DOENCA EXANTEMATICA DA INFANCIA:

BENIGNA?

Servico de Neurologia

Prelector Servico de Neurologia: Rita Martins | Prelector Servico de Neurorradiologia: Carlos Casimiro

Coordenador: Ana Valverde |Responsavel: Vasco Salgado



------------- HISTORIA DA DOENCA ACTUAL

& 25 anos

Admitido no SU por duas crises convulsivas tonico-clénicas generalizadas

- No domicilio durante o sono e repouso
- Duragao aproximada 1 minuto

- Recuperag¢ao espontanea com marcada lentificacdao psicomotora

© Alteracao do comportamento e declinio cognitivo progressivos: 3 anos precedentes

1 ano 2 anos 3 anos
Alteracao do humor  Perda de emprego Defeito mnésico marcado Perder-se em ambientes .. .
Admissao hospitalar
Apatia e depressao Consumo de alcool e téxicos familiares

(cannabis)



------------- HISTORIA DA DOENCA ACTUAL

& 25 anos
Admitido no SU por duas crises convulsivas tonico-clénicas generalizadas

- No domicilio durante o sono e repouso
- Duragao aproximada 1 minuto

- Recuperagao espontanea com marcada lentificagao psicomotora

HISTORIA PREGRESSA
© Antecedentes Pessoais © Antecedentes Familiares
Racga negra, nacionalidade portuguesa. Pais naturais de Cabo Verde. Sem histdria de consanguinidade
Sem antecedentes de patologias relevantes Sem doencas heredo-familiares

. . Normal desenvolvimento psicomotor
Infancia:

Nao especificadas as doencas tipicas da infancia

Vacinas actualizadas segundo PNV

Contexto epidemiologico: _ _
Sem viagens recentes ao estrangeiro



............. EXAME NEUROLOGICO

@ FUNCOES NERVOSAS SUPERIORES gk <
Defeito da capacidade de sustencao da ateng¢ao /w -T’ (
Defeito de linguagem severo — afasia de predominio motor %%)%)
Disfungdo executiva e perseveracao de iniciativa grafomotora 7/@?%
Defeito das capacidades visuoespaciais e construtivas severo @WW
Auséncia de sinais primitivos

-

Mini-Mental State Examination 7/30 Frontal Assesment Battery 9/18
NERVOS CRANIANOS (Aplicacdo limitada por defeito de compreensao)

Exame oftalmoldgico: Atrofia do nervo optico direito
AV OD 0.20

E : - .
SISTEMA MOTOR E EXTRAPIRAMIDAL © Diagnostico topogréfico: nvolvimento de predominio cortical

e 4 . Frontoparietotemporal esquerdo
Hemiparésia direita grau 4 +

Tremor de intencdao dos membros superiores

Sem outros movimentos involuntarios objectivaveis



INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

© EEG inicial |
Fp1| ZW Mwwx%wmm#?-;we (AN,
Abundante actividade lenta com surtos de actividade teta F?::FN\NWWWWWMMT;_WG Aol AL
o _ 13| TEWW,MMAWWM\WWTJ‘ s ] }l‘-w,. Loallad
ritmica em topografia frontotemporal esquerda IEIDS L P P A PO “//‘—'w e
|
© RM-CE inicial

Lesao corticosubcortical temporoparietal esquerda hiperintensa em T2

Sem reforgo de sinal apds injeccao de gadolinio

Restrigao a difusao, incluindo nucleo caudado e talamo esquerdos

Hemorragia subaguda cortical \ ,
o/

DWI (b=1000 s/mm2)

R e
e ——————

e

Diagndstico etioldgico?

