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PROSOPOGNOSIA

Em principio, a prosopognosia ¢ a capacidade que temos de reconhecer o rosto das pessoas. Entretanto, em uma visao mais
ampla a prosopognosia abrange dificuldade de reconhecer tanto rosto como partes do corpo; formas de andar, falar; além de
leituras, etc. Existem as formas familiares e as ndo familiares: genética e adquirida.

A dificuldade do reconhecimento ¢ chamada de prosopagnosia, descrita pela primeira vez na Segunda Guerra Mundial, quando
um soldado alemao foi atingido por estilhago de uma granada oriunda das tropas russas. Apos a retirada cirurgica dos estilhagos,
o neurologista Joachim Bodamer submeteu o paciente ao exame neurologico. Durante a avaliagdo, o paciente ndo reconheceu sua
esposa, a qual estava disfarcada de enfermeira entre outras profissionais. Nao encontrando outra alteragdo no exame neurologico,
Bodamer batizou a desordem neuroldgica, de acordo com os termos gregos, prosopos (rosto) ¢ agnose (desconhecimento).

A forma genética da desordem pode se apresentar em M1, que ¢ filha de M. As duas, mae e filha, sdo consideradas como
esnobes, porque levam varias horas para reconhecer pessoas conhecidas. A dificuldade em reconhecer rostos desenvolve uma
personalidade timida. “Nunca consigo reconhecer uma pessoa na segunda vez em que a vejo. Passei a caminhar na rua de cabega
baixa, para ter a desculpa de que ndo vi a pessoa”, conta M.

Outra pessoa diz que ndo tem qualquer problema de visdo, mas diz que: “O problema é que eu ndo consigo montar 0 rosto
inteiro. Se eu fechar os olhos, s6 me lembro das partes, nunca do conjunto, inclusive com meu proprio rosto”. Os prosopagnosicos,
em geral, procuram compensar essa dificuldade focando sua atengdo em caracteristicas marcantes das pessoas que lhes sdao
conhecidas: como o tipo do cabelo, a voz, a forma de andar, o perfume e até se a pessoa esta alegre ou triste.

Na Inglaterra, quando a inglesa Zoe Hunn tinha 14 anos, as amigas a inscreveram num concurso para modelo, que ela
venceu, convertendo-se numa profissional bem sucedida, com fotos em capas de revista. SO que ela ndo se reconhecia nas
fotos, o que a levou a depressdo e a procura de acompanhamento psicologico. Caso ainda mais estranho é o do advogado
norteamericano Bill Choissier, que cresceu sem reconhecer os pais, o que afetando seriamente suas relagdes com a mae.
Obviamente sua vida profissional foi também travada: como ndo conseguia reconhecer os juizes com os quais se relacionava,
acabou tachado de arrogante. Outro americano, o mestre de obras Mordechai Housman, ndo consegue distinguir os filhos um
do outro, embora tenha absoluta certeza de que todos eram seus. Em 1987, Oliver Sacks, Neurologista da Universidade de
Columbia, escreve o classico da prosopagnosia para faces familiares — O homem que confundiu sua mulher com um chapéu.

Pensava-se antigamente que uma face fosse processada pelo cérebro como um todo. Por outro lado, uma das mais complexas
formas de memoria € a organizagao do rosto de uma pessoa construida no cérebro. Talvez, o emocional seja o fator mais contundente
nessa construcdo, quando o dito popular chega a dizer que: uma pessoa esta apaixonada quando ela ¢ capaz de visualizar o rosto
de sua amada. O fator emocional deve esta acompanhado de interesse ou motivagdo. O neurdtico pode ndo diferenciar uma pessoa
da outra quando fora de seu controle de manipulagdo. Pessoa sobre forte estresse pode ndo reconhecer o ladrao, etc.

Acontece que existem, pelo menos, trés estruturas no cérebro responsavel pela prosopognosia: giro temporal superior,
porcado inferior do lobo occipital e o giro fusiforme. Somente as areas ventromedial na base do cérebro do hemisfério cerebral
direito e do giro fusiforme, respondem a estimulos da face, sendo o seu centro de integragdo. O hemisfério cerebral direito esta
relacionado com: forma, distribui¢do espacial, profundidade e emogao que fazem parte da construgdo do rosto especifico;

enquanto o hemisfério esquerdo percebe nos detalhes: o tipo de voz, a forma como anda, o local, etc.

Antonio de Souza Andrade Filho
Editores-Chefe
Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria



Estudo das Implica¢des Socioeconomicas em Pacientes Pos-AVC Isquémico em Idade Produtiva

Evaluation of Socio-Economic Impact Among Patients on Productive Age Who Suffered Ischemic Stroke

Karen Brasil Iglesias!, Antonio de Souza Andrade Filho?, Frederico Luis da Silva Figueirda3, Marcus Vinicius Silva Freire de
Carvalho*, Icaro de Barros Miranda Barreto’
! Médica graduada pela Universidade Federal da Bahia — UFBA e bolsista PIBIC; ? Professor Associado — Doutor - Neurologia da Faculdade
de Medicina da Universidade Federal da Bahia e Titular da Escola Bahiana de Medicina e Saiide Piblica; * Professor Assistente da Escola
Bahiana de Medicina e Saude Publica; ‘Académico de Medicina da Universidade Federal da Bahia — UFBA ° Académico de Medicina da

Escola Bahiana de Medicina e saude Publica — FBDC

Este estudo visa avaliar o impacto socioecondmico do acidente vascular cerebral isquémico (AVC) em pacientes em
idade produtiva (20-59 anos), verificando a capacidade funcional do individuo para realizar as atividades diarias, e,
caso contrario, identificando a fonte de renda atual dos pacientes. A amostra teve uma distribuicio por sexo, sendo
53,6% mulheres e 46,3% homens, com idade média de 48 anos. Verificamos que o AVC tem um grande impacto na
vida econdmica e social dos pacientes, que na maioria das vezes tiveram de deixar o trabalho devido a sequelas
causadas pelo AVC (78,4% dos homens e 53,5% das mulheres), fazendo com que os pacientes dependessem de outras
fontes financeiras para seu sustento, como a Previdéncia Social e/ou ajuda de parentes. Qutra correlacéiio forte tem
sido estabelecida entre a reduciio da qualidade de vida e independéncia dos pacientes, que, apos o derrame, tiveram
um comprometimento da vida social, com pouco tempo para o lazer, e sujeicio de outros para realizar suas atividades
diarias (70,3% do homens e 53,3% das mulheres tiveram algum grau de comprometimento motor apés o derrame).
Palavras-chave: AVC, idade produtiva, impacto socioecondomico.

This study aims to assess the socioeconomic impact of acute stroke in patients on working age (20 to 59 years old), checking
the functional capacity to perform daily activities, and, if not, identifying the source of current income of the patients. The sample
has had a sex distribution of 53,6% of women and 46,3% of men, with an average age of 48 years old. We have found that
ischemic stroke has a great impact on social and economic life of patients, who most often have had to leave work due to

sequelae caused by stroke (78.4% of men and 53.5% of women), depending afterwards on another source of financial income,

like social security and/or relatives. Another strong correlation has have been established between the reduction of quality of
life and independency of patients, who, after stroke, have had an impairment of social life, with little time for leisure, and
subjection on others to perform daily activities (70.3% of men and 53.3% of women have had some grade of motor impairment
after stroke).

Key-Words: acute stroke, working age, socioeconomic impact.

O presente estudo tem o objetivo de avaliar o impacto
socioecondmico do acidente vascular cerebral agudo (AVC)
nos pacientes que estdo em idade produtiva (20 a 59 anos),
verificando se ha capacidade funcional desses para realizagdo
de atividades e, em caso negativo, identificar qual a fonte de
renda atual do paciente. O fato de as doengas do aparelho
circulatorio atingirem pessoas em idade produtiva tem um forte
impacto econdmico calculado por anos produtivos de vida
perdidos, nos custos de hospitalizagdo ¢ de uso de servigos
de satude (Santana BS, et al., 1996 & Ortiz GF, 2000). No grupo
das doengas cérebro-vasculares, considerando tal faixa etaria
de idade, o AVC corresponde a pouco mais de 80% das
internagdes pelo Sistema Unico de Satide. Mas, além da elevada
incidéncia, ha também que se considerar as sérias
conseqiiéncias médicas e sociais que podem resultar de um
AVC, como: as seqiielas neuropsiquiatricas e psicossociais

Endereco para correspondéncia: Dr. Anténio S. Andrade Filho. E-

mail: andradeneuro@uol.com.br. Rua Deoclciano Barreto, 10 — Graga/
Centenario — Salvador — Bahia. CEP: 40150-400. Fone: (71) 4009-
8888.

Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria 2010;14(1):2-5.
© 2010 Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria e Contexto

Publishing. Todos os direitos reservados.

(Cabral NL, et al., 1997 & Zétola VHF, ef al., 2001). Essas
seqiielas implicam algum grau de dependéncia, principalmente
no primeiro ano apés o AVC, com cerca de 30 a 40% dos
sobreviventes impedidos de voltarem ao trabalho e
requerendo algum tipo de auxilio no desempenho de atividades
cotidianas basicas (Bonita R, ef al., 1997). Além dos 0bitos,
dos custos hospitalares e previdenciarios, a perda da
autonomia entre adultos e sua conseqiiente dependéncia ¢
uma outra forma de expressio da gravidade das incapacidades
resultantes do AVC.

Materiais e Métodos

O presente estudo possui caracteristica analitica, descritiva
e epidemiologica. A populagéo alvo entrevistada do projeto
foram os pacientes do ambulatério de acidente vascular
cerebral da Fundagao de Neurologia e Neurocirurgia Instituto
do Cérebro e ambulatorio de neurologia do HUPES-UFBA,
comidade de 20 a 59 anos, sobreviventes a um primeiro AVC
isquémico agudo. Desse universo 80 individuos foram
escolhidos randomicamente no periodo proposto do projeto.
Com essa amostra foi realizada uma entrevista para detectar
as incapacidades, apos o AVC, referidas pelos entrevistados
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como causadoras de modificagdes na sua capacidade
funcional. Ou seja, as incapacidades que poderiam interferir
nas habilidades fisicas e mentais que desenvolvemos ao longo
da vida para uma condi¢do independente e autébnoma. O
instrumento de pesquisa utilizado consiste em um formulario
estruturado, padronizado, construido e testado previamente
que tera como proposito apreender a condi¢do do
entrevistado, comparativamente, antes e apos o AVC. As
questdes foram distribuidas de acordo com as seguintes
sessoes: a) as informagdes pessoais do paciente; b) aplicagdo
da escala Stroke Specifc Quality of life measure (SS-QOL):
com essa escala sera avaliada a qualidade de vida do paciente,
de forma comparativa antes e apds o AVC.C) realizagdo do
exame neurologico completo para avaliar a capacitagdo para o
trabalho d) informagdo da fonte de renda atual do paciente:
serd questionado a o paciente se ele ainda possui renda
propria, se € sustentado pela familia ou terceiros, ou se recebe
auxilio doenga do estado. Esse segundo instrumento utilizado
nessa etapa do trabalho teve como principal objetivo
identificar de onde provém a atual fonte de renda do individuo
e realizar uma avaliagdo comparativa da qualidade de vida do
paciente antes e apds o AVC. A aplicagdo do formulario foi
feita individualmente no funcionamento dos ambulatoérios
citados e a duragdo média da avaliagdo foi em torno de 30
minutos. Para analise dos dados foi utilizado o programa epi-
info, versao 6.04. Foram obtidos pacientes de acordo com os
principios de ética da declarag@o de Helsinki.

