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A meningoencefalite herpética ¢ considerada a causa mais frequente de
encefalite aguda necrotizante. Determina quadro neurologico grave e rapida-
mente progressivo, com alto indice de morbidade (50%) e mortalidade (70 a
80%) se ndo tratada pronta ¢ adequadamente??, Nos ultimos 20 anos tem sido
descrito um numero crescente de casos de pacientes que, durante a evolugdo
de meningoencefalite herpética, apresentaram sindrome de Kliiver-Bucy completa
ou parcial. As altera¢bes comportamentais provocadas por lobectomias tem-
porais bilaterais em primatas sdo conhecidas desde 1883, porém coube a Kliiver
e Bucy a descricdo pormenorizada do complexo sintomatico hoje conhecido
como sindrome de Kliiver-Bucyl26, A sindrome consiste, em sua forma completa,
de agnosia visual, exacerbacdo do comportamento oral, hiperfapia, hipermeta-

morfose, diminui¢do da agressividade e perda da reagdo somatica ao medot712,
14,18,20,23,24,26,28

Sdo apresentados dois casos de meningoencefalite viral, de provavel etio-
logia herpética, que cursaram com sindrome Kliiver-Bucy parcial. A raridade
desta condicdo e a necessidade de conhecimento adicional no que tange s suas
caracteristicas, etiologia e evolugdo justificam a descricio desses dois casos.

OBSERVACOES

Caso 1 — D.L.0., 17 anos, layrador, admitide no Hospital Celso Ramos em
25-janeiro-1984 com histéria de sintomas depressivos hi 30 dias e febre, crises con-
vulsivas tdnice-clénicas generallzadas e alteracdo de conduta nas duas semanas ante-
riores & internacio. Manifestava inicialmente comportamento estranho, caracterizado
ror apatia alternada com periodos de agressividade e atos anti-sociais. O exame clinico
geral era inexpressive. O exame neuroldgico de entrada mostrava paciente torporoso,
desorientado auto e alopsiquicamente e com funcbes grdsicas preservadas, Havia mi-
driase bilateral nfc paralitica bem como edema de papila bilateral e paralisia de
sexto par. Rigidez de nuca e hemiparesia egguerda compunham o restante do exame
neuroldgico. Repetidos exames de laboratdrio nfo demonstraram anormalidades, com
exececiio do ligilide cefalorraguidiane (LCR) gque apresentava 26 células/mm3 (86%
polimorfonucleares e 14% linfécitos), glicose 57mg/dl, proteinorraquia 144mg/dl, cloretos
120mEq/1, bacterioscopia e cultura negativa para bactérias e microbactérias. O tragado
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eletrencefalogrdfico (EEG) reslizado com o paciente em vigilia evidencicu irregulari-
dade e desorganizacio do ritmo de fundo com leve sofrimente cerebral difuse, por
vezes com predominio unilateral. Havia hipercaptacio anormal fronto-temporal esquerda
de tecnécio. O neurorradiplogista visualizon compresséio e deslocamento medial da veia
talamo-estriada esquerda, é&ngulo venoso e ariérias cerebrais anteriores pos-comuni-
cante e 4rea avascular témporo-frontal esquerda, compativel a aumento difuse do
lobo temporal esgquerdo. © paciente evoluiu com deterioracdc progressiva do estade
neurologico, até que em 16-fevereiro-1985 nio mais reconhecia seus familiares e ignorava
seu nome e enderego. Tanle a memoria de fixagic guantc a reirégrada estavam pre-
judicadas. Se instado a perambular pelas enfermarias, era incapaz de reencontrar seu
leito. Foi surpreendido diversas vezes masturbando-se e manipulava os érgios sexuais
até na vresenca de outras pessoas, Pedacos de papéis e lenchHis eram levados compul-
sivamente &4 boca. Qualguer cbjeto ao alcance de seu campo visual despertava seu
interesse, Kra extremamente docil, jamais manifestando reacio de desagrado ou raiva.
Nesta ocasido os reflexos axiais (oro-orbicular, nasopalpebral), grasping e groping
encohtravam-ge exacerbados. Devido ao diagnostico tardio, fol tratado execlusivamente
com carbamazepina (600mg/dia) para conirole do complexe comportamental, sem que
se obtivesse qualguer resultado.

