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Sindrome de hopkins: um relato de caso e revisao de literatura

Hopkins syndrome: a case report and literature review

Francine de Paula Roberto Domingos', Natanael Lourengo Mota®

RESUMO

A sindrome de Hopkins (SH) é uma doenca do neur6nio motor
que acomete o corno anterior da medula espinhal e ocorre apds
crise de asma. H4 poucos casos publicados desde que essa doenga foi
descrita pela primeira vez, em 1974. Sua fisiopatologia ainda nao ¢
completamente compreendida. Além disso, a Sindrome de Hopkins ¢é
incomum e, por isso, dificil de ser diagnosticada. Este artigo descreve
uma crianca que desenvolveu plegia dos membros superiores depois
de uma crise de broncoespasmo, assim como o processo diagndstico e
tratamento implementado paraa SH. O objetivo deste relato ¢ difundir a
apresentacio clinica da SH e discutir diagndsticos diferenciais e conduta
no ambiente cientifico.
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ABSTRACT

Hopkins Syndrome (HS) is a motor neuron disease in the anterior
horn of spinal cord that occurs after an asthma acute attack. There
are a few cases published since this disease was first reported in 1974.
Its phathophysiology is still not completely understood. Besides that,
Hopkins Syndrome is unusual and because that it is hard to be diagnosed.
We describe a child who developed upper limb plegia after bronchospasm
crisis and the process of diagnosis and treatment of Hopkins Syndrome.
The purpose of this report is to show SH clinical findings and to discuss
diferential diagnosis and treatment in the scientific environment.
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INTRODUCAO

Também chamada de paralisia semelhante a poliomielite
associada a asma, a Sindrome de Hopkins (SH) ¢ uma
doenga do neurdnio motor, no corno anterior da medula,
que se segue apds ataque agudo de asma e é mais comum
em criangas'. A primeira descri¢ao foi feita em 1974 e, desde
entdo, poucos relatos foram realizados®?.

Na SH, as manifestagoes neurolégicas costumam surgir
cerca de 4 a 11 dias apés a crise de asma®. Apresenta-se,
clinicamente, como monoplegia ou diplegia e geralmente
apresenta evolugio desfavordvel.

A fisiopatologia da doenca ainda é obscura; os relatos de
caso, quando realizada andlise do liquido cefalorraquidiano
(LCR), geralmente evidenciam pleocitose com predominio
de mononucleares, sem alteragio na concentragio de
glicose e proteinas’. A Ressonincia Magnética encefélica
geralmente ¢ normal, mas pode demonstrar alargamento
do cone medular, com hipersinal em T2, notadamente no
corno anterior da medula. Tais alteragdes sugerem edema na
regido do corno anterior da medula, o que permite aventar a
possibilidade de que a etiopatogenia seja inflamatéria®.

O tratamento preconizado para a sindrome ¢é a
pulsoterapia com metilprednisolona (30mg/kg/dia durante
5 dias), associada a Imunoglobulina intravenosa (2g/kg por
5 dias) e fisioterapia’.

DEScRrRICAO DO CAsO

L.H.N.M,, 3 anos, natural de Lavras (MG), filho tnico,
17 kg, sem histérico de outras comorbidades, imunizagoes
atualizadas. Possui desenvolvimento neuropsicomotor
normal e nio h4 histérico familiar para doengas neurolégicas.

O paciente apresentou crise de broncoespasmo,
sendo tratado com beta 2 agonista de curta duragio para
abortamento da crise. Apés quatro dias apresentou, ao
despertar, subita plegia de membro superior esquerdo,
com preservacio da sensibilidade. Evoluiu com marcha
hemiplégica e diminuicio de reflexos osteotendineos a
esquerda, sem alteragio do nivel de consciéncia, cognigio
ou funcio dos nervos cranianos.

Radiografia do brago esquerdo e amostras de sangue
nio revelaram alteragbes, assim como a Tomografia
Computadorizada (TC). A Ressonancia Magnética (RM)
de encéfalo evidenciou realce do sinal no corno anterior da
medula nas ponderagées T2 e Flair, sem outras alteragoes.

