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Resumo

Objetivo: chamar a atenção para o diagnóstico da doença de
Devic e realizar revisão da literatura.

Descrição: paciente de 6 anos, do sexo masculino, apresentou
subitamente paresia nos membros inferiores, que desapareceu no
decorrer da internação. No entanto, à medida que a paresia desapa-
recia, ocorria perda da visão. Os sintomas só foram revertidos após
o uso de prednisona.

Comentários: a abordagem diagnóstica e terapêutica foi seme-
lhante à usada em outros casos em diferentes centros de referência,
ou seja, o diagnóstico foi clínico e o tratamento com prednisona,
obtendo-se a melhora completa dos sintomas. Apesar disso, várias
contradições ainda cercam essa doença, desde a etiologia até sua
relação com outras doenças desmielinizantes, como a esclerose
múltipla.
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Abstract

Objective: to report a case of Devic disease, emphasizing its
diagnosis, in addition to reviewing the medical literature.

Description: male, six-year-old patient suddenly developed
weakness in lower limbs, with resolution during hospital stay.
However, as the weakness disappeared, loss of vision occurred. The
symptoms were reverted after the use of prednisone.

Comments: the diagnostic and therapeutic approach was simi-
lar to that used in other cases reported by different reference centers.
In other words, clinical diagnosis and prednisone therapy were used,
with the complete improvement of symptoms. However, there is still
some controversy surrounding its etiology and relationship with
other demyelinating diseases, such as multiple sclerosis.
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Introdução

A doença de Devic, ou neuromielite óptica, é uma
doença rara, de etiologia incerta, que está classificada na
categoria de doenças desmielinizantes do sistema nervoso
central1. Na maioria dos casos, uma etiologia específica
não é identificada, mas um mecanismo imunológico de
dano tecidual parece provável2. Estudos mostram a presen-
ça de anticorpo antiEpstein Barr em pacientes com a doen-
ça3 e possível associação com tuberculose4. Ocorre princi-

palmente na criança. Alguns autores relacionam com uma
forma de esclerose múltipla, e outros, com encefalomielite
aguda disseminada1. A desmielinização é secundária e
pode estar relacionada a múltiplos fatores, como vacina
anti-rábica ou intoxicações, entre outras possibilidades1. A
seguir, é descrito um caso de doença de Devic, mostrando
todas as ferramentas diagnósticas utilizadas, as condutas
em relação à terapêutica e o acompanhamento ambulatorial
do paciente durante um ano após o diagnóstico.

Relato do Caso

Em março de 99, um menino branco, de 6 anos de idade,
veio à emergência do HCPA para investigar hipótese de
síndrome de Guillain-Barré. Dois dias antes, havia tido
queixas de mialgias e cefaléia difusa e de dificuldade de
deambulação, que progrediram até incapacidade de cami-
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nhar, mesmo com apoio, fazendo, também, dois episódios
de retenção urinária. Negava outras intercorrências, afora
quadro de infecção de vias aéreas superiores na semana
anterior. De antecedentes pregressos, apenas história de
enurese noturna. Exame físico mostrava ausência de força
em membros inferiores, não conseguindo mobilizar espon-
taneamente, arreflexia nos membros inferiores, diminuição
da sensibilidade vibratória em membro inferior direito e dor
à palpação em membros inferiores. Fundoscopia sem anor-
malidades. Exames laboratoriais: exame qualitativo de uri-
na sem anormalidades, liquor com leve aumento de prote-
ínas (65 mg/dl) e hemograma com leucocitose (12.500
bastões, 64% segmentados, 9% eosinófilos, 7% monócitos
e 24% linfócitos). A impressão inicial era compatível com
quadro de Guillain-Barré com liquor pouco característico.

Durante a internação, fez novo quadro de retenção
urinária, sendo sondado. Novo exame de fundo de olho
demonstrou borramento na região inferior da papila, em
ambos os olhos. Tomografia computadorizada (TC) de
crânio mostrou área hipodensa frontal e temporal direita.
TC de coluna vertebral sem anormalidades. No terceiro dia
de internação, houve melhora da força em membros inferi-
ores, atingindo grau II e reaparecimento dos reflexos pro-
fundos. Novo liquor sem anormalidades: toxoplasmose
IgM não-reagente, IgG reagente. LUES IgG não-reagente,
bacteriológico negativo, ADA 2,8 U/l e ausência de fungos.
Hemograma, gasometria e eletrólitos normais. Eletroneu-
romiografia sensitiva e motora foram normais, incompatí-
vel com Guillain-Barré.

