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• Por que é importante fazer o diagnóstico de NMO?



Aspectos históricos da 
DENMO

Figura Ilustrativa criada por IA (GPT 4.o)



Aspectos históricos da DENMO

1894- (França) Eugene Devic e seu estudante Fernand Gault

Jarius S, Wildemann B. The history of neuromyelitis optica. J Neuroinflammation. 2013;10(1):1–
12



Aspectos históricos da DENMO

1894 (França)

Devic e seu estudante Fernand Gault

“...the clinical and pathological

differences between neuromyelitis optica

and disseminated sclerosis appear to be

differences of acuteness and intensity

only..."

1930 -> Russel Brain

NMO e EM - A mesma

doença ?

Jarius S, Wildemann B. The history of neuromyelitis optica. J Neuroinflammation. 2013;10(1):1–
12



Aspectos históricos da DENMO

2004 -> Anti-AQP4-IgG: Síndromes distintas

Dra.Vanda Lennon ( Mayo Clinic)



2004 -> Anti-AQP4-IgG: Síndromes distintas

Conceito Unificado em 2015

“Doença do Espectro da 

Neuromielite” Optica”

Aspectos históricos da 
DENMO



Epidemiologia da Neuromielite Optica



No Mundo

Qual o Cenário da Doença do Espectro da NMOSD? 

Figura Ilustrativa criada por IA (GPT 4.o)



Estudo observacional e retrospectico

26 centros de neurologia na França

Entre os anos de 2007 e 2008
Unico estudo epidemiologico de NMO em Portugal

5 centros de neurologia, em 2012

Incluido apenas 67 pacientes

2010 2015

No Mundo



Estudo de base populacional

14 centros de neurologia na Dinamarca

Período de 01 de janeiro de 2007 até 31 de dezembro de 2014

2018



No Brasil
Figura Ilustrativa criada por IA (GPT 4.o)

Qual o Cenário da Doença do Espectro da NMOSD?



No Brasil

2017

Del Negro MC, Marinho PBC, Papais-Alvarenga RM. Neuromyelitis optica: phenotypic characteristics in a Brazilian case series. Arq Neuropsiquiatr. 

2017;75(2):81–6 



Experiência do mundo real de centro único na Bahia

• A grande maioria dos 

pacientes são mulheres 

negras.

• Quase todos os pacientes 

com medicamentos com 

baixa evidência científica 

"off-label" e a maioria com 

suposta baixa eficácia.

• Falta de acesso a 

tratamentos e diagnósticos 

específicos.

Retrospective Cohort

Single Center

UFBA University Hospital

Data from 2017 - 2019

"Salvador, capital da Bahia, é reconhecida como a cidade com a maior população de afrodescendentes 

fora da África."



Epidemiologia
É uma doença rara;

A prevalência varia de 0,37 a 10 por 100.000;

Mais prevalente em afrodescendentes e asiáticos.

Incidência maior em mulher:

Homem em torno de 5:1 a 10:1.

Média de inicio de idade entre 32 a 41 anos.

Menos de 10% dos casos são monofásicos

Fatores de risco não são bem conhecidos.

Doenças autoimunes ( LES, Miastenia graves, Sjogren) são 
comumente associados.



Fisiopatologia

O CD19 é mais amplamente expresso nas superfícies das células B à medida que amadurecem em plasmablastos / plasmócitos

Secreted IgG
IgG

IgD

IgM
IgM

Stem 

cell

Pro–B cell Pre–B cell

Immature
B cell

Naïve
B cell

Mature-, 
memory-, 

B cell

Plasmablast Plasma cells
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Bone 

Marrow

CD19 Expression

CD20 Expression*

Ig, immunoglobulin.

1. Schuh et al. J Immunol, 2016; 197(4):1111-7

*3-5% of circulating T cell also express CD201



AVANÇO NO ENTENDIMENTO DA  FISIOPATOLOGIA DA 
NMOSD

Patogênese da NMOSD

MAC, complexo de ataque à membrana

1. Weinshenker BG, et al. Mayo Clin Proc . 2017;92(4):663-679. 2. Papadopoulos MC, et al. Nat Rev Neurosci . 2013;14(4):265-277. 3. Piatek P, et ai. Frente Immunol . 
2018;9:1694.4. Wingerchuk DM, et al. Lancet Neurol . 2007;6(9):805-815.

