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PROVAVEL SINDROME DE RASMUSSEN
RELATO DE CASO

LUIZ CARLOS CORAL * L EANDRO JOSE HAAS**

RESUMO - A sindrome de encefalite crénica com epilepsia (sindrome de Rasmussen) ocorre tipicamente em
criancas e é caracterizada pelo desenvolvimento de epilepsia focal intratavel, hemiparesia progressiva e deterioracéo
intelectual. A etiologia é desconhecida e as anormalidades patoldgicas variam com a fase da doenga. Relatamos
0 caso de um paciente jovem, com 17 anos de idade, com apresentagao clinica da provavel sindrome de Rasmussen.
Discutimos a etiologia e o tratamento da patologia.
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Probable Rasmussen’s syndrome: case report

ABSTRACT - The syndrome of chronic encephalitis with epilepsy (Rasmussen’s syndrome) typically occurs in
children and is characterized by the development of intractable focal seizures, progressive hemiparesis and
intellectual deterioration. The etiology is unknown, and the pathological abnormalities vary. We report the case
of a 17-year-old boy, presenting with clinical features typical of probable Rasmussen'‘s syndrome. We discuss
the etiology and treatment for this pathology.
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A encefalite/sindrome de Rasmussen é entidade rara com pouco mais de 100 casos descritos
na literaturg nenhum caso descrito na literatura brasileira consultada. Caracteriza-se por desordem
neuroldgica progressiva, devastante, com epilepsia, hemiplegia progressiva e declinio Tognitivo
Tipicamente desenvolve-se em criancas, podendo surgir em Adittasacterizada patologicamente
por encefalite crénica, sendo cogitado o envolvimento do citomegalovirus ou herpes virus simples,
como agentes etioldgicos'

Relatamos o caso de um paciente jovem que apresenta epilepsia de dificil controle, hemiparesia
progressiva e imagem compativel com a encefalite/sindrome de Rasmussen.

RELATO DE CASO

MM, 17 anos, branco, solteiro, estudante, descendente de italianos, natural de Pinhalzinho,
SC, residente em Cunha-Pord, SC. Paciente previamente higido, nascido de parto normal com 40
semanas de gestagdo sem intercorréncias, com desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM) adequado
para idade, estudou até 62 série do 1° grau. Aos 11 anos, enquanto estava dormindo, apresentou crise
epiléptica de olhos fixos, estéatica, sem relaxamento de esfincteres, por cerca de 45 segundos. Iniciou
o uso de fenobarbital e carbamazepina, ndo respondendo as drogas. Suas crises aumentaram em
frequéncia e as manifestacbes eram diversas. Ora eram crises de movimentos oculares rapidos,
tor¢do da cabeca para o lado esquerdo (E), por dois minutos; outras, de movimentos giratorios do

Servico de Neurologia do Hospital Governador Celso Ramos, Floriandpolis, SC. *Preceptor, chefe da
Residéncia de Neurologia do Hospital Governador Celso Ramos, Florianépolis, SC; **Residente de Neurocirurgia
do Hospital Santa Isabel, Blumenau, SC. Aceite: 20-setembro-1999.

Dr. Leandro José Haas - Rua Theodoro Holtrup 405/202 - 89035-300 Blumenau SC - Brasil.



Arg Neuropsiquiatr 1999;57(4) 1033

corpo, movimentos palpebrais, e virada dos olhos para o lado E. A quarta manifestacéo de crise foi
de movimentos tnico-cldnico generalizados, com salivacéo e relaxamento esfincteriano. Atualmente
apresenta movimentos clénicos continuos no membro superior esquerdo, mioclonias palpebrais
bilaterais, acompanhando os movimentos no membro superior E, cerca de 40 crises por hora. Durante
esse periodo iniciou perda de for¢ca no hemicorpo E, de carater progressivo, até a instalacdo de
hemiparesia proporcionada E ha 1 ano. Ja fez uso de varios esquemas terapéuticos, chegando :
utilizar: carbamazepina, fenobarbital, fenitoina; carbamazepina, fenobarbital, acido valpréico;
oxcarbamazepina; carbamazepina, fenobarbital, fenitoina, clonazepan - sem controle das crises.

N&o possui histéria familiar importante. Teve uma irma& com angioma facial que faleceu aos
6 anos em tentativa de embolizacdo do angioma. Nega patologias anteriores. Vacinacdo adequada
para idade.

Ao exame apresenta-se vigil, lUcido, orientado no tempo e espago, com crise clénicas do
membro superior E, mioclonias palpebrais continuas bilaterais que coincidem com os movimentos
do membro superior E; mioclonias palpebrais bilaterais, que coincidem com os movimentos do
membro; fundoscopia: papila dptica direita palida; hemiparesia proporcionada a esquerda, marcha
hemiparética, hiperreflexia a esquerda, com clénus inesgotavel, reflexo cutaneo-plantar em extenséo
a esquerda. Demais sistemas e aparelhos sem alteracoes.

