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1. Preambulo

Encefalite &€ definidacomo uma inflamacao do parénquima cerebral. Ema®migorosos, é um
diagnostico patologico, no qual a presenca denrdi@io, edema e morte de neurbnios sdo
demonstradas por histopatologia. Isso em geral assédciado com infiltracdo de células
inflamatérias e infiltrado perivascularMielite é definida como inflamac&o do parénquima da
medula espinalum processo inflamatério envolvendo o cérebro eeduta pode ser referido
como ‘encefalomielité. A demonstracédo dessa inflamacdo € consideranfirmatoria para o

diagnéstico de encefalite/mielite.

Ha muitas causas basicas de encefalite/mieliteasgudincluem etiologias infecciosas, toxicas,
neoplasicas, autoimunes e metabdlicas. Admite-seaqmaioria dos casos de encefalite sdo de
natureza infecciosa e podem ser atribuidas a dieseagentes como virus, bactérias, fungos e
parasitos. Agentes toxicos e metabdlicos podemr lava&ncefalite quimica, enquanto que
neoplasias podem levar a encefalite neoplasicaapanpoplasica. Por fim, varias condicdes
autoimunes podem levar a encefalite aguda. As magbes muito raramente podem levar a
encefalite aguda, em especial as vacinas vivasuades. Entretanto, a introducdo das
imunizacdes serviu para reduzir a incidéncia depticacdes encefaliticas causadas por varias
infeccdes virais e bacterianas. Entretanto, em o&ig0% dos casos de encefalite aguda néo se
consegue identificar um agente etiolégico, presetmente por causa da ampla variedade de

etiologias e limitacbes nos atuais testes diagrussti

Encefalomielite disseminada aguda (ADEM) é descrita classicamente como uma sindrome
unifasica de inflamacédo cerebral e desmielinizagimrrendo em associacdo temporal com
desafios imunoldgicos precedentes, como infeccaimnanizacdo. Em geral, pode-se distinguir
ADEM de encefalite aguda por: a) predominancia eés desmielinizantes, em vez de

citotoxicas, e b) associacdo temporal a um degafinogénico especifico e desencadeador.

Tem-se sugerido que varias infeccdes virais ounegbies precedentes atuam como desafio
antigénico, levando a resposta imunoldgica sobrradale ADEM. Varias infec¢des por virus,

! NR: Do termo em ingléacute disseminated encephalomyelitis



como sarampo, caxumba, rubéola, varicela-zosters die Epstein-Barr, citomegalovirus, herpes
simples, hepatite A e virus coxsackie foram assasisa ADEM, com taxas de incidéncia
variando de 1 por 1.000 para sarampo e varicelpa 5.000 para rubéola. Além disso, varias

infeccOes bacterianas foram associadas temporament ADEM.

Varias imunizacfes foram associadas temporalmemte ADEM, como encefalite japonesa,

febre amarela, sarampo, influenza, variola, ardrantras. Entretanto, a Unica associagdo com
evento antecedente comprovada epidemiologicameptaatogicamente é a da vacina contra
raiva do tipo Semple (vacina derivada de céredeosarneiro/camundongo); tal associa¢cao nao

foi observada com as formulagfes modernas da veointsaa raiva.

Andlise Racional para as Decisdes sobre DefinicdesCaso de Encefalite e ADEM

A demonstracdo de inflamacdo do parénquima cergimalhistopatologia d4 o diagndstico
definitivo deEncefalite. Entretanto, na maioria dos casos, tal confirméuggiopatologica nao é
disponivel. Certas caracteristicas clinicas e nBagodsticas podem também ser sugestivas de

encefalite aguda, permitindo assim um diagnésticaco na auséncia de histopatologia.

Um diagnéstico clinico de encefalite depende daahstnacéo de disfuncédo cerebral na presenca

de evidéncia de um processo inflamatorio; essaijdo pode ser cortical, subcortical (por

exemplo, nucleos cinzentos da base, tronco cejetwatle ambas, e geralmente se manifesta

por:

» disfuncéo cortical difusa ou global, resultandoataracéo de consciéncia, disturbios do
pensamento ou alteracdo aguda do comportament@ahdanpessoa.

