o www.revistaft.com.br

Revista FT | ISSN 1678-0817 | v.30, n.163, 2026 | DOI: 10.69849/k2xckc72

Mielite transversa longitudinalmente extensa soronegativa
refrataria 2 imunoterapia em adolescente previamente higido:
relato de caso

Seronegative longitudinally extensive transverse myelitis refractory to
immunotherapy in a previously healthy adolescent: a case report
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RESUMO

A mielite transversa longitudinalmente extensa (LETM) representa uma sindrome
inflamatéria rara da medula espinal, podendo estar associada a doengas autoimunes,
infecgdes, doengas desmielinizantes ou ocorrer de forma poés-infecciosa. O reconhecimento
precoce e a instituicdo rapida de imunoterapia sdao fundamentais para reduzir sequelas
neuroldgicas permanentes. Relatamos o caso de um adolescente de 12 anos previamente
higido que apresentou rapida evolugdo para paraplegia flacida e disfungdo esfincteriana apds
quadro recente de otite média aguda. A investigacdo etioldgica foi negativa, incluindo
pesquisa de autoanticorpos e marcadores infecciosos e reumatoldgicos. A ressonancia
magnética evidenciou lesdo longitudinalmente extensa de C3 ao cone medular, enquanto a
eletroneuromiografia afastou polirradiculoneuropatia desmielinizante aguda. O paciente
apresentou resposta insatisfatoria a metilprednisolona, imunoglobulina intravenosa e
plasmaférese. Na reavaliacio um més apds a alta hospitalar, permanecia com paraplegia
flacida, arreflexia, bexiga neurogénica com necessidade de cateterismo vesical e persisténcia
de atividade inflamatoria a ressonancia magnética, evidenciada por realce pial e das raizes da
cauda equina apods contraste, motivando escalonamento terapéutico com rituximabe. O caso
ressalta que, além da auséncia de resposta as terapias imunomoduladoras convencionais, 0
seguimento ambulatorial evidenciou persisténcia de déficit neurologico grave e atividade
inflamatoéria radioldgica, culminando na indicagdo de terapia imunobioldgica com rituximabe.
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ABSTRACT

Longitudinally extensive transverse myelitis (LETM) is a rare inflammatory syndrome of the
spinal cord that may be associated with autoimmune diseases, infections, demyelinating
disorders, or a post-infectious process. Early recognition and prompt immunotherapy are
essential to reduce permanent neurological sequelac. We report the case of a previously
healthy 12-year-old adolescent who rapidly developed flaccid paraplegia and sphincter
dysfunction after a recent episode of acute otitis media. The etiological investigation was
negative, including autoantibodies and infectious and rheumatological markers. Magnetic
resonance imaging showed a longitudinally extensive lesion from C3 to the conus medullaris,
whereas electroneuromyography ruled out acute demyelinating polyradiculoneuropathy. The
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patient had an unsatisfactory response to methylprednisolone, intravenous immunoglobulin,
and plasma exchange. At reassessment one month after hospital discharge, flaccid paraplegia,
areflexia, neurogenic bladder requiring catheterization, and persistent inflammatory activity
on magnetic resonance imaging remained, with pial and cauda equina root enhancement after
contrast administration, prompting therapeutic escalation with rituximab. The case highlights
persistent severe neurological deficit and radiological inflammatory activity despite
conventional ~immunomodulatory therapies, culminating in the indication of
immunobiological treatment with rituximab.

Keywords: Transverse Myelitis; Child; Adolescent; Case Reports.

1 INTRODUCAO

A mielite transversa aguda (MTA) ¢ uma sindrome neuroinflamatéria caracterizada
pelo desenvolvimento de déficits motores, sensitivos e autonomicos decorrentes do
comprometimento inflamatério da medula espinal. Na populacdo pediatrica, integra o
espectro das sindromes desmielinizantes adquiridas do sistema nervoso central e pode evoluir
com incapacidade neurologica persistente. (Absoud et al., 2016; Wolf; Lupo; Lotze, 2012).

A incidéncia anual estimada da MTA na infincia ¢ baixa, e os casos pedidtricos
correspondem a aproximadamente 20% das apresentagdes da doenga. Infecgdes prodromicas
sdo frequentes, embora a mielite também possa estar associada a doengas desmielinizantes,
doencgas autoimunes sistémicas, agentes infecciosos especificos ou permanecer sem etiologia
definida. (Absoud ef al., 2016; Banwell et al., 2009; Kerr; Ayetey, 2002).