Caso 2 ~— B.N,, 17 anos, solteira. deu entrada no Hospital Governador Celso
Ramos em 26-marco-1980 com relato de cefaléia, febre, vdmitos e fotofobia com inicio
5 dias antes da internagio., Um dia antes da admissdo hospitalar apresentou crise
convulsiva em hemiface direita, secundariamente generalizada. Tratava-se de pagiente
sem histéria prévia de epilepsia e com antecedentes de afta oral desde outubro-1979.
A paciente encontrava-se febril (380}, confusa, agitada e com questiondvel rigidez de
nueca. O hemograma c a bioguimica do sangue eram normais. O ILCR continha
424cél/mm3 (84% linfomondcitos, 139% histiomondeitos e 3% polimorfonucleares), clo-
refos 702mg/dl, proteinorraquia 72mg/dl e glicose 63mg/dl, nfo houve crescimento de
bactérias. Em 30-marco-1980 desenvolveu quadro deficitario rapidamente progressivo
iniciando-se com hemiparesia esquerda gque progrediu até tetraplegia, anisocoria {(pupila
midridtica & direita), depressiio do nivel de consciéncia, tendo culminade com parada
respiratoria de causa central., Foi entde reanimada e submetida a arteriografia de
urgéncia, cujos sinais neurorradiolégicos foram compativeis a aumento difuse e im-
portante de lobo temporal direite. Devido &4 gravidade do guadre, foi submetida a
cirurgis descompressiva (lobectomia temporal direita parecial}). O exame anatomopato-
15gico do tecide extirpado revelou 4areas de hemorragia e congestio, com infiltrado
mononuclear perivascular (encefalite a virus), No pds-operatorio, embora o nivel de
consciéneia tivesse normalizado, a paciente enconirava-se totalmente desorientada tém-
poro-espacialmente e era incapaz de cumprir as ordens mais simples. 0Os sinaig de
linha média eram vives e havia severo déficit de memdria, tanto para fatos recentes
quanto para, antigos. N&o reconhecia seus pais, permanecendo apitica mesmo guando
estes demonstravam forte emocdo. Entretanto, gqualquer estimulo visua! ou auditivo
chamava imediatamente sua atencdo, O apetite aumentou significativamente e colo-
cava até objetos ndo comestiveis incessantemente em sua boca. Manipulava freqiiente-
mente os §rgfos genitais, sem manifestar pudor quando observada. Nesta mesma época
adquirin o hédbito de cuspir ¢ o de beijar pesscas. fossem elas conhecidas ou néo.
Tentou-se o controle de tais imanifestacdes com carbamazepina, mas esta foi ineficaz.
Recebeu alta em 13-maio-1980 e, quando retornou para consuita meédica em novembro
do mesmo ano, nic¢ apresentava déficit motor, mas persistia com convulsdes e alte-
racfes comportamentais.

COMENTARIOS

A maioria dos autores concorda que o herpes simplex virus (HSV) tipo 1
¢ o agente incriminado em grande parte dos casos de encefalite aguda necro-
tizante, Oomen e col2 acreditam que ele seja responsavel por 13 a 19% de
todos os tinos de encefalite e Falke$ chega a admitir um indice de 50%. Nao
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parece existir predilecdo quanto av sexo, faixa etaria ou estagdo do ano,
A contribuicdo de diversos virus, em ordem de frequéncia, nas infeccfes do
sistema nervoso central (SNC) é ilustrada pelos dados de 1958 a 1963 para
EUA ¢ Hawai quanto a encefalites25: 1. herpes simplex virus; 2. virus da
caxumba; 3. arbovirus; 4. poliovirus; 5. Coxsackie virus B. A meningoence-
falite herpética costuma exibir inicio abrupto, dramdtico embora ocasionalmente
a instalagdo seja gradual®. Em 19% dos pacientes encontram-se antecedentes
diversos, como diabete mellitus, interven¢des cirirgicas e alcoolismo2?.  Habi-
tualmente, ndo ha evidéncias de infeccdo prévia; em grandes séries, entrefanto,
herpes labial precedeu o quadro neuroldgico®. A histéria morbida pregressa
era inexpressiva no primeiro caso apresentado neste trabalho, enquanto que
no segundo havia antecedente de estomatite herpetiforme, o que estd de acordo
com os dados registradose®,

