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SINDROME DE MILLER FISHER E NEURITE OPTICA
RELATO DE CASO
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RESUMO - Descreve-se um caso de sindrome de Miller Fisher associada a neuropatia 6ptica desmielinizante
bilateral, confirmada pelo exame de potencial evocado visual, sugerindo possivel comprometimento do sistema
nervoso central nessa sindrome.
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Miller Fisher syndrome and optic neuritis: casereport

ABSTRACT - Wereport acase of Miller Fisher syndromeand bilateral demyelinating optic neuropathy suggesting
the possible involvement of central nervous system in this syndrome. The optic neuritis was confirmed by visual
evoked potential.
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A sindromede Miller Fisher éumadesordem rara, esporadica, caracterizadapor oftalmoparesia,
ataxia e arreflexia, tendo sido descrita pela primeiravez por Fisher em 19562, O acometimento do
segundo nervo craniano foi descrito em poucos casos, sugerindo envol vimento associado do sistema
nervoso central (SNC) na patogénese desta sindrome®*.

Descrevemos um caso de sindrome de Miller Fisher com provavel acometimento do SNC,
caracterizado pela presenca de neurite ptica bilateral, comprovada através do exame de potencial
evocado visual, padréo reverso (PEV-PR).

CASO

Paciente masculino de 24 anos de idade que deu entrada em nosso servigo em julho de 1999 com histéria
de desequilibrio eturvagdo visua hAumasemana. Negavafebre, ateragdes gastrointestinais ou fraquezamuscular.
Ao exame, 0 paciente encontrava-se consciente e orientado, normotenso e sem alteracdes clinicas significativas.
Apresentava marcha atéxica que piorava com o fechar dos olhos. O exame da forga muscular ndo evidenciou
déficit motor. Os reflexos osteotendinosos estavam abolidos globalmente. O reflexo cutaneo plantar apresentava
resposta em flex&o bilateralmente. A sensibilidade superficial estava preservada e a profunda revelava discreta
diminuig&o dasensibilidade vibratérianos quatro membros. As manobras index-nariz e cal canhar-joel ho estavam
normais. O exame dos nervos cranianos evidenciou paresiado V| nervo craniano bilateralmente e afundoscopia
revelou discreta palidez de papila bilateralmente com acentuagdo da escavagdo fisiolégica . Os demais nervos
cranianos estavam normais.

Considerando o quadro clinico de ataxia, arreflexia e oftalmoparesia, a hipétese de sindrome de Miller
Fisher foi considerada e corroborada pelo estudo do liquido cefal orraquidiano que mostrou dissociagéo proteino-
citolégica. Os exames laboratoriais de rotina estavam normais. As sorologias para o virus Epstein-Barr, virus da
imunodeficiéncia humana e citomegal ovirus foram negativas. A pesquisa de anticorpos anti-GQ1b ndo pode ser
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Fig 1. Potencial evocado visual padr&o reverso evidencia aumento bilateral daslaténcias
absolutas com 29 minutos de ARCO, P100 com laténcia de 148 ms a esquerda e 153 ms
adireita (Normal: <109 ms).

redlizada. A eletroneuromiografia (ENMG) realizada uma semana ap6s o inicio dos sintomas n&o evidenciou
anormalidades. O PEV-PR evidenciou comprometimento bilateral do nervo optico (Fig 1) e foi sugestivo de
neurite dptica. A tomografiade crénio, ressonancia magnética cerebral e o el etrencefal ogramanéo evidenciaram
anormalidades.

O paciente evoluiu com melhora progressiva do quadro clinico em 2 semanas, ndo tendo sido instituido
tratamento com imunoglobulina endovenosa, plasmaferese ou corticoesterdides, em vista da melhora clinica
precoce. Ap6s 3 meses de evolugao, o paciente estava clinicamente recuperado, ndo mais referindo qualquer
sintoma.

DISCUSSAO

O quadro clinico de oftalmoparesia, ataxia e arreflexia associado a hiperproteinorraquia,
possibilita o diagnéstico de sindrome de Miller Fisher. No caso relatado, além do quadro cléssico,
observou-se 0 comprometimento do nervo optico bilateralmente, comprovado pelo estudo do PEV-PR.

