Esclerose multipla

Acesse o fluxo: Esclerose multipla

Conceitos basicos
E uma afeccéo inflamatéria desmielinizante do SNC

E um pouco mais frequente nas mulheres do que nos homens (3 : 2)
Evolui com les@es disseminadas no tempo e no espaco
E um processo histopatoldgico imunomediado de etiologia desconhecida

Anatomia patolégica
A leséo basica (a placa) € um foco de desmielinizacdo bem evidenciado pelas colora¢ges para mielina

Na medula espinhal, elas se situam nos cordfes posteriores ou nos fasciculos antero-laterais
No encéfalo, elas se situam:
Nas regides periventriculares (preferencialmente)
Centro oval
Corpo caloso
A origem e a calota do tronco cerebral
O eixo das circunvolucdes cerebelares
As lesfes se limitam a mielina do SNC
A EM se caracteriza pela destruicdo das bainhas de mielina (dissociagdo mielinoaxdnica)
A captacgdo do gadolinio:
Caracteriza as lesdes novas
E o principal indicador da evolucdo da doenga
Mostra que existe comprometimento da barreira hematoencefalica desde o estagio inicial da doenca

Correlagdes anatomofuncionais
Os sintomas podem ser concomitantes ao processo inflamatorio inicial, compreendendo:

Comprometimento da barreira hematoencefalica
Edema
Os sintomas podem surgir antes mesmos que se desencadeie a desmielinizagdo
Elementos determinantes da evolucdo da doenca
A multiplicacdo dos episodios agudos, que determinam o ndmero e a extensdo dos focos de desmielinizacdo

O desenvolvimento de lesdes axonais, que tém o papel principal na fase de agravamento progressivo


http://www.medmap.uff.br/mapas/esclerose_multipla/

Estudo clinico
Modos de apresentagéo

O primeiro episédio agudo de EM assume aspectos muito diversos
O sintoma ou 0s sintomas iniciais podem ser compativeis com:
Uma les&o unifocal
Ou evidenciarem logo de imediato a natureza multifocal da doenca
Manifestacdes iniciais da EM
Déficit motor
Parestesias
Neurite Optica
Desequilibrio ao caminhar por comprometimento cerebelar
AlteracOes sensitivas
Sua frequéncia é alta no decorrer da EM
Podem afetar um ou varios membros, o tronco e a face, de maneira uni ou bilateral
O acometimento da via lemniscal (corddes posteriores e lemnisco medial) se evidencia por:
Uma sensacgédo de peso
Parestesias do tipo
Ferroada
Forrnigamento
Aperto
Sinal de Lhermitte
Sensacéo de descarga elétrica percorrendo a coluna e os membros
Ocorre em resposta a uma flexdo da nuca
Evidencia um acometimento da medula cervical
Dores e parestesias térmicas, indicam lesdes de vias espinotalamicas
Quando uma placa afeta a zona de entrada de uma raiz, podem-se observar:
Dores e alteracfes sensitivas com uma topografia radicular
Uma placa afetando a raiz sensitiva do trigémeo pode ser responsavel por uma neuralgia do trigémeo
Alterac6es motoras
O acometimento da via piramidal acarreta déficit motor uni ou bilateral

A distribuicdo €, por vezes, hemiparética, mais comumente paraparética



Ha alteracdo da marcha, que se mostra espastica
Alteracdes genitoesfincterianas, que podem acompanhar o acometimento dos membros inferiores:
Impoténcia
Urgéncia urinaria
Retencdo urinaria
Essas alteractes estdo relacionadas a desmielinizacdo da medula espinhal sacra
Ap0s a regresséo do surto persistem:
A fatigabilidade ao caminhar
A sindrome piramidal reflexa
Sinal de Babinski uni ou bilateral
Abolicéo dos reflexos cutaneos abdominais
Hiper-reflexia tendinosa
O acometimento do cerebelo ou das vias cerebelares acarreta alteragdes:
Do equilibrio
Da coordenacgdo dos movimentos
Pode ocasionar, em seu grau maximo:
Tremor intencional
Disartria com fala escandida
Alteracdes decorrentes do acometimento do tronco cerebral
O acometimento das vias vestibulares pode se evidenciar por:
Vertigens que regridem somente ao fim do surto
Desequilibrio
Nistagmo
O acometimento dos nervos oculomotores se manifesta pela diplopia
As alteragfes sensitivas no trigémeo explica a possibilidade de observar:
Espasmos musculares involuntarios e progressivos faciais (mioquimias)
Paralisia facial
Neurite dptica retrobulbar (NORB)
A NORB decorre da formacao de uma placa de desmielinizacéo no nervo éptico
E um acontecimento quase que constante na EM

