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Resumo 

Objetivo: Descrever as características das imagens de Ressonância 
Magnética (RM) dos pacientes com Denças Desmielinizantes Adquiridas (DDA) 
[(Esclerose Múltipla (EM), Neuromielite Óptica (NMO), Encefalomielite 
Disseminada Aguda (ADEM) e Síndrome Clínica Isolada (CIS)] acompanhados 
em ambulatório especializado em um centro de referência pediátrico. Métodos: 
estudo descritivo e retrospectivo de uma coorte de pacientes pediátricos com 
DDA até 18 anos e que possuam exame de RM de encéfalo e medula. Foram 
incluídas imagens realizadas em aparelhos de 1.5 ou 3 Tesla, sendo excluídas 
as de má qualidade que impediam a avaliação. Foram descritas as 
características radiológicas das lesões utilizando-se os critérios de McDonald 
de 2010 quanto à localização e à impregnação pelo meio de contraste. 
Resultados: 23 pacientes incluídos, 55% do sexo feminino. Idade média de 7,7 
anos no primeiro surto. O diagnóstico mais comum foi CIS (35%), seguida de 
EM (30%), NMO (17%) e ADEM (17%). O tempo médio até o diagnóstico foi de 
1,3 anos. Os pacientes com ADEM apresentaram resolução completa ou 
parcial das lesões; na EM as lesões localizavam-se predominantemente no 
encéfalo e três pacientes tinham lesões captantes na última RM. Todos os 
pacientes com NMO apresentaram lesões medulares extensas e dois tiveram 
neurite óptica. Todos os pacientes com CIS evoluíram com melhora 
radiológica. Conclusão: Os pacientes com ADEM e CIS apresentaram 
diminuição das lesões, ao contrário daqueles com EM e NMO.  

 
Palavras chaves: doenças desmielinizantes, imagem de ressonância 

magnética, IRM, crianças, esclerose múltipla e neuromielite óptica. 
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Abstract  

Objective: Describe the characteristics of the magnetic resonance 
imaging (MRI) of patients with ADD [(Multiple Sclerosis (MS), Neuromyelitis 
Optica (NMO), Acute Disseminated Encephalomyelitis (ADEM) and Clinically 
Isolated Syndrome (CIS)] in childhood followed in a specialized clinic of a 
pediatric reference center. Methods: Descriptive and retrospective study of a 
cohort of pediatric patients with ADD under 18 years old that have done a MRI. 
The included MRI images were acquired in machines with 1.5 or 3 Tesla 
magnets. Low quality images that interfered in their evaluation were excluded 
from the study. The radiological characteristics of the lesions were described 
using the 2010 Revised McDonald Diagnostic Criteria regarding their 
localization, contrast enhancement and optic nerve alterations. Results: Out of 
23 patients included, 55% were female. The mean age of the first clinical event 
was 7.7 years. Most common diagnosis was CIS (35%), followed by MS (30%), 
NMO (17%) and ADEM (17%). Mean time elapsed until diagnosis was 1.3 
years. Follow-up MRIs of ADEM patients showed complete or partial resolution 
of lesions; MS lesions were mostly localized in the brain and three patients had 
contrast enhancement of lesions in their last available MRI. All four NMO 
patients had extensive spinal lesions, and two had also optic neuritis. All 
patients with CIS had focal spinal lesions and evolved with radiologic 
improvement. Conclusion: ADEM and CIS patients’ MRIs showed reduction of 
lesions, while MS and NMO patients developed new lesions during follow-up.  

 
Key words: magnetic resonance imaging, children, multiple sclerosis 

and neuromyelitis optica. 
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CAPÍTULO 1 

I - INTRODUÇÃO 

As Doenças Desmielinizantes Adquiridas (DDA) representam afecções 

imunologicamente mediadas, inflamatórias e neurodegenerativas do Sistema 

Nervoso Central (SNC), sendo caracterizadas pela quebra da bainha de mielina 

e dano axonal secundário ao processo de neuroinflamação.  

As principais DDA são a Esclerose Múltipla (EM), a Encefalomielite 

Disseminada Aguda (ADEM), a Neuromielite Óptica (NMO) e a Síndrome 

Clínica Isolada (CIS). No início do quadro elas podem apresentar 

características clínicas e radiológicas muito parecidas, o que torna a 

categorização em uma dessas entidades específicas muito difícil ou mesmo 

impossível, num primeiro episódio de desmielinização1. 

Um aspecto deste grupo de doenças que tem desafiado os 

pesquisadores é poder predizer o risco de recorrência após o primeiro evento 

desmielinizante e, consequentemente, definir o diagnóstico nosológico, se EM 

ou NMO, por exemplo. A definição diagnóstica precoce desses casos é crucial 

para a instituição da terapia adequada e a minimização de sequelas, o que 

representa, também, economia para o Sistema Único de Saúde (SUS), devido 

à diminuição de internações para esses pacientes. 

As DDA eram, até há pouco tempo atrás, sub diagnosticas na faixa 

etária pediátrica, embora, vários estudos retrospectivos publicados entre 1968 

e 1990 já revelassem que alguns adultos com EM apresentavam sintomas 

neurológicos desde a adolescência2. No entanto, o maior acesso das crianças 
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à ressonância magnética (RM), associado ao refinamento das técnicas de 

neuroimagem e ao maior conhecimento sobre esse espectro de doenças na 

infância, têm permitido o aprimoramento do diagnóstico, com o consequente 

aumento do número de casos relatados. Ainda assim, trata-se de um grupo de 

doenças raras em pediatria.  

Em 2007, O Grupo Internacional de Estudo de Esclerose Múltipla 

pediátrica definiu dois subgrupos: infância (isto é, início antes dos 10 anos de 

idade) e adolescência (início entre 10 e 18 anos)3. A prevalência da doença 

varia de acordo com a região geográfica mundial, no entanto, em cerca de 5% 

dos pacientes os sintomas se apresentam antes dos 16 anos e em menos de 

1%, antes dos 10 anos2,4. É importante lembrar que 10 a 25% das crianças 

inicialmente diagnosticadas com ADEM têm a EM como diagnóstico final5.  

Os avanços radiológicos observados nas últimas décadas levaram a 

RM a se tornar o principal exame complementar útil para diagnóstico, 

prognóstico e seguimento das DDA6, servindo, também, de base para a 

definição dos critérios diagnósticos das DDA na infância, estabelecidos em 

consenso internacional em 20073 e revisados em 20137. No entanto, mesmo 

com a evolução das técnicas de imagem, o diagnóstico ainda é um desafio, 

principalmente para os pacientes menores de 10 anos, cujo processo de 

mielinização ainda se encontra em desenvolvimento. 

Estudos têm demonstrado características distintas importantes ao 

comparar as lesões desmielinizantes encontradas no encéfalo de crianças com 

EM com aquelas observadas nos adultos com o mesmo diagnóstico8, e 

portanto, é possível que as características das lesões das outras DDA sejam 
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também diferentes entre os pacientes com doença de início pediátrico e de 

início adulto.  

A constituição de uma coorte pediátrica no Instituto Nacional de Saúde 

da Mulher, da Criança e do Adolescente Fernandes Figueira (IFF), da 

Fundação Oswaldo Cruz (FIOCRUZ), para seguimento desses pacientes, 

tornou-se uma realidade à medida em que foi sendo observado um aumento no 

número de crianças com suspeita de DDA, encaminhados para esta instituição, 

seja na fase de surto ou de remissão. 

Então, em 2012, foi implantado um ambulatório específico no IFF, para 

seguimento dos pacientes com DDA na infância, sendo esta a única instituição 

pública no Rio de Janeiro que oferece aconselhamento, tratamento e 

acompanhamento multidisciplinar a tais pacientes. Isso permite uma 

abordagem diagnóstica e terapêutica específica para a faixa etária pediátrica, 

uma vez que as instituições destinadas ao atendimento de adultos não estão 

familiarizadas com as particularidades evolutivas desse tipo de doenças na 

infância, nas quais se impõe a ampliação do diagnóstico diferencial. 

Levando-se em consideração a relativa raridade das DDA na faixa 

etária pediátrica e a necessidade de pronta definição diagnóstica, para 

abordagem terapêutica adequada em tempo hábil, foi proposta a realização 

deste estudo para descrever as características das imagens de RM e dos 

dados clínicos e demográficos da coorte acima citada. Com este objetivo 

busca-se otimizar o diagnóstico e minimizar as morbidades residuais, que 

acabam por surgir pela sucessão dos surtos, comprometendo a qualidade de 

vida desses pacientes na idade adulta. 
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II - OBJETO 

Imagens de Ressonância Magnética nas Doenças Desmielinizantes 

Adquiridas na infância. 

 

III - OBJETIVO GERAL  

Descrever as características das imagens de Ressonância Magnética 

dos pacientes com doenças desmielinizantes (EM, ADEM, NMO, CIS) na 

infância, acompanhados em ambulatório especializado em um centro de 

referência pediátrico. 

 

IV - OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

- Descrever as características clínicas e demográficas dos pacientes 

com doenças desmielinizantes (EM, ADEM, NMO, CIS) na infância, 

acompanhados em ambulatório especializado em um centro de referência 

pediátrico. 

- Descrever as características das imagens de RM desses pacientes 

quanto à localização das lesões desmielinizantes (periventricular, justacortical, 

infratentorial e medular), além de avaliar presença ou ausência de impregnação 

pelo meio de contraste paramagnético (nos casos onde a venóclise foi bem-

sucedida) e o comprometimento dos nervos ópticos.  
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V - JUSTIFICATIVA 

As DDA, por serem neurodegenerativas, podem levar ao surgimento de 

sequelas altamente incapacitantes e irreversíveis durante sua evolução sendo, 

portanto, um grave problema de saúde pública com alto custo para a sociedade 

e para o SUS. Embora as DDA sejam muito raras na faixa etária pediátrica, o 

impacto financeiro e social é muito elevado, pois as medicações liberadas pela 

Agência Nacional de Vigilância Sanitária (ANVISA)9 para uso pediátrico 

(imunomoduladores interferon beta e acetato de glatirâmer), são de alto custo e 

com efeitos adversos ou para-efeitos, ainda pouco conhecidos nessa faixa 

etária.  

Mesmo com os avanços das técnicas de imagem nos últimos anos, o 

diagnóstico das DDA na infância ainda é um grande desafio. A RM 

isoladamente pode não ser conclusiva para diferenciar as DDA entre si (ADEM, 

NMO, EM e CIS) e nem para predizer o início de um novo surto, uma vez que 

existe a possibilidade de disseminação espacial com silêncio clínico. Portanto, 

se faz necessário o seguimento desses pacientes por longo período, com 

acompanhamento radiológico regular, para definição etiológica correta o mais 

precocemente possível.  

O estabelecimento de critério diagnósticos principalmente, os de 

McDonald publicados em 201010, bem como o consenso de especialistas, em 

20137, foi importante para uniformizar a nomenclatura dessas entidades 

nosológicas. No entanto, mesmo utilizando-se adequadamente esses critérios, 

o diagnóstico pode levar vários anos até ser esclarecido. Nesse caso, o 
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paciente pode experimentar longo período de evolução de doença, até que se 

chegue à etiologia precisa com o consequente estabelecimento de sequelas. 

Embora, nos últimos anos tenha havido um aumento no relato de casos 

de DDA na infância, ainda se dispõe de poucos dados na literatura mundial 

sobre coortes pediátricas. Os poucos encontrados, em sua maioria, referem-se 

a coortes multicêntricas nacionais ou mesmo internacionais. Muito raros são os 

relatos de coortes de pacientes com DDA na faixa etária pediátrica que tenham 

sido acompanhados longitudinalmente em um mesmo centro de pesquisa e 

seguido um protocolo único, como é o caso da coorte deste estudo.  

Portanto, devido à dificuldade diagnóstica das DDA na infância, 

principalmente, em pacientes abaixo dos 10 anos de idade e à escassez de 

dados na literatura sobre coortes pediátricas, foi proposta a realização deste 

estudo para descrever as características da RM dos pacientes acompanhados 

em ambulatório especializado na cidade do Rio de Janeiro e assim contribuir 

para o refinamento diagnóstico e um maior conhecimento sobre essas 

doenças. 
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CAPÍTULO 1.1 

I - REFERENCIAL TEÓRICO 

I-a – As Doenças Desmielinizantes 

A EM foi definida pela primeira vez por Charcot em 1868, no trabalho 

Histologie de la sclérose em plaques, e logo após, surgiram os primeiros 

relatos dessa “esclerose em placas” na infância, sendo descritos 13 casos de 

EM com início precoce, em 1883, por Pierre Marie, pupilo de Charcot. No 

entanto, nessa época (final do século 19), muitas doenças desmielinizantes 

herdadas (dismielinizantes), que se manifestam durante a infância, ainda não 

eram conhecidas. Quando estas foram descritas e mais difundidas, a EM, 

como uma doença pediátrica, foi descartada como possibilidade diagnóstica11.  

 Apenas meio século mais tarde, após maior compreensão sobre as 

doenças geneticamente determinadas, conhecidas como leucodistrofias, tais 

como Pelizaeus, Merzbacher e Krabbe, e até doenças metabólicas que levam à 

alteração da mielina profunda, como a Doença de Leigh, reconheceu-se que as 

crianças podiam desenvolver EM11. 

As DDA são doenças com características diversas e que possuem a 

imunomediação como mecanismo básico de lesão. A definição etiológica de 

cada entidade específica é dependente da fisiopatologia, (processo autoimune 

ou mimetismo molecular ou seleção de clones auto reativos envolvidos na 

inflamação), da região anatômica afetada e também, da forma evolutiva que 

apresentam (mono ou polifásica), dentre outros fatores12.  
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A prevalência mundial de EM na idade adulta varia de 5 a 30 casos por 

100 mil pessoas13, porém acredita-se que 2,2 a 4,4% dos pacientes com EM 

tenham sua primeira manifestação antes dos 18 anos, sendo que a 

apresentação da doença antes dos 10 anos ocorre apenas em 17% de todos 

os pacientes com início da doença ainda na infância1. 

