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RESUMO

A encefalopatia/encefalite ligeira com lesdo reversivel do corpo caloso é uma entidade clinico-radiolégica benigna
rara, caracterizada por sintomas neurolégicos inespecificos associados a achados imagioldgicos, em ressonancia
magnética, de lesdo do corpo caloso. De etiopatogénese desconhecida, tém sido sugeridos véarios desencadeadores
(infeces, alteracoes metabdlicas, farmacos,entreoutros). Apresenta-se ocasode umhomemde 44 anos, previamente
saudavel, admitido na urgéncia com quadro subito de cefaleias, ataxia, mioclonias da face e disartria, em contexto
de sindrome gripal. Apds diagndstico presuntivo de encefalite virica iniciou aciclovir empiricamente, suspenso apés
ressonancia magnética revelando lesdes no corpo caloso. O doente evoluiu favoravelmente sem terapéutica dirigida,
com resolucdo clinica em menos de uma semana e controlo imagiolégico, aos dois meses, normal. Esta entidade, que
exige diagndstico diferencial entre condicoes benignas e outras, de pior prognoéstico, é habitualmente diagnosticada
por exclusdo, ndo exige terapéutica dirigida e apresenta, quase universalmente, um desfecho favoravel.
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ABSTRACT

has an almost universally good outcome.
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Mild encephalitis/fencephalopathy with reversible splenial lesion is a rare benign clinical-radiological entity, characterized by
nonspecific neurological symptoms associated with imagiological findings of corpus callosum lesion in magnetic resonance.
Of unknown etiopathogenesis, several triggers have been suggested (infections, metabolic disturbances, drugs, among
others). We present the case of a healthy 44-year-old man, admitted at the emergency department with sudden-onset
headache, ataxia, facial myoclonus and dysarthria, in a context of flu-like syndrome. After presumptive diagnosis of viral
encephalitis, he empirically initiated intravenous acyclovir which was suspended after magnetic resonance imaging disclosed
corpus callosum lesions. The patient’s condition favourably evolved without specific therapy, with clinical resolution in less
than a week and a normal magnetic resonance at two months. This entity, which requires differential diagnosis between
benign conditions and others with worse prognosis, is usually diagnosed by exclusion, does not require targeted therapy and

INTRODUCAO

A encefalopatia/encefalite ligeira com lesao reversivel
do corpo caloso - mild encephalitis/encephalopathy with
reversible splenial lesion (MERS) é uma condic&o caracte-
rizada por lesdes do corpo caloso encontradas por res-
sonancia magnética (RM).? Trata-se de uma entidade
clinico-radiolégica rara, havendo mais casos descritos
em criancas do que em adultos, a maioria deles no con-
tinente asiatico (particularmente no Japdo),*® deno-
tando predisposicdo genética. Geralmente os doentes
apresentam sinais e sintomas inespecificos do sistema
nervoso central, tais como cefaleias, convulsdes, altera-
cao do estado de consciéncia, alteracoes da linguagem,
agitacao psicomotora, irritabilidade, sonoléncia, mono-
parésias, alucinacoes visuais, ataxia, entre outros.>%¢
Descrita inicialmente em 2004,” a MERS pode ser divi-
dida nos tipos 1 e 28 no primeiro caso as lesdes sdo res-
tritas ao esplénio do corpo caloso, enquanto no tipo 2
ha envolvimento de todo o corpo caloso e/ou substancia
branca adjacente. Relativamente as lesdes do corpo ca-
loso, foram descritas trés formas - arredondadas, ovais e
em bumerangue®- sem correlacdo com a clinica ou prog-
noéstico.” Apesar da etiopatogénese desconhecida, tém
sido identificados vérios fatores desencadeantes, des-
tacando-se as infecdes (sobretudo viricas), alteracoes
metabdlicas, varios farmacos (como antiepiléticos) ou
sua suspensao, bem como privacdo de drogas e intoxi-
cacoes.>10 Praticamente todos os doentes, sobretudo na
MERS tipo 1, recuperam de forma rapida e espontanea,
clinica e imagiologicamente, sem sequelas.®® Apresenta-
-se 0 caso clinico de um homem que desenvolve quadro
de MERStipo 1 nasequénciade sindrome gripal e, deste
modo, pretende-se descrever uma entidade pouco fre-
quente e elucidar e reforcar aspetos relevantes do diag-
nostico e manuseamento apresentados na literatura.

CASO CLINICO

Homem, 44 anos, caucasiano, sem antecedentes pato-
|6gicos, que recorre ao servico de urgéncia por apareci-
mento subito de cefaleias, ataxia, mioclonias e disartria.
Desde o dia anterior a admissdo que referia nauseas,
vomitos e tonturas, bem como quadro gripal-like nos
5 dias prévios.

A admissdo estava apirético e hemodinamicamente es-
tavel, apresentando mioclonias da face e afasia global.
Fez estudo analitico (Tabela 1), tomografia computori-
zada (TC) e angio-TC cranio-encefélicas, sem alteracoes
relevantes. Realizada posteriormente puncdo lombar,
com estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR) revelan-
do discreta pleocitose (56 células/uL) com predominio
mononuclear, glicorrdquia normal (razédo LCR/soro de
0,64) e discreta hiperproteinorraquia (73,7 mg/dL). Foi
assumida encefalite virica, tendo iniciado empiricamen-
te aciclovir endovenoso 10 mg/kg 8/8 h.