Anticorpos anti-AQP4 atravessam a 

barreira hematoencefálica e se 

ligam ao AQP4 nos pés dos 

astrócitos

A ligação do anticorpo anti-AQP4 ativa
o complemento, levando à inflamação

e formação MAC

Como visto na NMOSD, o complemento 

ativado leva à necrose de astrócitos, dano 

inflamatório e morte neuronal

ANTICORPO AQP4 1-3 ATIVAÇÃO DO 

COMPLEMENTO 2-4

ASTROCITOPATIA LEVANDO À 
DESTRUIÇÃO NEURONAL 2,4

C5

C5a

C5b











1. Herwerth M, Kalluri SR, Srivastava R, et al. In vivo imaging reveals rapid astrocyte depletion and axon damage in a model of neuromyelitis optica‐related pathology. Ann Neurol. 

2016;79(5):794-805. doi:10.1002/ana.24630
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Expressão

AQP4 

Periependimário
superfície do

lateral
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Periependimário
superfície do

terceiro ventrículo

(região 
diencefálica)

Periaquedutal
área e quiasma 

óptico

Periependimário
superfície do

quarto ventrículo

e área postrema

Expressão de AQP4 no SNC

• A AQP4 é altamente expressa no nervo óptico, medula espinhal, áreas periventriculares, hipotálamo e regiões 

subpiais, bem como no tronco encefálico e na área postrema

AQP4, aquaporina-4; SNC, sistema nervoso central

Dutra BG, et al. Radiografia. 2018;38(1):169-193. 



NMOSD: Uma doença imprevisível com desfechos que 
podem impactar a qualidade de vida dos pacientes¹

Mais de 90% dos pacientes
podem apresentar novos
surtos após o diagnóstico1

Diagnóstic

o

1 ano

22% - 54% podem necessitar
internação hospitalar dentro de 1 
ano do primeiro surto2

5 anos

22% dos pacientes podem precisar de 
apoio e 50% de cadeira de rodas 5 anos
após o diagnóstico3;

• Os surtos são imprevisíveis e associados a danos neurológicos e incapacidades permanentes5,6,7.

• 83 % dos casos de mielite transversa e 67% dos casos de neurite óptica não se recuperam  ou podem 
apresentar recuperação incompleta2

1.Wingerchuk, Dean M, and Claudia F Lucchinetti. The New England journal of medicine vol. 387,7 (2022): 631-639. 2.Marrie RA, et al. Int J MS Care. 2013;15:113-8;  3. Jiao Y, Fryer JP, Lennon VA, et al. Neurology. 2013;81(14):1197-1204.  4. 
Oh J, Levy M. Neurol Res Int. 2012;2012:460825. 5. Jarius, S., Ruprecht, K., Wildemann, B. et al. J Neuroinflammation 9, 14 (2012). 6. Wingerchuk DM, Lennon VA, Lucchinetti CF, Pittock SJ, Weinshenker BG. Lancet Neurol. 2007;6(9):805–
815. 7. Kessler RA, Mealy MA, Levy M. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm. 2016;3(5):e269.



Síndromes típicas ou Síndromes Core 

•Neurite óptica aguda

Mielite aguda

Síndrome da área postrema

Síndrome aguda de tronco encefálico

Síndrome Diencefálica

Síndrome cerebral sintomática



Neurite Óptica

Ocorre em torno de 50% dos pacientes

Dor ocular com BAV

Redução grave de acuidade visual ( < 20/200)

Geralmente longitudinalmente extensa

Neurite óptica sequencial numa sucessão rápida ou 
neurite óptica simultânea bilateral é altamente sugestiva



Neurite ÓpticaNeurite óptica Bilateral

Periarqueductal

Neuromyelitis Optica Spectrum Disorders: Spectrum of MR Imaging Findings and Their Differential Diagnosis. Bruna Garbugio Dutra, Antônio José da
Rocha, Renato Hoffmann Nunes, and Antônio Carlos Martins Maia Júnior.RadioGraphics 2018 38:1, 169-193
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Neurite ÓpticaNeurite óptica

Quiasma óptico

Neuromyelitis Optica Spectrum Disorders: Spectrum of MR Imaging Findings and Their Differential Diagnosis. Bruna Garbugio Dutra, Antônio José da
Rocha, Renato Hoffmann Nunes, and Antônio Carlos Martins Maia JúniorRadioGraphics 2018 38:1, 169-193
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Neurite Óptica