A prevalência de EM pediátrica (EMP) varia entre 0,4 a 1,4 casos por 

1000 pessoas, mas há descrições de 0,8 a 248 casos por 1000 no Japão e no 

Canadá respectivamente14. Quanto a ADEM, a incidência é tanto maior quanto 

menor a faixa etária, variando de 0.4/100.000/ano nos menores de 20 anos, e a 

0.8/100.000/ano entre 5 e 9 anos15. 

As apresentações das DDA podem diferir de acordo com a idade do 

paciente e nem todos os quadros são equivalentes em termos de risco 

subsequente para EM. Os dados de um estudo canadense com 219 crianças 

com DDA revelaram que a apresentação mais comum é a neurite óptica (NO) 

(23%), seguido por ADEM (22%) e mielite transversa (MT) (22%)16. Segundo o 

estudo, crianças com ADEM eram mais propensas a ser menores de 10 anos 

de idade, ao passo que as crianças com DDA monofocais (NO, MT e outros) 

em geral, contavam com mais de 10 anos. Isso pode ser explicado pela maior 

exposição das crianças aos antígenos virais nos primeiros anos de vida, seja 

pelo contato direto com os vírus ou pelo maior número de vacinas realizadas 

nesse período, uma vez que o mecanismo básico da lesão da ADEM é o 

mimetismo molecular. 

Inicialmente os critérios diagnósticos para EM eram baseados somente 

em aspectos clínicos, conforme proposto por Shumacher, em 1966. Dessa 

forma, a disseminação no tempo e no espaço das lesões no SNC, deveria ser 
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demonstrada de forma objetiva ao exame neurológico17. Em 1983, Poser18 

publicou uma atualização para estes critérios passando o diagnóstico - 

provável ou definitivo - a ser estabelecido pela associação da clínica aos 

exames laboratoriais.  

Com o advento da RM, esses critérios foram substituídos pelos critérios 

de McDonald, originalmente publicados em 2001, e difundiram o uso da RM no 

diagnóstico precoce de EM e doenças afins19. Revisados em 2005, foram 

acrescidos com o exame de todo o neuroeixo (encéfalo e segmentos 

medulares), permitindo melhor padronização da interpretação dos parâmetros 

de disseminação no tempo e no espaço20, servindo de base para a proposição 

de definições consensuais para a EM pediátrica e doenças relacionadas 

(doenças desmielinizantes), em 2007, pelo comitê internacional3.  

Em 2010, na mais recente revisão dos Critérios de McDonald, 

subsidiados pelos critérios diagnósticos de Swaton-Rovira/Magnimus17 , a RM 

passou a ser considerada a forma mais segura de demonstrar-se a 

disseminação da doença no tempo e no espaço, além de contribuir com 

considerações importantes quanto ao diagnóstico da EM em pacientes 

pediátricos10. Estes critérios foram utilizados pelo comitê internacional, em 

2013, para uma revisão consensual, na tentativa de melhorar a compreensão 

da etiologia, das manifestações clínicas, do curso evolutivo e dos achados de 

neuroimagem das DDA do sistema nervoso central (SNC)7. 
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Critérios diagnósticos segundo o Consenso de 2013 

Síndrome Clínica Isolada (CIS) 

É assim denominado o primeiro episódio de desmielinização, sendo 

caracterizado por um evento clínico, mono ou polifocal no SNC, de causa 

inflamatória ou desmielinizante presumida, sem encefalopatia e que não 

preencha os critérios diagnósticos de imagem de RM para EM. 

Estes sintomas devem durar pelo menos 24h para serem considerados 

CIS e estes pacientes requerem um acompanhamento seriado de avaliações 

clínicas, laboratoriais e de exames de imagem, pela predisposição de 

desenvolverem EM, por exemplo, caso apresentem lesões desmielinizantes na 

substância branca profunda à RM de encéfalo, neste primeiro evento.  

Neurite óptica (NO) 

Clinicamente, a NO pode ocorrer como: prejuízo da acuidade visual, 

diminuição da percepção de cores, movimentação ocular dolorosa e escotoma 

central, além de poder apresentar-se uni ou bilateralmente. A NO pode se 

manifestar como uma síndrome adquirida monofocal desmielinizante (CIS) ou 

de maneira polifocal (EM, ADEM, NMO), mas, também, pode ocorrer no 

contexto de várias outras doenças inflamatórias e infecciosas. A abordagem 

inicial deve incluir uma extensa lista de estudos sorológicos para diagnóstico 

diferencial21,22, além de estudo de neuroimagem por RM. 

Mielite Transversa 

Clinicamente, a MT pode manifestar-se como déficits motores e 

sensitivos de apresentação variada, dependendo da extensão da lesão e 
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consequentemente, do grau de seu acometimento medular. Exemplo: 

monoparesia crural assimétrica e alterações esfincterianas.  

Assim como na NO, o curso evolutivo pode ser monofocal ou polifocal. 

Um estudo prospectivo canadense mostrou que em apenas 10% das crianças 

com EM a MT aguda foi a forma de manifestação inicial da doença16.  

No contexto dos quadros desmielinizantes imunomediados, as lesões 

geralmente são bem mais circunscritas, a maioria localiza-se na parte dorsal ou 

lateral da medula espinhal ou na substância cinzenta central da mesma. No 

caso da NMO, a MT se apresenta como lesões extensas, comprometendo 3 ou 

mais segmentos contínuos da medula espinhal21,22. 

Neuromielite Óptica 

A NMO acomete preferencialmente os nervos ópticos e medula 

espinhal, locais onde existe maior número de canais de água Aquaporina-4, 

alvos de auto-antígenos [Anticorpo Anti-Aquaporina-4 Imunoglobulina G 

(AQP4-IgG)], apontados como biomarcadores da doença23,24.  

Os critérios para NMO em adultos, publicados em 200624 e propostos 

para NMO pediátrica são os mesmos e mudaram minimamente em 20073. A 

revisão do consenso internacional em 20137 definiu que devem ser 

preenchidos os seguintes critérios para o diagnóstico de NMO:  

- Critérios obrigatórios:  

Neurite óptica 

Mielite transversa 

Pelo menos 2 dos 3 critérios de suporte: 

- RM mostrando lesão medular contínua estendendo-se por 3 ou mais 

segmentos vertebrais;  
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- RM de encéfalo não preencher critérios para EM; 

- Anticorpo Anti-Aquaporina-4 Imunoglobulina G (AQP4-IgG) positivo. 

Em 2016, foi publicado o painel internacional dos critérios diagnósticos 

para NMO em adultos25, introduzindo o conceito de doenças do espectro da 

NMO (NMOSD), que consiste na presença concomitante da positividade do 

AQP4-IgG e apenas um dos eventos iniciais da NMO: NO ou mielite transversa 

longitudinalmente extensa (LETM) (≥ 3 segmentos vertebrais). Esse consenso 

também sugere que os mesmos critérios poderiam ser adotados para pacientes 

pediátricos, no entanto, apontam algumas ressalvas: 

- Uma lesão de LETM à RM, associada com mielite aguda pode não 

ser específica para o NMOSD, considerando-se que: aproximadamente 15% 

das crianças com EM podem ter MT durante a fase de surto; MT pode 

acompanhar ADEM monofásico; e AQP4-IgG é raramente detectado em 

crianças com LETM monofásica. 

- Em crianças diagnosticadas com ADEM, que, de acordo com critérios 

do consenso internacional, requer uma apresentação clínica desmielinizante 

polifocal com encefalopatia, a presença de AQP4-IgG favorece o diagnóstico 

de NMOSD. 

- A observação longitudinal do curso clínico para a disseminação no 

tempo e o reteste da pesquisa para AQP4-IgG de algumas crianças, 

especialmente indivíduos AQP4-IgG soronegativos, que apresentam um evento 

similar a ADEM que inclui NO e MT, podem ser necessários para obter um 

diagnóstico confiável25. 
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Encefalomielite Disseminada Aguda  

ADEM é uma entidade heterogênea definida como um primeiro evento 

desmielinizante do SNC, multifocal, com presumida causa inflamatória, 

podendo incluir encefalopatia, condição importante para o diagnóstico. A 

encefalopatia refere-se a uma alteração na consciência (por exemplo: estupor, 

letargia) ou a mudança de comportamento que não pode ser explicada pela 

febre, por doença sistêmica ou sintomas pós-ictais. 

Esta condição é geralmente precipitada por infecção viral ou vacinação, 

possivelmente via mimetismo molecular, afetando predominantemente a faixa 

etária infantil26–28. 

As características clínicas reunidas sob o termo ADEM normalmente, 

seguem um curso monofásico, embora esta confirmação seja retrospectiva e 

requeira observação prolongada. 

Quando ocorrem dois episódios consistentes com ADEM separados 

por tempo ≥ 3 meses, mas não seguido de nenhum outro evento, considera-se 

a hipótese de ADEM multifásico. Este segundo evento de ADEM pode 

apresentar novas características (sinais, sintomas e imagem de RM) ou ser 

uma reagudização de achados anteriores.  

Doença recidivante, seguindo ADEM, que ocorre após o segundo 

evento com encefalopatia não é consistente com ADEM multifásico, mas 

bastante indicativo de uma doença crônica, mais frequentemente, levando ao 

diagnóstico de EM ou NMO7. 

A RM de crânio é anormal na fase aguda (3 meses) e tipicamente 

apresenta: 
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- Lesões difusas, mal delimitadas, grandes (>1-2 cm) envolvendo 

predominantemente a substância branca cerebral; 

- Lesões hipointensas em T1 na substância branca, raras. 

- Lesões na substância cinzenta profunda (p.ex.: tálamo e núcleos da 

base) podem estar presentes. 

Esclerose Múltipla Pediátrica 

Atualmente, o diagnóstico da Esclerose Múltipla Pediátrica (EMP) é 

baseado nos critérios propostos por Krupp et at7, 2013, onde é necessário 

preencher pelo menos 1 dos critérios abaixo: 

- Dois ou mais eventos clínicos do SNC de causa presumidamente 

inflamatória, sem encefalopatia (não ADEM), separados por mais de 30 dias e 

envolvendo mais de uma área do SNC; 

- Um episódio típico de EMP sem encefalopatia, associado à imagem 

de RM consistente com os critérios de McDonald 2010 para disseminação no 

espaço, e RM de seguimento mostrando pelo menos uma nova lesão, realçada 

ou não pelo meio de contraste, consistente com os critérios de disseminação 

no tempo para EM. 

- Um surto de ADEM seguido por evento clínico, sem encefalopatia, 

após três meses ou mais do aparecimento dos sintomas iniciais, associado a 

novas lesões na RM que preencham os critérios de McDonald 2010 de 

disseminação no espaço;  

- Um primeiro, único, evento agudo que não reúne critérios para ADEM 

e cujos achados na RM sejam consistentes com os critérios de McDonald 2010 

de disseminação no tempo e no espaço (aplicável apenas para crianças acima 

de 12 anos). 
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A EMP segue um curso recorrente-remitente. As crianças apresentam 

uma taxa de recaída muito maior no curso precoce da doença, porém a 

recuperação é geralmente excelente e o padrão de lesão quase sempre ocorre 

em número menor, porém de maior volume21,22. 

O fluxograma abaixo (Figura 1) ajuda a compreender a dificuldade do 

diagnóstico das doenças desmielinizantes e principalmente, da definição 

etiológica, que pode levar vários anos até ser concluída. 

 
Figura 1. Fluxograma evolutivo das DDA na infância, baseado nos critérios diagnósticos de 2013 
(Reproduzido de Sudhakar SV, et al.1). 
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I.b – A Ressonância Magnética 

A RM é o principal exame complementar para a investigação das DDA. 

No entanto, devido às particularidades do desenvolvimento da mielina, há 

diferença entre os adultos e os pacientes pediátricos quanto às melhores 

aquisições de imagem. O processo de mielinização do SNC, principalmente 

nos pacientes menores de 10 anos, apresenta uma relação inversa ao tempo 

de relaxamento de T1 e T2, ou seja, quanto mais mielinizado, menor será o 

tempo de relaxamento de T1 e T229. 

O tempo de relaxamento relaciona-se com a composição das 

estruturas cerebrais: encontra-se aumentado na presença de água livre e 

encurtado quando há ligação das moléculas de água a outras macromoléculas. 

A substância branca não mielinizada, ou seja, com maior presença de água 

livre, apresenta tempo de relaxamento longo em T1 e T2, o que é traduzido por 

uma imagem, em relação à substância cinzenta, hipointensa nas sequências 

ponderadas em T2. 

Com o processo de mielinização e a maior presença de 

macromoléculas como o colesterol e o cerebrosídeo, há encurtamento dos 

tempos de relaxamento T1 e T2, com consequente hipersinal nas sequências 

ponderadas em T1 e hipossinal nas sequências ponderadas em T2. 

Caracteristicamente, durante a mielinização normal (figura 2), as alterações de 

sinal, secundárias ao acúmulo de mielina, são mais precoces nas sequências 

ponderadas em T1, isto é, o hipersinal em T1 antecede o hipossinal em T2 em 

cerca de três a 12 meses29. 
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Figura 2. Imagens normais em T2 (A-D) e T1 (E-H), em neonatos a termo (A,E) e nas idades de 5 meses (B,F),  
1 ano (C,G) e 5 anos (D,H). O depósito de mielina é representado pelo baixo sinal em T2 e pelo alto sinal em 
T1. Notar que a mielinização aparece mais a avançada em T1 em relação a T2. (Reproduzido de Schiffmann 
R et al.29) 

 

A substância branca parcialmente mielinizada pode mostrar hipersinal 

em T1 concomitante à manutenção do hipersinal em T229. Acredita-se que o 

hipersinal em T1 esteja relacionado à formação e ao depósito de mielina na 

substância branca, enquanto o hipossinal em T2 se deva à maturação da 

mielina, ocorrendo apenas com a mielinização avançada e completa29. 