Resultados
Perfil da amostra

A distribuigdo por sexo correspondeu a 53,8% de mulheres
e 46, 3% de homens. A média de idade geral foi de 48 anos,
sendo a média de idade para mulheres 47 anos e 49 anos para
os homens. A média da idade de instalagao da doenca foi de
aproximadamente 46 anos para as mulheres e 48 anos para os
homens, como ¢ colocado na Tabela 1, logo abaixo.

Masculino Feminino

Sexo (%) 46,3% 53,8%
Idade (média em anos) 4781 46,53
Idade de instalagdo (média em anos) 45 42,72

Duracdo da doenga (média em meses) 34,27 46,46

O estado civil que prevalece na amostra antes ¢ apos o
AVC, ¢ casado ou unido estavel, sem modificagdo por causa
do AVC. Nesta populagdo, o nivel de escolaridade
predominante ¢ de pessoas com primeiro grau incompleto,
correspondendo a 50% da amostra.

O perfil profissional da populacdo estudada centrou-se
no setor de servigos. As ocupagdes mais freqiientes foram as
de carater manual, como pedreiro, servente, empregada

doméstica, diarista, motorista, etc..Somente 8 pessoas
informaram néo exercer uma atividade ndo- manual de nivel
médio. Em relagdo a profissdo informada, a quase totalidade
das mulheres se ocupava com atividades vinculadas ao
espaco doméstico, apenas uma era “dona de casa” e ndo
possuia vinculo empregaticio.

Foi verificado que o AVC trouxe modificagdes para a rotina
do individuo em varios aspectos. Um deles foi o profissional,
sendo que varios pacientes ndo se encontraram mais aptos
para o trabalho apds o AVC, principalmente devido a seqiielas
motoras instituidas ap6s a doenga. Sendo assim, uma grande
parte dos pacientes (64%) referiram que tiveram que deixar a
ocupagdo que realizavam antes do episédio de AVC. Isso
correspondeu a 75% do universo masculino e 55% do universo
feminino. Além das seqiielas motoras outras causas
relacionadas a doenga foram citadas como causa do abandono
da ocupagdo, como humor depressivo, falta de energia, déficit
na memoria e dificuldade de concentracdo para realizacdo de
tarefas.

Devido ao quadro apresentado apds o AVC, de uma forma
geral, o paciente tem uma perda da autonomia e da capacidade
de se sustentar. A fonte principal de renda deixa de ser o
trabalho (assalariado, autdnomo ou informal) e sim a ajuda do
estado (aposentadoria antecipada ou beneficio previdenciario)
e/ou de familiares. No estudo 40% dos pacientes do sexo
feminino e 76% do sexo masculino afirmaram que tiveram
aposentadoria antecipada ou estdo recebendo beneficio
previdenciario, isso corresponde a 56% de todos os pacientes
entrevistados.

Dentre os pacientes do sexo feminino 53,5% ficaram sem
ocupacdo apos o AVC, 37,2% permaneceram na mesma
ocupagdo e 9,3% mudaram de ocupagdo. Dentre os pacientes
do sexo masculino 78,4% ficaram sem ocupacgao ap6s o AVC,
18,9% permaneceram na mesma ocupacao e 2,7% mudaram de
ocupagdo. Também foi avaliado que houve uma reducdo da
renda mensal obtida pelos pacientes. Antes do AVC a média
da renda obtida era de 1,9 salarios minimos e ap6s 0 AVC essa
média abaixou para 1,2 salarios minimos. Dessa forma , 75,7%
dos pacientes do sexo feminino e 62,8% dos pacientes do
sexo masculino (68,8% do total da amostra) afirmaram que
houve uma piora da situacdo econémica apos o AVC e 60,3%
da amostra total afirmaram que necessitam da ajuda de renda
de familiares ou como unica fonte de renda ou para auxiliar na
renda mensal.

A Tabela 2 resume tudo que foi descrito acima, mostrando
o perfil da amostra e o impacto s6cio-econdmico do AVC de
acordo com o sexo.

O quadro de incapacidades/seqiielas instaladas apos o AVC

A seqiiela motora ¢ um dos itens avaliados de maior
importancia, pois, a grande maioria das pessoas que tem um
episodio de AVC tem esse tipo de seqiiela que pode ser em
pequena ou em grande propor¢do, tendo na maioria das vezes
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Tabela 2. Perfil da amostra e o impacto socio-econdmico do AVC de acordo com o sexo.

Masculino Feminino
Deixou ocupagdo apos AVC 78,4% 53,5%
Mudou ocupagio apos AVC 2,7% 9,3%
Mesma ocupacdo apds AVC 18,9% 37.2%
Renda antes do AVC (média em salarios minimos) 22973 1,6047
Renda ap6s AVC (média em salarios minimos) 1,4595 1,0698
Auxilio doenga/aposentadoria 75,7% 39,5%
Recebe ajuda de familiar 63,9% 57,1%
Piora da situagdo economica 75,7% 62,8%

impacto sobre a vida do paciente. No atual estudo, 53,3% dos
pacientes do sexo feminino e 70,3% dos pacientes do sexo
masculino se queixou de algum tipo de incapacidade motora,
que pode ser atribuida a redugdo de movimentos de hemicorpo,
reducdo do movimento das pernas e em menor propor¢ao a
reducdo de movimento dos bragos.

O comprometimento da comunicagao foi outra importante
incapacidade encontrada nos pacientes com AVC. A afasia
(de compreensdo ou motora) foi referida por 32,6% das mulheres
e por 45,9% dos homens. Esses pacientes tinham dificuldade de
se comunicar, de falar ao telefone e de serem entendidos pelas
pessoas ao redor. Esse ocorreu em graus diferentes no grupo
avaliado e interferia na vida social e pessoal do paciente. O
comprometimento da visdo foi referido por 16,3% das mulheres e
24,35% dos homens. Os pacientes que tiveram comprometimento
davis@o logo ap6s o Avc, mas ja tinham recuperado nio entraram
na porcentagem, s6 os estavam com problemas na visdo no
momento da entrevista.

Foi avaliada de uma forma geral a autonomia do paciente em
relagdo aos cuidados individuais, como preparar a comida, cortar
a comida, se vestir (colocar roupa, sapato, fechar os botdes, o
ziper), ir ao banheiro e tomar banho. E em relag@o a esse item
55,8% das mulheres e 64,4% dos homens referiram incapacidade
em realizar uma ou mais dessas tarefas de forma auténoma.

A alteragdo do pensamento foi um achado freqiliente no
estudo. No grupo masculino, 64,4% referiram dificuldade de
concentragdo narealizacdo de tarefas e 55,8% referiram algum
déficit na memoria apds o AVC. No grupo feminino 46,5%
referiram dificuldade de concentragao na realizagao de tarefas
€ 67,6% referiram déficit na memoria ap6s o AVC.

A energia para realizacdo das atividades diarias foi um dos
itens avaliados pelo estudo. 59,9% do universo masculino e
62,8% douniverso feminino referiram que se sentem cansados
amaior parte do dia e para a realizacdo de tarefas do cotidiano.
Acompanhando a falta de energia outros sintomas
depressivos também foram referidos pelos pacientes, como
falta de perspectivas para o futuro, desinteresse nas pessoas
e atividades e perda da autoconfianga. No grupo das mulheres
aproximadamente 49% referiram esses sintomas e no grupo
dos homens 32,4%.

Devido as seqiielas do AVC e o impacto negativo que elas
exercem, ¢ comum perceber apoés o AVC uma mudanga na
personalidade do paciente, que fica mais irritado, impaciente
com as pessoas que estdo ao seu redor € menos tolerante as
circunstancias impostas pela vida. Isso foi observado em
64,9% dos homens e 53,5% das mulheres do estudo.

O Gréfico 1 retrata o as incapacidades instaladas apds o
AVC de acordo com sexo (abaixo).

Incapacidade e Sequelas Instaladas Apo6s AVC
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Discussao

Esse trabalho foi de grande relevancia, pois mostrou o
grande impacto socio-econdmico que o AVC traz para a vida
do paciente. Realmente foi observado no estudo que os
pacientes tiveram sua independéncia comprometida apos o
AVC e passaram a depender do Estado e de familiares, ndo
so financeiramente, mas também para realizagGes de tarefas
simples do cotidiano. Foi observada que as incapacidades
ou seqiielas do AVC tiveram maior propor¢ao nos pacientes
do sexo masculino, mostrando que o sexo feminino pode ter
algum “fator de protecdo” para o AVC, sendo necessarios
estudos mais aprofundados sobre o assunto. Em
contrapartida, apesar da menor gravidade das seqiielas, as
mulheres apresentaram mais sintomas depressivos, sendo
também um possivel tema futuro de trabalho relacionar AVC
e depressdo de forma mais aprofundada. Concluindo, ¢é
expressivo o percentual de casos ainda jovens, com seqiielas
apos AV, sendo o quadro de incapacidades mais grave e/ou
mais freqiiente nos pacientes do sexo masculino. Assim, o
setor de saude precisa organizar-se para lidar com essa
populagdo incapacitada como também para implementar
acdes visando o controle efetivo dos fatores de risco do
AVC. Nao somente com terapia anti-hipertensiva classica,
mas que a esta sejam associados programas de adesdo ao
tratamento, com conscientizag@o da prevengao e orientacao
para os riscos e as conseqiiéncias relacionadas ao AVC.¢
ainda desejavel que sejam consideradas, ao se planejarem
tais acodes, a condi¢cdo de género e os comportamentos

preventivos ¢ de cuidados com a satude, diferentes,
assumidos pelo sexo.
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Lesoes Cranianas na Infancia: Analise de 49 Casos

Skull Lesions in Childhood: Analysis of 49 Cases
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Existem varias lesdes da calota craniana na infincia que necessitam de uma ampla investigacéo clinica e de exames
de imagem para seu diagnéstico e conduta. O presente trabalho tem por objetivo analisar 49 casos de lesdes da calota
craniana. O presente trabalho é retrospectivo e descritivo. Foram estudados 49 casos de lesdes cranianas na infincia,
durante o periodo entre janeiro de 2004 a dezembro de 2008. Foram analisados quanto ao género, idade, diagndstico
diferencial, quadro clinico, meios de diagnéstico, tratamento e progndstico. As lesdes cranianas predominaram em
criancas abaixo de um ano de idade e do género masculino (1,2:1). A manifestaciio clinica mais comum foi a
tumoracio craniana. As patologias mais freqiientes foram: cefalohematoma, meningocele occipital, granuloma
eosinofilico, displasia fibrosa, cisto derméide, osteoma, hemangioma cavernoso, cisto 6sseo aneurismatico,
neuroblastoma, cefalocele atrésico, sinus pericranii, cisto leptomeningeo, miofibroma e foramina parietal, em
ordem decrescente. Houve dois 6bitos. E necessario o conhecimento da grande variedade de patologias da calota
craniana, para que a lesfio seja detectada precocemente por meio de exames de imagem, e assim, realizar o tratamento
com 0 objetivo de melhorar o progndstico desses pacientes.

