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SEXTA-FEIRA | 24 DE MARCO DE 2023

11h00-12h15 Comunicagoes breves 1 (CC-01 a CC-12)
Moderadores: Dra. Inés Bras Marques (Hospital da Luz, Lisboa),
Dr. Joaquim Pinheiro (Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho)

12h15-13h15 Comunicacgoes orais 1 (CO-01 a CO-06)
Moderadores: Dr. José Vale (Hospital Beatriz Angelo),
Prof.? Doutora Maria José Sa (Universidade Fernando Pessoa)

13h15-14h30 Almoco

14h30-14h45 Abertura da Reuniao
Prof.? Doutora Sénia Batista (Vice-Presidente Centro GEEM)

14h45-16h15 Hot Topics no Tratamento da Esclerose Miiltipla: discussao centrada
em casos clinicos complexos
Moderadores: Dra. Livia Sousa (Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra),
Prof. Doutor Jodo Sa (Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte)

14h45 A seguranca dos DMTs a longo prazo
Palestrante: Prof. Doutor Jodo Cerqueira (Hospital de Braga)
15h05 DMTs e Envelhecer com EM
Palestrante: Paulus Rommer, MD (Department of Neurology, Medical
University of Vienna, Vienna, Austria)
15h25 Descalonamento e suspensiao de DMTs - quando e como fazer
Palestrante: Enrique Alvarez, MD, PhD (Rocky Mountain Multiple Sclerosis
Center at Anschutz Medical Campus, University of Colorado, Aurora, CO)
15h45 Gestao terapéutica de casos clinicos complexos
Palestrante: Dr. Manuel Salavisa (Centro Hospitalar Lisboa Ocidental)

16h15-16h45  Simpésio breve 1 !l Bristol Myers Squibb

Proteger o cérebro enquanto é tempo
Para Além dos Endpoints Classicos

Dra. Inés Correia (Centro Hospitalar Universitario de Coimbra)
Prof. Doutor Jodo Cerqueira (Hospital de Braga)

16h45-17h15 Intervalo



SEXTA-FEIRA | 24 DE MARCO DE 2023

17h15-18h30 Comunicacées breves 2 (CC-13 a CC-24)
Moderadores: Dra. Carmo Macario (Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra), Dra. Joana Parra (Centro Hospitalar do Baixo Vouga)

-
18h30-19h00 Simpésio breve 2 JdNssen )'

Ponesimod - Um novo DMD oral de 1° linha para o tratamento da
esclerose miiltipla com surtos
Moderador: Dr. Joao Ferreira (Centro Hospitalar Lisboa Norte)

Abertura - Dr. Joao Ferreira (Centro Hospitalar Lisboa Norte)

Introducao sobre Ponesimod - Prof. Doutora Joana Guimaraes (Centro
Hospitalar Universitario Sao Joao)

Discussao

Encerramento - Prof. Doutora Joana Guimaraes (Centro Hospitalar
Universitario Sao Joao)

19h00 Assembleia Geral

20h00 Jantar



09h00-09h10

09h15-10h30

09h15

09h30

09h45

10h15

10h30-11h00

11h00-12h00

12h00-13h00

13h00-14h15

14h15-14h30

SABADO | 25 DE MARCO DE 2023

Comunicac¢ao da Presidente do GEEM
Prof.? Doutora Maria José Sa (Presidente do GEEM)

Sessao conjunta GEEM e Sociedade Portuguesa de Neurorradiologia:
Novas Recomenda¢coes MAGNIMS-CMSC-NAIMS 2021

Moderadores: Prof.? Dra. Maria José S& (Presidente do GEEM),

Dr. Rui Manacas (Presidente da Sociedade Portuguesa de Neurorradiologia)

O uso de gadolinio por rotina no seguimento dos doentes com EM:
pros e contras

Palestrante: Dra. Daniela Jardim Pereira (Servico de Neurorradiologia do
CHUC & ICNAS)

Inclusdo das les6es do nervo 6ptico nos critérios de diagnéstico de
EM: pros e contras

Palestrante: Dr. Pedro Abreu (Servico de Neurologia do Centro Hospitalar
Universitario Sao Joao)

Recomendag¢6es MAGNIMS-CMSC-NAIMS 2021

Palestrante: Alex Rovira, MD (Hospital Universitari Vall d'Hebron)
Discussao

Intervalo
Comunicacgoes orais 2 (CO-07 a CO-12)

Moderadores: Dr. Alexandre Dionisio (Centro Hospitalar Leiria),
Dr. Ricardo Soares dos Reis (Centro Hospitalar Universitario Sao Joao)

Simpésio Industria FMRRUK
Looking ahead: shifting the MS treatment paradigm

Immune reconstitution therapies in MS
Prof. Klaus Schmierer (London, BARTS)

Practical considerations for cladribine tablets use in clinical setting
Prof.? Doutora Sénia Batista (Centro Hospitalar Universitario Coimbra)

Addressing the silent progression - the role of BTK
Dr. Filipe Correia (Unidade Local de Saude Matosinhos)

Almoco

Espaco Sécio



14h30-15h30

14h30

15h15

15h30-16h30

16h30

SABADO | 25 DE MARCO DE 2023

Conferéncia: Pioneiros da Esclerose Miiltipla em Portugal
Moderadores: Dr. Rafael Fidalgo Roque (Centro Hospitalar Universitario
Lisboa Norte), Professor Doutor Armando Sena (Centro de Investigacao
Interdisciplinar Egas Moniz, Monte de Caparica)

How does MS begin?

Palestrante: Richard Reynolds, BSc AKC PhD (Division of Neuroscience,
Department of Brain Sciences, Imperial College London)

Discussao

Casos clinicos interativos (CI-01 a CI-04)
Moderadores: Dra. Marta Arenga (Centro Hospitalar Universitério Cova da
Beira), Dr. Luis Isidoro (Centro Hospitalar Tondela-Viseu)

Encerramento
Prof.? Doutora Maria José Sa (Presidente do GEEM),
Dra. Inés Correia (Comissdao Organizadora)

Entrega de Prémios
Melhor Comunicagao Oral

Apoio sem restrigoes:

Melhor Caso Clinico

Comunicacao de Bolsas de Apoio a Estagio em Doencas Desmielinizantes
Apoio sem restri¢oes: U NOVARTIS
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COMUNICACOES BREVES

CASOS CLINICOS INTERATIVOS




CO-01 - SEGURANCA E EFICACIA DO RITUXIMAB NUMA COORTE DE DOENTES COM ESCLEROSE
MULTIPLA

Jodo Moura'; Joana Lopes'; Inés Ferreira'; Daniela Boleixa'; Ana Paula Sousa'; Raquel Samodes'; Ernestina
Santos!

1- Centro Hospitalar Universitario de Santo Anténio

Introducao: Os linfécitos B desempenham um papel fundamental na patofisiologia da esclerose
multipla. Tal como o ocrelizumab e ofatumumab, aprovados para o seu tratamento, o rituximab é um
anticorpo monoclonal anti-CD20 que tem demonstrado eficacia no controlo da atividade da doenca.

Objetivo: Descricdo de uma coorte institucional de doentes com esclerose multipla tratados com
rituximab.

Métodos: Estudo retrospetivo e unicéntrico dos doentes seguidos em consulta de Neuroimunologia
entre 2006 e 2022.

Resultados: Dos 870 doentes EM com seguimento ativo, 29 (3.3%) receberam rituximab. A maioria
eram mulheres (79.2%), com uma média de idade de inicio de sintomas de 25.8 (SD=9.2) anos e de inicio
do rituximab de 42.7 (SD=18.1) anos. A maioria dos doentes tinha esclerose multipla surto-remissao
(75.9%) e contava com 17.8 (SD=6.7) anos de doenca quando comegaram o tratamento e EDSS médio
de 4.9 (SD=2.3). O motivo para a escolha do rituximab foi a coexisténcia de doenca autoimune-sistémica
(44.8%), EDSS elevado (>6.0, 24.1%), doenca de predominio medular/n&do-exclusdo de neuromielite 6tica
(17.2%) ou parecer negativo a outro farmaco de segunda linha (6.9%) (alemtuzumab). A maioria (72.7%)
apresentava lesdes ativas na RM pré-rituximab e ja tinha sido tratado com outro farmaco (96.6%). Apods
6 meses de rituximab a contagem de linfécitos B CD19+ apresentava-se reduzida em 89.7% dos casos,
sem diminuicao significativa na concentracao de IgG. Dois doentes desenvolveram surtos nos
primeiros 3 meses de tratamento, antes do inicio de acdo do rituximab (primeiros 6 meses). Os efeitos
laterais mais frequentes foram infecdes urinarias (17.2%). O rituximab foi suspenso em 3 (10.3%) dos
casos (2 hepatite autoimune, 1 gravidez). Apés uma média de 8.8 (SD=4.5) sessdes, o EDSS médio foi de
4.7 (SD=2.4).

Conclusao: O nosso estudo confirmou a seguranca e eficacia do rituximab no tratamento de doentes
com esclerose multipla que tem sido reportada na literatura.



CO-02 - EXTENSAO DE INTERVALO DE DOSE NO TRATAMENTO DA ESCLEROSE MULTIPLA COM
NATALIZUMAB: ANALISE DO PERFIL DE EFICACIA E SEGURANGA

Daniela Santos Oliveira’; Paulo Ferreira% Daniela Boleixa® Inés Ferreira®, Ana Martins Da Silva®®%, Ana
Paula Sousa®’; Raquel Samobes®®; Ernestina Santos>®

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira, Portugal; 2 - Servico
de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos, Portugal; 3 - Departamento de Ensino, Formacao e
Investigacdo, Centro Hospitalar Universitario de Santo Anténio, Porto, Portugal; 4 - Unidade de Neuropsicologia,
Centro Hospitalar Universitario de Santo Antdénio, Porto, Portugal; 5 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
Universitario de Santo Antdnio, Porto, Portugal; 6 - Unidade Multidisciplinar de Investigagao Biomédica, ICBAS -
Universidade do Porto; 7 - Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Universitario de Santo Antdnio, Porto,
Portugal

Introducgéo: O intervalo de dose padrdo (SID) de 4/4 semanas é a base do tratamento com natalizumab
na EM. O intervalo de dose alargado (EID) de 6/6 semanas provou reduzir largamente o risco de
leucoencefalopatia multifocal progressiva (LMP), mas a sua eficacia estd menos bem estudada.

Objetivos: Avaliar diferencas de eficacia e seguranca do tratamento com natalizumab em SID e EID.

Métodos: Estudo unicéntrico retrospectivo, de doentes com EM tratados com natalizumab, entre
2007-2022, com analise descritiva e comparativa entre os grupos SID e EID.

Resultados:

Dos 870 doentes com EM deste centro, 104 foram tratados com natalizumab, 65 em SID e 39 em EID
(36 a partir de SID e 3 EID ad initio), 60.6% eram mulheres, com uma idade mediana ao diagndstico de
24 anos (AlQ+13).

No inicio do tratamento com natalizumab:

- no grupo SID: tinham uma média de 34.8 anos e medianas de 82 meses de doencga, EDSS 3.5 (AlQ+3.3),
2 farmacos modificadores de doencga (DMT) prévios e 2 surtos no ano anterior; 16 eram JCV positivo e 8
tinham outras doencas autoimunes (DAI);

- no grupo EID: média de 34.7 anos, e medianas de 71 meses de doenca, EDSS 2.25 (AlIQ+3.1), 1 DMT
prévio e 1surto no ano anterior; 3 eram JCV positivo; nenhum tinha DAI.

Nao encontramos diferengas estatisticamente significativas entre esquemas relativamente a surtos,
novas lesdes T2, variacdo de EDSS, eventos adversos, seroconversao JCV, tempo de tratamento e motivo
de suspensao. Nao se registaram casos de LMP, nem &bitos.

A taxa de suspensao de natalizumab foi influenciada pela seroconversdo JCV, esquema (maior em SID),
ocorréncia de surtos, numero de DMT prévios e EDSS no inicio do tratamento.

Conclusées: Na nossa coorte de doentes com EM, ndo ocorreram diferencas significativas,
relativamente a eficacia e seguranga, sob tratamento com natalizumalb, em SID ou EID.



CO-03 - A SAUDE DOS DOENTES COM ESCLEROSE MULTIPLA ANTES DA DOENGA

Ana Jodo Marqgues'; Sara Lima'; Andreia Matas'; Jodo Paulo Gabriel'; Mario Rui Silva'

1- Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Introducgao: Estudos recentes tém colocado em evidéncia a possibilidade de um periodo prodrémico
em doentes com Esclerose Mdltipla (EM). Uma variedade de sinais e sintomas tém sido descritos como
mais comuns Nos anos precedentes ao diagndstico, bem como um aumento no consumo de cuidados
de saude.

Objetivos: Avaliar o recurso aos cuidados de salde primarios e hospitalares e prescricdo farmacoldgica
numa cohort de doentes com EM nos 5 anos anteriores ao diagnéstico.

