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APRESENTACAO

A colecdo “Avancos na neurologia e na sua pratica clinica” € uma obra com
foco principal na discusséo cientifica por intermédio de trabalhos multiprofissionais.
Em seus 21 capitulos o volume 2 aborda de forma categorizada e multidisciplinar
outros trabalhos de pesquisas, relatos de casos e revisdes que transitam nos varios
caminhos da formagé@o em saude a pratica clinica com abordagem em neurologia.

Aneurologia é uma area em constante evolugcdo. A medida que novas pesquisas
e a experiéncia clinica de diversas especialidades da saude avancam, novas
possibilidades terapeutas surgem ou sao aprimoradas, renovando 0 conhecimento
desta especialidade. Assim, o objetivo central desta obra foi apresentar estudos ou
relatos vivenciados em diversas instituicbes de ensino, de pesquisa ou de assisténcia
a saude. Em todos esses trabalhos observa-se a relagcdo entre a neurologia e a
abordagem clinica conduzida por profissionais de diversas areas, entre elas a
medicina, a fisioterapia e a enfermagem, além da pesquisa basica relacionada as
ciéncias bioldgicas e da saude.

Temas diversos sdo apresentados e discutidos nesta obra com a proposta
de fundamentar o conhecimento de académicos, profissionais e de todos aqueles
que de alguma forma se interessam pela saude em seus aspectos neuroldgicos.
Compartilhar a evolugao de diferentes profissionais e instituicbes de ensino superior
com dados substanciais de diferentes regides do pais é muito enriquecedor no
processo de atualizacao e formacao profissional.

Deste modo a obra Avancos na neurologia e na sua pratica clinica apresenta
alguns progressos fundamentados nos resultados praticos obtidos por pesquisadores
e académicos que desenvolveram seus trabalhos que foram integrados a esse
e-Book. Espero que as experiéncias compartilhadas neste volume contribuam para o
enriquecimento de novas praticas com olhares multidisciplinares para a neurologia.

Edson da Silva



SUMARIO

(03X =] 1 s U] 1 1 R 1

O ESTUDO DA NEUROLOGIA ATRAVES DE METODOLOGIA ATIVA DE UMA IES
DA AMAZONIA

Andressa Viana Oliveira

Rafael de Azevedo Silva

Lorena Fecury Tavares

Luis Régis de Sousa Neto

Eduardo André Louzeiro Lama

DOI 10.22533/at.ed.9461923121

(03X = 1 U 1 1 RN 6

A PREVALENCIA DE DEMENCIA E FATORES DE RISCO NO ENVELHECIMENTO
Maria Josilene Castro de Freitas
Fernanda Araujo Trindade
Dandara de Fatima Ribeiro Bendelaque
Eliane da Costa Lobato da Silva
Monica Custddia do Couto Abreu Pamplona
Marcielle Ferreira Da Cunha Lopes
Gisely Nascimento da Costa Maia
Brena Yasmin Barata Nascimento
Raylana Tamires Carvalho Contente
André Carvalho Matias
Helena Silva da Silva
Marcos Valério Monteiro Padilha Junior

DOI 10.22533/at.ed.9461923122

(03X =] 1 U] o 1< TSR 10

PERFIL DOS NIVEIS DE VITAMINA D DE PACIENTES COM DOENGCA
DESMIELINIZANTE

Andressa Thais Culpi

Ana Carolina Sinigaglia Lovato
Rodrigo Picheth di Napoli
Monica Koncke Fiuza Parolin
Samia Moreira Akel Soares

DOI 10.22533/at.ed.9461923123

(03X =] 1 U 1 1 20

ANALISE DOS BIOMARCADORES NEUROGRANINA E YKL-40 NO DIAGNOSTICO
PRECOCE DA DOENCA DE ALZHEIMER

Paulo Eduardo Lahoz Fernandez
DOI 10.22533/at.ed.9461923124

(07X = 1 U 1 o 1 J RS 25

EFETIVIDADE DO TREINAMENTO DUPLA TAREFA NOS SINTOMAS MOTORES
E NAO MOTORES DE INDIVIDUOS COM DOENCA DE PARKINSON: REVISAO
SISTEMATICA DE ENSAIOS CLINICOS

