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RESUMO: Obijetivos: O caso descrito a seguir busca incentivar a suspeigéo do médico
frente a um provavel diagndstico de Esclerose Concéntrica de Balé (ECB). Métodos:
Relato de caso associado a revisdo da literatura cientifica a partir artigos publicados
sobre o tema. Resultados: Ha grande dificuldade na determinagéo da etiopatologia da
ECB, ja que ha amplas areas de desmielinizagdo do sistema nervoso central (SNC) que
podem ser observadas em varias doencgas neuroldgicas. A RNM faz grande suspei¢édo
diagnéstica, mas a confirmacéo sé é realmente obtida através de bidpsia cerebral. O
tratamento consiste no uso de esterdides em doses altas com neuroimagem seriada de
controle. Discussao: Uma vez determinada a natureza inflamatéria da lesdo, a dificuldade
de determinar sua etiopatologia reside no fato de que amplas areas de desmielinizagao
do sistema nervoso central (SNC) podem ser observadas em varias doengas neurolégi-
cas. Clinicamente os pacientes com esclerose concéntrica de Balo se apresentam com
sintomas agudos ou subagudos, sugerindo lesdo expansiva encefélica. A doenca tem
um curso imprevisivel, que varia de uma rapida evolugao em semanas ou meses sem
remissdo até uma condicdo autolimitada que incluem varios sintomas cognitivos como
cefaléia, afasia, disturbios de comportamento, disfuncao visual e ataxia.

DESCRITORES: Esclerose multipla/etiologia. Esclerose cerebral difusa de Schilder/
diagnéstico. Relatos de casos [tipo de publicacao].
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APRESENTACAO DO CASO CLINICO

AS, feminino, 52 anos, refere que ha

cerca de dois anos iniciou um quadro

de incoordenacao motora durante a
realizacdo de movimentos finos com a mao direita.
Posteriormente relatou apraxia em hemicorpo direito.
Cerca de quatro dias depois apresentou prejuizo
substancial de grafia. Seguiu-se a isso uma fraqueza
proximal em dimidio direito, com dificuldade de flexao
ao nivel da articulagao coxo-femoral direita. Também
descreveu uma limitacdo em estender a perna poste-
riormente além do eixo axial do corpo. Relata fadiga
e sensacdo de fraqueza durante a evolugao do caso.
Sofreu um episddio de queda de uma escada porque
ao descer nao conseguiu por a perna direita a frente
da esquerda.

Nessa ocasiao procurou auxilio médico também
em virtude de um extenso hematoma na nadega de-
corrente da queda.

Na época solicitou-se uma TC e foram estabe-
lecidas trés hipoteses diagndsticas: neurocisticercose,
tumor cerebral ou infeccao cerebral.

O diagndéstico definitivo foi entdo estabelecido
pela ressonéncia magnética e o paciente encaminha-
do para a pulsoterapia com corticéide (solumedrona)
por 12 dias. Nesse periodo observou-se hiporreflexia,
lentificacao dos reflexos e do tempo de planejamento
e execucao da atividade.

Com o tratamento houve uma melhora progres-
siva da deambulacao e da disgrafia.

Atualmente faz uso avonex (terapia bioldgica)
e fisioterapia.

O unico sintoma ainda persistente é a fadiga
que ocorre apos tarefas repetitivas.

INTRODUCAO

A esclerose concéntrica de Bal6 (ECB), também
conhecida por esclerose difusa mielinoclastica, doenca
de Schilder, esclerose transicional ou desmielinizagao
pseudotumoral, € uma doenca desmielinizante de
carater auto-imune sem causa conhecida do sistema
nervoso central, sem etiologia conhecida, mas prova-
velmente se trata de uma variante rara da esclerose
multipla e foi descrita inicialmente por Joszef Balo
em 1927'2. Na esclerose multipla (EM), entretanto,
as placas de desmielinizacdo estdo bem delimitadas,
afetando o SNC com preferéncia por certas areas
como a substancia branca periventricular, o sistema
optico, cerebelo, tronco encefalico e medula espinhal®.
Essas placas, tipicamente, ndo produzem efeito de
massa, e esse sinal tem sido utilizado para diferenciar
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0s processos desmielinizantes das afec¢des tumorais®.
Apesar disso, nao devemos esquecer a possivel coe-
xisténcia de EM e glioma cerebral®.

