des-
crevem lesGes de esclarose em placas em casos clinicos de mieliteneuro-
6ptica, de modo a identifirarem as duas moléstias. No entanto, em
nosso caso, a semelhanca das lesGes com a esclerose em placas s apa-
rece nos cortes corados pelos métodos que coram a bainha mielinica,
como se vé na fig. 3, mas o exame microscopico com outros métodos
mostra alteragdes muito diversas da esclerose em placas; sio lesdes de
qualquer mielite nio purulenta.

Por isso achamos que a moléstia em aprégo deve ser considerada
como uma entidade, caraterizada pelo comprometimento eletivo da subs-
tincia branca da medula e do nervo Optico, uma vez que a substincia
cinzenta se mostrava apenas com lesSes de repercussio do processo
inflamatério mas ndo atingida pelo mesmo. A reagio inflamatéria,
porém, ndo difere em nada das outras mielites agudas purulentas.

O caso presente oferece também a particularidade da rapida evo-
lugdo, enquanto que a maioria dos casos citados ma bibliografia demons-
traram decurso subagudo ou mesmo cronico.  Assim, um dos casos

2. Cestan, Riser e Planques — De la neuro-myélite optique. Rev. Neu-
rol. 2:741, 1934.

3. Alajouanine, Th.,, Hornet, T., Thurel, R. et Rossano, R. — Un cas
anatomo-clinique de sclérose en plaques aigué avec symptomatologie de neu-
ropticomyélite. Rev. Neurol. 64:98, 1935.
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de Kohut e Richter 4 durou um ano. Em qualquer hipdtese, a mielite
se instala sempre antes do processo do nervo dptico.

A causa ainda é desconhecida, parecendo determinada por um
virus filtravel.

RESUMO

O AA. apresentam um caso anatomo-clinico de mielite neuro-6pti-
ca aguda. A moléstia evoluiu em 35 dias, tendo o quadro medular se
completado no 31° dia. Nos trés dias que precederam a morte, esta-
beleceram-se rapidamente as simdromes Optica (amaurdse progressiva)
e encefalica, esta com fendomenos bulbares graves. O doente faleceu
por broncopneumonia de aspiragdo. A autdpsia evidenciou edema
encéfalo-medular e fendmenos inflamatérios de tipo ndo supurado mas
vias Opticas, bulbo e medula; nesta, predominavam no entumescimento
cervical, onde ocasionaram verdadeira secgio transversa. O quadro
anatomo-patolégico mostrou particular eletividade para a substancia
branca dos corddes lateral e posterior da medula. A reagio inflama-
téria era constituida por células linfocitéides, predominantemente, em
todos os pontos atingidos.

SUMMARY

The authors present a clinicopathological case of acute neuro-
optic myelitis. The course of the disease was of 35 days and the spinal
symptomatology was established only at the end of 31 days. In ihe
three days before the death, the optic (progressive amaurosis) and
encephalic syndromes have rapidly developed, showing severe medul-
lary signs. The patient died of aspiration bronchopneumonia. The
necroscopic examination evidenced cerebrospinal edema and inflamma
tory phenomena of non-suppurating type in the optic pahtways, medu-
lla and spinal cord; in the latter, they predominanted in the intumes-
cencia cervicalis, where they actually caused a transverse section. The
pathological picture exhibited particular electivity for the white substance
of the lateral and posterior funiculi of the spinal cord. The inflam-
matory reaction was preponderantly constituted by lymphocytoid cells.

Rua Albuguerque Lins, 904 — S. Paulo.

4. Kohut, H. ¢ Richter, R. B. — Neuro-optic myelitis: a clinicopatholo-
gical study of two related cases. J. Nerv. a. Ment. Dis. 101:99-114 (feverei-
ro) 1945,





