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RESUMO

Mielorradiculopatia € uma das formas de apresentagéo da esquis-
tossomose. Deve-se a presenca de ovos do helminto
Schistosoma no Sistema Nervoso Central (SNC). Os agentes cau-
sadores da mielorradiculopatia esquistossomotica (MRE) s&o o
Schistosoma mansoni e o S. haematobium. No Brasil, a MRE tem
como agente etiolégico o S. mansoni. A lesdo do tecido nervoso
resulta, basicamente, da presenca do ovo do parasito e da
resposta imunolégica que ele evoca. Os segmentos mais
acometidos sdo o toracico baixo, o lombossacro e a cauda equi-
na. A doenga manifesta-se como uma mielorradiculopatia de
evolugdo aguda ou subaguda e o seu prognéstico depende, em
parte, do tratamento precoce e, em parte, de fatores da propria
entidade.
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Mielorradiculopatia é uma das formas de apresentagio
da esquistossomose. Resulta, basicamente, da presenca de
ovos do helminto Schistosoma no Sistema Nervoso
Central (SNC). Trata-se de entidade pouco conhecida e
grave, cujo progndstico depende, em grande parte, de
diagndstico e tratamento precoces.

Embora haja grande variabilidade no quadro clinico,
a doenca evolui, na maioria dos pacientes, de maneira
aguda ou subaguda, com manifestagdes de acometimento
das regides tordcica baixa e lombar da medula espinhal
e¢/ou das raizes que formam a cauda eqiiina. Os sinais e
sintomas neuroldgicos, mais freqiientemente, se tornam
mais intensos e vio se adicionando & medida que a doen-
ca progride. Em alguns casos, observa-se estabilizagdao do
quadro ou estabiliza¢do seguida de melhora. O tratamen-
to ¢ realizado, atualmente, com associagdo de uma droga
antiparasitdria a um agente corticosterdide."?

ETIOLOGIA E EPIDEMIOLOGIA

Os agentes causadores da mielorradiculopatia esquis-
tossomdtica (MRE) sao o Schistosoma mansoni e o S. hae-
matobium. No Brasil, a MRE tem como agente etiolégi-
co 0 S. mansoni, enquanto o S. haematobium ¢ o respon-
sével pela maioria dos casos nos paises da Africa.’ No
entanto, a primeira espécie ¢ a responsdvel pela imensa
maioria dos casos descritos.

O ntmero total de individuos infectados no mundo
pelo Schistosoma é estimado em 200 milhdes,* sendo que,
destes, 10 a 12 milhoes residem no Brasil.> Sao considera-

das regides brasileiras endémicas os estados de
Pernambuco, Alagoas, Sergipe, Bahia ¢ Minas Gerais.

A literatura registra, desde a descrigao da doenga, no
inicio do século XX, cerca de 280 casos de MRE."¢
Entretanto, suspeita-se que o ndmero de individuos com
a doenca seja muito superior ao relatado. Uma das hipd-
teses aventadas seria o subdiagndstico, pois essa entidade
ainda ¢ pouco conhecida. Cabe comentar que o ntimero
de casos descritos tem aumentado consideravelmente nos
ultimos anos 2 medida que o conhecimento sobre a doen-
ca tem se difundido, o que reforga a suspeita de subnoti-
ficagdo. Assim, é provdvel que a MRE esteja sendo classi-
ficada erroneamente como mielopatia idiopdtica, princi-
palmente nas 4reas onde a esquistossomose ¢ endémica."?

A prevaléncia da MRE ¢ significativamente maior no
sexo masculino, na proporgao de 9:1, o que pode se dever
4 maior exposi¢io, tanto ocupacional quanto durante a
infincia. Outro fator aventado para explicar o maior
ndmero de casos entre homens seria diferengas na anato-
mia pélvica.! A idade média de acometimento ¢ de 25
anos, isto ¢, individuos jovens, em plena idade produtiva
e reprodutiva. A maior parte dos pacientes ¢ proveniente
de classes socioecondémicas menos favorecidas.

PATOGENIA

A lesdo do tecido nervoso resulta, basicamente, da pre-
senga do ovo do parasito e da resposta inflamatéria desen-
cadeada pelo mesmo.

O plexo venoso vertebral de Batson (ou plexo venoso
vertebral interno), presente no espago epidural, comunica
veias da cavidade abdominal com veias da medula espi-
nhal. Sendo esses vasos desprovidos de vdlvulas, 0 aumen-
to da pressdo intra-abdominal leva i inversio do fluxo
venoso." * Essa elevacio pressdrica parece favorecer tanto
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a embolizagdo de ovos, como a migra¢io andmala de ver-
mes adultos para dreas adjacentes 2 medula espinhal, com
posterior oviposi¢io local.