A neurite Optica se manifesta por reducgéo rapida da acuidade visual unilateral



O individuo se queixa de dores orbitais acentuadas pela mobilizagédo do globo ocular

O fundo de olho ndo se modifica

A campimetria visual constata um escotoma central - area de visao prejudicada

O acometimento pela EM do quiasma 6ptico e das vias opticas retroquiasmaticas acarreta escotomas bilaterais
Alteraces do humor e alterag6es cognitivas

Uma reacgédo afetiva paradoxal se manifesta em alguns pacientes por uma tonalidade euférica do humor

Predominam a degradacao da memodria e da atencao

Evolucéao

Dois elementos devem ser levados em conta na evolugéo:
Os surtos evolutivos
A progresséo da incapacidade
Os surtos evolutivos
Um surto se caracteriza:
Pelo aparecimento rapido de um sintoma novo
Por um conjunto de sintomas
Pelo agravamento rapido de manifestacdes pré-existentes
O surto atinge seu maximo em algumas horas ou poucos dias, e depois 0s sinais novos se estabilizam
Caracteristicas dos surtos
A frequéncia dos surtos é variavel
O risco de um surto € maior nos 5 anos que se seguem a descoberta da doenca
Os surtos sdo aparentemente espontaneos
Sua ocorréncia €, por vezes, facilitada por um evento, tal como:
Traumatismos
Uma infe¢do intercorrente
Ou uma vacinagéo
Progresséo da incapacidade
O disturbio da marcha aparece em média apds 10 anos de evolugao
A progresséo da incapacidade é relativamente independente dos surtos
Formas evolutivas da EM
A forma remitente da EM se caracteriza por:
Regressao total ou praticamente total dos primeiros surtos

Estes se repetem, separados por remissfes de duragdo variavel



A medida que os surtos se repetem, a regresséo se toma cada vez menos completa
Uma incapacidade crescente persiste durante as remissdes
Apés essa fase de remissdes e recidivas, geralmente ocorre uma fase de agravamento progressivo
Essa fase progressiva ocorre num periodo médio de 10 anos
A forma progressiva primaria
Em cerca de 15% dos casos, a EM evolui desde o inicio, de modo progressivo
A forma progressiva primdria aparece principalmente na EM de inicio tardio
A "forma benigna"
A incapacidade permanece a um nivel minimo depois de uma evolugéo longa

Pode corresponder a ocorréncia de uma remissao muito prolongada depois de um pequeno niumero de
surtos

A forma maligna
Se caracteriza pela progressédo rapida da doenca, levando a incapacidade grave em alguns meses
A morte raramente é a consequéncia direta de um surto da doenca
Até mesmo os acometimentos do tronco cerebral, sdo seguidos por remissdes surpreendentes
A incapacidade neuroldgica permanente expde 0s pacientes as seguintes complicagdes:
Infeccdes urinarias
Escaras
Sensibilidade a infec¢des intercorrentes
Ha diminuicao da expectativa de vida, que, segundo os estudos, é de 7 a 14 anos

Diagnostico
O diagnostico clinico da EM se baseia:

Na disseminacao das les6es no espaco e no tempo

A sintomatologia néo pode ser explicada por uma Unica leséo focal

Nem todas as lesGes aparecem durante 0 mesmo surto
E possivel enriquecer-se o inventario pela:

Aquisi¢do de imagens (RM)

Pelas evidéncias de anomalias da conducédo nas grandes vias mielinizadas (potenciais evocados)

O exame do liquido cefalorraquiano permite confirmar a natureza inflamatoria dos processos
Diagnostico diferencial

Lupus

Neurossarcoidose



Doenca de Behcet
Borreliose
Mielopatia associada ao virus HTLV1
Aguisi¢do de imagens
As lesBes dos hemisférios cerebrais podem aparecer a TC como placas hipodensas disseminadas:
Nas regides periventriculares
E/ou nas proximidades do cortex
A RM tem uma sensibilidade muito superior a da TC e se imp&e atualmente como primeira escolha
Os focos de desmielinizac@o séo visiveis as imagens ponderadas em T2 sob a forma de um sinal mais forte:
Placas periventriculares mais ou menos extensas
Ou imagens arredondadas disseminadas pela substancia branca até os limites do cértex
Podem ser evidenciadas lesdes também no:
Tronco cerebral
Cerebelo
Medula espinhal
Nervos 6pticos