Palavras-chave: lesdes cranianas, infincia, tomografia computadorizada.

There are several skull lesions in childhood that necessity an extensive clinical research and imaging tests for the diagnosis
and management. This study aims to analysis of 49 cases lesions of the skull and discuss their epidemiological, clinical and
treatment. This study is retrospective and descriptive. It was studied 49 cases of skull lesions in childhood, from January 2004
to December 2008. It was analyzed regarding gender, age, differential diagnosis of brain lesions, clinical, diagnostic methods,
treatment and prognosis. Lesions of the skull were predominant in children under one year old and male (1,2:1). Cranial
tumor was the most common clinical manifestation. The pathologies most frequent were: cefalohematoma, occipital meningocele,
eosinophilic granuloma, fibrous dysplasia, dermoid cyst, osteoma, cavernous hemangioma, aneurysmal bone cyst,
neuroblastoma, cephalocele atresic, sinus pericranii, leptomeningeal cyst, miofibroma and foramina parietal, in descending
order. There were two deaths. It is necessary knowledge about the variety of abnormalities of the skull for that lesion is detected
early throught images exams, and thus can realize perform the surgery, if necessary, with the goal of improving the prognosis
of these patients.

Key-Words: skull lesions, childhood, computed tomography

Na infancia a calota craniana apresenta uma ampla
variedade de lesdes?’. As anormalidades mais freqiientes sdo:
displasia fibrosa (DF), granuloma eosinofilico (GE), osteoma,
hemangioma cavernoso (HC), miofibroma, cisto 6sseo
aneurismatico (COA), neuroblastoma, meningocele occipital
(MO), cisto leptomeningeo (CL), foramina parietal (FP), cisto
derméide (CD), cefalocele atrésico (EA), sinus pericranii (SP),
cefalohematoma calcificado e infectado?”*°.

A etiologia dessas patologias pode ser de origem
conggnita, traumatica, neoplasica ou inflamatoria. Entretanto,
a maioria possui etiologia desconhecida?’*®. Seu quadro
clinico tem uma grande variedade de sinais e sintomas, e estes
vao depender da individualidade inerente a cada patologia.

O diagnostico das lesdes cranianas pode ser feito
durante o periodo pré-natal, ao nascimento ou durante a
infancia. Geralmente, é realizado através da avaliagdo clinica
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minuciosa e por meio de exames de imagem como ultra-
sonografia (US) fetal, radiografia simples, tomografia
computadorizada (TC) e a ressonancia magnética (RM) de
cranio. A TC ¢ um método bastante eficaz para a
visualizagdo de lesdes Osseas, principalmente as da calota
craniana, ¢ a RM para demonstrar o envolvimento de
tecidos moles e suas relagdes anatdmicas com a cavidade
intracraniana .

O tratamento vai depender do tipo, extensdo e gravidade
da lesdo, da idade da crianca e das complicagoes de cada
patologia. O tratamento da maioria destas lesdes € cirtirgico.

Os autores analisam 49 casos de lesdes cranianas na
infancia ¢ fazem uma revisdo da literatura médica sobre o
assunto e discutem seu quadro clinico, exames de imagem,
conduta e progndstico.

Materiais e Métodos
Foi realizado um estudo retrospectivo e descritivo, entre

janeiro de 2004 e dezembro de 2008, em criangas com lesdes
cranianas, assistidos no servico de neurocirurgia de um
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hospital piblico em Aracaju-Se, tendo sido previamente
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa Humana.

O diagndstico de lesdes cranianas foi obtido através de
exame clinico e exames de imagem (ultra-sonografia fetal,
radiografia simples de cranio, tomografia computadorizada e/
ou ressondncia magnética de cranio).

Foram analisados quanto ao género, idade, diagnostico
diferencial, quadro clinico, exames complementares, tratamento
e prognostico.

Resultados

Foram analisados 49 pacientes, sendo 26 (53%) do género
masculino e 23 (47%) do género feminino, idade variou entre
um dia e 15 anos com uma média de seis meses. A faixa etaria
mais acometida foi abaixo de um ano com 29 casos (59,2%),
um a cinco anos 12 casos (24,5%), cinco a 10 anos quatro
casos (8,15 %) e entre 10 e 15 anos quatro casos (8,15%)
(Tabela 1).

Os principais achados clinicos foram: tumoragdo craniana
em 39 casos (79,6%), seguida de assimetria craniana em 16 (32,6%),
sintomas neurologicos em 14 (28,5%) e dor local em 12 casos
(24,5%). O achado neuroldgico mais freqiiente foi crise convulsiva.

Quanto a localizagdo das lesdes foram: osso parietal com
25 casos, seguido pelo frontal nove, occipital oito, linha média
sete e temporal dois casos (Tabela 2). Nos casos de metastases
cranianas decorrente de neuroblastoma, apresentaram
acometimento em mais de uma regido do cranio.

Todos os pacientes foram submetidos a radiografia simples
de cranio e TC. Trinta e quatro pacientes (69,4%) a RM e
quatro (8,1%) US craniana (Grafico 1).

Os achados histopatoldgicos foram: cefalohematoma onze
casos, MO seis, GE seis, DF cinco, CD cinco, osteoma dois,
HC dois, COA dois, neuroblastoma dois, CA dois, SP dois, CL
dois, miofibroma um e FP um caso.

Quanto ao tratamento, 35 (71,4%) pacientes foram
submetidos a exérese completa, sete (14,3%) a exérese
incompleta, quatro a aspiragdo (8,1%), dois (4%) a exérese
associada a quimioterapia e um (2%) a cranioplastia (Tabela
3). Ocorreram dois obitos, sendo um relacionado a
neuroblastoma e outro a sinus pericranii.

Discussao

As lesdes da calota craniana ocorrem com maior freqiiéncia
em criangas. Na populagdo estudada, as lesdes predominaram
no primeiro ano de vida com 29 casos (59,2%). Em menores de
um ano de idade, o cefalohematoma foi a patologia mais comum
com 11 casos (22,4%), discordando dos estudos de Ruge ¢
cols.* que relataram ser a CA a causa mais comum em menores
de um ano de idade, seguido pelo cefalohematoma. Em criangas
entre um e sete anos de idade, o CD ¢ a lesdo mais comum e
acima de oito anos de idade a DF, CD e osteoma?’*. Dos

cinco casos de CD, trés ocorreram em menores de um ano de
idade e dois em criangas entre um e cinco anos de idade. Os
osteomas e as DFs raramente ocorrem antes dos cinco anos
de idade. Todos esses dados estdo de acordo com a
literatura!!8.3135.38,

O cefalohematoma ¢ uma colegdo sanguinea localizada
entre o peridsteo e o osso do cranio, sendo limitada pelas
suturas cranianas®>. Em nosso estudo, houve predominénica
na regido parietal (10 casos), seguida pela occipital (1 caso),
fato observado por outros autores®!'®3%3%40,

Geralmente, os cefalohematomas sofrem um processo de
reabsor¢do espontinea, entretanto, quando isso ndo acontece
pode complicar com calcificagdo ou infec¢do® (Figura 1). Em
nossa casuistica, sete pacientes foram submetidos a exérese
completa da lesdo calcificada e quatro foram tratados com
aspiragdo e antibioticoterapia sistémica, fato este observado
por outros autores'®324!,

Histopatologicamente o CD se apresenta como lesdo
cistica com epitélio escamoso estratificado, foliculos sebaceos
e glandulas sudoriparas e sebaceas. Em nossos casos a
localizagao foi na fontanela anterior, estando de acordo com
Stanard e Currarino?’. Em contrapartida, nosso estudo se
contradiz com a literatura quanto & prevaléncia por género.
Segundo de Aquino e cols.'?, a prevaléncia ¢ maior no sexo
masculino, na proporgdo de 2:1. Em nosso estudo 60% dos
nossos pacientes eram do sexo feminino.

A principal queixa dos pacientes com CD foi tumoragao
craniana, sendo que ndo houve associagdo com anomalias do
SNC, condizendo com os estudos de Pereira e cols.’. A TC
com contraste demonstrou uma massa hipodensa, bem
circunscrita, encapsulada, separada da dura-mater e do cranio,
sem intensificacdo do contraste, como referem alguns
autores’3. A RM demonstrou imagens hiperintensas,
serpiginosas, compativeis com cabelo em seu interior®. O
tratamento de elei¢do € cirurgico e consiste na exérese total
da lesdo para ndo complicar com rompimento ou infecgdo®.
Todos os nossos pacientes foram submetidos ao tratamento
cirurgico com resultados estéticos excelentes.

Cefaloceles sdo herniagdes benignas que contém
meninges, restos gliais e vasos do SNC?!'%7*°. Ocorrem a
poucos centimetros da sutura lambdodide e 50% dos casos se
localizam na regifio parietal'"'>. Emnosso estudo, a localizagao
foi: um caso na regido occipital e um caso na linha média. Os
resultados discordaram com os da literatura, provavelmente,
pelo niimero reduzido de casos. A radiografia simples de cranio
demonstrou um defeito 6sseo com bordos nitidos na linha
média craniana, estando de acordo com os estudos de Curnes
e cols.". Todos os nossos pacientes foram submetidos a
exérese completa da lesdo com um prognostico excelente, ja
que nio houve associagdo com outras anomalias vistas a
RM, conforme estudos de Gulati?'.

As patologias classificadas como tumores benignos e
lesoes pseudotumorais (TBLP) do cranio sdo: GE, DF, HC,
COA e osteoma. Apresentam crescimento lento e ndo invadem
as estruturas vizinhas®'. O género masculino é o mais afetado
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Tabela 1. Frequéncia da lesdo de acordo com a idade.