Josiane Lopes

Maria Eduarda Brand&o Bueno

Suhaila Mahmoud Smaili

DOI 10.22533/at.ed.9461923125




(07X = 1 (U 1 X SRR 38

RELACAO ENTRE CAPACIDADE FUNCIONAL E QUALIDADE DE VIDA DE
PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Andreza Prestes dos Santos

Cejane Oliveira Martins Prudente

Sue Christine Siqueira

Tainara Sardeiro de Santana

Andrea Cristina de Sousa

Christina Souto Cavalcante Costa
Kenia Alessandra de Araujo Celestino
Marcelo Jota Rodrigues da Silva
Fabricio Galdino Magalhées

Lorena Tassara Quirino Vieira

DOI 10.22533/at.ed.9461923126

(03X 2] 1 5 U] 1 Ry 200 49

INSTRUMENTOS DE RASTREIO CLINICO PARA O DIAGNOSTICO DE DEPRESSAO
EM PACIENTES COM EPILEPSIA

Paulo Eduardo Lahoz Fernandez
DOI 10.22533/at.ed.9461923127

(03X =] 1 U] o X J 62

O AMBIENTE DE TRABALHO COMO DESENCADEADOR DE PROBLEMAS DA
SAUDE MENTAL NOS PROFISSIONAIS DA EQUIPE DE ENFERMAGEM: UMA
REVISAO DE LITERATURA DE 2011 A 2017

Romulo Roberto Pantoja da Silva
Leopoldo Silva de Moraes

Cleide da Conceicao Costa Pantoja
Faena Santos Barata

Paulo Henrique Viana da Silva
Renata Foro Lima Cardoso

Maria Vitéria Leite de Lima

DOI 10.22533/at.ed.9461923128

(03N = 1 U1 X Y 74

PREVALENCIA DA DEPRESSAO EM IDOSOS E FATORES RELACIONADOS

Maria Josilene Castro de Freitas

Fernanda Araujo Trindade

Rodolfo Marcony Nobre Lira

Dandara de Fatima Ribeiro Bendelaque
Eliane da Costa Lobato da Silva

Monica Custodia do Couto Abreu Pamplona
Kellys Cristina Gongalves Magalhéaes da Mata
Gisely Nascimento da Costa Maia

Raylana Tamires Carvalho Contente

André Carvalho Matias

Helena Silva da Silva

Marcos Valério Monteiro Padilha Junior

DOI 10.22533/at.ed.9461923129




(03X = 1 U] W o 15 [0 PSR 78

AUTISMO PERANTE O CONHECIMENTO ACADEMICO
Isabela Meira Caunetto Morozini

Raquel Lie Okoshi
Rudéa Alessi

DOI 10.22533/at.ed.94619231210

(03X = 1 U] W 15 TR 82

CONDUTAS DE REABILITACAO PARA SINTOMAS DE COMPRESSAO
RAQUIMEDULAR POR HERNIA DISCAL

Rodrigo Canto Moreira

Marcilene de Jesus Caldas Costa
Carla Nogueira Soares

Bianca Lethycia Cantdo Marques
Elaine Juliana da Conceicdo Tomaz
Nathania Silva Santos

DOI 10.22533/at.ed.94619231211

(03X =] 1 U] 1o 15 -2 91

FREQUENCIA DE SINTOMAS DEPRESSIVOS E FATORES ASSOCIADOS
EM MULHERES IDOSAS COMUNITARIAS COM CONDICOES
MUSCULOESQUELETICAS DOLOROSAS

Juliano Bergamaschine Mata Diz
Bruno de Souza Moreira

Vitor Tigre Martins Rocha
Barbara Zille de Queiroz

Daniele Sirineu Pereira

Lygia Paccini Lustosa

Leani Souza Maximo Pereira

DOI 10.22533/at.ed.94619231212

(03N =1 1 U] o T 102

A PRESENCA DE DOR CIATICA ESTA ASSOCIADA A MAIORES ESCORES DE
INTENSIDADE DA DOR E SINTOMAS DEPRESSIVOS EM IDOSOS COMUNITARIOS

