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Quadro consumptivo, dificuldade respiratória e 
rigidez – apresentação sistémica de doença 

neurológica imunomediada



CASO CLÍNICO

Homem, 49 anos
Leucodérmico

ANTECEDENTES PESSOAIS:
➢ Perturbação de ansiedade
➢ Sem outras doenças conhecidas

HÁBITOS:
➢ Tabagismo (30 UMA)
➢ Sem outros consumos tóxicos

MEDICAÇÃO HABITUAL:
➢ Fluoxetina 20 mg 1cp PA; cloxazolam 2 mg 1/2cp PA e ao deitar



CASO CLÍNICO

HISTÓRIA DA DOENÇA ATUAL

Disfagia, odinofagia, 
dificuldade respiratória
Perda ponderal > 10%
(60Kg » 45Kg) durante 1 mês

Endoscopia digestiva alta:
gastrite não erosiva, bulbite erosiva 
e refluxo biliar. 
Inicia omeprazol 20mg 1cp jejum

Janeiro 2018

SU HFF

Consulta de Medicina Interna
“estrabismo de novo?”

SU HFF
2 semanas de diarreia 
(> 3 dejeções diárias) 

Internamento eletivo 
Medicina Interna

20 Abril 2018 29 Maio 2018 3 Junho 2018 12 Junho 2018



CASO CLÍNICO

Exame objetivo geral:

➢ Vígil e orientado.
➢ Hemodinamicamente estável.
➢ Apirético.
➢ Mucosas pálidas
➢ Muito emagrecido. Peso: 43 Kg.
➢ Pescoço: sem adenopatias palpáveis; palpação tiroideia sem aumento

do volume e sem nódulos palpáveis.
➢ AC: tons rítmicos, sem sopros ou extrassons.
➢ AP: MV mantido e simétrico, sem ruídos adventícios.
➢ Abdómen: emagrecido, mole, depressível, indolor à palpação, sem

massas ou organomegálias palpáveis.
➢ MIs sem edema ou sinais de TVP.

INTERNAMENTO SERVIÇO MEDICINA INTERNA

12 Junho a 3 Agosto 2018



CASO CLÍNICO

Exame neurológico:

➢ Esotropia OE. Limitação da abdução do OE. Sem diplopia.

➢ Sem ptose palpebral.

➢ Anisocoria (pupila esquerda > direita).

➢ Reflexos fotomotor direto e de acomodação esquerdos lentos.

➢ Força muscular segmentar grau 5/5 nos 4 membros.

➢ Hiperreflexia membros inferiores +++/+++.

➢ Sinal de Babinski bilateral.

INTERNAMENTO SERVIÇO MEDICINA INTERNA

12 Junho a 3 Agosto 2018



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Analiticamente:

Hemograma: Hemoglobina 10.9 g/dL, VGM 81 fL, HGM 26.5 pg, CHGM 32.7 g/dL

Leucócitos 8.7 x109/L, Plaquetas 540 x109/L.

VS 22 mm. PCR 24 mg/dL

Função hepática, renal e tiroideia sem alterações.

Ionograma: Na+ 127 mmol/L; K+ 4.73 mmol/L.

Eletroforese de proteínas normal; imunofixação sem componente monoclonal.

Ácido fólico diminuído, vitB12 e ferritina normais

IGRA, HIV, serologias hepatites negativos

INTERNAMENTO SERVIÇO MEDICINA INTERNA

12 Junho a 3 Agosto 2018



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Estudo neoplasia oculta:

✓ TC pescoço: sem alterações, sem adenopatias cervicais.

✓ TC toraco-abdomino-pélvica: adenopatias mediastínicas; alterações enfisematosas
centrilobulares e parasseptais; bronquiectasias tubulares; sem alterações significativas
na avaliação dos órgãos da cavidade abdominal e pélvica

✓ Broncofibroscopia: sem alterações.

✓ EBUS: Adenopatia na estação 7 (23.7X16.4 mm).

✓ Secreções brônquicas: BAAR e exame cultural negativos.

✓ Anatomia patológica: biópsia de adenopatia inconclusiva.

✓ Colonoscopia total: sem alterações

✓ Analiticamente: marcadores tumorais negativos; imunofenotipagem tipo B sem
características de monoclonalidade.

INTERNAMENTO SERVIÇO MEDICINA INTERNA



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Estudo patologia SNC:

✓ TC-CE: sem alterações.

✓ TC órbitas: sem alterações.

✓ RM neuroeixo: sem alterações de sinal do parênquima cerebral e da medula espinhal;

alterações osteodegenerativas da coluna cervical.

✓ Punção lombar: LCR límpido, 1 célula, proteínas 19, glicose 50, ADA <0.5, Ag

capsulares, VDRL, Borrelia, CMV, BAAR direto e exame cultural negativos.