Tipo de lesao 0-12 meses

1-5 anos

5-10 anos 10-15 anos Total

Cefalohematoma 10 1
Granuloma eosinéfilo 2
Meningocele occipital
Cisto derméide
Displasia fibrosa
Osteoma

Sinus Pericranii 1 1
Hemangioma cavernoso 2
Cefalocele atrésico 2

Cisto 6sseo aneurismatico 2
Neuroblastoma 2
Cisto leptomeningeo
Miofibroma
Foramina parietal

w N W

2

—_— N

— = DDLU D

Total 29 12
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=~
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Tabela 2. Localizagdo da lesdo de acordo com cada tipo de patologia.

Tipo de lesao Linha média

Frontal

Temporal Parietal Occipital

Cefalohematoma

Granuloma eosinofilo 2
Meningocele occipital

Cisto dermoide 5

Displasia fibrosa

Osteoma 1
Sinus Pericranii 1

Hemangioma cavernoso 1
Cefalocele atrésico 1

Cisto 6sseo aneurismatico

Neuroblastoma 2
Cisto leptomeningeo

Miofibroma

Foramina parietal

10 1
1 3
6

—_—

—_—— N NN

Total 7 9

2 25 8

nos casos de osteoma, GE e HC'**. Nos casos de osteoma
isso ocorre devido aos homens estarem mais expostos a trauma
e pelo maior tamanho dos seios da face®. Entretanto, nossos
resultados vdo de encontro a literatura, mostrando ser o
género feminino o mais acometido nos osteomas.
Segundo alguns autores, GE e DF sdo mais freqiientes
na base do cranio'*'®, sendo que em nossa casuistica o
calvario foi o mais acometido. O hemangioma acomete
geralmente o calvario®, fato observado em nossos casos.
Dos nossos 17 pacientes portadores de TBLP, 70,5%
apresentaram dor e 100% tumefacdo, conforme os
estudos de Pereira e cols.’!.

Todos foram submetidos a exérese cirurgica da lesao,
como defende Pereira e cols.?' A radioterapia
complementar ¢ realizada em casos de recidiva ou de
localizacdo de dificil resseccdo cirtirgica de hemangioma e

COA*, Aradioterapia esta associada a transformagdo maligna
na DF?. Nio houve recidiva das lesdes ou transformagio
maligna.

O CLM traumatico ¢ uma tumoragao craniana formada ap6s
um trauma®. Nossos casos ocorreram em criangas menores
de um ano de idade com fratura de cranio, predominando no
o0sso parietal esquerdo (Figura 2A), como relata a literatura®?.
Segundo Pereira e cols.*, a radiografia simples de cranio
demonstra falha dssea na regido parietal, aumento da
densidade de partes moles adjacentes e fratura dssea linear,
assim como ocorre em nossa casuistica (Figura 2B). A TC
demonstrou uma tumoragao hipodensa, com protrusao na
calota craniana através do defeito 0sseo, sem evidéncias de
herniag¢do de parénquima cerebral, concordando com Houra e
cols®. Nossos casos foram submetidos a excisdo cirurgica da
lesdo, baseado na evidéncia de alargamento da fratura e
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Tabela 3. Tratamento relacionado a cada patologia.

Tipo de lesao Tratamento
Cefalohematoma calcificado/infectado Exérese completa/ aspiracao
Granuloma eosinéfilo Exérese completa

Cisto dermoide Exérese completa

Sinus pericranii Exérese completa
Hemangioma cavernoso Exérese completa
Encefalocele atrésica Exérese completa

Cisto leptomeningeo Exérese completa
Miofibroma Exérese completa
Meningocele occipital Exérese completa
Osteoma Exérese completa

Cisto 6sseo aneurismatico Exérese completa
Displasia fibrosa Exérese completa
Foramina parietal Cranioplastia
Neuroblastoma Exérese + Quimioterapia

Grafico 1. Numero de exames complementares realizados.

B RX
B TC
8 RM
O us

RX : radiografia simples; TC: tomografia computadorizada; RM: ressonancia magnética; US: ultra-

sonografia.

persisténcia de tumoragao pulsatil na regido. Nao foi feita a
cranioplastia devido a mudangas que ocorrem na estrutura
ossea dos pacientes desta idade, como defende Arseni e
Ciurea”.

Wen e cols.’ descreveram o SP como uma anomalia
vascular rara que consiste de vasos sanguineos extracranianos
dilatados ou hemangiomas venosos que se comunicam
diretamente com os seios durais®. Segundo Molleston e
Braffman?®, a maioria dos SP esta presente proximo a linha
média, 40% regido frontal, 34% parietal, 23% occipital e 4%
temporal. Em nosso estudo, um caso acometeu a linha média
€ 0 outro o 0sso parietal.

Em nossa casuistica, a radiografia simples de cranio
demonstrou um defeito 6sseo, com margens irregulares. A TC
sem contraste demonstrou uma massa subcutanea hiperdensa

e a TC com contraste evidenciou o enchimento venoso,
estando de acordo com alguns autores'?7-%, Willat e
Quaghebeur’® relatam que a US de cranio é bem sugestiva de
SP devido a presenga de fluxo sanguineo ao doppler
transcraniano, achado encontrado em nossos casos.

Embora a regressdo espontanea do SP tenha sido relatada
em alguns casos, o tratamento cirurgico ¢ justificado por
prevenir infec¢@o, embolia aérea, efeito de massa e hemorragia
pos-traumatica®>. Em nossos casos houve um 6bito devido
a congestao venosa e edema cerebral maligno em um caso e
noutro com resultado bom.

O neuroblastoma ¢ o tumor s6lido mais comum da infincia,
sendo que criangas menores de cinco anos de idade e do
género masculino sdo acometidas com maior freqiiéncia®’*.
Em nossa casuistica, os casos de neuroblastoma ocorreram
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Figura 1. TC cranio janela o6ssea demonstrando
cefalohematoma calcificado naregido parietal direita.

Figura 2A. CML traumatico em crianga menor de um ano com
fratura de crénio, predominando no osso parietal esquerdo.

em menores de um ano de idade, do género feminino, tendo
como foco primario a medula supra-renal. Todos esses dados
estdo de acordo com a literatura, exceto quanto ao
género!03745,

Na populagdo estudada, o quadro clinico foi formado
por sintomas inespecificos como: sonoléncia, historia de
perda de peso, distensdo abdominal, vomitos e anemia; ¢

Figura 2B. RX de cranio demonstra falha 6ssea na regido
parietal, aumento da densidade de partes moles adjacentes ¢
fratura ossea linear.

por sintomas secundarios a produgdo de catecolaminas pelo
tumor, como: hipertensdo arterial, sudorese e taquicardia, dados
condizentes com os estudos de Wang e cols.*. Ao exame fisico
foi visto a presenga de equimoses periorbitarias bilaterais
resultantes da infiltragdo da 6rbita, como relata Pereira®’.

A TC de cranio evidenciou a presenca de metastases
cerebrais e disjuncdo das suturas cranianas, sendo que em
um caso a metastase simulava tomograficamente um hematoma
subdural. A US abdominal demonstrou a presenga de massa
em supra-renal. Todos esses dados sdo condizentes com a
literatura®374,

Segundo Pereira e cols.”’, o tratamento consiste na
extirpacdo da massa abdominal através de laparotomia
exploradora para estudo histopatologico e quimioterapia. Em
nossa casuistica, os dois casos foram submetidos a exérese
completa da lesdo e quimioterapia, sendo que um caso foi a
obito dois meses apods o tratamento devido a hemorragia
secundaria a pancitopenia.

O miofibroma é uma patologia rara, caracterizada por uma
lesdo nodular miofibroblastica que pode ser inica ou
multipla®*®. Em nossa casuistica houve um caso de miofibroma
de lesdo tinica, indolor, de crescimento lento no osso parietal,
em um RN do género masculino com sete meses de vida,
estando de acordo com Chung et al.?, Queralt ¢ Poirier® e
Stout et al.**. A forma multipla predomina no género feminino,
com lesdes Osseas e em varios tecidos moles®.

A TC de cranio evidenciou uma lesdo nodular, hipodensa,
circunscrita, com presenga de lesdes liticas no osso parietal
direito, como relata Soper*. O diagndstico diferencial deve
ser feito com o fibroma desmoplasico, DF, neurofibroma e
fibrosarcoma. Nosso paciente foi submetido a ressecgéo total
da lesdo e evoluiu sem intercorréncias, como relatado por
Queralt ¢ Poirier*.
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FP ocorre devido a uma desordem na ossificagao craniana,
cursando com defeito oval nos ossos parietais, por onde da
passagem a veias emissarias que conecta o seio sagital superior
ao plexo venoso occipital®'. Quanto a localizagdo, nosso caso
estd de acordo com Fink et al."?, ja que se encontra proximo a
linha média, bilateral, na por¢éo posterior do osso parietal.

Seu quadro clinico ¢ composto por dor local ao pentear o
cabelo, cefaléia holocraniana, vomitos e letargia®'. Nosso
paciente apresentou somente dor local. Segundo Valente et
al’', a radiografia simples de cranio demonstra defeito 6sseo
no parietal e a TC defeito 6sseo com auséncia de acometimento
do parénquima cerebral, fato observado em nosso caso. Nosso
paciente foi submetido a cranioplastia, como defende Fink et
al.'” e Valente et al.>".

A MO ¢ definida como a herniag@o de meninges e liquido
cérebro-espinhal através de uma falha no osso occipital®. A
protrusdo € recoberta por pele intacta ou epitélio fino a menos
que ocorra uma deterioragdo secundaria’. Em nosso caso,
houve atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, além da
associa¢cdao com hidrocefalia, como defendem alguns
autores®*’. Ela pode, também, estar associada & agenesia
parcial ou completa do corpo caloso, malformagao de Dandy-
Walker e holoprosencefalia?®.

O exame mais utilizado para o diagnéstico de MO é a US
no pré-natal’, que demonstra um pequeno didmetro biparietal
e um pingamento na regido frontal formando o “sinal do
lim&o”*?*. Nosso paciente foi submetido a exérese completa
da lesdo, com preservagdo da funcdo neural e prevengdo de
infec¢do, como defende Tuzun®.

