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ESCLEROSE MIJLTIELA PSEUDOTUMORAL: RELATO
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RESUMO

A forma pseudotumoral de esclerose multipla é extremamente rara
e possui uma grande variedade de diagnosticos diferenciais, o que a
torna um desafio na pratica neurologica. Neste artigo, apresentamos
um caso desta manifestacdo incomum de esclerose multipla, que foi
avaliado em uma clinica especializada no Rio de Janeiro. O caso é de
um individuo do sexo masculino de 21 anos que apresentou apenas
crises convulsivas. Apresentou curso benigno da doenca.

Palavras chaves: esclerose multipla, doengas desmielinizantes.

ABSTRACT

Pseudotumoral forms of multiple sclerosis are very and have a great
variety of differential diagnosis, which poses it as a great challenge in
neurological practice. In this paper, we report one case of this uncom-
mon manifestation of multiple sclerosis, which was assessed in a spe-
cialized clinic in Rio de Janeiro. The case is a 21 year old male patient
that had only seizures. He presented a benign course of the disease.
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Esclerose Multipla (EM) ¢ uma doenga cronica e
de natureza autoimune caracterizada por inflamagdo mul-
tifocal, desmielinizacdo, gliose e perda de células neuro-
nais encefalicas e medulares. O pico de incidéncia ocorre
em torno dos 30 anos, enquanto o pico de prevaléncia se
apresenta aproximadamente aos 50 anos. E estimado que
em torno de 2.5 milhdes de pessoas no mundo sao afetadas
por esta doenga % e estudos epidemiologicos realizados
no Brasil demonstram uma ocorréncia variavel, entre 1,36
a 27,2 para cada 100.000 habitantes '. O diagnostico de
EM pode ser um grande desafio, especialmente nas suas
apresentagOes atipicas. A forma pseudotumoral da EM ¢
uma condi¢do rara e de defini¢ao radioldgica, referindo-se
a lesdes com didmetro > 2 cm e geralmente solitarias, com
aspecto semelhante ao de tumores cerebrais . Entre os 82
pacientes atendidos no ambulatdrio de doenca desmielini-
zante do Instituto de Neurologia Deolindo Couto (INDC/
UFRYJ), foi identificado um paciente com fenotipo de EM
pseudotumoral. Por estas razdes, foi decidido realizar ana-
lise retrospectiva do prontuario e das imagens deste indi-
viduo visando observar as semelhancas com os casos ja

descritos na literatura.

RELATO DE CASO

Caso: 21 anos, sexo masculino, refere que ha 01
ano apresentou duas crises tonico-clonicas generalizadas,
na época realizando tomografia computadorizada de cra-
nio que evidenciou lesdao expansiva temporoparietal direi-
ta medindo 6,7cm x 4,7cm X 4,5c¢m, associado a edema
adjacente, realizando posteriormente RNM de cranio que
novamente constatou aspecto de lesdo expansiva (FIGU-
RAS 1A). Foi submetido a biopsia cerebral, cuja analise
histopatologica foi compativel com lesdo desmielinizante,
sendo entdo encaminhado para nosso servigo. Durante o
periodo em que aguardava a biopsia e o resultado o his-
topatologico fez uso diario de 8mg de dexametasona por
aproximadamente 01 més. Na primeira consulta em nos-
S0 servigo ja se encontrava em uso diario de 300mg de
fenitoina e apresentava exame neurologico normal. Nova
RNM evidenciou redugdo importante do tamanho e volu-
me da lesdo (2,4cm x 1,3cm x 1,3cm), ainda apresentando
realce periférico irregular pelo gadolinio e edema perile-
sional. (FIGURA 1B). Nao apresentava anormalidades na
analise sérica e do LCR, sendo diagnosticado EM pseudo-
tumoral por exclusdo de outras causas de doengas desmie-

linizantes.
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FIGURA 1: (A) corte axial em incidéncia ponderada em T1 pds-gadolinio,
demonstrando lesdo tumefativa com captagéo em anel incompleto e discreto
edema perilesional. (B) corte axial em incidéncia ponderada em FLAIR, mostrando
0 aspecto da lesdo apds corticoterapia.

DISCUSSAQ

EM forma pseudotumoral ¢ relativamente rara,
ocorrendo em 1-2 a cada 1000 pacientes com Esclerose
Multipla ou cerca de 3 casos por milhdo na populacdo ge-
ral por ano, sendo mais frequente em mulheres e com pico
de incidéncia na secunda e terceira décadas de vida *“.
Geralmente os sintomas se apresentam de forma aguda ou
subaguda e evoluem rapidamente. Cefaléia ¢ um sintoma
frequente e persistente e estes pacientes com frequéncia
apresentam alteragdes das fungdes corticais, como rebai-
xamento do nivel de consciéncia, afasia, agnosia, apraxia,
hemiparesia, crises epilépticas e alteragcdes de campo visu-
al. Podendo haver também cefaleia persistente 4.

De acordo com alguns estudos, dois tergos dos
pacientes que apresentam a forma pseudotumoral da EM
irdo apresentar evolugdo monofasica, com recuperagao to-
tal ou parcial do quadro, enquanto o restante dos pacientes
evolui com novos eventos clinicos e/ou radiologicos que
levardo ao diagnostico de EM **. Quando comparada a ou-
tras formas de EM, a variante pseudotumoral aparenta pos-
suir progndstico melhor. Lucchinette et al., por exemplo,
observaram EDSS menores em individuos com a forma
pseudotumoral quando comparado a sujeitos com EM en-
volvidos numa coorte € que apresentavam o mesmo tempo
de evolugdo de doenca .