A denominacdo mielite transversa longitudinalmente extensa ¢ empregada quando a
alteracdo medular se estende por trés ou mais segmentos vertebrais consecutivos. Na infancia,
esse padrdo requer investigagdo para doenga associada ao anticorpo contra a glicoproteina
oligodendrocitica da mielina e para o espectro da neuromielite Optica associado ao anticorpo
anti-aquaporina-4; quando esses marcadores e a investigacdo infecciosa e reumatologica sdo
negativos, a classificacdo etioldégica pode permanecer como idiopdtica, pos-infecciosa ou
soronegativa. (Absoud et al., 2016; Deiva et al., 2015).

A avaliagdo diagnostica exige exclusdo de compressdo medular e correlagdo entre
historia clinica, exame neurologico, liquido cefalorraquidiano e ressondncia magnética. Nas
fases iniciais, a presenca de paralisia flacida e arreflexia pode simular sindrome de
Guillain-Barré; nivel sensitivo, disfun¢do esfincteriana, alteracdo intramedular a ressonancia
magnética e estudo eletrofisiolégico sem padrdo de polirradiculoneuropatia favorecem a
localizagdo medular. (Absoud et al., 2016; Wolf; Lupo; Lotze, 2012).

O tratamento agudo baseia-se em imunoterapia, usualmente com metilprednisolona

intravenosa em altas doses, podendo ser necessaria terapia de resgate com imunoglobulina



intravenosa ou plasmaférese nos quadros graves ou sem resposta clinica. Este artigo tem por
objetivo relatar a evolugdo clinica, diagnostica e terapéutica de um adolescente com mielite
transversa longitudinalmente extensa soronegativa, associada a radiculite inflamatéria e
refrataria as modalidades imunoterapéuticas convencionais. (Absoud et al., 2016; Savransky

etal.,2019; Scott et al., 2011).

2 METODOLOGIA

Trata-se de estudo descritivo, do tipo relato de caso clinico, associado a revisao
integrativa da literatura médica. Os dados clinicos, laboratoriais, liquoricos, eletrofisiologicos,
neurorradiologicos e terapéuticos foram obtidos por revisdo do prontudrio e organizados em
sequéncia cronologica. Por se tratar de caso unico, ndo foram aplicados métodos estatisticos
inferenciais.

A organizagdo do relato considerou as recomendagdes do guia CARE para relatos de
caso, com apresentacdo do contexto clinico, evolugdo temporal, investigacdo diagnostica,
intervengoes terapéuticas, desfechos e discussdo fundamentada. (Gagnier ef al., 2014).

As informacgdes clinicas, dados laboratoriais, resultados de exames de imagem,
registros eletrofisiologicos e esquemas terapéuticos foram obtidos por meio de revisao
sistemdtica e minuciosa do prontudrio eletronico do paciente internado e acompanhado no
servigo de Pediatria e Neuropediatria.

A pesquisa bibliografica e a fundamentacao tedrica integrativa foram conduzidas nas
bases de dados internacionais PubMed, SciELO, EMBASE, Cochrane além do levantamento
de literatura especializada em Neurologia Pediatrica. A conduta respeitou integralmente os
principios éticos aplicados as pesquisas envolvendo seres humanos, conforme a Resolugdo n°
466/2012 do Conselho Nacional de Satde (CNS), assegurando o anonimato e o sigilo total

das informacdes do paciente.

3 RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 12 anos, previamente higido, sem doencgas cronicas,
alergias ou uso continuo de medicagdes, iniciou quadro de otalgia a esquerda, sendo
diagnosticado com otite média aguda e tratado inicialmente com amoxicilina-clavulanato e
posteriormente ceftriaxona, além de medicacao otologica topica.

Cerca de seis dias apds o inicio do quadro infeccioso evoluiu com febre, lombalgia

intensa e parestesias em membros inferiores, seguidas por dificuldade progressiva para



deambulagdo. Em aproximadamente 2 dias apresentou perda da marcha, sendo inicialmente
internado com hipodtese diagnostica de sindrome de Guillain-Barré.

