PANENCEFALITE ESCLEROSANTE SUBAGUDA
EM ADULTO
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A panencefalite esclerosante subaguda (PEES) € doenga pouco frequente,
invariavelmente fatal usualmente em meses e que se inicia na grande maioria
dos casos na faixa etdria compreendida entre 5 e 14 anos. O diagndstico é
estabelecido pelo quadro clinico caracteristico, pelos achados eletrencefalografi-
cos (EEG) peculiares, pelas altera¢cbes do perfil proteico do liquido cefalorra-
queano (LCR), pela elevagdo dos titulos de anticorpos anti-sarampo no soro e
LCR, pela maculopatia caracteristica e pelas anormalidades encontradas na mi-
croscopia eletrOnica pOs bidpsia cerebral quando necesséria.

O presente registro tem por objetivo relatar um caso de PEES com inicio
na idade adulta, fato de ocorréncia rara.

OBSERVACAO

L.A.A., 29 anos, registro 101.683 do Hospital de Base da FMSJRP, branco, lavrador,
natural e procedente de Fernandépolis (SP), zona rural. Data de internacdo: 21/02/83.
Os acompanhantes relatavam que h4 cerca de trés meses comecou a apresentar tonturas
e contracdes répidas e paroxisticas dos membros superiores durante todo o dia, que
desapareciam com o sono. Apés cerca de duas semanas tais contracées aumentaram de
intensidade e o paciente comecou a apresentar quedas frequentes ao solo. O quadro
continuou piorando e h4 aproximadamente um més os familiares notaram alteracdo do
comportamento normal do paciente, pois comecou a ficar muito nervoso e irritado,
exibindo crises de agressividade por qualquer motivo. Foi levado a hospital psiquidtrico
em que permaneceu internado por alguns dias, recebendo alta medicado com fenobarbital,
hidantoinato e nitrazepam. H4 cerca de 20 dias, além das contracdes e alteracdo de
comportamento, vem apresentando grande dificuldade para deambular, sialorréia intensa,
dificuldade para falar e perda de forca muscular nas mfos. Com tal quadro foi enca-
minhado a este servico. Antecedentes Pessoais — Sarampo aos 9 anos de idade e dimi-
nuicio de acuidade visual no olho esquerdo hé cerca de 18 meses. Exame Fisico —
Facies amimica com boca entreaberta e sialorréia; pressfo arterial de 140x90 mmHg;
pulmges, precérdio, abdome e extremidades sem anormalidades dignas de nota. Exame
Neurol6gico — Desorientacio témporo-espacial discreta; bradipsiquismo, com grande
periodo de laténcia nas respostas verbais; discalculia; meméria recente e de fixacdo

Trabalho da Disciplina de Neurologia da Faculdade de Medicina de S&o José do Rio
Preto (FMSJRP): * Chefe da Disciplina.



PANENCEFALITE ESCLEROSANTE SUBAGUDA : 313

com leve comprometimento; grande dificuldade a marcha, deambulando apenas com
apoio e base alargada; presenca de abalos mioclénicos repetitivos a cada 10-12 segundos,
de pequena amplitude e localizados nos 4 membros e hemiface direita predominante-
mente; reflexos profundos vivos globalmente; sinal de Babinski bilateral; disartria;
fundo de olho: presenca de lesdo pigmentada macular com exsudato duro no olho
esquerdo, compativel a retinite macular. Exames complementares — Exames de rotina
sem anormalidades. LCR (puncéo lombar): limpido e incolor, células 4,6/mm3 (linfomo-
nonucleares), hemécias 4,6/mm3, proteinas 25,6 mg% e glicose 90 mg%; eletroforese de
proteinas do LCR: pré-albumina 7,09, albumina 43,0%, globulinas alfa-1 3,5%, alfa-2
6,0%, beta 5,0%, tdu 3,6% e gama 32,0% (aumento moderado de globulinas gama com
distribuigﬁo oligoclonal: gama-1 8%, gama-2 13% e gama-3 11%. EEG: realizado em re-
pouso e sonoléncia espontinea revelou presenca de complexos periédicos caracterizados por
apresentarem morfologia delta tritdsica, duracio de 1,6 segundos, bilaterais e sincronos,
periodicidade em torno de 10 segundos e amplitude de 90-100 microvolts com atividade
de fundo normal. Dosagem de anticorpos anti-sarampo: soro 1:256 e LCR 1:32 (fixacéo
de complemento). Tomografia computadorizada: septo pelacido e glandula pineal na
linha média, sistema ventricular de formato, dimensdes e topografia normais; pequenas
imagens puntiformes calcificadas nos hemisférios cerebrais, compativeis a cisticercos,
lesfio cistica na regifio frontal direita; ap6s injecio de contraste houve aparecimento de
n6dulos captantes no hemisfério esquerdo, compativeis a granulomas. Evolucio — Apo6s
a alta foi perdido contato com o paciente.