Métodos: Estudar as caracteristicas sociodemograficas e clinicas desta cohort de doentes nos 5 anos
anteriores ao diagnostico (feito entre 2015 e 2022) recorrendo a registos médicos informatizados.

Resultados: Identificaram-se 68 doentes, com idade média ao diagndstico de 33.6 anos (15-69) e 70.6%
de mulheres. Em 70.6% dos doentes houve recurso a urgéncia no tempo de estudo, totalizando-se 127
episédios. Os diagndsticos mais prevalentes foram patologia osteoarticular e sindrome infecioso (14.1%).
O maior numero de episédios aconteceu a trés anos do diagndstico. Existiu referenciagdao a Consulta
Hospitalar (nao Neurologia) neste periodo em 39.7% dos casos — 14.9% para Psiquiatria. Contabilizaram-
se 298 Consultas Abertas nos Centros de Saude, frequentadas por 79.4% dos doentes, com maximo de
agendamentos dois anos pré-diagndstico. A respeito da introducao de farmacos novos, verificou-se
prescricdo de terapéutica ndo aguda em 26.5%, com a classe mais representativa a serem as
benzodiazepinas. O uso de antibioterapia aconteceu em 66.2% dos doentes e analgésicos e anti-
inflamatoérios nao-esterdides tiveram o maximo de prescricao ao terceiro e segundo anos pré-doenca.
Determinou-se ainda que 22% dos doentes necessitou de incapacidade temporaria para o trabalho.

Conclusodes: A co-patologia algica e depressiva nos doentes com EM pode dificultar a determinacdo da
fase prodromica. O recurso ao servico de urgéncia e consulta aberta acontece maioritariamente dois a
trés anos antes do diagnostico, alertando para a relevancia do conhecimento deste momento pré-
morbido para identificar precocemente os doentes.



CO-04 - EFICACIA E SEGURANGA DA CLADRIBINA EM DOENTES COM ESCLEROSE MULTIPLA E
IDADE =50 ANOS

Ana Azevedo'; Joana Lopes? Inés Ferreira®, Ana Paula Sousa?* Raquel Sam®&es?®, Ernestina Santos?®

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira, Portugal; 2 - Servico
de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Santo Anténio, Porto, Portugal; 3 - Departamento de
Neuropsicologia, Centro Hospitalar Universitario de Santo Anténio, Porto, Portugal; 4 - Servico de Neurofisiologia,
Centro Hospitalar Universitario de Santo Anténio, Porto, Portugal; 5 - Unit for Multidisciplinary Research In
Biomedicine, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto, Porto, Portugal

Introducao: Os dados existentes sobre a eficicia e seguranca da cladribina na esclerose multipla sao
relativos predominantemente aos doentes jovens, sendo incerto se o mesmo se aplica a faixa etaria 250
anos.

Objetivo: Comparar a eficacia e seguranca da cladribina entre os dois grupos etérios: <50 anos e =50
anos.

Métodos: Estudo observacional retrospetivo, que incluiu os doentes com esclerose multipla surto-
remissao tratados com cladribina num centro terciario. Foram consultados os processos clinicos para
obtencao de dados demograficos, clinicos, determinacao da atividade da doenca e efeitos adversos da
terapéutica.

Resultados: Identificdamos 25 doentes que completaram os dois ciclos de cladribina. A mediana de
idades foi de 40 anos (24-63), com predominio do género feminino n=18 (72.0%) e uma mediana de
follow-up de 21 meses. Sete doentes (28%) tinham 250 anos. No grupo com <50 anos a doenca tinha
uma mediana de 8 anos de evolucao (1-20) e naquele com =50 anos tinha 6 anos (1-31). No grupo <50
anos, catorze iniciaram cladribina por ineficacia dos imunomoduladores prévios, trés por efeitos
adversos e uma fez switch para engravidar. No grupo 250 anos, cinco fizeram switch por ineficacia do
tratamento prévio, um apresentava virus JC positivo sob natalizumab e um era naive. Apenas o grupo
<50 anos apresentou doenca ativa apods cladribina: um com atividade imagiolégica e dois com
atividade clinica e imagioldgica. No entanto, o EDSS manteve-se sobreponivel: 1 (2-6.5) no grupo <50
anos e 3,5 (0-4.5) no grupo =50 anos. Dos efeitos adversos registados, a linfopenia foi frequente nos dois
grupos: n=14 (82,4%) em <50 anos, n=5 (83,3%) em =50 anos e os outros efeitos laterais ocorreram apenas
em doentes jovens (n=3) — alopécia, reativacao de Herpes Zoster e infecao respiratoria alta.

Conclusao: Na nossa amostra, a cladribina foi uma opc¢ao terapéutica segura e eficaz nos doentes
com =50 anos.



CO-05 - MONITORIZAGAO CLINICA E ANALITICA DE DOENTES SOB ANTI-CD20: EXPERIENCIA DE
UM CENTRO TERCIARIO

André Aires Fernandes'; Ana Lidia Neves'; Mafalda Seabra'; Teresa Mendonca'; Ricardo Soares Dos Reis'
Joana Guimaraes" Maria José Sa% Pedro Abreu’

1 - Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Sdo Joao, Porto, Portugal; 2 - Faculdade Ciéncias da
Saude, Universidade Fernando Pessoa, Porto, Portugal

Introducgao: Os anti-CD20 sao uma classe de farmacos imunossupressores amplamente usados nas
doencas inflamatodrias do SNC. Apesar da sua eficacia e seguranca, podem estar associados a efeitos
adversos, por vezes graves, nomeadamente hematolégicos e infeciosos.

Objetivos: Avaliacdo de efeitos adversos decorrentes da terapéutica anti-CD20.

Metodologia: Registo exaustivo de doentes tratados com farmacos anti-CD20 desde 2016 seguidos na
consulta de Doengas Desmielinizantes dum centro terciario. Avaliaram-se parametros clinicos e
paraclinicos, incluindo hemograma e doseamento de imunoglobulinas.

Resultados: Foram incluidos 146 doentes, dos quais 134 se encontram atualmente sob anti-CD20, 104
(71,2%) do sexo feminino. Dos anti-CD20 utilizados o ocrelizumab foi empregue em 82, o rituximab em
53 e o ofatumumab em 11 doentes, respetivamente. A maioria dos casos tratados corresponderam a
doentes com Esclerose multipla (n=142), nomeadamente 61 forma surto-remissdao e 81 formas
progressivas (primaria-progressiva n=22, secundaria-progressiva n=59). O tempo médio de
seguimento, medido desde o inicio da terapéutica com farmaco anti-CD20, foi 24,6+20,6 meses.
Relativamente a efeitos adversos graves observados, registou-se um o&bito por COVID-19 e 4
internamentos (1 doente com neutropenia febril, 2 doentes por infecao por SARS-CoV-2 e 1 doente por
chogue com ponto de partida séptico urinario). Foram detetados 18 casos de linfopenia,
nomeadamente 11 de grau 1 (800-1000 linfécitos/ul), 5 de grau 2 (500-799 linfécitos/ul) e 2 de grau 3
(200-499 linfécitos/ul). Cerca de 55 doentes apresentaram valores reduzidos de IgM e 15 de IgG. Ndo se
registou qualquer caso de malignidade.

Conclusao: Os farmacos anti-CD20 sao uma importante arma terapéutica nas doencas
imunomediadas do SNC. Apesar da sua elevada eficacia sera de suma importancia uma monitorizagdo
clinica e laboratorial atenta, devendo os centros que utilizam este tipo de terapéuticas estar
especialmente atentos para a ocorréncia de efeitos laterais potencialmente graves e menos
frequentes, como foi o caso da neutropenia febril observada na nossa amostra.



CO-06 - ESTARAO OS NOVOS MEDICOS FAMILIARIZADOS COM A ESCLEROSE MULTIPLA?

Mariana Alves Vargas'; Ana Jodo Marques'; Sara Lima'"; Ana Graca Velon'; Andreia Matas'; Jodo Paulo
Gabriel'

1- Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Introducao. Todos os médicos devem estar familiarizado com a Esclerose multipla (EM).
Desconhecendo em que medida tal acontece, pretendemos com este estudo averiguar o
conhecimento sobre a doenca dos jovens médicos a iniciar o seu percurso formacao no nosso hospital,
o Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro.

Metodologia. Aplicamos, presencialmente, o questionario Multiple Sclerosis Knowledge
Questionnaire (MSKQ) aos médicos internos de formacao geral (IFGs) e do primeiro ano de formacao
especifica(l-IFEs), que ingressaram no nosso hospital no presente ano civil, 2023. O questionario MSKQ
tem como propdsito avaliar o conhecimento da doenca em doentes recém-diagnosticados. E
constituido por 26 perguntas (1 ponto por resposta certa) dirigidas a epidemiologia, fisiopatologia,
diagnostico, prognostico e terapéutica. A sua utilizagao neste estudo foi pragmatica.

Resultados: Responderam ao questionario 51 médicos internos, (12 do género feminino, idade
média 26+2). Apenas 39% ja tinham observado doentes com EM e 41.% demonstraram interesse pela
Neurologia. A média de pontuagdes no MSKQ foi de 17+3(65%+12%). Os internos com interesse pela
Neurologia tiveram uma pontuacao significativamente maior (18+2 vs 15.8+2) p=0.007. A percentagem
de respostas corretas foi <50% em 6 perguntas: composicao do SNC, prevaléncia da EM em Portugal,
genética, datacao das lesdes pela RM com contraste, comportamento da EM na gravidez e terapéutica.
Todos os inquiridos sugeriram que |hes fosse ministrada formacao no tema.

Conclusao: Os resultados foram positivos, ainda que nalguns itens aquém do desejavel. O viés amostral
e o facto do questionario nao ser valido para o propodsito nao permite generalizagdes. Porém,
concordamos com os inquiridos que se poderd divulgar melhor a doenca no seio da comunidade
médica nao neuroldgica.



CO-07 - CLINICAL CHARACTERISTICS OF LATE-ONSET MULTIPLE SCLEROSIS: A SINGLE CENTRE
RETROSPECTIVE COHORT STUDY

Catarina Serrdo'?; Miguel Leal Rato'$; Mdnica Santos'?; Jodo De Sa'?% Jodo Ferreira'?

1- Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, CHULN, Lisboa;
2 - Centro de Estudos Egas Moniz, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa; 3 - Instituto de
Farmacologia e Neurociéncias, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa

Introduction: Diagnosis of late-onset multiple sclerosis (LOMS), defined as symptom onset at >=50
years of age, is challenging. Despite an aging MS population and evidence of increasing incidence of
LOMS, this entity remains scarcely described.

Objectives: We aimed to characterize LOMS patients in a tertiary centre and compare with published
data.

Methods: Data was obtained from retrospective review of electronic clinical records. Patients were
included if MS diagnosed according to 2017 McDonald criteria and age at symptom onset >=50 years.
We retrieved data on demographic, clinical, imaging and laboratory characteristics. We performed a
descriptive analysis of the cohort.

Results: We identified 24 LOMS patients, median age at symptom onset of 55.5 years (interquartile
range [IQR]=8.75) and at diagnosis of 59 years (IQR=6). Most patients were female (62.5%, female/male
ratio=1.7). Relapse-remitting MS (50%) was the most frequent MS subtype, followed by primary
progressive MS (41.7%). All patients had registered comorbidities, being hypertension (62.5%) the most
frequent. The most common presentation was as isolated medullary syndrome (58.3%). Median EDSS
at last follow-up was 4.0 (IQR=2.5). Clinical progression was described in 58.3% and inflammatory activity
in 45.8% (median follow-up=3 years, IQR=5). Cervical cord lesions were identified in 62.5% at diagnosis.

Conclusion: In our cohort, LOMS is characterized by a high proportion of primary progressive
phenotype and frequent medullary involvement, which is in line with previous studies. The high
frequency of cardiovascular comorbidities may impact diagnosis and therapeutic decisions. LOMS
should be considered in older people with new-onset acute or progressive neurological symptoms.



CO-08 - DEFICE COGNITIVO MONO-DOMINIO EM DOENTES COM ESCLEROSE MULTIPLA: QUAL O
SIGNIFICADO?

Irina Santos'? Catarina Fernandes" Rita Machado'; Otilia C. D'almeida®“®, Isabel Santana'®; Carmo
Macdrio', Livia Sousa'; Miguel Castelo-Branco®**®; Sénia Batista'®

1 - Departamento de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal; 2 - Centro de
Neurociéncias e Biologia Celular (CNC), Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal; 3 - Laboratério de
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Introducgao: O défice cognitivo na Esclerose Mdltipla (EM) é geralmente definido pela presenca de
defeito em pelo menos dois testes cognitivos. No entanto, a relevancia clinica e a base patolégica do
defeito cognitivo mono-dominio ainda ndo é completamente compreendida.

Objetivo: Investigar a existéncia de padrdes de atrofia cerebral associados a defeitos cognitivos mono-
dominio e multi-dominios em doentes com EM.

