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RESUMO

Descrevemos uma paciente de 9 anos, sexo feminino, com perda visual
bilateral grave tratada com corticéide por via oral apresentando melhora
em apenas umolho. Nove anos depois apresentou recidiva que inicialmen-
te respondeu a pulsoterapia corticéide mas foi seguida de perda progres-
siva e completa da visdo ap6s a reducio do tratamento. Novas tentativas
terapéuticas nao melhoraram a visdo. Avaliacdo clinico-laboratorial ndo
revelou doenca sist€mica, mas apresentava anticorpos antinucleares
(1/640), anti-Ro e anti-La positivos. Neuropatia 6ptica auto-imune é uma
afeccdorara, que simula neurite Optica idiopatica e se caracteriza por perda
visual aguda, sem doenga sist€mica, mas com evidéncias laboratoriais de
doenga auto-imune, em especial o FAN positivo. Biépsia de pele freqiien-
temente mostra evidéncias de vasculite. Esta condi¢ao deve ser tratada
agressivamente, com corticdide e imunossupressores, uma vez que o
acometimento visual geralmente ¢ mais grave do que o da neurite dptica
idiopdtica/desmielinizante e pode ser irreversivel.

Descritores: Doencas do nervo 6ptico; Auto-imunidade; Neurite 6ptica; Doencas do colageno

INTRODUCAO

Neurite Optica é uma afeccao relativamente freqiiente que se caracteriza
por perda visual devido a inflamacdo do nervo 6ptico. Pode ser idiopatica,
associada a esclerose multipla, causada por infecgdes virais, por sifilis ou
associada a outras afec¢Ges como lipus eritematoso sistémico®?, outras
doencas do coldgeno®!¥, sarcoidose e doenca de Lyme!4!9,

Embora a fisiopatogenia da neurite idiopatica ou relacionada a esclerose
multipla provavelmente envolva um mecanismo auto-imune, na maioria
destes casos ndo existe evidéncia clara de um distirbio imunolégico sisté-
mico. Dutton et al."®, Kupersmith et al."”, e Riedel et al."®, no entanto,
descreveram uma condi¢do na qual o acometimento do nervo 6ptico se
mostra associado a altera¢des laboratoriais indicativas de um distdirbio
auto-imune. Esta entidade foi denominada de neuropatia éptica auto-imune
e apresenta caracteristicas clinicas que a diferenciam da neurite Sptica
idiopdtica ou desmielinizante!'”-'®.

O objetivo deste trabalho € o de documentar uma crianga com neuropa-
tia Optica auto-imune, discutir seu diagndstico diferencial e chamar a aten-
cdo para a gravidade potencial desta afecgdo.

RELATO DO CASO

Uma menina de nove anos apresentou em 1992, baixa da acuidade visual
(AV) que progrediu em dois dias, acometendo primeiramente o olho esquerdo
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(OE), e em seguida o olho direito (OD). Foi diagnosticada “neu-
rite” e introduzido tratamento com prednisona por via oral.
Segundo a mde, houve melhora parcial da visdo apenas no OD.

Em setembro de 2001, compareceu pela primeira vez em
nosso servico com queixa de piora visual em OD hd uma
semana, que progrediu ao longo de um dia até perder quase
completamente a visdo. Negava dor a movimentagao ocular ou
sintomas sistémicos. A AV era de percepcido luminosa no OD
e auséncia de percep¢do luminosa no OE. Apresentava atrofia
Optica a esquerda e disco Optico de limites nitidos e coloracao
normal a direita. O restante do exame neurolégico era normal.

Foram realizadas tomografia computadorizada (TC) e ima-
gem por ressonancia magnética (IRM) de cranio e 6rbitas que
evidenciaram apenas reducdo do calibre do nervo Optico
esquerdo. O exame do liquido cefalorraquidiano mostrou pres-
sdo normal, com 5 células/mm?(90% de linfécitos, 9% de mo-
nécitos e 1% de neutréfilos) e niveis elevados de gamaglobu-
linas. A eletroforese de proteina no soro também mostrou
aumento dos niveis de gamaglobulinas e a velocidade de
hemossedimentacio se encontrava em 26 mm. Estudos imuno-
légicos revelaram fator anti-ndcleo (FAN) positivo (1/640),
padrio pontilhado fino, anticorpos anti-Ro e anti-La positi-
vos. A pesquisa do anticorpo anti-DNA nativo e do fator
reumatdide foram negativos.