COMENTARIOS

A PEES ¢ doenca relacionada ao virus do sarampo que aparece quase
exclusivamente na faixa etdria compreendida entre 5 e 14 anos. Apresenta curso
progressivo, invariavelmente fatal em meses, porém sio muitas as descri¢cGes de
casos com evolu¢do mais prolongada e até remissGes de estadiamento. O quadro
clinico é em geral bem definido e pode ser dividido segundo Jabbour e col.7 em
4 estagios: o primeiro compreende sintomas mentais e comportamentais; o segun-
do, abalos mioclOnicos e sinais de déficits focais; o terceiro, a deméncia com
posturas anormais e disturbios respiratdrios; o quarto, a fase terminal. O envol-
vimento ocular aparece em cerca de 50% dos casos correspondendo na majoria
dos casos a coriorretinite focall. Os achados do EEG na PEES sdo impor-
tantes e, quando associados a quadro clinico tipico, sdo quase patognomonicos.
O achado caracteristico corresponde aos complexos periodicos descritos indepen-
dentemente por Radermecker e por Cobb & Hill em 1949-1950 e posteriormente
bem caracterizados por outros autores 89 O exame do LCR também é impor-
tante para o diagnostico de PEES e na maioria dos casos observa-se aumento
de globulinas gama (IgG), com separagdo eletroforética oligoclonal 2.6.7,8,14,15,
A elevacdo dos titulos de anticorpos anti-sarampo € altamente especifica a
PEES e deve ser feita no soro, LCR e talvez também na saliva dos pacientes,
método este ainda ndo praticado rotineiramente 820,186, A bi6psia cerebral ra-
ramente é necessaria para o diagndstico de PEES. O maior estudo epidemio-
l6gico de PEES foi realizado por Modlin e col. em 1979 11, estudando 453 casos
da doenga. Mediante esse estudo observam-se as caracteristicas epidemiolégicas
principais da doenca, confirmadas com pequenas variacoes em outros 2,4,12,14,15,
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A doenga € duas a trés vezes mais comum em homens e, na maioria dos casos,
existe antecedente de sarampo precoce, em geral em idade menor que dois anos.
A idade de aparecimento da PEES em 85% dos casos se situa entre 5 e 14
anos com sobrevida média em torno ae z«U meses. Tal sobrevida é considera-
velmente menor quanto mais tardio for o inicio- da doenca e vice-versa. A inci-
déncia da doenca é maior nas zonas rurais e foram descritos casos com exposicao
a passaros e cdes doentes. A incidéncia anual tem caido em muitos paises
paralelamente & diminui¢do de sarampo, devido a vacinagdo regular e sistema-
tica. Em determinados paises, como Inglaterra, Bélgica, Estados Unidos e
Africa do Sul, foi observada incidéncia maior em determinadas regides geogra-
ficas. O chamado periodo de incubagdo da doenga ou seja o periodo de tempo
decorrente entre o sarampo agudo e o inicio da PEES pode variar desde um
até 19 anos, estando na maioria situado entre 6 e 7 anos. Achado interessante
descrito por Cernescu e col.4 se refere & maior frequéncia de PEES em familias
de dois a 4 filhos em que o paciente é o segundo ou o terceiro filho. Risk e
col. 14 relatam como fator de progndstico mais favoravel a doenga em mulheres.

A ocorréncia de PEES de inicio tardio (apés 20 anos de idade) é rara,
havendo pouco mais de 20 casos plenamente comprovados descritos, pois na
era pré-1967 entre os casos descritos alguns eram duvidosos310. As caracte-
risticas clinicas e laboratoriais sdo idénticas as descritas na crian¢a, havendo
contudo pela idade um prognéstico pior em termos de tempo do desenlace fatal.
Digna de registro no caso relatado é a coincidéncia do aparecimento de altera-
g¢oes tomograficas sugestivas de neurocisticercose com a PEES. Tal fato foi
interpretado apenas como coincidéncia, ndo merecendo no caso qualquer inter-
pretacdo etiopatogénica. Os achados tomograficos descritos na PEES sio ines-
pecificos: desde leve diminuicio difusa de densidade nos casos agudos até
atrofias cerebrais grosseiras com aumento de volume ventricular nos iiltimos
estagios, ndo constituindo exame complementar de relevincia para o diagnostico
da doencga 13,

RESUMO

E apresentado caso de PEES em um paciente de 29 anos de idade, o que
constitui fato incomum nessa rara afeccdo. O caso apresentado preenchia todos
os critérios diagndsticos cldssicos ndo sendo necessdria bidpsia cerebral. Os
casos de inicio tardio em nada diferem dos casos de apresentacdo usual exceto
talvez pelo curso fatal mais rdpido. Os achados tomograficos de neurocisticer-
cose no caso descrito foram coincidentes, provavelmente.

