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ENCEFALOMIELITE DISSEMINADA AGUDA: RELATO DE CASO
ACUTE DISSEMINATED ENCEPHALOMYELITIS: CASE REPORT

Isaunir Verissimo Lopes®, Ana Isabel Vieira Fernandes®

RESUMO

A Encefalomielite Disseminada Aguda (ADEM) é uma patologia rara, de
incidéncia incerta, desenvolvendo-se principalmente em criancas e jovens. Acomete
predominantemente o sistema nervoso central (SNC), provavelmente por mecanismo
autoimune. O relato apresenta o caso de um paciente, 14 anos, masculino, branco,
estudante que evoluiu com sintomas de ADEM apds infeccdo inespecifica, e que obteve
melhora ap6s o uso de imunoglobulina humana. Trata-se de uma doenca
polissintomatica, de carater agudo, e desfecho, em regra, auto-limitado. Seu diagndstico
se faz por exclusdo de outras patologias e com o auxilio de exames complementares e
neurorradioldgicos, principalmente a Ressonancia Nuclear Magnética (RNM). O
tratamento é variavel, mas, de modo geral utilizam-se medicamentos
imunossupressores. Ante o exposto, o relato objetiva promover uma maior

familiarizacdo com os sintomas e manejo dessa patologia.

Palavras-chaves: Encefalomielite aguda disseminada. Relatos de casos.

Sistema nervoso central.
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ABSTRECT

The Acute Disseminated Encephalomyelitis (ADEM) is a rare pathology, with unknown
incidence, occurring primarily in childs and young adults. The Central Nervous System
(CNS) is preferentially affected, probably due to an autoimmune mechanism. This case
reports a 14 years old patient who developed ADEM features after an unspecific
infection. It was opted for a treatment with immunoglobulin, which solved the clinical
condition. ADEM is a self-limited disease, with sudden onset of multiple signs and
symptoms. The diagnosis should be suspected after the exclusion of other possible
pathologies. Some complementary exams can be performed, including the Nuclear
Magnetic Resonance (NMR). Treatment may vary, however immunosuppressants are
commonly the first choice. This article aims to promote greater knowledge about

ADEM, including topics like clinical features and management options.

Keywords: Acute Disseminated Encephalomyelitis. Case Reports. Central Nervous

System.
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INTRODUCAO

A Encefalomielite Disseminada Aguda (ADEM) é uma doenca rara, aguda,
inflamatoria e desmielinizante do sistema nervoso central. De incidéncia ainda incerta,
acomete principalmente criangas e jovens. E embora, seu mecanismo etiopatogénico
néo seja claro, acredita-se tratar de uma doenca auto-imune, haja vista que, na maioria
dos casos alguma infecgdo ou imunizagdo antecederam o quadro. Seu diagnoéstico é de
exclusdo, auxiliado pela historia clinica e exame de imagem, sendo a ressonancia
nuclear magnética o método mais eficiente para corroborar o diagnéstico® @ ® ) ©) ©)
() Seré reportado, entdo, um caso de ADEM em um adolescente, que apresentou, entre
outros sintomas, letargia e ataxia, bem como serdo apresentados 0s aspectos,

etioldgicos, clinicos, diagnosticos, prognosticos e terapéuticos dessa enfermidade.
RELATO DE CASO

Paciente, sexo masculino, 14 anos, branco, estudante, natural e procedente de
Guarabira-PB, com histdria de rinorreia mucoide, odinofagia, febre e cefaleia ha 1 dia,
sendo diagnosticado em Unidade de Pronto Atendimento com rinussinusite bacteriana,e
medicado com Amoxicilina 500mg, via oral, de oito em oito horas, por 10 dias.
Contudo, 24 horas ap0s, evoluiu com cefaleia intensa, meningismo e convulsdo ténico-
clénica com cerca de 30 minutos de duracdo, febre e vémitos, além de rebaixamento do
nivel de consciéncia. Foi admitido entdo em hospital de urgéncia e emergéncia, onde foi
submetido a tomografia computadorizada de créanio e puncdo de liquor
cefalorraquidiano, que ndo elucidaram o diagnostico. Diante da gravidade do quadro,
optou-se por iniciar tratamento empirico para meningoencefalite com Aciclovir,

Ceftriaxona e Metronidazol em unidade de terapia intensiva, onde permaneceu intubado



por 48 horas. Apos 5 dias, com evolucgdo satisfatoria, foi transferido para enfermaria do
mesmo hospital, contudo ao 18° dia de internacdo hospitalar, ainda sem condicgdes de
alta, apesar da melhora do quadro, o paciente apresentou subitamente alteracdo da
marcha, com padrdo ebrioso, ataxia, tremores de extremidade, e nistagmo leve,
aventando-se a hipdtese diagnostica de ADEM apds infeccdo inespecifica. Foi
solicitado RNM do encéfalo que apresentou focos de alteracGes de sinal em peddnculo
cerebelar médio direito, bem como regido cortico/subcortical temporal esquerda
temporal e na substancia branca dos centros semioavais na alta convexidade fronto-
parietal, sugestivo de lesdo de natureza desmielinizante, podendo estar relacionados a
ADEM (FIGURA 1). Desse modo, foi transferido para o Hospital Universitario Lauro
Wanderley (HULW), onde diagnosticou-se ADEM apds correlacdo entre histéria
clinica, exame fisico e laudo da RNM. Iniciou-se, assim, tratamento com
imunoglobulina 400mg/kg/dia por dia por 05 dias. Ndo houve intercorréncias, e com
melhora clinica o paciente recebeu alta para acompanhamento ambulatorial com
neurologista e fazendo uso de 20mg/dia de prednisona via oral, com desmame a critério
médico. Cerca de 45 dias depois, 0 paciente retornou para acompanhamento de rotina
no servico de neurologia do HULW, sem queixas, e com nova RNM do crénio,
mostrando alteracfes inespecificas em areas antes acometidas, que podem corresponder
a gliose, sem efeitos clinicos até a presente data; nesse momento foi reduzida a dose do
corticoide oral e recomendado retorno para seguimento. Este relato tem por finalidade
chamar atencdo para o diagnéstico de ADEM, aumentando o grau de suspeicdo em
casos neuroldgicos graves, de instalagdo aguda, que podem ter uma evolucao favoravel
com o tratamento adequado. O paciente apresentou melhora apds o uso de

imunoglobulina, sendo um caso de importancia consideravel, haja vista tratar-se de uma



doenca rara, de modo a ser imperativo discussdes para melhor diagnostico, tratamento e

seguimento.