O comprometimento dos nervos cranianos é frequente nas polirradicul oneurites agudas,
particularmente do VII, IX, X, VI e lll em ordem decrescente de frequéncia?. O nervo dptico é
raramente comprometido®4. A abolicao dosreflexos osteotendinosos sugere 0 acometimento nervoso
periférico, achado quase constante dessa entidade. Os principais achados descritos na ENMG s3o0 0
aumento das laténcias distais e anormalidade dos potenciais de agdo dos nervos sensitivos®. Em
alguns dos casos descritos, nenhuma anormalidade foi encontrada, o que poderia ser explicado pelo
fato de estudos de conduco nervosa sensitiva e motora avaliarem os segmentos distais dos nervos
periféricos, sendo portanto pouco sensiveis as alteragdes dos seus segmentos mais proximais® .

Outra questdo polémica refere-se a etiologia da ataxia, se de origem sensitiva ou cerebelar.
No nosso paciente a natureza da ataxia parecia ser sensitiva, frente ao quadro clinico descrito. Na
literatura pesquisada persistem as controvérsias aesse respei to, pois os estudosimuno-histoquimicos
revelam que os anticorpos anti-GQ1b, envolvidos nesta entidade, coram tanto neur6nios sensitivos
no ganglio daraiz dorsal quanto uma populagéo de neurdnios cerebelares®”. A rigor, é possivel que
0s dois mecanismos estejam associados.

Em relacdo a0 acometimento dos nervos cranianos, cabe lembrar que as fibras dos nervos

oculomotores sdo ricas em antigenos GQ1b, o que possivelmente justifica o acometimento destas
fibras nessa sindrome®”.
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Quanto ao acometimento do Il nervo craniano, algumas consideragdes sdo pertinentes. A
neuropatia optica desmielinizante associada a sindrome de Miller Fisher foi raramente descrita,
sendo de grande importancia a investigaggo clinica visando ao diagnostico diferencial com outros
processos patoldgicos do SNC, como 0s processos infecciosos, granulomatosos, doengas
desmielinizantes e as vasculites®®.

Relatos anteriores descrevendo a associaggo de neurite Gpticacom asindrome de Miller Fisher,
embora ndo comprovada laboratorialmente, fazem mencgéo ao possivel acometimento do SNC na
sindrome®°. Em 1987, Toshniwal relatou o primeiro caso de sindrome de Miller Fisher com neurite
Opticadocumentada através de PEV2. Em 1998, Ouhabi et al.* chamam atencéo paraa participagdo do
SNC napatogeniadasindrome de Miller Fisher, diante do achado de neurite Opticabilatera e presenga
de lesdes ponto-mesencefdlicas detectadas pela ressonancia magnética. Em vista das caracteristicas
anatémicasdo Il nervo craniano que tem seu axdnio envolvido por células oligodendrogliais, podemos
considerar que seu comprometimento pode implicar em envolvimento do SNC2.

Considerando que a sindrome de Miller Fisher se caracteriza pelo desenvolvimento de
autoi munidade contra proteinas antigénicas damielinado nervo periférico*®’, poderiamos conjecturar
gue aneurite Optica poderia ser decorrente de acometi mento autoi mune contra proteinas antigénicas
em comum com a bainha de mielina do nervo periférico. A raridade do acometimento do nervo
Optico, namaioria dos casos de Miller Fisher descritos, talvez possa ser justificada pelavariagdo na
concentragdo de proteinas antigénicas presentes na bainha de mielina, provavelmente em menor
guantidade neste nervo, visto que apresenta caracteristicas anatomicas distintas do nervo periférico.
Também acreditamos que a expressividade clinicadeve variar com relagdo a predisposicdo genética
prépria de cada individuo, justificando o quadro clinico distinto de um individuo para outro.
Provavelmente, estudosimuno-histogquimicos e de biol ogiamol ecul ar, especificos parao nervo 6ptico,
elucidariam a quest&o.

Quanto ao tratamento, os dados da literatura sd0 escassos e controversos, ndo existindo até o
momento nenhum consenso arespeito damel hor opgao terapéuticaparaasindromede Miller Fisher.
Harelato do uso de corticoesterdides para o tratamento da neurite dptica no curso da doenga com
resultados favoraveist, bem como harelatos de casos que, a semelhanga do nosso, néo receberam
tratamento especifico e evoluiram satisfatoriamente e sem sequel as neurol 6gicas®. Portanto, apresenca
deneurite 6pticando parece determinar umaevolucdo desfavoravel, considerando que 0 nosso paciente
também evoluiu sem complicagBes ou sequelas. Frente a esses dados, sugerimos que o tratamento
de cada caso sgja avaliado individualmente.
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