Vitor Tigre Martins Rocha

Juliano Bergamaschine Mata Diz
Bruno de Souza Moreira

Amanda Aparecida Oliveira Leopoldino
Lygia Paccini Lustosa

Leani Souza Méaximo Pereira

DOI 10.22533/at.ed.94619231213

(03X = 1 U] o I SRR 110

ESCOLIOSE CONGENITA DEVIDO A HEMIVERTEBRA LOMBOSSACRAL
ASSOCIADA A RADICULOPATIA: RELATO DE CASO

Poliana Lima Campos

Rhillary Santana Sa

Daniela Lima Campos

Murilo Lima Campos

Sergio Ryschannk Dias Belfort

DOI 10.22533/at.ed.94619231214




(03X =] 1 U] o 15 13 119

SISTEMATIZAGAO DA ASSISTENCIA DE ENFERMAGEM APLICADO A UM
PACIENTE COM GLOMERULONEFRITE AGUDA EM UM SETOR HOSPITALAR:
RELATO DE EXPERIENCIA

Amanda Carolina Rozario Pantoja
Danilo Sousa das Mercés

Bruno de Jesus Castro dos Santos
Andreza Calorine Gongalves da Silva
Elaine Cristina Pinheiro Viana Pastana
Vera LUcia Lima Ribeiro

Elizabeth Valente Barbosa

Leticia Barbosa Alves

Jéssica das Mercés Ferreira

Edivone do Nascimento Marqués
Tamires de Nazaré Soares

DOI 10.22533/at.ed.94619231215

(03N =] 1 U1 1 (- 125

A REALIDADE VIRTUAL COMO FERRAMENTA TERAPEUTICA NO TRATAMENTO
DO ACIDENTE VASCULAR ENCEFALICO: UMA REVISAO SISTEMATICA

Antonio José dos Santos Camurca
Fabiana Barros Melo

Daiane Pontes Leal Lira

Germana Freire Rocha Caldas

DOI 10.22533/at.ed.94619231216

(03X =] 1 W U I 15 220N 138

MENINGITE POR HAEMOPHILUS INFLUENZAE: ASPECTOS CLINICOS

Marcielle ferreira da Cunha Lopes
Maria Josilene Castro de Freitas

Gisely Nacimento da Costa Nascimento
Marcos Valério Monteiro Padilha Junior
Helena Silva da Silva

Romario Cabral Pantoja

Telma do Socorro Rodrigues Serréo
Fabricio Farias Barra

Raylana Tamires Carvalho Contente

DOI 10.22533/at.ed.94619231217

(03X =] 1 U] o 15 - R 141

RELATO DE CASO: LIPOFUSCINOSE CEROIDE NEURONAL EM CRIANCAS
GEMELARES

Caio Vidal Bezerra

Aline Portela Muniz

Fernanda Paiva Pereira Honorio

Gabriel Pinheiro Martins de Almeida e Souza
Mateus Cordeiro Batista Furtuna Silva

Paulo Esrom Moreira Catarina

Jodo Gabriel Dias Barbosa

DOI 10.22533/at.ed.94619231218




(03N =] 1 o U] o T - R 147

PADRAO EXTREME DELTA BRUSH EM ELETROENCEFALOGRAFIA (EEG) DE
PACIENTES COM ENCEFALITE AUTOIMUNE ANTI-NMDA

Paulo Eduardo Lahoz Fernandez
DOI 10.22533/at.ed.94619231219

(03N =2 1 o U] o 1o 153

TEMPORAL SUBCUTANEOUS CAVERNOUS HEMANGIOMA: CASE REPORT AND
REVIEW
Breno Nery
Fred Bernardes Filho
Loan Towersey
Leandro César Tangari Pereira
Rodrigo Anténio Fernandes Costa
Eduardo Quaggio
Ligia Henriques Coronatto
Bruno Camporeze
Daniela Pretti da Cunha Tirapelli