INTERNAMENTO SERVIÇO MEDICINA INTERNA



CASO CLÍNICO

Mantem perda ponderal > 20Kg
Diplopia transitória
Queda das pálpebras superiores
Dificuldade respiratória
Respiração ruidosa
Contrações musculares difusas
“pernas mais presas”

Agosto a Outubro

SU HFF

Internamento
Neurologia

27 Outubro 2018 30 Outubro 201828 e 29 Outubro 2018

Internamento SO
Broncofibroscopia: sem alterações significativas
Nasofibroscopia: cordas vocais móveis e
simétricas, verificando-se momentos de
movimento paradoxal com encerramento
parcial das cordas com a inspiração e que
condicionam respiração ruidosa

EVOLUÇÃO DO QUADRO CLÍNICO



CASO CLÍNICO

Exame neurológico:

➢ Vígil e orientado. Hipomimia facial.

➢ Disartria espástica moderada.
➢ FNS sem alterações de relevo.
➢ Desconjugação transitória dos movimentos oculares de perseguição.
➢ Sacadas horizontais lentas. 
➢ Espasmo do orbicular dos olhos. Apraxia da abertura das pálpebras. Encerramento das 

pálpebras superiores com espasmos transitórios.
➢ PBE e Mingazzini sem quedas. FM segmentar grau 5/5 nos 4 membros. 
➢ Hipertonia generalizada (MIs>>MSs)
➢ Hiperreflexia miotática generalizada: MIs ++++/++++, MSs +++/+++. 
➢ Clónus aquiliano inextinguível. Sinal Babinski bilateralmente.
➢ Contração mantida da parede abdominal. Mioquimias face externa das coxas. Mioclonias 

dos membros superiores. Startle ligeiro.
➢ Marcha com hiperlordose lombar, tronco rígido, lentificada, instabilidade postural

INTERNAMENTO SERVIÇO NEUROLOGIA

27 Outubro a 21 Novembro 2018



CASO CLÍNICO

RESUMO

➢ Homem, 49 anos, sem antecedentes pessoais de relevo
➢ Perda ponderal > 10%, quadro de diarreia
➢ Alterações da oculomotricidade
➢ Ptose palpebral e espasmo laríngeo
➢ Rigidez generalizada
➢ Sinais piramidais
➢ Espasmos musculares

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

➢ Síndrome stiff-person
➢ Síndrome de hiperexcitabilidade do nervo periférico (sínd Morvan; sínd Isaac)
➢ Parkinsonismo atípico
➢ Doença do neurónio motor + Miastenia Gravis

INTERNAMENTO SERVIÇO NEUROLOGIA

27 Outubro a 21 Novembro 2018



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Analiticamente:

Hemograma: Hemoglobina 9.9 g/dL, VGM 81 fL, HGM 26.5 pg, CHGM 32.7 g/dL

Leucócitos 8.7 x109/L, Plaquetas 460 x109/L.

VS 22 mm. PCR 5 mg/dL

Função hepática, renal e tiroideia sem alterações.

Ionograma: Na+ 129 mmol/L; K+ 4.73 mmol/L.

INTERNAMENTO SERVIÇO NEUROLOGIA

27 Outubro a 21 Novembro 2018



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Estudo patologia SNC:

✓ Eletromiograma: atividade de unidade motora contínua em repouso, que cedeu após

administração de diazepam EV.

INTERNAMENTO SERVIÇO NEUROLOGIA



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Estudo patologia SNC:

✓ RM neuroeixo: sem alterações de sinal do parênquima cerebral e da medula espinhal;

alterações osteodegenerativas da coluna cervical.

✓ Punção lombar: LCR límpido, 4 células, proteínas 15 mg/dL, glicose 89 mg/dL, ADA

<0.5, lactato normal, BAAR direto e exame cultural negativos. Sem bandas oligoclonais.

Imunoglobulinas normais.

✓ Anticorpos antineuronais: NMDAr, DPPX, GAD, anfifisina, GlyR, ANNA3, Ma1, Ma2,

GABA, CASPR2, LGI1, AchR, Canais de Ca2+ negativos

✓ Eletroencefalograma: sem atividade patológica.

INTERNAMENTO SERVIÇO NEUROLOGIA



CASO CLÍNICO

Exames complementares de diagnóstico:

➢ Estudo neoplasia oculta:

✓ Ecografia tiroide: sem alterações.

✓ Ecografia testicular: sem alterações.

✓ PET FDG corpo inteiro: Sem alterações sugestivas de doença metabolicamente ativa

✓ Analiticamente: eletroforese de proteínas normal, imunofixação sem componente

monoclonal; beta2-microglobulina e LDH normais; marcadores tumorais negativos.