Neurite Óptica



Neurite Óptica

Neuromyelitis Optica Spectrum Disorders: Spectrum of MR Imaging Findings and Their Differential DiagnosisBruna Garbugio Dutra, Antônio José da Rocha, Renato
Hoffmann Nunes, and Antônio Carlos Martins Maia JúniorRadioGraphics 2018 38:1, 169-193
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Neurite Óptica –– Características que podem sugerir MOGAD

Perineurite e intenso edema de NO

Acometimento bilateral com edema em 

disco ópico

Edema importante a fundoscopia
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Mielite Aguda

Mielite Transversa Aguda Grave

• Acometimento motor, sensitivo e 
autonômico.

Extensa longitudinalmente ( >3 
corpos vertebrais)

Acometimento predominante 
central da medula



Mielite Aguda
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Mielite Aguda

Neuromyelitis Optica Spectrum Disorders: Spectrum of MR Imaging Findings and Their Differential Diagnosis. Bruna Garbugio Dutra, Antônio José da
Rocha, Renato Hoffmann Nunes, and Antônio Carlos Martins Maia JúniorRadioGraphics 2018 38:1, 169-193
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Mielite Aguda



Mielite Aguda

Mielite Transversa

Extensa

BSL

Realce periférico em 

lente

Neuromyelitis Optica Spectrum Disorders: Spectrum of MR Imaging Findings and Their Differential DiagnosisBruna Garbugio Dutra, Antônio José da Rocha, Renato
Hoffmann Nunes, and Antônio Carlos Martins Maia JúniorRadioGraphics 2018 38:1, 169-193
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Mielite AgudaMielite Transversa

"Uma lesão curta (<3 segmentos vertebrais)

foi o primeiro evento de mielite transversa

em 25 de 176 pacientes (14%)"



Mielite AgudaMielite Transversa

40% diagnosticado inicialmente

como EM

92% dos paciente que

apresentaram uma nova Mielite foi

extensa.



Case courtesy of Yune Kwong, Radiopaedia.org, rID: 21946

Outros Diagnósticos Diferencias 
Sarcoidose

Nicholas L. Zalewski, Karl N. Krecke, Brian G. Weinshenker, Allen J.Aksamit, Brittani

L. Conway, Andrew McKeon, Eoin P. Flanagan

Neurology Aug 2016, 87 (7) 743-744; DOI:10.1212/WNL.0000000000002992

Atenção a quadros  de 

curso mais 

progressivos

Sinal do Tridente



Outros Diagnósticos Diferencias 
Mielopatia espondilótica

Contarato GC, Rosa Júnior M. Pancake-like gadolinium enhancement in the spinal cord: an image pattern that suggests spondylotic myelopathy. Arq Neuropsiquiatr. 2018 

Jun;76(6):424-425. doi: 10.1590/0004-282X20180042. PMID: 29972426.

Sinal da Panqueca



Mielite Isquemica

Outros Diagnósticos Diferencias 

Mudgal, P., Gaillard, F. Ventral cord syndrome. Reference article, Radiopaedia.org. (accessed on 11 Nov 2022) 
https://doi.org/10.53347/rID-31244

Atenção a quadros  

muito agudos/súbitos



Astrocitopatia GFAP

Descrita em 2016

Agudo/recorrente ou 

progressivo

Meningoencefalite

Ataxia

Mielite

Alterações visuais

Dist. Movimento

Outros Diagnósticos Diferencias 



Manifestações ClínicasSíndrome da área postrema

• Duração superior a 48 horas

• Náuseas;

• Vômitos;

• Soluços Incoercíveis ;

• A depender da série pode ocorrer 
em até 15 - 30 % dos pacientes.