Antes de sua transferéncia para este servigo, realizou alguns exames: tomografia axial
computadorizada (TAC) de cranio (06/setembro/93): area hipodensa de limites mal definidos,
localizada na regido cortical parieto-occipital direita (D); eletrencefalograma (EEG) (10/setembro/
93): difusamente lento, apresentando ponta- ondas lentas, temporo-parietais D; liquor (28/fevereiro/
94): normal; angiografia cerebral: (01/margo/94): normal; ressonancia nuclear magnética (RNM)
de encéfalo (07/abril/94): pequena area focal de edema no cortex do lobo frontal D.

TAC cranio (17/setembro/98): reducéo volumétrica comprometendo o hemisfério cerebral D,
com consequente proeminéncia de sulcos, alteracdo no coeficiente de atenuacdo do parénquima
cerebral (areas porencefalicas) e hidrocefalia ex-vacuo com desvio de linha média ipisilateral —
compativel com hemiatrofia cerebral D.

RNM encéfalo (15/abril/99): acentuada hemiatrofia cerebral D, poupando parcialmente o
lobo frontal, de carater progressivo, em relagdo aos exames anteriores, compativel com encefalite/
sindrome de Rasmussen (Figs 1,2 e 3).

EEG (13/maio/99): irregularidade e desorganizacgédo do ritmo de fundo, atividade irritativa do
tipo focal hemisférica D, tipo ponta-onda as vezes continua, sofrimento cerebral difuso bilateral,
predominio ora a D ora a E.

Liguor (10/maio/99): limpido, incolor, sem células, proteinas 29,3mg/dL, desidrogenase latica:
17Ul, cloretos: 112 mEqg/L, reacBes imunoldgicas, (sifilis, cisticercose, citomegalovirus,
toxoplasmose, HIV) negativas.

Diante do caso, correlacionou-se clinica, imagem e literatura e chegou-se ao diagnostico
provavel de encefalite/sindrome de Rasmussen; manteve-se medicagdo de carbamazepina, acidc
valpréico e clobazan. Realizou-se imunoglobulina humana 400 mg/Kg por 5 dias.

DISCUSSAQ

A encefalite/sindrome de Rasmussen (encefalite cronica e epilepsia) foi descrita por Rasmussen
et al. em 1958, em um menino de 7 anos de idade com epilepsia focal associada com encefalite
crbnica, acompanhada de hemiparesia progressiva e deterioragdo intel@ataateristicamente
acomete criangas, em 85% das vezes menores de 1@ Suasetiologia ainda permanece obscura;
alguns estudos relatam o citomegalovirus ou o herpes virus simples como possiveid agentes
Apresenta-se como encefalite cronica com nédulos microgliais, neuronofagia, diminui¢cdo neuronal
e gliose, infiltrado linfocitico perivascular e infiltrado inflamatério leptomeninge@paréncia
morfolégica tem sugerido o envolvimento de patdgeno®viral
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Mecanismos autoimunes, mais notadamente via anticorpos GIuR3, tém sido propostos como
determinantes da encefalite/sindrome de Rasmussen. A teoria proposta por Yacubian et al. é a

formacé&o de anticorpos GIUR3 como consequéncia de disgenesia cortical, que poderia causar leséo
da barreira hemato-encefaféa

Jay et al. ao analisar 10 pacientes com encefalite/sindrome de Rasmussen, através de técnicas

de PCR e hibridiza¢éo chegaram ao diagnostico da encefalite, tornando-se promissores estes exames
para esclarecimento da etiologia

Estudos de imagem na encefalite/sindrome de Rasmussen tipicamente revelam atrofia
hemisférica cerebral progressivéFigs 1-3).

Por ser patologia de baixa incidéncia, o tratamento ainda persiste em discussdo, pois o
nimero de casos ndo é suficiente para estudos detalhados. Alguns autores referem o uso de

imunoglobulina humana, corticosteroéides e plasmaferese, como possiveis tratamentos, entretanto,
todos com pequena casuistita

Fig 1. RNM de encéfalo, corte axial, aquisicdo em T1, demonstrando hemiatrofia cerebral D, poupan-
do parcialmente o lobo frontal.

Fig 2. RNM de encéfalo, corte axial, aquisicdo em T2, demonstrando hemiatrofia cerebral D, poupan-
do parcialmente o lobo frontal
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Fig 3. RNM de encéfalo, corte sagital, aquisicdo em T2, demonstrando hemiatrofia cerebral D desde
lobo occipital, poupando parcialmente o lobo frontal.

Hart et al.,, ao acompanhar 19 casos, estabeleceram um protocolo de tratamento com
imunoglobulina humana intravenosa com 400 mg/Kg/dia em 3 dias sucessivos. Ndo ocorrendo
resposta em 1 més, recomendam o uso de corticosterdides em altas doses, podendo-se complement:
com doses mensais de imunoglobulina hurivafa

Naqueles casos ndo responsivos ao tratamento clinico, a hemiesfirectomia ou corticectomia
podem ser utilizad&s'®.

Em nosso paciente utilizamos imunoglobulina humana 400 mg/Kg/dia, por 5 dias, associados
as drogas antiepilépticas. Observamos diminuigdo das crises e de sua intensidade, com
acompanhamento por 60 dias.
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