A paciente foi submetida a pulsoterapia com metilpredni-
solona 1 g/dia por trés dias, seguido de prednisona, via oral,
1 mg/kg/dia. No terceiro dia de internacio a visdo no OD erade
conta dedos a 30 cm, tendo alta com prednisona oral (1 mg/kg/
dia). Um més depois, a AV era de 20/20 no OD, sendo iniciada
adiminuicdo gradativa da prednisona. A AV permaneceu inal-
terada no OE.

Um meés depois, no entanto, a paciente apresentou perda
visual no OD na vigéncia de 10 mg/dia de prednisona. A AV
na época era de 0,4 e no FO observava-se discreta palidez do
disco no OD. Foi realizado novo tratamento com metilpredni-
solona 1 g/dia por trés dias, seguido de prednisona por via
oral 1 mg/kg/dia. Nova IRM mostrou apenas as diferencas de
calibres dos nervos Opticos anteriormente observadas. Ape-
sar deste tratamento, apresentou piora progressiva da visdo
associada a atrofia do nervo 6ptico a direita, permanecendo
com visd@o de movimento de maos desde entdo.

A paciente foi submetida a extensa avalia¢do reumatol6gi-
ca. Nao existem dados clinicos e laboratoriais que permitam o
diagnoéstico de lupus eritematoso sistémico (LES) ou outras
colagenoses, embora haja a possibilidade clinica do desenvol-
vimento de LES e sindrome de Sjogren.

DISCUSSAO

O termo neurite Optica auto-imune foi utilizado pela primei-
ra vez por Dutton et al."®. Estes autores descreveram 3 mulhe-
res com quadro de neurite Optica retrobulbar associada a
evidéncias soroldgicas de um distirbio auto-imune. As pa-
cientes acometidas apresentavam alteragdes laboratoriais (fa-
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tor anti-nuclear positivo), na auséncia de manifestacoes clini-
cas de doenga sistémica. Em 1988, Kupersmith et al."” reuni-
ram 14 casos (incluindo aqueles descritos por Dutton et al.) e
definiram melhor uma afeccdo que chamaram de neuropatia
Optica auto-imune e que se caracterizava por neuropatia opti-
ca progressiva e recorrente com perda visual grave e que
geralmente ndo respondia a tratamento com doses habituais
de corticéide por via oral, necessitando altas doses de corti-
coide endovenoso e associacdo com imunossupressores.
Mais recentemente Riedel et al.!'® acrescentaram mais dois
pacientes desta condi¢do incomum e demonstraram a impor-
tancia da identificac@o de marcadores laboratoriais (anticorpo
anti-nuclear, biépsia de pele com imunofluorescéncia, anticor-
po anti-cardiolipina) a fim de permitir o diagnéstico e trata-
mento precoce, diferenciando esta condi¢do da neurite Optica
idiopética ou desmielinizante que habitualmente apresentam
melhora visual importante e usualmente ndo necessitam de
tratamento de manutengao.

A fisiopatogenia da neuropatia Optica auto-imune parece
ser a combinacdo de um evento isquémico do nervo éptico
associado a lesdes desmielinizantes!'”. Riedel et al.'®, de-
monstraram através de estudos histopatolégicos de tecidos
de nervo 6ptico afetados por neuropatia 6ptica auto-imune,
que esta afeccao caracteriza-se por uma inflamacao perivascu-
lar cronica ndo-granulomatosa. O acometimento vascular pa-
rece mesmo estar presente uma vez que os pacientes nem
sempre apresentam melhora visual diferentemente dos casos
idiopéticos e desmielinizantes. Desta forma o termo neurite
Optica auto-imune utilizado inicialmente ndo é o mais adequa-
do uma vez que a afec¢cdo combina caracteristicas de afeccio
inflamatdria/desmielinizante com isquémica do nervo 6ptico
sendo melhor o termo neuropatia Optica auto-imune. Esta neu-
ropatia tem, portanto, caracteristicas mais proximas das neuro-
patias Opticas associadas as colagenoses em especial ao ldpus
eritematoso sistémico®>. Jabs et al.? acreditam que a patogé-
nese da neuropatia optica no LES se deva & oclusao de peque-
nos vasos que nutrem o nervo optico, levando a uma neuro-
patia dptica que combina desmielinizacdo com isquemia do
nervo optico. Outras colagenoses, como a sindrome de Sjo-
gren®!® também podem se associar a acometimento do nervo
Optico e em alguns casos este € o primeiro sinal da doenga.