O acometimento preferencial das regides mais baixas
da medula espinhal parece ser devido ao tamanho relati-
vamente grande do ovo, bem como 4 presenga de espicu-
la em sua casca, o que dificultaria sua ascensdo pelo plexo
venoso epidural.'

A presenga do ovo com o embrido maduro estimula a
resposta imunoldgica do individuo, que se constitui em
reagdo do tipo hipersensibilidade tardia, com formagio de
granuloma. Tal reagdo ¢ uma resposta imune a produtos
antigénicos liberados pelo embrido maduro; nem a casca
nem o miracidio isolados levam a formacio de granulo-
ma’. Grande nimero de ovos alojados em drea circunscri-
ta e circundados pela reacio granulomatosa lesam o teci-
do nervoso tanto diretamente, como pelo efeito
de massa.*

Além da reagio inflamatdria, lesdes vasculares devido
a presenca de ovos no limen do vaso, & passagem dos
mesmos através da parede vascular e/ou a deposicao de
imunocomplexos parecem contribuir para a patogenia
da doenca.?

ASPECTOS ANATOMOPATOLOGICOS

A reagdo granulomatosa ¢ um processo dinimico que
se modifica ao longo do tempo. Nas fases iniciais da infec-
¢ao esquistossomatica, 0s granulomas sdo grandes, com
maior nimero de macréfagos, linfécitos e eosindfilos em
torno do ovo (estddio necrético-exsudativo). Posterior-
mente, reduz-se o exsudato que, paulatinamente, ¢ subs-
tituido por tecido conjuntivo (estddio produtivo), até se
transformar em um nédulo fibrético (estddio de cicatriza-
¢do por fibrose).” A evolugio temporal desse processo
ocorre em conseqiiéncia da imunomodulagio enddgena.
Assim, observa-se redu¢io do tamanho do granuloma
tanto & medida que a infecgao progride, quanto a4 medida
que este se torna mais velho. E importante mencionar que
a reagdo inflamatdria, ocasionalmente, pode ser de peque-
na intensidade, ou mesmo estar ausente, devido 2 influén-
cia exercida pelo estado imunoldgico do hospedeiro. As
lesdes vasculares observadas consistem em adelgacamento
da parede arterial, interrup¢io da membrana eldstica
interna, dilatagdo aneurismdtica do limen vascular, espes-
samento da {ntima e destruigio da parede do vaso, e
necrose fibrindide de vasos de pequeno calibre.®

Macroscopicamente, observam-se nédulos geralmente
brancacentos, localizados preferencialmente nas regioes
inferiores da medula espinhal e na superficie das rafzes
que formam a cauda eqiiina. Podem ainda estar presentes

congestdo da leptomeninge e aumento volumétrico loca-
lizado, particularmente do cone medular’.

ASPECTOS CLIiNICOS

Segundo Ferrari,) a MRE seria caracterizada por
amplo espectro de variagdes clinicas e patoldgicas, poden-
do ocorrer numa escala que vai de nenhuma manifestacio
(individuos assintomdticos) a formas necrotizantes exten-
sas da medula. Segundo essa mesma autora, a maior parte
dos casos estaria em posigao intermedidria, apresentando
lesdes anatomopatoldgicas superpostas de diversos tipos e
variadas intensidades. Tal conceito espectral se aplica tam-
bém ao quadro clinico-laboratorial. As variages podem
estar presentes em um mesmo paciente no curso de sua
evolugio clinica e entre os diferentes pacientes.

Geralmente, o inicio dos sintomas ¢ agudo, sendo a
maior parte dos individuos acometidos previamente higi-
dos; ou seja, sem qualquer outra manifestagio da infec¢io
esquistossomdtica. A dor lombar do tipo radicular (em
queimagio, que se inicia na regido lombar e se irradia para
os membros inferiores) é a queixa inicial da maioria dos
pacientes, podendo ocorrer isoladamente ou ser acompa-
nhada de outras manifestacoes. A disfungdo vesical, que
evidencia acometimento autondmico, é outro sintoma
freqiiente no inicio do quadro. Outras possiveis manifes-
tagdes iniciais sio fraqueza muscular de membros inferio-
res, parestesia de membros inferiores, impoténcia sexual e
constipagao intestinal, as quais podcm apresentar-se isola-
damente ou em associagoes diversas.*° Casos nao-autdc-
tones, isto ¢, pacientes que viajaram recentemente para
drea endémica, tém maior probabilidade de apresentar
febre ¢ dor abdominal concomitantes 4 sintomatologia
neuroldgica do que pacientes residentes nessas dreas.
Hepatomegalia pode ocorrer em alguns pacientes'. Existem
alguns poucos casos relatados de forma aguda toxémica da
esquistossomose pouco tempo antes ou simultanecamente
a0 acometimento da medula espinhal.’ "

