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Resumo

Abstract

0 termo rombencefalite se refere a doencas inflamatdrias que afetam o rombencéfalo (tronco cerebral e cerebelo). Rombencefalites
possuem grande variedade de causas, incluindo infecciosas, autoimunes e sindromes paraneoplasicas. Listeria é a causa mais comum
das rombencefalites infecciosas. A rombencefalite primaria por Listeria ocorre em adultos jovens e saudaveis, com um curso de tempo
bifasico, como uma sindrome gripal acompanhada de disfungdo do tronco cerebral. Em 75% dos pacientes manifesta-se pleiocitose no
liquido cefalorraquidiano e em quase 100% a ressonancia magnética cerebral é anormal. Mas ha outras causas possiveis para romben-
cefalites que devem ser lembradas. Além de aspectos clinicos, os padroes de imagem encontrados na ressonancia magnética podem
ser Uteis na definicdo da possivel causa. Algumas das causas descritas de rombencefalites sdo potencialmente graves e fatais; assim,
uma abordagem diagndstica inicial precisa é importante para estabelecer um tratamento precoce adequado. Este ensaio iconogréafico
revisa as diversas causas de rombencefalites e os seus achados de ressonancia magnética, por meio de casos ilustrativos confirmados.

Unitermos: Encefalite; Rombencéfalo; Ressonancia magnética.

The term rhombencephalitis refers to inflammatory diseases affecting the hindbrain (brainstem and cerebellum). Rhombencephalitis has
a wide variety of etiologjes, including infections, autoimmune diseases, and paraneoplastic syndromes. Infection with bacteria of the
genus Listeria is the most common cause of rhombencephalitis. Primary rhombencephalitis caused by infection with Listeria spp. occurs
in healthy young adults. It usually has a biphasic time course with a flu-like syndrome, followed by brainstem dysfunction; 75% of patients
have cerebrospinal fluid pleocytosis, and nearly 100% have an abnormal brain magnetic resonance imaging scan. However, other pos-
sible causes of rhombencephalitis must be borne in mind. In addition to the clinical aspects, the patterns seen in magnetic resonance
imaging can be helpful in defining the possible cause. Some of the reported causes of rhombencephalitis are potentially severe and life
threatening; therefore, an accurate initial diagnostic approach is important to establishing a proper early treatment regimen. This pictorial
essay reviews the various causes of rhombencephalitis and the corresponding magnetic resonance imaging findings, by describing illus-
trative confirmed cases.
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INTRODUCAO

O termo rombencefalite corresponde a doengas inflama-
térias que afetam o rombencéfalo (tronco cerebral e cere-
belo). Rombencefalites possuem uma grande variedade de
etiologias, algumas delas graves e potencialmente fatais sem
o tratamento precoce correto.

O rombencéfalo é composto pela ponte, pelo cerebelo
e pelo bulbo. Além disso, o termo encefalite do “tronco ce-
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rebral” tem sido muitas vezes utilizado de forma intercam-
biavel com rombencefalites'"?.

Neste ensaio iconografico foram revisados os prontus-
rios de pacientes internados no Hospital de Clinicas de Porto
Alegre, no periodo de novembro de 2009 a novembro 2013.

CAUSAS E ACHADOS CLINICOS

As causas das rombencefalites podem ser divididas em
infecciosas, autoimunes e sindromes paraneopldsicas. As cau-
sas infecciosas mais comuns sdo Listeria, enterovirus 71 e os
virus da herpes". A doenca de Behcet é a causa autoimune
mais comum. Casos isolados foram causados por ltpus eri-
tematoso sistémico e policondrite recidivante®.

Sindromes paraneoplésicas causando rombencefalite tém
sido associadas com anticorpos anti-Yo, anti-Tr, anti-Hu, anti-
Ri, anti-Ma e anti-anfifisina. Na maioria de casos, o cAncer
de pulmio de células pequenas era a causa subjacente?.
A Listeria monocytogenes é um importante patégeno
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bacteriano, especialmente em recém-nascidos, pacientes
imunodeprimidos, idosos, gravidas e, ocasionalmente, em
individuos previamente saudaveis. O periodo de incubacdo

329

http://dx.doi.org/10.1590/0100-3984.2015.0189



Campos LG et al. / Rombencefalites

para gastroenterite por Listeria é substancialmente mais curto
do que o periodo de incubacio da doenca invasiva™®.