» disfunc¢éo focal cortical/subcortical, resultando @éficits neuroldgicos focais, ou

* manifestacdes de disfuncéo global e déficits focais

Déficits neurolégicos focais sdo geralmente defisigor disfuncdo que pode ser localizada em
um local especifico do sistema nervoso, result@md@normalidades neurolégicas em um local
especifico ou em uma funcdo especifica. Ha munasifestacdes possiveis de déficits
neuroldgicos focais e fungéo cerebral alteradadesl limitados sugerem que sinais referentes a

guase todos os aspectos do sistema nervoso podeobssrvados em encefalite/mielite. Na



elaboracéo da definicdo, levou-se em considerag&oligta abrangente de varias manifestacoes
de disfuncéo dos sistemas cortical, subcorticatpmeensorial, cerebelar e de nervos cranianos,
mas as sensibilidades ou especificidades dessaslacimdo sdo conhecidas e podem nao ter
peso igual no diagnostico de encefalite. Além digspossivel que sejam encontrados déficits

nao incluidos na lista com a definicdo. Por exepises focais ndo-convulsivas.

O segundo aspecto de encefalite clinica é a deragéstde evidéncia de processo inflamatério
agudo. Febre é geralmente considerada com indiggtal, mas ndo especifico, de inflamacéo.
O indicador mais confiavel de inflamacdo do sistemesvoso central (SNC) é pleocitose

(presenca de leucécitos no liquido cérebro-ragoad[&CR]). Na auséncia de contra-indicacdes
como hipertensédo intracraniana, a puncéo lombaréRLanalise do LCR séo freqliientemente os
métodos mais praticos para avaliar a presencafldenacdo do SNC. Entretanto, uma pequena

percentagem de casos de encefalite ndo apreselgacitgse.

Um ponto de cortec(itof) de 5 leucocitos/puL para definir pleocitose € bdaeem dados da
distribuicdo normal de leucécitos em adultos enciaa sadios. Em lactentes com menos de 2
meses de idade, foi escolhido wonoff de 15 leucdcitos/uL, com base em varios estudos d
lactentes sadios ou sem infeccdo do SNC. Usands es®ffs espera-se uma taxa de falsos-
positivos de 0-2% em adultos e 0-5% em neondfagofs mais elevados provavelmente
aumentariam o risco de excluir casos de encefgditgue a contagem leucocitaria de menos de

10/pL esta presente em 5% das criancas com ageraissconfirmados no LCR.

Além disso, ha vérios achados de neuroimagem (taafiagcomputorizada [CT] ou imagem de
ressonancia magnética [MRI]) que séo sugestivomdioativos de inflamacéo do parénquima,
bem como padrdes e formatos de onda no eletroéogefma (EEG) que podem ser sugestivos

de processo inflamatério do SNC.

Todo o exposto acima pode aplicar-se ao diagnédaddielite, a diferenca principal consiste
nas caracteristicas clinicas de mielite, que aptas#éficits neuroldgicos focais referentes a
medula; na mielite isolada o cortex ndo esta emo)\e assim disfuncéo cerebral global ndo é

esperada.