Dados epidemioldgicos sugerem que a ECB tem
uma prevaléncia de trés casos por um milhdo de habi-
tantes por ano e que ocorre mais no sexo feminino*. Os
casos de esclerose multipla pseudotumoral ndo séao fre-
glentes; ha pesquisas que apontam para quatro formas
pseudotumorais em cada 100 pacientes com esclerose
multipla®. Algumas alteragcdes séo de comportamento,
de comunicacao, mutismo, apatia e cefaléia. Clinica-
mente os pacientes com esclerose concéntrica de Balo
se apresentam com sintomas agudos ou subagudos,
sugerindo lesdo expansiva encefalica®. De forma que
ECB faz diagndstico diferencial com esclerose multipla
propriamente dita, neoplasias e infecgdes?. Entretanto, o
padrao tipico de lesao concéntrica na substancia branca
€ altamente sugestivo de ECB2.

Uma vez determinada a natureza inflamatéria
da lesédo, a dificuldade de determinacédo da etiopa-
tologia dessa doenca reside no fato de que amplas
areas de desmielinizagédo do sistema nervoso central
(SNC) podem ser observadas em varias doencas
neuroldgicas®.

O tratamento se apdia por essa interface com
a esclerose multipla no uso de esteréides em doses
altas com neuroimagem seriada de controle3”.

O objetivo desse estudo é tentar incentivar a
suspeicao do médico frente a um provavel diagndstico
de Esclerose Concéntrica de Balé.

MATERIAL E METODOS

Reviséo de artigos cientificos publicados sobre escle-
rose concéntrica de Balo.

RESULTADOS

Um estudo realizado recentemente no Brain
Medical Center em Viena analisou o tecido de au-
tépsia de 14 pacientes portadores de esclerose mul-
tipla com lesdes do tipo Ballé, em padrao de lesao
tecidual associado a desmielinizagao neuronal®. Esse
estudo encontrou modelos de desmielinizacdo que
guardam semelhancas com lesdes teciduais do tipo
hipdxia, associado a uma alta expressao de oxido
nitrico sintase em macrdéfagos e células da micrdglia®.
Além disso, nas areas de lesao ativa e na regiao mais
externa de mielina preservada, foram encontradas
proteinas envoltas em tecido, tais como fator indutor
de hipdxia alfa-1 e proteina 70 do infarto agudo do
miocardio expressas somente em oligodendrdcitos e
em menor grau em astrécitos e macréfagos®. Devido a



seus efeitos neuroprotetores, a regiao periférica das
placas de tecido, onde essas proteinas foram encon-
tradas podem ser resistentes a um dano adicional em
uma expansao da lesédo e podem, além disso, lembrar
uma camada de tecido mielinizado®.

Ha relato de caso de ECB em que a imagem
obtida por TI-201 SPECT é imprecisa quanto a etio-
logia, ou seja, o foco de esclerose miultipla ndo péde
ser distinguido de um tumor cerebral maligno®°. Esse
fato sugere que em algumas situagcdes, os exames
de imagem podem ndo ser fidedignos em relacédo
ao diagndstico, precisando-se assim de biépsia para
haver o esclarecimento total do caso®.

Observa-se que o tratamento com corticotera-
pia geralmente provoca recidivas e ndo induz a remis-
sdo total dos focos de desmielinizacdo e, inclusive,
muitas vezes a resposta a essas medicac¢des pode
ser inexistente*, o que ndo ocorreu com a paciente
deste relato, que obteve total regresséo das lesdes
cerebrais causadas pela ECB até este momento.

Percebe-se que esse caso estabelece acordo
com a literatura pesquisada, por apresentar clinica e
imagética compativeis. O advento da RM tem forte in-
fluéncia no diagndstico precoce e altamente sugestivo
da ECB, e possibilita que o tratamento seja instituido
rapidamente, antes que as manifestacdes atinjam de
forma incapacitante a vida dos pacientes?*.

DISCUSSAO

A doenca apresenta evolugcédo rapidamente
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progressiva, mas nem sempre fatal principalmente
quando precocemente diagnosticada’.

No passado, o diagndstico de ECB era feito so-
mente por achados de autdpsia?'®. Gongalves et al.2
relatam que o diagndstico era realizado antigamente
post mortem ou por bidpsia in vivo.

A ECB possui caracteristicas de imagem tipi-
cas, com anéis concéntricos alternados por areas de
desmielinizacao e re-mielinizacdo ou mielinizagao
normal. Esse aspecto em camadas interacopladas
encontrada na ressonancia magnética € altamente
sugestivo de Balo*.