Radiografia de térax revelou 4reas de imagem
hipotransparente, sugestivas de pneumonia; foram realizados
internagio e tratamento da pneumonia e broncoespasmo
durante 10 dias. Neste periodo apresentou retengio urindria
e constipagio intestinal. Diante do broncoespasmo, associado
as alteragdes neuroldgicas do exame fisico e com o aspecto da
ressonancia, foi aventada a hipéStese diagnéstica de SH.

Apés o tratamento da pneumonia, iniciou-se a conduta
terapéutica para a Sindrome de Hopkins. O tratamento
proposto foi pulsoterapia com Metilprednisolona na dose
de 30mg/kg/dia. Nao foi possivel iniciar a terapia com
Imunoglobulina Humana concomitante devido a falta na
rede publica municipal desse medicamento; foi instituido
acompanhamento com fisioterapia e terapia ocupacional.

Posteriormente, foi realizada eletroneuromiografia no
paciente, a qual revelou panplexopatia braquial & esquerda,
axonal, pré-ganglionar, com acentuado grau de acometimento,

com sinais de desnervagio ativa e reinervagio crdnica,
acometendo com mais intensidade troncos médio e inferior.

O paciente evoluiu com boa melhora clinica apés a terapia,
com recuperagio parcial dos movimentos dos membros.

Discussio

A Sindrome de Hopkins (SH) acomete, com maior
frequéncia, criancas abaixo dos 13 meses de idade, embora
haja dados na literatura de ocorréncia da sindrome apds a
puberdade'®. No presente caso, o paciente encontrava-se na
primeira infAncia, conforme relatado na literatura, evoluindo
com histéria clinica, assim como sinais e sintomas altamente
sugestivos da doenca, apesar de sua baixa prevaléncia na
populagio’.

Diante disso, ¢ importante destacar a etiologia incerta
da SH, sendo propostas hipdteses como: a participagio,
ainda nio comprovada, de virus neurotrépicos (Coxsackie,
Mycoplasma, herpes simples, adenovirus, echovirus),
imunossupressio por corticoides, drogas neurotoxicas
utilizadas no manejo da asma — como as xantinas- ¢ uso
agentes bloqueadores da jun¢io neuromuscular’®. Também
j4 foi associada A imunossupressao que ocorre apds episodio
de asma, devido ao estresse fisioldgico e a corticoterapia,
tornando o paciente mais susceptivel a invasio viral de
células do corno anterior da medula’.

Apbs crise de asma - que pode ser de grave intensidade
e com necessidade de ventilagio mecénica - os pacientes
evoluem com quadro paralisia flicida aguda de uma ou mais
extremidades, sem comprometimento sensitivo ou cognitivo;
a fraqueza inicia-se quando a crise de broncoespasmo estd
em remissdo, evoluindo para plegia em horas ou dias sem
melhora clinica espontinea posterior’. L.H.N.M. nio
desenvolveu episédio agudo grave de broncoespasmo, mas
j& apresentava sibilincia previamente ao inicio da plegia,
tornando a hipétese diagndstica de SH altamente sugestiva,
em razio do fator desencadeante.

No entanto, devem ser elaborados diagndsticos
diferenciais, sendo os principais: Sindrome de Guillain-
Barré, Mielite transversa e Mielite atépica®’. Quanto i
mielite atdpica, postula-se a possibilidade de que seja uma
entidade associada 3 SH, devido a seus fatores predisponentes
e desencadeantes, tal como a apresentagdo clinica; por
outro lado, a mielite atépica possui acometimento da
regido posterior do corno da medula espinhal e acredita-
se que acometa, com maior frequéncia, pacientes jovens,
mas apés a puberdade’. J4 a mielite transversa possui dois
picos de maior incidéncia, mas mais tardios do que a SH
e nio cursa com a lesio medular no corno anterior, além
disso, geralmente é precedida por quadros virais cerca de 3
semanas antes do surgimento dos sintomas'. A Sindrome de
Guillain-Barré, por sua vez, acomete todas as faixas etdrias,
mas a sua incidéncia aumenta proporcionalmente a idade,
ao contrdario da SH; também estd associada a infecgbes
prévias e pode manifestar-se com alteragoes sensitivas, assim
como disfungées vesicais e intestinais, as quais nio estio
presentes na SH, classicamente — embora o paciente do caso
tenha apresentado essas manifestagoes''. A seguir, segue uma
tabela com os principais diagndsticos diferenciais da SH
(Tabela 1 17:10:11:12:13).

