Neurologia | Caso Clinico

PD-306 - (20SPP-9508) - ENCEFALOMIELITE RECORRENTE MULTIFASICA. DIFICULDADES NO
DIAGNOSTICO DE UMA DOENCA RARA EM PEDIATRIA

Joana Pais De Faria'; José Pedro Vieira% Maria Jodo Brito'

1 - Unidade de Infecciologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, CHULC; 2 - Unidade de Neurologia
Pediatrica, Hospital Dona Estefania, CHULC

Introducao / Descricao do Caso

A encefalomielite disseminada aguda (ADEM) é uma doenga desmielinizante do sistema nervoso
central (SNC), monofasica, desencadeada habitualmente por infegcbes. A forma multifasica
(MDEM) é uma entidade muito rara e um diagndstico de exclusao.

Crianga de 7 anos, com cefaleias e fotofobia. A admissdo, RM CE sem alteragdes, LCR com
pleocitose linfocitica (31U/L), proteinorraquia elevada e PCR HHV-7 positiva. Em D3 crise clénica
parcial do MSE e parésia facial esquerda. Iniciou ceftriaxone, ciprofloxacina e levetiracetam.
Manteve cefaleias e em D30 ocorreu diplopia, ataxia, dismetria e tremor intencional. Repetiu RM-
CE que revelou lesbes parenquimatosas multifocais na substancia branca subcortical. A
investigacao infecciosa, autoimune e neoplasica foi negativa. Realizou biopsia cerebral compativel
com vasculite eosinofilica do SNC embora com angiografia classica cerebral normal. Outros dois
neuropatologistas (Sick Children e Hospital La Paz) consideram os achados compativeis com
desmielinizagdo perivenosa. Registou-se melhoria clinica e imagiolégica com metilprednisolona.
Apds 4 meses ocorreu 2° surto com convulsées e hemiparesia esquerda. PCR HHV-7 no LCR
novamente positiva e RMN-CE com novas lesbdes da substancia branca. Colocou-se hipétese de
encefalomielite multifasica. Apos 12 meses registou-se 3° surto e um 4° surto trés meses depois,
sempre com boa resposta a corticoterapia. Sem sintese intratecal de imunoglobulinas ou bandas

oligoclonais. Seguimento atual de 5 anos sem novas ocorréncias.

Comentarios / Conclusoes

A patologia desmielinizante do SNC na idade pediatrica constitui um desafio diagndstico. Testes
invasivos e sofisticados podem nao ser conclusivos. O follow-up por uma equipa multidisciplinar
experiente é fundamental para o diagnostico.
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