Encefalite esta freqlientemente associada a memingitcomitante, ja que a inflamacédo das
meninges ocorre frequentemente junto com a enmefakntretanto, clinicamente, as
caracteristicas clinicas de meningite (por exemdfidez de nuca, fono-fotofobia, etc) sdo de
identificacdo dificil ou impossivel em um pacieotan encefalite severa e o quadro clinico de
encefalopatia € dominante. Do ponto de vistardistico, a inflamacéo parenquimatosa pode
freqlentemente encobrir as caracteristicas da ineagem ou eletroencefalograficas de
meningite, tornando tal separacao dificil. Entretagcasos de encefalite podem preencher os
critérios de meningite asséptica. Enquanto queiariaalos casos de meningite asséptica estao
associados a desfecho favoravel e poucas seqéetss;efalite pode estar associada a doenca
neuroldgica severa, sequelas neuroldgicas gravesga prazo e morte. Se ha evidéncia, do
ponto de vista clinico e diagnoéstico, de que h&aimmdcdo tanto das meninges quanto do
parénquima, e se 0 caso preenche os critériosatdadite e meningite, o caso deve ser relatado
como encefalite. O uso do termméningoencefalité &€ usado frequentemente na literatura e na
pratica clinica, e € uma terminologia aceitaveltdamos casos de encefalite quanto nos de
meningite asséptica, se os critérios de definic@oedcefalite e meningite asséptica sao
preenchidos.

A marca caracteristica de diagnésticoAIREM é a demonstracdo de areas de inflamacéo e
desmielinizacdo esparsas, focais ou multifocaiss@inadas) na substancia branca cerebral,
subcortical e cortical profunda. Enquanto queneolvimento da substancia cinzenta também
pode ser vista (especialmente no talamo), issaangente um componente menor comparado
com o envolvimento da substancia branca. Embor@sdsesdes possam ser demonstradas por
histopatologia, o diagndstico € feito pela MRI, &ias caracteristicas da MRI s&o Uteis no

reconhecimento das lesdes de substancia brarkBIEk! .

A maioria das caracteristicas e critérios delinsagitima para encefalite aplica-se igualmente
paraADEM. Em especial, é importante notar que as maniféssaclinicas dADEM e de

encefalite aguda podem ser idénticas e dificeisdigdnguir somente em bases clinicas,
particularmente nas fases iniciais da doenca. Edisas sindromes tém também como ponto

comum a presenca de encefalopatia ou déficits ligicos focais e a presenca de inflamacao do



SNC. A caracteristica primordial que permite dmptiflas € a presenca de desmielinizacdo
aguda enADEM ; tal desmielinizacdo € documentada pelos achaglddRl. Enquanto que a

desmielinizacdo pode certamente estar presenteasos e encefalite viral aguda, o quadro
dominante em geral € de edema, alteracbes cita»dchemorragia; MRI pode também ser

normal.

ADEM pode ser parte de ugontinuumde distlrbios desmielinizantes do SNC, que inclui
esclerose multipla (MS), leucoencefalite hemor@giguda , mielite transversa, e neurite optica.
Uma certa percentagem de pessoas com o diagnéstiad de ADEM vai evoluir para MS, e
assim um comentéario sobre a natureza monofasié@d é necessario. ADEM difere de MS
pela auséncia de recaidas ou recorréncias da sittlmgia clinica e de novas lesdes
desmielinizantes do SNC. Por essa razédo, a natmnepafasica de ADEM é definida como
auséncia de recorréncia (no periodo de 3 mesesauséncia de tratamento ou enquanto em
tratamento apropriado.Recaida que ocorra durante a cessacao do tratamediminuicdo da

terapéutica deve ser considerada como pertencemahoepisodio monofasico.

2. Definicdes de Caso: Encefalite, Mielite e ADEM
I. Encefalite

Nivel 1 de certeza diagnéstica Encefalite
(a) Demonstracao de inflamacédo aguda do parénquirsstmma nervoso central  (+/-
meninges) por histopatologia.