Conclusao

As lesdes cranianas na infancia sdo muito freqiientes. A
suspeita clinica associada aos exames de imagem sdo pilares
fundamentais para a detec¢o precoce de uma lesdo craniana,
visto que, a maioria, apresenta cura completa. O tratamento
de eleigdo ¢ cirargico e, quando em tempo habil, ndo apresenta
comprometimento de estruturas intracranianas, recidiva ou
transformagdo maligna, apresentando resultados satisfatorios.
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Transient Global Amnesia: Images
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A amnésia global transitéria (AGT) é uma sindrome neurolégica que provoca amnésia anterégrada e retrégrada e
desorientaciio temporoespacial, mas sem sinais de déficit neurolégico focal. Ocorre maior prevaléncia em pacientes
acima dos 50 anos, desenvolvendo, geralmente, episédio tinico. Suas principais etiologias siio epilepsia, migranea e
acidente isquémico transitorio, porém sem mecanismos fisiopatologicos definidos. Exames de imagem avancados
tém ajudado a esclarecer a etiologia. E uma afecciio de diagnéstico clinico que apresenta uma caréncia de estudos
comparativos dos métodos diagnosticos utilizados para se definir qual o melhor método para anilise dessa sindrome.
Este estudo avaliou a importancia da realizacdo dos exames de imagem na amnésia global transitoria e quais desses
exames sio mais indicados no esclarecimento dos possiveis mecanismos fisiopatolégicos, enfocando a ressonincia
magnética na seqiiéncia de difusdo (DWI) e as imagens nucleares. Os resultados dos estudos que utilizam DWI e
imagens nucleares mostram o aparecimento de lesées em regiio hipocampal influenciadas pelo tempo de realizacio
do exame, que parecem durar mais que o quadro clinico da AGT. Esses achados corroboram com a etiologia do
acidente isquémico transitério e da migranea. Qutros exames niio foram significativos para explicar a epilepsia,
outra classica hipdtese. A realiza¢io de exames tem permitido descobrir a etiologia responsavel pela AGT. Duas
probabilidades permanecem como as principais causas: a depressiao cortical e o AIT. Portanto, estudos imaginologicos
sio necessarios para definicdo do quadro e melhor investigacio dessas duas patologias.

Palavras-chave: acidente isquémico transitério, amnésia global transitoria, migranea.

The transient global amnesia (AGT) is a neurological syndrome that causes anterograde and retrograde amnesia and
disorientation in time and space, but without signs of focal neurological deficit. There is a higher prevalence in patients with
more than 50 years and usually single episode. Its main causes are epilepsy, migraine and transient ischemic accident (TIA),
but without defined pathophysiology. Investigations of advanced imaging have helped to clarify the etiology. It is a condition for
clinical diagnosis, with a lack of studies that compare the diagnostic methods, in order to suggest the best method for analysis
of this syndrome. This study evaluated the importance of conducting the examinations of transient global amnesia in the picture
and which of these tests are indicated in the clarification of the possible pathophysiological mechanisms, focusing on the
sequence of magnetic resonance diffusion (DWI) and nuclear imaging. The results of studies using DWI and nuclear images
show the appearance of lesions in the hippocampal region that are influenced by the time of the examination and they seem
outlast the clinical status of AGT. These findings corroborate the etiology of transient ischemic accident and migraine. Other
tests were not significant to explain the other classic hypothesis, epilepsy. The laboratory tests have allowed discovering the
etiology responsible for AGT. Two likely remain the main causes: cortical depression and TIA. For both, imaging studies are
needed to define the framework for further investigation of these two diseases.

Key-Words: cerebral vascular stroke, transient global amnesia, migraine.
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A Amnésia Global Transitoria vem sendo estudada como
transtorno neurologico ha mais de 50 anos. Porém, foi em
1964 que os pesquisadores Fisher ¢ Adams propuseram sua
nomenclatura.l' 2 Essa classificacdo sofreu varias alteragdes
desde entdo, até que em 1985, Caplan descreveu seus critérios
diagnosticos e, em seguida, esses mesmos critérios foram
ampliados e detalhados por Hodges ¢ Warlow, em 1990. B/E
uma sindrome caracterizada por um quadro subito de amnésia
anterégrada grave e amnésia retrograda de intensidade
variavel, com duragdo que pode chegar, no maximo, a 24h. O
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individuo ndo consegue reter novas memorias episodicas e
encontra-se desorientado temporal ¢ espacialmente. Seu exame
neurologico é normal e sua recuperagdo € rapida, sem sinais
de déficit de memoria ou cognitivo apos o episodio. Durante
o quadro, a identidade pessoal, o nivel de consciéncia ¢ a
atengéo estdo preservados.!* Perguntas e comentarios
repetitivos sdo freqiientes, podendo vir associado de outros
sintomas como cefaléia, ndusea e vomito — antes, durante ou
depois do episodio.l*![Tabela 1]

Essa sindrome apresenta uma incidéncia variavel entre os
estudos, com taxas aumentadas na populagdo acima de 50
anos. Isso pdde ser observado pelo estudo realizado em
Minnesota em que a incidéncia foi de 23,5 por 100000 pessoas
e num outro realizado em Turku com incidéncia de 32 por
100000 pessoas.!-3 Geralmente, apresenta-se como episodio
unico, sendo a taxa de recorréncia anual baixa, cercade 4a 5
%.% Pode ser desencadeada num contexto de estresse
psicologico, exercicio fisico intenso, angiografia vertebral,
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Tabela 1. Critérios de Caplan e Hodges para diagndstico clinico
de AGT.

- Presenga de amnésia anterograda testemunhada

- Amnésiaretrograda variavel

- Preservagdo do nivel de consciéncia ¢ da identidade
pessoal

- Auséncia de outro déficit cognitivo, além da amnésia

- Auséncia de sinais neurologicos focais

- Auséncia de atividade epileptiforme

- Auséncia de histdria de traumatismo craniano recente ou
de uso de drogas ou alcool

- Resolu¢do dos sintomas em 24h

tromboembolismo arterial, hiperextensdo do pescogo, entre
outros.[! A migranea é o principal fator de risco para AGT, ndo
tendo rela¢do com fatores de risco vasculares.?!

A etiologia da AGT ainda ndo esta clara, mas sabe-se que
acidentes isquémicos transitorios, epilepsia e migranea podem
estar, possivelmente, relacionados com a sua patogénese.!!*
61 Sua fisiopatologia também néo foi estabelecida. Foram
sugeridas trés hipdteses: acidente isquémico transitério (AIT),
provocando um mecanismo neurotéxico que afeta a funcao
hipocampal apos estresse fisico ou psicoldgico; congestdo
venosa decorrente de manobra de Valsalva e de insuficiéncia
da veia jugular; e mecanismo neuroquimico de depressao
cortical difuso possivelmente provocado pelo episodio de
migranea.b!

A ressonancia magnética pela técnica de difusdo (DWI) e
os exames nucleares (tomografia por emissao de pdsitrons —
PET — e tomografia por emissdo de féton tinico — SPECT)
permitiram a formulagdo dessas hipdteses devido 4s lesdes
encontradas. Em alguns casos, inclusive, podem ndo ser
evidenciadas lesdes nas imagens. Outros exames também
foram realizados, mas ndo apresentaram contribui¢des
significativas.?

A maioria dos pesquisadores tem preferido utilizar o DWI,
por ter alta sensibilidade e especificidade para isquemia.®
Outros utilizam o SPECT e o PET para avaliar o fluxo sanguineo
cerebral e o metabolismo de oxigénio e glicose no cérebro.r!
No entanto, ndo existem estudos que avaliem qual o melhor
exame de imagem para estudar a AGT. Em geral, os
pesquisadores t€m realizado estudos com apenas um desses
principais métodos diagndsticos para investigacdo dos seus
mecanismos fisiopatoldgicos. Sdo poucos os estudos que
utilizam mais de um método para detectar as alteracdes nos
exames de imagem. Em geral, as etiologias da AGT sdo
analisadas separadamente. H4 uma caréncia de estudos
comparativos dos métodos diagnésticos utilizados, para se
indicar qual o melhor método para analise dessa sindrome.

Este estudo avaliou a importancia da realizagao dos exames
de imagem na amnésia global transitoria e quais desses exames
sdo mais indicados no esclarecimento dos possiveis
mecanismos fisiopatologicos. Como a ressonancia magnética
na seqiiéncia de difusdo e as imagens nucleares sdo os exames

que apresentam alteragdes evidentes, essa revisdo pretende
focalizar na avaliac@o desses dois exames.

Materiais e Métodos

Trata-se de uma revisdo literaria dos trabalhos cientificos
que estudaram a amnésia global transitéria. A busca
bibliografica foi realizada através das bases de dados
MEDLINE e PUBMED referente ao periodo de 2000 a 2009. Os
artigos foram buscados através das seguintes palavras-chave:
transient global amnesia e functional magnetic ressonance.
Na busca, foram encontrados 221 artigos com esse tema, no
periodo acima referido, sendo que desses apenas 15 artigos
avaliavam a AGT através de RNM. Foram selecionados 86
artigos e foram utilizados 20 artigos. Foram inclusos estudos
de corte-transversal, estudos de coorte, relato de caso e
revisdes literarias que utilizavam exames de imagem e exames
graficos para avaliar a AGT. Foram excluidos do estudo artigos
publicados em outras linguas que nao o portugués, o inglés e
o espanhol. Nessa revisdo, dos 20 artigos selecionados, 15
artigos abordam sobre a ressonancia magnética funcional,
quatro artigos abordam sobre as imagens nucleares PET ou
SPECT e um artigo abordava sobre os exames ecograficos
EEG e ecografia Doppler transcraneal.

Discussao

Com o surgimento de técnicas avancadas de imagem,
como PET, SPECT e a RNM funcional, tem-se buscado
esclarecer o mecanismo fisiopatologico da AGT. [Tabela 2]
Comegaram a ser evidenciadas nas imagens alteragdes
sugestivas dessa sindrome, embora ainda ndo sejam
consideradas lesdes patognomonicas. Devido a presenga
dessas diferentes lesoes, permanece indefinida a hipotese
etiologica da AGT.

A associagdo entre a AGT e a migranea tem sido
frequentemente descrita em diversos estudos. Autores afirmam
que a prevaléncia de migranea na populagdo com AGT supera
sua prevaléncia na populagdo geral e na populagdo com AIT,
sugerindo seu envolvimento na patogénese dessa
sindrome.t"*->7 Foram obtidas taxas de 25% de migranea nos
pacientes com AGT no estudo de Santos et al, 20% no estudo
de Tuduri et al e 24% no estudo de Quinette et al, todos
comparados aos seus respectivos grupos controle. A migranea,
sem aura, representa o principal fator de risco para AGT em
pacientes jovens — abaixo de 56 anos. Seu provavel mecanismo
fisiopatologico € a depressdo cortical difusa, que consiste em
anulag@o cortical funcional, compativel com a duragéo e com
a natureza reversivel de ambas as sindromes. Nao se tem
registro da causa que desencadearia esse fenomeno.!

Estudos indicam que ha uma relag@o entre migranea e AIT,
tornando a migranea sua etiologia ou seu fator de risco.
Autores acreditam que o AIT, por sua vez, seja um fator de



RBNP 2010; 14 (Jan/Dez)

Amnésia Global Transitoria 15

risco para a AGT e que este seja o verdadeiro responsavel pela
sindrome, apesar de ndo serem evidenciadas lesdes em RNM
convencional.[-® Fernadez et al acreditam que a associagéo
temporal da cefaléia com a AGT torna a migranea uma provavel
causa do quadro neurolégico, enquanto as alteragdes
verificadas na DWI tornam a isquemia sua provavel etiologia.!”!

