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RESUMO

E relatado um caso de Panencefalite Subaguda  Es-
clerosante, que cursou com aumento da pressao intracraniana,
uma manifestagao neuroldégica infrequente.

Os autores acham justificada a apresentagaoc deste

’ . - ’ .
caso, por levantar um aspecto desta entidade nosologica, re-
lacionado com a ocorréncia familiar, raramente descrito na
literatura.



INTRODUGAO

A infecggo do Sistema Nervoso Central pelo virus
do sarampo € atualmente reconhecida como causa de Panencefa-
lite Esclerosante Subaguda ( PEES ). Embora a eticlogia des-
ta sidrome neuroldgica fatal tenha sido estabelecida, o me-
canismo de sua patogénese & pouco conhecida, o tratamento
disponivel atualmente é de discutivel eficdcia, e o uso de
vacina diminui a incidencia de PEES.///



RELATO IO CASO

A,R,C,, sexo masculino, branco, natural e proceden
te de Floriandépolis, com 8 anos de idade, A partir de meados
de 05.84, comegou & apresentar cefaléia, queda  progressiva
no rendimento escolar, caracterizada inicialmente por difi~
culdade para realizar as operagges de divisao e posteriormen
te pela dificuldade na efetuaggo da leitura e escrita., Dois
meses apds passou a apresentar sinais de desorientaggo: per-
dfa-se na prépria casa, nao conseguindo deslocar-se de uma
dependéneia para outra, Na escola, foi observado que " esque
cia-se " do lugar em que sentava, copiava uma palavra do qua
dro e a apagava diversas vezes, sendo gue alguns dias de-
pois, nao mais escrevia seu nome ou desenhava,

Nas festas do final de bimestre, a professora des
creveu-o como confuso: nao conseguia repetir os gestos jé en
saiados e aprendidos, Nao recordava-se das letras musicais,
permanecia absorto, Observou-ge labilidade emocional, Ainda
nesta época, comegou a apresentar fala enlentecida, dificul-
dade para deambular e incocrdenaggo dos movimentos.

Nos dados de antecedentes pessoais apresentava his
téria de imunizacao anti-sarampo.

Nos antecedentes patoldgicos, registra-se histéria
pregressa de sarampo com um ano de idade, necessitando inter
naggo por mais ou menos vinte dias, por apresentar-se na oca
siao com desidrataggo e broncopneumonia,

Histdria mérbida familiar: primo em II? grau fale-
cido um meés antes do infcio do quadro clinico de A,R,C,, por
apresentar PEES; comprovada clinica e laboratorialmente.

Em fins de 07.84, era o seguinte exame neuroldgi-
co: paciente vigil, colaborante, com desorientaggo temporo
espacial, Dificuldade acentuada na cdpia de figuras geométri
cas e na imitaggo de gestos, mesmo os mais simples ( Dispra-
xia construtiva e somato espacial acentuada ). Nao consegue
escrever inclusive o préprio nome, ler ou realizar cAlculos
( Dislexia, agrafia e acalculia ). Fala disartrica, dificul-
dade em nomear objetos, - intoxicaggo verbal e dificuldade
na compreensgo ( Disartria, afasia expresso-receptiva ). No
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exame dos pares cranianos apresenta papilas dpticas com bor-
dos borrados e hemianopsia homonima esquerds. Movimentos
coreicos de face, Disdiadococinésia. Leve aumento da base de
sustentaggo, apresentando tendencia a desviar-se para a es-
querda durante a marcha,

O RX de cranio de 05,07.84, mostrava disjuncao de
suturas.

Em 3.07.84, o RX de cranio mostrava disjuncao de
corondrias e sagital.

O EEG em 09.07.84, em vigilia, revelava sinais de
focos irritativos profundamente situados, com projeggo em
édreas fronto-temporais do HCD,

O EEG repetido em 03.09.84, apresentava RF irregu-~
lar, desorganizado a 8 ¢/s. Durante todo o tragado, . ondas
trifdsicas periddicas a cada 5-7 ¢/s ( PEES ).

Primeira internagao: efetuada em 08.08.84, para re
alizaqgo de exames complementares. Uma semana apdés a interna
ggo, passou a apresentar mioclonias em flexao a cada 7 se-
gundos.