Portanto, a sequência T1 é a ideal para avaliar a mielinização durante os 

primeiros seis a oito meses de vida, ao passo que a sequência T2 deve ser 

utilizada dos seis meses até os 18 meses para essa finalidade30. A alteração na 

mielinização da substância branca, por desenvolvimento anormal ou por 

destruição da mielina, leva ao aumento do tempo de relaxamento T1 e T2 com 

consequente hipossinal nas sequências ponderadas em T1 e hipersinal nas 

sequências ponderadas em T231. 



29 
 

 

Portanto, o diagnóstico torna-se ainda mais difícil quanto menor for a 

idade da criança, porque há quebra de uma mielina ainda não totalmente 

formada. Nessas crianças muito jovens, como a mielinização primária ainda 

não está completa, as imagens ponderadas em T2 e FLAIR não são as ideais 

para a avaliação da presença de lesões inflamatórias desmielinizantes, pois a 

imagem ponderada em T2, da mielinização primária em curso, pode mimetizar 

a aparência de uma lesão de um primeiro surto de EM ou de ADEM, na qual as 

lesões são volumosas e mal definidas32. Também em crianças abaixo de 10 

anos de idade, a RM na fase inicial da EM, em sua apresentação tumefativa, 

pode sugerir leucodistrofia na presença de amplo envolvimento bilateral da 

substância branca33. 

No processo de investigação diagnóstica a RM deve ser realizada 

utilizando-se as sequências convencionais - incluindo T1 pré e pós contraste, 

T2 e FLAIR - em vários planos, que além do diagnóstico e do 

acompanhamento da fase inflamatória da doença, também permitem estimar a 

ocorrência de atrofia do encéfalo no seguimento da EM17. Sequências 

específicas permitem a avaliação do dano parenquimatoso difuso (técnicas 

quantitativas e qualitativas de transferência de magnetização e espectroscopia) 

e a estimativa do dano axonal (difusão tensorial)17. Também é recomendada a 

realização de RM do nervo óptico, quando há sintomas visuais, e da medula 

espinhal para investigação de mielite, quando sugerida pelo exame clínico 

neurológico, podendo ser importante também, para o diagnóstico diferencial 

entre EM e NMO. 

O realce das lesões desmielinizantes pelo gadolínio traduz a passagem 

do contraste através da barreira hematoencefálica comprometida, sendo o 
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marcador radiológico mais confiável de atividade inflamatória desmielinizante in 

vivo. Além do mais, a presença de lesões com e sem realce pelo meio de 

contraste paramagnético indica a existência de doença em diferentes fases 

(disseminação no tempo) contribuindo ainda mais para o diagnóstico de EM.  

A RM ajuda não somente na confirmação das lesões suspeitas, mas, 

também, na identificação de lesões clinicamente silenciosas. Em 2005, Rocca 

et al34, analisando imagens da medula espinhal, observou que essas lesões 

silenciosas estão presentes em 30-40% dos pacientes adultos com EM, já no 

momento do primeiro evento desmielinizante, o que associado à presença de 

lesões no encéfalo pode determinar a evidência de disseminação da doença no 

espaço. Vale ressaltar que as sequências ponderadas em T1 com supressão 

de gordura após a administração do gadolínio, são mais sensíveis para 

detectar o acometimento do nervo óptico22. 

Diante das dificuldades diagnósticas das doenças desmielinizantes, 

Verhey et al32, em 2013, sugeriu um protocolo padrão de RM de neuroeixo em 

pediatria, objetivando proporcionar uma maior padronização na aquisição das 

imagens. Isso, além de permitir a comparação de exames seriados, facilitaria a 

descrição das lesões típicas de EM nesta faixa etária.  

Apesar da ressonância magnética não utilizar radiação ionizante para a 

obtenção das imagens, deve-se ter sempre em mente que o estudo do 

neuroeixo (encéfalo e medula espinhal) por RM é um exame de longa duração 

e de alto custo. A imobilidade durante a aquisição do exame de RM é 

fundamental para a obtenção de imagens com padrão de qualidade suficiente 

para análise. Além disso, levando-se em consideração que estamos avaliando 

pacientes pediátricos, muitas vezes a sedação se torna necessária, sobretudo 
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em crianças muito pequenas ou naquelas que não conseguem permanecer 

imóveis por muito tempo ou que sejam claustrofóbicas. Logo, para abreviar o 

tempo de permanência dos pacientes pediátricos dentro do aparelho de RM, 

especialmente se estiverem sob sedação, é fundamental saber escolher 

qual(is) segmento(s) (encéfalo / medula espinhal / vias ópticas) deva(m) ser 

realmente avaliado(s). O direcionamento para esta escolha deve se basear na 

clínica e histórico do paciente 

A RM é, portanto, importante para o diagnóstico das doenças 

desmielinizantes, tendo papel definido no monitoramento da atividade da 

doença, da sua progressão ou da sua recuperação em diferentes estágios, 

permitindo avaliar a extensão/localização das lesões, ou impregnação pelo 

meio de contraste. No entanto, ainda hoje, o reconhecimento precoce de um 

evento ou surto de desmielinização permanece um grande desafio, mesmo 

com os novos protocolos de imagem e a utilização de outros exames 

complementares. 

I.c – Outros exames, diagnóstico diferencial e 

tratamento das DDA 

Outros exames complementares também são úteis para auxiliar no 

direcionamento da etiologia diagnóstica como por exemplo, a pesquisa de 

Bandas Oligoclonais (BOC) no liquor, que devido à sua grande sensibilidade 

tornou-se um marcador do processo inflamatório no SNC, sendo utilizado como 

essencial ao diagnóstico, mas não patognomônico de EM35,36.  

A presença de AQP4-IgG, seja no líquor ou no sangue, contribui para a 

confirmação diagnóstica de NMO, devido à sua elevada especificidade para 
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essa doença23. Outros exames como os potenciais evocados (visuais, auditivos 

e somatossensitivos), bem como a tomografia de coerência ocular (TCO) são 

também importantes para a avaliação do acometimento do SNC, e devem ser 

utilizados tanto para o diagnóstico, quanto para o acompanhamento desses 

pacientes. 

Com a proposta de criar uma abordagem objetiva para quantificar o 

nível de funcionalidade do paciente com EM, John Kurtzke37, em 1955, 

desenvolveu a Escala Expandida do Estado de Incapacidade (EDSS) 

(Apêndice 1), para ser usada pelos profissionais de saúde com o objetivo de 

medir o status de incapacidade de pessoas com EM  

Através da EDSS, o paciente recebe pontuações para os oito sistemas 

funcionais afetados pela EM: sistema piramidal, cerebelar, tronco cerebral, 

somatossensitivo, além das funções vesicais, intestinais e mentais. Em 

seguida, por meio de uma combinação de critérios, é gerado um escore total 

que varia de 0 a 10. Os primeiros níveis de 1,0 a 4,5 referem-se a pessoas com 

alta capacidade de deambulação e os níveis subsequentes 5,0 a 9,5 referem-

se à perda da marcha. O escore 10 refere-se ao óbito pela doença.  

Em um estudo longitudinal com pacientes de 10 a 50 anos, com quadro 

inicial de CIS, Brex38, em 2002, utilizando RM e EDSS, com seguimento médio 

de 14,1 anos, mostrou que o volume inicial, bem como o aumento do tamanho 

da lesão desmielinizante durante a evolução da doença, têm influência 

importante no aparecimento de incapacidade a longo prazo, uma vez que a 

inflamação aguda está associada a lesão axonal, incluindo transecção e 

diminuição da reserva axonal. 
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O estudo das DDA na infância também requer a exclusão de outros 

diagnósticos diferenciais (doença vascular, inflamatória, metabólica, nutricional, 

infecção do SNC e malignidade) que, de certa forma, encontram-se 

intimamente relacionados ao diagnóstico etiológico da quebra da bainha de 

mielina do axônio no SNC, situação na qual os exames de imagem podem ser 

muito úteis. 

Uma vez diagnosticado, o paciente em surto recebe tratamento 

imunoterápico e quando em remissão, aqueles com diagnóstico de EM são 

tratados com imunomoduladores e aqueles com NMO recebem 

imunossupressores na tentativa de evitar novos surtos. Os imunomoduladores 

aprovados pela ANVISA para faixa etária pediátrica são o Interferon beta e o 

Acetato de glatirâmer39.  No entanto, nem todos os pacientes respondem bem à 

terapia e apesar das pesquisas, ainda não existe uma forma de predizer novos 

surtos.  

Mesmo com os avanços das técnicas de imagem nos últimos anos, o 

diagnóstico das DDA na infância ainda é um grande desafio. A RM 

isoladamente, pode não ser conclusiva para diferenciar as DDA entre si 

(ADEM, NMO, EM e CIS) e nem para predizer o início de um novo surto, uma 

vez que existe a possibilidade de disseminação espacial com silêncio clínico. 

Portanto, o seguimento clínico evolutivo desses pacientes por longo período, 

bem como os estudos radiológicos seriados, são de fundamental importância 

para a definição etiológica correta e o mais precocemente possível.  

Por outro lado, a definição de critérios diagnósticos, principalmente, os 

de Mc Donald estabelecidos em 2010, bem como o consenso de especialistas, 

em 2013, foram marcos importantes para uniformizar a nomenclatura dessas 
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entidades nosológicas. No entanto, mesmo utilizando-se adequadamente 

esses critérios, o diagnóstico pode levar vários anos até ser estabelecido, e 

nesse caso, o paciente pode experimentar longo período de evolução de 

doença até que se chegue à etiologia precisa com consequente 

desenvolvimento de sequelas. 

Portanto, é imprescindível uma boa avaliação clínica, com 

acompanhamento longitudinal desses pacientes, associada a exames de 

neuroimagem e laboratoriais, repetidos regularmente de acordo com a 

indicação clínica, para se tentar a identificação, o mais precocemente possível, 

do subtipo da DDA, orientar o tratamento adequado e, consequentemente, 

intervir positivamente no prognóstico desses pacientes tão jovens. 
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CAPÍTULO 1.2 

I - METODOLOGIA 

I.a - Desenho do estudo 

Estudo descritivo e retrospectivo de uma coorte de pacientes 

pediátricos diagnosticados com DDA até 18 anos incompletos, acompanhados 

no ambulatório de DDA, pertencente ao serviço de Neurologia Infantil do IFF. A 

população do estudo foi composta por pacientes que tenham sido submetidos a 

exame de RM e assinado o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 

(TCLE) (Apêndice 2) e o Termo de Assentimento (TA) (Apêndice 3). O estudo 

foi realizado num período de dois anos (abril de 2015 a março de 2017) e os 

diagnósticos dos subtipos de desmielinização foram estabelecidos em 

concordância com a definição proposta pelo International MS Study Group, 

20073 e revisado em 20137. 

I.b - Critérios de inclusão  

Imagens de RM realizadas em aparelhos de 1.5 Tesla ou 3 Tesla, de 

pacientes com diagnóstico de DDA – segundo as definições do consenso 

internacional3,7 - em qualquer fase da doença (surto e/ou remissão), 

acompanhados no ambulatório de Neurologia Infantil específico para 

tratamento das DDA do IFF.  

Foram incluídas para a revisão tanto as imagens já existentes, quanto 

as realizadas durante o período do estudo. 
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I.c - Critérios de exclusão 

Imagens de má qualidade que prejudicavam a avaliação (artefatos de 

movimento, defeitos de digitalização ou exame realizado em aparelho com 

campo magnético inferior a 1,5 Tesla ou em magneto aberto).  

I.d - Materiais, Procedimentos e Técnicas 

- Dados demográficos, clínicos e laboratoriais.  

Foi realizada a revisão dos prontuários para descrição dos dados 

demográficos, clínicos e de exames laboratoriais dos pacientes com doenças 

desmielinizantes e preenchida uma ficha de coleta previamente definida para o 

estudo (Apêndice 4), incluindo: 

- Variáveis demográficas analisadas: sexo, idade, idade do primeiro 

surto, idade no diagnóstico, tempo de evolução de doença e número total de 

surtos. 

- A avaliação do acometimento neurológico (sensitivo, motor e 

cognitivo) foi realizada por meio da descrição das funções neurológicas 

acometidas em cada surto, de acordo com o EDSS37 (Apêndice 1).  

- Outros exames realizados (BOC e AQP4-IgG) também foram 

referenciados. 

- Descreveu-se o estágio de tratamento para cada paciente, como: com 

medicação: Interferon, Acetato de Glatiramer, Azatioprina, Micofenolato de 

Mofetila, Droga Antiepiléptica (DAE), ou sem medicação. 
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Os dados que não estavam preenchidos na sua totalidade foram 

complementados em consulta subsequente. 

- Imagem de Ressonância Magnética 

Os exames de RM foram realizados de acordo com a indicação clínica 

de cada paciente, respeitando-se as limitações do SUS, quando os pacientes 

não possuíam planos ou seguros saúde.  

Preconizou-se a realização da RM na fase aguda (surto), sendo 

repetida após três meses do término da imunoterapia. Caso não houvesse 

recidiva, pacientes em uso de imunomodulação seriam submetidos a controle 

de imagem de RM de 6 em 6 meses no primeiro ano, e anualmente a seguir. 

Pacientes sem indicação de imunomodulação repetiriam a RM anualmente. 

Priorizou-se realizar os exames de RM no Instituto D´Or de Pesquisa e 

Ensino (IDOR – Botafogo, Rio de Janeiro) por se tratar de aparelho de RM de 

magneto fechado com maior campo magnético (Achieva de 3 Tesla - Philips 

Medical Systems, The Netherlands). Este tipo de equipamento permitiu adquirir 

imagens de melhor qualidade e com maior grau de conspicuidade para 

detecção das lesões, sendo que apenas os pacientes sem necessidade de 

sedação puderam realizar os exames no IDOR.  

Aqueles que demandaram sedação para a realização da RM foram 

encaminhados para a rede pública, via Sistema Nacional de Regulação 

(SISREG), ou caso possuíssem cobertura assistencial de plano ou seguro 

saúde tiveram seus exames realizados em clínica particular. Os exames de RM 

sob sedação, foram realizados pela rede pública, em centros de imagem do 

Estado do Rio de Janeiro, a saber: Rio Imagem – Centro Estadual de 
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Diagnóstico por Imagem (CEDI) – Central, Rio de Janeiro. Aparelho de RM de 

1.5 Tesla (GE Modelo HDXT); e Hospital Estadual Adão Pereira Nunes 

(HEAPN) – Duque de Caxias, Rio de Janeiro. Aparelho de RM de 1.5 Tesla 

(Siemens Avanto Syngo MR B15). 

