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RESUMO: Encefalomielite Disseminada Aguda (ADEM) é uma doenca rara, inflamatdria -
desmielinizante do sistema nervoso central que acomete principalmente criancas e adultos
jovens. Em mais de % dos casos, infec¢Oes virais, bacterianas, infec¢des inespecificas, mor-
mente das vias respiratdrias superiores, ou imunizacoes, antecedem o inicio dos sintomas.
Essa doenga, em criangas, tem uma apresentag¢ao polissintomatica que inclui sinais menin-
geos, febre e encefalopatia. J4 em adultos, a encefalopatia ¢ menos frequente e a apresen-
tagao clinica geralmente é dominada por envolvimento de longo trato. Embora virus sejam
os agentes infecciosos mais frequentemente associados com ADEM, bactérias e parasitas
podem estar, raramente, envolvidos.O diagndstico de ADEM baseia-se em critérios clinicos
e radioldgicos. Dessa forma, o presente estudo teve como objetivo relatar o caso de uma
paciente que, de forma secundaria a um quadro de pneumonia, desenvolveu encefalomie-
lite aguda disseminada. A paciente em questdo foi admitida em unidade hospitalar devido
a um quadro de paresia e parestesia de membros inferiores associados a retencao urindria
e a constipacdo. Relatava também o tratamento prévio de pneumonia com resolu¢do com-
pleta dos sintomas respiratdrios apresentados na ocasido. Ao exame neuroldgico da admis-
sdo evidenciava forca grau 3 em membros inferiores (MMII), hipoestesia tatil e dolorosa em
MMII; com nivel sensitivo em coluna toracica a nivel de T10, reflexo cutdneo plantar em
extensdo (Babinski) bilateralmente, hiperreflexia em patelares. Realizada investigacdo do
quadro com puncao lombar, ressonancia magnética (RM) de cranio, RM de coluna cervical,
tordcica e lombar, RM de drbitas. Apds os exames realizados, foi evidenciado o quadro de
encefalomielite aguda disseminada e iniciou-se o tratamento com Metilprednisolona 1g/dia
por 5 dias. A paciente recebeu alta hospitalar com Prednisona 60 mg/dia até desmame gra-

dual de corticoterapia.
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INTRODUCAO

Encefalomielite Disseminada Aguda (ADEM) é uma doenca rara, inflamatdria - desmielini-
zante do sistema nervoso central que acomete principalmente criancas (incidéncia estimada de 0,4 -
0,8/100.000/ano 12, 21) e adultos jovens. Em mais de % dos casos, infec¢des virais, bacterianas, infeccdes
inespecificas, mormente das vias respiratdrias superiores, ou imuniza¢des, antecedem o inicio dos sinto-
mas (HYNSON et al., 2001). Apesar de ser uma doenca monofasica, alguns pacientes apresentam desmi-
elinizacdo recidivante (encefalomielite disseminada multifasica), dificultando diferenciacdo com a escle-
rose multipla (MENGE et al., 2005).

A ADEM é uma doenca que ocorre frequentemente em criangas, porém ainda é considerada
relativamente rara, com uma incidéncia de 0,5-3:100000 casos por ano. No entanto, o nimero de casos
diagnosticados tende a aumentar ao decorrer dos anos. Essa doenga, em criangas, tem uma apresentagao
polissintomatica que inclui sinais meningeos, febre e encefalopatia. Ja em adultos, a encefalopatia é me-
nos frequente e a apresentacdo clinica geralmente é dominada por envolvimento de longo trato. Vale
ressaltar que a ADEM é uma doenca que ocorre de forma igual nos géneros afetados, embora alguns
estudos mostrem um certo predominio da doenca no sexo masculino. Além disso, ela ocorre mais fre-
quentemente na raga caucasiana e esta relatada com maior ocorréncia nas épocas de primavera e inverno
(MENGE et al., 2005).