Métodos: Incluidos 60 doentes com EM e 60 controlos saudaveis, demograficamente equiparados.
Todos os participantes foram submetidos a avaliacdo cognitiva (MACFIMS) e a ressonancia magnética
cerebral 3Tesla. Através do software Freesurfer, foram calculados os volumes cerebrais. Os doentes com
EM foram classificados em 3 subgrupos: desempenho cognitivo normal (auséncia de defeito cognitivo);
defeito cognitivo mono-dominio (presenca de defeito cognitivo em apenas 1 dominio); e defeito
cognitivo multi-dominios (presenca de defeito cognitivo em = 2 dominios diferentes).

Resultados: Os doentes com defeito cognitivo mono-dominio (n=13.3%) demonstraram uma atrofia da
substancia cinzenta subcortical (tdalamo e globo palido) e da substancia branca; enquanto os doentes
com defeito cognitivo multi-dominios (n=53.3%) demonstraram um padrao generalizado de atrofia:
substancia cinzenta subcortical (incluindo o tadlamo, globo palido, putamen e caudado), substancia
cinzenta total, substancia cinzenta cortical, hipocampo e substancia branca. Por outro lado, os doentes
com desempenho cognitivo normal (n=28.3%) revelaram apenas uma atrofia focalizada na regiao
subcortical da substancia cinzenta (talamo), comparativamente ao grupo de controlo. Relativamente
a atrofia do talamo, foi possivel observar um gradiente na reducao do seu volume entre os 3 subgrupos
de doentes (desempenho cognitivo normal = 0.45; defeito cognitivo mono-dominio = 0.44; defeito
cognitivo multi-dominios = 0.39, p<0.05.)

Conclusodes: Os padrdes de atrofia cerebral observados neste estudo sugerem gue o defeito cognitivo
mono-dominio pode constituir uma fase prodrémica de défice cognitivo em doentes com EM e que
estas sindromes clinicas podem representar dois marcos de gravidade no continuum patoldégico da
doenca.
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Introducao: A esclerose multipla (EM) é uma patologia neuroldgica crénica associada a surtos,
acumulagao de incapacidade ao longo do tempo e altas taxas de utilizagcao de servigcos de salde,
incluindo do Servico de Urgéncia (SU).

Objetivos: Caracterizar o padrdo de utilizacdo do SU numa coorte de doentes com EM.

Métodos: Neste estudo observacional retrospetivo foi feita a revisao dos episdédios de urgéncia dos
doentes seguidos num centro hospitalar com o diagndstico de EM no periodo compreendido entre 1
de janeiro de 2018 e 31 de dezembro de 2022. Realizou-se uma colheita de dados demograficos e
clinicos incluindo tratamento imunomodulador, grau de incapacidade, tempo de seguimento em
consulta, motivo do episddio e diagndstico final.

Resultados: Identificaram-se 153 doentes seguidos em consulta de doengas desmielinizantes e 410
episdédios de urgéncia no periodo de estudo considerado, com uma média de 2.71x2.5 visitas por
doente. A populacao estudada foi constituida por 752% de mulheres, com uma idade média de
43.8+14.4 anos com 87.6% destes doentes a ter a forma surto-remissao da doenga. O tempo de
seguimento médio em consulta de doengas desmielinizantes era de 115.4+87.6 meses. A maioria dos
episédios de urgéncia (71.2%) deveu-se a um sintoma ndo neuroldgico, sendo as infecdes das vias
aéreas superiores (5.9%) e do trato urinario (4.9%) os motivos de observacao mais frequentes. A
prioridade urgente (pulseira amarela) foi a mais frequentemente atribuida na Triagem de Manchester
aos doentes com EM e as observagcdes motivaram hospitalizagao em 37.3% dos casos.

Conclusdes: O padrao de utilizagcdo de cuidados de saude em pessoas com EM é influenciada pela
interacao entre fatores associados a doenca em si, aos tratamentos utilizados e comorbidades
associadas. O seu conhecimento podera assumir particular importancia no planeamento e otimizacao
da prestacao de cuidados de saude nesta populacao.
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Introducao: A fase prodromica da Esclerose Multipla (EM) foi recentemente identificada e pode ocorrer
até 5-10 anos previamente ao diagndstico. Foram reportados perfis de prodromos na EM de acordo
com o género e com o tipo de EM. Outros factores sociodemograficos (idade, etnia, escolaridade) e de
estilo-de-vida (tabagismo, habitos de sono e exercicio fisico) ndao foram previamente estudados.

Métodos: Todos os doentes no Nosso centro sdo submetidos a um extenso questionario na altura do
diagnostico, incluindo dados sociodemograficos, estilo-de-vida e educagao, tal como queixas subjetivas
Nna area da cognicao, sono, fadiga, queixas esfincterianas e disfuncao sexual. Avaliamos a prevaléncia
em doentes adultos entre janeiro/2019-dezembro/2021 de sintomas prodrémicos na altura do
diagnostico e a sua relagao com dados sociodemograficos, estilo-de-vida e tipo de EM.

Resultados: Identificamos 138 doentes, com uma idade média de 38.6 (desvio padrao 11.7) anos, 65.9%
do género feminino. O tipo de EM mais comum foi surto-remissao em 84.8%. A maioria dos doentes
apresentaram pelo menos um prédromo (79.7%): queixas cognitivas subjetivas (39.1%), alteracdes do
sono (37.7%), queixas urindrias (32.6%) e gastrointestinais (23.2%), fadiga (18.1%) e disfuncdo sexual
(13.0%). Identificdmos uma maior prevaléncia de queixas urinarias em doentes com mais de 30 anos
(38% e 13.6%, p=0.044) e menor prevaléncia de queixas cognitivas em praticantes de exercicio
fisico (35.9% e 58.2%, p=0.027). Os restantes fatores avaliados ndo foram determinantes na prevaléncia
ou tipo de prédromos.

Conclusdes: Na nossa amostra, a pratica de exercicio fisico e idade jovem associaram-se a menor
prevaléncia de alguns tipos de sintomas prodromicos, em possivel relagdo com maior reserva neuronal
nestes grupos. A melhor caracterizacao da fase prodromica de EM pode ter implicagcbes no
reconhecimento precoce de EM, contribuir para a sua prevencao e influenciar o progndstico.
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Introducgao: A Esclerose Mdltipla (EM) € uma doencga crénica e degenerativa do Sistema Nervoso
Central, considerada a segunda causa mais frequente de incapacidade no adulto jovem. As
manifestacdes da doenga sao diversas e apresentam um severo impacto na qualidade de vida da
pessoa com EM e na sociedade. A evidéncia cientifica mostra que a adogao de estilos de vida mais
saudaveis e a utilizacao de estratégias de gestao da doenga, contribuem para a saude e bem-estar em
geral, afetam positivamente a qualidade de vida e tem impacto benéfico na progressdo da doenca dos
portadores de EM.

Objetivos: Reunir informacao sobre prevencéao, promocao e reabilitacdo na EM e elaborar um guia para
doentes e cuidadores.

Métodos: Foi realizado um estudo de opinido descritivo e observacional, com 7 enfermeiros peritos em
EM provenientes de 6 hospitais nacionais, em que foram discutidos e analisados materiais educativos,
em formato impresso e digital, de apoio a utentes e profissionais de salde, existentes a nivel nacional.
Verificou-se concordancia perante a necessidade da existéncia de um material atualizado, com
linguagem simples, facil de usar em qualquer contexto hospitalar e inclusivo para utentes e cuidadores
com menor literacia em saude. Foi feita a selegcdo e priorizacao de temas e definido um cronograma
para elaboracdo dos primeiros fasciculos.

Resultados: Trabalho focado na metodologia de processo de enfermagem. Apds uma pesquisa de
evidencia cientifica para contextualizacao tedrica dos conteudos, foram elaborados os primeiros 5
fasciculos deste guia: Esclerose Multipla; Alteragcdes da sensibilidade; Alimentagao saudavel; Exercicio
fisico; Tabagismo.

Conclusdes: Pretende-se que a elaboracdo e disponibilizacao do Guia Viver Melhor com EM, contribua
para melhor cuidar e seja uma estratégia complementar nas sessdes educativas, no sentido da
promocao da literacia em saude e capacitacao da pessoa com EM e cuidadores na gestao da doenga,
proporcionando-lhes uma maior qualidade de vida.
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Introducao: A plasmaferese € uma opgao terapéutica de fase aguda em varias doengas neurolégicas
imunomediadas. A sua utilizagcao atempada e segura exige alguma logistica e trabalho
multidisciplinar.

Objetivo: Avaliar a eficacia e seguranca da plasmaferese em doentes com patologia neuroldgica.

Métodos: Estudo observacional retrospetivo, dos doentes submetidos a plasmaferese entre 2010 e 2022
num centro tercidrio, por doenca neurolégica imunomediada, inaugural ou em exacerbacao. Foram
consultados os processos clinicos para obtencao de dados demogréficos, clinicos e técnicos
relacionados com a plasmaferese.

Resultados: Foram incluidos 45 doentes. A mediana de idades foi de 50 anos (18-81 anos), com
predominio do género feminino (n=24, 53.3%). Os diagndsticos foram, por ordem decrescente:
encefalite autoimune (N=10, 22,2%), doenca da juncao neuromuscular (n=9, 20%), doenca do espectro
da neuromielite 6tica (n=7, 15,6%), sindrome de Guillain-Barré (n=7, 15,6%) e esclerose multipla (n=3,
6,7%) e outros diagndsticos (n=9, 20%). Em 32 doentes (71,1%) o diagndstico era inaugural e iniciaram o
tratamento 39,5 dias (mediana) apds inicio de sintomas. Cerca de 10 doentes (22,2%) apresentavam
exacerbacao aguda da doenga conhecida e iniciaram tratamento 24 dias (mediana) apos inicio da
clinica. A maioria dos doentes (n=38, 84,4%) tinha realizado imunoterapia previamente, sendo a
corticoterapia a mais frequente. Foram realizadas uma mediana de 5 sessdes em cada tratamento e
ocorreram apenas complicagdes minor: hemorragicas (n=9, 20,0%), infeciosas (n=4, 8,8%) e associadas
ao cateter venoso central (n=3, 6.6%). Um més depois do tratamento (n=31): 22 doentes (70,1%)
apresentaram melhoria clinica e 9 doentes (29,0%) ndo mostraram beneficio. Apds trés meses, dos 22
doentes que mostraram resultados positivos no primeiro més, quatro (18,2%) encontrava-se sem
tratamento imunomodelador. Dos nove doentes que nao tiveram beneficio inicialmente, cinco (55,6%)
apresentaram melhoria ao fim de trés meses.

Conclusao: A plasmaferese demonstrou ser um procedimento seguro, sem complicacdes major
associadas, e também eficaz. Apesar de a amostra ser maioritariamente constituida por doentes
refratarios ao tratamento de primeira linha e com um tempo de evolucao de clinica superior ao
desejavel, a maioria demonstrou beneficio.
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Introducao: As doencas desmielinizantes afetam geralmente o sistema nervoso central ou o sistema
periférico isoladamente. Existem casos raros de desmielinizacao central e periférica combinada
(DCPCQ), provavelmente secundarios a mecanismos de imunidade cruzada. Pretende-se descrever um
caso atipico de DCPC simultanea.

Caso clinico: Homem de 60 anos, apresenta-se com amaurose subita e indolor do olho esquerdo,
seguida, dois dias depois, pela mesma clinica, a direita. Sem antecedentes pessoais ou familiares de
relevo. Simultaneamente iniciou parestesias das quatro extremidades sem défice motor ou sensitivo.
Apurou-se uma histdria de sindrome gripal autolimitada, nas duas semanas prévias, sem sintomas
constitucionais, vacinagdo ou farmacos recentes. Ao exame objetivo apresentava percecdo luminosa a
direita, via vultos a esquerda, reflexos fotomotores abolidos e hiporreflexia dos membros inferiores, sem
défices sensitivos ou motores associados.

A RM encefalica mostrou hipersinal em TR longo dos segmentos orbitarios de ambos os nervos éticos.
A RM cervicodorsolombar era normal. A eletromiografia, realizada aproximadamente 15 dias apds o
inicio da clinica, identificou sinais de polirradiculopatia inflamatdéria aguda desmielinizante (AIDP).
Confirmou-se neuropatia 6tica grave (NO) nos potenciais evocados visuais. O LCR tinha 10 leucdcitos,
com proteinorraquia e glicorraquia normais e BOCs negativas. O estudo sérico (incluindo marcadores
de autoimunidade sistémica, antineuronais, antigangliosideos, anti-AQP4/MOG) e rastreio
paraneoplasico foram negativos. O estudo genético para neuropatia 6tica hereditaria de Leber foi
negativo. Tentaram-se varios tratamentos: 4 dias de metilprednisolona ev, 5 dias de imunoglobulina
humana endovenosa e 7 sessdes de plasmaferese. Apos este Ultimo, verificou-se redugao subjetiva das
parestesias e discreta melhoria da acuidade visual bilateral (contar dedos a 30cm).

