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Dawson ¢ foi o primeiro a chamar a atencdo para o quadro clinico co-
nhecido posteriormente como “encefalite de Dawson”. Van Boagaert !5 16
acrescentando novos fatos, descreveu a entdo chamada “leucoencefalite sub-
aguda esclerosante”. Atualmente acredita-se que tais moléstias sfo seme-
lhantes se nio as mesmas, como mostraram Greenfield 9, Poser e Radema-
cker 12, Foley e Williams ® e varios outros, verificando-se, pelos estudos ana-
tomo-patologicos, que ha lesGes difusas no sistema nervoso, cognominando-se
entdo a moléstia de panencefalite esclerosante sub-aguda. Esta moléstia é
relativamente rara e, nos ultimos anos, tem sido relacionada com o virus do
sarampo 3, 10, 14,

OBSERVACAO

N. P., 14 anos, branco, procedente de S&o Paulo, atendido no Pronto Socorro da
Santa Casa de Sdo Paulo (Registro 762.688) em 19-7-1969. Relatava a maie que,
h4 um més, 0 paciente apresentou inteénso quadro de agitacdo psicomotora, com irri-
tabilidade, hipermotividade e agressividade, sendo encaminhado ao Departamento
de Assisténcia aos Psicopatas (DAP). Apds trés dias o paciente apresentou quadro
convulsivo generalizado, recuperando-se sem maijores incidentes. Apds 4 dias apre-
sentou novo quadro convulsivo, permanecendo afasico e impossibilitado de deambular.
Desta feita foi levado A Santa Casa, sendo encaminhado ao Servico de Neurologia.
Nos antecedentes pessoais e hereditadrios relatava mau aproveitamento escolar nos
ultimos trés meses e moléstias proprias da infancia, inclusive sarampo aos dois anos
de idade. Exame clinico-neurolégico — Paciente com temperatura de 37,20C, pressido
arterial de 15/9, pulso com 100 batimentos/minuto, facies estupefata, disfasico, con-
tactuando mal, deambulando com dificuldade, pupilas isocéricas, reflexos normais e
simétricos, sem sinais de irritacio meningea. Discretos abalos musculares, perid-
dicos, de média amplitude, de localizacdo cefdlica e nos membros superiores (mioclo-
nias), que se exacerbavam quando se estimulava o paciente, além de discreta hiper-
tonia, com tendéncia a flexdo0. Fundos oculares normais e nervos cranianos sem
alteracdes. Exames laboratoriais — Hemograma: leucocitose (11.200/mm?) com dis-
creto desvio a esquerda. Teores de uréia, glicose e eletrdlitos no sangue normais.
Urina normal. Hemossedimentacdo aumentada (33 na 1.* hora). Radiografias do
crdnio normais. Exame do liquido cefalorraqueno (LCR): 0,8 células/mm3; 90 mg%
de proteinas; reacdes de globulinas positivas; cloretos 690 mg%; glicose 92 mg9%;
reacao de benjoim coloidal 12222 22222 10000; reacdes de Wasserman, de Steinfeld
e para cisticercose negativas; exame bacteriolégico negativo; eletroforese das pro-
teinas mostrando aumento das gama-globulinas: pré-albumina 1,6 mg% (1,8%),
albumina 18,7 mg% (20,8%), globulinas alfa-1 4,4 mg% (4,9%), alfa-2 50 mg%
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(5,6%), beta 12,1 mg% (13,4%) e gama 48,2 mgy, (53,5%); relacdo A/G de 0,3 (Gra-
fico 1). FEletrencefalograma (EEG): atividade de base desorganizada, apresentan-
do surtos periédicos de ondas lentas de grande potencial (Figura 1).

No dia 21/7 o paciente piorou, contactuando menos, e as mioclonias generali-
zaram-se, permanecendo assim até dia 28/7, quando houve piora sensivel, com di-
minui¢do das mioclonias e intensificacdo da hipertonia em flexdo, hipertermia
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Grdfico 1 — Caso N.P. Curva eletroforética mostrando o aqumento das
gama-globulinas no L.C.R. (em linha interrompida a curva dos
valéres normais).
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Fig. 1 — Caso N.P. Eletrencefalograma wmostrando atividade de base desor-

ganizada e surtos periddicos de ondas lentas de grande potencial.
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(38°C) e respiracdo ruidosa. Manteve-se em coma até dia 21/8 quando foi feita
uma biopsia cerebral, que revelou aspecto sugestivo de encefalite, em fase degene-
rativa. Dai por diante, gradativamente o paciente tornou-se caquético, vindo a fa-
lecer em 12-9-1960.

