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Caso electroencefalografico

CASO CLIiNICO

Expde-se o caso de um adolescente com 13 anos de idade
na data em que foi referenciado ao nosso hospital.

Dos antecedentes patologicos, salientava-se historia de sa-
rampo aos sete meses de idade, com resolugédo do quadro sem
intercorréncias, e epilepsia focal idiopatica com crises motoras do
hemicorpo esquerdo de inicio aos 12 meses de idade e remisséo
aos trés anos. Apresentava até a data do quadro clinico descrito
um desenvolvimento psicomotor normal.

Aos 12 anos de idade comegou a manifestar deterioragcdo
cognitiva, com perturbagdes mnésicas ligeiras e mau aproveita-
mento escolar. Posteriormente surgiram “abalos” com desequili-
brio e quedas bruscas. Foram ainda notadas posturas anémalas
sustentadas. O quadro teve agravamento progressivo ao longo de
um ano, particularmente célere nos trés meses antes da admis-
sd0. Nesta altura apresentava “abalos” mais intensos e repetitivos,
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discurso incompreensivel, incapacidade para a marcha sem apoio
e perda de autonomia para as actividades de vida diaria. O exame
neurolégico mostrava deterioragéo cognitiva; disartria marcada;
sindrome piramidal irritativo bilateral, deficitario a esquerda; ataxia
cerebelosa; distonia generalizada, mais marcada nos membros
inferiores; e mioclonias faciais, distais dos membros superiores e
axiais, estas muitas vezes com quedas associadas. O fundo ocu-
lar era normal.

Efectuou EEG que mostrou surtos generalizados de ondas
lentas delta a 1,5-2 Hz, associando alguns potenciais abruptos
(pontas), com duragéo até 2 segundos, que se repetiam perio-
dicamente a intervalos de cerca de 5 segundos. (Figura 1). Por
vezes apresentava mioclonias negativas concomitantes.

Qual o seu diagnoéstico?
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Figura 1 - Complexos perioddicos caracteristicos da panencefalite esclerosante subaguda. (Base de tempo 15 mm/s)
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DIAGNOSTICO
Panencefalite Esclerosante Subaguda (p6s-sarampo)

A ressonancia magnética cerebral evidenciou ligeiro hipersi-
nal em T2 da substancia branca das regides posteriores. A pesqui-
sa de bandas oligoclonais no liquido cefalorraquidiano (LCR) foi
positiva e foram detectados niveis elevados de anticorpos IgG anti-
-sarampo no LCR e soro. Estes resultados laboratoriais confirma-
ram, assim, o diagnostico clinico e electroencefalogréafico. Iniciou
tratamento com isoprinosina oral, ndo tendo sido possivel reunir
condi¢des para terapéutica intratecal. As mioclonias foram trata-
das com associagédo de farmacos, que incluiram carbamazepina,
clonazepam e levetiracetam; outros dos tratamentos sintomaticos
incluiram tri-hexifenidilo, biperideno, baclofeno e toxina botulinica.
Apo6s um periodo de rapida deterioragéo clinica, houve estabiliza-
¢ao dos défices neuroldgicos. Actualmente, com 17 anos de idade,
apresenta défice cognitivo grave, quase sem linguagem, tetraparé-
sia espastica com hemiplegia esquerda e distonia generalizada.

DISCUSSAO

A Panencefalite Esclerosante Subaguda (PEES) é uma
doenca degenerativa do sistema nervoso central, lentamente
progressiva, provocada pela infecgao persistente por uma forma
mutante do virus do sarampo 4.

Era, ja no passado, uma entidade pouco comum, tornando-
-se ainda mais rara nos paises desenvolvidos desde a implemen-
tacdo da vacinagdo contra o sarampo('. E mais frequente no
sexo masculino, havendo aumento da susceptibilidade quando a
doenga exantematica ocorre antes dos dois anos de idade("39),
O tempo de laténcia até ao aparecimento dos sintomas neurolé-
gicos varia habitualmente entre seis a 15 anos 9.