SUMMARY
Adult onset of subacute sclerosing panencephalitis: a case report.

A case of SSPE in a 29-year-old man is presented. The clinical picture
was typical with progressive dementia associated with periodic myoclonus. The
electroencephalogram showed periodic complexes; the serum and cerebrospinal
fluid (CSF) measles antibodies obtained by complement fixation were 1:256 and
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1:32 respectively; the CSF gamma globulin was raised (32%) with an oligoclonal
distribution. The fundoscopic examination demonstrated a retinal change in
maculae and the computed tomography showed cysts and calcifications characte-
ristic of Cysticercus cellulosae. The latter findings probably were not implicated
with the SSPE because neurocysticercosis is a very common disease in this region
of the country and frequently there are asymptomatic cysts and/or calcifications
on CT. The essential clinical and epidemiologic picture of SSPE are discussed
and probably the cases with an adult onset had a more rapid outcome to death.

REFERENCIAS

1. ANDRIOLA, M. & KARLSBERG, R.O. — Maculopathy in subacute sclerosing
panencephalitis. Amer. J. Dis. Child. 124:187, 1972.

2. CANELAS, H.M.; LEFRRVE, A.B.; TOGNOLA, W.A.; FONSECA, L.C.; JULIAO,
O.F.; ASSIS, J.L.; JORGE, F.B. & XAVIER-LIMA, A. — Subacute sclerosing
leucoencephalitis: an epidemiological, clinical and biochemical study of 31 cases.
Arq. Neuro-Psiquiat. (S8o Paulo) 25:255, 1967. _

3. CAPE, C.A.; MARTINEZ, A.J.; ROBERTSON, J.T.; HAMILTON, R. & JABBOUR,
J.T. — Adult onset of subacute sclerosing panencephalitis. Arch. Neurol. 28:124, 1973.

4. CERNESCU, C. & MILEA, S. — Further epidemiological investigations on subacute
sclerosing panencephalitis in Romania. Rev. roum. Méd-Virol. 31:173, 1980.

- 5. COBB, W. — The periodic events of subacute sclerosing leucoencephalitis. Electro-
enceph. clin. Neurophysiol. 21:278, 1966.

6. HLADY, J.; NORMAN, M.G.; THIESSEN, P.N.; DUNN, H.G. & TINGLE, A. —
Clinical-pathological conference: seizures in a 15-year-old. J. Pediatrics 101:641, 1982.

7. JABBOUR, J.T.; GARCIA, J.H.; LEMMI, H.; RAGLAND, J.; DUENAS, D.A. &
SEVER, J.L. — Subacute sclerosing panencephalitis. A multidisciplinary study of
eight cases. J. amer. med. Assoc. 207:2248, 1969.

8. JOHANNES, R.S. & SEVER, J.L. — Subacute sclerosing panencephalitis. Ann. Rev.
Med. 26:589, 1975.

9. MARKAND, O.N. & PANSZI, J.G. — The electroencephalogram in subacute sclerosing
panencephalitis. Arch. Neurol. 32:719, 1975.

10. MAYSTRE, H. — La panencéphalite sclérosante subaigud de l'adulte. Arch. Neurol.
Neurochir. Psychiat. 127:31, 1980.

11. MODLIN, J.F.; HALSEY, N.A.; EDDINS, D.L.; CONRAD, J.L.; JABBOUR, J.T.;
CHIEN, L. & ROBINSON, H. — Epidemiology of subacute sclerosing panencephalitis. .
J. Pediatrics 94:231, 1979.

12. MOODIE, J.W.; MACKENZIE, D.J.M. & KIPPS, A. — Subacute sclerosing panen-
cephalitis in Southern Africa. Recent additions to the SSPE registry. South African
med. J. 58:964, 1980.

13. MURATA, R.; FUJII, K. & YOSHIDA, R. — Computed tomographic findings in
subacute sclerosing panencephalitis. Fol. psychiat. neurol. jap. 83:158, 1979.

14. RISK, W.S. & HADDAD, F.S. — The variable natural history of subacute sclerosing
panencephalitis. A study of 118 cases from the Middle East. Arch. Neurol. 36:610,
1979.

15. ROBERTSON, W.C.; CLARK, D.B. & MARKESBERY, W.R. — Review of 38 cases
of subacute sclerosing panencephalitis: effect of amantadine on the natural course
of the disease. Ann. Neurol. 8:422, 1980.

16. SOBCZYK, W.; KULCZYCKI, J. & HORBOWSKA — Meales antibodies in the saliva
of children with subacute sclerosing panencephalitis. J. Neurol. 228:219, 1952.

Departamento de Medicina Integrada, Disciplina de Neurologia, Faculdade de Medi-

cing de 8o José do Rio Preto — Av. Brig. Faria Lima, 5416 - 15.100, S8Go José do
Rio Preto, SP - Brasil.