Autores sugerem que essa depressdo cortical difusa possa
estar relacionada com alterag@o do fluxo sanguineo cerebral
(FSC). Achados obtidos na DWI, no PET e no SPECT
corroboram com a etiopatogenia vascular dessa afecgdo.l”®
A maioria dos estudos realizados com o SPECT e/ou com o
PET tem mostrado redugdo do FSC, principalmente no lobo
temporal esquerdo.®! O estudo de Tabuenca-Dopico et al
demonstrou que o SPECT realizado até 48h evidencia alteragdo
do FSC com hipoperpuséo e, mais raramente, hiperpefusao,
corroborando para a etiologia vascular.®™ Em estudos
realizados com o PET, foram verificadas dissociagdes entre o
FSC e a taxa metabodlica cerebral de oxigénio em lobos
diferentes de um mesmo hemisfério cerebral, compativel com
o mecanismo da depressdo cortical difusa.’! Estudos com
RNM funcional detectaram alteragdes transitorias no sistema
medial temporal que também podem ser atribuidos a essa
depressao.l'! No entanto, as RNM convencionais néo
evidenciaram alteragdes em pacientes com AGT que
apresentaram quadro de migranea antes desse episodio.!”
Jimenez-Caballero et al realizaram uma ecocagrafia Doppler
trascraneal durante e depois do episodio de AGT para estudar
a hemodinamica cerebral, comprovando que os valores
encontrados estdo dentro da normalidade, o que estaria contra
as hipoteses isquémica.”

Outra possivel etiologia considerada classica paraa AGT
¢ a epilepsia. Sua confirmagdo é pouco provavel uma vez que
ndo se tem comprovado se a amnésia ¢ causada pelo quadro
epiléptico ou pela propria AGT.! 1 Além disso, a auséncia de
caracteristicas clinicas epilépticas durante a AGT, a longa
duragdo do episddio, a taxa de recorréncia baixa ¢ a auséncia
de alteragdo do nivel de consciéncia tornam a epilepsia uma
hipotese etiologica pouco provavel.> 1% Em estudos nos
quais foram realizados EEG durante ¢ depois do episodio de
AGT foram obtidos resultados normais ou inespecificos
incompativeis com epilepsia.l"*! No estudo de Santos et al,

Tabela 2. Resumos das variaveis analisadas.

dentro de um total de 58 pacientes, foram realizados 27
eletroencefalogramas (EEG), dos quais apenas 11,11%
apresentaram alguma alterag@o e no estudo de Pifiol-Ripoll de
um total de 131 pacientes, apenas 3% apresentaram alteragdes.
Em ambos os estudos os dados apresentavam uma baixa
significancia estatistica.t'”!

A hipétese etiologica mais estudada atualmente € o AIT.
O estudo de Winbeck et al demonstrou que pacientes com
AGT e AIT apresentam prevaléncias similares de lesoes
evidenciadas pela DWI, sendo obtido 28% de lesdes ente os
pacientes com AIT e 36% entre os pacientes com AGT.!'" 12
Pesquisadores consideram que um dos mecanismos paraa AGT
¢ uma isquemia prolongada de zonas vasculares subcorticais
decorrente de congestdo venosa causada por uma insuficiéncia
da veia jugular ou por uma transmissdo retrograda da pressao
venosa ap0s a manobra de Valsalva.l% '3 Os fatores de risco
vasculares ndo influenciam o aparecimento de AGT devido a
sua semelhante incidéncia nesse grupo em relagdo ao grupo
com AIT. No estudo de Tuduri et al, os dados de duragao,
recorréncia e fatores desencadeantes foram semelhantes no
grupo com e sem fatores de risco. 'Y As alteragdes clinicas e
imaginologicas sdo completamente reversiveis, mas parece que
as lesdes nos exames de imagem permanecem mais tempo que
as manifestagdes clinicas, apoiando a hipdtese da etiologia
vascular.["- 12

Os resultados da maioria dos estudos que utilizam DWI
em pacientes com AGT revelam a presenca de lesdes com
aumento da intensidade do sinal na regido hipocampal uni ou
bilateral compativeis com processo isquémico.? '3 (Figura
1)Em alguns pacientes, essas lesdes apresentam
correspondente alteracdo de hipersinal nas imagens de RNM
com técnica de T2.!> 1% No estudo de Alberici et al, foram
evidenciados 5/29 lesdes hiperintensas em hipocampo e no
giro parahipocampal na DWI com lesdes hiperintensas
correspondentes na RNM T2 e no estudo de Bartsch et al,
foram evidenciadas 4/7 lesdes hiperintensas restritas ao
hipocampo na ressonancia magnética por espectroscopia com
lesoes correspondentes na RNM T2. [Tabela 3a] Hakan et al
observaram que hipersinal em DWI e na RNM T2 sustentam a
hipotese de ocorréncia de evento isquémico no inicio do
episodio de amnésia.l'?)

Artigos Ano Pacientes Idade (anos) Episédios Duracio Exames

Santos et al® 2000 58 66 58 6,2 horas EEGTC

Quinette et al® 2006 142 63,9 151 5,6h SPECT, PET, DWI

Enzinger et al® 2008 86 66 86 - EEGDWI

Alberici et al® 2008 65 66 65 - RNM T2, FLAIR e DWI

Toledo et al*® 2008 28 644 33 6,4h TCD, DWI,RNM T2,
FLAIR

Winbeck et al'! 2005 35 61,5 35 6,1 EEG DWIeRNM T2

Bartsch et al'® 2008 7 68,7 7 54 RNM T2, DWI e RMS

Bartsch et al"? 2007 41 65 4 5,2h EEG RNM T2 e DWI
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Figura 1. Imagem de lesdo hiperintensa puntiforme no
hipocampo esquerdo do paciente com AGT a cercade 21h do
inicio do episodio evidenciada na DWI.

Fonte: Jager et al*, 2008

Tabela 3a. Resumo das alteragdes encontradas e sua localizacdo.

Figura 2. Representagdo anatdomica da regido CA do
hipocampo, mostrando a distribui¢do vascular e o setor
neuronal do CA mais acometido na AGT.

CA-3

(Sommer Sector)

Artigos PET SPECT RNMC RNM T2R DWI
Quinette et al 2006° Hipersinal/H, A, Hipoperfusdo/ TM Hipersinal/H, A, Hipersinal /H
NL, Neo (4 casos) (42 casos) — NL, Neo (4 casos) (78 casos)
Enzinger t al 2008° — — — — Hipoperfusdo/ TM
(14 casos)
Alberici et al 2008 — — HipersinalH —— Hipersinal/H
(3 casos) (5 casos)
Infarto lacunar
(4 casos)
Toledo et al 2008%° e e e e Hipersinal até 24h/H
(12 casos)
Hipersinal entre 48 e
96h/H (14 casos)
Winbeck et al 2005" e e e e Hipersinal/H
(10 casos)
Bartsch etal 2008 e e HipersinalH —— Hipersinal/H
(4 casos) (4 casos)
Bartsch et al 2007" — — Hipersinal —— Hipersinal/H
ap6s 24 h (36 casos)
(36 casos)

RNM C: ressonancia nuclear magnética convencional; T2R: T2 reverso; H: hipocampo; A: amigdala; NL: nucleo lentiforme; Neo: neocortex; TM:

lobo temporal mesial.

Tabela 3b. Resumo das alteragdes encontradas na literatura.

Pacientes DWI PET SPECT
419 161 casos 4 casos 42 casos
(H) (H,A,NL,Neo) (TM)

H: hipocampo; A: amigdala; NL: nucleo lentiforme; Neo: neocortex;
TM: lobo temporal mesial.

Estudos recentes t€ém mostrado que as lesdes sdo mais
restritas a uma area especifica do hipocampo — area CA-1 do
hipocampo, também chamada de setor Sommer do corno amonis
do hipocampo —, que apresenta uma vulnerabilidade
aumentada ao estresse metabdlico.l® 1517 (Figura 2) Barstch
et al observaram um discreto aumento do lactato, sugerindo

que a glicélise anaerodbica, que indica estresse dos neurdnios
da area CA-1, ¢ a correlacdo metabdlica das alteragdes
difusionais vistas na AGT.!!7-18]

Estudos clinicos e experimentais mostraram que 0s
neurdnios hipocampais tém um envolvimento critico no
processo de consolidacdo da memoria. Lesdes nessa area sao
suficientes para prejudicar significativamente a memoria. !
Como as lesdes da AGT se localizam, em geral, no circuito
temporolimbico (giro parahipocampal, cortex retroesplénico —
este principalmente por fornecer conexao entre as estruturas
temporais mediais envolvidas na memoria, o circuito de Papez),
considerou-se que essa sindrome comprometesse um
importante componente do sistema da memoria de fixagdo.!"!
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Figura 3. Imagens de sequéncias de DWI e RNM T2 com lesdes confinadas a area CA-1do corno amonnis, mostrando o tempo
de evolugdo das lesdes desde a fase aguda da AGT até o sexto més de seguimento do quadro. Em quase todos os casos, as
lesdes foram detectadas pela DWI na fase aguda precedendo as alteragdes na RNM T2. As setas indicam o local das lesdes

encontradas na RNM T2.

DWI

Ts

acute  24-72h 10-14d

acute

24-72h 10-14d 4-6 mths

Existe, atualmente, uma variabilidade de resultados pela
DWI que mostram as lesdes hiperintensas. Essa variabilidade
resulta, na literatura, do uso de diferentes aparelhos para RNM
em cada estudo, da variavel detectabilidade das lesGes na
fase aguda da AGT — devido a pequena dimensdo das
possiveis lesdes — e do tempo varidvel de realizagdao dos
exames durante e apos o episodio.[' 1 Os estudos tém
mostrado que o momento da realizagdo dos exames influencia
diretamente nas dimensdes das lesdes. No momento do
episodio da AGT, as lesdes estdo presentes no exame de
imagem, porém, sdo mais intensas e maiores algumas horas
apos o episddio. Toledo et al realizou um estudo para avaliar
os padroes das lesdes na DWI em trés momentos diferentes
(até 24h, entre 48 e 96h e apo6s 30 dias); obtendo 43% de

Fonte: Barstch et al'?, 2006

lesdes hiperintensas quando exames realizados até 12h; 88%
de lesdes hiperintensas quando realizados em entre 48 e 72h;
nenhuma evidéncia de lesdo ap6s 30 dias do inicio do episoddio,
mostrando que o intervalo de melhor avaliacdo da AGT por
imagens parece ser entre 12 e 72h, o que também apoia a
etiologia vascular.”® (Figura 3)