Os sintomas prodromicos da meningoencefalite herpética usualmente sao
inespecificos1?, precedem os achados neuroldgicos de um a 7 dias?® e consistem
de cefaléia, febre, mialgia, odinofagia e mal estar225, Adams e Millerl, anali-
sando 22 casos de encefalite aguda necrotizante por HSV, verificaram que em
50% dos pacientes desenvolviam-se prodromos semelhantes aqueles encontrados
na influenza. Ubia2® verificou, em 4 de 5 pacientes, febre, cefaléia, mialgia,
odinofagia, nauseas e vdmitos previamente a instalacio do processo encefalitico.
O quadro clinico ¢ variavel, encontrando-se na dependéncia da idade do paciente
¢ do tempo de progressio da doenga. E possivel distinguir dois tipos de
manifestagies: as decorrentes do acometimento meningoencefalitico (febre, cefa-
Iéia, vOmitos, alteragdes da consciéncia e sinais de irritagdo meningea) e as
secunddrias a necrose focal témporo-frontal (perda da memoria, alteragdes do
comportamento, afasia, anosmia, alucinacghes olfatérias e/ou pustativas)lo,

E salientado que a infeccdo por HSV deve ser ¢ primeirc diagnéstico
a ser considerado diante de meningoencefalite que se acompanha de sinais de
disfungdo cerebral focal®28. A auséneia de sinais focais, ao contrario, nio
descarta esta patologia2l. Os sinais ¢ sintomas de apresentacdo mais frequentes
sdo iebre, cefaléia, desorienta¢do e crises convulsivas, seguindo-se de disfasia,
paresia, parestesia, ataxia, paralisia por comprometimento de nervo craniano,
perda da memdria, déficit de campo visual e disfuncdo hipotalamica28. Ocasio-
nalmente as manifesta¢dbes iniciais podem ser fundamentalmente psiquidtricas2®
ou apresentar-se sob forma de alucinacges olfatorias, gustativas e anosmia®2,
A doenga geralmente segue curso rapidamente progressivo, aparecendo os pri-
meiros sintomas neurolégicos em dois a trés dias?® A evolu¢do da menin-
goencefalite por HSV é marcada por crises convulsivas focais e generalizadas
(67%)6.21 presenca de sinais focais (de 40%21 a 86%10) e alteragGes no
nivel de consciéncia (95%)9, instalando-se o coma em cerca de 6 dias2®, O tempo
médio entre o inicio dos sintomas e a morte, quando esta ocorre, é de 11 dias.
A estimativa de Adams e Millerl aproxima-se daquela fornecida por Griffith
e Ch'ienl0. Estes autores encontraram sinais focais em 1009 dos pacientes
e crises epiléticas focais em 77% dos casos. O exame neuroldgico pode eviden-
ciar sinais de irritacdo meningea, tremores, reflexos patolégicos?s, edema de
papila e retinite secundaria a invasio por HSV29, Em resumo, das manifes-
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tagfes clinicas mais comuns na meningoencefalite herpética sfo destacados: cefa-
1éia, mal estar, febre, letargia, vomitos e fotofobia, entre os sintomas; convul-
sGes, paresias disfasias, disfungfes hipotalamicas, déficit da memdria, estupor,
delirto e coma, enire os sinaisl0. Revisdo de 239 casos registrados na litera-
tura, dos quais 192 com cultivo cerebral positivo, permite avaliar a frequéncia
das caracteristicas principais da encefalite herpética2?: febre (919%), rigidez de
nuca (66%), cefaléia (749 ), herpes labial (74%), afasia (56%), déficit motor
(44%), crises convulsivas (67%), alteracbes da consciéncia (95%%) e sinais
focais (86%). Ambos os pacientes apresentados manifestavam evidéncias de
processo meningoencefalitico (febre, alteracio do nivel da consciéncia, sinais
meningeos) com sinais focais (hemiparesia direita no primeiro caso e crises
convulsivas focais em hemiface bem como hemiparesia esquerda no segundo
caso) em algum momento da evolugio da doenca. A fundoscopia revelou edema
de papila em ambos. No primeirp caso a instalagio da meningoencefalite foi
gradual, iniciando por sintomas depressivos. J4 no caso 2 a paciente desenvolveu
quadre neuroldgico rapidamente progressivo, necessitando de iobectomia des-
compressiva de urgéncia. N&o foi possivel tirar concluses sobre o tempo médio
decorrido desde os prodromos até o aparecimento de sinais ¢ sintomas neuro-
logicos devido & pequena amostra e a disparidade observada entre eles: 20 dias
para o primeiro e 4 dias para o segundo caso.

