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A Pan-Encefalite Esclerosante Sub-Agu
da (P.E.E.S,) é uma doença progressiva do 
sistema nervoso central, que afeta mais 
crianças e adultos j ovens do sexo masculino, 
com sobrevida variando de poucos meses a 
vários anos. O quadro clínico mostra, de iní· 
cio, alterações comportamentais ou de per
sonalidade, que podem culminar com demên
cia, mioclonus, desmaios e, até eventualmen· 
te êxito letal. Esse quadro neurológico pode 
ser precedido ou acompanhado por altera· 
ções oftalmológicas (8) . 

Parece haver nos E ,U.A, uma incidência 
de 1 :  1 milhão de habitantes e, uma maior 
porcentagem de casos em pacientes prove· 
nientes da zona rural ( 3 ) ,  

Para o diagnóstico de P,E,E.S. além do 
quadro clínico são importantes: padrão ele· 
troencefalográfico, título de anticorpos anti· 
sarampo no líquor e no soro, elevação da fra· 
ção gamaglobulina no líquor e, a biópsia ce· 
rebral ( 3 ) .  

Nossa intenção ao publicar o presente 
caso é a de relatar, além das alterações ocu· 
lares antecedendo o quadro neurológico . for
ma menos comum ( 7 )  a concomitância de 
iridociclite e o estudo angiofIuoresceinográ
fico do paciente, Não encontramos na litera· 
tura referências ao aparecimento de iridoci
clite entre as alterações oculares (2,  3 )  e ,  
há poucas publicações de angiofluoresceino
grafia nessa patologia (5,  6 ) .  

APRESENTAÇÃO DO CASO 

S.A.F., 21 anos, masculino, examinado 
em 25/07/1977. Referia perda visual há 30 
dias, tendo sido medicado com prednisona 
60 mg/dia durante 2 semanas, sem melhora. 

Interrogatório complementar: sarampo 
aos 4 anos de idade. 

Exame Oftalmológico: O.D, A.V, = 3/200 
PLO, = 12 mmHg (aplanação) Biomicrosco
pia: PK finos e pequenos, fiare + + e células 
++ na câmara anterior; ausência de siné· 
quias posteriores; cristalino normal; vítreo 
anterior com + de células. Fundoscopia: pa
pila com cor_ bordos e nível normais; perda 
de reflexos maculares, alteração do trajeto 
dos vasos paramaculares superiores e pre
gueamento da membrana limitante interna 

devidos à presença de membrana pré-retinia
na. Havia ainda a presença de reflexos pato
lógicos e alteração da coloração do fundo. A 
periferia retiniana estava normal (Fig. 1 ) , 

Fig, I - Aspecto da região macular OD, onde se nota a 
presença de membrana pré,retiniana, responsável ?Dr re
flexos patológicos, pregueamento da membrana limitan
te Interna e tortuosidade dos vasos paramaculares supe, 
riores. 

O.E. A,V. = 20/200 (0 ,1 )  P.LO. = 8 mmHg 
( aplanação) Biomicroscopia: PK finos e pe· 
quenos, flare + + + e células +++ na câmara 
anterior; ausência de sinéquias posteriores; 
cristalino normal; vítreo anterior com + de 
células. Fundoscopia: papila com cor, bor
dos e nível normais; na região macular no
tava-se a presença de pregueamento de mem
brana limitante interna e buraco macular 
verdadeiro, A periferia retiniana estava nor
mal (Fig, 2 ) . 

A angiografia fluoresceínica mostrava 
em O.D, :  fase arterial com bloqueio de fluo
rescência na região macular ( Fig, 3 )  , que 
com o decorrer da prova ia sendo impregna
da pelo corante, igualando·se ao resto do fun
do ( Fig. 4 ) .  Ao redor da área de bloqueio de 
fluorescência inicial apareciam vários pontos 
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Fig. 2 - Aspecto da região macular OE, onde se nota 
pregueamento da membrana limitante interna e presen· 
ça de buraco macular verdadeiro. 