Os exames de RM foram avaliados por observador com conhecimento 

específico em neurorradiologia pediátrica, cego aos dados clínicos, utilizando 

uma ficha de coleta de dados radiológicos pré-definida (Apêndice 5).  

Foi realizada a descrição das características radiológicas das lesões 

desmielinizantes do SNC utilizando-se os critérios de McDonald 201010 e as 

definições dos consensos internacionais3,7 quanto:  

(a) À localização: supratentorial (periventricular ou justacortical); 

infratentorial e corpo caloso; medula espinhal (cervical, torácica e lombar) com 

relato da extensão longitudinal das lesões, focal (até 2 corpos vertebrais) ou 

extensa (≥3 corpos vertebrais; e nervos ópticos. 

(b) À impregnação pelo meio de contraste paramagnético 

(Gadolíneo): presente ou ausente. 

(c) Ao acometimento dos nervos ópticos: aumento ou perda de 

volume, hipersinal e captação pelo meio de contraste. 

Para as crianças com mais de um exame de RM que obedeciam aos 

critérios de elegibilidade do estudo, foi realizada a comparação entre os 

mesmos com o intuito de verificar se havia sinais de disseminação das lesões 

no tempo e no espaço, ou se houve resolução ou diminuição das lesões 

desmielinizantes.  

Após a revisão de todos os exames, foi realizada a seleção de três 

exames de cada paciente obedecendo aos seguintes critérios:  
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a) a primeira RM;  

b) um exame evolutivo mais representativo para o quadro; e  

c) a última imagem de cada paciente.  

Essas imagens selecionadas foram utilizadas para a construção de 

uma grande tabela com o resumo dos dados de cada paciente (Apêndice 6) 

I.e - Análise estatística 

Foi feita análise descritiva das variáveis contínuas por meio de médias 

e desvio padrão; frequências foram calculadas para variáveis categóricas.  

 

I.f - Aspectos éticos 

Este trabalho é parte de um estudo mais abrangente: “Estudos de 

Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e Abordagem Terapêutica nas 

Doenças Desmielinizantes na Infância: Estudo de Coorte”, cujos termos de 

consentimento livre e esclarecido (TCLE) (Apêndice 2) e de assentimento (TA) 

(Apêndice 3) prevêem a utilização dos exames de imagem para pesquisa. O 

protocolo deste estudo maior foi submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa do 

IFF-Fiocruz sob número CAAE: 02636812.0.0000.5269, em consonância com a 

Resolução 196/96, versão 2012, do Conselho Nacional de Saúde, e encontra-

se registrado na Plataforma Brasil. (Anexo 1) 
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I.g - Recursos 

A demanda de pacientes foi assegurada pelas características do IFF 

que dispõe de Centro de Referência de Doenças Raras/DDA na Infância. Os 

custos dos exames de Ressonância Magnética e do meio de contraste venoso 

paramagnético (Gadolíneo) realizados no Instituto D´Or de Pesquisa e Ensino 

(IDOR) foram assumidos por este Instituto, sem repasse de custos para os 

pacientes ou seus familiares. Todas as imagens dos exames de RM (realizados 

no IDOR ou na rede pública do Estado do Rio de Janeiro) foram revisadas por 

um neurorradiologista do Instituto D’Or de Pesquisa e Ensino. Os dados 

referentes às características clínicas e exames laboratoriais dos pacientes 

foram obtidos por meio dos prontuários desses pacientes.  
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CAPÍTULO 2 – ARTIGO 

Descrição da Ressonância Magnética nas Doenças Desmielinizantes de 

coorte pediátrica acompanhada em ambulatório especializado 

 

I - Introdução 

As Doenças Desmielinizantes Adquiridas (DDA) representam afecções 

imunologicamente mediadas, inflamatórias e neurodegenerativas do Sistema 

Nervoso Central (SNC), sendo caracterizadas pela quebra da bainha de mielina 

e dano axonal, secundários ao processo de neuroinflamação.  

As principais DDA são a Esclerose Múltipla (EM), a Encefalomielite 

Disseminada Aguda (ADEM), a Neuromielite Óptica (NMO) e a Síndrome 

Clínica Isolada (CIS). Todas estas podem, no início da doença, apresentar 

características clínicas e radiológicas semelhantes, o que torna a diferenciação 

dessas entidades específicas muito desafiadora ou mesmo impossível num 

primeiro episódio de desmielinização1. 

A prevalência mundial de EM na idade adulta varia de 5 a 30 casos por 

100 mil pessoas2 no entanto, em cerca de 5% dos pacientes, os sintomas se 

apresentam antes dos 16 anos e em menos de 1%, antes dos 10 anos3,4. 

As DDA eram, até há pouco tempo, sub diagnosticadas na faixa etária 

pediátrica, embora vários estudos retrospectivos publicados entre 1968 e 1990 
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já revelassem que alguns adultos com EM apresentavam sintomas 

neurológicos desde a adolescência3.  

Com o advento da ressonância magnética (RM) este se tornou o 

principal exame complementar para diagnóstico, prognóstico e seguimento das 

DDA5 servindo, também, de base para a definição dos critérios diagnósticos 

das DDA na infância, estabelecidos em consenso internacional em 20076 e 

revisados em 20137. O maior acesso à RM, associado ao refinamento das 

técnicas de neuroimagem e ao maior conhecimento sobre esse espectro de 

doenças, levou a um aumento do número de casos relatados. Ainda assim, 

continua se tratando de um grupo de doenças raras em pediatria. 

Em 2012, foi implantado um ambulatório específico no Instituto 

Nacional de Saúde da Mulher, da Criança e do Adolescente Fernandes 

Figueira (IFF), para seguimento dos pacientes com DDA na infância. Trata-se 

da única instituição pública no Rio de Janeiro que oferece aconselhamento, 

tratamento e acompanhamento multidisciplinar a tais pacientes, o que permitiu 

uma abordagem diagnóstica e terapêutica específica para a faixa etária 

pediátrica. 

Devido a essa dificuldade diagnóstica das DDA na infância, 

principalmente em pacientes abaixo dos 10 anos de idade, e à escassez de 

dados na literatura sobre coortes pediátricas, foi proposta a realização deste 

estudo para descrever as características da RM dos pacientes com DDA na 

infância, acompanhados em ambulatório especializado na cidade do Rio de 

Janeiro e assim contribuir para o refinamento diagnóstico e um maior 

conhecimento sobre essas doenças. 
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II - Métodos 

II.a - Desenho do estudo 

Estudo descritivo e retrospectivo de uma coorte de pacientes 

pediátricos diagnosticados com DDA até 18 anos incompletos e que tenham 

realizado exame de RM, acompanhados no ambulatório de DDA, pertencente 

ao serviço de Neurologia Infantil do IFF. O estudo foi realizado num período de 

2 anos (abril de 2015 a março de 2017) e os diagnósticos dos subtipos de 

desmielinização foram estabelecidos em concordância com a definição 

proposta pelo International MS Study Group, 20076, revisado em 20137. 

II.B - Critérios de inclusão  

Imagens de RM de pacientes com diagnóstico de DDA realizadas em 

aparelhos de 1.5 Tesla ou 3 Tesla, sendo incluídas tanto as imagens já 

existentes, quanto as realizadas durante o período do estudo. 

II.c - Critérios de exclusão 

Imagens de má qualidade que prejudicavam a avaliação (artefatos de 

movimento, defeitos de digitalização ou exame realizado em aparelho com 

campo magnético inferior a 1,5 Tesla ou em magneto aberto).  

II.d - Protocolo do estudo 

Foram revisados os prontuários de todos os pacientes com diagnóstico 

de DDA e preenchida uma ficha de coleta que foi previamente definida para o 

estudo (Apêndice 4) incluindo: sexo, idade do primeiro surto desmielinizante, 

função neurológica acometida em cada surto (de acordo com a Escala de 

Incapacidade para Esclerose Múltipla – EDSS) (Apêndice 1), tempo de 
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evolução da doença e número de surtos clínicos. Foram também registrados os 

exames laboratoriais realizados: Banda Oligoclonal (BOC) e Anticorpo Anti-

Aquaporina-4 imunoglobulina G (AQP4-IgG)] e o tratamento medicamentoso 

atual de cada paciente. 

Os exames de RM foram avaliados por observador com conhecimento 

específico em neurorradiologia pediátrica, cego aos dados clínicos, utilizando 

uma ficha de coleta de dados radiológicos pré-definida (Apêndice 5). Após a 

revisão de todos os exames, foi realizada a seleção de três exames de cada 

paciente obedecendo aos seguintes critérios: a) a primeira RM da criança; b) 

um exame evolutivo mais representativo para o quadro; e c) a última imagem 

do paciente.  

Foi realizada a descrição das características radiológicas das lesões 

desmielinizantes do SNC utilizando-se os critérios de McDonald de 20108, e as 

definições do International Pediatric MS Study Group 20076, revisado em 20137 

quanto:  

-À localização: periventricular, justacortical, infratentorial e corpo 

caloso; medula espinhal (cervical, torácica e lombar) com descrição da 

extensão longitudinal das lesões, se focal (até 2 corpos vertebrais) ou extensa 

(≥3 corpos vertebrais); e acometimento dos nervos ópticos (hipersinal, aumento 

ou perda de volume); 

-À presença ou ausência de impregnação pelo meio de contraste 

paramagnético. 

Para as crianças com mais de um exame de RM, foi realizada a 

comparação entre os mesmos com o intuito de verificar se havia sinais de 
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disseminação das lesões no tempo e no espaço ou se houve resolução de 

lesões. 

Esses exames foram realizados de acordo com a indicação clínica de 

cada paciente, respeitando-se as limitações do Sistema Único de Saúde (SUS), 

quando os pacientes não possuíam planos ou seguros saúde.  

Preconizou-se a realização da RM na fase aguda (surto), sendo 

repetida após três meses do término da imunoterapia. Caso não houvesse 

recidiva, pacientes em uso de imunomodulação receberiam seguimento com 

neuroimagem de 6 em 6 meses no primeiro ano, e anualmente a seguir. 

Pacientes sem indicação de imunomodulação repetiriam a RM de neuroeixo 

anualmente. 

II.e - Análise estatística 

Foi feita análise descritiva das variáveis contínuas, por meio de médias 

e desvio padrão; frequências foram calculadas para variáveis categóricas.  

II. f - Aspectos éticos 

Este trabalho é parte de um estudo mais abrangente: “Estudos de 

Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e Abordagem Terapêutica nas 

Doenças Desmielinizantes na Infância: Estudo de Coorte”, cujo protocolo foi 

submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa do IFF-Fiocruz sob número CAAE: 

02636812.0.0000.5269 em consonância com a Resolução 196/96 versão 2012, 

do Conselho Nacional de Saúde e registrado na Plataforma Brasil (Anexo 1). 



52 
 

 

III - Resultados 

Foram incluídos no estudo 23 pacientes, dos quais 12 eram do sexo 

feminino (55%) (Tabela 1). O número de cada paciente na tabela refere-se à 

ordem de entrada no ambulatório de doenças desmielinizantes, sendo o 

número 1 (um) o primeiro paciente a iniciar o acompanhamento e o número 27, 

o último. Os pacientes 8, 10, 21 e 24, não preencheram os critérios de inclusão 

para este estudo. 

A idade média dos pacientes no primeiro surto (início da doença) foi de 

7,7 anos (± 3,9 anos), sendo que 16 crianças (70%) tinham menos de 10 anos 

de idade quando apresentaram os seus primeiros sintomas de desmielinização. 

As manifestações clínicas predominantes no primeiro surto, de acordo 

com a função neurológica acometida (EDSS), foram: sintomas piramidais em 

12 pacientes (52%), seguida de sintomas referentes ao acometimento do 

tronco cerebral em 7 (30%), sintomas mentais (encefalopatia) em 6 (26%) e 

sintomas cerebelares em 5 (22%) pacientes.  

O diagnóstico mais comum entre os pacientes incluídos no estudo foi 

CIS com 8 pacientes (35%), seguida de EM com 7 (30%) e NMO e ADEM, com 

4 pacientes cada (17%).  

Considerando-se todo o grupo de pacientes, o tempo médio do 

primeiro surto até o diagnóstico, foi de 1,3 anos. Nos pacientes com EM esse 

tempo foi em média de 1 ano para os menores de 10 anos e de 0,7 ano para os 

maiores de 10 anos. Já o tempo de evolução de doença, ou seja, do primeiro 

surto até o fim do estudo, foi em média de 3,9 anos (±2,5 anos). 

A pesquisa de BOC mostrou-se positiva em 5 pacientes com EM 

(71,4%) e negativa em um (14,3%), não tendo sido realizada no 7º paciente 
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com EM. Já nos pacientes com CIS, a pesquisa de BOC foi negativa em 4 

pacientes (50%), positiva para 3 (37,5%) e um deles não realizou este exame.  

Em apenas um paciente com NMO (25%) a AQP4-IgG teve resultado 

positivo. 
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Tabela 1 - Dados clínicos e laboratoriais dos pacientes com doenças desmielinizantes 
Paciente Idade no 1º 

surto 

(em anos) 

Sexo Funções neurológicas acometidas 

Apresentação clínica 

1º surto                                       2º surto                                3º surto 

Diagnóstico final / 

BOC / AQP4 

Idade no diagnóstico (em 

anos) 

Tempo total de 

doença 

(em anos) 

Medicação em uso 

1 4 F Piramidais, mentais e visuais. Piramidais, tronco cerebral e 

visuais. 

Tronco cerebral ADEM (BOC não realizada) 6 8,0 Micofenolato de Mofetila 

2 4 F Piramidais e vesicais Piramidais e 

Cerebelares. 

