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E descrito o caso clinico de uma crianga de nove anos com um quadro de tetraparésia e
encefalopatia aguda apds doenga infecciosa. A ressonincia magnética crineo-encefalica foi
compativel com necrose bilateral e simétrica dos niicleos da base, o que associado & evolugdo
clinica nos levou ao diagnéstico de necrose estriatal bilateral aguda infantil.

Acute Bilateral Infant Striacal Necrosis

This paper describes the clinical case of a nine year old child clinical features of tetraparesis and
acute encephalopathy after an infectious disease. The brain magnetic ressonance imaging was
compatible with a symmetrical bilateral necrosis of the brain nucleus which, associated with the
clinical evolution, led to the diagnosis of acute bilateral infant striatal necrosis.

INTRODUCAO

A degenerescéncia bilateral do corpo estriado (caudado
e putamen) ocorre na doenga de Wilson, na forma juvenil
da Coreia de Huntington, doenga de Leigh, intoxicacgéo
por mondxido de carbono, traumatismos crineo-
encefalicos e ainda num grupo heterogéneo de situagdes
denominadas por necrose estriatal bilateral infantil
(NEBI) - Friede 1975'.

Estdo descritas duas formas clinicas distintas de NEBI:
uma de inicio insidioso com evolugio para a morte apos
varios anos de doenga e, outra de inicio agudo com
alteragdes do estado de consciéncia, convulsdes, problemas
de postura, distonia e tremores. Nesta tltima, apos semanas
ou meses de evolugio, verifica-se uma melhoria
progressiva, com recuperagio total na maioria dos casos™’.

Apresentamos um caso clinico de doenga neurolédgica
aguda, cujas caracteristicas sdo compativeis com necrose
estriatal bilateral aguda infantil (NEBAI)* ou
encefalopatia aguda com necrose estriatal bilateral, como
é denominada por outros autores?.

CASO CLINICO

AFAS de nove anos, sexo feminino, raga branca, com
histéria familiar e antecedentes pessoais irrelevantes.
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Em Outubro de 19953, uma semana apos quadro de
tosse e rinorreia anterior muco-purulenta, sem febre,
surge com diminui¢do progressiva ¢ simultanea da forga
muscular dos quatro membros, disfagia e voz arrastada.

Na altura do internamento, cinco dias apo6s inicio dos
sintomas, a doente encontrava-se lucida e colaborante,
apresentava encerramento incompleto das palpebras,
reflexo faringeo diminuido e voz nasalada. A marcha sé era
possivel com apoio; o quadro era de tetraparésia flacida
com hiporreflexia 6steo-tendinosa e reflexos cutineo
plantares indiferentes, tendo sido colocado o diagnostico
provisério de Sindrome de Guillain-Barré/Miller Fisher.

Ocorreu agravamento progressivo nas primeiras 24
horas de internamente, sofrendo um episodio de apneia
subito com necessidade de ventilagdo mecédnica durante
nove dias. Nas primeiras duas semanas de internamento
apresentou flutuagdes do estado de consciéncia, com
periodos de sonoléncia, alternando com periodos em que
obedecia a ordens simples (mostrar a lingua, seguir
visualmente objectos); ficou anartrica e com grande
dificuldade na degluti¢do. Manteve tetraparésia, mas
com evolucgdio para hipertonia (espasticidade/rigidez),
aparentemente mais acentuada nos membros direitos.
Surgiram movimentos disténicos dos quatro membros e
movimentos atetdsicos das mios, que alternavam com
tremor fino das extremidades. Apresentava ainda movi-
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mentos coreicos da lingua e episddios de desvio conjuga-
do e persistenie do olhar para a direita, estes ultimos
interpretados como crises epilépticas, tendo sido medica-
da com difenilhidantoina (5 mg/Kg/dia).

A estimulagdo sensitiva desencadeava agitagio com
expressio facial de dor, hipertonia marcada e sudorese
profusa. Sinais de disfungfio autondémica estavam presen-
tes (hipertensdo arterial, retengdo urinaria e obstipagdo).

Os exames laboratoriais iniciais, incluindo gasimetria,
lactato, pirnvato e aménia no sangue foram normais.

O estudo virulédgico (Citomegalovirus, Epstein-Barr,
Imunodeficiéncia Adquirida, Hepatite B, Gripe, Saram-
po, Herpes, Parotidite) no sangue, liquor e urina foi
negativo. A serologia para Micoplasma bem como a
pesquisa de toxina botulinica também foram negativas.

Foram efectuadas trés colheitas de liquor, num periodo
de quatro semanas, cujo exame citoquimico nunca
revelou pleiocitose nem proteinorraquia.

A cromatografia dos aminoacidos no sangue e na
urina, ndo revelou alteragbes. A cromatografia dos acidos
orgnicos na urina revelou excre¢do aumentada de acido
lactico numa primeira amostra, ¢ que ndo se confirmou
em duas colheitas posteriores.

O EEG, na segunda semana de doenga, mostrou
lentificagéo difusa e breves descargas de pontas - ondas
no 1/3 médio esquerdo; na terceira semana mantinha
tragado difusamente lento, mas sem anomalias focais.

A tomografia axial computorizada crineo-encefilica
{TAC CE) na segunda semana de doenca foi considerada
normal (Fig. 1), mas a ressonincia magnética craneo-
encefilica (REM CE), na quarta semana de doenga,
mostrou hipersinal bilateral em DP e T2, envolvendo os
putamens e as cabegas dos nicleos caudados (Fig. 2).

Devido ao predominio do quadro distonico foi medica-
da com trihexifenidil (Artane )} até uma dose maxima de
8 mg em trés tomas/dia.