No quinto dia de internação, referiu dificuldade para
enxergar. Exame neurológico: força grau IV nos membros
inferiores e grau V nos membros superiores, reflexos mio-
táticos fásicos presentes e simétricos nos membros inferio-
res e superiores. Reflexo cutâneo-plantar flexor bilateral.
Sensibilidade sem alterações. Ao exame oftalmológico,
demonstrava-se reflexo fotomotor lento à direita e olhar
vago. Fundo de olho: edema de papila à esquerda e hemor-
ragia retiniana sugestiva de neurite. Clínica compatível
com encefalomielite óptica, indicado dose de ataque de
prednisona (2 mg/kg), obtendo melhora do quadro clínico
no dia seguinte. EEG: alterações relacionadas com compro-
metimento cortical difuso, de grau moderado, alterações
lentas focais compatível com sofrimento focal das áreas
fronto-temporais e temporais do hemisfério esquerdo. Ao
final do décimo dia de internação, tem alta hospitalar com
marcha apresentando certo grau de espasticidade e com
diagnóstico de neurite óptica, encefalite e mielite (Doença
de Devic). Fundo de olho com persistência de alterações
hemorrágicas e de borramento de papila. Plano terapêutico:
manter prednisona 2 mg/kg/dia por 2 semanas, após, redu-
zir para 1,5 mg/kg/dia, dividido em duas vezes ao dia; em
seguida, reduzir para 1 mg/kg/dia pela manhã. Seguimento
ambulatorial: permaneceu fazendo uso de corticosteróides
por mais cinco meses, até ter o exame neurológico norma-
lizado. Revisões oftalmológicas não evidenciaram anorma-
lidades.

Discussão

Na doença de Devic, aparecem primeiro as alterações
na acuidade visual e da função medular. Usualmente, ambas
as dificuldades estão presentes alguns dias após o início,
raramente sendo separadas por mais que duas semanas. A
neurite óptica pode adotar a forma de papilite ou de neurite
retrobulbar. O mais comum é ocorrer inicialmente apenas a
mielite. A síndrome medular mais freqüente é a paraplegia
crural sensitivo-motora, com nível bem determinado de
sensibilidade. No começo, é do tipo flácida, e depois, se
torna espástica. Os distúrbios esfincterianos são constantes
e precoces. A acuidade visual é diminuída de modo intenso,
bilateralmente, podendo iniciar em um lado só5. É comum
haver escotoma central. Pode haver edema, e a papila pode
estar aumentada ou normal. O decréscimo da acuidade
visual progride em dias ou em poucas semanas. Raramente
há oftalmoplegia, podendo ocorrer síndrome de Horner. Os
sintomas podem regredir completamente, sendo freqüente
a recuperação parcial da perda da acuidade visual e da
função medular. Ocasionalmente a morte ocorre em estági-
os agudos1. O exame anátomo-patológico mostra lesão da
medula espinhal, dos nervos ópticos e raramente do encé-
falo. Ocorre perda de mielina e leve destruição dos axônios.
Pode haver edema maciço, sendo os focos de desmieliniza-
ção perivasculares, às vezes ocorre confluência das lesões
medulares, constituindo a mielite transversa necrosante1.

O diagnóstico é baseado essencialmente no quadro
clínico, como ocorreu com nosso paciente. É necessário,
além da mielite transversa com nível de sensibilidade bem
determinado, a presença da síndrome óptica, papilite (neu-
rite intrabulbar) ou neurite retrobulbar. O liquor pode
apresentar aumento de g-globulina. Lesões exercendo efei-
to compressivo sobre a medula devem ser descartados por
exames de imagem6. Ressonância nuclear magnética de-
monstra a existência de lesões na substância branca à
semelhança do que ocorre na esclerose múltipla, além do
seu curso saltatório, concluindo que a doença de Devic
possa ser uma variante da esclerose múltipla, e não uma
doença única7,8, apesar de outros estudos sugerirem o
contrário2,9.

O uso de prednisona tem sido preconizado como trata-
mento, e em alguns trabalhos, mostra remissão total da
sintomatologia3. Nosso paciente fez uso desse tratamento
obtendo excelente resultado. Mandler et al. (1998) não
encontraram retorno dos sintomas por 18 meses em pacien-
tes tratados com prednisona e azatioprida durante 2 me-
ses10. Rilling et al. (1999) demonstraram que o uso de
metilprednisolona foi capaz de melhorar a situação clínica
por algum tempo, sendo que a ciclofosfamida foi utilizada
para tratar o retorno dos sintomas11. O prognóstico é pior
quando a mielite é necrosante12, havendo excelente prog-
nóstico na população pediátrica5. Estudos retrospectivos
mostraram que no decorrer de várias décadas a maioria dos
pacientes desenvolveu severa disabilidade e insuficiência
respiratória13. A última revisão do paciente, ocorrida um
ano e meio após o episódio, mostrou que o exame neuroló-
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gico continuava normal. O quadro clínico somado aos
achados do exame de fundo de olho fizeram o diagnóstico
de neuromielite óptica em nosso paciente. A suspeita inicial
de doença de Guillain-Barré acabou sendo descartada pela
ausência de achados laboratoriais e neurofisiológicos. As-
sim, concluímos que a hipótese de neuromielite óptica deve
sempre ser pensada quando um quadro clínico semelhante
a esse aparecer. Contudo, é necessária uma melhor compre-
ensão dos mecanismos subjacentes dessa doença, visando
classificá-la, ou não, com a esclerose múltipla, e, assim,
padronizar seu tratamento, o que só será possível com o
seguimento desses pacientes por muitos anos.
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