1) Deméncia em idade jovem Lesdo estrutural encefalica

Epilepsia sintomatica
2) Sindrome de Deméncia plus

Hemiparésia, tremor e atrofia do NO dir®




---------- DEMENCIA EM IDADE JOVEM ——» Sindrome Deméncia plus

Neurodegenerativas

Doencgas pridnicas

Inflamatorias
Autoimunes

Vasculares
Tumorais

Infecciosas

Hereditarias
Genéticas
Metabdlicas *

Toxicas/latrogénicas

Doenga de Alzheimer
Deméncia Frontotemporal
Coreia de Huntington

Doenca de Creutzfeldt-Jacob formas cldssica/variante

Encefalite autoimune/paraneoplasica
Encefalite de Rasmussen
Sarcoidose, Behget, Doencas do Tecido Conjuntivo

Vasculite primdéria/secundaria do SNC
CADASIL

Série glial
Linfoma primario do SNC
Linfomatose e Gliomatose cerebri

Doenga de Whipple
Leucoencefalopatia Mutifocal Progressiva

Citopatias mitocondriais

Acumulagdo lisossomal, peroxissomal

Aminodcidos, ciclo da ureia, ac.organicos, oxidagao de ac.gordos
Porfirias

Doenca de Fabry

Doenga de Wilson

Xantomatose cerebrotendinosa

Sindrome do X fragil

WO NOU R WNR

1) Lesao encefalica

2) Epilepsia sintomatica

* Principais doengas neurodegenerativas pediatricas com possivel
apresentacdao em idade adulta

Leucodistrofias

Doenga por inclusao intranuclear neuronal

Doenga de Alexander

Doenga de Lafora

Doenga de Kufs

Xantomatose cerebrotendinosa

PLO-SP (polycystic lipomembranous osteodysplasia with sclerosing leukoencephalopathy)

Gangliosidose 1 — tipo IlI

Gangliosidose 2

Doenga de Gaucher tipo 1

Doenga de Niemann Pick II-C

Mucopolissacaridose I1-B

Leucodistrofia metacromatica

Doenga de Krabbe

Doenga de Fabry

Doenga de Wilson

Doengas mitocondriais
MELAS (mitochondrial myopathy, encephalopathy, lactic acidosis, stroke-like episodes)
MERRF (mitochondrial encephalopathy with ragged-red fibers)



------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite virica
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DWI (b=1000 s/mm2)




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite virica

DWI (b=1000 s/mm2)




DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite virica




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite virica

DWI (b=1000 s/mm2)



------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite virica
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------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite autoimune / paraneoplasica
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DWI (b=1000 s/mm2) Sagital T1




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite autoimune / paraneoplasica

DWI (b=1000 s/mm2)




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Encefalite autoimune / paraneoplasica
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------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aodal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- Citopatias mitocondriais - MELAS

\

DWI (b=1000 s/mm2) Sagital T1




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aodal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- Citopatias mitocondriais - MELAS

Sagital T1




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
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------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Adal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo

- o - Citopatias mitocondriais - MELAS
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------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- ¥ o - Citopatias mitocondriais - MELAS
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DWI (b=1000 s/mm2) Sagital T1




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aodal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- Citopatias mitocondriais - MELAS

DWI (b=1000 s/mm2)




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aodal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- Citopatias mitocondriais - MELAS

DWI (b=1000 s/mm2) Sagital T1




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- Doengas do ciclo da ureia

DWI (b=1000 s/mm2)




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Aal FLAIR Doencas hereditarias do metabolismo
- Doengas do ciclo da ureia

DWI (b=1000 s/mm2)



------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Vasculite

DWI (b=1000 s/mm2)



------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Vasculite

\

DWI (b=1000 s/mm2) Sagital T1




------------- DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

RM-CE inicial

Axial FLAIR Vasculite
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DWI (b=1000 s/mm2)
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DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO DIFERENCIAL

£

RM-CE inicial

Axial FLAIR

Sagital T1

DWI (b=1000 s/mm2)




© INVESTIGACAO LABORATORIAL

Exame citoquimico e citoldgico de LCR:

1 célula, hiperproteinorraquia 54 mg/dL, BOC
detectaveis 1 indice IgG 1.74

Resultados inconsistentes em exames seriados

Pesquisa de células neoplasicas/atipia celular negativa

© INVESTIGACAO NEUROFISIOLOGICA

Electromiograma sem alteragdes

© INVESTIGACAO IMAGIOLOGICA

Angiografia cerebral sem alteragdes
Pesquisa de neoplasia oculta negativa

TC toracoabdominopélvica

Ecografias testicular e tiroideia
PET de corpo

Resultados normais/negativos

Andlises gerais

Estudo de Autoimunidade ANA, c-ANCA e p-ANCA,
Anti-sm, Anti-SSA, Anti-SSB, Factor Reumatodide, Anti-
dsDNA, Crioglobulinas