A patogenia da encefalite por HSV permanece incompletamente compre-
endidaZ. A infeccdo primdria geralmente ocorre na infincia, podendo ser assin-
tomatica ou determinar gengivo-estomatite, faringite ou distirbios respiratorios2l.
Quando a encefalite decorre de infeccdo primaria, o virus replica-se em sitio
ndo neural periférico (pele, trato respiratéric superior e inferiot) ocorrendo
disseminacdo hematogénica cerebromeningea.  Frequentemente o HSV atinge
neurénios e células gliais corticais e subcorticais, determinando areas coales-
centes de necrose, embora por vezes exista somente comprometimento meningeol0.
Goodpasture e Teague, em 1923, concluiram que o HSV caminha centripetamente
por replicagdo ativa®. A via pela qual o virus atinge o SNC tem sido assunto
de extensa especulagdo. Diversas evidéncias sugerem que o virus atingiria o
SNC através da mucosa e trato olfatdrio210, Wallenberg, analisando um paci-
ente com erupcdes herpéticas em hemiface e infarto medular subsequente, sugeriu
que o ganglio trigémio era o sitio de laténcia deste virus. Baringer e Bastian
posteriormente corroboraram a hipotese de que, durante a infeccdo primdria,
o HSV ¢é transportado através do nervo sensitive para permanecer em estado
de laténcia no ganglio trigeminat2d. SituacGes de stress podem levar a reati-
vagdo do virus latente e este, por sua vez, determinar lesdes cutdneas ou
encefalite®. O HSV {ipo 1 infecta primariamente sitios extragenitais e é o
agente da grande maioria das meningoencefalites herpéticas de lactentes, crian-
cas maiores, adolescentes e adultes. Ja o HSV tipo 2 (herpes genital) responde
pelas encefalites do neonato, podendo ser adquirido no canal do parte. Segundo
Nahmias, a infecgdo por um desses virus confere imunidade parcial contra o
outro, embora amboes possam determinar doen¢as no mesmo individuol®. A maio-
ria dos adultos com encefalite herpética apresenta baixos niveis de anticorpos
precocemente na evolucio da doenca, indicando infecciio primdria prévia. No
lactente, pelo contrario, a encefalite normalmente ocorre apds uma infecgio
primarial?, Hugues acredita que a lesfo anatomo-patolégica fundamental seja
uma encefalite necrotizante unilateral cu mais frequentemente bilaterals. A infec-
gdo por HSV envolve preferencialmente os lobos temporais mediais, hipocampo,
amigdalas, superficie orbital do lobg fromtal, cortex insular e giro cingulo,
de maneira assimétrica2.10.21.  Macroscopicamente observam-se congestdo, edema
e hemorragias petequiais nas meninges. As camadas corticais — e em menor
extensio a substincia branca  —exibem sitios de necrose, encefalomalacia.
hemorragia, congestio e trombose arteriolar. Os ventriculos estio dilatados
¢ hd sangue no LCR. A microscopia eletronica revela necrose de neurdnios,
oligodentrocitos e astrocitos, bem c¢ome infiltrado inflamatorio perivascular
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constituido de linfocitos, macrofagos e células plasmaticas. Subsequentemente
ncorre reacgio glial com proliferacido de astrocitos e oligodendrocitos encon-
trando-se, por volta do 12 dia, hiperplasia de células gigantes®. Em areas
de severa encefalomalacia observam-se corpos de inclusdo (inclusées Cowdry
tipo A) no nacleo de neurdnios e oligodendrodcitos. As inclusdes Cowdry tipo A
ndo estdo presentes em todos os casos de meningoencefalite herpética e podem
mesmo ser encontradas em outros neuroviroses, mas tal achado em regido
frontal e temporal inferomedial é aitamente sugestivo?. Apenas o segundo
caso aqui apresentado foi submetido a exame anatomo-patoldgico de fragmento
cerebral. Macroscopicamente evidenciavam-se areas de hemorragia e edema
¢ microscopicamente congestio, hemorragia e infiltrado perivascular morionu-
clear. Nao foram observadas inclusjes virais.

O diagnostico de meningoencefalite por HSV repousa na suspeita clinica
aliada & obtencdo de dados de laboratérios sugestivos. Entretanto, a carac-
terizacdo de infecclo especifica por HSV pode constituir dificil tarefa, pois
a expressdo clinica é, como frisado anteriormente, sugestiva mas ndo patogno-
mdnica.

