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RESUMO

Introducgao: A encefalomielite aguda disseminada (ADEM) é
uma doenga inflamatéria desmielinizante do sistema nervoso cen-
tral, mediada imunologicamente, que atinge predominantemente
a substancia branca cerebral e medula espinal. Ocorre frequente-
mente apds um quadro infecioso ou imunizagdes. O diagnostico
infere-se pelo quadro clinico de alteragdes do nivel da consciéncia
e do comportamento, sinais neurolégicos multifocais e pelos acha-
dos tipicos da ressonancia magnética (RM). O tratamento de elei-
¢ao sdo os corticoides e o prognostico &, geralmente, favoravel.

Caso clinico: Este caso clinico refere-se a uma crianga,
com cinco anos de idade, internada por um quadro sugestivo de
meningite de provavel etiologia virica, precedida por uma infe-
¢ao das vias aéreas superiores umas semanas antes. No 2° dia
de internamento, iniciou alteragbes do comportamento e apre-
sentava sinais de envolvimento da via piramidal. A RM do neu-
roeixo revelou multiplas lesdes sugestivas de desmielinizagao
com atingimento cerebral e medular, compativeis com ADEM.
Os exames serologicos foram sugestivos de infegdo recente por
Mycoplasma pneumoniae. Realizou tratamento com corticéides
com evolugao clinica favoravel.

Conclusao: Pretende-se com este caso alertar para uma
entidade clinico-imagiolégica de diagnostico crescente e salien-
tar a importancia das manifestagoes extrapulmonares do Myco-
plasma pneumoniae em idade pediatrica.

Palavras-chave: Alteragéo do comportamento, corticoides,
encefalomielite aguda disseminada, Mycoplasma pneumoniae,
ressonancia magnética.
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INTRODUGAO

A encefalomielite aguda disseminada (ADEM) é uma do-
enga inflamatéria desmielinizante do sistema nervoso central
(SNC), que atinge predominantemente a substancia branca ce-
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rebral e da medula espinal®. De etiologia autoimune, surge ge-
ralmente dois dias a quatro semanas ap6s um quadro infecioso
ou imunizagdo®?.

Entre os virus implicados destacam-se o grupo herpesvi-
ridae e os enterovirus, sendo o Mycoplasma pneumoniae (Mp)
prevalente entre as bactérias*®.

Trata-se de uma doenga pouco frequente com uma incidén-
cia de cerca de 0,4/100.000 por ano®, mais comum nos meses
de Inverno e Primavera®, no sexo masculino (1,3:1) e na raga
caucasiana. Atualmente, o seu diagndstico tem sido invocado
de forma crescente em idade pediatrica, habitualmente entre os
cinco e oito anos de idade.

A ADEM manifesta-se por alteragdes neurologicas, geral-
mente polissintomaticas, que envolvem as vias motoras (pirami-
dal, extrapiramidal, cerebelosa), sensitivas e/ou o tronco cere-
bral, podendo haver também atingimento medular (mielite)®.

A ressonancia magnética (RM) é o exame imagioldgico
de elei¢do, revelando lesdes desmielinizantes multifocais com
atingimento da substancia branca subcortical, ncleos da base,
tronco cerebral e /ou medula espinal®.

A corticoterapia em doses elevadas, revela-se geralmente
uma terapéutica eficaz com resolugdo completa da sintomatolo-
gia ou défices minimos, ainda que, estejam descritas sequelas
neurolégicas sustentadas.

Embora a ADEM geralmente apresente um curso mo-
nofasico, estdo descritas formas recidivantes ou multifasicas,
colocando-se o diagnéstico diferencial com a esclerose multipla
(EM), com importantes implicagdes terapéuticas e progndsti-
cas®?, reforgando a importancia do seguimento destes doentes
a médio-longo prazo.