ECA, Electroforese das proteinas, Marcadores

tumorais, populagées linfocitarias

Serologias, antigénios e marcadores de agentes
infecciosos sangue e LCR

HIV, HBV, HCV, VDRL, TPHA

HSV1, HSV2, CMV, EBV, VZV, HVH6 neg

PCR familia herpes virus, JC virus

PCR Tropheryma whipplei, M. tuberculosis

Exame microbioldgico sangue e LCR

Proteina 14-3-3
Biomarcadores DA Bamildide, tau e P-tau

Anticorpos antineuronais sangue e LCR

Cu2+ sérico, urinario e ceruloplasmina, Porfirinas

Bidpsia duodenal sem Macrofagos PAS+

Investigacao de leucodistrofias no adulto:
Lactato e piruvato séricos
Actividade enzimatica arilsufatase A e alfa-galactosidase
Doseamento de AGCML, aminoacidos, colestanol
Determinacdo da actividade enzimdtica leucocitaria

Esfregaco de sangue periférico

© OBSERVACAO NEUROFTALMOLOGICA

Atrofia do nervo dptico direito

Sem opacificagdes do cristalino, retina normal

Sem anéis de Kayser-Fleischer



------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

Doengas pridnicas

Inflamatorias
Autoimunes

Vasculares

Tumorais

Hereditarias
Metabolicas *

Doencga de Creutzfeldt-Jacob formas classica e variante

Encefalite autoimune/paraneoplasica
Encefalite de Rasmussen

Vasculite primaria/secundaria do SNC

Série glial
Linfoma primario do SNC
Linfomatose e Gliomatose cerebri

Leucoencefalopatia Mutifocal Progressiva

Citopatias mitocondriais

Acumulacgdo lisossomal, peroxissomal

Aminoacidos, ciclo da ureia, ac.organicos, oxidacdo de ac.gordos
Porfirias

Doenca de Fabry

Doenca de Wilson

Xantomatose cerebrotendinosa



------------- INVESTIGAGCAO COMPLEMENTAR

Q Orientadores diagndsticos?

Doenga de Creutzfeldt-Jacobs formas cldssica e variante Doenca de Creutzfeldt-Jacob formas classica e variante

% Repeticdo seriada da Proteina 14-3-3 negativa
X Padrio electroencefalografico ndo tipico

RM duvidoso — fase inicial com envolvimento cortical?



------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

Q Orientadores diagndsticos?

Encefalite autoimune/paraneoplasica Encefalite autoimune/paraneoplasica

Inflamatorias Inflamatorias

Autoimunes Autoimunes Encefalite limbica

% Ac antineuronais superficie/intracelulares negativos —
sensibilidade variavel
X Sem evidéncia de neoplasia

v LCR: proteinorraquia 54 mg/dL



------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

Q Orientadores diagndsticos?

Inflamatorias Inflamatorias

Encefalite de Rasmussen Encefalite de Rasmussen

Autoimunes Autoimunes

+ Envolvimento hemisférico unilateral
+ Epilepsia sintomatica
X Padrdo electroencefalografico sem evidéncia de

epilepsia partialis continua



------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

Q Orientadores diagndsticos?

Vasculite primaria/secundéria do SNC Vasculite primaria do SNC
Vasculares Vasculares
% Estudo de autoimunidade negativo - secundaria

% Angiografia normal

Bidpsia — diagndstico definitivo



------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

Q Orientadores diagndsticos?

Infecciosas . . -
i i i Infecciosas . . .
_ Leucoencefalopatia Mutifocal Progressiva Leucoencefalopatia Mutifocal Progressiva

+ Envolvimento hemisférico posterior
% |Imunocompetente, sem neoplasia hematoldgica

PCR virus JC negativa — sensibilidade ~ 60%



------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

Q Orientadores diagndsticos?