Nivel 2 de certeza diagnéstick® Encefalite
(a) Encefalopatia (por exemplo, nivel de consciénci@ideda ou alterada, letargia ou alteragéo
da personalidade durando >24 horas),

E INCLUINDO

(b) UM OU MAIS dos seguintes:
1.Resposta ao ambiente diminuida ou ausente, defieidaresposta a barulho alto ou a
estimulos dolorosos,
2.Contato ocular diminuido ou ausente,
3.Resposta a estimulos externos inconsistentes entess
4.Dificuldade para despertar,
5.Convulséo associada a perda de consciéncia (1).




ou
(c) Achados focais ou multifocais referentes ao sisteemaoso central, incluindo um ou mais

dos seguintes:

1.Sinais corticais focais (incluindo, mas néo limda: afasia, alexia, agrafia, cegueira
cortical),

2. Anormalidade/anormalidades de nervos cranignos

3. Defeito/defeito(s) de campos visuais,

4.Presenca de reflexos primitivos (sinalBebinskj reflexo glabelar, reflexo de
focinhar/sugar),

5.Fraqueza motora (ou difusa ou focal; mais freqiiretee focal)

6.Anormalidades sensoriais (positivas ou negativis®l sensorial),

7.Reflexos tendinosos profundos alterados (hipohiparreflexia, reflexos assimétricos),

8.Disfuncao cerebelar, incluindo ataxia, dismetriatagmo cerebelar.

E (para ambas as possibilidades alcancarem Nivel 2)

(d) DOIS OU MAIS ° dos seguintes indicadores de inflamacg&o do SNC:
1.Febre (temperatura3g® C),

2.Pleocitose do fltido cérebroespinal (>5 leucéditms3 em criancas de >2 meses de
idade; >15 leucécitos/mirem criancas <2 meses de idade),

3.Achados EEG consistentes com encefalite

4.Neuroimagem consistente com encefilite

Nivel 3 de certeza diagnésticd™ Encefalite
(a) Encefalopatia (por exemplo, nivel de consciénciaideda ou alterada, letargia, ou alterag
de personalidade durando >24 horas),

E INCLUINDO

(b) UM OU MAIS dos seguintes:
1.Resposta ao ambiente diminuida ou ausente, defioideesposta a barulho alto ou
estimulo doloroso,
2.Contato ocular diminuido ou ausente,
3.Resposta a estimulos externos inconsistente ontayse
4.Dificuldade de despertar, ou
5.Convulséo associada com perda de consciéncia (1).

U
(c) Achados focais ou multifocais referentes ao sisteemaoso central, incluindam ou mais
dos seguintes:
1.Sinais corticais focais (incluindo mas néo limitado afasia, alexia, agrafia, cegueira
cortical),




2. Anormalidade/anormalidades dos nervos cranianos

3. Defeito/defeitos dos campos visuais,

4.Presenca de reflexos primitivos (sinal de Babingfiexo glabelar, reflexo de
focinhar/sugar),

5.Fraqueza motora (ou difusa ou focal; mais freqiiretee focal)

6. Anormalidades sensoriais (ou positivas ou negsitivivel sensorial),

7.Reflexos tendinosos profundos alterados (hipohiparreflexia, reflexos assimétricos),

8.Disfuncao cerebelar, incluindo ataxia, dismetriatagmo cerebelar

E (para ambas as possibilidades alcancarem Nivel 3)

(d) UM ° dos seguintes indicadores de inflamac&o do SNC:
1.Febre (temperatura38° C),

2.Pleocitose do LCR (>5 leucécitos/mram criancas de >2 meses de idade; >15
leucécitos/mm em criancas <2 meses de idade),

3.Achados EEG consistentes com encef3lite

4.Neuroimagem consistente com encefélite

Nivel 3A de certeza diagndstica®
(a) Informacéao disponivel é insuficiente para distingutre encefalite aguda ou ADEM; caso
impossivel de ser classificado definitivamente.