Conclusao: Existem casos descritos de AIDP associados a neuropatia 6tica, geralmente pds-infecdo,
mas com envolvimento periférico grave. Contudo, a maioria dos casos de DCPC descritos, associa-se a
polirradiculopatia desmielinizante crénica, com dispersao temporal entre o envolvimento periférico e
neuro-oftalmolégico, evolugao subaguda e resposta variavel a imunoterapia.
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Introduction: NMOSD usually affects adults between 4% and 5™ decades of life, presenting as a
sporadic idiopathic event and very rarely as a paraneoplastic syndrome.

Case report: A 60-year-old woman was hospitalized after 1-day right hemiplegia and no acute lesions
seen on Brain-CT. Fifteen months earlier, she had undergone surgery, chemotherapy, and radiotherapy
due to a breast cancer and was currently under hormonotherapy. During hospitalization, the patient
developed progressive weakness involving 4 limbs, transient hiccups, and faecal and urinary
incontinence. Neurological evaluation revealed right hemiplegia, left hemiparesis, weak and absent
reflexes in up and lower limbs, respectively, right Babinski sign and a C5-C6 sensory level. Brain MRI
had no related abnormalities. Spinal MRl showed a T2 hyperintense lesion in cervical spinal cord
extending from C1 to D2/D3 with Gd-enhancement foci between C2 and C7 and leptomeningeal
uptake. Cerebrospinal fluid revealed proteinorrhaquia (274mg/dL); no pleocytosis, neoplastic cells or
infection. Extensive study excluded active neoplasia. She underwent corticosteroid and IV-
Immunoglobulin cycles, with a favorable outcome in the following months. AQP4 autoantibody was
positive and possible paraneoplastic NMOSD suspected. However, 4 months after the first attack, on
the day after the 1Ist dose of the Cominarty® vaccine, she suffereda second attack of
myelitis. Corticosteroid and IV-Immunoglobulin cycles were performed, but the deficits did not
improve, rendering the patient tetraparethic and confined to a bed-chair life. After extensive
multidisciplinary discussion she initiated rituximab and is free from attacks and cancer progression.

Conclusion: This case reports the rare association of NMOSD and cancer in the same patient,
emphasizing the importance of an extensive investigation. The causality between Cominarty® vaccine
and NMOSD attack is yet to be established, but previous studies demonstrated rarer neurological
events following COVID-19 vaccination than post COVID-19 infectious. Further studies are needed to
clarify vaccine recommendations to risk population.
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Objectives Ocrelizumab demonstrated significant clinical benefit for the treatment of relapsing (RMS)
and primary progressive (PPMS) multiple sclerosis (MS), an incurable disease characterized by disability
progression. This study evaluated the clinical and economic impact of ocrelizumab relative to current
clinical practice, including other disease-modifying therapies (DMT), available in Portugal.

Methods Markov models for MS were adapted to estimate the impact of ocrelizumab across three
patient populations: treatment-naive RMS, previously treated RMS, and PPMS. Health states were
defined according to the Expanded Disability Status Scale. For RMS, the model further captured the
occurrence of relapses and progression to secondary progressive multiple sclerosis (SPMS). A lifetime
time-horizon and Portuguese societal perspective were adopted.

Results For RMS patients, ocrelizumab was estimated to maximize the expected time (years) without
progression to SPMS (10.50) relative to natalizumab (10.10), dimethyl fumarate (8.64), teriflunomide
(8.39), fingolimod (8.38), interferon B-1a (8.33) and glatiramer acetate (8.18). As the most effective option,
with quality-adjusted life year (QALY) gains between 0.3 and 1.2, ocrelizumab was found to be cost-
saving relative to natalizumab and fingolimod, and presented incremental cost-effectiveness ratios
(ICER) below €16,720/QALY relative to the remaining DMT. For PPMS patients, the ICER of ocrelizumab
versus best supportive care was estimated at €78,858/QALY.

Conclusions Ocrelizumab provides important health benefits for RMS and PPMS patients, comparing
favourably with other widely used therapies. In RMS, ocrelizumalb was revealed to be either cost-saving
or have costs-per-QALY likely below commonly accepted cost-effectiveness thresholds. In PPMS,
ocrelizumalb fills a clear clinical gap in the current clinical practice. Overall, ocrelizumab is expected to
provide good value for money in addressing the need of MS patients.



CC-04 - BODY INTERACT: HOW TO EVALUATE THE EFFECTIVENESS OF A CLINICAL SIMULATION
TOOL ON THE CLINICAL DECISION-MAKING PROCESS?

Jodo Cerqueira’

1- Hospital de Braga

Introduction: Body Interact (Bl) is a clinical simulator based on real-world scenarios with virtual
patients in immersive environments, where professionals and students solve clinical problems, from
diagnosis to treatment.

Objectives: Present a methodological approach to evaluate the impact of Bl sessions addressing
multiple sclerosis (MS) management scenarios in the clinical reasoning of neurologists, based on the
conclusions of a pilot study (PS) using this methodology.

Methods: Bl effectiveness can be evaluated by comparing neurologists’ performance assessed with a
clinical reasoning test before and after training with the simulator and by comparing the results in
terms of each participant’s absolute post-pre score difference with those from another group that
undergoes training sessions with standard methodology. The script concordance test (SCT) consists of
short clinical case descriptions, followed by items that require participants to judge the change in the
likelihood of a provided diagnostic/management hypothesis, given a new piece of provided
information, using a five-point Likert scale ranging from “absolutely confirm” to “absolutely disprove
my decision”. SCT measures the concordance between the participants’ decisions and those of a
reference group of expert neurologists.

Results: In the PS, each participant was randomized to fill out forms A or B before the training sessions
and the alternative form afterwards. Considering the need to keep a balanced randomization between
groups, and assuming that the expected improvement will come from training and not from filling the
same test a second time, a single form should suffice and more likely to produce unbiased results.
Additionally, since it was observed heterogeneity of the experts’ answers in the PS, unambiguous
questions focusing on well-established clinical practice should be elaborated to achieve consensual
answers.

Conclusions: Bl virtual patient scenarios seem to be a powerful teaching method with future
applications in MS management, potentially impacting neurologists’ clinical reasoning and practice.
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Introducao: A encefalite anti-adenilatocinase-5 (anti-AK5) é uma encefalite limbica autoimune, nao
paraneoplasica, descrita recentemente. Carateriza-se por um quadro de amnésia severa e sintomas
psiquiatricos, sendo raras as crises epiléticas. Apresenta um curso grave, sendo pouco responsiva a
imunoterapia.

Caso Clinico: Homem de 72 anos trazido ao Servico de Urgéncia por quadro de confusédo e
desorientacdo com duas semanas de evolugdao. Ao exame neuroldgico apresentava amnésia
anterdgrada severa. A RM encefélica demonstrou hiperintensidades temporais bilaterais em T2/FLAIR,
relativamente simétricas, com captagao heterogénea de contraste. O EEG mostrou lentificagao difusa
da atividade de base, sem atividade epileptiforme. O estudo de liguor apresentava cinco células
mononucleares, hiperproteinorraquia e sintese intratecal de bandas oligoclonais, sendo os estudos
virolégico e bacteriolédgico negativos. Os painéis de rotina de anticorpos antineuronais no soro e no
liguor foram negativos. O estudo de neoplasia oculta foi negativo, assim como o estudo autoimune
sistémico. Considerando o diagnostico de encefalite autoimune, iniciou-se corticoterapia endovenosa,
seguindo-se imunoglobulina endovenosa. Apesar de ligeira melhoria clinico-imagioldgica inicial, seis
semanas depois verificou-se deterioracao clinica. O caso foi rediscutido multidisciplinarmente e dada
a clinica e as alteragdes imagioldgicas serem sugestivas de encefalite anti-AK5, o estudo de anticorpos
por imunofluorescéncia foi revisto, identificando-se um padrao sugestivo de anticorpos anti-AK5 em
tecido de cérebro de rato. A sua presenca no soro e liquor foi confirmada por immunoblot.
Posteriormente foi realizada plasmaferese, seguida de rituximab, mas o doente manteve défice
mnésico grave e as lesdes cerebrais evoluiram com atrofia mesio-temporal.

Conclusao: Apresentamos um caso de encefalite anti-AK5 com o curso clinico tipico de sindrome
amnésica severa subaguda, pouco responsiva a terapéutica imunossupressora e evolucao para atrofia
mesio-temporal. Pretendemos alertar para esta nova entidade e realcar a importancia da discussao
multidisciplinar para o diagnéstico das encefalites presumivelmente autoimunes, particularmente
para detecao de anticorpos descritos recentemente, ausentes dos painéis de rotina.



CC-06 - SECUCINUMAB E USTECINUMAB NA ESCLEROSE MULTIPLA - TRES CASOS CLINICOS

Mafalda Delgado Soares'; Patricia Faustino'; Filipa Ladeira’; Marisa Brum'; Jodo Sequeira'; Carlos Capela’

1- Centro Hospitalar e Universitario de Lisboa Central

Introducgao: As IL-17 e IL-23 desempenham um papel critico na autoimunidade e na fisiopatologia da
Esclerose Multipla (EM). Em modelos animais, a sua producao € suficiente para desenvolver a doenca,
preponderante nas fases iniciais, e a sua inibicao impede a progressao da incapacidade. Relatos da sua
utilizacdo em doentes com EM e espondiloartropatia tém surgido na literatura, contudo, a efetividade
desta terapéutica na EM nao se encontra bem estabelecida.

Casos Clinicos: Caso 1. Mulher de 37 anos, seguida por espondilite seronegativa desde 2012, com
diagnostico de EMSR em 2020: EDSS pré-tratamento de 1.5, RM-NE a revelar 11 lesbes desmielinizantes,
das quais 4 infratentoriais. Iniciou Secucinumab em 2021. Por atividade clinica e imagioldgica,
suspendeu No Mesmo ano.

Caso 2: Mulher de 44 anos, com EMSR desde 2010 com bom controlo clinico-imagiolégico com
Fingolimod. Associou Secucinumab em 2020 na sequéncia de diagndstico de espondilite anquilosante.
Por manter inflamacgao articular, trocou para Ustecinumab que mantém com bom controlo de ambas
as patologias autoimunes.

Caso 3: Mulher de 47 anos, com antecedentes de espondilite anquilosante, com quadro de nevrite ética
em 2013, RM-NE basal com baixa carga de lesdes de caracteristicas desmielinizantes, com uma lesado
protuberancial e uma lesdo medular cervical, nenhuma das quais captante de contraste. Inicialmente
tratada com Teriflunomida que suspendeu em margo de 2021 por efeitos adversos € na sequéncia de
duvidoso surto apesar de imagiologicamente estavel. Iniciou Secucinumab em fevereiro de 2022, com
bom controlo clinico.

Conclusdes: Os casos descritos sugerem que a terapéutica com Secucinumab ou Ustecinumab pode
ser considerada na populacao de doentes de EM com espondiloartropatia. Em monoterapia, pode ter
efetividade limitada em casos de EM muito ativa. E necessaria mais evidéncia para compreender as
caracteristicas dos doentes que podem apresentar resposta favoravel.



CC-07 - SINDROME DE GUILLAIN BARRE MIMETIZANDO SURTO DE ESCLEROSE MULTIPLA SURTO-
REMISSAO

Beatriz Madureira'; José Menezes', Duarte Carapinha'; Mariana Santos'; Lia Leitao'

1- Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca

Introducao: Estdo descritos raros casos de associacdo entre Sindrome de Guillain-Barré e Esclerose
Multipla. Apesar do motivo dessa associagcao ser desconhecido, pode dever-se a etiologia autoimune
gue ambas as patologias apresentam.

Caso Clinico: Homem com 43 anos, com diagndstico de Esclerose Multipla Surto-Remissao, hd 5 anos
estavel sob teriflunomida, com monoparésia crural direita ligeira sequelar. Recorreu ao servigco de
urgéncia por um quadro de acroparestesias dos quatro membros, com progressao disto-proximal em
dois dias.

A observacao inicial, destacava-se, de novo: hipostesia termo-algica e ataxia apendicular do membro
superior esquerdo. Considerada a hipdtese de surto medular, tendo iniciado corticoterapia em alta
dose. No decorrer do tratamento, verificou-se agravamento progressivo do quadro clinico, com
fraqueza muscular dos quatro membros, objetivando-se: parésia facial bilateral, tetraparésia arrefléxica
de predominio distal nos membros superiores e proximal dos membros inferiores, pior a direita, e
hipopalestesia grave dos quatro membros.

Da investigacdo complementar realizada, o liquor demonstrou dissociacao albumino-citolégica, a
eletromiografia mostrou uma neuropatia axonal sensitivo-motora aguda, apresentava anticorpos anti-
gangliosideos IgG GM1 e GD1b positivos e realizou uma RM do neuro-eixo, sem novas lesbes em T2 ou
captantes de contraste. Admitido o diagnéstico de Sindrome Guillain-Barré. Apds tratamento com
Imunoglobulina Humana endovenosa e reabilitagcao houve melhoria clinica progressiva.