Outro aspecto importante da SH é a sua pouca resposta
A corticoterapia® e, apesar disso, L.H.N.M.demonstrou boa
resposta ao tratamento isolado com pulsoterapia; o paciente
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Tabela 1. Diagndsticos diferenciais da Sindrome de Hopkins

Sindrome de 1. Sindrome de EM._ ; . 1. , .
X Mielite Transversa oy . , Encefalomielite Mielite atépica
Hopkins Guillain-Barré ) ;
Aguda Disseminada
Infeccoes, isodi
Evento Pregresso Crise asmitica Infeccio viral Infeccio | meesoes EplSOdl(.)s de
principalmente virais atopia
Incidéncia

10-19 anos e 30-39

Faixa etdria e
Primeira infancia

acometida anos
Apresentagao Progressiva Aguda
Alteragoes Nio hd
.. Ausente
Sensitivas mudangas
Disfuncio
. . ¢ . Ausente Presente
intestinal e vesical
L. Pleocitose e altas
Liquido . _
. Pleocitose concentragoes de
cerebroespinal ;
Imunoglobulina G
Desmielinizacao B
. & Lesoes medulares
Neuroimagem do corno
. de tamanho e
(RM) anterior da . .
) localizagio varidveis
medula espinhal
. Baixo potencial
Velocidade da P

Normal de acdo muscular

condugio nervosa composto (CMAP)
Ondas agudas

Fibrilacio e ..
positivas e

Eletromiografia potenciais L
potenciais de

aumentados fibrilacdo

proporcional &

e Pacientes jovens e
Primeira infincia

. adultos
idade
. Crbnica, aguda ou
Progressiva Aguda )38
subaguda
Podem estar
Presente Ausente
presentes
L. Podem estar
Tempordria e
presentes
Alta Pleocitose, aumento
concentragio de  da concentragio de = ---—--
proteinas proteinas
Aumento do e e
. , Desmielinizacio Desmieliniza¢io
sinal em raizes . .
multifocal, do corno posterior
nervosas no o
principalmente da medula
cone medular e . .
. cortical espinhal
cauda equina
Velocidade
reduzida
e ondas F
anormais
Ondas agudas

positivas e

potenciais de
fibrilagao

evoluiu com retorno parcial dos movimentos do membro
superior esquerdo e retomou a capacidade de manter-se em
posico ortostdtica sem apoio, assim como progrediu retomando
a capacidade de deambular. Somente apds trés sessbes de
pulsoterapia com metilprednisolona, foi possivel ser iniciada a
Imunoglobulina, de forma que o paciente continua a evoluir com
boa resposta, embora nio tenha retomado mobilidade completa.

Enfim, a SH ¢ uma doenca rara e de dificil suspeita,
devido aos seus fatores desencadeantes, fisiopatologia e
quadro clinico pouco conhecidos. Por outro lado, o desafio
¢ ainda maior para iniciar o tratamento e obter um bom
resultado, uma vez que nio hd tratamento padronizado
completamente eficaz. Tal caso, relatado no presente artigo,
devido ao diagndstico precoce, mostrou boa resposta e
tornou possivel evitar futuras deficiéncias para o paciente.

Dessa forma, é necessdrio que a Sindrome de Hopkins
seja mais discutida e conhecida a fim de permitir diagndstico
rdpido e otimizar o tratamento.
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