As alteragoes do LCR dependem da severidade da doenga e de quando,
durante a evolucdo, foi realizado o exame. Com frequéncia encontra-se pleoci-
tose que pode ser tdo modesta quanto 10 a 20 células/mm®25 ou ultrapassar
a faixa de 500 células/mm*2. A contagem celular costuma nio exceder 700
células/mm3 e o infiltrado € linfomonocitirio; nos primeiros dias de doenca
pode nfo existir pleocitose ou esta pode ser predominantemente a polimorfo-
nucleares?®, Por outro lado, a presenca de poucas hemacias (até 700 mm3) ou
xantocromia traduz a natureza hemorragica do processo e oferece dado diag-
nostico adicional 2%, A glicose no LCR encontra-se dentro dos limites da nor-
malidade2.5,10,25,29 ou raramente diminuidaz10.2% ¢ a proteinorragquia elevada.
Na presente amostra a puncgdo lombar foi efetuada respectivamente no 11° dia
e quinto dia da evolugdo do quadro meningoencefalitico. Havia pleocitose
{26 e 424 células/mm?) e hiperproteinorraquia (id44 e 72 mg% respectivamente).
A maior pleocitose, vista no caso 2, reflete talvez a maior gravidade do pro-
cesso. Ndao foi possivel explicar porque o caso 1 — justamente aquele de mais
longa evolugdo — cursou com infiltrado predominantemente polimorfonuclear
A negatividade da cultura do LCR para HSV ndo apresenta implicacoes diag-
ndsticas, pois o virus é raramente isolado do LCR 2102123, Nenhum dos casos
aqui apresentados foi submetido a cultura do LCR para HSV, pois nio séo
disponiveis em nosso meio técnicas adequadas para ingculagdo e cultura de virus.

O EEG ¢ invariavelmente anormal; Whitley o considera mais sensivel que
a cintilografia cerebral e tomografia computadorizada (81% contra 50 ¢ 59%
respectivamente)29. O EEG classico alia 4 lentificagdo do tracado — princi-
palmente em regides temporais ou fronto temporais — o aparecimento de des-
cargas epileptiformes repetitivas, periddicas, com menos de um segundo de
duragdo e irequéncia de um a 5 por segundo, de alta voltagem, focais, unila-
terais ou de predominio unilateral, com expressio méaxima em regices tempo-
rais?®,  Os complexos periodicos sdo vistos precocemente, por volta do segundo®
a quintol0 dia, desaparecendo antes do décimo segundo dia de evolugio dos
sintomas neurologicos. Griffith!® acredita que estes complexos sejam altamente
indicativos de encefalite por herpes simplex virus uma vez que s0 se desenvolve
naqueles pacientes cuja bidpsia cerebral foi positiva para o virus quando com-
parados com casos suspeitos clinicamente mas ndo confirmados através da
bidpsia. No primeiro caso estudado havia lentificacio do tracado com predo-
minio unilateral, mas ndo foram observados complexos periddicos. Entretanto
o tracado foi obtido ja no 11v dia de evolugdo neuroldgica.

A tomografia computadorizada é método nédo invasivo valioso para o diag-
nostico em pacientes com sinais focais frontotemporais, inclusive para exclusao
de lesdes expansivas como abscesso e tumor. O achado mais caracteristico da
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tomografia computadorizada na encefalite herpética ¢ Adrea hipodensa unilateral
no cortex temporal medial ¢/ou insular, que pode ser vista em 50 a 75% dos
pacientesl0.1l desde o primeiro dia das manifestagies neuroldgicas?® ou, como
¢ aceito pela matoria dos autores, a partir do quinto ao sétimo dial®.23, Enzman
¢ col. salientam que o encontro de areas hemorragicas, embora infrequente,
¢ caracteristico de encefalite aguda necrotizantel?. A cintilografia mostra hiper-
captacdo temporal bilateral, que é positiva a partir do segundo dia de sintomas
neurologicos0.2l.  Em centros com menos recursos a cintilografia e a arterio-
grafia podem substituir a tomografia computadorizada. Nos dois casos apre-
sentados a arterografia mostrou aumento difuso unilateral de lobo temporal
(a esquerda no primeiro caso e a direita no segundo) ¢ a cintilografia mostrou
hipercaptacido témporo-frontal esquerda no primeiro caso. No segundo paciente
nao foi efetuada cintilografia pela rapida deterioragdo neurolégica, optando-se
pela arteriografia.