Critério de exclusdo para niveis 2 e 3 de certedisagnostica
(a) Outros diagndsticos para a doenca estdo preS&ntes

1. Mielite

Nivel 1 de certeza diagnosticaMielite
(a) Demonstracéo de inflamacgédo aguda da medula (+/ges) por histopatologia,

Nivel 2 de certeza diagnéstica: Mielite

(a) Mielopatia (desenvolvimento de disfuncédo sensomatora, ou autonémica atribuivel a
medula, incluindo fraqueza de neurénio motor sape/ou inferior, nivel sensorial,
disfuncao intestinal ou de bexiga, disfuncao grétil

E

(b) DOIS OU MAIS*? dos seguintes indicadores, sugestivos de inflasndganedula:
1.Febre (temperatura3g8°C),

2.Pleocitose do LCR (>5 leucdcitos/mram criancas >2 meses de idade; >15
leucécitos/mm em criancas <2 meses de idade),




3.Achados de neuroimagem demonstrando inflamacacag#dmeninges), ou
desmielinacdo da medula.

Nivel 3 de certeza diagndstica: Mielite

(a) Mielopatia (desenvolvimento de disfuncédo sensomatora, ou autonémica atribuivel a
medula, incluindo fraqueza de neurénio motor sape/ou inferior, nivel sensorial,
disfuncgéo intestinal ou de bexiga, disfuncéo grétil

E

(b) UM* dos seguintes indicadores, sugestivos de inflamdganedula:
1.Febre (temperatura3g8°C),
2.Pleocitose no LCR (>5 leucécitos/mram criancas >2 meses de idade; >15
leucécitos/mm em criancas <2 meses de idade),
3.Achados de neuroimagem demonstrando inflamacacag#dmeninges), ou
desmielinacdo da medula.

Critérios de exclusao para niveis 2 e 3 de certedagnostica
(a) Outros diagndsticos para a doenca estdo preS&ntes

Casos que preenchem os critérios para encefatiielée em qualquer categoria devem ser
classificados comencefalomielite.

lll. ADEM

Nivel 1 de certeza diagnéstick: ADEM
(a) Demonstracdo de areas de desmielinizacéo difusamittifiocais por histopatologia.
ou

(b) Achados focais ou multifocais referentes ao sisteem@oso central, incluindam ou mais
dos seguintes:

1. Encefalopatia (veja definicdo de caso de encefadita especificacdo de
encefalopatia),

2. Sinais corticais focais (incluindo, mas néo liméad afasia, alexia, agrafia, cegueira
cortical),

3. Anormalidade/anormalidades de nervos cranianos,

4. Defeito/defeitos de campos visuais,

5. Presenca de reflexos primitivos (sinalRbbinskj reflexo glabelar, reflexo de
focinhar/sugar),

6. Fragueza motora (ou difusa ou focal; mais freqieatee focal),

1

7. Anormalidades sensoriais (ou positivas ou negativiagl de sensorio),




8. Reflexos tendinosos profundos alterados (hipo khiperreflexia, assimetria de
reflexos), ou
9. Disfuncéo cerebelar, incluindo ataxia, dismetrigtagmo cerebelar,

E

(c) Achados de imagem de ressonancia magnética (MRi)rammlo lesbes de matéria branca
difusas ou multifocais ponderadas em T2, pondernadiadifusdo, ou FLAIR (tuid-
attenuated inversion recové)y(+/- intensificacdo por gadolineo em sequéncids,

E

(d) Padraamonofasico da doenca (isto €, auséncia de recaftteodle umminimode 3 meses d¢
nadir sintomatico)-**>1°

D

Nivel 2 de certeza diagndsticd”. ADEM
(a) Achados focais ou multifocais referentes ao sisteemaoso central, incluindo um ou mais
dos seguintes:
1. Encefalopatia (veja definicdo de caso de encefpéita especificacdo de encefalopat
2. Sinais corticais focais (incluindo mas nao limitadafasia, alexia, agrafia, cegueira
cortical,
3. Anormalidade/anormalidades de nervos cranianos,
4. Defeito/defeitos de campos visuais,
5. Presenca de reflexos primitivos (sinal de Babingfiexo glabelar, reflexo de
focinhar/sugar),
6. Fraqueza motora (ou difusa ou focal; mais freqieatee focal),
7. Anormalidades sensoriais (ou positivas ou negativiael de sensorio),
8. Reflexos tendinosos profundos alterados (hipw Riperreflexia, assimetria de
reflexos), ou
9. Disfungéao cerebelar, incluindo ataxia, dismetriatagmo cerebelar,