A RNM demonstra presenca de uma leséo
expansiva, intra-axial, localizada na regido frontal
a esquerda, envolvendo o giro frontal superior, que
apresenta hipersinal em T2 e Flair e hipossinal em
T1, com impregnagéo periférica e concéntrica apos
a injecao de contraste paramagnético. Isto esta de
acordo com Gongalves et al, que relatam que os
achados de zonas concéntricas de hipersinal nas
imagens por RM ponderadas em T2, sugerem for-
temente o diagnostico?. Essa lesédo mede cerca de
3,0 x 2,0cm nos seus maiores eixos, e apresenta
area central que tem tendéncia a cavitacao. Nao ha,
entretanto, edema perilesional ou efeito expansivo
significativo sobre estruturas adjacentes (Figura 1).
Observamos ainda outras pequenas lesdes da subs-
tancia branca subcortical, que também apresentam
hipersinal em T2 e Flair, a maior delas peri-trigonal
a direita (Figura 2).

Figura 1. Pequenas lesdes na substancia branca subcortical (hipersinal em T2 e Flair), sendo a
maior delas peri-trigonal a direita
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Figura 2. Pequenas lesdes na substancia branca subcortical (hipersinal em T2 e Flair), sendo a
maior delas peri-trigonal a direita

Depois de feito o diagndstico da doenga des-  atualmente tem como queixa apenas fadiga que ocorre
mielinizante e descartadas as hipdteses de les@o diante de atividades prolongadas e repetitivas.
expansiva intracerebral, acidente vascular encefélico Houve acompanhamento para controle evo-
e esclerose multipla, foi instituido tratamento pulso- |utivo através da ressonancia apos o tratamento
terapico com altas doses de corticoides por 14 dias. com corticéide, o qual e evidenciou regressao
Salvo algumas intercorréncias decorrentes daimunos-  da lesdo expansiva principal e dos demais focos
supresséo, a paciente obteve melhora clinica rapidae  (Figura 3).

Figura 3. Apos tratamento, observa-se regressao da lesao expansiva principal e dos demais focos
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CONCLUSAO

Os tratamentos disponiveis para a ECB mos-
tram beneficios sobre a doenca e as lesbes a res-
sonancia magnética, sendo os principais: metilpred-
nisolona, prednisona, ciclofosfamida e interferon BS.
Houve éxito na remissao da crise com a instituicdo da
pulsoterapia com metilprednisolona (solumedron). A
paciente se mantém sem reagudizac¢do da doenca ha
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um ano com o uso de interferon B (avonex). Houve,
dessa forma, a remissao da quase totalidade dos
sintomas e a regressao das lesdes visiveis a RM.

Assim, nota-se a relevancia da RM como unico
método diagndstico in vivo da ECB, visto que quando
diagnosticada e tratada precocemente, possibilita que
0 paciente recupere qualidade em sua vida, através
da notével diminuic&do dos sintomas da doenca, ape-
sar de ndo mudar o progndstico da doenga''.
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ABSTRACT: Goals: The case described forward search to motivate the medical suspicion
in front of a probable diagnose of Balo’s Concentric Sclerosis (BCS) establishing a routine
diagnostic. Methods: Case report with cientific review of articles published about the subject.
Results: It is really difficult to determine the BCS’s etiology-fisiopathology because of the
difuse demyelinating’s areas of the central nervous system (CNS) that are seen in a variety
of CNS’s diseases. Magnetic resonance (MR) is very important to the diagnosis of BCS, but
the diagnosis’s key is the brain biopsy. The therapy consists of high dose of steroidals being
controled by magnetic resonance imaging. Discussion: Once the inflammatory demyelinating
nature of the lesion has been established, the difficulty of determination ethiopathology as wide
areas of demielynation of the central nervous system can be observed in several neurological
diseases. On practice, the BCS’s patients show acute or sub-acute symptoms that suggest
expansive brain injury. The disease has an unlikely course, that goes to a quickly evolution in
weeks or months without remission until a self-limiting that includes several cognitive symptoms
like headaches, aphasia, behavioral disturbance, visual dysfunction and ataxia.

KEY WORDS: Multiple sclerosis/thiology. Diffuse cerebral sclerosis of schilder/diagnosis. Case

reports [Publication type].
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