Em relacdo as manifestagdes clinicas, elas podem ser inespecificas, mas muito varidveis, ini-
ciando com sintomas gerais como febre, nduseas, vomitos, cefaleias, mialgias e recusa alimentar e, se
desenvolvendo posteriormente a sinais neuroldgicos como nevrite Stica, perturbag¢des do movimento,
ataxia, crises convulsivas e/ou défices focais (HYNSON et al., 2001).

O diagndstico de ADEM baseia-se em critérios clinicos e radioldgicos. Esse diagnostico pro-
grediu bastante com o advento da Ressonancia Magnética, uma vez que a tomografia computadorizada
é exame pouco sensivel para a avaliacao de lesbes desmielinizantes. O tratamento baseia-se na cortico-
terapia em altas doses e imunoglobulina humana endovenosa. O progndstico é habitualmente favoravel
ocorrendo recuperacao completa apds seis meses em cerca de 60-70% dos casos. Quanto ao progndstico,
a taxa de mortalidade é de 5% (STEINER et al., 2015). Diante do exposto e comentado, o presente estudo
tem por objetivo relatar o caso de uma paciente que, de forma secundaria a um quadro de pneumonia,

desenvolveu encefalomielite aguda disseminada.

RELATO DO CASO
Paciente 25 anos, feminina, previamente higida, admitida em unidade hospitalar no dia
31/12/2018 com quadro de paresia e parestesia de membros inferiores de inicio stbito ha 10 dias, com piora

progressiva desde entdo. Associado ao quadro, refere reten¢ao urindria e constipacdo iniciados ha 6 dias.
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Ha 1 dia, apresentou piora da paresia, ndo conseguindo deambular sem apoio. Relata tratamento prévio
de pneumonia hd 1 més, com resolucdo completa dos sintomas respiratdrios apresentados na ocasiao.
Exame neuroldgico da admissdo evidenciava forca grau 3 em membros inferiores (MMII), hi-
poestesia tatil e dolorosa em MMII, com nivel sensitivo em coluna tordcica a nivel de T10, reflexo cutaneo
plantar em extensdo (Babinski) bilateralmente, hiperreflexia em patelares. Realizada investigacdo do
quadro com puncdo lombar, ressonancia magnética (RM) de cranio, RM de coluna cervical, toracica e

lombar, RM de drbitas.

Exames complementares:

RM DE COLUNA DORSAL (31/12/18) - Espessamento e alteracdo de sinal na regido central da
medula espinhal dorsal, especialmente a substancia cinzenta, com comprometimento longitudinal, evi-
dente nas regides superior e inferior da coluna dorsal, caracterizado por hipersinal em T2 e focos mal
definidos de realce pds contraste.

RM DE CRANIO (02/01/19) - Areas de hipersinal de T2 e fluidos atenuados (FLAIR) na substan-
cia branca profunda na transicao dos lobos parietal e occipital a esquerda e na transicao alta dos lobos
frontais e parietais, bilateralmente. Sugerindo altera¢6es de substrato desmielinizante.

RM DE COLUNA CERVICAL (02/01/19) - Area de alteracdo de sinal na porc&o central da medula,
desde o nivel de C3-C4 até a porc¢ao visualizada da medula dorsal, com predominio de sinal em T2.

LIQUOR (31/12/19) - Proteinas: 69 Leucdcitos:1 VDRL: ndo reagente. Bacterioscopia: negativa.
Bandas oligoclonais- negativo. Anti-aquaporina 4: negativo.

Iniciado tratamento para mielite com Metilprednisolona 1g/dia por 5 dias no dia 03/01/20. Pa-
ciente evoluiu com melhora do déficit motor e parestesia em membros inferiores, além de resolucdo do
quadro de retencdo urindria e constipacdo. Recebeu alta hospitalar com Prednisona 60 mg/dia até des-
mame gradual de corticoterapia.

Em consulta ambulatorial, apds 4 meses, paciente retorna sem queixas, com exame neurold-
gico normal e exames complementares (RM DE CRANIO, RM DE COLUNA) dentro da normalidade, com
desaparecimento das lesdes de substrato desmielizantes evidenciados na internagao.