E

(b) Achados de imagem de ressonancia magnética (MRiramwlo les6es de matéria branca
difusas ou multifocais ponderadas em T2, pondernaoiadifusédo, ou FLAIR (ftuid-
attenuated inversion recové)y(+/- intensificacao por gadolineo em sequéncids,

E

(c) Tempo insuficiente de acompanhamento para docamauséncia de recaida no periodo
minimo de 3 meses ap6s nadir sintométfts)*

a),

Nivel 3 de certeza diagnostica ADEM
(a) Achados focais ou multifocais referentes ao sisteemaoso central, incluindo um ou mais
dos seguintes:

1. Encefalopatia (veja definicdo de caso de encefadita especificacdo de encefalopatiz
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2. Sinais corticais focais (incluindo mas néo lim#ad afasia, alexia, agrafia, cegueira
cortical,

3. Anormalidade/anormalidades de nervos cranianos,

4. Defeito/defeitos de campos visuais,

5. Presenca de reflexos primitivos (sinalBlbinskj reflexo glabelar, reflexo de
focinhar/sugar),

6. Fraqueza motora (ou difusa ou focal; mais freqieatee focal),

7. Anormalidades sensoriais (ou positivas ou negativiagl de sensorio),

8. Reflexos tendinosos profundos alterados (hipohiparreflexia, assimetria de reflexos
ou

9. Disfuncéo cerebelar, incluindo ataxia, dismetrigtagmo cerebelar.

Nivel 3A>°
* Informacao disponivel insuficiente para distingaintre encefalite aguda ou ADEM,;
caso impossivel de ser classificado definitivamente

Critérios de exclusao para todos os niveis de certediagnéstica
» Presenca de diagndstico alternativo claro de gdl@@aguda ou outro diagnostico parala
doenca,
* Recorréncia ou recaida de doenca em qualquer ppotoum periodo de 3 meses de
melhora clinica desde o nadir sintomatico, ou
» Se conhecidos, achados de MRI ou histopatolograamsistentes com o diagndéstico de
ADEM.

Notas para as Definicées de Caso

! Se o nivel mais baixo aplicavel de certeza diaipgdda definicdo para uma categoria
definitiva (isto é, Nivel 3, excluindo Nivel 3A)abtido e ha evidéncia de que os critérios para o
nivel superior mais proximo de certeza diagnogtidael 2) sdo também obtidos, o evento deve
ser classificado no nivel superior mais proximové\R). Essa abordagem deve ser continuada
até que o nivel de certeza diagndstica mais elegefa determinado. Assim, se um caso
preenche os critérios diagnosticos de ambas agatite (encefalite e ADEM), mas alcanca um
nivel de certeza diagnéstica mais elevada em ussdelnivel mais alto prepondera, e 0 caso
deve ser classificado de acordo com a categoriguah o nivel de certeza diagndstica mais
elevada foi alcancado. O Grupo de Trabalho recanlpp®, sob esse paradigma, € possivel
alcancar um nivel de certeza diagnostica mais @teyazara ADEM com critérios menos
rigorosos do que para encefalite, por exemplo, INivde certeza diagnostica para encefalite
exige diagnostico histopatolégico, enquanto quévelrl para ADEM néo o exige. Entretanto,
na auséncia de um marcador biologico, o diagnéstecADEM se baseia nos achados de
neuroimagem, no contexto clinico apropriado, eralinacdo de neuroimagem apropriada e um
padrdo monofasico da doenca sdo proximos a uma@adra para essa entidade clinica. Assim,
pode-se ter um nivel mais alto de certeza diaggedgtara ADEM do que para encefalite, na
auséncia de outros dados biologicos. Quando ¢ hide ADEM e o Nivel 2 de encefalite, ou
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Nivel 2 de ADEM e Nivel 3 de encefalite sdo af@aos, a melhor categoria para escolher é
ADEM.