Citopatias mitocondriais Leucodistrofias do adulto associadas a Neuropatia optica

Acumulagdo lisossomal, peroxissomal

Aminodcidos, ciclo da ureia, ac.organicos, oxidagao de ac.gordos
Porfirias + Leucodistrofia Metacromatica
Doenca de Fabry
Doenga de Wilson
Xantomatose cerebrotendinosa + Doenga de Pelizaeus-Merzbacher

+ Doenga de Krabbe
GETLETEN

Metabolicas *

v Mitocondriopatias




............. EVOLUCAO CLIiNICA

Deterioragao cognitiva progressiva
Inicio de tratamento imunossupressor Bidpsia cerebral

x Sem eficacia Aumento do numero de crises convulsivas

Metilprednisolona,
Imunoglobulina humana

Encefalite de Rasmussen? Encefalite autoimune?

Resultado etiolégico ndao conclusivo
© BIOPSIA:

x Neoplasia

Infiltrado inflamatério mononuclear composto por linfécitos T (»), proliferagio macrofagica )
X Encefalite de Rasmussen

(>), gliose astrocitaria exuberante (*) e desmielinizagdo do tecido lesional (X) Exclusao . . .
x Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva

Processo inflamatério desmielinizante subagudo/crénico, inespecifico quanto a etiologia x Vasculite primaria do SNC

%X Doenca de Creutzfeld-Jacob




------------- INVESTIGACAO COMPLEMENTAR

© Estudo de doenc¢as neurometabdlicas: Negativo
© Bidpsia de musculo e estudo da actividade das cadeias respiratdrias: Sem alteragdes

© Estudo genético CADASIL: Negativo

: @

Limitagcao diagndstica para os Erros congénitos
do metabolismo

X Nao foi realizada sequenciacao de exoma



............. EVOLUCAO CLINICA

. \ s @

\ \ \
\ \ \
1 ano 2 anos 3 anos Demeéncia em idade jovem sem diagnostico
Rapida deterioragao cognitiva e motora Epilepsia focal refractaria Mutismo acinético etiolagico
Ataxia apendicular e discinésias proeminentes Estado de mal convulsivo Estado vegetativo
N crescente de crises epilépticas Auséncia de mioclonias generalizadas

© RM-CE: Hipersinal difuso da substancia branca periventricular e evolugdo para atrofia © EEGs seriados:

Axial FLAIR _ Iy rp%@/ \MMWMWW\M Fl:* - QVG’\',WW AN A Wi Ve
' A S v e ek A A

i OZMMWMWMWWT“T CAVEN Y S Y a1

R e A N W Y VL LS - BN TN A e WU AR Y WAR RV

F7 - TN A Avi e /] WW‘”V‘W\M\;B: ; Avs]‘%%mwmﬂ\/\.m

;j:; ;ﬁjmgxﬂmwﬁ P e e e

Abundante actividade lenta com surtos de actividade teta

ritmica em topografia frontotemporal esquerda

Lentificacdo difusa da electrogénese com ritmo teta posterior

bilateral, sem evidéncia de actividade periddica




EVOLUCAO CLINICA E IMAGIOLOGICA

\ \
\ \
\ \

1ano 2 anos

Réapida deterioragdo cognitiva e motora Epilepsia focal refractaria

\ :

b '?

il
————

6 meses

\
\
\

3 anos

Mutismo acinético

\
\
\

8 anos

Estado vegetativo

Actualidade




EVOLUCAO CLINICA E IMAGIOLOGICA

\
\
\

1ano
Lesdo cortico-subcortical parieto-temporal esquerda

LesOes da substancia cinzenta profunda esquerda
LesOes da substancia branca cerebral bilateralmente

Efeito de massa / padrdo lesional assimétrico

\ :

b '?

il
————

6 meses




EVOLUCAO CLINICA E IMAGIOLOGICA

\ \ \
\ \ \
\ \ \

1ano 2 anos 3 anos
Lesdo cortico-subcortical parieto-temporal esquerda Regressao da lesdo cortico-subcortical

LesOes da substancia cinzenta profunda esquerda Regressdo das lesGes da substancia cinzenta profunda
Lesdes da substancia branca cerebral bilateralmente LesOes da substancia branca cerebral bilateralmente

