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APLICAÇÃO DE CASO PRÁTICO PARA UM MODELO DE ENSINO DE NEUROLOGIA BASEADA EM EVIDÊNCIA - 
DIPLOPIA MONOCULAR E OFTALMOPLEGIA DOLOROSA 
CLÁUDIA BARTH DOS SANTOS; MILENE MOEHLECKE; THIAGO RODRIGO TRAESEL; MÁRCIA LORENA 
FAGUNDES CHAVES  
Introdução: Precisamos de evidência (acurácia de testes diagnósticos e marcadores prognósticos, eficácia comparativa e segurança 
de intervenções) para resolver casos. Encontra-se em torno de 5x para cada paciente internado e 2x por paciente ambulatorial. 
Conseguimos menos de ⅓ disso. Para manter-se atualizado em Medicina Interna é necessário ler ± 20 artigos/dia, 365 dias/ano. 
Quanto tempo você gasta estudando para seus casos internados? Objetivo: Apresentar um modelo de aplicação de caso prático 
para criação de um modelo de ensino de Neurologia baseada em evidência, começando com diplopia monocular e oftalmoplegia 
dolorosa como situação clínica. Método: Caso prático: Paciente de 52 anos, branca, natural de Imarui (SC), procedente de 
Gravataí, aposentada, interna por diplopia e dor retro-orbitária à esquerda há 30 dias, acompanhada de cefaléia temporal e ptose 
palpebral esquerda. Ao exame, ptose palpebral e impossibilidade de adução do globo ocular à esquerda. Aplicação das etapas da 
Medicina Baseada em Evidências (MBE): 1) habilidades e julgamento clínico; 2) melhor evidência externa; 3) valores e 
expectativas do paciente. Os alunos estruturaram um fluxograma de etapas do raciocínio clínico baseado em evidência para chegar 
ao diagnóstico. Conclusões: A utilização de modelos deste tipo podem auxiliar na melhor compreensão das relações entre achados 
semiológicos, mecanismos de doença, procura de dados da literatura e organização racional de solicitação de exames.  
  
ADRENOLEUCODISTROFIA LIGADA AO X: 82 AFETADOS EM 30 FAMÍLIAS 
LUIZA BRUSIUS RENCK; MARIANA LA BELLA COSTA; HECTOR YURI CONTI WANDERLEY; DEBORAH BLANK; 
CRISTINA BRINCKMAN OLIVEIRA NETTO; CARMEN REGLA VARGAS; DANIELA COELHO; LÍLIA REFOSCO; 
MAYDE SEADI TORRIANI; NATALIA SONCINI KAPCZINSKI; CLÁUDIO GALVÃO DE CASTRO JR.; LEONARDO 
VEDOLIN; CARMEM BONFIM; ROBERTO GIUGLIANI; LAURA BANNACH JARDIM  
Introdução: A adrenoleucodistrofia ligada ao X (X-ALD) é uma doença genética na qual a degradação dos ácidos graxos muito 
longos saturados (ou VLCFA) encontra-se impedida. A X-ALD afeta principalmente a córtex adrenal e o sistema nervoso. Sua 
variabilidade fenotípica é muito alta. Nos homens, se apresenta combinando (a) forma cerebral, ou apenas mieloneuropatia, ou 
ausência de sintomas, com (b) presença ou não de insuficiência adrenal. Objetivo: descrever os homens afetados e não afetados 
das primeiras 30 famílias atendidas no nosso Serviço. Material e Métodos: casos-índice detectados por neurologistas do país 
foram encaminhados. Após o diagnóstico por dosagem dos VLCFA, as linhagens maternas foram estudadas do ponto de vista 
clínico, neurológico e bioquímico. Resultados: 149 homens foram identificados em 3 gerações das 30 famílias, sendo 82 deles 
sintomáticos; 48 foram acompanhados. Dez meninos foram diagnosticados antes do início dos sintomas e receberam GTO-GTE 
para a prevenção da forma cerebral; 4/10 acabaram por desenvolvê-la. Oito meninos (esses 4 e mais 4 que já foram diagnosticados 
com a forma cerebral) receberam a indicação para realização de TMO. Quatro deles já foram transplantados, 3 com boa evolução 
clínica. Conclusão: aparentemente não estamos perdendo casos de portadores nas famílias atendidas, já que o número de homens 
não afetados encontrado foi menor do que o esperado. Houve uma proporção de casos cerebrais muito maior do que a encontrada 
na literatura, o que pode ser devido a um defeito na recordação das manifestações clínicas de familiares comprometidos. O grande 
número de casos que desenvolveu a forma cerebral apesar do tratamento com óleo de Lorenzo pode dever-se à irregularidade do 
uso dessa medicação.  
  