De modo geral, as les6es de desmielinizacdo aparecendo as imagens em T2 tém pouca relacdo com a
semiologia

Seu interesse para o diagnoéstico é precisamente o de comprovar a disseminagao
Liquido cefalorraquiano

Ha em 1/3 dos casos um aumento das células, da ordem de 5 a 30 linfécitos/mm3, geralmente < 50
linfécitos/mm3

As proteinas estdo aumentadas em cerca de 40% dos casos, mas raramente ultrapassam 0,70 g/L

O achado de sintese intratecal de imunoglobulinas, presente em 3/4 dos casos, é sugestivo, mas nao
especifico

Etiopatogenia
Admite-se geralmente que um processo inflamatério imunomediado atue na etiologia das lesées

A agressao imune é dirigida ao complexo oligodendrécito-mielina-axonio
O alvo imunoldgico, a proteina basica da mielina ou outro componente da mielina ou do axdnio, ndo foi identificado
Os linfocitos periféricos séo ativados sob a influéncia de um fator:

Ambiental

Virético

Ou de outro tipo



Nesse estagio, as moléculas de aderéncia (integrinas, metaloproteinases da matriz) sdo importantes
Uma ruptura da barreira hematoencefalica ocorre precocemente
Apo6s a penetracdo no SNC, os linfdcitos ativados desencadeiam a cascata inflamatdria responsavel pelas lesdes
Fatores genéticos e ambientais, agindo na célula-alvo ou na imunorregulacdo, podem desencadear a agressao imunolégica
Na Europa a EM tem uma prevaléncia de:
12/100.000 nas regibes mediterraneas
45/100.000 na Europa central e nos paises escandinavos
Varios estudos do deslocamento de popula¢gbes mostraram que:
Os imigrantes apresentam uma prevaléncia comparavel aquela da populacdo nativa
A modificacdo do risco depende da idade por ocasido da migracéo, sugerindo a acao de fatores ambientais

Tratamento
Os medicamentos disponiveis possuem uma eficacia relativa sobre a evolugdo dos surtos e sua frequéncia

Tratamento dos surtos
Ha um consenso em que o tratamento de um surto se baseia nos corticéides (metilprednisolona)
Pode-se esperar que esse tratamento:
Diminua a duracao do episédio
Reduza a formacéo de lesdes novas
Torne menor a incapacidade residual
Um episédio grave que ndo responda a esse tratamento pode fazer com que se considere a plasmaférese
Tratamentos que modificam a evolu¢cdo da EM
Tratamento das formas remitentes
O tratamento dessas formas se baseia nos interferons beta, que:
Reduzem a penetracao de linfécitos no SNC
Tornam menor a produgéo de citocinas pré-inflamatérias
Diminuem em 30% a frequéncia dos surtos e a progressdo da EM avaliada pela RM
Parecem ter um efeito modesto sobre a evolucéo da incapacidade
A mitoxantrona é indicada para as formas mais agressivas da EM, definidas por:
Episddios frequentes com sequelas
Agravamento nitido da incapacidade
Tratamento das formas progressivas
Interferon beta

Metilprednisolona



Metotrexato
Azatioprina
Imunoglobulinas 1V
Estas medicacdes apresentam resultados, no maximo, modestos
Tratamentos sintoméaticos
A espasticidade pode ser melhorada pelo:
Baclofeno
Ou dantroleno
O tratamento dos disturbios miccionais deve ser orientado pela avaliagdo urodinamica
A urgéncia urinaria:
E acompanhada frequentemente de incontinéncia
Esté ligada & hiperatividade do detrusor
Pode ser melhorada por anticolinérgicos como a oxibutinina
Também podem ter uma influéncia favoravel:

O baclofeno, prescrito para a espasticidade
Os antidepressivos triciclicos, prescritos para estados depressivos ou para dor
Sao geralmente sensiveis a carbamazepina, as seguintes manifestacdes paroxisticas da EM:

Sinal de Lhermitte
Neuralgia do trigémeo
Crises tonicas ou discinéticas
Estados depressivos exigem a prescrissao de:
Agentes triciclicos
Ou inibidores da recaptacéo de serotonina

A medicina fisica e de reabilitacdo possibilita, se ndo a reducéo dos déficits, pelo menos a melhora da
qualidade de vida