Infelizmente, 0 EEG, a tomografia computadorizada, a cintilogratia cerebral
com tecnécio e a arteriografia ndo fornecem resultados diagndsticos para infeccao
herpética, ia que tambem podem ser obtidos achados semelhantes em outras
formas de encefalite aguda necrotizante como a encefalite de Saint Louis e a
encefalite equina do leste.  Atualmente o diagnostico de certeza da encefalite
por HSV s0 é possivel a partir do isolamento do virus no tecido nervoso.
Entretanto, devido & natureza invasiva deste exame, tem-se¢ procurado desen-
volver métodos indiretos de diagnodstico como a sorologiad. Um titulo baixo
de anticorpos anti HSV no sangue varece de importdncia diagnostica, tendo em
vista a flutuagdo deste face a diversos estimulos ¢ a ocorréncia de infecgdes
herpéticas banais na populagdo geral210.25, A soroconversao ou a quadrupli-
cacao do titulo inicial de anficorpos séricos jd sdo mais sugestivos, embora de
pequena utilidade pratica pois ocorrem tardiamente no curso da encefalite her-
pética?8. MacCallum foi o primeire a sugerir que o diagndstico de encefalite
por herpes simplex virus poderia ser firmado através da comparagdo da razéo
entre anticorpos séricos e do LCR, guando esta fosse menor ou igual a vinte3.
Nahmias estima gue em 80% dos casos esta taxa permite o diagnésticold,
A época de aparecimento de relagbes significativas de anticorpos séricos/anti-
corpos LCR situa-se entre o terceiro e quinto dia para alguns® enquanto que
putros acreditam ue a proporcdo seja consideravel apenas apds 7 a 11 dias
do initio da meningoencefaliteld, O titulo de interferon alfa no LCR estd
elevado precoce e transitoriamente na encefalite herpética. O aumento do
titulo de interferon alfa, embora nido patognomonico, permite suspeita precoce,
que serd confirmada posteriormente por evidéncia de secre¢do intratecal de
anticorpos herpéticos!l,  Conforme Lebon, o titulo interferon alia é superior a
8 em 95% dos casosll, O tépico que gera maior controvérsia atualmente é a
necessidade ou nio de biopsia cerebral para o diagndstico e tratamento da ence-
falite herpética. Os autores yue advogam a biopsia cerebral de rotina ba-
seiam-se em estudo desenvolvido peio National Institute of Allergy and [nfectious
Diseases acerca da eficacia de exames sorologicosl®.  Nesse estudo foram
obtidas amostras de sangue ¢ de LCR em 75 pacientes cuja biopsia cerebral
foi positiva para HS5V e de um grupe controle constituide de 57 pacientes com
sintomas similares mas sem confirmacao virclogica do diagnostico.  Apenas %
dos pacientes com biopsia cerebral positiva ticham anticorpos detectaveis no
LCR e 40% apresentavam proporg¢io de anticorpos séricos sobre anticorpos no
LCR menor ou igual a 20, comparado com a incidéncia de 4% naqueles cuja
biopsia foi negativa. Doze a 18% do grupo controle possuiam anticorpos her-
péticos, apesar da auséncia de virus no espécime cerebral ¢ alguns mostraram
mesmo  quadruplicagio do titulo na fase de convalescenga enguanto que até
20% dos pacientes com biopsia positiva ndo mostraram soroconversdo. Por
outro lado, os autores contrarios ao emprego sistematico da bidpsia cerebral
referem que a morbimortalidade associada a este procedimento chega a 13%
e que, em centros menores, as dificuldades técnicas para realizar a bidpsia
podem retardar o inicio do tratamentol0. Além disto, a detecgdo do antigeno
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viral pela imunofluorescéncia apresenta 37% de resultados falso positivos?t e,
mesmo com ¢ cultivo do virus, a positividade alcanca apenas 90%29.

Hamano e col. propdem que em toda a encefalite em que existam sinais
clinicos e paraclinicos evocadores da etiologia herpética sejam determinados
na admissdoe o titulo de interferon alfa ¢ a taxa anticorpos séricos/anticorpos
LCR. 0O tratamento com vidarabina seria comegado imediatamente e suspenso
24 a 36 horas mais tarde se a dosagem de interferon alfa fosse inferior a 8
no LCR e na auséncia de dados clinico laboratoriais que incriminassem o HSV.
Se esta taxa fosse superior a 8 o tratamento deveria persistirll. Atitude mais
conservadora é proposta por Levitz e col.l5, gue indicam o tratamento imediato
com vidarabina, sem bidpsia cerebral, em centros menores (sem disponibilidade
neurocirirgica e de laboratdrio virologico), reservando a bidpsia para insti-
tuicoes de grande porte. Ha necessidade de estudos adicionais comparativos
para estabelecer o papel da bidpsia cerebral sistematica no diagndstico ¢ trata-
mentc da encefalite por herpes.

Os casos aqui apresentados, se rigorosamente analisados, sd permitem o
diagndstico de meningoencefalite viral.  Entretanto, baseando-se nos antece-
dentes de estomatite herpetiforme {(no segundo caso}, na nitida presenga de
sinais focais, na deterioracio progressiva do estado neurologico e considerande
que 0 HSV é o agente que mais frequentemente determina sinais focals tem-
porais, pode-se ter forte suspeita da etiologia herpética.