Com a evolugio da doenga, outras manifestagdes neu-
rolégicas podem se superpor ou substituir aquelas que
ocorreram inicialmente. Pode haver também, em alguns
casos, remissao geralmente parcial do quadro inicial, com
posterior reaparecimento de sintomatologia neuroldgica.
Mais freqiientemente, a fraqueza muscular de membros
inferiores torna-se a caracteristica clinica mais significati-
va, sendo, na maioria dos casos, grave a ponto de impedir
a deambulagdo. Arreflexia, hiporreflexia ou hiperreflexia
6steo-tendinosa sio evidentes."’

Além dos distiirbios motores mencionados, nimero
significativo de pacientes apresenta também alteragbes
sensitivas, como comprometimento das sensibilidades
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ttil e dolorosa. Parestesias e outras modalidades de dis-
tirbios sensitivos podem estar presentes."’

O acometimento autonémico, além de disfungao vesi-
cal, pode se manifestar ainda por impoténcia sexual e
constipa¢do intestinal."’

Como jd mencionado, hd significativa variabilidade
na apresentagio clinica dos pacientes, podendo a mielor-
radiculopatia se instalar de forma stbita a cronica.
Contudo, a doenga evolui, na grande maioria dos casos,
de maneira aguda ou subaguda, com as manifestagbes
neuroldgicas progredindo em horas, dias, ou, menos fre-
qiientemente, em poucas semanas.

De acordo com achados anatémicos e apresentagio
clinica, podem ser descritas quatro formas clinicas': 1)
Jforma mielitica: grau minimo de reagdo tecidual, o que
resulta em necrose, vacuolizagao e atrofia do tecido ner-
voso. H4 pouca ou nenhuma reagio granulomatosa em
volta do ovo. Os pacientes apresentam quadro de instala-
¢do rdpida de paraplegia ou paraparesia, com disttrbios
esfincterianos e alteracoes sensitivas. Esses achados clini-
cos sdo caracterfsticos de mielite transversa. A mielografia
e a mielotomografia costumam nio evidenciar qualquer
alteragao; 2) forma granulomatosa: intensa reagao glidtica
e fibrética em volta do ovo, levando a formagao de massa
granulomatosa intratecal intra ou extra-axial. Localizada,
principalmente, no cone medular, manifesta-se de modo
mais arrastado que a forma anterior, como uma lesio
expansiva. Exames de imagem, como tomografia compu-
tadorizada da medula e mielografia, revelam defeitos de
enchimento com bloqueio parcial ou total do canal
medular; 3) forma radicular: multiplos granulomas sao
depositados na superficie das raizes espinhais, principal-
mente naquelas que formam a cauda eqiiina. Tal forma,
freqiientemente, encontra-se associada 2 anterior. Ocorre,
pois, sindrome mielorradicular, com disttirbios motossen-
soriais de distribui¢ao assimétrica. Pode haver espessamen-
to de raizes nervosas aos exames de imagem. O progndsti-
co ¢ muito mais favordvel do que na forma mielitica; 4)
Jforma vascular: isquemia da coluna anterior da medula
espinhal secunddria 4 vasculite dos ramos da artéria espi-
nhal anterior. E forma mais rara de acometimento.

Cabe aqui ressaltar, como j4 mencionado, que as for-
mas andtomo-clinicas descritas representam, na realidade,
apresentagdes mais caracteristicas dentro de um conti-
nuum no qual as diferentes lesdes e manifestagoes clinicas
se superpdem em extensio ¢ intensidade varidveis, na
maioria dos casos."*

O aspecto clinico mais caracteristico da MRE ¢, sem
duvida, o acometimento das partes mais distais da medu-
la espinhal, particularmente a regidio toracolombar.
Constituem-se, também, em caracteristicas clinicas signi-

ficativas da entidade a evolu¢io aguda ou subaguda e a
associagao dos comprometimentos medular e radicular'.

DIAGNOSTICO

Os sinais e sintomas clinicos, como j4 mencionado,
nao sao especificos da MRE. Além disso, os recursos pro-
pedéuticos complementares atualmente disponiveis ainda
nio permitem o diagnéstico inequivoco da entidade.
Dessa forma, excegio feita aos casos em que ¢é realizada a
biépsia do tecido nervoso, o diagndstico se baseia em evi-
déncias circunstanciais, sendo definido pelos seguintes
critérios: quadro neuroldgico sugestivo, demonstragdo de
exposicio a infecgdo esquistossomdtica e exclusio de
outras causas de mielopatia.”