O presente estudo foi submetido ao comité de ética e pesquisa - 75083-515/ UniEVANGELICA

- de acordo com a carta circular 166/2018.

DISCUSSAO
Etiologia
Embora virus (coronavirus, Coxackie B, Dengue, HAV, HCV, HSV, VZV, EBV, HHV-6, HIV, sa-

rampo, caxumba, rubéola e parainfluenza) sejam os agentes infecciosos mais frequentemente associados
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com ADEM, bactérias (Streptococcus, Mycoplasma, Legionella, Chlamydia, Borrelia, Rickettsia) e parasi-
tas (Plasmodium vivax) podem estar, raramente, envolvidos. A laténcia média entre o prédromo infecci-
0s0 e o inicio dos sintomas neurolégicos varia de quatro a 12 dias. As imuniza¢es sao responsaveis por
cerca de 8-12% dos antecedentes. Um quadro de ADEM pds-vacinacao é mais comumente observado apds
a vacinacao contra sarampo, caxumba e rubéola, e mais raramente apds poliomielite, coqueluche, raiva,
encefalite transmitida por carrapatos, encefalite B japonesa, tétano, hepatite B, e imunizacdo contra in-
fluenza (BERZERO et al., 2015). A paciente do caso relatado representa um exemplo de diagndstico de

ADEM secunddria a uma infeccdo responsavel por um quadro de pneumonia.

Manifestac6es e achados clinicos

ADEM tem sido tradicionalmente descrito como um disttrbio desmielinizante multifocal mo-
nofdsico. A maioria dos estudos requer uma apresentacdo polissintomdtica como critério de inclusdo. Em
criangas, a presenca de encefalopatia é considerada um critério adicional para fundamentar o diagndstico
de ADEM. A maioria dos estudos exclui formas monossintomaticas restritas ao local (por exemplo, neu-
rite Sptica isolada ou mielite transversa isolada), ou inclui a dltima apenas se estiver associada a lesdes
multifocais na ressonancia magnética (BERZERO et al., 2015).

O diagndstico € essencialmente baseado em exclusao, de um primeiro evento clinico com
quadro agudo ou inicio subagudo que afeta dreas multifocais do SNC via 0 que parece ser um processo
inflamatdrio e desmielinizante. A apresentacdo clinica deve ser multissintomatica, deve incluir mudanca
comportamental, e também pode consistir em alteracdo na consciéncia (STEINER et al., 2015).

No caso relatado, a paciente refere quadros de paresia e parestesia de membros inferiores
associado a retencdo urinaria e constipacdo. Todavia, os sintomas iniciais da ADEM sdo inespecificos in-
cluindo cefaléia, febre, mialgia e mal estar, podendo ocorrer também, reducdo do nivel de consciéncia,
que varia de letargia ao coma, crise convulsiva focal ou generalizada, e psicoses. Em alguns pacientes, as
manifestacdes mentais se apresentam como altera¢6es de comportamento que variam de irritabilidade,
depressao e desilusdo, ndo havendo relagdo entre o quadro mental e as les6es observadas na substancia
branca cerebral (HYNSON et al., 2001).

Os sintomas da ADEM aparecem rapidamente. S3o observadas lesGes na substancia branca
e manifesta¢des neuroldgicas e clinicas sugestivas de encefalite. A esclerose multipla (EM) muito ocasio-
nalmente se apresenta com encefalites. A confusdo entre essas entidades é frequente devido a sua se-
melhanca em vdrios aspectos (KOELMAN et al., 2015).

Incertezas diagndsticas geralmente ocorrem quando nao ha antecedente de um processo
viral ou vacinacao, e, sobretudo, como mencionado, na idade adulta. Além disso, existem variantes desta

sindrome e a raridade dessas entidades dificulta a relagdao precisa entre cada uma delas com a ADEM
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propriamente dita ou com a EM. Dessa forma, mostra-se essencial a recorréncia as estratégias de diag-
ndstico diferencial com intuito de distingdo dessa doenca emrelagado a outras patologias desmielinizantes
do SNC, como Esclerose Mdltipla (EM) e Neuromielite Optica (SAHLAS et al., 2000).