No dia seguinte desenvolve quadro de desorientacao,
com agitacao psicomotora esporadica e retencao uriné-

TABELA 1. Estudo analitico efetuado.
Hemograma, INR, bioquimica sem altera-
Andlises gerais coes
PCR 1,29 mg/dL e VS 28 mm/1? hora
Pleocitose (56 céls/ulL) de predominio
mononuclear
Liquido Hiperproteinorraquia (73,7 mg/dL)

cefalorraquidiano Glicorraquia (64 mg/dL), com razdo LCR/

soro de 0,64

PCR para virus herpes simplex (VHS) 1/2 -
Ac. VHA total +/IgM - Ag. HBs -, Ac. HBc -,
Ac.HBs +, Ac. VHC - Ac. VIH1+2/p24 -
13G de Toxoplasma gondii, CMV e VEB +
1gG/IgM VHS 1/2 -

Ac. anti Treponema pallidum -

Ac. anti ds-DNA, ANA, c-ANCA e p-ANCA -

Serologias

Estudo autoimune
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FIGURA 1. Estudo imagioldgico realizado. A) Ressonancia magnética cranio-encefélica (RM CE) a admissao. Lesédo focal mediana no esplénio do
corpo caloso, emitindo hipersinal em T2, com restricao a difuséo, sugerindo lesdo transitoria do esplénio. B) RM CE de controlo. Morfologia e
intensidade de sinal normais das estruturas medianas, sem alteracdes de sinal do corpo caloso e sem focos de restricado no estudo de difuséo.

ria com necessidade de algaliacdo. E pedido estudo
serolégico e autoimune, que foi negativo (Tabela 1).
Posteriormente € realizada RM cranio-encefélica
(Fig. 1A) que revela lesdo focal mediana no esplénio do
corpo caloso, com hipersinalem T2 e restricdo a difuséo,
sugerindo lesdo transitéria dessa drea, sem outras alte-
racoes significativas. Assume-se possivel diagnéstico de
MERS tipo 1 e suspende-se o aciclovir. O doente é inter-
nado, apresentando recuperacdo neuroldgica total em
dois dias, com alta uma semana apos.

Realiza nova RM, dois meses apds o internamento, que
mostra resolucao completa daleséo (Fig. 1B).

DISCUSSAO

O diagnodstico de MERS ¢é imagioldgico, com lesdes em
RM habitualmente mostrando hipersinal em T2 e res-
tricdo a difusdo no esplénio do corpo caloso.*™ Dada a
inespecificidade do quadro neurolégico, o diagndstico
diferencial desta entidade benigna autolimitada englo-
ba uma miriade de condicoes clinicas ndo benignas (tu-
mores ou infecoes do sistema nervoso central, lesoes
isquémicas, esclerose multipla, encefalomielite aguda
disseminada, ...), que devem ser excluidas.™*
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Realca-se também a presenca de sintomatologia compa-
tivel com sindrome gripal previamente ao quadro. Entre
0s varios precipitantes descritos na literatura, destaca-
-se a patologia infeciosa, particularmente virica, embora
possa haver associacao com infecoes bacterianas.®*

A patogénese da MERS ndo estd bem definida, prin-
cipalmente pela natureza heterogénea das condicoes
subjacentes,!? formulando-se hipoteses como presenca
de edema intramielinico, dano axonal, edema citotdxico
ou stress oxidativo. Ha patologias neuroldgicas com res-
tricdo a difusdo na substancia branca, provavelmente
decorrentes de edema intramielinico separando as ca-
madas de mielina, igualmente reversiveis.” No entanto,
a MERS pode ocorrer em recém-nascidos, cujo esplé-
nio ainda se encontra desmielinizado.* J& os valores da
proteina Tau no LCR s&o normais nestes doentes, o que
aliado ao facto de epiléticos com lesdes do esplénio ndo
apresentarem interrupcao emimagens de difusao, torna
menos provavel a hipotese de dano axonal.** Por outro
lado, o influxo de células inflamatdrias e macromolécu-
las, a par do edema citotdxico, podem causar diminuicdo
do coeficiente de difusdo.® Ja foi demonstrada relacdo
entre a expressao aumentada da aquaporina-4, forte-
mente presente no corpo caloso, e o edema citotdxico



intracelular cerebral® estando descrito o aumento das
aquaporinas nalguns dos precipitantes da MERS, bem
como a sua alteracdo nas fibras axonais de doentes
com lesdes do corpo caloso.” Também o stress oxidativo
pode ter um papel nesta patogénese, comprovado pelo
aumento no LCR de alguns marcadores oxidativos (in-
terleucinas 6 e 10) e descricao de casos com hiponatré-
mia,”!? ausente neste doente.

A metilprednisolona ou aimunoglobulina humana, reco-
mendadas para tratamento de algumas encefalopatias,
ndo apresentam evidéncia cientifica na MERS,* com
desfecho semelhante (recuperacido completa) quando
utilizadas. Isto coloca em causa a utilidade destas in-
tervencoes, tal como exemplificado neste caso, em que
ocorreu um desfecho favoravel apenas com instituicao
de medidas sintomaticas.

No doente descrito, o controlo imagioldgico feito aos
2 meses mostrava-se ja sem evidéncia das lesdes previa-
mente descritas em RM (Fig. 1B). A literatura descreve
um espaco temporal curto (dias a meses) para resolucao
das lesbes.>®

Em sintese, a MERS é uma entidade rara que apresenta
uma panoplia de diagndésticos diferenciais, desde condi-
coes benignas a outras de pior progndstico, sendo um
diagndstico de exclusdo. A ndo necessidade de terapéu-
tica dirigida, aliada a um desfecho favoravel, sdo aspe-
tos-chave areter.

APRESENTACOES/PRESENTATIONS

O presente caso clinico foi apresentado sob a forma de
e-poster no “18™ European Congress of Internal Medi-
cine”, que decorreu em Lisboa nos dias 29 a 31 de agosto
de 2019, com o titulo “Mild Encephalitis/Encephalopa-
thy With Reversible Splenial Lesion - A Benign Condi-
tion With Not So Benign Differentials”.
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