Piramidais e 

Cerebelares 

NMO (AQP4-IgG -) 11 7,8 Glatiramer 

3 1 F Cerebelares Cerebelares e piramidais Piramidais EM (BOC +) 2 6,8 Interferon 

4 4 M Piramidais e mentais.   ADEM (BOC não realizada) 4 5,8 DAE 

5 5 M Tronco cerebral Piramidais, cerebelares e tronco 

cerebral. 

 EM (BOC +) 6 5,2 Interferonβ 1A 44μg 

6 13 M Tronco cerebral e visuais. Piramidais e cerebelares   Piramidais, cerebelares e 

visuais 

EM (BOC +) 14 5,8 Interferonβ 1A 44μg 

7 13 F Tronco cerebral e visuais Piramidais e cerebelares  EM (BOC -) 14 4,8 Interferonβ 1A 44μg 

8* --- --- --- --- --- --- --- --- --- 

9 1 F Tronco cerebral e visuais Piramidais, cerebelares e visuais Piramidais NMO (AQP4-IgG +) 3 5,8 Azatioprina + Micofenolato de 

Mofetila 

10* --- --- --- --- --- --- --- --- --- 

11 7 M Piramidais, mentais e vesicais   ADEM (BOC não realizada) 9 4,1 DAE 

12 8 M Visuais   CIS (BOC + / AQP4-IgG -) 8 3,4 Sem medicação 

13 11 M Cerebelares, tronco cerebral e 

intestinais. 

Piramidais  EM (BOC não realizada) 12 2,9 Interferonβ 1A 44μg 

14 7 M Piramidais, cerebelares e 

tronco cerebral 

  CIS (BOC -) 7 2,4 Sem medicação 

15 11 F Piramidais, sensitivas, vesicais 

e visuais 

  NMO (AQP4-IgG -) 11 2,3 Glatiramer 

16 7 F Mentais   ADEM (AQP4-IgG -) 7 2,3 DAE 

17 5 F Piramidais, cerebelares e 

mentais 

  CIS (BOC + / AQP4-IgG -) 12 8,3 Sem medicação 

18 9 F Piramidais   EM (BOC +) 11 2,3 Interferon β 1A 44μg 

19 12 F Piramidais, sensitivas, vesicais 

e mentais 

  CIS (AQP4-IgG -) 13 1,8 Sem medicação 

20 9 M Piramidais e vesicais   CIS (BOC -) 9 1,2 Sem medicação 

21* --- --- --- --- --- --- --- --- --- 

22 6 M Cerebelares e tronco cerebral   CIS (BOC +) 7 1,9 Sem medicação 

23 14 F Sensitivas   EM (BOC+) 14 0,7 Interferon β 1A 44μg 

24* --- --- --- --- --- --- --- --- --- 

25 4 M Piramidais   CIS (BOC - / AQP4-IgG -) 5 0,3 Sem medicação 

26 5 F Piramidais, mentais e Visuais Visuais  CIS (BOC - / AQP4-IgG -) 10 5,6 DAE 

27 11 F Piramidais, sensitivas, vesicais, 

intestinais e visuais 

  NMO (BOC - / AQP4-IgG -) 11 0,3 Azatioprina 

 
 

*Não preencheu os critérios de inclusão do estudo  
Abreviações: ADEM, Encefalomielite Disseminada Agud; NMO, Neuromielite Óptica; EM, Esclerose Múltipla; CIS, Síndrome Clínica Isolada;  BOC, Banda Oligoclonal, AQP4-IgG, 
Anticorpo Anti-Antiquaporina-4; DAE,  Droga Antiepiléptica.
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Quanto ao tratamento, os pacientes com diagnóstico de EM estavam 

em uso de Interferon β 1A, dois pacientes com NMO usavam Glatiramer e 

dois Azatioprina, estando um destes também em uso de Micofenolato de 

Mofetila. Ainda, três pacientes com ADEM e um paciente com CIS necessitam 

do uso de Drogas Anti-Epilépticas (DAE). Os demais 7 pacientes com CIS 

mantém somente acompanhamento clínico e radiológico sem uso de 

medicações. 

Foram revisados 132 exames de RM, incluindo imagens de encéfalo, 

órbitas e medulas (cervical, torácica e lombar). Na figura 1 estão resumidos os 

dados mais relevantes para caracterização radiológica dos pacientes do 

estudo. Os pacientes foram agrupados pelo subtipo de DDA em: ADEM, EM, 

NMO e CIS.  

Na primeira RM foi observado que os pacientes com ADEM 

apresentaram lesões assimétricas e de maior volume (>1-2 cm), alguns com 

lesões tumefativas, captantes de contraste e acometendo principalmente o 

encéfalo (regiões periventricular, justacortical, corpo caloso e infratentorial). 

As RM evolutivas, geralmente, mostraram resolução completa ou parcial das 

lesões, com exceção de dois pacientes: um com diagnóstico de ADEM 

multifásico que apresentou novas lesões em tronco cerebral (bulbo) e um 

segundo que apresentou lesões focais dispersas pelos três segmentos 

medulares. No último exame, nenhum dos pacientes apresentava lesões 

captantes de contraste.  

Os pacientes com EM apresentaram lesões menores (até 1 cm), 

localizadas, predominantemente, no encéfalo (regiões periventricular, 

justacortical, infratentorial e corpo caloso) (Figura 2A). Quatro pacientes com 
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EM apresentaram alterações em nervo óptico. Todos os sete pacientes 

apresentaram lesões focais em região medular (Figura 2B), estas com 

predomínio cervical e quatro pacientes apresentaram mielite transversa 

longitudinalmente extensa (LETM), ≥3 corpos vertebrais, durante a evolução. 

Quatro pacientes apresentavam lesões captantes de contraste no seu último 

exame. 
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Figura 1. 
 

 

Figura 1. Características das Ressonâncias Magnéticas dos pacientes com doenças desmielinizantes 
Primeira coluna: características radiológicas da primeira RM de cada paciente; segunda coluna: RM de seguimento (imagem mais 
representativa para cada quadro) e terceira coluna: dados do último exame.  Cada linha na tabela representa uma localização do 
Sistema Nervoso Central, passível de acometimento por DDA. As barras em preto representam as lesões desmielinizantes 
captantes de contraste. Os números sobre as barras referem-se à quantidade de pacientes com lesão naquela localização. 
Abreviações: RM, Ressonância Magnética, DDA; Doenças Desmielinizantes Adquiridas; ADEM, Encefalomielite Disseminada Aguda; 
EM, Esclerose Múltipla; NMO, Neuromielite Óptica; CIS, Síndrome Clínica Isolada. 
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Figura 2 

 

Figura 2. - RM de paciente com Esclerose Múltipla. 
A) RM do crânio. Evolução temporal e espacial das lesões mielinoclásticas. B) RM das colunas cervical e 
dorsal. Lesões de medula cervical e dorsal, pequenas. 
 

Os quatro pacientes com NMO apresentaram LETM, três deles já no 

primeiro surto. Dois pacientes apresentaram neurite óptica (NO), um com 

acometimento unilateral e outro bilateral do nervo óptico, sendo observado 

hipersinal, alteração de volume e captação de contraste à RM (Figura 3). 

Dos pacientes com CIS, apenas um apresentou alteração no nervo 

óptico, com hipersinal. Todos os pacientes com CIS que realizaram RM de 

coluna (7 pacientes), tiveram exames mostrando lesões medulares focais, 

principalmente com acometimento cervical e torácico. Um paciente apresentou 

LETM. Os últimos exames desses pacientes mostraram melhora evolutiva 

radiológica, com apenas um paciente apresentando lesões captantes de 

contraste.  
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Figura 3  

 

Figura 3. - RM de paciente com Neuromielite Óptica 
A) RM de orbitas (10/04/2012). Aumento do sinal em T2 com supressão de gordura e impregnação pelo 
meio de contraste nos nervos e no quiasma óptico, com aumento do volume destes. B) RM Crânio 
(10/04/2012 e 25/11/2015). Diversas lesões na substância branca (periventricular, subcortical e 
intratentorial), sem alterações evolutivas significativas, nem de impregnação por contraste. C) RM da 
coluna cervical e segmento dorsal alto (1) 15/01/2014 – Medula com volume preservado, sem lesões 
captantes de contraste. Chiari I evidente, com insinuação das tonsilas cerebelares abaixo do plano do 
forame magno. (2) 18/10/2014 – Proeminente acometimento da medula cervical, com aumento do 
fusiforme do volume e lesões longitudinalmente extensas (>3 corpos vertebrais), e tênues focos de 
impregnação pelo meio de contraste (seta vermelha). A medula dorsal também exibe focos de sinal alto 
(seta laranja – nível D5), sem sinal de impregnação pelo contraste. Discreta insinuação das tonsilas 
cerebelares através do forame magno. Chiari I menos proeminente. (3) 25/11/2015 – Maior extensão do 
acometimento medular cervical e dorsal, mantendo padrão de lesões longitudinalmente extensas, quase 
“em contínuo”.  

 

A B 

C 
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IV - Discussão 

Este estudo resume os dados de uma coorte de crianças com 

diagnóstico de doenças desmielinizantes acompanhados em uma única 

instituição hospitalar, no estado do Rio de Janeiro, seguindo protocolo 

específico e oferecendo uma abordagem multidisciplinar direcionada à faixa 

etária pediátrica.  

Alguns trabalhos descrevem que poderia haver um atraso de mais de 

10 anos para o diagnóstico dos pacientes menores de 10 anos em relação aos 

adolescentes9. No presente estudo este tempo foi, em média, de apenas um 

ano para os pacientes com EM, independentemente da idade.  

Por se tratar de um hospital terciário, referência para doenças raras e 

de alta complexidade, a clientela do ambulatório de DDA é composta por 

crianças que apresentaram mais de um surto ou que, apesar de terem sofrido 

apenas um surto, o tratamento inicial não se revelou efetivo ou suficientemente 

resolutivo.  

Clinicamente, a apresentação mais comum na EM em crianças é 

polifocal, ao contrário do observado em adolescentes e adultos, cujo quadro é, 

geralmente, monofocal10. Curiosamente, no estudo atual, os pacientes com EM 

abaixo de 10 anos tiveram apresentação monofocal, o que também foi 

observado numa coorte indiana11. Os sintomas mais frequentemente relatados 

na EM pediátrica estão relacionados a disfunção motora e do tronco-encefálico, 

seguida pelas alterações sensoriais e ataxia12,13, enquanto que na coorte 

estudada as apresentações mais comuns foram de sintomas de disfunção do 

tronco-encefálico e cerebelar. 
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A positividade da BOC não é obrigatória para o diagnóstico de EM8, 

inclusive, porque a sua pesquisa pode ser negativa num primeiro surto. No 

entanto, tal exame pode ser útil para auxiliar no diagnóstico de EM quando esta 

é a principal hipótese diagnóstica. Na presente coorte apenas um paciente com 

EM (14,3%) não teve resultado positivo na pesquisa de BOC. Por outro lado, 3 

pacientes com CIS (37,5%) apresentaram positividade para BOC, mas não 

preencheram critérios para o diagnóstico de EM. 

A AQP4-IgG é um importante marcador de doença para NMO devido à 

sua altíssima especificidade14, mas um resultado negativo não exclui este 

diagnóstico. Banwell et al15, em 2008, encontrou uma positividade de 47% na 

pesquisa de AQP4-IgG em pacientes com NMO pediátrica, sendo este 

percentual elevado para 78% quando foram considerados apenas os pacientes 

com NMO recidivante. No presente estudo, dos quatro pacientes com NMO, 

apenas um apresentou AQP4-IgG positiva. No entanto, segundo a literatura 

pode ocorrer um resultado falso negativo em cerca de 30% dos casos6.  

As medicações atualmente liberadas pelo SUS para tratamento da EM 

na infância são o Interferon e o Glatirâmer16. Todos os pacientes com EM estão 

em uso de Interferon, sendo que apenas um apresentou recidiva clínica, porém 

por uso irregular da medicação. Um paciente com NMO apresentou recidiva e 

teve a imunomodulação modificada para Azatioprina associada a 

corticoterapia, que progressivamente foi substituída por Micofenolato de 

Mofetila. 

Um paciente com ADEM necessitou manter uso de corticoterapia 

contínua, devido às recidivas durante as várias tentativas de retirada. No 
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entanto, após início do Micofenolato de Mofetila, conseguiu-se a suspensão do 

corticoide com sucesso. 

A ADEM pode acometer qualquer região do SNC e, geralmente, 

diferentes tamanhos de lesões são observados no mesmo paciente. As lesões 

tipicamente envolvem a substância branca central e subcortical e a junção da 

substância branca-cinzenta cortical de ambos os hemisférios cerebrais, 

cerebelo, tronco cerebral e medula espinhal17. Esse padrão também foi 

observado no estudo atual.  

A presença de lesões focais, dispersas pelos três segmentos 

medulares, foi observada em um dos quatro pacientes com ADEM. Outros 

autores já haviam relatado que até 1/3 dos pacientes com ADEM podem 

apresentar lesões medulares, geralmente grandes e confluentes acometendo 

múltiplos segmentos18. Pode-se observar também na coorte estudada que 

houve a resolução parcial ou completa das anormalidades radiológicas na 

maioria dos pacientes, o que também é descrito na literatura19. 

No presente estudo todos os pacientes com EM apresentaram no 

primeiro exame, múltiplas lesões encefálicas, com localização periventricular, 

justacortical, infratentorial e no corpo caloso. Em três desses pacientes havia 

lesões captantes de contraste. Porém o diagnóstico só pôde ser confirmado 

com o surgimento de novos surtos em cinco dos pacientes e pelo surgimento 

silencioso de novas lesões à RM em outros dois, preenchendo, assim, os 

critérios de disseminação no tempo e no espaço8. 

Sabe-se que as lesões podem desaparecer no início da doença 

pediátrica, o que é raro na EM em adultos20. No presente estudo também foi 

observada a resolução de lesões durante a evolução.   
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Embora não seja muito comum na EM, a LETM pode acometer até 

10% dos pacientes pediátricos15. Na coorte atual, lesões medulares foram 

vistas em todos os pacientes com EM, quatro deles com LETM. 