Necrépsia — Broncopneumonia confluente. A microscopia do encéfalo nota-se,
de importancia, processo de encefalite caracterizado por infiltrado linfocitario sob
a forma de manguitos nos espacos perivasculares, com edema e alteracdes degene-

Fig. 2 — Caso N.P. Na parte superior, vaso sangiiineo circumdado

por infiltrado linfocitdrio e reacdo glial secunddria (H. E., Panphot

Leitz, 60x); ma parte inferior, célula mervosa com inclusio intra-
nuclear (H. E. Pamfhot Leitz, 120x).
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rativas nas células gliais, tais como hialinizacdo de astrécitos e forma em bastonete
das células da microglia. Notam-se, ainda, células volumosas, polimorfas, de limi-
tes citoplasmAticos impreciosos, com membrana nuclear baséfila, sendo a regiao
do nucleoplasma parcialmente ocupada por inclusdes nucleares, homogéneas e aci-
dofilas (Fig. 2).

COMENTARIOS

Trés fases sdo descritas na evolucdo da panencefalite esclerosante sub-
aguda 2. 8, mas alguns autores preferem dividi-la em quatro3: a primeira
caracteriza-se por irritabilidade, alteragbes de memoéria e mau aproveita-
mento escolar, surgindo, as vézes, crises convulsivas focais ou generalizadas
e, em alguns casos, alteragoes da pigmentacdo retiniana; a segunda aparece
nos primeiros dois meses, sendo caracterizada por mioclonias envolvendo
cabeca e membros; a terceira é caracterizada por hipertonia com aumento
progressivo, geralmente em flexdo, e diminui¢cdo das mioclonias, ocorrendo
as vézes hipertermia, sem causa aparente; a quarta aparece entre 2 a 6
meses de moléstia e caracteriza-se por diminui¢cdo da hipertonia, entrando o
paciente em esturpor e coma. O exame dos fundos oculares podem mostrar
atrofia oOptica, coroidite e degeneracdo macular, ocorrendo o 6bito em ca-
quexia, em geral com intercorréncia infecciosa.

No caso aqui relatado desenvolveu-se um quadro tipico de panencefalite
esclerosante sub-aguda, o paciente apresentando mau aproveitamento es-
colar, agressividade, agitacdo psicomotora e crises convulsivas nos primei-
ros trés meses de moléstia, sintomas éstes que se enquadram na primeira
fase. Durante os primeiros 10 dias de hospitalizacio ocorreram mioclonias,
apés o que apareceram sintomas enquadraveis nas terceira e quarta fases
(hipertonia em flexado, diminui¢do das mioclonias, picos de hipertermia, res-
piracdo ruidosa, coma, caquexia e morte) com duracdo total de 46 dias. A
evolucdo total da moléstia se deu em 5 meses. O LCR mostrou grande au-
mento de gama-globulinas, achado que é constante nesta moléstia® 2 e 0 EEG
mostrou atividade de base desorganizada, com surtos periédicos de ondas len-
tas de grande potencial, aspecto tipico nesta moléstia 5 11,

Tem sido assinalado que a dosagem de titulos de anticorpos anti-saram-
po encontra-se aumentada na panencefalite esclerosante sub-aguda3. 13, o
que nos foi impossivel comprovar por dificuldades técnicas. Tentamos, en-
tretanto, cultivar o provavel virus em fragmentos de cérebro e coracgdo, no
Instituto de Medicina Tropical de Sdo Paulo, que resultou negativa. Em al-
guns casos tem sido demonstrada a presenca de inclusées intranucleares e/ou
intracitoplasmaticas 3. 7, 14, fato éste também observado por nés no exame
microscépico do cérebro. Alguns autores conseguiram demonstrar antigenos
nas células nervosas por intermédio da imunofluorescéncia ¢, estudo éste que
nos foi impossivel realizar.

RESUMO

E relatado um caso de penencefalite esclerosante sub-aguda, sendo sa-
lientadas as 4 fases da moléstia. O diagnéstico foi feito pela evolucdo, ba-
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seado no exame de liquido cefalorraqueano (eletroforese das proteinas) e no
eletrencefalograma e confirmado pela necrépsia, sendo verificada a presen-
ca de inclusGes intranucleares.

SUMMARY

Subacute sclerosing panencephalitis: a case report.

A case of subacute sclerosing panencephalitis is reported. The diagno-

sis was achieved by the disease’s course, based on the laboratory data, so as
cerebrospinal fluid examination (protein eletrophoretic study), eletroencepha-
logram and confirmed by histopathological study demonstrating the presence
of intranuclear inclusions.
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