O tratamento da meningoencefalite por HSV ¢ dirigido para o controle das
complicagbes (hipertensio intracraniana, convulsdes e coma) ¢ para o combate
cspecifico ap virus. A correcdo do aumento da pressao intracraniana ¢ obtida
por corticosterdides ou manitol e a difenilhidantoina (300 a 400mg por dia)
geralmente & eficaz para debelar as crises convulsivas. Breeden e Tyler, em
1966, relataram que a idoxiuridina apresentava acio anti-herpétical. Poste-
riormente, através dos estudos do Boston Interhospital Virus Study Group
verificou-se que esta droga possuia baixa eficdcia e toxicidade inaceitavel
Melhores resultados tém sido obtidos com o Ara-A (arahinosidec de adenina
ou vidarabina), que reduz a mortalidade de 80% para 3091029 ¢ também as
sequelas neuroldgicas. A posologia recomendada ¢ de 15 mg/Kg/dia por 10 dias
em infusdo intravenosa continua em um periodo de 12 horasl?. Os efeitos
coleterais da vidarabina incluem nduseas, vOmitos, perda de peso, fraquezal®.1s,
megaloblastose, flebite, eritema, diarréia, granulocitopenia e plaquetopenia2?.
As alteragdes neurologicas sdo as mais sérias e consistem em tremor, mioclonias,
confusfio e afasiald. Trabalhos experimentais recentes estao avaliando o mono-
fosfato de vidarabina (Ara-a-5 fosfato), que parece ser bem tolerado, desti-
tuido de efeito imunosupressorl®. O acyclovir é outra droga promissora, que
estd sendo considerada no momento a medicagdo de escolha em determinados
servigos.  Levy e Sagar, em 1984 ftrataram meningite por HSV tipo2 com
500 mg EV de 8 em 8 horas de acyclovir, por 7 dias com bons resultados 16.
As vezes, entretanto, o aumento do lobo temporal é tio intenso e suas conse-
quéncias tido dramdticas que se impde lobectomia descompressiva.

Posto gue o local preferencial da lesdo herpética é o sistema limbico, nos
lobos fronto-temporais, € comum que a meningoencefalite por HSV curse com
sindrome de Kliwver-Bucy A sindrome de Kliiver-Bucy, observada inicialmente
em macacos Rhesus submetidos a lobectomia temporal bilateral, € caracterizada
na sua forma completa, por agnosia visual, exacerbacdo do compertamento oral,
hipersexualidade, hipermetamorfose, placidez e alteracdes nos habitos alimen-
tarest,12,18,24,28 Qs primatas perdiam a capacidade de reconhecer a natureza
dos objetos apenas pela visdo, dependendo da sensibilidade oral e do olfato
para discriminar objetos comestiveis.  Colocavam todos os objetos na boca,
compulsivamente, e apresentavam reacio excessiva a qualquer estimulo visual
(hipermetamorfose). Exibiam ainda profundas alteractes emocionais (perda do
sentimento de medo e raiva; docilidade) bem como atividade auto, homg ¢
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hétero-sexual exacerbadas18, A sindrome de Kliiver-Bucy usualmente se segue
a processo encefaliticot, embora ja tenha sido descrita em pacientes com doengas
degenerativas, vasculares, traumatismo cranioencefalico, uso de neurolépticos,
dano cerebral hipoglicémico e em epilépticos submetidos a lobectomia temporal
bilateral4.12.24, Em homens a sindrome de Kliiver-Bucy ¢ rara, excepcionalmente
completal®.28 ¢ ocasionalmente transitdriall. A sindrome de Kliiver-Bucy s6 se
manifesta com lesGes temporais bilaterais; as lesdes unilaterais determinam apenas
distiirbios de memdria28. Hardy e Aldridge acreditam que a exacerbacdo do
comportamento oral é menos frequentemente vista em homens enguanto que
a placidez é achado constantel2. J4& Poeck destaca que o comportamento oral
excessivo, aliado & reducdo da agressividade s@o as caracteristicas mais proemi-
nentes24. Qs casos apresentados manifestavam sindrome de Kliiver-Bucy parcial,
representada por hipermetamorfose, placidez, hiperfagia, hipersexualidade e com-
portamento oral excessive. Estas duas ultimas manifestagdes constituiam o
aspecto dominante do quadro. A auséncia de comportamento oral excessivo nos
casos descritos por Terzian e Hardy, pode significar mais uma expressao
incompleta da sindrome do que uma baixa frequéncia deste sintoma em homens8.
O relato de Marlowe e ¢ol.20 parece ser um dos poucos casos de sindrome de
Kliiver-Bucy completa no homem. Tratava-se de um jovem de 20 anos que,
apos meningoencefalite de provavel eticlogia herpética, passou a apresentar
agnosia visual, placidez, hipermetamorfose, exagero de comportamento oral,
hiperbulimia e atividades francamente homossexuais.