Todos os pacientes com NMO apresentaram pelo menos um episódio 

de LETM e dois tiveram neurite óptica, mas apenas um apresentou positividade 

para AQP4-IgG. Essa situação está de acordo com o que é descrito na revisão 

dos critérios diagnósticos para NMO em adultos, que inclui as doenças do 

espectro da NMO (NMOSD) e os pacientes com pesquisa negativa para AQP4- 

IgG, desde que atendam às seguintes exigências: pelo menos duas 

apresentações características, sendo uma delas mielite transversa (MT), NO ou 

síndrome da área postrema; disseminação no espaço e exclusão de 

diagnósticos diferenciais21.  

Lesões cerebrais com predomínio supratentorial, geralmente única e 

volumosa, com características tumefativas, foram observadas em três 

pacientes com NMO desta coorte. Outros autores já haviam relatado a 

presença desse tipo de lesão nos pacientes com NMO, na área supratentorial e 

tronco encefálico7. Essas lesões, embora possam sugerir NMOSD, 

isoladamente não podem ser discernidas de lesões atípicas de EM, 

especialmente em pacientes negativos para AQP4-IgG21. 

A evolução radiológica dos pacientes no presente estudo mostra que 

na NMO houve predomínio de lesões medulares, com LETM, e na EM 

observou-se maior acometimento encefálico, sendo as lesões medulares 

geralmente focais. Esse achado ratifica a afirmação que a NMO é uma 

síndrome inflamatória do SNC distinta da EM21.  
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Os pacientes deste estudo diagnosticados como CIS apresentaram, em 

geral, apenas um surto, cuja clínica não atendia aos critérios de ADEM (NO ou 

MT) e cuja imagem de RM não preenchia critérios para EM ou NMO. A 

evolução radiológica mostrou diminuição ou resolução das lesões. Verhey et 

al22, em 2011, acompanhando 322 crianças com DDA pediátrica, observou que 

aquelas com evento único não ADEM e com RM de encéfalo normal, como 

pode ser visto na NO ou na MT, admitem uma probabilidade muito baixa (<3%) 

de diagnóstico de EM22. 

V - Conclusão 

As RM dos pacientes com ADEM e CIS apresentaram diminuição das 

lesões, ao contrário dos pacientes com EM e NMO.  

Este trabalho mostra que essas doenças podem ocorrer na infância, 

exigindo assim maior atenção dos pediatras e neuropediatras para a suspeita 

diagnóstica.  

Importante observar que o acompanhamento longitudinal dos pacientes 

numa única instituição hospitalar e seguindo o mesmo protocolo pode ter 

efeitos positivos na diminuição do tempo até o diagnóstico e no início precoce e 

oportuno do tratamento, objetivando a minimização das sequelas nessas 

crianças.  

Por outro lado, o fato das RM serem realizadas em aparelhos 

diferentes e seguindo protocolos de neuroimagem diversos não permitiu uma 

avaliação mais detalhada e padronizada das lesões desmielinizantes, 

impedindo a aferição do número de lesões e dos seus volumes.  
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A RM é uma importante ferramenta para monitorar a atividade das 

DDA, por isso, espera-se que trabalhos futuros seguindo um protocolo 

específico para a aquisição de imagens dos pacientes com DDA possam 

aprimorar a correlação clínico-radiológica e laboratorial, encurtando o tempo 

entre o surto e o tratamento, melhorando o prognóstico desses pacientes. 

Além disso a implementação de um protocolo de aquisição de imagens 

de RM para a população pediátrica poderia otimizar a sedação e o tempo de 

permanência do paciente no exame. 
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CAPÍTULO 3 – CONCLUSÃO 

As RM dos pacientes com ADEM e CIS apresentaram diminuição das 

lesões, ao contrário dos pacientes com EM e NMO. O diagnóstico precoce é 

possível, ainda que seja um grande desafio.  

Este trabalho mostra que essas doenças podem ocorrer na infância, 

exigindo assim maior atenção dos pediatras e neuropediatras para a suspeita 

diagnóstica.  

É importante observar que o acompanhamento longitudinal dos 

pacientes numa única instituição hospitalar e seguindo o mesmo protocolo 

pode ter efeitos positivos na diminuição do tempo até o diagnóstico e no início 

precoce e oportuno do tratamento, objetivando a minimização das sequelas 

nessas crianças.  

Por outro lado, o fato de as RM serem realizadas em aparelhos 

diferentes e seguindo protocolos de neuroimagem diversos não permitiu uma 

avaliação mais detalhada e padronizada das lesões desmielinizantes, 

impedindo a aferição do número de lesões e dos seus volumes.  

A disponibilidade de um aparelho de RM no Instituto Fernandes Figueira 

permitiria que os exames fossem realizados na própria instituição possibilitando 

o acompanhamento radiológico adequado dos pacientes, discussão dos casos 

entre os especialistas e, consequentemente, melhorar a formação profissional. 

A RM é uma importante ferramenta para monitorar a atividade das 

DDA, por isso, espera-se que trabalhos futuros seguindo um protocolo 

específico para a aquisição de imagens dos pacientes com DDA possam 
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aprimorar a correlação clínico-radiológica e laboratorial, encurtando o tempo 

entre o surto e o tratamento, melhorando o prognóstico desses pacientes. 

Além disso a implementação de um protocolo de aquisição de imagens 

de RM para a população pediátrica poderia otimizar a sedação e o tempo de 

permanência do paciente no exame. 
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Apêndice  

Apêndice 1 

Data da coleta: ___/___/___     Identificação nº_________ 

Prontuário nº____________                        Coletado por:________________________________________ 

 

EDSS 

Escore  
 

Características 

0  Exame neurológico normal (todos os SF grau 0; cerebral, grau 1 aceitável) 

1,0  
 

Sem incapacidade (1 SF grau 1) 

1,5 Sem incapacidade (2 SF grau 1) 
 

2,0  
 

Incapacidade mínima em 1 SF (1 SF grau 2, outros graus 0 ou 1) 

2,5  
 

Incapacidade mínima em 2 SF (2 SF grau 2, outros graus 0 ou 1) 

3,0 Incapacidade moderada em 1 SF (1 SF grau 3, outros graus 0 ou 1) ou  
Incapacidade discreta em 3 ou 4 SF (3/4 SF grau 2, outros grau 0 ou 1). Deambulando 
plenamente. 

3,5 Deambulação plena, com incapacidade moderada em 1SF (1 SF grau 3) e 1 ou 2 SF grau 2; 
ou 2SF grau 3; ou 5 SF grau 2 (outros 0 ou 1) 

4,0, Deambulação plena, até 500 m sem ajuda ou descanso (1 SF grau 4 

4,5 Deambulação plena, até 300 m sem ajuda ou descanso. Com alguma limitação da atividade 
ou requer assistência mínima (1 SF grau 4, outros 0 ou 1) 

5,0  Deambulação até 200 m sem ajuda ou descanso. Limitação nas atividades diárias 
(equivalentes são 1 SF grau 5, outros 0 ou 1; ou combinação de graus menores excedendo o 
escore 4.0) 

5,5 Deambulação até 100 m sem ajuda ou descanso. Incapacidade impedindo atividades plenas 
diárias (equivalentes são 1SF grau 5, outros 0 ou 1; ou combinações de graus menores 
excedendo o escore 4.0) 

6,0 Assistência intermitente ou com auxilio unilateral constante de bengala, muleta ou suporte 
(equivalentes são mais que 2 SF graus 3+) 

6,5 Assistência bilateral (equivalentes são mais que 2 SF graus 3+) 

7,0 Não anda 5 m mesmo com ajuda. Restrito a cadeira de rodas. Transfere da cadeira para 
cama (equivalentes são combinações com mais que 1 SF 4+, ou piramidal grau 5 
isoladamente) 

7,5  
 

Consegue apenas dar poucos passos. Restrito a cadeira de rodas. Necessita ajuda para 
transferir-se (equivalentes são combinações com mais que 1 SF grau 4+) 

8,0  Restrito ao leito, mas pode ficar fora da cama. Retém funções de autocuidado; bom uso dos 
braços (equivalentes são combinações de vários SF grau 4+) 

8,5 Restrito ao leito constantemente. Retém algumas funções de autocuidado e dos braços 
(equivalentes são combinações de vários SF grau 4+) 

9 Paciente incapacitado no leito. Pode comunicar, não come, não deglute (equivalentes é a 
maioria de SF grau 4+) 

9,5 Paciente totalmente incapacitado no leito. Não comunica, não come, não deglute 
(equivalentes são quase todos de SF grau 4+) 

10  
 

Morte por esclerose múltipla 

ESCO
RE 

FINAL 
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SISTEMAS FUNCIONAIS PARA O EDSS 

(Circular a resposta) 

 
Funções Piramidais 
0. Normal  
1. Sinais anormais sem incapacidade motora  
2. Incapacidade mínima 
3. Discreta ou moderada paraparesia ou hemiparesia; 
monoparesia grave  
4. Paraparesia ou hemiparesia acentuada; 
quadriparesia moderada; ou monoplegia  
5. Paraplegia, hemiplegia ou acentuada quadriparesia  
6. Quadriplegia 
V. Desconhecido 

Funções Cerebelares 
0. Normal  
1. Sinais anormais sem incapacidade  
2. Ataxia discreta em qualquer membro  
3. Ataxia moderada do tronco ou de membros  
4. Incapaz de realizar movimentos 
coordenados devido á ataxia  
V. Desconhecido 
 

Funções do Tronco Cerebral 
0. Normal  
1. Somente sinais anormais  
2. Nistagmo moderado ou outra incapacidade leve  
3. Nistagmo grave, acentuada paresia extraocular ou 
incapacidade moderada de outros cranianos  
4. Disartria acentuada ou outra incapacidade 
acentuada  
5. Incapacidade de deglutir ou falar  
V. Desconhecido 
 
Funções Vesicais 
0. Normal  
1. Sintomas urinários sem incontinência  
2. Incontinência < ou igual uma vez por semana  
3. Incontinência < ou igual uma vez por semana  
4. Incontinência diária ou mais que 1 vez por dia  
5. Caracterização contínua  
6. Grau para bexiga e grau 5 para disfunção retal  
V. Desconhecido 
 
Funções mentais 
0. Normal   
1. Alterações apenas do humor  
2. Diminuição discreta da mentação  
3. Diminuição normal da mentação  
4. Diminuição acentuada da mentação (moderada 
síndrome cerebral crônica)  

Funções Sensitivas 
0. Normal  
1. Diminuição de sensibilidade ou 
estereognosia em 1-2 membros  
2. Diminuição discreta de tato ou dor, ou da 
sensibilidade posicional, e/ou diminuição 
moderada da vibratória ou estereognosia em 
1-2 membros; ou diminuição somente da 
vibratória em 3-4membros  
3. Diminuição moderada de tato ou dor, ou 
posicional, e/ou perda da vibratória em 1-2 
membros; ou diminuição discreta de tato ou 
dor, e/ou diminuição moderada de toda 
propriocepção em 3-4 membros  
4. Diminuição acentuada de tato ou dor, ou 
perda da propriocepção em 1-2 membros, ou 
diminuição moderada de tato ou dor e/ou 
diminuição acentuada da propriocepção em 
mais de 2 membros  
5. Perda da sensibilidade de 1-2 membros; ou 
moderada da diminuição de tato ou dor e/ou 
perda da propriocepção na maior parte do 
corpo abaixo da cabeça  
V. Desconhecido 
 

5. Demência ou grave síndrome cerebral crônica  
V. Desconhecido 
 
Funções Visuais 
0. Normal 
1. Escotoma com acuidade visual (AV) igual ou 
melhor que 20/30 
2. Pior olho com escotoma e AV de 20/30 a 20/59 
3. Pior olho com grande escotoma, ou diminuição 
moderada dos campos, mas com AV de 20/60 a 
20/99 
4. Pior olho com diminuição acentuada dos campos e 
AV de 20/100 a 20/200; ou grau 3 com AV do melhor 
olho igual ao menor que 20/60 
5. Pior olho com AV menor que 20/200; ou grau 4 
com AV do melhor olho igual ao menor que 20/60 
6. Grau 5 com AV do melhor olho igual ou menor que 
20/60 
V. Desconhecido 

Funções intestinais 
0. Normal  
1. < obstipação diária e sem incontinência  
2. Obstipação diária sem incontinência  
3. Obstipação < uma vez por semana  
4. Incontinência > uma vez por semana mas 
não diária  
5. Sem controle de esfíncter retal  
6. Grau 5 para bexiga e grau 5 para disfunção 
retal  
V. Desconhecido 
 
Outras funções 
0. Nenhuma  
1. Qualquer outro achado devido à EM  
2. Desconhecido 
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Apêndice 2 

 

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

Título da Pesquisa: ESTUDO DE MARCADORES DIAGNÓSTICOS PARA 

PROGNÓSTICO E ABORDAGEM TERAPÊUTICA NAS DOENÇAS 

DESMIELINIZANTES NA INFÂNCIA: ESTUDO DE COORTE 

 

Pesquisador Responsável: Tânia Regina Dias Saad Salles. MD, PhD, 

 

Instituição Responsável: Instituto Nacional de Saúde da Mulher, da Criança e do Adolescente 

Fernandes Figueira - FIOCRUZ 

Endereço: Av. Rui Barbosa n º 716, Flamengo – Rio de Janeiro – RJ.                    Contato: 

2554-1805 

 

Nome do sujeito: _________________________________ Prontuário: _________ 

 

ATENÇÃO: 

Você e seu filho (a) estão sendo convidados a participar do projeto de pesquisa acima referido 

por seu filho(a) apresentar sintomas que sugerem uma doença do sistema nervoso que ataca o 

revestimento dos nervos chamado mielina. Antes de assinar este documento, é necessário que 

você leia com atenção as informações abaixo. Caso não entenda alguma(s) palavra(s) ou a ideia 

do texto, peça explicações aos médicos da Neurologia indicados no final do documento. 