A forma de apresentagdo da doenca € variavel, embora
classicamente se descreva uma evolugdo estereotipada (Esta-
dios de Jabbour)?. As alteragdes comportamentais e a deterio-
ragdo cognitiva sdo frequentemente as primeiras manifestacoes
da doenca, a que se seguem, semanas ou meses depois, as
mioclonias caracteristicas. A medida que a doenca progride
associam-se sinais piramidais, cerebelosos e extrapiramidais,
crises convulsivas, alteragdes visuais e, finalmente, um estado
vegetativo que culmina com a morte do doente (4.

O electroencefalograma (EEG) evidencia tipicamente com-
plexos periédicos (a cada 4 a 15 segundos) de ondas delta de alta
voltagem, com 0,5 a 2 segundos de duragao!%), frequentemente
concomitantes com “espasmos mioclénicos” axiais ou das extre-
midades. Este padrdo do EEG pode, contudo, n&o ser evidente em
fases precoces ou avangadas da doenga®. A ressonancia magné-
tica cerebral apresenta alteragdes inespecificas, como hipersinal
cortical ou subcortical na sequéncia T2 e atrofia cortical de grau
variavel?4®. O LCR revela frequentemente hiperproteinorraquia,
gamaglobulina elevada (com presenca de bandas oligoclonais) e
titulos elevados de anticorpos anti-sarampo (>1:4). Estes titulos
sdo também elevados no soro (>1:256)“. A biépsia cerebral, efec-
tuada em casos excepcionais, mostra corpos de incluséo intranu-
cleares ou citoplasmaticos que contém antigénios virais“*).

A luz dos conhecimentos actuais, nenhum farmaco modifica
a evolugdo da doencga e, em 80% dos casos, a morte ocorre num

50 | caso electroencefalografico
EEG case report

periodo de trés a cinco anos apds o inicio dos sintomas, variando
a apresentacgao clinica de quadros fulminantes a doenga cronica
prolongada®. A terapéutica combinada com isoprinosina oral e
interferao-alfa intratecal é a que tem demonstrado maiores benefi-
cios®?49). O tratamento sintomatico visa o controlo das mioclonias,
crises convulsivas, distonia e espasticidade®*. Considerando a
evolugéo da doenca e a auséncia de tratamentos eficazes, a va-
cinacgdo constitui a alternativa para evitar esta complicagéo tardia
do sarampo, rara, mas invariavelmente fatal. Contudo, o seu risco
mantém-se sobretudo nos casos de sarampo mais precoces.

O diagnéstico de PEES deve ser sempre considerado em
criangas ou adolescentes com deteriora¢éo cognitiva, alteragdes
de comportamento e mioclonias, sobretudo se houver histéria de
sarampo em idades precoces.

ABSTRACT

Introduction: Subacute sclerosing panencephalitis is a very
rare disease in countries with measles vaccination programs, and
is due to a persistent infection by a defective measles virus. The
disease has a progressive fatal course.

Case report: We describe the case of a 13 year-old boy
with a progressive clinical picture of cognitive impairment, myo-
clonus, and pyramidal, extrapyramidal and cerebellar signs. The
diagnosis was based upon clinical manifestations, the presence
of characteristic periodic EEG discharges, and the demonstra-
tion of raised antibody titres against measles in the plasma and
cerebrospinal fluid.

Conclusions: Diagnosis of subacute sclerosing panen-
cephalitis is based on clinical suspicion, very characteristic elec-
troencephalographic abnormalities (typical periodic complexes)
and raised antibodies to measles virus in the cerebrospinal fluid.
It seldom occurs in patients with immunisation against measles,
except in those with early onset of measles.

Keywords: Subacute sclerosing panencephalitis; electro-
encephalogram; periodic complexes; measles virus.
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