Na avaliacdo inicial apresentava hiporreflexia em membros inferiores, sem sinais de
acometimento encefalico ou meningeo. A primeira andlise do liquido cefalorraquidiano
evidenciou aspecto limpido e incolor, glicose de 47,2 mg/dL, proteinas de 28,4 mg/dL, 2
leucdcitos/mm?® e 9 hemacias/mm?, sem alteragdes microbioldgicas ou sorologicas. Os exames
laboratoriais demonstravam hemograma e proteina C reativa sem alteragcdes significativas.
Investigacdo infecciosa extensa (HIV, HTLYV, sifilis, EBV, CMV, HSV e toxoplasmose), painel
reumatolégico (FAN, fator reumatoide, anti-Ro, anti-La, anti-DNA e anticardiolipina), além
dos anticorpos anti-AQP4-IgG e MOG-IgG, foram negativos.

Tomografia computadorizada de cranio e coluna nao evidenciou alteragdes estruturais
relevantes, sendo observada apenas otomastoidite esquerda. Diante da progressdo clinica,
iniciou-se pulsoterapia com metilprednisolona (30 mg/kg/dia por cinco dias). Pelos achados
no exame de imagem, optou-se por realizar tratamento por 7 dias com ceftriaxona,
endovenosa, em dose de 2g/dia.

Poucos dias apds o término da corticoterapia ocorreu rapida piora neuroldgica,
caracterizada por paraplegia flacida, arreflexia em membros inferiores, nivel sensitivo abaixo
da cicatriz umbilical, anestesia em membros inferiores, retengdo urinaria com necessidade de
sonda vesical de demora, perda do controle esfincteriano e constipacao intestinal. Nessa fase
apresentava forca muscular grau 0 em membros inferiores, mantendo forca preservada em
membros superiores, nivel de consciéncia normal e auséncia de sinais meningeos.

Foi realizada imunoglobulina humana intravenosa (400 mg/kg/dia por cinco dias), sem
resposta clinica.

Nova investigagdo demonstrou importante pleocitose liquorica (74 leucdcitos/mm?3,
predominio linfocitario), hiperproteinorraquia (135 mg/dL) e hipoglicorraquia (30,8 mg/dL),
mantendo culturas, pesquisas para fungos, sorologias e autoanticorpos negativos. Além disso,
foram realizados novos exames de imagem.

A eletroneuromiografia evidenciou auséncia de sinais compativeis com
polirradiculoneuropatia desmielinizante, mostrando reducdo da amplitude dos potenciais
motores decorrente de desnervagdo ativa secundaria ao acometimento medular, afastando
sindrome de Guillain-Barré como principal diagnostico.

A ressonancia magnética da coluna evidenciou extensa lesao inflamatéria intramedular
com hipersinal em T2 e realce pelo contraste envolvendo praticamente toda a medula espinal,

desde C3 até o cone medular, caracterizando mielite transversa longitudinalmente extensa



(LETM). Observou-se ainda realce difuso das raizes da cauda equina, sugerindo componente
radicular inflamatdrio associado.

Diante da alteracao liquorica, optou-se por tratamento empirico para possivel
neuroinfec¢do bacteriana concomitante com cefepime e vancomicina antes da realizagdo de
plasmaférese. Posteriormente o paciente foi submetido a cinco sessdes de plasmaférese, sem
recuperagdo neurologica significativa.

ApoOs estabilizacao clinica recebeu alta hospitalar para seguimento ambulatorial em

neuropediatria.

Evolucao ambulatorial

Na primeira consulta ambulatorial, aproximadamente um més apos a alta, o paciente
permanecia sem melhora neurologica significativa. Mantinha paraplegia flacida, forca
muscular grau 0 em membros inferiores, hipotonia e arreflexia bilateral, preservando forga
muscular e sensibilidade em membros superiores. Permanecia incapaz de deambular,
necessitando cadeira de rodas para locomogao.

Persistia com bexiga neurogénica, realizando cateterismo vesical intermitente trés
vezes ao dia, além de disfungdo intestinal com necessidade de manejo especifico.
Encontrava-se em acompanhamento fisioterapéutico, além de cuidados domiciliares.

A repeticdo do liquor no dia da alta hospitalar mostrou normalizacdo do perfil
inflamatério (2 leucédeitos/mm?; proteinas 28,4 mg/dL), permanecendo negativas as culturas,
pesquisa para fungos, VDRL e tinta da China. Foi realizada nova pesquisa de anticorpos
anti-aquaporina 4 e MOG, que vieram negativos.