A reversibilidade dos sinais na DWI ap6s melhora clinica
em pacientes com suspeita de acidente isquémico cerebral é
rara, principalmente se a RNM T2 apresentar um aumento da
intensidade do sinal.l'¥ Toledo et al pds em divida a hip6tese
da isquemia arterial devido ao atraso do aparecimento das
lesdes na DWI, além da reversibilidade das lesoes, da falta de
ateroscleroses carotideas significantes e da baixa prevaléncia
de eventos cardioembdlicos (estes ltimos sdo frequentemente
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observados em pacientes com AIT e com AVE).?" Além da
completa e uniforme reversibilidade do hipersinal no
hipocampo, a presenga de minimas seqiielas pos-lesionais
ndo corresponde a lesdo isquémica classica no tempo nem na
evolu¢do, a qual inicia com edema citotoxico na DWI e resulta
na formagdo de glioses na RNM T2.!5:20

Conclusao

A AGT ¢ uma sindrome neuropsicologica transitoria de
etiologias multiplas e de diagndstico exclusivamente clinico.
As principais etiologias envolvidas no quadro parecem ser
migranea e AIT. Os dados clinicos e complementares ndo
parecem ser suficientes para estabelecer a epilepsia como uma
das principais etiologias da AGT. A utilizagdo de DWI, PET e
SPECT permitiram a avaliagdo fisiopatologica da sindrome.
Nos estudos, as alteragdes encontradas foram hipoperfusido
cerebral, aumento do acido latico, presenga de cavitagdes
sugestivas de morte neuronal e hipersinal na DWI com alguns
hipersinais correspondentes na RNM T2. Todos esses achados
s80 transitorios e possuem maior evidéncia entre 24 e 72h
apos o inicio do episddio. Os demais exames complementares
ou ndo revelaram alteragdes ou as alteracdes evidenciadas
ndo foram estatisticamente significativas. Todos esses
achados favorecem a hipotese da etiologia vascular. Porém,
existe outra possivel hipotese € a depressdo cortical que esta
relacionada & migranea. Devido a falta de estudos que
investigem melhor essa ultima hipotese etiologica, ainda nao
¢ possivel definir o mecanismo fisiopatologico da AGT.
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RM na Degeneracio Combinada Subaguda da Medula Espinhal:
Relato de Caso e Revisao da Literatura

MRI in Subacute Combined Degeneration of the Spinal Cord: A Case Report and Literature Review

Marcos Alberto da Costa Machado Junior, Verdnica Aline Oliveira Barbosa, Carolina Freitas Lins, Francisco da Silva Maciel Junior
Neurorradiologistas do Hospital Sdo Rafael. Fundagdo Monte Tabor. Av. Sdo Rafael, 3044, Salvador, Bahia, Brasil

Relatamos um caso de disfuncio do trato espinotalimico com envolvimento insidioso dos corddes posterior e lateral.
A ressoniancia magnética (RM) mostrou espessamento e hiperintensidade de sinal difusa nas imagens ponderadas
em T2 envolvendo os corddes posteriores da medula espinhal. O diagnéstico de degeneraciio subaguda combinada
(DSC), da medula espinhal foi considerado e confirmado por exames laboratoriais. O paciente apresentou
recuperacio completa apds terapia de reposi¢io de Vitamina B12. As alteracdes de imagem a RM desapareceram.

Palavras-chave: RM, degeneracio subaguda combinada .

One case of dysfunction of spinotalamic tract with insidious course with involvement of the posterior and lateral column.
Magnetic Resonance Imaging showed thickening and diffuse signal hyperintensity on T2 weighted images involving the
posterior columns of the spinal cord. The diagnosis of sub acute combined degeneration (SCD) spinal cord was considered
and confirmed by laboratory tests. The patient had complete recovery after replacement therapy of vitamin B12. Changes in the

MRIimage disappeared.
Key-Words: MRI, sub acute combined degeneration.

Degeneracdo Subaguda Combinada (DSC), da medula espinal
¢ uma complicagdo decorrente da deficiéncia de vitamina B12,
que ¢ reversivel se diagnosticada e tratada precocemente. Ha
disfuncdo dos tratos espinotalamicos posterior e lateral da
medula espinhal. As bainhas mielinicas e axdnios sdo
destruidos e alteragdes de sinal ao exame RM tem sido
relatados, assim como o desaparecimento das alteragdes
quando instituida a terapia a tempo. Apresentamos um caso
estudado com RM e revisdo da literatura.

Relato de Caso

Um homem 54 anos de idade apresentou ha cerca de 4
meses de maneira insidiosa, parestesias envolvendo ambas
as maos e os pés. Ele também reclamou da dificuldade de
locomogdo. O exame neurologico revelou diminuicao da
sensacdo de toque fino e de vibragdo em ambas as maos e os
pés, bilateralmente. Todos os reflexos profundos foram
exagerados, principalmente nos membros inferiores. Nao houve
evidéncia de fraqueza motora.

As primeiras investigacdes laboratoriais revelaram anemia
dimorfica que foi confirmado por bidpsia de medula dssea.
Potencial evocado visual e potenciais evocados do tronco
cerebral estavam dentro dos limites normais. Investigagdes
para infec¢des, para mielite infecciosa, esclerose multipla e
dos tecidos conjuntivos ndo revelou anormalidade. O 4cido
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Junior. Av. Sete de Setembro, 3043, apto 604. Salvador — Bahia — Brasil.
CEP 40130001. E-mail: machado41@uol.com.br.
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folico e vitamina B12 nos niveis séricos foram 7 microgramas
e 4000.00 pg/mL, respectivamente.

Foi realizado exame RM que evidenciou discreto
espessamento medular com hiperintensidade difusa nas
imagens em T2 na porcdo posterior da medula espinhal,
estendendo-se de C1-2 até C7 associado a edema. A
extremidade proximal da medula dorsal ndo apresentava
anormalidades. As imagens axiais revelaram o sinal do “V
invertido” ou “inverted rabbit ears” indicativas de
envolvimento dos corddes posteriores, bilateralmente. Houve
discreto realce ap6s a administracao do contraste. O paciente
foi tratado com a administragdo intramuscular de vitamina B12
— Cobalamina 30.000 UI fracionadas em 5.000 UI a cada 3 dias
e acido folico, Smg/dia por via oral durante 40 dias . Aos 5
meses de follow-up, ele tinha melhorado significativamente e
ressonancia magnética revelou total resolucdo das
anormalidades.

Revisao da Literatura

A anemia perniciosa, ocorre devido a auséncia do fator
intrinseco que ¢ uma proteina segregada por células do
revestimento gastrico que se prende a Vitamina B12 e ¢
absorvida no intestino. E a causa mais comum de deficiéncia
de vitamina B12 nos paises do primeiro mundo. No entanto,
no Brasil e em paises em desenvolvimento, o alcoolismo, a
desnutricdo e a tuberculose ileocecal sdo as causas comuns.
As manifestagdes mais comuns sdo hematoldgicas,
gastrointestinais e neurologicas. A patogénese da complicagdo
neuroldgica da deficiéncia de vitamina B12 ndo estd
completamente esclarecida. Acredita-se que advenha da
diminui¢ao da atividade da enzima metilcobalaminaesterase
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e consequente elevagdo dos niveis de acido metilmalonico,
que € toxico para a mielina [1] e ax6nios que sdo destruidos,
principalmente na medula espinhal.

Semelhantes quadro clinico e achados de RM tém sido
descritos na toxicidade por 6xido nitroso. [2] Todos os
pacientes haviam sido submetidos a procedimentos cirurgicos
por diversos motivos com 6xido nitroso como agente
anestésico. Nestes pacientes foi encontrado posteriormente
deficiéncia de vitamina B12 desconhecida no momento da
cirurgia. O 6xido nitroso ¢ conhecido por interferir na atividade
da metilcobalamina, a forma ativa da vitamina B12 resultando
no aciimulo de acido metilmalonico, que ¢ toxico para mielina.
[11,[3],[4], [5]

Nosso paciente foi submetido a estudo RM de rotina com
imagens em T1 e T2 nos planos axial, coronal e sagital. As
imagens T2 mostraram hiperintensidade difusa da medula
cervical envolvendo a coluna posterior estendendo-se do
plano que passa pelo disco intervertebral de C1-2 a C6-7
[Figura la] e [Figura 1b]. N&ao conseguimos demonstrar
envolvimento dos corddes laterais na RM embora
envolvimento clinico dos mesmos tenha sido observado.
Outros autores também relataram achados semelhantes na
RM.[3],[4],[6]

As manifestagdes neurologicas associadas a deficiéncia
de vitamina B12 incluem polineuropatia, mielopatia, deméncia
e neuropatia optica. O diagndstico laboratorial ¢ feito através
da dosagem sérica de cianocobalamina ou homocisteina e da
excre¢do urinaria de acido metilmal6nico. [7]

A revisdo da literatura dos aspectos clinicos ¢ dos achados
a RM em pacientes com DSC, evidenciou predominio do
envolvimento da medula espinhal cervical, seguida da toracica
com concomitante envolvimento de ambos os segmentos. A
RM néo conseguiu demonstrar anormalidade das colunas
laterais em todos os pacientes, inclusive o nosso. No entanto,
alguns autores t€ém demonstrado clinicamente nos 26 casos
publicados o envolvimento dos corddes laterais em pacientes
com DSC. [8], [9] Clinicamente, 80% dos pacientes
apresentavam disfungdo de ambos os membros superiores e
inferiores. Cerca de 18% dos pacientes tinham somente
envolvimento de membros inferiores. Todos tinham tanto
disfungdo dos corddes laterais e posteriores, exceto um
paciente tinha apenas disfung@o do corddo posterior. Todos
os pacientes receberam administragdo de vitamina B12. No
entanto, nosso paciente recebeu também por via oral acido
folico. O acompanhamento desses pacientes variou de 2-10
meses. E rotina, incluindo o presente caso a dramatica resposta
ao tratamento ¢ aos 10 meses de follow-up os exames de RM
ndo mais evidenciaram altera¢des. [Figura 1c].

Os achados neuropatologicos mostram vacuolizagdo da
substancia branca dos corddes posteriores ¢ laterais da medula
espinhal.

O estudo morfoldégico da medula demonstrou
comprometimento dos tratos cortico-espinhais lateral e
anterior e ainda do trato espino-taldmico.

Figura 1A. RM sagital ponderada em T2. Espessamento difuso
com hipersinal na porg@o posterior da medula espinhal.

Figura 1B. RM axial ponderada em T2. Sinal do “V invertido”
indicativo de envolvimento dos corddes posteriores, bilateralmente.
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Figura 1C. RM sagital ponderada em T2. Follow-up apds 5
meses, sem alteracdes.