Nossa paciente apresentou neuropatia 6ptica retrobulbar
recorrente na presenca de anticorpos anti-nucleares, anti-Ro e
anti-La, e auséncia de manifestag¢des clinicas de doenca sisté-
mica. Observou-se inicialmente resposta ao uso de corticoste-
réide em altas doses via endovenosa, seguido de prednisona
oral, mas quando esta foi gradativamente diminuida houve
recorréncia dos sintomas. Mesmo com a re-introdugdo de
altas doses de corticosterdide, ndo foi possivel restituir a
visdo e evitar a atrofia 6ptica. E importante salientar a dificul-
dade na identificacdo da neuropatia dptica auto-imune e a
importancia da instituicdo precoce da terapéutica adequada,
com imunossupressores de manutencdo, diferentemente da
abordagem da neurite Optica idiopatica ou desmielinizante
habitual. A neuropatia éptica auto-imune € responsiva a corti-
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c6ide e corticéide-dependente’”. O tratamento deve ser pro-
longado e a diminui¢do do corticéide lenta e gradativa. Agen-
tes imunossupressores devem ser adicionados se a baixa de
visdo recorrer em doses altas de corticdides ou se a monotera-
pia corticéide ndo prevenir recorréncia?.

A grande dificuldade no diagnéstico se deve a raridade
desta neuropatia e ao fato das caracteristicas clinicas serem
semelhantes a neurite Optica mais comum. A possibilidade
desta condicdo deve, no entanto ser lembrada e a avaliacdo
laboratorial, incluindo a pesquisa de anticorpos antinucleares,
ser realizada em pacientes com neurite optica, além do exame
clinico detalhado procurando evidéncias de doenca auto-imu-
ne sistémica. E claro que a presenca de um fator antinuclear
fracamente positivo ndo exclui uma neurite Optica idiopdtica
ou mesmo uma doencga desmielinizante e daf a dificuldade no
diagnéstico diferencial. A suspeita de neuropatia Optica auto-
imune deve ser, no entanto, ser considerada frente a todo caso
de neurite Gptica recorrente e de evolugdo atipica®. Nossa
paciente, por exemplo, j4 apresentava em retrospecto um histé-
rico de perda visual bilateral e que ndo melhorou em um dos
olhos o que é bastante incomum na neurite idiopdtica ou des-
mielinizante (pelo menos numa primeira crise). Além disso, a
positividade do FAN era alta, o que diferencia nossa paciente
dos casos mais comuns de FAN fracamente positivos e que nao
sdo considerados como significativos de doenca auto-imune.

Pacientes com neuropatia Optica progressiva ou neurite
Optica com perda visual severa que nao remitem, devem ser
investigados para vasculite sistémica’”. Jabs et al.® sugerem
que seja realizado anamnese, exame clinico e estudos sorold-
gicos apropriados na suspeita de LES, a qual deve ser consi-
derada frente a um caso de neuropatia ptica, uni ou bilateral,
em qualquer paciente, particularmente em mulheres jovens.
Dutton et al.'® recomendam que seja feito um rastreamento
para doencga auto-imune nos pacientes com neurite Optica, pois
alguns pacientes irdo evoluir com perda visual irreversivel se
um fend6meno auto-imune nao for diagnosticado. Os trabalhos
de Kupersmith et al.!” e Riedel et al.!"® reforcam esta recomen-
dacdo. O caso de nossa paciente serve também para enfatizar a
importancia desta avaliacdo clinico-laboratorial sistémica. Em-
bora seja muitas vezes dificil a decisdo num primeiro momento
de se introduzir uma medica¢ao imunossupressora, acreditamos
que na presen¢a desta neuropatia Optica auto-imune a intro-
dugdo de imunossupressores logo apds a resposta inicial a
pulsoterapia corticéide seja a melhor maneira de se evitar a
perda visual como ocorreu no caso descrito.

ABSTRACT

We report on a 9-year-old female patient who had bilateral
severe visual loss and was treated with oral corticosteroids.
Visual improvement occurred in one eye. Nine years later she
presented relapse of visual loss in her only seeing eye. Pulse
corticosteroid therapy resulted in dramatic visual improve-
ment followed, however, by progressive and complete visual
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loss as soon as the corticosteroid was tapered. Repeat treat-
ment did not result in visual improvement. Clinical and labora-
tory investigation failed to find a systemic disease but the
patient had positive antinuclear (1/640), anti-Ro and anti-La
antibodies. Autoimmune optic neuropathy is a rare condition
that may mimic an idiopathic optic neuritis and is characteri-
zed by acute visual loss, without systemic disease but with
laboratory evidence of an autoimmune disorder, usually a
positive ANA. A skin biopsy usually shows evidence of vas-
culitis. This condition should be treated aggressively, with
corticosteroids and immunosuppressant, since the visual
involvement is usually worse than that of idiopathic/desmye-
linating optic neuritis.

Keywords: Optic nerve diseases; Autoimmunity; Optic neuri-
tis; Collagen diseases
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