DOI 10.22533/at.ed.94619231220

(03N =2 1 i ] 0 1 SRR 161

PERFIL CLINICO DOS PACIENTES COM ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO INTERNOS RECIFE/PERNAMBUCO

Américo Danuzio Pereira de Oliveira
Ana Rosa Corréa Melo Lima

DOI 10.22533/at.ed.94619231221
SOBRE O ORGANIZADOR......cctiiiumrrmmisnserissnsemissssssssssssssssssssssssssssssssssssassssssnas 164

INDICE REMISSIVO ....ooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseesessseesasesessmeessssssessssmsssnesssesasssnessnnen 165




CAPITULO 18
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RESUMO: A lipofuscinose cerdide neuronal
(LCN) constitui um grupo de doengas genéticas
neurodegenerativas caracterizadas por
depoésitos anormais de lipopigmentos nos
lisossomos de neurbnios e de outras células
do organismo, tendo prevaléncia aumentada
em paises escandinavos. Apresenta fenotipo
clinico diverso, que engloba desde deficit visual
e psicomotor a epilepsia, de acordo com o tipo
de mutacao presente. O diagnéstico de LCN
combina o quadro clinico com os achados de
neuroimagem, sendo confirmado pela analise
microscopica dos depositos
de células periféricas e neuronais.

lisoss6micos
Por néao
possuir cura, o tratamento se baseia no
suporte clinico e psicolégico precoces para
pacientes e familiares, sendo importante ainda
realizar o aconselhamento genético aos pais.
OBJETIVOS: Descrever
clinicas e complicagdes em criangas gemelares

as manifestacdes

com lipofuscinose cerdide neuronal internadas
em um Hospital terciario de Fortaleza
(CE). METODOS: Trata-se de um estudo
observacional, transversal, com elementos
descritivos, retrospectivo, do tipo relato de caso
procurando discutir as manifestagcdes clinicas
de criangcas gemelares com LCN internadas em
um Hospital terciario Fortaleza (CE).

PALAVRAS-CHAVE:

neuronal; depdésitos lisossomais; involugao do

Lipofuscinose cerdide

desenvolvimento; epilepsia.
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CASE REPORT: NEURONAL CEROID LIPOFUSCINOSIS IN GEMELAR CHILDREN

ABSTRACT: Neuronal Ceroid Lipofuscinosis (LCN) is a group of neurodegenerative
genetic diseases characterized by abnormal deposits of lipopigments on lysosomes
of neurons and extraneuronal cells, whose incidence is increased in Scandinavian
countries. It presents a diverse clinical phenotype, ranging from visual and psychomotor
deficit to epilepsy, according to the type of mutation present. The diagnosis of LCN
combines the clinical presentation with neuroimaging findings, being confirmed by
microscopic analysis of lysosomal deposits of peripheral and neuronal cells. Because
it has no cure, treatment is based on early clinical and psychological support for
patients and families, being also important to provide genetic counseling to parents.
OBJECTIVES: To describe the clinical manifestations and complications of twin
children with neuronal ceroid lipofuscinosis admitted in a tertiary hospital in Fortaleza
(CE). METHODS: This is an observational, cross-sectional, descriptive, retrospective,
case-report study that aimed to discuss the clinical manifestations of twin children with
LCN admitted to a tertiary hospital in Fortaleza (CE).

KEYWORDS: Neuronal ceroid lipofuscinosis; lysosomal deposits; development
involution; epilepsy.

11 INTRODUCAO

A Lipofuscinose Cerdide Neuronal (LCN) corresponde a um grupo heterogéneo
de doencas de depésito caracterizadas pelo acumulo de pigmento lipidico anormal
no interior de neurénios e outros tipos celulares (MATAS, 2009).

Inicialmente descrita em 1826 por Stengel, consiste no grupo de doencgas
neurodegenerativas mais prevalente da infancia, com incidéncia mundial de
1-7/100.00 nascimentos, sendo maior em paises nordicos, (UVEBRANT; HAGBERG,
1997) e de cerca de 1,55/100.000 nascimentos na populagdo portuguesa, cuja
amostragem mais se assemelha a brasileira (VALADARES et al., 2011).

A clinica da doenca é bastante variavel, incluindo involugdo cognitivo-
motora, epilepsia, cegueira progressiva e morte prematura. O diagnéstico alia
tais manifestacdes a achados de neuroimagem, de microscopia e a pesquisa de
mutacoes tipicas, sendo, em geral, bastante dificil pela heterogeneidade da doenca
(WARRIER; VIEIRA; MOLE, 2013).