2 O Grupo de Trabalho de encefalite/ADEM reconhgee, na maioria dos casos, 0 exame
histopatoldgico néo é praticavel como um métodgmidstico; isso pode ser especialmente o
caso nos paises em desenvolvimento. Entretantemardtracao histopatoldgica de inflamacéao
cerebral permanece como o “padrdo ouro” para ondit@o de encefalite, e assim, o grupo
determinou que esse deveria ser o nivel 1 paradesgdo de encefalite.

3 Os niveis 2 e 3 de certeza diagnéstica foram ptopaspecialmente para adultos e criancas
com 2 anos de idade ou mais. Para criangcas comsnaeng anos (e, em especial, para aquelas
com menos de 6 meses) 0 sistema nervoso e, do ntasdm 0 exame neuroldgico estdo em
fluxo continuo (por exemplo, o que é normal em wrianca de 28 dias de idade nédo é
necessariamente normal em uma crianca de 2 mesdad#). A avaliacdo de encefalopatia e
déficits neurolégicos em lactentes e criancas peplaecessita ser feita de maneira apropriada

para a idade, levando em conta a idade e o nivégslenvolvimento da crianca.

“Niveis 2 ou 3 de encefalite s&o atingidos se ib&rios (a + b + d) ou (c + d) dos respectivos
niveis sdo preenchidos e se ndo ha critérios dasgxx

>Note que apenas o0s critérios 2 e 5 podem ser apigcédm todos 0s grupos etarios; outros
critérios para sinais neuroldgicos focais/multiisqggodem ser dependentes da idade e ndo séo
aplicaveis a todos os grupos etarios.

®Note que o nivel 2 de certeza diagndstica exige meinos 2 dos critérios listados para
inflamacao, enquanto o nivel 3 exige apenas Irigritsso é o reconhecimento de que, em

alguns casos de encefalite, todos os critéricadiist ou ndo estao presentes ou tais dados néo sédo
disponiveis. Assim, um diagnastico clinico de ealttef deve ainda ser aplicavel, mas sera de
menor certeza diagnostica do que se critériosisafes estivessem presentes.

7Achados eletroencefalogréaficos (EEG) consistentes encefalite: achados EEG consistentes
com encefalite incluem, mas nao estdo limitadodeatificacdo difusa ou multifocal nao
especifica (ndo-fisiologica); descargas periodamasutras anormalidades eletroencefalograficas
podem ou nao estar presentes.

8 . . . ~ T
Achados de neuroimagem consistentes com encefallteem, mas ndo estdo limitados a:

- Tomografia computorizada de craneo (CT) mostrameasade hipodensidade; imagens
contrastadas demonstrando intensificacdo meningda parénquima, indicando inflamacéao
meningea e de parénquima, ou intensificacéo giral.

- Imagem de Ressonancia Magnética (MRI) do cérebbtaeanostrando areas de sinal
hiperintenso difusas ou multifocais ponderadaggmmagem ponderada por difusdo, ou
FLAIR (“fluid-attenuation inversion recovedy sugestivas de inflamacdo ou desmielinacao.

® Em certas situacdes, ha informacdes insuficienpesa fazer uma distingdo definitiva entre
encefalite aguda e ADEM; em tais circunstanciasiveNde certeza diagnostica 3A deve ser
usado, e todas as tentativas devem ser feitasoidea infomacdes adicionais que permitam
categorizacao adicional do caso.

¥por exemplo, neoplasma, encefalopatia toxica/métahdlistirbio vascular, trauma, etc.
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" Niveis 2 ou 3 de mielite sdo alcancados se osriosté(a + b) dos respectivos niveis s&o
preenchidos e critérios de exclusdo ndo sao erachsr

12 Note que o nivel 2 de certeza diagndstica exige petnos 2 dos critérios listados para
inflamacédo, enquanto que o nivel 3 exige apenagétic. Isso € o reconhecimento de que, em
alguns casos de mielite, todos os critérios ligamo ndo estdo presentes ou tais dados ndo séo
disponiveis. Assim, um diagnostico clinico de ealifef deve ainda ser aplicavel, mas sera de
menor certeza diagndstica do que se critériosisafies estivessem presentes.