 

Objetivo do estudo: Estudar mais detalhadamente nas crianças as doenças que alteram a mielina 

dos nervos. A mielina é como se fosse o encapamento de um fio elétrico em volta dos nossos 

nervos. Com isso se pretende conhecer melhor o que causa esta alteração e assim saber qual o 

melhor remédio para tratar o problema de cada criança afetada por este grupo de doenças que 

pode ter várias formas de se manifestar - Encefalomielite Disseminada Aguda (ADEM), 

Esclerose Múltipla (EM), Neuromielite Óptica (NMO) e Síndrome Clínica Isolada (SCI) que 

compreendem a Mielite Transversa (MT) e a Neurite óptica (NO) 

 

Procedimentos: Para diagnosticar este grupo de doenças, além da história clínica e do exame 

físico da criança, são necessários alguns exames complementares que auxiliam inclusive a 

distinguir o tipo da doença – se EM, NMO, ADEM ou SCI. 

Um dos mais importantes é a ressonância magnética do crânio e da medula. É um exame de 

imagem do sistema nervoso central fundamental para o diagnóstico. É realizado num aparelho 

que parece um túnel. Causa muito menos irradiação que os exames de radiografia e tomografia e 

dá mais informações porque enxerga o que está acontecendo no cérebro e na medula (espinha) 

que fica por dentro da coluna. 

 

Para que essas imagens se formem e mostrem se a doença está na fase de surto (aguda) ou 

remissão (crônica) é preciso o uso de contraste injetado pela veia do braço. O contraste é muito 

seguro e existem pouquíssimos casos de alergia à ele. Por isso e também por que o exame é 

demorado (cerca de 40 minutos) e a criança não pode se mexer, pode ser necessário o uso de 

anestesia nas crianças menores de 7 (sete) anos e naquelas muito agitadas, o que será feito por 

anestesista (médico especializado).  
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Outro exame útil para o diagnóstico e o tratamento das doenças desmielinizantes é o estudo de 

substâncias que causam inflamação no nosso organismo e alguns marcadores de células brancas 

ou de defesa. Estas substâncias estão no sangue e no líquido da espinha. Por isso será necessário 

colher sangue na veia do braço de três em três meses e retirar líquido da espinha (punção 

lombar) quando a doença reativar-se. 

 

O sangue, depois de examinado, será guardado e poderá ser usado depois em outras pesquisas 

parecidas, mas somente após avaliação pelo Comitê de Ética em Pesquisa (CEP), que poderá 

dispensar a assinatura de um novo Termo de Consentimento como este. 

 

Na dependência do quadro clínico, poderão ser solicitados ainda, exames de eletrofisiologia, tais 

como potenciais evocados auditivo e visual, bem como potencial somatossensitivo de quatro 

membros que dão informações sobre as funções da audição, visão e medula. O paciente será 

submetido também a exames de vista (oftalmológico), como:  fundo de olho, acuidade visual e 

tomografia de coerência ocular.  

 

Para melhor acompanharmos a alteração causada no sistema nervoso pela doença, o seu filho 

será ainda submetido a avaliações pela fisioterapia através da CIF-CJ (Classificação 

Internacional de Funcionalidade), que é indolor e poderá ser filmado. Será também avaliado 

com testes de linguagem próprios a idade dele(a) pela equipe da fonoaudiologia.  

 

A doença de seu filho pode alterar o ritmo e a qualidade da vida dele e também de sua família, 

por isso será necessário que vocês respondam a um questionário, chamado PedsQL, que 

descreverá se isso está acontecendo ou não e de que forma.  

 

Riscos: A coleta de sangue é comum na Pediatria e, de modo geral, não dá nenhuma 

complicação, exceto pequeno coágulo ou mancha roxa, resolvidos espontaneamente ou com 

compressas mornas, sem causar qualquer ameaça ou complicação física e/ou emocional para o 

paciente e sua família. 

 

A retirada do líquido da espinha também é de fácil execução na Pediatria, pois é o mesmo 

procedimento usado para diagnosticar as meningites. É feita com a criança deitada de lado ou 

sentada na maca. Utiliza-se anestesia local nas costas, no local onde será introduzida a agulha, 

para que a criança não sinta dor. Este tipo de anestesia é feito pelo próprio pediatra, sem 

necessidade do anestesista. Pode deixar pequeno hematoma local, que igualmente regride com o 

passar dos dias. 

 

Os exames eletrofisiológicos não têm contraindicações, não são dolorosos, nem tem efeitos 

indesejáveis, exceto pelo tempo necessário para sua realização e poderão ser feitos em dias 

diferentes, caso seu filho se sinta cansado. O mesmo é verdadeiro para o questionário de 

qualidade de vida e a avaliação fonoaudiológica, podem ser cansativos e poderão ser realizados 

em várias sessões. 

 

Benefícios: Pela realização do exame de ressonância será possível confirmar se se trata de 

doença desmielinizante, qual o tipo (EM, NMO, SCI ou ADEM) e em que fase a mesma se 

encontra, o que é muito importante para decidir qual o melhor remédio.  

 

Com a dosagem das substâncias do sangue e do líquido da espinha será possível conhecer 

melhor o problema da inflamação que causou a perda de mielina para essas crianças e isso 

também ajuda na escolha do medicamento que melhor bloqueie a formação dessa proteína nos 

portadores de doenças desmielinizantes na infância. 

Todo este acompanhamento clínico, fisioterápico e fonoaudiológico, além dos estudos da 

qualidade de vida poderão permitir a identificação precoce de alterações da função do sistema 
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nervoso, permitindo uma ação de médicos e outros profissionais de saúde que ajudem na 

recuperação de seu filho. 

 

Confidencialidade: Os resultados deste estudo nunca revelarão o nome dos pacientes ou 

voluntários nele envolvidos. 

 

Participação voluntária: O consentimento dado pelo(a) senhor(a) ou pelo responsável legal para 

que seu filho participe do estudo é livre e voluntário, não havendo qualquer forma de pagamento 

por parte do Hospital ou dos médicos. Caso o senhor(a) não queira que seu filho participe do 

estudo, ainda assim ele poderá se tratar aqui no hospital. Se depois de assinar este termo sua 

família decidir que não quer mais participar, o tratamento também poderá ser mantido.  

 

Os participantes do estudo manterão acompanhamento no Setor de Neurologia Infantil ainda 

que a pesquisa termine, até que seu filho complete dezoito anos de idade, pelo fato de que a até 

o momento não existe cura definitiva para este grupo de doenças. 

 

Você receberá uma via idêntica deste documento, assinada pelo pesquisador deste estudo. 

 

Sua participação no estudo não implicará em custos adicionais, não terá qualquer despesa com a 

realização dos procedimentos previstos neste estudo. Também não haverá nenhuma forma de 

pagamento pela sua participação.  

 

É garantido o direito de indenização diante de eventuais danos decorrentes da pesquisa, mas não 

das sequelas próprias da doença. 

 

Em caso de dúvidas: Em caso de dúvida, por favor, entre em contato com o CEP (Comitê em 

Ética em Pesquisa) do IFF, na Avenida Rui Barbosa, 716, 1º andar; telefones: 2552-1730, 2552-

8491(fax), email: cepiff@iff.fiocruz.br ou com Dra. Tania Saad ou Dra. Alessandra Augusta 

Barroso Penna e Costa, médicas responsáveis pelo projeto no Setor de Neurologia Infantil, no 

mesmo endereço, pelo telefone: 2554-1805. 

 

Declaro que li e entendi todo o conteúdo deste Termo de Consentimento, depois de ter 

formulado as perguntas necessárias e recebido as devidas respostas. Portanto, permito a 

participação de meu filho(a) na investigação proposta. Estou ciente ainda que poderei voltar a 

fazer qualquer questionamento durante a duração do estudo ou solicitar a exclusão de meu filho 

do presente estudo a qualquer momento, sem prejuízo de seu acompanhamento. 

 

Local:__________________; Data:_________________ 

Nome completo do voluntário:_________________________________________ 

Endereço:__________________________________________________________ 

 

Assinatura do sujeito ou responsável:____________________________________ 

Nome da testemunha:________________________________________________ 

Documento: ________________________, Telefone: _____________________ 

 

______________________________ 

        Assinatura da testemunha 

Investigador que obteve o TCLE:______________________________________ 

_________________________ 

    Assinatura do Investigador 

 

_______________________________ 

      Tania Regina Dias Saad Salles 

          Coordenadora do Projeto 
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Apêndice 3 

 
 

TERMO DE ASSENTIMENTO INFORMADO PARA CRIANÇAS E ADOLESCENTES 

ENTRE 6 E 16 ANOS 

Instituição: Instituto Nacional de Saúde da Mulher, da Criança e do Adolescente Fernandes 

Figueira - FIOCRUZ. 

Título do Projeto: Estudo de Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e Abordagem 

Terapêutica nas DOENÇAS DESMIELINIZANTES NA INFÂNCIA: Estudo de Coorte 

 
Pesquisador Responsável: Tânia Regina Dias Saad Salles. MD, PhD 
 

Assentimento informado para _________________________________________________ 

 

Você tem um problema de saúde que ataca o encapamento dos seus nervos. 

  

Os nervos são como fios e geralmente eles são revestidos por uma capinha de gordura chamada 

MIELINA. 

  

Quando esta capinha se quebra ou se inflama, você fica fraco, não consegue coordenar seus 

movimentos, mexer suas mãos e pernas, pode ficar sem ouvir, sem enxergar, tem que parar de 

brincar, estudar e jogar videogame. 

 

Antes, achávamos que esse problema só dava em gente grande, mas agora descobrimos que 

amigos da sua idade ou menores, também podem ter. Por isso você e outros meninos e meninas 

de 6 à 16 anos que também têm este problema, estão sendo convidados a participar deste estudo.  

 

Queremos descobrir por que seus nervos ficam fracos e não obedecem a seus comandos.  É 

como se fosse uma pesquisa da escola e vai nos ajudar a entender como esse problema acontece 

para trata-lo melhor e você poder crescer bonito/a e feliz. Explicamos isso para os seus pais 

também e eles vão assinar estes papeis. 

 

Antes de assinar veja se entendeu tudinho. Se não, pergunte pra mim. Vou tirar as suas dúvidas. 

Se não quiser, não precisa assinar hoje. Você que conversar primeiro com seus pais? 

 

Durante a pesquisa você vai precisar colher um pouquinho de sangue do braço a cada três meses 

e quando acontecer de você ficar se sentindo fraco, doente, teremos que examinar o líquido que 

está dentro da sua cabeça e da sua espinha, através de um exame chamado punção lombar, isto 

é, vamos tirar um pouquinho desse líquido das sua costas. É como se fosse uma injeção mais 

acima do bumbum. Podemos colocar aquele papelzinho com anestésico se você preferir.  

 

Também precisará fazer o exame de ressonância magnética, que tira fotos do seu cérebro e da 

sua espinha por dentro. É uma máquina grande que parece um túnel. Lá dentro é muito 

barulhento e você não vai poder se mexer nem um pouquinho. Por isso, talvez seja melhor fazer 

o exame com anestesia; aquele remedinho que faz você dormir e quando você acordar já acabou 

tudo. 
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Esse exame é muito importante para vermos se está tudo bem com a capinha dos seus fios, os 

nervos. Lembra? 

 

Também será preciso fazer um exame que coloca uns fones no ouvido e outro em que vamos 

pedir pra você ficar olhando para um monte que quadradinhos pretos e brancos e depois olhar 

numa janelinha, bem quietinho. Esses exames vão nos dizer como estão sua vista e sua audição, 

se você está ouvindo bem. 

 

Vamos pedir pra você fazer uns testes que parecem uma forma de ginástica e também será 

preciso você ler um pouquinho, mas calma. Não é uma prova. Você nunca será reprovado aqui. 

Estamos todos querendo te ajudar a ficar bem. E por falar em ficar bem, queremos saber como 

você se sente desde que soube que tinha este probleminha nos nervos. Mudou muita coisa na 

sua vida?Você esta se sentindo triste? Ou está zangado, com raiva? 

 

Não falaremos para outras pessoas que você está nesta pesquisa e também não daremos 

informações sobre você à ninguém que não faça parte desse trabalho. 

 

Os resultados dos seus exames estarão no seu prontuário. 

 

Se você quiser parar de fazer parte do grupo de pesquisa, é só dizer que ainda assim você poderá 

continuar a ser tratado por nós neste hospital. 

 

E agora, vamos assinar os papéís? Alguma dúvida? 

 

Já sabe, se você começar a se sentir fraco, não estiver enxergando bem, ouvindo quase nada, 

informe logo para seus pais. Eles têm os nossos telefones e irão nos avisar. Rapidinho 

começaremos a tratar  de você e logo, logo você ficara bom de novo. 

 

Eu, _____________________________________________, aceito participar da pesquisa 

“Estudo de Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e Abordagem Terapêutica nas 

Doenças Desmielinizantes na Infância: Estudo de Coorte” e entendi as coisas ruins e as 

coisas boas que podem acontecer. Entendi que posso dizer “sim” e participar, mas que, a 

qualquer momento, posso dizer “não” e desistir que ninguém vai ficar furioso.  

 

Os pesquisadores tiraram minhas dúvidas e conversaram com os meus responsáveis. Recebi 

uma cópia deste termo de assentimento, li e concordo em participar da pesquisa.  

Rio de Janeiro, ____de ________________de __________. 