CASO CLINICO

Trata-se de uma crianga do sexo masculino, raga cauca-
siana, de cinco anos de idade, com antecedentes familiares e
pessoais irrelevantes. Foi admitido na sequéncia de quadro febril
(temperatura axilar 38,6°C) com 12 horas de evolugdo acompa-
nhado de cefaleias holocranianas, letargia e vémitos. Cerca de
trés semanas antes teria apresentado uma infegdo das vias aé-
reas superiores (IVAS), medicado com amoxicilina + acido clavu-
lanico e desloratadina. Nos dois dias anteriores ao internamento
referia ainda dor abdominal na fossa iliaca esquerda tipo cdlica e
obstipagdo. Nao havia histéria de viagens ou imunizagdes recen-
tes. A admiss&o apresentava-se prostrado e com rigidez da nuca.
Por suspeita de meningite, de provavel etiologia virica, realizou
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pungdo lombar que mostrou leucorraquia (134 leucocitos/pL,
91% mononucleares) e ligeira proteinorraquia (59,5 mg/dL), com
glicorraquia normal; ndo foi possivel fazer colheita para virus
neurotrépicos. O hemograma revelou leucocitose com neutrofilia
(21.6 x10° leucdcitos/L com 81% neutréfilos) e a proteina C reati-
va era de 7,2 mg/L. No 2° dia de internamento, ja em apirexia, ini-
ciou alteragdes do comportamento com periodos de agressivida-
de e hipercinésia, alternando com apatia e letargia. Mantinha dor
abdominal e obstipagao, acrescidas de retengéo vesical. Apre-
sentava, para além da rigidez da nuca, tremor de agao bilateral,
paraparésia com reflexos osteotendinosos (ROTs) dos membros
inferiores exagerados e de area reflexogénea alargada nos, com
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cléonus e Babinski bilaterais sensibilidades mantidas. Perante o
quadro clinico foram colocadas como hipéteses diagnosticas a
encefalomielite infeciosa primaria ou pds-infeciosa pelos antece-
dentes prévios de IVAS.

A RM cerebral e medular efetuada ao 4° dia de interna-
mento mostrou multiplas lesdes hiperintensas, compativeis com
areas de desmielinizagdo, na substancia branca cerebral com
atingimento dos lobos frontal, parietal e occipital e também nos
ganglios da base (Figura 1); leséo hiperintensa medular ao nivel
cervical C5-C7 (Figura 2), muito sugestivas de ADEM. Efetuou
também eletroencefalograma que revelou lentificagéo cerebral
difusa.

Figura 1 — (A) T2 FLAIR - plano axial, revelando mdltiplas lesdes hiperintensas (areas de desmielinizagdo)
na substancia branca dos hemisférios cerebrais (frontal, parietal, occipital) e ganglios da base.
(B) T2 - plano coronal , lesées hiperintensas a nivel dos talamos

Figura 2 — (A) corte sagital e (B) corte axial do raquis medular, evidenciando lesdo hiperintensa centro-
-medular, ao nivel cervical C5-C7
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A puncéo lombar subsequente (7° dia de internamento) re-
velou leucorraquia em regresséo (66 leucécitos/uL, predominio
de mononucleares), bioquimica normal e bacteriolégico negati-
vo. O liquido cefalorraquidiano (LCR) foi enviado para estudo
virulégico (enterovirus, VHS 1 e 2, VH6, VHZ, EBV, CMV), Mp,
coxiella burnetti e bandas oligloconais, foram negativos. Das se-
rologias sanguineas efetuadas verificou-se a presenca de IgM
positivo para o Mp (IgM 1,60 RU/ml, 1gG 15 RU/ml), compativel
infegéo recente; hemoculturas negativas.

Efetuou tratamento com metilprednisolona em bolus endo-
venosos 30 mg/Kg/dia durante trés dias e posteriormente pred-
nisolona oral 2 mg/Kg/dia. O quadro evoluiu favoravelmente com
melhoria progressiva das alteragées neuroldgicas. Teve alta ao
8° dia de internamento, mantendo apenas uma alteragéo da mar-
cha residual (parética e de base alargada) e ROTs vivos nos
membros inferiores. Completou tratamento com prednisolona
oral até perfazer quatro semanas.

As serologias as quatro semanas de evolugdo revelaram
IgG positivo (76,5 RU/ml), sugerindo seroconversao e apontando
o Mp como provavel agente etioldgico. Seis semanas ap6s a alta,
apresentava-se assintomatico com exame fisico e neuroldgico
normais. O eletroencefalograma néo apresentava alteragoes.

A RM cerebral e medular de controlo aos seis meses evi-
denciou regress@o completa das lesdes cerebrais e medulares.
Trés anos apds o inicio da doenga mantém-se assintomatico,
sem recorréncias.

DISCUSSAO

A ADEM ainda que uma entidade clinica pouco frequente
é, no entanto, a causa mais frequente de lesdo da substan-
cia branca na crianga®. Enquanto na encefalite primaria®, o
quadro clinico resulta da invasao direta do SNC pelo virus, na
ADEM, habitualmente precedida por infecdo ou imunizagéo,
as alteragdes pressupdem uma resposta imunomediada®. De
fisiopatologia complexa e ainda nio totalmente esclarecida in-
voca mecanismos inflamatérios e resposta autoimune secun-
daria a antigénios (agentes infeciosos, imunizagdes) que num
processo de “mimetismo molecular’ se traduzem na desmieli-
nizagdo do SNC®,

Na auséncia de um marcador biolégico especifico, o diag-
nostico da ADEM é clinico- imagioldgico. Implica diagndstico di-
ferencial com outras entidades como encefalites, encefalopatia
metabdlica ou tdxica, tumores. Ao contrario destas entidades,
é frequentemente precedida por uma fase prodromica, umas
semanas antes (quadro infecioso, imunizacdes) e as manifes-
tagcbes neurolégicas sdo geralmente polissintomaticas, envol-
vendo as vias motoras, sensitivas e o tronco cerebral, havendo
também frequentemente atingimento medular®.