Neste relato, apresentamos o raro caso de irmas gémeas que apresentaram
involucdo do desenvolvimento e epilepsia por volta dos 7 anos de idade, uma forma
de acometimento juvenil da LCN.

21 METODOLOGIA
Trata-se de um estudo observacional, transversal, com elementos descritivos,
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retrospectivo, do tipo relato de caso. O estudo foi realizado no setor da pediatria
geral de hospital terciario do estado do Ceara. Os participantes do estudo foram
duas pacientes de faixa etaria pediatrica com diagnéstico de LCN, sendo os dados
obtidos por meio da revisdo dos respectivos prontuarios. Foi realizada uma reviséo
de literatura que incluiu estudos do tipo relato de caso e revisao bibliografica dos
ultimos 22 anos (com preferéncia por artigos dos ultimos 10 anos), tanto de artigos
nacionais como internacionais. Os artigos foram obtidos por meio das bases de
dados Scientific Electronic Library Online (SciELO) e US National Library of Medicine
National Institutes of Health (PUBMED), utilizando as palavras-chaves Lipofuscinose

cerdide neuronal, depdsito lisossomal, involugdo do desenvolvimento, epilepsia.

31 RELATO DE CASO

Pacientes femininas, gemelares, filhas de pais sadios, ndo consaguineos,
previamente higidas e com desenvolvimento neuropsicomotor (DNMP) adequado
nos primeiros anos de vida.

Apartirdos7anos, apresentaraminvolucdododesenvolvimentoneuropsicomotor,
apresentando perda progressiva de marcha e fala.

Entre 8 e 11 anos, evoluiram com crises convulsivas mioclénias e ténico-
clénicas generalizadas de dificil controle. Aos 10 anos, apresentaram reducao de
acuidade visual e disfagia progressiva, necessitando de gastrostomia. Ao exame
neurolégico, apresentavam reflexos exaltados, ataxia difusa e sinal de Babinski
positivo bilateralmente.

Ressonéncia magnética com espectroscopia mostrando redug¢ao assimétrica e
difusa de volume encefalico, predominantemente cerebelar. Espectroscopia mostrou
possivel disfuncéo de neurdnios nos nucleos da base.

Pensada inicialmente na hipbétese de leucodistrofia, compativel com quadro
clinico de involucdo de DNPM. No entanto, tal possibilidade foi descartada por
incompatibilidade da doenca com os achados neurorradiol6gicos observados, estes
mais sugestivos de outros erros inatos do metabolismo, como lipofuscinose ceréide
neuronal (LCN).

O diagnostico foi entdo confirmado por meio da pesquisa de inclusbes em
linfécitos para LCN, demonstrando inclusbes lisossomais contendo depésitos
eletrodensos, estruturas em “fingerprint” e gotas lipidicas, porém com auséncia de
linfocitos vacuolados, achados compativeis com LCN (subtipo variante).

Atualmente pacientes encontram-se em estado neurovegetativo, necessitando
de cuidados especiais com amplo acompanhamento por equipe multiprofissional

para manutencéo de gastrostomia, suporte respiratério e fisioterapia motora.
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41 DISCUSSAO

A lipofuscinose cerdide neuronal abrange um espectro de doencas cuja
fisiopatologia comum estd em defeitos enzimaticos que levam ao acumulo de
lipopigmentos auto-fluorescentes dentro dos lisossomos de neurdnios e de diversas
células periféricas, levando a sua disfuncao (JALANKO; BRAULKE, 2009).

A doenca € em sua maioria autossGmica recessiva, abrangendo mais de 400
tipos de mutacdes diferentes distribuidas em pelos menos 14 genes conhecidos
(de CLN1 a CLN14), o que origina o amplo espectro de apresentacdo da doenca,
variando em idade de apresentacao, velocidade de progresséo e quadro clinico
(MOLE; HALTIA, 2015).