O PAPEL DO FATOR DE CRESCIMENTO SEMELHANTE À INSULINA TIPO I (IGF-1) NA DOENÇA DE MACHADO-
JOSEPH 
JONAS ALEX MORALES SAUTE; ANDREW CHAVES FEITOSA DA SILVA; GISELE HANSEL; ALEXANDRE 
PASTORIS MÜLLER; ALEXANDRE SILVA DE MELLO; LUIS VALMOR PORTELA; DIOGO SOUZA; DIOGO LARA; 
MARIA LUIZA SARAIVA PEREIRA; LAURA BANNACH JARDIM  
A ataxia espinocerebelar tipo 3 (SCA-3), também chamada de Doença de Machado-Joseph (DMJ), é o subtipo de ataxia 
hereditária mais comum no mundo (30% das SCAs). Assim como para as demais SCAs, não há tratamento que altere seu curso 
nem que alivie seus sintomas. O sistema do IGF-1 é extensamente encontrado em diversas regiões do corpo, tendo importantes 
funções no tecido cerebral. Estudos mostraram que a indução de ataxia por neurotoxinas causou redução nos níveis de IGF-1 em 
soro e liquor de roedores e que o tratamento com IGF-1 reverteu o déficit em tarefas de coordenação desses animais e em 
camundongos transgênicos com a mutação da ataxina-1 (SCA-1). Também em modelos transgênicos, a akt e a GSK-3β – 
proteínas de sinalização intracelular do IGF-1 - modularam a fosforilação das proteínas anômalas da SCA-1 e SCA-3. Em estudos 
clínicos, os níveis séricos de IGF-1 estavam reduzidos em pacientes com SCAs, sem testagem genética, assim como a afinidade 
da IGFBP-1 e IGFBP-3 (suas proteínas ligantes). Nosso objetivo é comparar os níveis séricos de IGF-1, IGFBP-1 e IGFBP-3 dos 
pacientes com DMJ com o dos controles (n=50 por grupo), através de um estudo caso-controle. Correlacionaremos esses níveis 
com idade de início da doença, número de repetições de CAGs, duração da doença, graus de envolvimento neurológico (escalas 
SARA e NESSCA) e estágio da doença. Além disso, avaliaremos a relação do IGF-I com a presença ou não de manifestações 
depressivas (inventário de Beck) nos pacientes com DMJ. Atualmente estamos com 37 pacientes que concluíram o protocolo, mas 
o material ainda não foi analisado. Os resultados deste estudo podem ajudar em um melhor entendimento das SCAs e, orientar 
futuras pesquisas que visem tratamentos para essas afecções. 
  
ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL ISQUÊMICO NA INFÂNCIA: ASPECTOS CARDÍACOS 
JOSIANE RANZAN; MARIA ISABEL BRAGATTI WINKLER; RUDIMAR RIESGO; LYGIA OHLWEILER; NEWRA 
ROTTA 
Introdução: O Acidente Vascular Cerebral Isquêmico (AVCI) na infância e na adolescência tem sido tema de muitos estudos em 
todo o mundo por ser causa de mortalidade e morbidade na população pediátrica. Múltiplos são os fatores de risco para o AVCI 
na infância e entre as causas mais conhecidas e prevalentes estão as doenças cardíacas que contribuem com cerca de 20 % da 