INTERNAMENTO SERVIÇO NEUROLOGIA

Diagnóstico: Síndrome Stiff-person



CASO CLÍNICO

EVOLUÇÃO DO QUADRO CLÍNICO DURANTE O INTERNAMENTO

5 dias Metilprednisolona
1g/dia

Diazepam 5 mg PO 8/8h

5 dias Imunoglobulina humana 
400mg/Kg/dia

Prednisolona 1mg/Kg durante 1 mês e desmame progressivo 
ao longo de 6 meses

Azatioprina 1-2mg/Kg/dia

Melhoria clínica significativa durante o internamento, apresentando à data de alta:
➢ Ptose palpebral bilateral.
➢ Sacadas lentificadas, sem desconjugação ocular evidente, sem diplopia.
➢ Hipomimia facial discreta.
➢ Melhoria da rigidez axial, mantendo rigidez ligeira MIs. Sem mioquimias.
➢ Hiperreflexia generalizada e sinal de Babinski bilateral.



CASO CLÍNICO

1ª Consulta após Internamento
➢ Exame neurológico:

Expressão facial mantida.
Sem alterações oculomotricidade.
Sem anisocoria.
Sem disfagia. Sem disartria.
Sem respiração ruidosa.
Sem startle. Sem mioclonias.
Discreta hiperreflexia generalizada.
RCP em flexão bilateralmente.
Discreta rigidez MI direito.
Sem rigidez axial.
Marcha normal.

18 Dezembro 2018 29 Janeiro 2019 30 Abril 201919 Março 2019

Consultas subsequentes
Estabilidade clínica

Consulta mais recente

EVOLUÇÃO DO QUADRO CLÍNICO APÓS O INTERNAMENTO



➢ Doença neurológica incomum, frequentemente mediada por anticorpos,

provavelmente subdiagnosticada.

➢ Prevalência estimada: 1-2 casos por milhão de habitantes.

➢ Incidência: 1 caso por milhão por ano.

➢ Idade de apresentação 20-50 anos

➢ Mais frequente no sexo feminino 3:1

➢ Rigidez e espasmos musculares progressivos (tronco » membros)

Síndrome Stiff-person



Síndrome Stiff-person
Perspetiva histórica



Síndrome Stiff-person



Síndrome Stiff-person



Síndrome Stiff-person



Síndrome Stiff-person
Tratamento



Vinheta clínica 1
Encefalomielite Progressiva com Rigidez e Mioclonias (PERM) 

mediada pelo anticorpo anti-recetor da glicina

♂ 78 anos

Deterioração cognitiva

Rigidez axial e dos 4 membros

Mioclonias

Disfagia

LCR: citoquímico normal

RM-CE, RM medular e EMG sem
alterações valorizáveis

EEG: lentificação marcada e difusa,
sem atividade paroxística

PET-FDG cerebral: hipometabolismo
focal



Encefalite Autoimune



Encefalite Autoimune



Encefalite Autoimune

Anticorpos anti-antigénios de superfície Anticorpos anti-antigénios intracelulares



Encefalite Autoimune



Anticorpos anti-antigénios intracelulares

Encefalite Autoimune



Encefalite Autoimune

Associações a patologia oncológica



Encefalites iatrogénicas – Tx oncológicos



Encefalite Autoimune
Diagnóstico



Encefalite Autoimune

Métodos de identificação do anticorpo



Encefalite Autoimune
Tratamento



Vinheta clínica 2
Encefalite autoimune com anticorpos anti-NMDAr

Internamento Psiquiatria:

sintomas depressivos e 

psicóticos, palilalia (1mês)

2014 | ♀ 31a

UCIP: depressão do estado de 

consciência discinésias oro-linguais, 

mandibulares, clonias e distonia MSD

▪ RM-CE e PL normais

▪ EEG lentificação temporal esquerda

▪ Gravidez evolutiva

▪ Estudo neoplasia oculta neg

Ac anti-NMDAr+ (LCR e sangue)

IVIG + metilprednisolona 1g/d x 10d --» interrupção gravidez --» melhoria clínica

Em remissão sob AZAT



Vinheta clínica 3 e 4
Encefalite autoimune com anticorpos anti-LGI1

♂ 64 anos

Deterioração cognitiva

Movimentos involuntários

Alterações comportamentais

LCR: citoquímico normal

EEG: atividade paroxística

♀ 42 anos

Deterioração cognitiva

Movimentos involuntários

Alterações comportamentais

Hiponatrémia

LCR: citoquímico normal

EEG: atividade paroxística



Vinheta clínica 5
Síndrome Opsoclonus-mioclonus

♀ 37a. Carcinoma da mama 
diagnosticado 3 semanas antes.



Sessão Clínica Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca
Serviço de Neurologia

Preletor: Dr. Francisco Bernardo
Responsável: Dra. Amélia Nogueira Pinto

Quadro consumptivo, dificuldade respiratória e 
rigidez – apresentação sistémica de doença 

neurológica imunomediada