Conclusao: Este caso clinico alerta para a sobreposicdo de duas doencas neurolégicas que podem
apresentar manifestacoes semelhantes, principalmente numa fase inicial, o que pode constituir um
desafio diagndstico. Tal demonstra a importancia do reconhecimento dos vieses de ancoragem, que
podem impactar a nossa pratica clinica. De referir também a possibilidade de o tratamento com
teriflunomida poder cursar com neuropatia periférica, pelo que tal também deveria ser considerado no
diagnostico diferencial do quadro clinico apresentado.



CC-08 - ENCEFALITE AUTO-IMUNE ASSOCIADA A ANTI-YO: UMA MANIFESTAQAO CLINICA ATIiPICA
Rafaela Costa'’ Mafalda Seabra'?;, Andreia Costa'? Joana Guimaraes'?

1 - Departamento de Neurologia, Centro Hospital Universitario de Sao Jodo, Porto; 2 - Departamento de
Neurociéncias Clinicas e Saude Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introducao: O anticorpo onconeuronal anti-Yo estd classicamente associado a degenerescéncia
cerebelosa subaguda, sendo outras manifestacdes de encefalite autoimune raramente reportadas na
literatura.

Este anticorpo é frequentemente associado a sindromes paraneoplasicas, sobretudo neoplasias da
mama, Utero e ovario, antecedendo o seu diagndstico em cerca de 70 a 80% dos casos.

Caso Clinico: Homem de 36 anos, com antecedentes de enxagueca com aura (visual, sensitiva e
disfasica) foi observado em maio 2021 por quadro de cefaleia persistente didria com 2 semanas de
evolucao e crise tonico-clénica generalizada e posterior défice motor esquerdo.

A avaliacdo no servico de urgéncia, apresentava-se desorientado no tempo e espaco e com
hemiparésia esquerda. Fez RM-CE que evidenciou atenuacdo difusa dos sulcos corticais do hemisfério
direito com espessamento cortical e hipesinal nas sequéncias em T2. Estudo venoso sem alteragdes. O
estudo de liquor apresentava hiperproteinorraquia (0.61g/dL), sem outras alteracoes.

Posteriormente por estado de mal ndo convulsivo, iniciou levetiracetam e foi necesséaria sedacdo e
entubacao orotraqueal, ficando internado no servico de Medicina Intensiva.

Realizou 7 pulsos de metilprednisolona IV 1g/dia e posteriormente ciclo de 5 dias de imunoglobulinas,
com melhoria clinica progressiva, mantendo défice cognitivo pelo que realizou ciclo de rituximab
1g. Quatro meses apds o internamento inicial, apresentou tromboembolismo pulmonar nao
provocado.

Do estudo etioldgico a destacar anticorpos anti-Yo positivos no liquor. Fez estudo paraneoplasico com
PET-corpo que evidenciou microcaptagao pulmao direito pelo que realizou bidpsia pulmonar que nao
evidenciou alteragdes. Ecografia testicular e mamaria e estudo endoscopico sem alteragoes.

Um ano apods internamento inicial, repetiu RM-CE e PET-corpo ja sem alteragdes. Repetiu anticorpos
onconeuronais, mantendo positividade para o anticorpo anti-Yo.

Conclusao:_Apresentamos uma apresentacao atipica de encefalite autoimune associada a anticorpos
anti-Yo. Apesar de extenso estudo paraneopldsico, ndo foi identificada até ao momento neoplasia
subjacente, mantendo a vigilancia.



CC-09 - ALTERAGCOES IMAGIOLOGICAS NA RM CEREBRAL APOS INFECAO GRAVE POR SARS-COV-
2

André Costa'; Ana Jodo Marques'; Andreia Matas'; Ricardo Almendra’

1- Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto-Douro

Introducao: A evidéncia existente tem demonstrado que a infecao por SARS-CoV-2 esta associada a
multiplas manifestacdes neuroldgicas. Tém sido descritas na literatura alteragdes imagioldgicas na RM
cerebral compativeis com lesdes desmielinizantes apds COVID-19 grave.

Caso clinico: Homem de 69 anos, auténomo, com antecedentes de HTA, diabetes mellitus tipo 2 e
hiperuricémia. Internamento em marco de 2021 por choque séptico secundario a COVID-19 com
necessidade de admissao em unidade de cuidados intensivos. Uma semana apds inicio do quadro
respiratério e com o levante da sedagao constataram-se défices neuroldgicos focais nomeadamente
hemiparésia direita e perturbacao da linguagem, sugestivos de evento vascular cerebral em topografia
da artéria cerebral média esquerda. Realizou RM cerebral que evidenciou lesbes em territério fronteira
ACA/ACM bilateralmente, bem como no corpo caloso e periventriculares, estas Ultimas tipificaveis a
doenca desmielinizante do SNC. A RM cerebral aos 6 meses revelou persisténcia das lesbes em
territério fronteira e remissdao das restantes. Prosseguiu investigagao com estudo do liquor que nao
demonstrou alteracdes, a excecdo de uma hiperproteinorraquia (0,95 g/L). Nao se evidenciaram bandas
oligoclonais no LCR. Repetiu RM cerebral 1 ano depois que se mostrou sobreponivel, nomeadamente
sem lesdes de novo. O doente manteve gueixas mnésicas subjetivas, sem outras intercorréncias de
registo desde o inicio do seguimento, sendo que ao exame neurolégico apresentava uma hemiparésia
direita grau 4+/5.

Conclusdées: Com este caso clinico pretende-se alertar os clinicos para a possibilidade de surgimento
de lesdes compativeis com patologia inflamatéria/desmielinizante do SNC na neuroimagem
associadas a infecao por SARS-COV-2. A vigilancia clinica e imagiolégica destes doentes é fundamental
para confirmar a benignidade destas alteragdes.



CC-10 - ALTERAGOES NEUROCOGNITIVAS APOS MANIFESTAGAO INAUGURAL DE ADEM

Leonor Dias'?; Ricardo Soares Dos Reis'? Ana Isabel Almeida3 Teresa Mendonca', Pedro Abreu'? Claudia
Sousa* Maria José S&° Joana Guimarges'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario Sdo Joao, Porto, E.P.E.; 2 - Departamento de Neurociéncias
e Saude Mental da Universidade Porto; 3 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario Sao Joao,
Porto, E.P.E; 4 - Unidade de Neuropsicologia, Centro Hospitalar Universitario Sdo Joao, Porto, E.P.E; 5 - Faculdade
Ciéncias da Saude, Universidade Fernando Pessoa, Porto, Portugal

Introducgao: Os doentes com manifestagdo inaugural de encefalomielite aguda disseminada (ADEM)
podem apresentar sequelas neurocognitivas pés-ADEM, cujo impacto é desconhecido.

Objetivos: Avaliacdo do impacto neurocognitivo apés ADEM-inaugural.

Métodos: Andlise retrospetiva dos doentes com manifestacdo inaugural de ADEM, entre 1/02/2007-
31/12/2021. Avalidmos: carateristicas demogréficas, clinicas, imagiolégicas, laboratoriais, diagndstico
final. Os doentes foram submetidos a avaliagcdo neuropsicoldgica (AvNpsi) durante o seguimento,
previamente a mudanca de diagndstico. Excluiram-se doentes com seguimento <1 ano ou sem AvNpsi.

Resultados: Incluimos 5 doentes com ADEM-inaugural, 4 mulheres, idade média ao diagnéstico de
23,6 anos. O tempo mediano até AvNpsi foi 2 anos (AlQ 1-5). Trés doentes realizaram provas de fluéncia
categodrica (Fc) e fonémica (Ff), com desempenho deficitario (3/3), 2 apresentaram défices na memaria
para digitos (Md 2/4), 3 défices na velocidade de processamento de informacao (VPI, 3/4), e 3 valores
normativos na prova de avaliacdo de linguagem e afasia (PALPA, 3/3). Todos os doentes apresentaram
critérios de défice cognitivo executivo (DCe). Um doente realizou reabilitacao neuropsicoldgica, com
melhoria do funcionamento mnésico.

Imagiologicamente: lesdes supratentoriais associaram-se a défices em todos os dominios avaliados
(Md 2/3, VPI 3/4, Fc 3/3, Ff 3/3); periventriculares e subcorticais a défices na VPI (2/4); e corpo caloso a
défices na VPI (2/4), Ff (2/3) e Fc (2/3).

Diagnostico final: esclerose multipla (EM, n=2), doenca do espectro da neuromielite 6ptica (NMO, n=1),
e ADEM-idiopatica (n=2). Tempo médio até mudanca de diagndstico: 5,6 anos. Encontramos défices de
Md e VPI na EM (Md 1/1, Vp 2/2), NMO (Md, Vp 1/1), mas ndo ADEM-idiopatica (Md,VPI 0/2). Encontrdmos
défices de Ff e Fc nos 3 grupos (EM 1/1, ADEM 1/1, NMO 1/1).

Conclusao: Todos os doentes apresentaram DCe, apoiando impacto neurocognitivo apdés ADEM-
inaugural. As lesGes supratentoriais associaram-se a mais défices cognitivos. Os défices de VPl e Md
foram mais frequentes nos doentes que converteram a EM/NMO.



CC-11 - CAUSA OU CONCOMITANCIA - A IMPORTANCIA DA HISTORIA CLINICA NA SUSPEITA DE
ESCLEROSE MULTIPLA

Carolina Cunha'; Mariana Coelho'; Jodo Durdes'’; Sénia Moreira% Maria Carmo Macario'; Inés Correia'?

1 - Departamento de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2 - Departamento de Medicina
Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 3 - Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

Introducao: O diagndstico de esclerose multipla pressupde exclusdo de outros diagndsticos passiveis
de provocar o quadro clinico, incluindo sindromes metabdlicos e/ou genéticos. A fenilcetonuria é uma
doenca autossdmica recessiva rara (1:10.000), que se associa a complicagdes neuroldgicas quando os
doentes ndo cumprem restricdes dietéticas. A hiperfenilalaninemia ligeira (HPA) é uma forma rara de
fenilcetonuria, sendo a sua abordagem direcionada pela concentracdo de fenilalanina.

Caso clinico: Homem de 23 anos, observado em urgéncia por alteracdes sensitivas e diminuicéo da
forca muscular no hemicorpo esquerdo com 15 dias de evolucdo. Referia historia de fenilcetondria
“curada” aos 12 anos, sem cumprir restricdes dietéticas desde entao, e parésia facial periférica direita
aos 19 anos.

Ao exame neurolégico destacava-se nistagmo multidirecional, hemiparésia esquerda com face
acompanhada de hiperreflexia e hemi-hipostesia algica ipsilateral, ataxia cinética esquerda, alteracao
da propriocecao nos membros inferiores e marcha ataxica. Em contexto de urgéncia realizou TC-CE
gue revelou hipodensidades periventricular e subcortical frontal esquerdas. Em internamento, apurou-
se seguimento na infancia com o diagndstico de fenilcetondria, com doseamentos sucessivos a revelar
hiperfenilalaninemia, tendo abandonado a consulta a partir dos 12 anos sem cumprir as restricdes
dietéticas propostas, sem franco rebate psicomotor.

Do estudo complementar destaca-se RM-CE com alteracdes difusas de substancia branca supra e
infratentoriais e medulares sugestivas de esclerose multipla, a presenca de bandas oligoclonais no LCR
mMas Nao no soro, e restante estudo negativo para outras doengas auto-imunes ou infeciosas. Pedido
doseamento de aminoacidos séricos e acidos organicos urinarios, destacando-se apenas
hiperfenilalaninemia ligeira. O quadro clinico foi atribuido a EM surto-remissao, com diagndstico
concomitante de hiperfenilalaninemia leve. Cumpriu tratamento com metilprednisolona com
resolucao praticamente completa das queixas, e iniciou natalizumab.

Conclusao: Pretende-se demonstrar a importancia de uma histoéria clinica detalhada para orientar um
estudo complementar de diagndstico adequado, com exclusao de causas ou patologias
concomitantes que condicionam a abordagem terapéutica.



CC-12 - DOIS EM UM: COMPLICAGCOES NEUROLOGICAS DE LLC B

Danna Krupka'; Filipa Serrazina', Marta Magrico'’; Vitor Mendes Ferreira'; Jodo Domingos? Marco
Fernandes'; Manuel Salavisa'; Jodao Pedro Marto'

1 - Servico de Neurologia Hospital de Egas Moniz Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Doencgas
Infecciosas Hospital de Egas Moniz Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental

INTRODUGAO: A Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva (LEMP) estad descrita em doentes com
imunocompromisso (infecao HIV, iatrogenia ou neoplasia hematoldgica), propiciando a infecdo do SNC
pelo virus JC. Apresentamos o caso clinico de um homem com antecedentes de leucemia linfocitica
crénica B (LLC B) com quadro neuroldégico progressivo de envolvimento multifocal.