Efeito de massa / padrdo lesional assimétrico Atrofia em evolugdo

6 meses

-




EVOLUCAO CLINICA E IMAGIOLOGICA

\ \ \
\ \ \
\ \ \

1ano 2 anos 3 anos
Lesdo cortico-subcortical parieto-temporal esquerda Regressao da lesdo cortico-subcortical

o N o ~ N Extensdo das lesGes da substdncia branca
LesOes da substancia cinzenta profunda esquerda Regressdo das lesGes da substancia cinzenta profunda

- a . o a . cerebral bilateralmente
Lesdes da substancia branca cerebral bilateralmente LesOes da substancia branca cerebral bilateralmente

. ~ . S . ~ Exuberante atrofia cerebral
Efeito de massa / padrdo lesional assimétrico Atrofia em evolugdo

\ :

N .?

N J__//'
————

inicial e 6 meses

-




CONFIRMACAO DIAGNOSTICA

T 1 Titulos anticorpos anti-virus sarampo no soro (1:134) e liquor (1:10)

@ PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

Declinio cognitivo e motor progressivo em idade jovem (24 anos)
Auséncia de mioclonias generalizadas

EEG seriados sem actividade periodica

Auséncia de exposicao ou infec¢ao prévias ao virus do sarampo

Vacinacao de acordo com o PNV (?)

DECISAO TERAPEUTICA

@ Opcdo de n3o tratamento por estadio avancado da doenca



------------- PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

Doenga neurodegenerativa rara do SNC por infeccdo cerebral persistente pelo virus do sarampo

Ocorre primariamente na infancia - 12 e 22 décadas de vida

Reportados na literatura 100 casos de PESS em idade adulta

Q Formas adultas apresentam caracteristicas atipicas

© Fisiopatogenia

., . . i ) Resposta humoral
v Infecgao virus sarampo Resposta imunomediada por células Rash cutaneo
\\ Imunidade adquirida
Y M Linf Th1 IL2 INFa .
\ . a , . M Linf Th2 e IL4
\ erradicacao das células infectadas
\\
\
| K
O J' Resposta mediada por células — — — Autorreplicagdo do virus
N
™ 1 Resposta humoral W

M Linf Th2 e IL4 Desmielinizacao cerebral progressiva

Subacute sclerosis panencephalitis
pathophysiology.

‘»—' o =

. . > ' -

3 @ -

Measles virus Brain
Favoring Protective
SSPE against SSPE

o\
\y
-
Cell-mediated

Humoral response

- heace

-

i Ay,
Interneuronal spread Genetic factors
through neurokinins and CD higher levels of INF,
46 and 9 receptor. IL-2, IL-10

and IL-12

Y N

favoring low levels
of INF, IL-2, IL-10 and Measles vaccine as
IL-12 - chief prevention

for measles




------------- PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

© Epidemiologia
Incidéncia inversamente relacionada com a vacinacao
Desde introdugao da vacinagao, redug¢do >90% incidéncia de PESS ——— Aumento recente da prevaléncia do sarampo na Europa
) N ) . . . Health Protection Agency, 2013
Maior prevaléncia nos paises de baixo indice econémico

Principal factor de risco: infecgdo clinica/subclinica precoce — Q PESS IDADE ADULTA

Maior frequéncia de historia negativa de

exposi¢ao/infec¢ao ao virus

© Papel da vacinagao

Causa secundaria? Controverso...

Até a data sem relagao etioldgica com o desenvolvimento secundario de PESS

Causa primaria? Imuniza¢ao nao garante imunidade total

Nos individuos imunizados que desenvolvem posteriormente a doenca, relacdao com

infecgao subclinica pelo virus do sarampo <1 ano de idade Anlar et al, 2001



------------- PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

© Clinica
‘ Alteracoes do Declinio motor Rigidez Estado vegetativo
comportamento progressivo (100%) o Al
Idade média de inicio: 8 anos . ~ . . Sinais o FaIenc!a )
Deterioragao Mioclonias extrapiramidais autondmica
, - N . . 0
Periodo médio de laténcia: 6 anos B intelectual — proeminentes (92%) = Mutismo acinético >
=5 _g Epilepsia o o
© s Demeéncia O o
+ (©
n 42 (©
Ll wn 4 +
Ll 3 4

Deterioragao cognitivo-motora irreversivel — evolugao subaguda (< 9 meses)
Remissao a longo prazo em <5% casos
Morte em média 1 a 3 anos apos inicio