A partir da sétima semana houve mejhoria progressiva
do quadro clinico, nomeadamente da articulagdo verbal,
dos sinais extrapiramidais ¢ dos de disfun¢io autondmica.

Fig. I — TAC CE nio revelon alteragdes dos micleos da base
TAC CE - Tomografia axial computorizada craneo encefilica
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Fig. 2— REM CE - corte axial, sequéncia T2.
Hipersinal bilateral dos nicleos caudados ¢ putamens
REM CE - Ressonancia magnética crineo enceflica

No entanto apresentou valores tensionais elevados
intermitentemente até aos cinco meses de doenga, com
necessidade de terapéutica anti-hipertensiva. Aos seis
meses apresentava discurso coerente, com voz de baixo
volume € pouco expressiva. Recuperou a marcha sem
apoio, embora com alguma hipertonia ¢ hemiparésia a
direita.

Dois anos apos o inicio da doenga o quadro clinico
mantém-se sobreponivel. Frequenta o ensino basico com
boa adaptagdo, embora com dificuldade na escrita,
condicionada pelo défice motor.

DISCUSSAO

Goutiéres e Aicardi® dividiram os casos de necrose
estriatal em trés grupos: 1) aqueles em que a doenga de
Leigh (encefalopatia necrosante subaguda) é definitiva
ou provavel; 2) aqueles em que a degenerescéncia
estriatal tem caracter familiar e evolugdo cronica; e 3)
um grupo em que a disfungdo neuroldgica tem inicio
agudo, apos uma doenga infecciosa.

Pensamos que a nossa doente pertence ao terceiro
grupo visto que, € de acordo com os 16 casos referidos
na literatura por nds consultada®’, o quadro clinico teve
inicio siibito, surgiu na sequéncia de uma infecgfio respi-
ratdria e houve um predominio nitido dos sinais extra-
piramidais, com alteragdes do estado de consciéncia, De
referir que o caso descrito em Portugal® teve um inicio
subagudo e ndo se registaram alteragdes significativas do
estado de consciéncia.

No presente caso, o quadro infeccioso decorreu sem febre
e o estudo viruldgico e serologia para Micoplasma foram
negativas. Estio descritas convulsdes em 50% dos casos de
NEBAI#*%7 Nio encontramos qualquer referéncia na
literatura a presenga de retengfio urinaria, obstipagio ou
hipertenséo arterial na fase aguda ou evolutiva da doenga.
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Na evolugfio habitual da necrose estriatal aguda ocorre
meihoria progressiva com recuperagdo das fungdes
motoras e manutengio do desenvolvimento cognitivo,
ap6s um periodo de tempo variavel. Em sete**%7 dos
casos descritos o exame neuroldgico foi normal ou pra-
ticamente normal ap6s um ano de doenga. A nossa crian-
¢a apresenta passados dois anos, sequelas neurologicas
significativas, mas que lhe permitem uma vida autdno-
ma, embora com limitagGes motoras importantes (articu-
lagdo verbal, escrita e marcha).

Na NEBALI a altera¢do laboratorial mais persistente-
mente encontrada é uma pleiocitose discreta do liquor
(até a0 méaximo de 160 cel/mm?)>36, o que nunca se
verificou na nossa doente, apesar das trés pungdes
lombares realizadas.

Os achados dos exames neurorradiolégicos (TAC e
REM CE) embora nio patognomonicos confirmam o dia-
gnostico clinico®?. A REM tem grande sensibilidade
para estas lesdes®, as quais sdo traduzidas por hipersinal
em T2 e hiposinal em T1, que parecem persistir durante
longo tempo, independentemente do curso da doenga.
Num dos casos descritos por Roig® essas imagens manti-
veram-se cinco anos apds o inicio da doenga, apesar da
recuperagao neuroldgica completa.

No nosso caso a primeira amostra de vrina revelou um
ligeiro aumento do 4cido lactico, que nao se confirmou
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em doseamentos posteriores. Este resultado, com lactato
¢ piruvato séricos normais, gasimetria sem alteragbes e a
estabiliza¢@o do quadro clinico, tornam pouco provavel a
hipétese de doenga mitocondrial (doenga de Leigh).

A etiopatogenia da NEBAI ainda é desconhecida,
embora 0 mecanismo mais aceite seja o infeccioso?.
Evidéncias de outros mecanismos tais como uma doenga
metabolica subjacente, mantém-se por provar’->,

BIBLIOGRAFIA

1. FRIEDE RL: Developmental Neuropathology. New York Springer-
Verlag, 1975: 83-9.

2. GOUTIERES F, AICARDI J: Acute neurological dysfunction
associated with destructive lesions of the basal ganglia. Ann Neurol
1982; 5: 328-32.

3. ROSEMBERG 5, AMARAL LC, KLIEMANN SE, ARITA FN:
Acute encephalopathy with bilateral striatal necrosis. A distinctive
clinicopathological condition. Neuropediatrics 1992; 23: 310-15.

4, SOLA MARTINEZ M, PIEROT L, NOSEDA G, et al: Acute
bilateral striatal necrosis in an infant: CT and MRI. Neuroradiology
1994; 36: 245-6.

5. DIOGO L, JULIA E, VASCONCELOS R, BORGES L, PAIS F:
Necrose estriatal bilateral infantil. Rev Port Pediatr 1991; 22: 325-28.
6. ROIG M, MACAYA A, MUNELL F, CAPDEVILA A: Acute
neurologic dysfunction associated with destructive lesions of the basal
ganglia: A benign form of infantile bilateral striatal necrosis. J Pediatr
1990; 117: 578-81.

7. GAUTHIER M, GEOFFROY G: Infantile bilateral striatal necrosis.
J Pediatr 1990; 119: 675.