13 Nivel 1 de ADEM é alcancado se o critério (a) @epchido ou se os critérios (b + ¢ + d) sdo
preenchidos, e critérios de exclusdo ndo sao erct

14 Auséncia de recorréncia é preenchido apenas atavésompanhamento a longo prazo. Falta
de recorréncia de sintomas neurologicos dentrond@eriodo de 3 meses do primeiro episoédio
deve ser considerada sugestiva de doenca monofddina certa percentagem de casos,
entretanto, provavelmente sera reclassificada posteente como esclerose mdltipla. A certeza
diagnostica aumenta em correlacdo direta com a@lordo acompanhamentna auséncia de
recorréncia da doenca.

1> Nadir sintomatico é definido como o ponto no quakmtomas clinicos sdo percebidos como
0s piores, esse nadir precisara ser definido diftaclo pelo profissional de saude com base em
avaliagdo caso a caso; o intervalo entre o inieloddenca e o nadir sintomatico deve ser
documentado.

1% A auséncia de recorréncia e a natureza monofagicAEM é (til como caracteristica
diferencial para separar ADEM de esclerose mdultigatretanto, reconhece-se que alguns
especialistas aceitam uma entidade de “ADEM renteteque pode representar uma entidade
fisiopatologica distinta de esclerose multipla. rEteinto, o Grupo de Trabalho decidiu que
recorréncia da doenca apos um periodo de 3 meses rdais provavelmente representar
esclerose mudltipla, e para os propositos operasiodesta definicdo tal recorréncia seria
considerada operacionalmente como esclerose najlglportanto ndo um caso de ADEM.
Além disso, o desenvolvimento de doenca desmieliné& aguda em uma pessoa com uma
histéria conhecida de esclerose mudltipla pode s#cildde classificar como ADEM ou
exacerbacdo de esclerose mdltipla; entretanto, ®rimadas autoridades provavelmente
classificariam tal evento como exacerbacgéo de resglanultipla, com o entendimento de que tal
diferenciacéo pode ser imperfeita e incerta.

170 nivel 2 de ADEM é alcancado se os critérios @+ c) sdo preenchidos e se critérios de
exclusdo ndo forem encontrados.

Referéncia:
1. Bonhoeffer J, Gold MS, Heijbel H, Vermeer P, BlumpB, Braun M, et al. Generalized
convulsive seizure as an adverse event followingumzation: case definition and
guidelines for data collection, analysis, and pnesteon. Vaccine 2004; 22:557-62.
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Apéndice I: Caracteristicas que podem ajudar a dithguir Encefalomielite Disseminada

Aguda (ADEM) de Esclerose Mdltipla - sugestdes darupo de Trabalho sobre Encefalite

da Colaboracé&oBrighton.

Caracteristicas ADEM Esclerose Multipla
Prédromo de doenca febril| Frequente Raro
Sinais e sintomas Disturbio disseminado do | Frequentemente

SNC; coma/sonoléncia sad
frequentes

monossintomatica

Padréo temporal da doeng

aMonofasica

Recorrente e com remiss(

Caracteristicas das
neuroimagens

Alta carga de leséo
LesOes da substancia
branca grandes e
bilaterais
Envolvimento talamico
algumas vezes esta
presente;

LesGes da mesma idad

Carga de lesédo mais
baixa (geralmente)
Placas menores na
substéancia branca
profunda
Envolvimento talamico
ou de outra substancia
cinzenta profunda é
raro.

LesBes com idades
diferentes

e

hes

Liquido céfalo-raquidiano

Bandas oligoclonais

freqlientemente ausentes

Bandas oligoclonais

freqientemente presentes
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