Figura 1. Imagem de ressonancia magnética do encéfalo (corte axial) do paciente relatado, evidenciando
focos de alteracdo de sinal no pedinculo cerebelar médio direito e regido temporal esquerda,
caracterizado por hipersinal nas sequéncias ponderadas em T2/FLAIR. Fonte: arquivo dos autores.

DISCUSSAO

A incidéncia da encefalomielite disseminada aguda (ADEM) é variavel, mas
estima-se que esteja entre 0,4 - 0,8/100.000/an0®®. No que diz respeito a sua
fisiopatologia, ela é caracterizada por envolvimento da substancia branca e/ou cinzenta
multifocal, e por vezes o sistema nervoso periférico, acometendo principalmente
criangas e adultos jovens. Geralmente é precedida de um periodo de 7-14 dias, ou até 06
semanas ), por uma infeccéo viral, bacteriana, imunizacdes e infeccdes inespecificas, o
que corrobora a hipdtese que sua causa seja auto-imune, provavelmente desencadeada
por “mimetismo molecular entre as proteinas do sistema nervoso central e 0s
antigenos“®. E importante ressaltar que o ano de 2015, periodo em gue 0cOrreu 0 caso
relatado, o Brasil vivenciou uma triplice epidemia de arboviroses com surtos de dengue,

chikungunya e a introducdo do virus da zika, doencas que, atualmente, estio



comprovadamente relacionadas a patologias neurolégicas como Guillain-Barré,

encefalite e encefalomielite.

Seus sintomas séo variados, multiplos e muitas vezes inespecificos, geralmente
com encefalopatia associada, incluindo, segundo Honkaniemi e Hynson citados por
Maranhao-Filho®: cefaleia, febre, convulsdes, defeitos no campo visual, ataxia, déficit
motor e sinais de meningoencefalite — alteracbes, estas, presentes no paciente
abordado-. Além disso, alteracGes de comportamento, psicose, hemiparesia ou paralisia

de nervos cranianos e outros sintomas inespecificos podem dominar o quadro.

Seu diagnostico € de exclusdo, apds analise de achados clinicos, laboratoriais e
de imagem que descartem outras doencas " O diagnostico precoce é imprescindivel
para 0 manejo adequado e em tempo habil para evitar-se desfechos desfavoraveis, como
0 coma e 0 Obito, que embora, atualmente pouco frequente, pode ser estimado em torno
de 20% @, quando postergado ou ndo realizado o tratamento adequado. Para tanto a
ressonancia magnética (RM), é de grande auxilio no diagnostico, sendo o exame de
exceléncia. Este método de imagem pode mostrar areas “multifocais e confluentes de
aumento de intensidade de sinal na seqtiéncia FLAIR e na sequéncia ponderada em T2,
que se contrastam ao emprego do gadolinio 10” @, sendo tais achados compativeis com
a doenca, e encontrados no exame de imagem do caso citado. No que diz respeito ao
estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR) do paciente, evidenciou-se discreto aumento
de proteinas, com glicose normal. Este exame, contudo, geralmente estd normal, mas,
proteinorraquia com pleocitose linfocitica @ pode ser encontrado, embora, - assim como

alteracdes em outros exames laboratoriais - ndo sejam especificos da ADEM.



Ainda que na maioria das vezes apresentagdo da doenca tenha carater
monofésico, ela pode apresentar carater recidivante em 10-30% dos casos, 0 que
dificulta a distingdo com esclerose multipla®, sendo este seu principal diagnéstico

diferencial. Neoplasias, infeccdes e inflamaces também devem ser consideradas ).

No que diz respeito ao tratamento para ADEM, ha mais de uma opc¢édo
terapéutica que traz beneficios comprovados. Todas as medidas, contudo, tem em
comum o fato de envolverem mecanismos de imunossupressdo, como por exemplo, a
imunoglobulina endovenosa, utilizada no paciente do caso. Alem desse medicamento,
podem ser utilizados esteroides em altas doses, e plasmaférese em casos que ndo ha
melhora com as terapias citadas anteriormente . Apesar da importancia do tratamento
para a recuperacao neurolégica mais rapida e para uma apresentacdo sintomatologica
menos severa, alguns autores destacam que parte dos pacientes evolui para completa

melhora sem tratamento farmacoldgico, conforme diz Maranh&o-Filho .

Ante 0 exposto, 0 presente relato, se faz relevante, ao descrever o caso clinico de
um paciente jovem, diagnosticado com ADEM, pois, por se tratar de uma doenca rara,
de diagnoéstico de exclusdo, sem exames complementares especificos, € muitas vezes
desconhecida, 0 que posterga o diagnostico, e, por conseguinte o tratamento. De modo
que, o caso apresentado é efetivamente importante para uma maior habituacdo com o
quadro clinico da enfermidade e sua evolucdo, favorecendo uma conduta mais precoce e

adequada.
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