CASO CLINICO: Homem de 67 anos, com antecedentes de LLC B estadio Rai 0/Binet A, ndo submetido
a tratamento. Inicio insidioso e progressivo de défice motor do membro inferior esquerdo e
desequilibrio na marcha com 6 meses de evolugao. Progressao clinica com afegao cortical de
predominio esquerdo (afasia de expressao e compreensao, acalculia, agrafia, hemianépsia homoénima
direita), afecdo do 1° e 2° neurdnios, espasticidade do hemicorpo esquerdo associada a atrofia muscular
do 1° interdsseo dorsal direito, fasciculagcdes tetra-apendiculares e tetraparésia de predominio no
membro inferior esquerdo e superior direito e, ainda, disfuncao bulbar com afecao dos llI, 1V, V, VI, VII
pares cranianos direitos e disartrodisfonia. Estudo complementar com RMN-CE com focos de
hipersinal na substancia branca subcortical, com envolvimento das fibras em U frontal média, fronto-
parieto-temporal e parieto-occipital esquerdo e direito, HIV negativo, imunofenotipagem do LCR com
0,9% de células B monoclonais com o fendtipo LLC e 4026 copias de JC. Realizado ainda EMG com
neuronopatia motora. Assumido o diagndstico de LEMP no contexto de LLC B e provavel invasao
neoplasica periférica. O doente foi proposto para tratamento com Pembrolizumab 2mg/Kg, tendo
cumprido apenas uma infusao por desfecho fatal antes da infusao seguinte.

CONCLUSAO: As neoplasias hematoldégicas podem comprometer o sistema nervoso (central e
periférico), por invasao ou por imunoparésia associada predispondo desta forma a infegdes
oportunistas, impondo-se o seu diagndstico diferencial, cujas opgdes terapéuticas sao limitadas e
outcome desfavoravel-



CC-13 - DISTONIA PAROXISTICA COMO PRIMEIRA MANIFESTAGAO DE ESCLEROSE MULTIPLA

Daniela Santos Oliveira’: Ana Gouveia'; Eva Brandao'

1- Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira, Portugal

Introducgao: As doencas do movimento sdo relativamente frequentes na esclerose multipla (EM),
sendo a distonia paroxistica (DP) uma das mais prevalentes, mas raramente ocorrendo como primeira
manifestacao.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de um homem de 32 anos de idade, ex-fumador, com neoplasia
papilar urotelial benigna, observado por queixas, com 3 meses de evolucao, de episédios involuntarios
de flexdo do punho e articulagbes metacarpofalangicas direitas com extensdao dos dedos da mao
direita, indolor; e extensao do joelho direito e flexao plantar dos dedos do pé direito, com dor tipo cdibra
no hallux direito. Apresentava 5-8 episédios/dia, com duracdo de cerca de 30 segundos, alguns durante
0 sono, com remissao completa dos sintomas entre os episddios, sem alteragao da consciéncia e sem
outros sinais neuroldgicos focais ao exame neurolégico. Referia, também, sensacdo de “formigueiro”
no hemicorpo direito, com agravamento progressivo.

A TC-CE, angio-TC-CE e analises sanguineas com estudo metabdlico, auto-imune e infeccioso nao
mostraram alteragdes. Os anticorpos onconeuronais e antineuronais eram negativos. Durante a
realizacdo de EEG, o doente apresentou um evento clinico, sem alteracdes eletrograficas. Iniciou
tratamento com 0,5mg de clonazepam e 15 dias depois apresentava-se assintomatico, sem recorréncia
dos sintomas desde entdo.

Uma RM cerebral revelou multiplas e diminutas lesdes bilaterais da substancia branca, hiperintensas
em T2 e hipointensas em TI, em localizagcao justa-cortical, profunda e justaventricular e uma no
pedunculo cerebral esquerdo; sem realce apds gadolinio nem restricdo a difusdo; com caracteristicas
sugestivas de uma etiologia desmielinizante/inflamatéria. A RM medular era normal. A anélise do LCR
foi normal, excetuando a presenga de bandas oligoclonais. O doente foi diagnosticado com EM
(critérios McDonald 2017), e iniciou tratamento com interferao beta-1b.

Conclusao: A lesdo desmielinizante do pedunculo cerebral esquerdo podera ter causado uma ativagao
erratica dos axdnios cortico-espinhais, podendo explicar a DP do hemicorpo direito como manifestacao
inicial de EM.



CC-14 - MIELITE LONGITUDINALMENTE EXTENSA SERONEGATIVA?
Tiago Millner"; Andreia Fernandes'’; Armmando Morganho!

1- Hospital Central do Funchal

Introducao: A mielite transversa longitudinalmente extensa (LETM) esta classicamente relacionada
com as doencgas do espectro da neuromielite optica (NMOSD) com anticorpos anti Aquaporina 4
(AQP4) ou anti-MOG, embora seja também progressivamente descrita uma variante seronegativa, com
implicagcdes no tratamento e progndstico.

Caso Clinico: Homem, 51 anos, sem antecedentes médicos de relevo, inicia em 07/2022 quadro
subagudo de parestesias nos membros inferiores, desequilibrio, urgéncia urinaria e disfuncao eréctil.
Ao exame neurolégico apresentava nivel sensibilidade algica por D8/D9, hipopalestesia pela crista
iliaca, reflexos cutaneo-planares (RCPs) extensores, reflexos cutaneo-abdominais abolidos a esquerda,
sinal de Lhermitte e marcha ataxica sensorial. RM-CE sem alteracdes e RM medular com multiplas
lesdes cervicais e dorsais com extensao inferior a 3 corpos vertebrais, etiologia provavel
inflamatoria/desmielinizante.  Anticorpos  anti-AQP4 e  anti-MOG negativos, PL com
hiperproteinorraquia, sem bandas oligoclonais. Restante investigacao etioldgica normal ou negativa.
Cumpriu 3 dias de metilprednisolona EV, com melhoria de sintomas sensitivos e marcha possivel em
linha. Em 09/2022 agravamento clinico e RM-neuroeixo com imagem compativel com LETM cervical e
dorsal. Objetivamente apresentava paraparésia Grau 4 com hiperreflexia, RCPs extensores, ataxia
sensorial apendicular, axial e da marcha, a qual sé era possivel com apoio bilateral, hipostesia algica até
1/3 inferior da coxa, hipopalestesia até aos joelhos, sensibilidade postural abolida nos dedos dos pés.
Cumpriu 5 dias de metilprednisolona EV e 7 sessdes de Plasmaferese sem melhoria clinica objetivavel.
Potenciais evocados visuais sem alteragcdes, anticorpos anti Aquaporina 4 negativos e anti-MOG
inconclusivos. Transferido para o Centro de Reabilitacdo com alta a 12/2022 com recuperacdo total dos
défices.

Conclusao: Este caso pretende pdr em discussado o tratamento imunosupressor de manutencdo em
doentes com boa recuperagao de episdédio de mielite longitudinalmente extensa da causa
indeterminada.



CC-15 - MENINGOENCEFALITE NO ADULTO POR AC ANTI-MOG

Miguel Saianda Duarte'; Helena Vitorino? Goncalo Matias? Angela Timéteo'; José Vale'?

1- Hospital Beatriz Angelo; 2 - Hospital dos Lusiadas

Introducao: Myelin oligodendrocyte glycoprotein antibody-associated disease (MOGAD) é uma
doenca inflamatéria e desmielinizante do SNC. E mais comum na idade pediatrica, manifestando-se
tipicamente por nevrite 6tica, mielite transversa ou encefalomielite aguda disseminada. O espectro da
doenca tem vindo a alargar-se. Apresenta-se um caso de MOGAD que se apresentou como
meningoencefalite aguda na idade adulta.

Caso clinico: Homem, 39 anos, com quadro de cefaleia frontal, severa, associada a vomitos e febre ha
2 dias. Na observacao salientava-se a presenca de sinais meningeos. A TC-CE e RM-CE nao revelaram
alteracdes; LCR: hiperproteinorraquia (140 mg/dL), pleocitose (515/uL) - predominio polimorfonucleares
e glicose de 52 mg/dL. O exame microbiolégico do LCR e sangue foram negativos. Foi iniciado
tratamento para meningite infecciosa, registando-se, apds uma ligeira melhoria inicial, um
agravamento da cefaleia associada a depressao da vigilia, parestesias dos membros superiores e
aparecimento de papiledema bilateral. O estudo analitico e liquor para causas infeciosas manteve-se
negativo. A RM neuro-eixo ao 5° dia de evolugao revelou a presenga de multiplas lesdes hiperintensas
em T2/FLAIR com localizacdo bi-hemisférica, tadlamos, tronco cerebral e lesdes medulares (cervicais e
lesdo dorsal D11-12). Por NO bilateral e achados imagiolégicos sugestivos de doenca desmielinizante foi
realizado tratamento com metilprednisolona, com beneficio.

A investigacao de NMO confirmou a presenca de Ac Anti-MOG (1:40). Na reavaliagao aos 6 meses, sob
tratamento com corticoide e azatioprina, estava assintomatico e a RM CE era normal

Conclusao: O fendtipo clinico de ‘meningoencefalite atipica’ é descrito num pequeno ndmero de
doentes com MOGAD. Tal como o caso ilustra, a ocorréncia de NO e de lesdes desmielinizantes na RM
envolvendo a substancia branca hemisférica e os nucleos cinzentos da base devem evocar o
diagnostico. Apesar da boa evolugao clinica neste caso, o prognostico a longo prazo e o plano
terapéutico nestas formas de MOGAD sdo ainda mal conhecidos.



CC-16 - SINDROME DE SOBREPOSICAO DE ANTICORPOS - OS NOVOS DESAFIOS DOS
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Introducdao: A presenca de anticorpos neuronais coexistentes em doentes com myelin
oligodendrocyte glycoprotein immunoglobulin G (MOG-IgG1) ainda nao é bem compreendida. A
contactin-associated protein-like 2 (CASPR?2) esta presente no sistema nervoso central e periférico e a
informacgao sobre a coexisténcia de anticorpos anti-MOG, anti-CASPR2 e bandas oligoclonais (BOC) &
escassa.

Caso Clinico: Sexo feminino, 59 anos, com antecedentes de carcinoma epidermoide pulmonar,
submetido a quimioterapia neoadjuvante, lobectomia inferior direita e quimioterapia adjuvante, sem
recidiva clinica ou imagioldgica, apenas em vigilancia anual. Internada em agosto de 2019 por episddio
de neuropatia 6tica desmielinizante/inflamatéria do olho esquerdo, com franca melhoria da acuidade
visual apds corticoterapia. Do estudo realizado: (1) RM cerebral e drbitas sem alteracdes, (2) BOC em
espelho, (3) anticorpo anti-aquaporina 4 negativo e anti-MOG positivo, (4) PET-FDG de corpo interiro
sem evidéncia de focos de captacdo andmala. Trés meses apos a alta, episdédio com duragao de uma
semana de queixas tipo disestésico, com resolucao espontanea, que se repetiram em janeiro-margo de
2022 e em outubro de 2022, desta vez com retengdo urinaria associada. Realizou RM medular, sem
alteracdes de sinal medular. Em margo de 2021, novo episddio de alteracao da acuidade visual do olho
esquerdo, com necessidade de corticoterapia e discutida eventual necessidade de imunossupressao a
longo prazo. Durante o seguimento, agravamento do OCT bilateralmente e da acuidade visual do olho
direito, pelo que foi realizada nova pungao lombar e colheita de painel paraneoplasico, com anticorpo
anti-CASPR2 positivo. Revendo a histéria retrospetivamente, queixas de dor neuropatica e muscular,
taquicardia, perda de peso e retengdo urinaria.

Conclusao: Este exemplo de sobreposicao de anticorpos, numa doente com carcinoma epidermoide
pulmonar prévio e BOC em espelho, revela a importancia do enquadramento dos achados laboratoriais
com a clinica dos doentes.

Conflitos de Interesses: Os autores declaram ndo haver conflitos de interesses.



CC-17 - QUANDO O SISTEMA NERVOSO PERIFERICO DECIDE PREGAR PARTIDAS
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Introdugdo: As Doencas do espectro da Neuromielite Optica (DNMO) sdo doencas inflamatérias do
sistema nervoso central que se podem associar a determinadas patologias (homeadamente auto-
imunes), sem associacao, até a data, com a amiloidose associada a mutagao da transtirretina variante
(ATTRv). Quando existem sinais ou sintomas dificilmente enquadraveis numa patologia, devemos
contemplar outros diagndsticos diferenciais, redirecionando o nosso raciocinio clinico.