A fisiopatologia da sindrome de Kliiver-Bucy permanece mal compreendida.
Os resultados obtidos no trabalhe de Kliiver e Bucy despertaram grande inte-
resse e levaram muitos cientistas a pesquisar a participagdo de varios compo-
nentes do sistema limbico nos fendmenos de enogdo e comportamento. O sistema
limbico situa-se na face medial de cada hemisfério cerebral, formando anel
cortical continto constituido do giro cingulo, istmo do giro cingulo, gire
para-hipocampal e hipocampe. Os nicleos anteriores do télamo, epitdlamo
(exceto a parte enddcrina), drea septal, parte do hipotalamo e o corpo amigda-
loide parecem também pertencer ao sistema lHmbicol®. A destruicdio completa
deste sistema promove perda da memoéria recente e da atividade direcionada,
hipersexualidade, docilidade e liberacido da atividade motora7. Akert demonstrou
que, apds ablacdo bilateral do neocortex temporal, os primatas desenvolviam
agnosia visual, acentuagdo de comportamento oral ¢ diminuvicdo da memdria de
fixacdod. As tendéncias orais decorrem de lesdes no plang neocortical e limbico.
Cordeau propds que a agnosia visual seria o resultado da associagdo da agnosia
visual propriamente dita com a perda da memoria de fixacd026.27, A agnosia
visual resultaria de lesio du neocdrtex temporal e de projegdes corticocorticais
para lobo occipital e os disturbios de memodria, do dano de estruturas profundas
do arquicortex como o hipocampo? e os corpos mamilares8. Segundo (Geschwind
a agnosia visual € consequéncia da desconexdo visual limbica4.26. Lesdes tem-
porais bilaterais concorreriam para a liberagdo de fungdes inibitérias hipocam-
pais, levando A hipermetamorfose8. A sexualidade é regulada por neuro-hormo-
nios do eixo hipotaldmico-hipofisiario e estruturas limbicas23.26. Machado afirma
que lesdes amigdalianas levam a hipersexualidade, desde que o cortex piriforme
também seja englobado no processo destrutivold.  Finalmente, tem sido pos-
tulado que a reducdo da agressividade ¢ do medo depende de agressdes diri-
gidas contra ¢ giro cingulo e amigdalas, bilateralmente8. Embora sejam neces-
sdrios estudos experimentais em larga escala para esclarecer melhor aspectos
fisiopatoldgicos da sindrome de Klaver-Bucy, parece consenso que as estru-
turas temporais mediais abrigam certos aspectos dos padrdes de comportamento
oral, gustativo, afetivo e sexual

Devido a similaridade dos achados clinicos, foi possivel supor que, em
ambos os casos apresentados, a lesdo encontrava-se no plano neocortical e lim-
bico, poupando aparentemente as proje¢fies corticocorticais para lobo occipital.
Entretanto, cabe relembrar que sio apenas suposi¢ies, pois ndo foi realizado
exame anatomo-patolégico no caso 1. O tratamento da sindrome de Kliiver-Bucy
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estad voltado primariamente para a identificacdo e correcdo da causa basica.
Hooshmand e col. utilizaram carbamazepina com sucesso em pacientes com
tendéncia oral, surtos de agressividade, hipersexualidade e crises convuisivas
temporaist.26.  Nos dois casos registrados neste trabalho empregou-se carba-
mazepina na dose de 600mg/dia sem que fosse obtido qualquer resuitado,
o que confirma a experiéncia de Chutorian e Antunesd.

RESUMO

Sdo apresentados dois casos de meningoencefalite viral, de provavel etio-
logia herpetica, que desenvolveram sindrome de Kliiver-Bucy parcial. Aspectos
clinicopatolégicos, diagnésticos e terapéuticos da meningoencefalite herpética sao
discutidos revisando-se também conceitos acerca da sindrome de Kliiver-Bucy.

SUMMARY

Virus meningoencephalitis and Kliiver-Bucy syndrome: report of twe cases.

Two cases of partial Kliiver-Bucy syndrome developed after probable herpes
simplex meningoencephalitis are reported. Clinical, pathological, diagnostic and
therapeutic aspects of herpes simplex encephalitis and Kliiver-Bucy syndrome are
discussed.
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