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Resumo: O espectro da neuromielite 6ptica (ENMO) é uma grave doenca inflamatéria do sistema nervoso
central (SNC) que afeta 0 nervo Optico, a medula espinhal e o tronco cerebra com ataques
agudos de neurite Optica, mielite e encefalite. E fortemente associado com o anticorpo 1gG anti-
aquaporina 4 (AQP4-1gG) e afeta principalmente mulheres jovens, porém até 5 a 10% dos casos
podem iniciar na infancia, compartilhando as mesmas caracteristicas e critérios diagnosticos dos
adultos. Menina de 13 anos, previamente higida, iniciou aos 9 anos de idade perda da acuidade
visua unilateral direita, abrupta e sustentada, com posterior acometimento contralateral com
instalagdo gradual. Evoluiu com perda visual bilateral (sem percepcéo luminosa) e ndo realizou
nenhum tratamento especifico. Apds 3 anos, apresentou parestesia simétrica em maos e membros
inferiores e depois apresentou nivel sensitivo em T12, com recuperacdo parcia em 4 semanas.
ApGs 3 meses, apresentou tetraplegia progressiva e insuficiéncia respiratoria com necessidade de
ventilacdo mecéanica. Realizou ressonancia com gadolineo que evidenciou multiplas lesdes com
hipersinal em T2 na substancia branca periventricular, n. 6ptico direito normal, alteracdo sequelar
de quiasma esquerdo, alteracdo de sinal em toda a medula, confluentes, focos de realce no
aspecto anterior da transicdo bulbo medular, nos niveis C3, C5-C6, D7-D10. Exame de liquor
evidenciou pleocitose (46/u, 58% linfocitos) e proteinorraquia aumentada (84 mg/dl), glicose
normal. Pesguisa para bactérias e fungos negativa. AQP4-IgG sérico por meio de
imunofluorescéncia indireta com resultado negativo, além de FAN, p/c-ANCA, pesguisa para
HIV e sifilis negativos, porém vitamina D critica [5 pg/ml]. Anti-MOG né&o estava disponivel.
Iniciou metilprednisolona endovenosa por 5 dias em ata dose seguida de 10 sessbes de
plasmaférese, com pouca resposta. Manteve em uso de prednisona oral. Apos terapia inicial,
tolerou retirada de ventilacdo mecanica. Entretanto, ainda com funcionalidade gravemente
comprometida, realizou imunoglobulina humana (IVIG) por 3 dias e, 1 semana apds, iniciou
terapia com Rituximabe, com recuperacdo parcial da forca em membros superiores. A paciente
foi diagnosticada segundo os critérios para ECNMO sem AQP4-1gG, com manifestacfes de
neurite Optica, mielite e acometimento de tronco cerebral, aém dos achados necessarios na
ressonancia magnética. Apesar do resultado AQP4-1gG negativo, o exame pelo método da
imunofluorescéncia apresenta sensibilidade diminuida (63%) em comparacdo com microscopia
ou citometria de fluxo (76%). O ENMO pediétrico € um diagnostico diferencial importante de
condicdes inflamatdrias do SNC. A pesquisa do AQP4-1gG é critica para o diagnostico, sendo
idealmente realizado com métodos de maior sensibilidade, nesses casos, € importante a dosagem
do anticorpo anti-MOG. O tratamento da fase aguda, por sua vez, € agressivo a fim de minimizar
sequel as permanentes dos surtos da doenca.
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