Nova ressondncia magnética da coluna demonstrou persisténcia da extensa lesdo
medular com manutencdo do realce pelo contraste na superficie pial e das alteragdes
inflamatorias radiculares, apesar do tratamento imunomodulador e da plasmaférese.

Como persistia atividade inflamatoria radiologica associada a auséncia de recuperagao
clinica e ap6s exclusdo de causas infecciosas e autoimunes conhecidas, foi indicada terapia de
resgate com rituximabe na dose de 375 mg/m? (aproximadamente 450 mg intravenoso
semanal por quatro semanas).

Até o momento da elaboragdo deste relato, o paciente permanecia em seguimento
ambulatorial, realizando reabilitacdo intensiva e tratamento imunobioldgico, mantendo o
diagnostico de mielite transversa longitudinalmente extensa associada a radiculite
inflamatéria (mielorradiculite) sem etiologia esclarecida, com importante déficit motor

residual e bexiga neurogénica.



4 DISCUSSAO

A Mielite Transversa Aguda na infincia e adolescéncia configura um desafio
diagnostico e terapéutico de elevada complexidade na pratica neuropediatrica (Absoud et al.,
2016; Wolf; Lupo; Lotze, 2012). O acometimento medular caracterizado por extensao
longitudinalmente extensa (LETM) — que envolve trés ou mais segmentos vertebrais
continuos — associa-se historicamente a quadros clinicos de maior gravidade, risco acrescido
de deéficit motor permanente e maior refratariedade as intervencdes terapéuticas habituais
(Thomas et al., 2012).

Sob o aspecto fisiopatologico e etiologico, a ocorréncia de quadro infeccioso prévio do
trato respiratorio superior ou esfera ORL (como a otite média aguda observada no presente
caso) cerca de 1 a 4 semanas antes do inicio dos sintomas neuroldgicos € relatada em até 66%
dos casos pediatricos (Absoud et al.,, 2016; Pidcock et al., 2007). Esse padrao sugere
fortemente a atuagdo de mecanismos de imunomimetismo molecular, nos quais o sistema
imune gera anticorpos contra determinantes antigénicos de agentes infecciosos que reagem
cruzadamente com epitopos de glicoproteinas mielinicas ou axdnio-gliais do parénquima
medular (Kerr; Ayetey, 2002). A infiltragdo de mondcitos, linfocitos T CD4+ e CD8+,
associada a ativagdo de microglidcitos e liberacao de citocinas pro-inflamatorias (como IL-6),
resulta em edema, disfun¢do microvascular e necrose tecidual intramedular (Kerr; Ayetey,
2002).

O diagnostico diferencial precoce das mielopatias inflamatdrias em fases iniciais exige
refinamento propedéutico. A apresentacdo clinica inicial com paralisia flacida e hiporreflexia
em membros inferiores frequentemente simula a Sindrome de Guillain-Barré (SGB) (Absoud
et al., 2016; Wolf; Lupo; Lotze, 2012). Entretanto, o estabelecimento rapido de um nivel
sensitivo cutaneo nitido (no presente caso, T10), associado ao surgimento precoce de
disfuncdo vesical/esfincteriana (retencao urinaria) e aos achados de imagem na RM, confirma
0 acometimento central medular (Absoud et al., 2016). A realizagdo da eletroneuromiografia ¢
crucial para afastar de forma definitiva a polirradiculoneuropatia periférica, demonstrando
denervacao motora secundaria ao dano medular/radicular (Andersen et al., 2017).

A diferenciacdo diagnodstica entre Mielite Transversa Idiopatica/Pés-Infecciosa e
doencas desmielinizantes especificas do SNC ¢ de suma importancia progndstica (Palace,
2011; Presas-Rodriguez et al., 2016). A negatividade persistente dos autoanticorpos
anti-AQP4-IgG e anti-MOG-IgG, somada a auséncia de lesdes desmielinizantes encefalicas e
de bandas oligoclonais no LCR, afasta neste momento os diagndsticos de NMOSD, MOGAD

e Esclerose Multipla, enquadrando o paciente no grupo das mielites longitudinalmente



extensas soronegativas (Banwell et al., 2009; Deiva et al., 2015). Contudo, a vigilancia
clinica e neurorradioldgica continuada ¢ obrigatéria, uma vez que uma parcela de casos
inicialmente classificados como monofasicos ou idiopaticos pode apresentar relapsos tardios
(Deiva et al., 2015).