 

________________________________ 

Assinatura do menor 

 

________________________________ 

Assinatura do(a) pesquisador(a) 

 

_______________________________ 

Assinatura do Coordenador do Projeto: Tania Regina Dias Saad Salles 

 

Telefones para contato: (IFF): 2554-1805; 2554-1700, ramal: 1805.  
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Apêndice 4 

Ficha de coleta 

(Dados clínicos e laboratoriais) 

Data da coleta: ___/___/____ 
Responsável pela coleta: __________________________________________ 
Número no repositório: __________ 
 
Dados do paciente 
Data de nascimento: ____/ ____/ ____       Idade em anos: _______________ 
Sexo: masculino (   ) feminino (   ) 
Dados Clínicos: 
Diagnóstico: _____________________________________________________ 
Idade no 1º surto: _____ anos 

Idade do diagnóstico: _____ anos                            
- Número de recidivas _____ 
- Tempo/duração de doença: ___ anos e __ meses (do início da doença até set/2016) 
- Sintomas no momento do 1º ataque (sistemas funcionais pelo EDSS) 

 Funções Piramidais                  sim (   )   não (   ) 

 Funções Cerebelares             sim (   )   não (   ) 

 Funções do Tronco Cerebral       sim (   )   não (   ) 

 Funções Sensitivas                    sim (   )   não (   ) 

 Funções Vesicais                       sim (   )   não (   ) 

 Funções mentais                       sim (   )   não (   ) 

 Funções intestinais                     sim (   )   não (   ) 

 Outras funções                             sim (   )   não (   ) 

Exames laboratoriais:  

- BOC:                                      positivo (  ) negativo (  ) não realizado (   ) 

- Anti-aquaporina 4:             positivo (  ) negativo (  ) não realizado (   ) 

 
Medicação em uso:  
(1) Glatirâmer     início (___/____) retirada (___/____) 
(2) Betainterferona 1a 22 mcg      início (___/____) retirada (___/____) 
(3) Betainterferona 1a 44 mcg      início (___/____) retirada (___/____) 
(4) Azatioprina      início (___/____) retirada (___/____) 
(5) Prednisona      início (___/____) retirada (___/____) 
(6) Outros: _________________________________________________ 
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Apêndice 5  

Ficha de coleta 

(Dados da Imagem de Ressonância Magnética) 

Data da coleta: ___/___/____ 
Responsável pela coleta: ___________________________________________ 
Número no repositório: __________ 
 

 

RMN ___ 

 

Legenda: Sim (1) Não (0) 

 

 

1. Localização das lesões desmielinizantes: 

1.a. Crânio:     Presença de lesões captantes de contraste 

- Periventricular     sim (   )   não (   )                sim (   )   não (   )                

- Justacortical      sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   )                

- Infratentorial       sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   )                

       1.b. Medula:    Presença de lesões captantes de contraste 

- Cervical                 sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   )                

- Torácica                sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   )                

- Lombar                 sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   )    

Observações: _________________________________________________________________ 

Extensão das lesões medulares 

- Focais (≤ 2 corpos vertebrais)         sim (   )   não (   ) 

- Longitudinalmente extensa (≥ 3 corpos vertebrais contíguos)           sim (   )   não (   ) 

2. Número de total de lesões: _________ 

Observações: _________________________________________________________________ 

3. Nervos Ópticos                     Direito   Esquerdo 

- Aumento de volume         sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   ) 

- Perda de volume         sim ( X )   não (   )  sim ( X )   não (   ) 

- Hipersinal          sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   ) 

- Captação de contraste        sim (   )   não (   )  sim (   )   não (   )

DATA DO EXAME         /       /      

CRÂNIO sim (   )   não (   ) 

CC (Coluna Cervical) sim (   )   não (   ) 

CD (Coluna Dorsal) sim (   )   não (   ) 

CONE MEDULAR INCLUÍDO sim (   )   não (   ) 

NERVOS ÓPTICOS sim (   )   não (   ) 
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Apêndice 6  

Características das ressonâncias magnéticas (RM) dos pacientes com doenças desmielinizantes 
Paciente 1ª RM Evolução Última RM Diagnóstico 

1 12/12/2008 - RM crânio, col. cerv. e órbitas 
Periventricular (incluindo tálamos, caudado e lentiforme à 
direita) justacortical e infratentorial (mesencéfalo, 
pedúnculos cerebrais, pedúnculo cerebelar sup. esq.). 

13/04/2010 – RM de crânio 
Periventricular, justacortical, esta com lesões captantes de 
contraste. 

22/11/2012 – RM de crânio 
Periventricular, justacortical, infratentorial, captantes de 
contraste. Novas lesões não captantes e aumento da lesão do 
tronco com acometimento bulbar e atrofia cortical. 

ADEM 

4 14/12/2010 – RM de crânio 
Periventricular, justacortical e corpo caloso, captantes. 

30/03/2011 – RM de crânio, orb.* e col. 
Periventricular, justacortical e corpo caloso, não captantes. 
Hipersinal e redução de volume em nervo óptico E*. 

 
--------- 

ADEM 

11 04/09/2012 - RM de crânio: 
Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso, 
não captantes (extensa lesão tumefativa) 

26/12/2012 - RM de crânio e colunas: 
Redução volumétrica das lesões em região periventricular, 
justacortical, corpo caloso e infratentorial. 

03/12/2015 – RM de crânio* e colunas 
Periventricular, justacortical e corpo caloso*. 

ADEM 

16 17/07/2014 - RM de crânio: 
Justacortical (tumefativa), captante, além de periventricu- -
lar, infratentorial e corpo caloso, não captantes. 

13/10/2014 - RM de crânio*: 
Justacortical e infratentorial* 

 
--------- 

ADEM 

3 05/12/2009 – RM de crânio 
Periventricular, Justacortical e infratentorial, não captantes. 

09/07/2010 – RM de crânio e colunas  
Infratentorial e lesões focais em medula cervical, captantes, 
além de periventricular, justacortical e lesões focais em medula 
torácicas, não captantes. 

16/06/2015 – RM de crânio* e col. cervical 
Infratentorial e lesões focais em medula cervica, captantes, além 
de periventricular, justacortical e lesões focais em medula 
torácica, não captantes. 

EM 

5 21/10/2011 – RM de crânio e órbitas 
Periventricular, justacortical, corpo caloso e infratentorial, 
não captantes. 

04/08/2012 – RM de crânio e col. cervical 
Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso, além 
de lesões focais em medula cervical. 

05/02/2016 – RM de crânio, órb, col. cerv. e torácica 
Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso, além 
de lesões focais em medula cervical e torácica, não captantes 

EM 

6 01/02/2011- RM de crânio e órbitas* 
Justacortical e infratentorial, captantes de contraste, além de 
periventricular e corpo caloso, não captantes. 

22/02/2011 - RM de crânio, órbitas* e col. cerv e torácica** 
Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso, além 
de lesões focais em medula cervical e torácica, não captantes. 
Nervo óptico esquerdo com hipersinal* 

02/06/2015 – RM de crânio 
Periventricular e justacortical, captantes, infratentorial e corpo 
caloso, não captantes 

EM 

7 04/07/2012 – RM de crânio, col. cervical e órbitas 
Periventricular e lesões focais em medula cervical, captantes, 
além de justacortical, infratentorial e corpo caloso, não 
captantes. Nervo óptico direito com aumento de volume, 
hipersinal e captante. 

25/02/2013 – RM de crânio, órbitas e colunas      
Presença das lesões anteriores e de novas lesões focais em 
medulas torácica e lombar e extensa em medula cervical, não 
captante. Hipersinal em nervo óptico direito, não captante. 

16/05/2013 – RM de crânio e colunas 
Presença das lesões anteriores, exceto pela ausência da lesão 
extensa cervical. Nervo óptico direito com redução de volume e 
hipersinal. 

EM 

13 17/04/2014 – RM de crânio e colunas 
Periventricular, Justacortical, infratentorial e corpo caloso, 
não captantes, além de lesões focais em medulas cervical e 
torácica, também não captantes.  

12/06/2014 – RM de crânio, col. cervical e órbitas 
Justacortical, captante, além de periventricular, corpo caloso e 
lesões focais em medula cervical, não captantes.  

27/09/2016 – RM de crânio, órbitas e colunas     
Periventricular e lesão extensa cervical, captantes, além de 
justacortical, infratentorial, corpo caloso e focais torácica e 
lombar, não captantes. Nervo óptico direito com hipersinal. 

EM 

18 12/05/2014 - RM de crânio 
Justacortical, captante, e periventricular, infratentorial e 
corpo caloso, não captantes. 

28/11/2014 - RM de medula 
Lesões focais em medulas cervical e torácica, não captantes. 

28/05/2016 - RM de crânio, órbitas e col. cervical 
Periventricular, captante, e justacortical, infratentorial, corpo 
caloso e lesões focais em medula cervical, não captantes. 

EM 

23 12/12/2016 - RM de crânio* 03/03/2016 - RM de crânio e medulas  EM 
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Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso. Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso, 
captantes, além de lesões focais em medulas cervical, torácica 
e lombar, não captantes. Nervo óptico D com aumento de 
volume, hipersinal e captante. 

---------- 

2 20/11/2008 – RM de crânio e col. cerv. e torácica 
Infratentorial (lesão bulbar extensa), além de lesão extensa 
cervical e torácica, captantes. 

20/03/2010 – RM de crânio e col. cerv e torácica 
Justacortical e infratentorial (lesão volumosa subcortical fronto-
parietal direita), captantes. 

19/11/2015 – RM de crânio e órbitas 
Justacortical e infratentorial, não captantes. Nervos óptico com 
aumento de volulme e hipersinal à esquerda e captantes 
bilateralmente. 

NMO 

9 14/01/2011 - RM de medula: 
Lesões focais em medulas cervical e lombar, não captantes. 

10/04/2012 - RM de crânio e órbitas: 
Periventricular, justacortical, infratentorial, não captantes. 
Nervo óptico direito com captação de contraste e nervo óptico 
esquerdo com hipersinal não captante. 

18/10/2014 – RM crânio, órb *e col. cerv, dorsal Periventricular, 
justacortical, infratentorial, além de lesões focais e extensas em 
medulas (cervical e torácica), não captantes. Nervos ópticos com 
perda de volume e hipersinal bilateralmente, não captantes. 

NMO 

15 09/06/2014 - RM de crânio* e col cerv e dorsal* 
Periventricular e justacortical, além de lesões focais e extensa 
em medulas cervical e torácica. 

22/08/2014 - RM de crânio* e col cerv e dorsal*: 
Periventricular e justacortical, além de lesões focais e extensa 
em medulas cervical, torácica e lombar. 

03/03/2016 - RM de crânio, órbita e colcerv e dorsal: 
Periventricular e justacortical, além de lesões focais em medulas 
cervical e torácica. 

NMO 

27 17/06/2016 - RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Justacortical, captante, periventricular e infratentorial, não 
captante, além de lesões focais e extensa em medulas cervical 
(tumefativa) e torácica, captantes. 

30/06/2016 – RM de crânio, órbitas e col. cerv. e dorsal 
Redução volumétrica da lesão periventricular e justacortical, 
não captantes. Lesões focais e extensa em medulas cervical, 
torácica e lombar, captantes. 

17/08/2016 – RM de crânio, órbitas* e col. cerv. e dorsal 
Redução do volume da lesão periventricular e justacortical, não 
captantes. Lesões focais e extensa em medulas cervical e lombar, 
não captantes e torácica, captante. 

NMO 

12 11/06/2013 - RM de col. cerv. e dorsal: 
Lesões focais em medulas cervical, torácica e lombar, não 
captantes. 

26/09/2013 - RM de crânio e col. cerv. e dorsal: 
Justacortical e infratentorial, esta captante, e lesões focais em 
medulas cervical, torácica e lombar, não captantes. 

19/06/2015 - RM de crânio, órbitas e col. cerv. e dorsal 
Justacortical e lesões focais em medulas cervical, torácica e 
lombar, não captantes . Nervo óptico direito, captante. 

CIS 

14  
---------- 

 
---------- 

20/08/2014 - RM de crânio e col. cervical 
Periventricular e justacortical, além e lesão focal em medula 
cervical, não captantes. 

CIS 

17 29/03/2011 - RM de crânio e órbitas* 
Periventricular, justacortical, infratentorial e corpo caloso, 
não captantes. 

22/07/2011 - RM de crânio, órbitas* e col. cerv. 
Periventricular, justacortical e infratentorial, captantes, além 
do corpo caloso e lesões focais em medula cervical, não 
captantes. Hipersinal em nervo óptico D. 

03/03/2015 – RM de crânio e órbitas 
Periventricular, captante, justacortical, infratentorial e corpo 
caloso, não captantes. 

CIS 

19 26/11/2014 - RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Lesões focais em medulas cervical e torácica, não captantes. 

10/12/2014 – RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Redução do volume das lesões focais em medulas cervical e 
torácica, não captantes. 

01/10/2015 - RM de crânio e col. cerv. e dorsal** 
Tênues focos de hipersinal periventricular e infratentorial e lesões 
focais em medula cervical, não captantes. 

CIS 
 

20 29/07/2015 - RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Periventricular, justacortical e lesões focais em medula 
cervical e torácica, não captantes. 

21/09/2015 – RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Periventricular, justacortical e lesões focais em medulas 
cervical e torácica, não captantes. 

 
------ 

CIS 

22 09/06/2008 - RM de crânio 
Infratentorial (extensa lesão cerebelar) captante, além de 
periventricular e justacortical, não captantes. 

11/08/2015 – RM de crânio 
Infratentorial captante (obs.: redução volumétrica cerebelar), 
periventricular e justacortical, não captantes 

11/01/2016 – RM de crânio 
Raras e diminutas lesões supratentoriais, estáveis ao longo dos 
exames. Redução cerebelar e aumento do IV ventrículo. 

CIS 

25 29/05/2016 - RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Periventricular e infratentorial, captantes, e  justacortical, não 
captante. Lesões focais e extensas em medulas cervical, 
torácica e lombar. Captante em região torácica. 

16/06/2016 – RM de crânio e col. cerv. e dorsal 
Melhora evolutiva das lesões encefálicas. Lesão extensa em 
medula cervical, não captante, e muito melhor em comparação 
com exame anterior. 

 
------ 

CIS 

26 23/11/2011 - RM de crânio 
Justacortical, não captante. 

31/05/2016 - RM de crânio, órbitas* e col. cerv. e dorsal 
Justacortical, captante, e lesões focais em medulas cervical, 
torácica e lombar, não captantes 

29/07/2016 – RM de crânio e órbitas 
Redução volumétrica das lesões justacorticais, em comparação ao 
exame anterior, não captantes. 

CIS 
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Anexos 

Anexo 1 
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Anexo 2 
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