Sobrevida média 18 meses

9 PESS IDADE ADULTA

Auséncia de mioclonias generalizadas : : :

11 anos de evolugao 5 anos 6 anos 11 anos

. 3 anos Declinio motor Estado vegetativo
Estado vegetativo 4 anos - "
Declinio cognitivo
comportamental



------------- PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

© Clinica
‘ Alteracoes do Declinio motor Rigidez Estado vegetativo
comportamento progressivo (100%) o Al
Idade média de inicio: 8 anos . ~ . . Sinais o FaIenc!a )
Deterioragao Mioclonias extrapiramidais autondmica
, - N . . 0
Periodo médio de laténcia: 6 anos B intelectual — proeminentes (92%) = Mutismo acinético >
=5 _g Epilepsia o o
© s Demeéncia O o
+ (©
n 42 (©
Ll wn 4 +
Ll 3 4

Deterioragao cognitivo-motora irreversivel — evolugao subaguda (< 9 meses)
Remissao a longo prazo em <5% casos
Morte em média 1 a 3 anos apos inicio

Sobrevida média 18 meses

9 PESS IDADE ADULTA

Atrofia optica » % Leucodistrofias

Alteracdes oftalmolégicas associadas a PESS ~ Coriorretinite macular

Cegueira cortical

Sindrome de Anton



------------- PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

© Diagndstico

LCR pleocitose e hiperproteinorraquia variaveis
Laboratorial @ Titulos de IgG anti virus do sarampo no soro (1:256) e LCR (1:4)

@ PESS IDADE ADULTA

Determinacdo de PCR no LCR e/ou tecido (ndo mandatério)
Auséncia de actividade periodica em EEGs seriados

Actividade lenta frontotemporal esquerda

Fase inicial lentificacdo generalizada W’WV\M/ —\/
/\E?:\TA_,\[\/\F—V\[\/V\—V\I\/JR—“\[\,\/WJMJ
Fase miocldnica (estadio Il) padrao electroencefalografico caracteristico

Complexos periddicos bilaterais, siméticos e sincronos

EEG T6-O2 A g WY | Y | VoSN
Surtos de ondas delta estereotipados a intervalos regulares 4-10 seg s~ : iaintise

. ) FP\-F;
Inicialmente durante o sono e em resposta a estimulos externos WM

A
Fase acinética (estadio lll e IV) MW
'S5
Desorganizacao profunda da electrogénese e disrritmia

T5-O,

L N 2 A

1 sec
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© 12ano
Lesdes cortico-subcorticais — padrao assimétrico (+ posteriores)
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Lesdes da substancia branca periventricular — padrao assimétrico
Pode ter realce
Efeito de massa
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------------- PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE

© Terapéutica

N3ao existe tratamento eficaz
Objectivo terapéutico de atrasar a progressao da doenca, beneficio <30% se introduzido na fase inicial

Abordagem mais comum é a administracao intratecal de INF-alfa e isoprinosina oral

© Diagndstico Diferencial

Doengas miocldnicas neurodegenerativas

A. Epilepsias miocldnicas progressivas

Sindrome de Unverricht-Lundborg, MERFF (myoclonic epilepsy ragged red
fibres), Doenca de Lafora, Lipofuscinoses neuronais, Sialidoses, DRLPA

hereditdria (dentatorubral-pallidoluysian atrophy)
B. Encefalopatias mioclonicas progressivas

GM?2 gangliosidose, Doenga de Nieman-Pick, Doenga de Creutzfeld-Jacob
C. Ataxias miocldnicas progressivas

Ataxias espinocerebelosas, Doenca de Wilson, Doenca Celiaca, Doenca

de Whipple



Q PANENCEFALITE SUBAGUDA ESCLEROSANTE EM IDADE ADULTA

Declinio cognitivo e motor progressivos em idade jovem - 25 anos

Auséncia de mioclonias durante todo o curso clinico
EEG seriados sem actividade periodica

Auséncia de exposi¢ao ou infecgao prévia ao virus do sarampo

© Na literatura encontram-se descritos 100 casos de PESS em idade adulta.
© S3o mais frequentes caracteristicas atipicas da doenca — tais como padrao electroencefalografico e auséncia de mioclonias