A doenca de Behcet é uma vasculite multissistémica de
origem desconhecida. A triade cldssica de dlceras orais e
genitais associada a uveite foi originalmente descrita por
Behcet em 1937,

Necrose secunddria a radia¢do no sistema nervoso cen-
tral (SNC) é um efeito adverso grave incomum da radiote-
rapia, que geralmente se desenvolve de um a trés anos apés
o tratamento'®,

Aspergilose cerebral é uma condicao rara que afeta pri-
mariamente um hospedeiro imunocomprometido. Sua pre-
valéncia aumentou com a pratica de regimes intensivos de
quimioterapia, uso de corticosteroides e transplantes®,

A paracoccidioidomicose é uma micose sistémica, en-
démica na América do Sul e América Central, que afeta o
SNC em quase 10% dos pacientes. O envolvimento neuro-
légico inclui duas formas clinicas diferentes: meningea e
granulomatosa, também conhecida como forma pseudotu-
moralh7),

As manifestacdes no SNC sdo frequentemente observa-
das em pacientes com ltipus eritematoso sistémico durante
o curso de sua doenca, variando entre 17% e 75% dos indi-
viduos. A RM é considerada o padrdo ouro para a avaliagio

dessas manifestaces na pratica clinica'"?.

ACHADOS DE IMAGEM

Nas séries relatadas por Moragas et al., as RMs foram
anormais em 100% dos casos de Listeria (100% infratento-
rial, 50% supratentorial)""?, Nas causas virais, as RMs fo-

ram anormais em 70% a 75% dos casos de enterovirus 71,
67% dos casos de herpes combinadas (virus do herpes sim-
plex, virus de Epstein-Barr, citomegalovirus, virus da vari-
cela zoster e virus do herpes humano 6), e quase 100% dos
casos de doenca de Behcet!%?),

Listeria

A maioria dos casos é semelhante aos de outras causas.
Areas com hiperintensidade de sinal nas sequéncias ponde-
radas em T2 e FLAIR sio vistas no tronco encefilico, cere-
belo e medula cervical superior. Ao contrario de outras cau-
sas, abscessos com realce anelar podem ser vistos nestas
mesmas localiza¢des, o que pode ser titil na definicio deste
diagnéstico™* (Figuras 1 e 2).

Herpes virus humano tipo 6

Os exames de RM apresentam dreas com hiperintensi-
dade de sinal, tanto no cerebelo quanto nos talamos, puta-
mens e cortex insular® (Figuras 3 e 4).

Neuro-Behcet

Achados da RM em neuro-Behg¢et mostram uma predi-
le¢do pelo envolvimento do tronco cerebral-diencéfalo e uma
tendéncia para resoluc¢do ao longo do tempo. A trombose
venosa cerebral é outro achado de neuroimagem comum,
relatado na neuro-Behcet® (Figuras 5 e 6).

Necrose secundiria a radiacio

As lesdes geralmente afetam mais a substancia branca
do que a cinzenta e normalmente poupam relativamente o

Figura 1. Listeria. RM axial FLAIR mostra lesdes hiperintensas irregulares e mal
definidas.
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Figura 2. Listeria. RM axial T1 pds-gadolinio demonstra multiplas lesées com

realce anelar na ponte a esquerda.
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Figura 3. Herpes virus. RM FLAIR revela lesdes hiperintensas no cerebelo, en- Figura 4. Epstein-Barr virus, citomegalovirus e herpes simplex virus. RM, ima-

volvendo substancias branca e cinzenta. gem axial FLAIR identifica regides assimétricas irregulares de hiperintensidade de
sinal que afetam bilateralmente ponte e os pedlinculos cerebelares, sem signifi-
cativo efeito de massa.

Figura 5. Neuro-Behget. Imagens axiais FLAIR (A) e T2 (B) mostram, na base do pedunculo cerebral, lesdo heterogénea bilateral na jungcdo mesodiencefalica com
extenso edema, poupando o nucleo rubro. Ha extensao cranial do edema perilesional.
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Figura 6. Neuro-Behcet. RM, imagens ponderadas em T2 (A) e T1 (B) demonstram lesdo heterogénea na jungédo mesodiencefalica, com extenso edema sem realce
apos injecao do meio de contraste gadolinio na regiao mesencefalico-pontina direita e talamo.

cortex cerebral. Na RM, estas lesdes apresentam baixa in-
tensidade de sinal em T'1 e hiperintensidade de sinal em T2,
que pode se estender além do tecido irradiado, correspon-
dendo a edema cerebral. As lesdes sdo tipicamente arredon-
dadas ou irregulares, lembrando o aspecto de “queijo sui¢co”
ou “bolha de sabao”. Os padrdes de realce pelo meio de
contraste variam de aspecto, com pequenos nédulos com
realce em anel®. Nas sequéncias de difusdo da dgua, embora
pouco util neste caso, tipicamente mostra-se difusio facili-
tada, o que é util na distin¢do entre abscessos cerebrais, que
geralmente apresentam difusio restrita, e alguns tumores.
Como na maioria dos casos uma lesdo intracraniana suspeita
é detectada em um paciente que foi submetido a radiotera-
pia no cranio, a principal questdo diagndstica é diferenciar
necrose de neoplasia residual ou de recidiva (Figura 7).