Existem caracteristicas patoldgicas que a diferencia de infec¢6es do SNC. Esta diferenciagao
clinica, no entanto, pode ser um desafio, uma vez que o tecido cerebral raramente esta disponivel para
analise e o diagndstico é baseado em caracteristicas clinicas e neuroimagem (STEINER et al., 2015).

A RM, logo, € o pilar da definicdo e diagndstico do ADEM. Foram propostos cinco padrdes
caracteristicos de envolvimento do SNC vistos na RM. As lesdes sdo tipicamente mal definidas, sdo mais
notdveis em imagens de recuperagao de inversao ponderada por T2 e FLAIR e tém envolvimento cerebral
bilateral. Lesdes talamicas e basais ganglios sdo comuns e mais indicativas de ADEM, enquanto a presenca
ou persisténcia de lesbes hipointensas na substancia branca é mais preditiva de EM. Além disso, a pre-
senca de lesdes periventriculares é mais indicativa de ESM (GRAY, et al., 2016).

Oumerzouk et al. (2019) apresentam uma classificacdo das lesbes ADEM em 4 padroes. Pri-
meiro padrdo: pequenas lesbes <5 mm; segundo padrao: grandes lesdes de substancia branca> 5 mm, as
vezes aparéncia pseudo-tumoral com edema perilesional e efeito de massa; terceiro padrao: lesGes de
substancia branca, independente do tamanho, associadas a dano bi-talamico simétrico; e quarto padrao:
presenca de lesbes hemorragicas dentro dreas de desmielinizacdao que definem encefalomielite aguda
hemorragica.

Os achados do exame neurolégico do caso evidenciam uma sindrome de primeiro neurdnio
motor, descrita como Sindrome Piramidal. Esta decorre de lesdo no 1° neurénio motor, resultando em

paresia (fraqueza muscular) e plegia (paralisia muscular) (CUNHA et al., 2011).

Tratamento

Quanto ao tratamento, o manejo da ADEM ¢é direcionado principalmente para os ataques
agudos. A terapia de suporte pode incluir cuidados intensivos, manutencao do equilibrio de fluidos e ele-
trélitos, controle de convulsées e intubacdo e ventilagdo quando indicado (STEINER et al., 2015).

Acredita-se que a boa resposta ao tratamento depende da precocidade com que é instituido
(STRAUB et al., 1997). O uso de metilprednisolona sob a forma de pulsoterapia tem sido eficaz (REIS et
al., 1999).

Corticosteroides (anti-inflamatdrios esteroides) sistémicos, por consenso, sdo em grande
parte considerados uma terapia de primeira linha. Os regimes tipicos de dosagem incluem metilpredniso-
lona 20-30mg/kg por dia (max, 1g) por via intravenosa por 3 a 5 dias, seguido de prednisona oral a uma
dose de 1a 2mg/kg por dia durante 1 a 2 semanas com um afunilador subsequente de 2 a 6 semanas. Um
Unico ensaio retrospectivo demonstrou melhores resultados ao usar metilprednisolona em comparacao

com a dexametasona (GRAY, et al.; 2016). Foi essa a conduta terapéutica adotada para o caso.
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Muitos registros a respeito do tratamento da ADEM sdo provenientes de relato de casos e a
andlise de pequenas séries, ndo havendo até o momento nenhum ensaio randomizado, controlado de

tratamento para ADEM tanto em adultos quanto em criancas (TENEMBAUM, et al., 2007).

CONCLUSAO

Fica evidente que o quadro relatado de ADEM foi secunddrio a um quadro infeccioso. Res-
salta-se que o diagndstico diferencial é complicado, porém existem exames e estratégias diagndsticas,
principalmente a RM, que permitem o correto diagndstico. A exclusao de outras sindromes é de extrema
importancia. O tratamento depende da sintomatologia e da precocidade da doenga, contudo toma-se
como mais eficaz o uso de corticosteroide. Por fim, evidencia-se a importancia de relatar o caso, a fim de

facilitar o entendimento da patologia.
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