As formas CLN1, CLN2, CLN3 sé&o as mais relacionadas com a doenca que
se manifesta na infancia, podendo se manifestar tanto em fases bastante precoces,
como aos 6 meses de vida, na forma infantil classica (CLN1), quanto aos 7- 8 anos,
nas formas juvenis da doenca (MINK et al., 2013).

O quadro clinico, apesar de muito variavel, inclui classicamente: declinio
cognitivo-motor, com perda de habilidades ou hdo ganho das mesmas; epilepsia, com
crises de diversos tipos, sendo as mais frequentes as tonico-clonicas e as mioclonicas,
ambas as formas apresentadas pelas pacientes relatadas. Ataxia, por degeneracao
cerebelar, e perda visual, por degeneracéo retiniana, completam o quadro clinico.
Esta ultima, muitas vezes, pode ser 0 sintoma inicial e mais proeminente da doenca,
tal qual observado na forma juvenil classica, ou pode ter um papel mais discreto,
carater presenciado nas pacientes deste relato, e mais presente nas formas juvenis
variantes (JALANKO; BRAULKE, 2009).

O diagnéstico é dificil, devendo ser considerado em pacientes com quadro de
regressao cognitivo-motora, epilepsia e/ou perda visual sem explicacdo, em que 0s
achados de neuroimagem revelam atrofia difusa dos cortex cerebral e cerebelar.
Em pacientes portadores de tais caracteristicas, faz-se necessaria a pesquisa de
inclusbes lisossomais anormais em células periféricas, visto que os depésitos de
lipopigmento assumem formatos caracteristicos da doenca (GAMA et al., 2007). O
diagnostico definitivo tende a ser cada vez mais confirmado por testes moleculares
capazes de apontar o subtipo especifico da doenca (KOHLSCHUTTER et al., 2019).

No caso abordado, a andlise histopatolégica de linfécitos periféricos por
microscopia eletrdnica revelou inclusdes lisossomais com aspecto de “fingerprint”,
uma das quatro formas basicas que os depdsitos assumem, sendo esta caracteristica
das formas juvenis, tanto classica quanto variante. A auséncia de vacuolos nos
linfocitos biopsiados aliado ao quadro clinico em que a perda visual ndo constituiu um
sintoma muito proeminente sugere que, de fato, as pacientes em foco apresentem
uma forma variante da lipofuscinose juvenil (NITA; MOLE; MINASSIAN, 2016).
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Por fim, a lipofuscinose leva, em geral, a morte prematura dos individuos
acometidos. Atualmente, o tratamento baseia-se em suporte clinico, por meio do
acompanhamento com equipe multiprofissional que vise a garantir a melhor qualidade
de vida possivel a estes pacientes, bem como em suporte psicolégico aos familiares
(MOLE; GOYAL; WILLIAMS, 2010).

Como excecdo a regra, podemos citar a terapia com cerliponase alfa, uma
enzima lisossomal aprovada para tratamento de pacientes com a forma CLN2 e
cuja infusdo dentro dos ventriculos cerebrais mostrou retardar significativamente
a velocidade de progressao deste subtipo especifico de LCN. Desse modo, ha
expectativas de que futuramente o prognéstico de outras formas da doenca torne-
se mais favoravel com o advento de tratamentos especificos, como terapia génica e
reposicdo de novas enzimas (KOHLSCHUTTER et al., 2019).

E importante ressaltar ainda a importancia do aconselhamento genéticos dos
pais, esclarecendo que, por se tratar de doenga autossémica recessiva na grande
maioria das vezes, estes s&o portadores heterozigotos obrigatorios da mutacéo e ha
uma chance de 25% de acometimento da prole pela doenca e 50% de heranca da
mutacado em heterozigose (NITA; MOLE; MINASSIAN, 2016).

51 CONSIDERACOES FINAIS

Concluimos que a LCN é uma condi¢cdo que implica em elevada morbidade e
mortalidade precoce aos portadores, bem como dano psicolégico importante aos
familiares. Desse modo, seu reconhecimento e diagnoéstico precoces sao essenciais,
visto que, apesar da impossibilidade atual de cura, ainda temos grande beneficio,
tanto para familia quanto para paciente, com o adequado suporte clinico-psicoldgico

e aconselhamento genético.
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