Tuberculose

O envolvimento das cisternas basais com realce lepto-
meningeo ap6s inje¢do de meio de contraste intravenoso é o
achado mais caracteristico. No tronco cerebral a lesdo mais
comum € o tuberculoma. Os achados da RM sao hiperinten-
sidade de sinal em T2/FLAIR na por¢do central das lesdes,
halo hipointenso e edema periférico. Apés injecdo intrave-
nosa do meio de contraste gadolinio, as lesdes geralmente
apresentam realce periférico/nodular (dependendo se existe
necrose central)® (Figuras 8 e 9).
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Leucoencefalopatia multifocal progressiva

Ocorre em pacientes imunocomprometidos, com envol-
vimento simétrico da substancia branca subcortical do cen-
tro semioval parieto-occipital (afetando fibras em “U”)"?,
edema perilesional e restricdo a difusdo da 4gua nos limites
das areas de desmielinizacdo ativa na periferia da lesdo, e
caracteristicamente ndo apresentam realce apés injecdo in-

travenosa de gadolinio (Figura 10).

Aspergilose

Na RM, a descricdo classica é de lesdo expansiva de con-
tornos irregulares, com hipointensidade de sinal nas imagens
ponderadas em T1, com realce homogéneo ap6s injecdo de
gadolinio ou padrio de realce anelar. Marcado hipossinal
nas sequéncias ponderadas em T2 também é visto com fre-
quéncia. Algumas lesdes apresentam isointensidade de sinal
nas diversas sequéncias de pulso e tém sido descritas secun-
dérias a necrose de coagulacio do tecido cerebral devido ao
envolvimento dos vasos pelos fungos. Zonas de hipointensi-
dade de sinal em T2* no interior da parede das lesdes cere-
brais por Aspergillus também tém sido atribuidas a densa
populacio de hifas e a presenca de hemorragia na capsula,
mas nenhum dos achados é especifico para infec¢des intra-
cranianas por Aspergillus'®. Outra explicagdo para as zonas
de baixa intensidade de sinal em T2* é a presenca de ferro,
manganés, magnésio nas concre¢des fungicas (Figura 11).
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Figura 7. Necrose por radiagdo. RM axial FLAIR (A) e T1 sagital pés-gadolinio (B) de mulher de 36 anos, seis meses apds irradiagdo de um macroadenoma na hipéfise,
mostra extenso edema na juncdo mesodiencefélica e realce da area do campo de radiaco.

Figura 8. Tuberculose. A: RM axial FLAIR demonstra lesdes com edema vasogénico. B: Multiplas lesdes com realce anelar no hemisfério cerebelar direito, com edema
vasogénico e hipointensidade central nas imagens ponderadas em T1 apds injecdo do meio de contraste gadolinio.

Paracoccidioidomicose

A apresentacdo mais comum ¢é a presenca de lesdes ar-
redondadas ou lobuladas multiplas, predominantemente hi-
pointensas nas imagens ponderadas em T2, e com realce
anelar ou nodular nas imagens ponderadas em T1 p6s-ga-
dolinio. As lesdes foram distribuidas difusamente, com dis-
creta predominincia no compartimento supratentorial, em-

Radiol Bras. 2016 Set/Out;49(5):329-336

bora também se tenha observado lesdes infratentoriais, prin-
cipalmente no cerebelo™'V. A RM é um método sensivel
em documentar paracoccidioidomicose no SNC, mais fre-
quentemente com lesdes muiltiplas, arredondadas ou lobu-
ladas supratentorial e infratentorial, nas imagens pondera-
das em T2 (Figura 12).
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Figura 9. Tuberculose. A: RM axial FLAIR mostra lesdes com edema vasogénico. B: Mltiplas lesdes com realce anelar confluentes, principalmente no hemisfério
cerebelar esquerdo, com realce leptomeningeo.

Figura 10. Leucoencefalopatia multifocal progressiva. Imagens axiais de RM ponderadas em T2 (A) e T1 (B) apés injegao do meio de contraste gadolinio demonstram
les6es hiperintensas mal definidas com realce irregular.

334 Radiol Bras. 2016 Set/Out;49(5):329-336




Campos LG et al. / Rombencefalites

Liipus eritematoso sistémico

Os achados de RM sao diversos, e sinais de atrofia e
hiperintensidade de sinal na substancia branca muitas vezes
se correlacionam pobremente com as manifestacdes clini-

cas, ocorrendo também em pacientes sem sinais e sintomas
caracteristicos de envolvimento do SNC (Figura 13).

Figura 11. Aspergilose. RM axial FLAIR axial demonstra multiplas lesées com

sinal intermediario nos dois hemisférios do cerebelo, principalmente a direita, que

mostraram restri¢éo a difusdo das moléculas de agua, porém sem realce apds Figura 13. LUpus eritematoso sistémico. RM FLAIR mostra lesdes mal definidas
injecdo do meio de contraste gadolinio. hiperintensas na jungao bulbomedular, sem efeito de massa e sem realce.

Figura 12. Paracoccidioidomicose. RM ponderada em T1 pds-gadolinio (A) e axial T2 (B) identificam muiltiplas lesdes hipointensas na fossa posterior nas sequéncias
ponderadas em T2 e realce anelar apds administracdo do meio de contraste gadolinio.
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