O processo de deterioraggo veio a se acentuar no
periodo de internaggo hospitalar, passando a apresentar enu-
rese e ecoprese; observou-se acentuado negativismo, agressi-
vidade, coprolalia, desvio conjugado dos olhos para a direi-
ta, Dificuldade acentuada para nomear objetos. Apraxia.

Foram realizados os seguintes exames:

Liquor: Incolor, limpido.
Células: 2/mm
Hemdcias: 1/mm
Mononucleares: sao raras células encontra
das.
Glicose: TTmg/dl
Prot. : 13mg/dl
IDH  : 6,0 UI
Eletroforese de proteinas no ligquor: mais de  80%
era albumina,
Reagdes soroldgicas para sarampo:
Soro: fixaggo de complemento: 1/256
imunofluorescéncia: 1/320 ( LgG )
- ( Ign)
Liquor: fixacao de complemento: 1/4
1/8 ( IgG )
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Durante a internaggo Hospitalar no HIJG, foi ini-
ciada medicagao com Isoprinosine ( 200mg/Kg/dia ) e mantida
com Fenobarbital,

Segunda internaggo em 06.09.84, o paciente foi in-
ternado no HU. com o seguinte exame fisico: Escolar  febril
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A,P.: Roncos e estertores subcrepitantes no hemi
térax direito.

A.C.: Bulhas ritmicas, taquicdrdicas, sopro sisté-
lico em foco mitral,

Abdome: sem peculiaridades.,

Sendo confirmads BPN, foi iniciada antibidtico-te-
rapia. ‘

0O exame neuroldgico da internaggo era 0 seguinte:
dificuldade de deglutiggo e deambulaggo. Paciente desconecta
do, reagindo pouco aos estimulos dolorosos. Tremores finos
generalizados, Globos oculares na posiggo intermedidria mo-
bilizando-se aos estimulos vestibulares.

A fundoscopia observava-se edema de papila  bila-
teral., Pupilas isocéricas com reflexo fotomotor lento.

Hipertonia dos masseteres, nao sendo possivel a
abertura da boca.

Rigidez de decorticaggo ( membros superiores flexi
onados com membros inferiores estendidos, pés em egllino ).

Hipertonia muscular tipo rigidez extra piramidal,

N2o mais apresenta mioclonias generalizadas ( man-
tiveram-se apenas em pélpebras ).

Foi suspenso o uso de Isoprinosine., Poucos dias
apés passou a apresentar picos febfis. Manteve-se enm coma,
reagindo a estimulos sondros e dolorosos com escassa motili-
dade de membros, acentuando a rigidez, agora de descerebra-
ggo. Apresentou episddio de estado de mal convulsivo por
varias horas ( clonias de membro superior esquerdo ). Foi en
tao introduzido no tratamento, a Difenil Hidantoina e man-
tida a Clorpromazina, intrcduzida poucos dias antes.

A febre mantinha~se elevada a despeito de rigoro-
so exame fisico e exames complememtadres. mostrarem-se nor-
mais,

Nos dias subseqglientes, manteve-se apresentando pi-
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cos febris; permanecia em coma superficial, obedecendo al-
gumas ordens; hipertonico. Em 18.09, foi reintroduzido Isc-
prinosine. |

Fm 18.10, o exame oftalmolégico mostrava a fundos
copia: edema de papilas Spticas com palidez incidente ( atro
fia secundiria pés papiledema iniciante ). Auséncia de nis-
tdgmos espontaneos. O exame neuroldégico demonstrava acentu-
ada rigidez de descerebragao. Tremor grosseiro de membros su
periores, RMP vivos., Babinski espontaneo. Movimentos cloni-
cos de comissura labial, que persistiu até o momento:da al-
ta hospitalar.,

Em 23.10, foi realizado outro exame de fundo de
olho, obtido agora, sob midriase: papiledema-atrofia  dpti-
ca secundaria ao papiledema iniciante ( OD levemente maior
que o OE ),

Em 23.10, o paciente recebeu alta hospitalar, indo
a4 6bito dois dias apbés, em sua residencia.
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DISCUSSAD

A PEES é uma doenga neuroldgica progressiva, usgL
almente fatal que ocorre com maior frequencia na infancia.