Os exames auxiliares de diagndstico revelam elevagéo dos
marcadores inflamatérios, LCR com citologia normal ou com
pleiocitose (com predominio de mondcitos) e proteinorraquia, e
ndo ha geralmente isolamento do agente no LCR, como na en-
cefalite primaria.

Do ponto de vista imagiologico, a RM cerebral e medular
apoia o diagnostico, revelando lesdes desmielinizantes multifo-

250 | ciclo de pediatria inter hospitalar do norte
paediatric inter-hospitalar meeting

cais com principal atingimento da substancia branca subcortical
e medular®,

Embora a ADEM geralmente apresente um curso mono-
fasico, estdo descritas formas recidivantes ou multifasicas, que
colocam duvidas diagnésticas na distingéo entre esta entidade
e outras doengas desmielinizantes, nomeadamente a EM. Ao
contrario da ADEM, a EM ¢é mais frequente no sexo feminino,
manifesta-se geralmente apds os 10 anos de idade, a clinica é
monossintomatica e sem sindrome febril associado e as bandas
oligoclonais sdo persistentemente positivas no LCR. A RM re-
vela alteragdes assimétricas da substancia branca, tipicamente
periventriculares com disseminag&o no tempo.

No presente caso, os antecedentes de IVAS e a serocon-
versao com duas colheitas sanguineas realizadas com intervalo
de quatro semanas, apontam o Mp como o provavel agente etio-
l6gico.

O Mp, agente frequente nas infegbes do trato respiratério
na crianga, tem sido implicado em manifestagdes extrapulmona-
res estimando-se que ocorram em 5 a 10% dos casos!"®. Uma
das manifestagdes extrapulmonares que se tem vindo a obser-
var com frequéncia crescente é o atingimento do SNC, que pare-
ce estar afetado em cerca de 0,1% das infegdes por Mp, mesmo
na presenga de manifestagdes respiratérias frustes, como no
presente caso!'%.

O uso de antibiéticos (macrolidos) na ADEM por Mp é ain-
da controverso!'®, uma vez que as manifestagdes neuroldgicas
ndo resultam de invasédo direta do SNC por este agente, mas
sim de uma resposta imunoldgica secundaria, além da fraca
penetrancia destes antibioticos na barreira hemato-encefalica.
Até ao momento néo ha estudos que suportem a sua adminis-
tragao'?,

O tratamento de eleigdo sdo os corticoides, havendo porém
necessidade de outras terapéuticas como a imunoglobulina en-
dovenosa e plasmaferese nos casos refratarios*?.

Como no presente caso clinico o prognoéstico, ainda que
dependente da gravidade da doenga, idade da crianga e agente
especifico, & geralmente bom com recuperagdo completa ou dé-
fices minimos com o tratamento correto. Contudo, estdo descri-
tas sequelas como alteragdes motoras, neurocomportamentais,
cognitivas e epilepsia®.

ACUTE DISSEMINATED ENCEPHALOMYELITIS DUE
TO MYCOPLASMA PNEUMONIA

ABSTRACT

Introduction: Acute Disseminated Encephalomyelitis
(ADEM) is an immune-mediated inflammatory white matter
demyelinating disease of the Central Nervous System involving
the brain and spinal cord, often following, previous infections or
immunizations. The diagnosis is infered by the clinical features
of altered mental status, behavioral changes and multifocal
neurological signs in association with typical findings on
magnetic resonance imaging (MRI). Steroids are the first choice
for treatment and prognosis is generally favorable.



Case report: The authors report a five-year old boy admitted
with a clinical picture suggestive of viral meningitis, following an
upper respiratory tract infection a couple of weeks previously.
On the second day of admission, he developed behavioral
changes, with neurological signs of pyramidal tract involvement.
MRI showed multiple lesions, of white matter demyelination
widespread to the brain and spinal cord, compatible with ADEM.
Serological testing suggested recent Mycoplasma pneumoniae
infection. He responded to steroids with favorable clinical
outcome.

Conclusion: The aim of this report's to illustrate a
clinical-imagiological entity, highlightening the importance
of Mycoplasma pneumoniae involving extrapulmonary
manifestations in childhood.

Key-words: Acute disseminated encephalomyelitis,
behavioural changes, magnetic resonance imaging, Mycoplasma
pneumoniae, steroids.
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