© Tém maior proporcdo de histéria negativa a exposi¢do ou infec¢do ao virus

‘- Diagndstico da PESS requer um elevado indice de suspei¢ao e deve ser considerado

perante um quadro de deterioragao cognitiva progressiva em idade jovem.
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Portugal sem rubéola e sarampo

19/09/2016

OMS reconhece Portugal sem rubéola e sarampo.
Programa Nacional de Eliminagdo do Sarampo, 2013

Portugal recebeu os diplomas oficiais da Organizagdo Mundial da Saude (OMS) que
certificam a eliminagao de rubéola e de sarampo, duas das principais doencas contagiosas

. 1974 14000
entre as criancas. introdug3o da
vacina 12000 -
no PNV
Recorda-se que, em Portugal, foi confirmada, em 2015, a eliminacdo do sarampo e da | 10000
rubéola. Os casos registados nos Ultimos anos foram consequéncia de infe¢des em outros g
paises. 2 6000 -
4000
O diploma da OMS, que oficializa a eliminagao, foi entregue a Dire¢ao-Geral da 2000 L/\
Saude. Assim, passam a cinco os certificados que o principal organismo da saude mundial 0 S :
ja deu ao pais, que tem sete doengas eliminadas, “colocando-o na lista dos melhores a nivel ,\9‘5‘ @@@%"'@"’_3‘6'”@‘5‘ \?ﬁqm@”m@,&@,\é‘m@“@?
mundial’. Ano

https://www.sns.gov.pt/noticias/2016/09/19/portugal-sem-rubeola-e-sarampo/ fonte: DGS, D de Declaraglo Obrigatéria
onte: , Doengas de aragio Obrigator

Figura 1. Casos de sarampo notificados em Portugal, 1987-2012 (dados de 2012, provisérios).

Ha muito que o virus do sarampo néao circula em Portugal e que
0s casos registados - oito confirmados entre 2011 e 2014 - sao
importados. Sdo pessoas que vieram infetadas de outros paises,
mas como a taxa de vacinacdo em Portugal é muito alta, o
contagio nao aconteceu. O certificado de eliminacao dado pela
OMS torna-se ainda mais importante quando Europa e EUA
lutam contra surtos da doenca por causa da reducao das taxas de

vacinacao. http://www.dn.pt/sociedade/interior/sarampo-e-rubeola-estao-erradicados-em-
portugal-5395254.html|




ECDC Surveillance report 2013 e 2015

Figure 4. Number of measles cases by country, February 2012 — January 2013, EU/EEA countries
(n=8 032), and two-dose measles vaccine coverage* (2011 CISID), EU/EEA countries
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Risco de sarampo em viagens e em eventos internacionais

O sarampo é uma das doencas infeciosas mais contagiosas, podendo provocar doenca grave ou mesmo a
morte. E evitavel pela vacinacdo e esta, ha varios anos, controlado em Portugal uma vez que a grande
maioria das pessoas esta protegida por ter sido vacinada ou por ter tido a doenga.

Continuam a ocorrer surtos/epidemias de sarampo na maioria dos paises europeus e no continente

americano, em criancas e adultos (com hospitalizacbes e mortes). Esta doenca é frequente em muitos
paises de Africa e da Asia.

Em viagens internacionais e em eventos onde se encontram cidaddos de varios paises, existe o risco de

pessoas nao protegidas contrairem sarampo através do contacto com pessoas doentes ou em periodo de
incubacao da doenca.

Se vai viajar ou participar num evento internacional, em Portugal ou no estrangeiro, pode estar em risco de
contrair sarampo.

Assim, recomenda-se que, preferencialmente 4 a 6 semanas antes da viagem, verifique o seu Boletim
Individual de Saude (“Boletim de Vacinas”) e vacine-se se for necessario.

Para este efeito, consideram-se protegidas contra o sarampo as pessoas que tiveram a doenca ou que
possuem':

* Com menos de 18 anos de idade - duas doses de vacina contra o sarampo (VASPR?);

* Com 18 anos de idade ou mais - uma dose de vacina contra o sarampo (VAS® ou VASPR).