O diagnostico da forma tumefativa de EM ¢ feito a
partir da andlise do LCR, em achados de neuroimagem e/
ou anatomopatologicos. A presenca de producdo intratecal
de imunoglobulina é altamente sugestiva de EM, porém
pode estar presente em outras doengas desmielinizantes,
como na encefalomielite disseminada aguda (ADEM) “.

Na neuroimagem, as lesdes possuem diametro maior ou
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igual a 02 cm e sdo geralmente solitarias, mimetizando tu-
mores cerebrais, além de serem caracteristicamente hipe-
rintensas em imagens ponderadas em T2 hipointensas em
T1. Sao lesdes arredondadas e com bordas regulares, o que
ajuda a diferencia-las das lesdes neoplasicas, que tem bor-
das mais irregulares. O edema perilesional ¢ discreto quan-
do comparado ao das lesdes tumorais, assim como o efeito
de massa *¢. Outra caracteristica observada e que ajuda no
diagnostico diferencial é a presenca de realce periférico em
anel comumente incompleto, com a parte aberta virada pra
substancia cinzenta, nucleos da base ou cortex®. Na biop-
sia observa-se presenca de linfocitos/monocitos na maior
parte do espaco perivenular e de macrofagos espumosos,
sem o envolvimento da parede do vaso. Varios padrdes de
desmielinizacdo aguda, com moderado grau de transec¢ao

axonal e reagdo astrocitaria, completam o cenario .

Diagndstico diferencial da forma pseudotumoral de EM

Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva (LEMP)
Encefalomielite difusa aguda (ADEM)
Tumores primarios do SNC
Tumores metastaticos
Abscesso cerebrais
Cistos Parasitarios
Doencas granulomatosas do SNC (Tuberculose, Sarcoidose, Histiocitose, etc)
Doenca de Balo
Doenca de Marburg

Tabela 1. Diagnosticos Diferenciais da forma pseudotumoral de EM

Varios sao os diagnosticos diferenciais da varian-
te pseudotumoral (TABELA 1). Formas atipicas de EM,
como a variante de Marburg e a esclerose concéntrica de
Balo, geralmente possuem evolugdo extremamente rapi-
da e de carater mais maligno, levando a sequelas graves
ou mesmo ao 6bito. Na variante de Marburg, observam-se
na RNM de cranio multiplas lesdes hemisféricas em subs-
tancia branca captantes de contraste, enquanto na doenga
de Bal6 observa-se grandes lesdes confluentes, com um
padrdo distinto de alternancia de intensidade de sinal de
anéis concéntricos 3. Na ADEM, as lesoes sao geralmente
pequenas e bilaterais, quase simétricas, € em raros casos
podem ser observados lesdes grandes ¢ isoladas *.

A sarcoidose ¢ uma doenca inflamatoria sistémica
caracterizada pela formacdo de granulomas ndo caseosos
nos pulmdes, linfonodos, na tivea e pele. O sistema nervo-
so ¢ afetado em 5-10% dos casos, podendo ser a primeira
manifestacdo da doenga em até metade destes casos 7. As

apresentagdes clinicas da neurosarcoidose sdo variaveis,
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podendo se manifestar como neuropatia craniana, menin-
gite cronica, hidrocefalia (comunicante ou obstrutiva), en-
cefalopatia, mielopatia, neuropatia periférica, miopatia e
pseudotumor inflamatorio intraparenquimatoso 7. Na neu-
roimagem, a forma pseudotumefativa da neurosarcoidose
se caracteriza por area de edema perilesional importante,
que por vezes ¢ maior que a propria lesdo *? Assim como a
forma pseudotumoral da EM, seu diagnoéstico ¢ feito apos
exclusdo de outras causas '°. Além da analise histopato-
logica, a constatacdo de niveis elevados da enzima con-
versora da angiotensina (ECA) no sangue e/ou no liquido
cefalorraquidiano aumentam a probabilidade deste diag-
nostico ”.

O tumor que comumente se confunde com a forma
tumefativa € o linfoma priméario do SNC, que ¢ usualmente
unifocal. Em alguns casos o linfoma pode se manifestar de
forma multifocal, que podem posteriormente confluirem e
formarem lesdes grandes *. A andlise do LCR pode rara-
mente evidenciar a presenca de linfocitos atipicos, porém
geralmente demonstra hiperproteinorraquia e pleocitose
modesta. Na RNM, o linfoma tem aspecto parecido com
o de lesdes desmielinizantes, apresentando realce apos a
injecdo de gadolinio e tendéncia a reduzir ou desaparecer
apos corticoterapia !''. Na leucoencefalopatia multifocal
progressiva os sintomas aparecem de forma insidiosa e as
lesdes sao geralmente extensas, justacorticais e sem realce
de contraste, frequentemente relacionado a imunossupres-
sdo *. Abcessos e cistos parasitarios podem ter aspectos
similares as lesdes pseudotumorais, porém geralmente
apresentam realce completo em anel pelo gadolinio. Esse
realce ¢ sutil, regular e raramente desaparece apos terapia
com corticosteroides. .

Devido a raridade da forma pseudotumoral, ndo
existe nenhum estudo controlado sobre eficacia de trata-
mento. As formas isoladas de lesdo respondem a corticoide
assim com as formas classicas de EM, porém a interrup-
¢do da atividade de doenga frequentemente ¢ incompleta ¢

com tendéncia a recidiva >3 12-14,

CONCLUSAO

No contexto de lesdes cerebrais com aspectos tu-
morais, ¢ importante considerar no diagndstico diferencial
a forma pseudotumoral de EM, devido ao seu curso mais
benigno e resposta a corticoterapia, podendo poupar a rea-
lizagdo de procedimentos neurocirirgicos desnecessarios

e permitir melhor manejo destes doentes.
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