A andlise do liquor revela alteragbes quimiocitoldgicas
na maioria do pacientes, estando presentes hiperprotei-
norraquia e pleocitose linfocitica de leve a moderada
intensidade. A eosinofilorraquia ¢é, entre os achados, a
alteracdo menos inespecifica, uma vez que sugere infeccio
helmintica do SNC.

O hemograma, que pode revelar aumento do nimero
de cosindfilos no sangue periférico, e o encontro de ovos
do parasito em fezes, urina, mucosa retal ou vesical sio
indicios de infecgao pelo Schistosoma, nao necessariamen-
te correlacionados, no entanto, ao acometimento do
SNC. A pesquisa de anticorpos anti-antigeno de
Schistosoma no soro, além de carecer de especificidade e de
padronizag¢do, também nio estd diretamente relacionada a
neuroesquistosomose.

21 indicam que a pesquisa de anti-

Alguns estudos®
corpos anti-antigeno de Schistosoma no liquor de pacien-
tes com MRE, embora bastante promissora, ainda nio
tem papel completamente definido como método diag-
néstico em sua abordagem propedéutica.

A nio ser em casos especiais, nao se justifica a realiza-
¢do de bidpsia do tecido nervoso jd comprometido, uma
vez que hd grande possibilidade de lesio ainda maior
do mesmo.

A ressonincia magnética, a mielografia ¢ a mieloto-
mografia sio métodos de imagem que podem revelar alte-
ragoes. Entretanto, além de evidenciar alteragées inespeci-
ficas, a disponibilidade de tais exames ¢ o acesso das
popula¢des mais acometidas pela doenca aos mesmos sio,
muitas vezes, limitados, principalmente por seu alto custo
e sua sofisticac¢io.

Desde que a MRE ¢ uma das formas clinicas mais gra-
ves da esquistossomose e seu progndstico ¢ influenciado
por reconhecimento e tratamento precoces, os pacientes
se beneficiam sobremaneira de um diagndstico correto e,
tdo logo quanto possivel, em sua evolugdo. Por conseguin-
te, a introdu¢do de um teste prético, barato e reproduti-
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vel, que possa revelar mais fidedignamente o acometi-
mento do SNC pelo Schistosoma, supriria, em muito, as
deficiéncias da propedéutica atual.

TRATAMENTO

Sabe-se que o progndstico da MRE depende, em
parte, da forma clinica da afec¢do e, em parte, da rapidez
com que se institui o tratamento correto. Enquanto na
primeira ainda ndo se pode atuar, ji4 que os mecanismos
imunopatogenéticos da doenca ainda sio desconhecidos,
o tratamento indicado logo apds o inicio das manifesta-
¢oes ¢é fator modificador importante em muitos casos.

Apesar de nio haver consenso entre os autores acerca
de doses e drogas instituidas, a administragdo de uma
droga antiparasitdria associada a um corticéide tem mos-
trado bons resultados. O agente antiesquistossomdtico
(por exemplo, o prazinquantel, na dose de 60mg/kg/dia,
durante trés dias, administrado em duas tomadas com
intervalo de quatro horas) destréi os vermes adultos,
interrompendo a oviposigio e, possivelmente, previne res-
posta inflamatéria adicional. Com isso, a inflamacio j4
estabelecida pode regredir mais facilmente. O corticéide
(por exemplo, a prednisona na dose de 1,5-2,0
mg/kg/dia, administrado por 21 dias) reduz o edema e
favorece a restitui¢ao mais precoce da fun¢io, em virtude
de suas propriedades antiinflamatérias e imunossupresso-
ras. O corticdide deve ser retirado paulatinamente.> ' !¢

Caso o paciente desenvolva paraplegia com bloqueio
do fluxo liqudrico e piora significativa da sintomatologia,
a despeito do tratamento conservador corretamente insti-
tuido, a abordagem cirtirgica deve ser considerada. Ela
deve se limitar aos procedimentos descompressivos, a rea-
lizagao de bidpsia ou 2 liberagao de rafzes, devido ao risco
de lesao adicional do tecido nervoso."’

SUMMARY

Schistosomal myeloradiculopathy (SMR) is one of the
most severe forms of schistosomiasis. It is the result of
the presence of Schistosoma eggs in the central nervous
system (CNS). The disease may be caused by S. mansoni
and S. haematobium. In Brazil, the etiologic agent is S.
mansoni. The lesions of the nervous tissue are due to the
parasite eggs and the immunological response evocated
by them. The main regions of the spinal cord involved
are the low thoracic and the lumbosacral, besides the
roots of the cauda equina. SMR presents as an acute or
subacute myeloradiculopathy whose prognosis depends
in part on the early treatment and in part on factors
linked to the disease itself.
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