Quando ocorre como primeira manifestação pode 

ser confundida com patologias gastrointestinais ou 

vestibulares



Manifestações Clínicas

APS
17%

Não
83%

0%

NMOSD

APS Não

APS
2%

Não
98%

0%

MOGAD

APS Não



Manifestações ClínicasSíndrome aguda de tronco encefálico

Sintomas Agudos de Tronco

• Diplopia
• Tontura
• Paresia facial
• Disartria
• Hipoestesia facial
• Disfagia
• Paresia facial
• Alteração de consciência 

e respiratória



Manifestações Clínicas

Síndrome Diencefálica

Narcolepsia sintomática

Sonolência diurna

Alterações autonômicas

Amenorréia

Síndrome da secreção 
inapropriada de ADH

Etemadifar, M., Nouri, H., Khorvash, R. et al. Frequency of diencephalic syndrome in 
NMOSD. Acta Neurol Belg 122, 961–967 (2022). https://doi.org/10.1007/s13760-021-01792-1



Manifestações Clínicas

Síndrome Cerebral Sintomática

Encefalopatia

Casos de edema cerebral difuso

Hemiparesia

Cloud -like



Outros padrão de acometimento encefálico da NMOSD na RM

Mármore ( epêndima 

do corpo caloso) 
Arc Bridge ( Ponte 

em arco) 
Edema em tridente

Neuromyelitis Optica Spectrum Disorders: Spectrum of MR Imaging Findings and Their Differential DiagnosisBruna Garbugio Dutra, Antônio José da Rocha, Renato Hoffmann Nunes,
and Antônio Carlos Martins Maia JúniorRadioGraphics 2018 38:1, 169-193
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Critérios de diagnóstico para NMOSD

DM Wingerchuk · 2015

1. Pelo menos 2 características clínicas principais

a.Pelo menos 1 característica clínica central deve ser ON, mielite aguda com LETM ou SAF

b.Disseminação no espaço (≥2 características clínicas centrais diferentes)

c. Cumprimento de requisitos adicionais de ressonância magnética, conforme aplicável

2. Teste negativo para AQP4-IgG usando o melhor método disponível ou teste indisponível

3. Exclusão de diagnósticos alternativos

1. ON aguda: requer ressonância nuclear magnética (RNM) cranioencefálica mostrando (a) 

achados normais ou apenas lesões inespecíficas da substância branca ou (b) ressonância 

nuclear magnética (RNM) do nervo óptico com lesão hiperintensa em T2 ou uma lesão com 

realce com gadolínio ponderada em T1 que se estende por >1/2 do comprimento do nervo 

óptico ou envolve o quiasma óptico

2. Mielite aguda: requer lesão de RNM intramedular associada que se estende por ≥3 

segmentos contíguos (LETM) ou ≥3 segmentos contíguos de atrofia medular

3. SAF: requer lesões associadas de medula dorsal/área pós-rema 

4. Síndrome do tronco encefálico agudo: requer lesões periependimárias associadas do tronco 

encefálico

Requisitos adicionais de ressonância magnética para NMOSD sem AQP4-IgG e NMOSD 

com status desconhecido de AQP4-IgG

2015 IPND (Painel Internacional para Diagnóstico NMOSD)

Critérios diagnósticos para NMOSD anti-AQP4(+) Critérios diagnósticos para NMOSD sem AQP4-IgG e NMO com status 

desconhecido de AQP4-IgG
1. Pelo menos 1 característica clínica central

2. Teste positivo para AQP4-IgG 

3. Exclusão de diagnósticos alternativos

1. NO

2. Mielite aguda

3. Síndrome póstrema da área : episódio de 

soluços inexplicáveis ou náuseas e vômitos

4. Síndrome aguda do tronco encefálico

5. Narcolepsia sintomática ou síndrome clínica 

diencefálica aguda com lesões de 

ressonância magnética (RM) diencefálicas 

típicas de NMO 

6. Síndrome cerebral sintomática com lesões 

cerebrais NMO-típicas

Principais características clínicas



Por que é importante fazer o diagnóstico de NMO?

Temos tratamentos muito eficazes para tratar os surtos

Bonnan M, Valentino R, 

Debeugny s,

et al. J Neurol Neurosurg

Psychiatry 2018;89:346–351. 



Por que é importante fazer o diagnóstico de NMO?

Temos tratamentos muito eficazes para evitar os surtos

As novas terapias para 

Doença do Espectro da 

Neuromielite Óptica 

apresentam eficácia 

acima de 90%.

Pittock SJ, Barnett M, Bennett JL, Weinshenker BG, Fujihara K, Levy M, Traboulsee AL, Yamamura T, Zhang Y, Bar-

Or A, et al. Ravulizumab in Aquaporin-4-Positive Neuromyelitis Optica Spectrum Disorder. Ann Neurol. 

2023;93(6):1053-1068. doi:10.1002/ana.26626.
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