Caso Clinico: Homem caucasiano, 49 anos, portugués, internado em 2014 por paraparésia (forca
muscular MRC grau 4/5) no contexto de mielite intramedular entre C2-C4. Em 2015, admitido por
guadro sugestivo de nevrite otica esquerda com diminui¢cao da acuidade visual, discromatodpsia e dor
ocular com os movimentos oculares. Em dezembro desse ano, novamente internado por queixas de
hipostesia algica distal dos membros inferiores (predominio direito), com demonstracdo neuro-
imagiolégica de duas novas lesdes medulares a nivel de C4 e C7, e duas novas lesdes ao nivel de D3 e
D4. No LCR, nao foram detetadas BOC ou anticorpos anti-AQP4. Foi assumido o diagndstico de NMO
seronegativa, iniciando terapéutica com azatioprina. Em 2018, iniciou queixas de parestesias distais dos
membros superiores e do pé direito, com nova RM-CE a sinalizar aumento da carga lesional, com lesdes
de novo entre D7-D9 e D9-10. Alterou imunomodulagcao para rituximab. Apresentava fendmeno de
Uhthoff, sobreposto com queixas de parestesias distais nos 4 membros. Pelo diagndstico de ATTRv do
pai, foi pedido o estudo genético de mutag¢des no gene da transtirretina, identificando-se a mutacao
Val30Met. Recentemente, mencionou disfuncao sexual, sem realizacao de nova RM até a data.

Conclusdes: Este caso alerta para a dificuldade do diagnéstico diferencial entre duas doencas
neurolégicas raras com manifestacdes que se poderdo sobrepor, destacando-se mais concretamente
o0 enquadramento das parestesias e disfungao sexual num doente com diagndstico prévio de DNMO e
genodtipo compativel com ATTRv.



CC-18 - LEUCEMIA E NATALIZUMAB
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Introducgao: O tratamento com natalizumab pode induzir linfocitose periférica e modificagdes da
morfologia linfocitaria. Estas alteracdes hematoldgicas habitualmente estabilizam 3-6 meses apods o
inicio da administracao e nao estao associadas a malignidade.

Caso Clinico: Sexo feminino, 52 anos, medicada com natalizumab 300 mg ev mensalmente para
controlo de Esclerose Mdltipla Forma Surto-Remissao com critérios iniciais de doenca muito ativa.
Identificada linfocitose ligeira apds 22 infusdes, com linfécitos reativos no esfregaco de sangue
periférico. Por persisténcia desta alteragcdo nos meses seguintes, foi orientada para observagao por
Hematologia, que diagnosticou uma Leucemia Linfocitica Crénica — B (atipica), sem necessidade de
tratamento especifico. Dada a inexisténcia de uma relagao de causalidade clara e o excelente controlo
da doenca desmielinizante, a opc¢do foi manter a administracdo mensal de natalizumab, tendo ja
realizado 49 infusdes. Os valores de linfécitos tém permanecido relativamente estaveis, nunca tendo
ultrapassado 6x10E9/L. A doente ndo desenvolveu, até ao momento, quaisquer sintomas secundarios
ao seu diagndstico hematoldgico.

Conclusdées: Doentes medicados com natalizumab devem fazer controlo hematoldgico, com
hemograma completo, a cada 3-6 meses. Caso os valores absolutos de linfécitos permanegcam em
crescendo, é aconselhavel a observacao por Hematologia. Discutem-se as alternativas terapéuticas
mais adequadas neste caso especifico



CC-19 - SINTOMAS MEDULARES, SINDROME KLIPPEL-TRENAUNAY E ESCLEROSE MULTIPLA:
COINCIDENCIA OU CAUSALIDADE?
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Introducao: A esclerose multipla (EM) é uma doenga inflamatdria do sistema nervoso central, cujo
diagnodstico diferencial € extenso e condicionado pelas circunstancias clinicas.

O sindrome Klippel-Trenaunay caracteriza-se classicamente pela triade de malformacdes capilares
cutaneas (manchas vinho do porto), malformacdes venosas ou veias varicosas e hipertrofia dssea e/ou
tecidual. Pode acometer o sistema nervoso central através de hemimegaencefalia, aneurismas e
malformacgdes vasculares, podendo por isso manifestar-se com sintomas focais neurolégicos passiveis
de serem confundidos com surtos de EM.

Caso clinico: Mulher de 25 anos, com antecedentes pessoais de sindrome Klippel-Trenaunay e
escoliose, e antecedentes familiares de EM (mae). Recorre ao servico de urgéncia (SU) com queixas de
dorméncia na regido nadegueira e perineal, sem alteracdes motoras nem esfincterianas. Ao exame
objetivo, salientava-se hipostesia algica perineal e nadegueira, bilateralmente, com hipoalestesia
vibratéria nos membros inferiores. No SU, realizou estudo analitico e TC-CE, que nao demonstraram
alteracdes, bem como puncao lombar que revelou hiperproteinorraquia ligeira. Foi internada por
suspeita de mielite do cone, sob metilprednisolona em megadoses, que cumpriu durante 5 dias, com
resolucao completa das queixas. Efetuou RM 15T dorso-lombo-sagrada apds corticoterapia, ndo se
encontrando lesdes intramedulares nos segmentos avaliados ou sinais de malformagdes vasculares,
apresentando, no entanto, multiplas extrusdes herniarias capazes de comprometer a cauda equina o
gue acabou por ser o diagnostico provisério a data de alta. Posteriormente ao internamento, verificou-
se a existéncia de bandas oligoclonais no LCR mas ndo no soro da doente e a RMce revelou a presenca
de lesdes tipicas de EM. Retrospetivamente, admitiu-se que tenha sido um surto do cone medular a
causar o quadro clinico, estabelecendo-se o diagnéstico de EM forma Surto-Remissao.

Conclusao: Com este caso clinico, pretendemos salientar as dificuldades que por vezes surgem no
diagnostico de esclerose multipla, dada a variabilidade de sintomas, que poderdo ser explicados por
uma miriade de outras patologias.



CC-20 - PAROXISMO OCULAR MOTOR DO TRONCO ENCEFALICO NA ESCLEROSE MULTIPLA
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Introducgao: Os paroxismos do tronco encefalico na esclerose multipla (EM) consistem em fenémenos
breves, estereotipados e predominantemente positivos, sendo o exame neuroldgico entre os episddios
frequentemente normal. J& foram reportados casos de paroxismos oculares motores na EM, embora
sem total correlagcao anatomo-clinica ou avaliagao quantitativa. Apresentamos uma analise ocular
motora detalhada de um doente com EM com adugao monocular paroxistica sequelar a um episddio
de oftalmoplegia internuclear (OIN) bilateral.

Caso clinico: Um homem de 57 anos com EM surto-remissdo com 16 anos de evolugao apresentou-se
com episodios de diplopia binocular horizontal de curta duragdo com inicio quatro anos antes,
podendo ter até 100 episddios por dia. Encontrava-se assintomatico entre os episddios e estes nao se
correlacionavam com a pratica de exercicio fisico, com o calor ou com a hiperventilagdo. Tinha como
antecedentes relevantes um episddio de OIN bilateral 14 anos antes, do qual recuperou subjetivamente
apods cerca de um més, embora com sequelas de OIN bilateral residual. Durante os episédios, ocorria
aducao intermitente do olho esquerdo que durava aproximadamente 5 segundos, sem alteragcdes no
diametro pupilar e manifestando-se como diplopia transitéria. A RMN-CE mostrava uma lesao
hiperintensa em T2 na protuberancia dorsal paramediana, com atingimento de ambos os fasciculos
longitudinais mediais. Foi iniciada carbamazepina 100mg 2id, com resoluc¢ao total dos sintomas.

Conclusdes: Apresentamos evidéncia video-oculografica de paroxismos do tronco encefélica na EM.
Os mecanismos propostos para a ocorréncia destes fendmenos incluem a geracao de descargas
intralesionais ectopicas espontaneas, causadas por um aumento da concentragcao de canais de sodio
apo6s desmielinizacao, e a transmissdo transversal efatica, com ativacao de axénios adjacentes, também
facilitada apds desmielinizagcdo axonal. No nosso caso, a excelente resposta clinica a carbamazepina faz
das descargas ectépicas 0 mecanismo mais provavel.



CC-21 - LESAO PSEUDOTUMORAL SNC - UM DESAFIO DIAGNOSTICO
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Introducgao: O diagndstico diferencial de lesdes pseudotumorais do SNC é vasto e inclui doengas
inflamatodrias como a esclerose multipla, NMO, MOG e tumores primarios do SNC.

Caso Clinico: Homem de 38 anos admitido com diminuicdo de forca muscular dos membros direitos
com um dia de evolugdo. Quatro meses antes apurava-se quadro de vertigem com hemiataxia direita
em investigacao. RM-CE revelou a presenca de lesao tumefativa fronto-parietal esquerda, hiperintensa
em T2-FLAIR, com restricdo nas margens da lesdao na sequéncia DWI e realce de sinal apods
administragcao gadolineo, bem como focos de hipersinal em topografia periventricular supra tentorial.
Apds espetroscopia equacionou-se como hipoteses diagnosticas nesta fase: doenca desmielinizante
primaria SNC vs lesdo infiltrativa (linfoma) vs tumor da série glial. RM cervico-dorsal sem alteracdes.
Pungao lombar revelou a presenga de bandas oligoclonais IgG tipo 2. Pesquisa de anti-GFAP, anti-MOG,
anti-AQP4 negativa. Para esclarecimento etioldgico optou-se pela realizacao de bidpsia mantendo-se,
contudo, a duvida quanto a etiologia da lesao, equacionando-se como mais provavel linfoma pela
marcada predominancia de células B. Realizou ainda PET corpo sem evidéncia de achados sistémicos.
Iniciou rituximab que suspendeu posteriormente por melhoria imagiolégica e apds a revisao das
laminas ser a favor de doencga inflamatdria. O doente manteve-se clinicamente estavel ao longo de dois
anos de seguimento. Trés anos apds o inicio do quadro soma-se nivel sensitivo em D6 no hemicorpo
direito. Nova RM cervico-dorsal revelou a presenca de dois focos de hipersinal T2 FLAIR em D5-D6 e D7.
De acordo com critérios de McDonald de 2017, admitiu-se como mais provavel o diagndstico de
Esclerose Mdltipla surto-remissdo. Iniciou terapéutica com ofatumumab.

Conclusao: O presente caso ilustra as dificuldades na marcha diagnéstica de uma lesao
pseudotumoral SNC, sobretudo quando o resultado da neuropatologia nao é esclarecedor.
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Introducao: A esclerose multipla (EM) associa-se a sindromes clinicos tipicos, como a nevrite éptica,
sindromes do tronco cerebral e sindromes medulares. A Sindrome de Parinaud (SP) resulta de lesdes
com topografia mesencefalica pré-tectal, associando-se mais frequentemente a tumores da glandula
pineal ou lesdes vasculares, sendo uma manifestacdo clinica pouco frequente de EM.

Caso Clinico: Doente de 27 anos, sexo masculino, melanodérmico, com antecedentes de alteracdes
sensitivas transitdrias dos membros inferiores e regiao perineal e sindrome vertiginoso, recorre ao
servico de urgéncia (SU) por diplopia vertical binocular subaguda com 2 dias de evolucdo. A avaliacdo
no SU apresentava queixas de diplopia vertical, sem oftalmoparésias objetivaveis, com TC-CE sem
alteracdes. No internamento apresentou agravamento clinico, sendo observados limitagao da
supraversao, com nistagmo de retragcao-convergéncia, € dissociacao luz-perto, sugestivo de SP. A RM
cerebral ndo revelou lesdes mesencefalicas dorsais; contudo, revelou multiplas lesbes com localizagao
no bolbo ragquidiano, pedunculos cerebelosos médios, hemisférios cerebelosos, vertente esquerda da
protuberancia, capsulas internas, corpo caloso e centros semiovais, sem evidente captacao de
contraste, sugestivas de natureza desmielinizante. O estudo autoimune sistémico ndo revelou
alteracdes. O estudo da LCR apresentou 4 células, com 0,31 g/L de proteinas, sem consumo de glicose.
O estudo seroldgico (incluindo serologia de sifilis) e de biologia molecular no sangue e LCR foi negativo.
As BOC foram positivas no LCR, com AQP4 e MOG negativas. Foi realizado um diagndstico de EM surto-
remissdo. O doente cumpriu 8 dias de terapéutica com metilprednisolona 1g/dia, com melhoria clinica
progressiva, e foi proposto posteriormente para terapéutica com ofatunumab, sem intercorréncias.

Conclusao: A SP é uma forma de apresentacgao rara de EM. Apesar de ndo ter sido identificada uma
lesao nesta topografia, o contexto clinico, associado a multiplas lesdes com caracteristicas
desmielinizante apoiou este diagndstico, demonstrando que pode haver alguma dissociacao clinico-
imagioldgica.
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Introducao: O diagndstico diferencial das doengas desmielinizantes pode ser um desafio na pratica
clinica, sobretudo na presenca de quadros mieliticos, com implicagcdes importantes no tratamento e
prognostico das mesmas.