A idade média de inicio da PEES é sete anos, A
maioria das criangas com PEES, apresentaram sarampo com ida-
de menor ou igual a dois anos. O intervalo entre o sarampo
clinico e o inicio da PEES é de seis anos. Parece haver um
predominioc da doenga no meio rural. Os pacientes do sexo mas
culino sao mais acometidos que os do sexo feminino ( 2-4:1),
Estudos epidemioldgicos sugerem que o rico de desenvolvimen~
to de PEES, posteriormente a vacinagéo anti-sarampo € apro-
ximadamente dez vezes menor que apdés ter tido sarampo doen
ca.

Alguns investigadores, propgem a teoria de que a
doenga resulta da reativaggo de um virus do sarampo incomple
to ou mutante que teria permanecido latente no cérebro por
diversos anos ( Johnson, Fields ). Outros acreditam que um
outro fator, talvez genético ou ambiental, pudesse estar en-
volvido, em parte, por causa da ocorréncia, embora infrequen
te, de casos familiares de PEES, ( Kennedy, Lorand et al. ,
Clark and Best ). O mais intrigante exemplo de ocorrencia fa
miliar, descrito por Chien e Cols., foi o de dois irmaos ’
que contrairam o sarampo cléssico ao mesmo tempo & mais tar-
de desenveclveram PEES simultaneamente,

0 curso da doenga com hipertensgo endocraniana ’
acompanhada de papiledema, é uma forma rara de apresentaggo.
A progressgo da doenga é& frequentemente mais riapida em tais
casos,

A patogenese da PEES é obscura. O infiltrado de
células mononucleares é caracteristico e a inclusao de cor-
Pos eosinofilicos intranucleares e intracitoplasmaticos é
observado em neuronios é células gliais, Brody e Detels, pcs
tularam que a PEES ocorre entre pessoas em que hd um balan-
¢o anormal entre o virus do sarampo e o mecanismo imune do
hospedeiro, que permite a persistencia do virus dentro das
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células cerebrais,., Outros autores sugerem que o0s mecanismos
de patogenese da PEES envolvem g selegao de clones de virus
que nao se replicam para partlculas virais completas. ZEssas
viroses " suprimidas " 820 capazes de multiplicar-se e di~
fundir-se célula a célula, O sistema imunoldégico do paciente
& incapaz de remover esta infecgao.

Os aspéctos clinicos da PEES, podem melhor ser di-

vididos em quatro estdgios: 1 -~ Sintomas cerebrais
2 -~ Sinais motores e convulsivos
3 - Coma e opistdtono
4 - Mutismo, perda da funggo da,
cértex cerebral, e mioclo-
nias,
A maioria dos pacientes vivem uma média de um ano e meio y
apds o diagndstico e a duragao de cada fase & muito varidvel,

Os achados laboratoriais mais Gteis e interessan-
tes na PEES sao: 1 - Alteragges eletroencefalogrificas;

2 - Aumento no liquido céfalo-raquidiano ,
das taxas de gamaglobulinas e de anti-~
corpos contra o sarampo;

3 - Evidencias histolégices e eletromicros-
cépivas de encefalite subaguda, com in-
clusoes contendo paramixovirus como
nucleocapsideos.

A grande maioria dos pacientes tem bem definidos,
surtos periodicos de atividade de alta voltagem, por algum
tempo, durante o curso de sua doenga., O intervalo entre os
surtos, usualmente é de 3 a 5 segundos.

Os anticorpos anti-sarampo, podem ser pesquisados
no LCR e no soro, através das provas de fixaggo de complemen
to e inibiggo da hemaglutinaggo. A presenga de anticorpos
fixadores de complemento no LCR, é o mais importante teste
isolado para estabelecimento do diagndstico,

Nao mais realiza-se bidpsia para o diagnéstico de
PEES., Os achados clinicos, combinados com a presenga de an-
ticorpos fixadores de complemento no ICR e outros achados la
boratoriais, j4 mencionados, sao suficientes para  estabele
cer o diagnéstico na grande maioria dos casos.

Muitas drogas tém sido experimentadas no tratamen
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to da PEES., O fator de transferéncia segundo alguns traba-
lhos, tér impedido a progressao da, doenga; outros nao tem
comprovado a sua efetividade. Remissoes a longo prazo tem
sido obtidas com uso de Isoprinosine, nocentanto outros es-
tudos sao necessarios para comprovaggo de sua eficacia.
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