Fig. 4 - Angiotluoresceinografia OD - Fase venosa 
precoce, diminuição do bloqueio de fluorescencla na re
gião macular, mais evidente na Fig. 3. 

de hiperfluorescência que aumentaram mui
to pouco de tamanho até o final da angio
grafia. Além da tortuosidade vascular obser
vada, havia uma impregnação de fluoresceí
na na zona da membrana intra-retiniana ob
servada à biomicroscopia ( Fig. 5 ) .  O O.E. 
mostrava: fluorescência transmitida na re
gião foveal e parafoveal, compatível com o 
quadro de buraco macular verdadeiro obser
vado à biomicroscopia (Fig. 6 ) .  
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Fig. 3 - Angiofluoresceinografia OD - Fase arterial, 
nota· se bloqueio de fluorescencla na região macular. 

Fig. 5 - Angiotluoresceinografia OD - Fase venosa tar
dia, nota-se a impregnação da membrana pré-retiniana 
circundada por alguns pontos de hipertluorescencia que 
pouco aumentaram de tamanho no decorrer do exame. 

Nessa ocasião não haviam sintomas neu
rológicos e o paciente estava aparentemente 
normal. A presença de iridociclite nos levou 
à instituir terapêutica à base de rnídriáticos 
e esteróides tópicos e, os sinais inflamató
rios da câmara anterior desapareceram em 
7 dias. 

Após 2 meses do primeiro exame, em 21/ 
1 111977, o paciente deu entrada no hospital 
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Fig. 6 - Angiofluoresceinografla OE - Fase venosa taro 
dia, observa·se fluorescencia transmitida nas regiões fo· 
veal e parafoveal, compatível com buraco macular ver· 
dadelro. 

Fig. 7 - Biópsia cerebral (Hematoxilina·Eosina 400X) 
- mostrava discreta gliose da substância branca com 
um foco de desmlellnlzação (setas) em torno do vaso 
sanguíneo. Não se observava nenhuma Inclusão intra· 
nuclear. As alterações histológicas são consistentes com 
as observadas nos pacientes com P.E.E.S. 

npresentando uma síndrome neurológica que 
foi diagnosticada como P.E.E.S.. O exame 
oftalmológico solicitado, apesar de dificulta
do pela falta de colaboração, estava inaltera
do: sem sinais inflamatórios na câmara an
terior e, fundoscopia inalterada. À avaliação 
laboratorial se encontrou: FTA-ABS negativo, 
PPD negativo, Hematológico normal, Hemos
sedimentação normal, Imunofluorescência 
para Toxoplasmose 1 :256, IgM para Toxoplas
mose negativa, Urina tipo I normal e Raio 
X de Tórax normal. A pesquisa de anticor
pos anti-sarampo apresentou os seguin-

ARQ. BRAS. OFTAL. 
44 (2) ,  1981 

tes títulos estáveis : líquor 1 : 4  e 50· 

ro = 1 : 10 ( em :.! pesqul�as consecuov"s 
com intervalo de a semanas ) .  No líquor foi 
realizaaa eletroforese de proteínas e se en
controu um aumento acentuado da fraçao 
gamaglobulina. 

O E.E.G. mostrou a presença de surtos 
de poliondas lentas síncronas com perlOOlcl
dade longa e constante. 

Foi submetido à biópsia cerebral, que 
revelou encefalite, envo�vendo as substânclas 
branca e cinzenta, com infiltrado inflamató
rio de monomorfonucleares e alguns focos 
de gliose reativa (Flg. 7 ) . 

Após tratamento e alta do serviço de 
Neurologia perdemos o contacto com o pa
ciente e, só temos uma mformação de que 
havia tido uma melhora psíquica e talvez da 
capacidade de raciocínio. 

DISCUSSAO 

Descrições das afecções oftalmológicas 
na P_E.E.S. são mais facilmente encontradas 
na literatura neurológica que na oftalmológi
ca. Uma possível explicação talvez seja o nao 
reconhecimento pelo oftalmologista da etio
logia, principalmente se este só encontra o 
quadro ocular que é inespecífico. 