No tocante a abordagem terapéutica na fase aguda, o consenso internacional estabelece
como primeira linha o uso imediato de corticoterapia em altas doses (metilprednisolona
venosa 20-30 mg/kg/dia, maximo de 1 g/dia, por 3 a 5 dias) para conter a cascata inflamatoria
e o edema tecidual (Pohl; Tenembaum, 2012; Scott et al., 2011). Na auséncia de resposta
satisfatoria ou em formas fulminantes, indicam-se as terapias de segunda linha, representadas
pela Imunoglobulina Intravenosa (IVIG 2 g/kg fracionada) e pela Plasmaférese (TPE 5 a 7
sessoes) (Savransky et al., 2019). A plasmaférese atua na remoc¢do mecanica de anticorpos
circulantes, imunocomplexos e citocinas inflamatdrias, demonstrando eficacia como terapia
de resgate na recuperacdo funcional de criangas com desmielinizag¢do aguda (Savransky et al.,
2019).

A refratariedade do quadro clinico e radiolégico apds a administracdo sequencial da
imunoterapia tripla (pulsoterapia, IVIG e plasmaférese) ¢ um evento infrequente e de
prognostico reservado em pediatria (Savransky ef al., 2019). No caso relatado, a manutencao
do déficit motor completo (grau 0 MRC), acompanhada do achado de captagdo persistente de
contraste pial e nas raizes da cauda equina na RM de controle realizada um més apds a alta,
atestou que o processo neuroinflamatorio permanecia ativo, justificando a decisdo pelo
escalonamento terapéutico com Rituximabe. O rituximabe promove a deplecdo seletiva de
linfocitos B expressando CD20, interrompendo a apresentacdo de antigenos e a producao de
mediadores inflamatérios, emergindo como uma opg¢do promissora em casos de
imunomediadores refratarios do SNC (Pohl; Tenembaum, 2012; Theroux; Brenton, 2019).

Quanto ao progndstico funcional de longo prazo, a literatura aponta que apenas 30% a
50% das criangas com MTA alcangam recuperagdo funcional completa (Absoud et al., 2016;
Pidcock et al., 2007). Fatores como a gravidade do déficit no nadir da doenga, extensao
longitudinal continua do acometimento medular (C3 ao cone medular), presenca de arreflexia
flacida e refratariedade inicial correlacionam-se com um maior risco de sequelas motoras e
autondmicas permanentes (Deiva et al., 2015; Pidcock et al., 2007). A institui¢ao imediata de
reabilitagdo multidisciplinar intensiva (fisioterapia motora, reeducacdo vesicointestinal e
suporte psicossocial) € elemento indispensavel para prevenir complicacdes secundarias,
otimizar a plasticidade neural e promover a maxima autonomia funcional do paciente

(Maynard et al., 1997; Pidcock et al., 2007).



5 CONCLUSAO

O caso demonstra que a mielite transversa longitudinalmente extensa pode apresentar
evolucdo rapidamente incapacitante e, nas fases iniciais, mimetizar polirradiculoneuropatia
periférica. A correlacdo entre nivel sensitivo, disfungdo esfincteriana, exames liquoricos
seriados, eletroneuromiografia e ressonancia magnética foi determinante para a localizagdo
medular e para a defini¢do diagnostica.

A auséncia de recuperagdo apos metilprednisolona, imunoglobulina intravenosa e
plasmaférese, associada a persisténcia de atividade inflamatoria radiologica, caracterizou
curso refratdrio e motivou terapia de resgate com rituximabe. O déficit motor residual e a
bexiga neurogénica reforgam a necessidade de reabilitacdo intensiva, seguimento
multidisciplinar e vigilancia longitudinal para recorréncia ou posterior definicao etiologica.

A divulgacao deste relato amplia a literatura neuropediatrica ao documentar a conduta
clinica em formas graves e refratérias, reiterando a importancia da imunomodulagdo agressiva
associada a reabilitacdo multidisciplinar continuada no manejo de sequelas neuroldgicas e

autonOmicas graves.
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