Caso clinico: Mulher, 41 anos, militar, antecedentes de nevralgia do trigémio, trés anos antes, nao
investigada; sem outros antecedentes relevantes. A 14/09/2022 inicia quadro de sensacdo de aperto e
disestesias a nivel da regidao toracica anterior direita, em barra (D3-D5). Inicialmente interpretados
como nevrite intercostal pelo médico de familia, estes sintomas persistiram, iniciando posteriormente
adicional diminuicdo da sensibilidade inferiormente a esse nivel, justificando o pedido de uma
ressonancia magnética cranio- encefalica (RM-CE) e cervical. Estas revelaram a presenca de lesdes com
caracteristicas desmielinizantes, nomeadamente uma lesdo periventricular e duas lesdes medulares
cervicais cumprindo critérios de Disseminacao no espaco para Esclerose Multipla (EM), sendo
encaminhada para consulta de neurologia a 13/12/2022. Apresentava ao exame neurolégico uma
hemiparesia direita com sinais piramidais e hipopalestesia ipsilateral. Iniciou tratamento com
megadoses de corticdides e foi internada para estudo complementar. RM dorsal revelou a presenca
de lesbes intramedulares difusas entre D1 e D3 e na transicdao D3-D4 compativeis com lesdes
desmielinizantes nao ativas. Estudo analitico sem alteragdes e estudo do LCR com pleocitose (32
leucdcitos/mm3); painel de meningites/encefalites negativo, microbiologia negativa. Reavaliada a
10/01/2023 para analise dos exames complementares pendentes e posterior decisdo terapéutica.
Pesquisa de bandas oligoclonais no LCR e no sangue negativas e positividade para o anticorpo anti-
aguaporina 4 no soro. Estes resultados motivaram a reavaliagdo das imagens de RM com detegao de
“Bright spotty lesions” especificas de neuromielite éptica (NMO). Foi revisto o diagndstico para NMOSD
com AQP4-IgG, nao se excluindo sindrome de sobreposicao com EM tendo iniciado terapéutica com
Rituximab.

Conclusao: Este caso clinico demonstra as dificuldades que podem surgir no diagnodstico destas
patologias e a sua importancia na orientagao do doente.
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Introducao: A co-existéncia de esclerose multipla (EM) e infegcdo pelo virus da imunodeficiéncia
humana (VIH) no mesmo individuo é rara. Estudos epidemioldgicos recentes encontram uma
associagcao negativa entre estas duas patologias, com um menor risco de desenvolvimento de EM em
doentes HIV+. Adicionalmente, evidéncia clinica acumulada, parece mostrar uma menor atividade da
EM neste grupo de doentes.

Casos Clinicos:

Caso 1: Mulher de 42 anos, com diagnostico de EM surto-remissao (EMSR) aos 35 anos, medicada com
fumarato de dimetilo. Detetada infecao por VIH aos 39 anos, em consulta pré-concecional, tendo
iniciado terapéutica anti-retroviral (TARV). Nos Ultimos 3 anos, sem novos surtos ou atividade
imagioldgica, com EDSS estavel de 1.5 e contagem linfécitos T CD4+ entre 628-884 cél/mm?.

Caso 2: Homem de 56 anos, com diagnostico de EMSR aos 48 anos, inicialmente com doenca muito
ativa, medicado com natalizumalb, posteriormente fingolimod (por positividade para o virus JC), e
atualmente teriflunamida (por lesao cutanea pré-neoplasica). Diagnoéstico de HIV aos 54 anos, tendo
iniciado TARV. Desde o diagndstico de HIV, sem novos surtos ou atividade imagioldgica, com EDSS de
1.5 e contagem T CD4+ entre 364-405 cél/ mm?3.

Caso 3: Homem de 57 anos, com diagndstico de VIH aos 36 anos, com diagnostico recente de EM
primaria progressiva (EMPP), por défice motor dos membros inferiores progressivo ao longo de 12 anos.
Decisao partilhada com o doente de abordagem terapéutica apenas com tratamento sintomatico com
fampridina.

Conclusao: Embora varios virus tenham sido sugeridos como possiveis fatores de risco para a EM, a
infecao por VIH parece estar associada a uma reducgdo da incidéncia e atividade da EM. Permace a
duvida se esta reducdo do risco se deve a infecao, ao tratamento dirigido ou a ambos. A associacao
destas patologias coloca-nos importantes questdes no momento da escolha da terapéutica
modificadora de doenca.



COMUNICACOES ORAIS

COMUNICACOES BREVES




CI-01 - RAPIDLY PROGRESSIVE COGNITIVE DECLINE AND ATAXIA IN MULTIPLE SCLEROSIS: THINK
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Introduction: Creutzfeldt-Jakob disease (CID) is a rare and fatal degenerative spongiform
encephalopathy caused by a prion. The hallmark of this disease is a rapidly progressive cognitive
deterioration. The occurrence of CID in a patient with Multiple Sclerosis (MS) is very rare and therefore
its recognition requires a high index of suspicion.

Case Presentation: A previously autonomous 71 years old woman, diagnosed with MS at the age of 31
and who has never done any treatment by her decision, went to a Neurology appointment complaining
of gait imbalance that started 2 months before. Neurological exam revealed a severe gait ataxia, only
possible with bilateral support, and a mild intention tremor on upper limbs. A brain-MRI was requested
and revealed multiple white matter lesions, periventricular and justacortical, with typical characteristics
of MS, none with gadolinium enhancement. Treatment with Methylprednisolone IV 1gr/day during 5
days was initiated, however without any improvement. Furthermore, she started a rapidly progressive
cognitive deterioration. Therefore, patient was admitted to the hospital and a lumbar puncture, a new
brain-MRI and an EEG were performed. The CSF analysis showed a normal cytochemical profile, high
Tau and high Phosphorylated Tau protein and a positive 14.3.3 protein. The brain-MRI showed, in both
FLAIR and DWI sequences, an hyperintensity in the lenticular and caudate nuclei and in the internal
frontal cortex. The EEG showed a mild slowing of the basal rhythm, more pronounced in both
frontotemporal regions. These findings were suggestive of CJD and the diagnosis was made. Patient
died few months later.

Conclusions: This case highlights the importance of carefully assessing new symptoms in patients with
an established diagnosis of MS and to consider other differential diagnosis. CID is an important and
challenging diagnosis to take in consideration when accessing a patient with MS and a rapidly
progressive cognitive decline and/or ataxia.



CI-02 - QUANDO CONSIDERAR O DIAGNOSTICO DE CLIPPERS: UM CASO ILUSTRATIVO
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Introducao: O diagndstico diferencial das lesGes inflamatérias do SNC é vasto e inclui doencgas
neoplasicas, cuja distingdo é fundamental ja que o tratamento e progndstico diferem
significativamente. A entidade CLIPPERS (Chronic lymphocytic inflammation with pontine
perivascular enhancement responsive to steroids) € rara e pode mimetizar neoplasias rombencefalicas.
Apresentamos um caso ilustrativo e discutimos os aspectos que devem levar a consideracao deste
diagnostico.

Caso Clinico: Homem, 52 anos, com antecedentes de toxicodependéncia prévia, dislipidemia,
obesidade, tabagismo e infeccdo pulmonar mal-esclarecida, inicia quadro subagudo de cefaleia, ataxia
e diplopia. Apresentava nistagmo evocado pelo olhar, limitacdo da abducao ocular esquerda,
dissinergia apendicular e marcha de base alargada. A TC cerebral foi sugestiva de lesao infiltrativa do
tronco cerebral e iniciou investigagao pela suspeita de neoplasia oculta metastizada. A RM cerebral
revelou lesao hiperintensa em T2 FLAIR centrada a ponte com extensao as estruturas adjacentes, com
captacgdo serpiginosa de gadolinio. O estudo complementar foi negativo e assumiu-se um provavel
glioma, proposto para bidpsia. Iniciou dexametasona 12mg e teve alta sob prednisolona 60mg. Um més
depois foi internado para bidpsia, encontrando-se assintomatico. A RM de neuronavegagao mostrou
resolucao praticamente completa da lesdo. Foi encetado estudo sérico e de LCR extenso (imune,
infeccioso e hemato-oncolégico) com pleocitose linfocitica e proteinorraquia discreta e de resto
negativo. A RM medular era normal e a PET corporal foi negativa. Suspendeu-se corticoterapia e fez
estudo de LCR, com imunofenotipagem negativa. Houve recrudescéncia sintomatica e imagioldgica
da area de hipersinal em T2 e do realce findo um més, estabelecendo-se como diagndéstico mais
provavel CLIPPERS. Retomou corticoide e iniciarda metrotrexato.

Conclusdes: O CLIPPERS é um diferencial a considerar em lesdes pseudotumorais rombencefalicas. O
realce perivascular e a resposta marcada a corticoterapia sdo pistas diagnésticas. Por ser um
diagnodstico de exclusao, € imperativo um estudo abrangente e constante revisdao das etiologias
alternativas.



CI-03 - ESCLEROSE SOLITARIA PROGRESSIVA
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Introducgao: Esclerose Solitaria Progressiva € um termo proposto para descrever doentes que
desenvolvem fraqueza motora progressiva atribuivel a lesdao desmielinizante Unica, estrategicamente
localizada no trajeto das vias cortico-espinhais.

Caso Clinico: Sexo masculino, 42 anos, investigado por quadro muito lentamente progressivo de
hemiparésia esquerda frustre, sem face, acompanhada de sinais piramidais. O estudo complementar
revela 2 pequenas lesdes cervicais de caracteristicas desmielinizantes, que se mantém estaveis em
numero e dimensao, ao longo de um ano, apesar de agravamento clinico. O restante neuro-eixo nao
tem lesdes. Sem bandas oligoclonais no LCR. Apds exclusao minuciosa de outras causas possiveis, é
assumido o diagndstico de Esclerose Solitaria Progressiva e inicia rituximalb 500 mg ev a cada 6 meses,
com aparente estabilizacdo sintomatica ao ano de tratamento.

Conclusdes: Doentes que Ndo cumprem os critérios revistos para EMPP e ndo tém melhor explicagcdo
possivel para os seus sintomas representam um desafio terapéutico. Embora portador de 2 lesbes
medulares cervicais, a inexisténcia de lesbes cerebrais e de bandas oligoclonais colocou este doente
num hiato diagndstico, mais préoximo da definicdo de Esclerose Solitaria Progressiva. A idade jovem e
0 agravamento motor progressivo conduziram a uma autorizacao off label para tratamento com
rituximal, com aparente resposta positiva ao ano de seguimento.
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Introducao: A romboencefalite associa-se a diversas manifestacdes clinicas como encefalopatia,
parésia de pares cranianos, sinais piramidais e ataxia; pode ser secundaria a etiologias infeciosa e
inflamatoéria (autoimune ou paraneoplasica). Embora os anticorpos anti-GADG5 estejam associados a
autoimunidade neuroldgica, a romboencefalite € uma forma de apresentacao rara.

Caso Clinico: Homem de 66 anos desenvolveu diplopia binocular vertical e ataxia de inicio agudo.
Realizou RM-CE com identificagao de area de hipersinal em T2 no pedunculo cerebeloso superior
direito, assumindo-se provavel etiologia vascular. Um més depois, desenvolveu perda de dexteridade
da mao direita e disautonomia, com aumento das dimensdes da lesdo previamente identificada em
RM-CE. No estudo do LCR destacou-se ligeira hiperproteinorraquia (47/mm?3) sem pleocitose, painel de
meningites/encefalites e pesquisa de células neoplésicas negativos; bandas oligoclonais comuns ao
soro e LCR; e anticorpo anti-GADG5 sérico (titulo baixo:40.3Ul/mL, N<17 Ul/mL). Pesquisa de neoplasia
oculta, estudo da autoimunidade sistémica e neuroldgica negativos. Iniciou-se tratamento com
metilprednisolona (1gr/dia 5 dias) com melhoria clinica e reducdo do volume lesional em controlo
imagioldgico. Cerca de um ano depois, apresentou agravamento da ataxia, diplopia binocular
horizontal e hemiparesia esquerda de novo associados a queixas mnésicas com identificagcao de area
hiperintensa em T2 na ponte e pedunculo cerebeloso superior esquerdo, perda de diferenciagcao e
hipersinal bilateral do hipocampo em RM-CE. Foi repetido estudo etiolégico alargado destacando-se
apenas elevacdo do anticorpo anti-GADG65 sérico (85 Ul/ml). Tratado novamente com pulsos de
metilprednisolona verificando-se resposta clinica e imagiolégica, seguido de corticoterapia oral com
desmame progressivo e inicio de micofenolato de mofetil 2gr/dia. Apds 4 anos de seguimento, mantém
ataxia axial ligeira e défice cognitivo de predominio mnésico com estabilidade clinica e imagioldgica.

Conclusdes: A identificacdao de titulos séricos baixos de anticorpo anti-GAD65 num doente com
romboencefalite recorrente e atingimento concomitante do sistema limbico levanta questdes quanto
a relevancia clinica e fisiopatoldgica do auto-anticorpo.