Já é bastante referida na literatura a as
sociação com o sarampo nos casos de P.E.E. 
S__ Font e cols. ( 1 )  mostraram a associação 
de maculopatia por sarampo e P.E.E.S. e 
através de estudos de imunofluorescência e 
imunoultraestrutura comprovaram a etiolo
gia, pelo achado de corpos de inclusão intra
nuclear em células gliais e neurônios retinia
nos e de nucleocapsídeos virais intranuclea
res e citoplasmtáicos na retina. Haltia e 
cols. (4)  referem a possibilidade de retino
patia por sarampo em pacientes imunodepri
midos. 

Quando do aparecimento de sintomatolo
gia da esfera neurológica associada ao qua
dro ocular a suspeita di agnóstica se torna 
bem mais plauzível. Nesses casos a pesquisa 
etiológica e, portanto, da associação com o 
vírus do sarampo, através da detecção de an
ticorpos anti-sarampo no líquor e no soro é 
de muita valia. A complementação prope
dêutica com estudos histológicos e de imu
noultraestrutura só é possível nos casos de 
êxito letal. 

A angiografia fluoresceínica mostra um 
quadro cicatricial que fala a favor de um 
processo de retinite e não de coriorretinite_ 
Apesar dos exames anatomopatológicos des
critos terem evidenciado destruição na co
riocapilar e epitélio pigmentar retiniano sub
jacente, não foi o que se concluiu com esta 
angiografia fluoresceínica, principalmente 
no olho esquerdo. A angiografia permitiu de
tectar alterações ao nível do epitélio pigmen
tar retiniano e neuroepitélio. Nessa fase da 
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moléstia, a angiografia fluoresceinica coloca
ria em evidência os vasos da coróide, se hou
vesse destruição da coriocapilar. 

Entre as alterações oftalmológicas des
critas na P.E.E.S. temos: coriorretinite focal, 
defeitos de campo visual, atrofia óptica, ce
gueira cortical, nistagmo, ptose (2,  3) . Não 
encontramos na literatura referência à iri
dociclite_ 

Em nosso paciente, o padrão encontrado 
no E.E.G., isto é, surtos de poliondas lentas 
sincronas, com periodicidade longa e cons
tante é compatível com o diagnóstico de P. 
E.E.S. ( 2 ) .  Também os achados da biópsia 
cerebral :são compatíveis com P.E.E.S. 

Ainda para o diagnóstico, devemos lem
brar que uma avaliação psicométrica pode 
detectar alterações neurológicas antes mes
mo do aparecimento dos sintomas ( 2 ) .  

A oossibilidade diagnóstica de P_E.E.S. 
deve ser lembrada em crianças e adultos jo
vens, com antecedente de sarampo, que apre
sentem uma maculopatia do tipo retinite e 
de etiologia desconhecida. 

Apesar de relativamente rara . não há in
teresse em publicar casos de P.E.E.S. a não 
ser por características que fujam ao quadro 
clínico comum. Neste paciente dois são os 
aspectos que merecem ser destacados: 1 -
a existência de iridociclite associada a lesão 
macular (1.0 caso na literatura mundial) e 2 
- apresentação do estudo angiofluoresceino
gráfico. 

RESUMO 

Os autores relatam wn caso de Pan-Encefallte Escle
rosante Sub-Aguda no qual as lesões oculares bilaterais 
(retlnite macular e iridociclite ) precederam as manifes· 

tações do sistema nervoso central . Este relato nos Da
rece o primeiro caso da literatura de P.E.E.S. com iri
dociclite. A iridociclite era moderada e tinha caracte· 
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risticas não granulomatosas com PK finos e pequenos 
e 2 + + de células na câmara anterior. Desapareceu 

em 7 dias com instllação de esteróides tópicos. O qua
dro cllnico, diagnóstico e angiografia fluoresceinica �ão 
discutidos. 

SUMMARY 

The authors report a case of subacute sclerosing pa. 
nencephalitis (SSPE) in which the onset of ocular le· 

sions (bilateral macular retinitis) preceded the neurologic 
manifestations. The patlent also developed a transient 
episode of iridocyclitis which was of the nongranuloma
tous type and disappeared after seven days of local 
steroid therapy. To the best of our knowledge this is 
the first reported case oi SSPE associated with irido· 
cyclltis. The cllnical course, diagnosis and fluorescein 

angiographic findings are discussed. 
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