No estudo anatomopatolégico observa-se na microscopia
a destruicao da miclina e de axdnios vistos na substancia
branca. A regido mais comumente afetada ¢ o corddo posterior
cervical e/ou toracico. O acometimento dos corddes laterais e
atrofia da medula ¢ raro, ocorrendo em casos graves e
avancados. [10]

Locatelli ER al. foram os primeiros a documentar o
envolvimento dos corddes laterais com estudo RM onde relata
hipossinal em T1 e realce ap6s administragao de Gadolinio.
[11]

A RM pode mostrar areas de desmielinizagao no cérebro
ou medula correspondendo a areas de hiperintensidade na
sequéncia ponderada em T2. Este achado é mais comumente
encontrado no cordao posterior da medula. Silva et al. relataram
o caso de uma paciente com paraparesia associada a
piramidalismo e perda da nog¢do de posi¢do segmentar, que
apresentava RM de medula espinhal normal e de encéfalo
com areas de desmielinizagdo (feixe piramidal bilateralmente),
demonstrando que os achados de imagem podem estar
restritos ao encéfalo em pacientes parapareticos. As alteracdes
radioldgicas podem levar até 12 meses para desaparecer. [3]

No caso relatado foi feito estudo radioldgico através de RM
da medula espinhal e do encéfalo ndo sendo evidenciadas
alteragdes da substincia branca, apesar da gravidade do
quadro. [12]

As lesoes encefélicas na topografia dos feixes piramidais
vistas na RM podem ser explicadas pelo fendmeno da
degeneracdo axonal retrograda relacionada a lesédo
desmielinizante que se inicia no nivel médio-toracico medular.
Outra hipotese seria pela degeneragédo de fibras ascendentes
no feixe piramidal, cuja existéncia ja foi assinalada ha varias
décadas [13,14]. Achados radiolégicos semelhantes foram
recentemente descritos por dois autores [15,16], sendo que
nos dois casos as lesdes ndo estavam confinadas ao trato
piramidal, sendo encontradas na substdncia branca
periventricular de nimero e tamanho variaveis, lembrando as
lesdes da esclerose multipla. Em ambos os casos havia
verdadeiramente um quadro demencial. [12]

Goodman, em 2005 relatou um caso de deficiéncia de cobre
com mieloneuropatia e padrdo RM similar ao observado na
deficiéncia de Vitamina B12 também com regressdo dos
achados ap6s suplementagdo com cobre. [16]

O diagnostico diferencial das alteragoes de sinal medular
na RM cervical e cervicotoracica inclui infecg¢ao (tabes
dorsalis, imunodeficiéncia viral, herpes zoster) ou mielite pos-
infecciosa (viral ou mycoplasma), sarcoidose, esclerose
multipla mielie transversa aguda [7], linfoma e mielopatias
paraneoplasicas, espondilose cervical com compressdo
medular, toxicas (hexane, hexanedione, oxido nitroso), mielite
pos-radiagdo, isquemia arterial ou venosa , malformagdo
vascular dural e espinhal e siringomielia. Muitos destes
diagndsticos podem ser excluidos através dos dados clinicos
ou com testes diagnodsticos apropriados. Os achados RM
ndo sdo especificos, mas em conjunto com os exames clinicos
e testes laboratoriais podem ajudar no diagndstico de
mielopatia por deficiéncia de Vitamina B12. [7,18]

O tratamento consiste na reposi¢do de vitamina B12 e a
resposta depende da gravidade do quadro e do tempo
transcorrido entre o inicio dos sintomas e inicio do tratamento.

(7]

Conclusao

A DSC é uma complicag@o conhecida devido a deficiéncia
de vitamina B12, que normalmente ¢ reversivel, se
diagnosticada e tratada precocemente. A RM demonstra o
envolvimento da medula cervical na maioria dos pacientes,
embora a patologia comece na medula toracica. Se tratadas
precocemente as alteragdes a RM podem se resolver sem
evidéncias de atrofia. Nos supomos que a demonstragio do
envolvimento das colunas laterais, em todos os pacientes
ainda ndo seja possivel devido a limitagdo imposta pela atual
resolucdo dos aparelhos de RM. Provavelmente, em breve,
tal documentac@o seja facilmente obtida através dos aparelhos
de3,0T.
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O Ganglioglioma Desmoplasico Infantil (GDI) é um tumor raro descrito por VandenBerg et al em 1987, pertence ao
grupo de tumores composto pela mescla de células gliais e neuronais, ambas consideradas de baixo grau de malignidade.
O exame anatomo — patoldgico evidencia intensa desmoplasia, com diferenciaciio astrocitica e ganglionar, o teste
imunohistoquimico apresenta resultado positivo para GFAP (glial fibrillary acidic protein). Sao relatados dois casos
de GDI e discutidos os aspectos clinicos e terapéuticos destes casos. Os pacientes desta pesquisa foram submetidos
a exérese total da lesdo e evoluiram bem, sem recidivas. O tratamento deve ser a cirurgia radical sempre que
possivel. Para aqueles pacientes em que a remocéo cirurgica é parcial, a radioterapia nio deve ser usada.
Palavras-chave: ganglioglioma infantil, tumores mesclados, imunohistoquimica.

Desmoplastic infantile ganglioglioma (DIG) is a rare tumor described by Vandenberg et al in 1987. It belongs to the group of
tumors composed by a mixture of glial and neuronal cells, both considered low grade of malignancy. Anatomical - pathological
examination evidences intense desmoplasia with astrocytic and ganglionic differentiation. Inmunohistochemical test shows
positive for GFAP (glial fibrillary acidic protein). We report two cases of DIG and discussed the clinical and therapeutic aspects
of these cases. The patients of this study were submitted to total excision of the lesion and progressed well without recurrence.
The treatment must be radical surgery whenever possible. For those patients in whom surgical removal is partial, radiotherapy

lProfexsor Adjunto Doutor do Departamento de Medicina da Universidade Federal de Sergipe — UFS. Aracaju — Sergipe; ~ Neurocirurgido do

should not be used.

Kev-Words: infantile ganglioglioma, mixed tumors, immunohistochemical.

O ganglioglioma desmoplasico infantil (GDI), descrito
por VandenBerg et al em 1987, ¢ um tumor raro sélido-
cistico, composto pela mescla de células gliais e neuronais,
ambas consideradas de baixo grau de malignidade ''°*,
Apresenta localizagdo, preferencialmente, na regido
supratentorial, sendo os lobos frontal e parietal as regides
mais acometidas®®!3132426_ Apresenta uma incidéncia entre
0,4% a 7,6% dos tumores do sistema nervoso central (SNC)
na infancia ?' .

O GDI ocorre preferencialmente abaixo dos 2 primeiros
anos de vida. Apresenta crescimento lento, cuja
sintomatologia resulta em macrocefalia e crises convulsivas.
Exames de neuroimagem como tomografia computadorizada
(TC) e ressonancia magnética (RM) sdo tteis no diagnostico
e o achado mais freqiiente ¢ de uma imagem hiperdensa. A
exérese total é o tratamento de escolha e sua confirmagao é
através de exames de histopatologia e de imunohistoquimica
positiva para GFAP %2,

Relato de Casos

Caso 1
Sexo masculino, dois meses de idade. Nascido a termo.
Exame fisico: macrocefalia. Exame neurologico: normal pra
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Publishing. Todos os direitos reservados.

idade. Tomografia computadorizada do cranio revelou um
volumoso processo expansivo na regido frontal esquerda,
hiperdensa ao contraste, sem invasdo do sistema
ventricular, e sem desvio da linha média (Figural). Foi
submetido a craniotomia osteoplastica frontal esquerda e
a exérese completa da lesdo (Figura 2). Resultado da
histopatologia revelou intensa desmoplasia fibrosa ao lado
de uma populag@o de células neuroepiteliais compostas
por astrocitos diferenciados e células ganglionares, além
de eventuais elementos neuroectodérmicos primitivos, que
foi confirmado através de exame de imunohistoquimica,
evidenciando positividade ao GFAP em todas as regides
do tumor. O paciente evoluiu bem e encontra-se em
tratamento ambulatorial com uso de anticonvulsivantes
(Figura 3).

Caso2

Sexo masculino, quatro meses de idade. Exame neurologico:
crises convulsivas. Foi submetido a TC de encéfalo que
revelou processo expansivo na regido frontal direita,
hiperdenso com captagdo do meio de contraste, invasdao
ventridular direita e desvio das estruturas da linha média
(Figura 4). O paciente foi submetido a intervengao cirurgica,
com ex¢érese total da lesdo (Figura 5). Resultado do exame
antomopatologico revelou desmoplasia fibrosa com células
neuroepiteliais compostas por astrocitos diferenciados e
cé¢lulas ganglionares, sendo confirmado pela
imunohistoquimica. O paciente evoluiu bem, sendo
encaminhado para tratamento ambulatorial, fazendo uso de
anticonvulsivantes ¢ sem sinais de recidiva apos 15 meses de
cirurgia.
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Figura 1. Tomografia computadorizada demonstrando lesdo

hiperdensa da regido frontal esquerda.

Figura 2. Tomografia computadorizada demonstrando
auséncia da lesdo.

Figura 3. Ressonancia Magnética demonstrando auséncia

da lesdo.

Discussao

O GDI ¢ um tumor que acomete criangas, habitualmente
com idades entre 2 ¢18 meses, sendo mais comum em torno
dos 4 meses de idade, e 0 género masculino ¢ o mais acometido.
O tumor geralmente localiza-se na por¢ao supratentorial, sendo
os lobos frontal e parietal os mais acometidos®. Sdo tumores
de crescimento rapido, invariavelmente apresentando
componentes cisticos '°.

Clinicamente, observam-se macrocefalia, proeminéncia da
regido frontal, déficit motor e crises convulsivas, sendo a

Figura 4. Tomografia computadorizada demonstrando lesdo
hiperdensa frontal direita, circunscrito por lesdo cistica.
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historia pré-natal normal 2> !!.

A TC revela um tumor com formagéo cistica, ¢ a por¢do
solida ¢ geralmente cortical e ligeiramente hiperdensa,
fortemente realcada pelo meio de contraste
endovenoso®**¢1220 Edema pode estar presente com efeito
de massa moderado e observa-se expansdo até as meninges
382224 ARM ¢ o exame de escolha para o diagnoéstico de GDI,
pois as estruturas neuronais podem ser visualizadas com maior
nitidez®'22022,

Macroscopicamente, o0 GDI é composto por uma por¢ao
solida e outra cistica 2. A solida é superficial de cor marfim ou



RBNP 2010; 14 (Jan/Dez)

Ganglioglioma Desmoplasico Infantil 25

Figura 5. Tomografia computadorizada demonstrando
auséncia da les@o hiperdensa e presenca de area cistica.

cinza, avascular, de textura firme e consistente, sem evidéncia
de necrose . A por¢ao cistica é composta por uma ou multiplas
loculagdes, contendo liquido claro, localizando-se
profundamente em relagdo a porgdo solida **, fato este
observado em nossos casos.

O principal aspecto microscopico inclui a predominante
desmoplasia fibrosa densa ao lado de uma populacdo de
células neuroepiteliais compostas por astrocitos diferenciados
e células ganglionares, além de eventuais elementos
neuroectodérmicos primitivos. A presenca de diferenciagdo
astrocitica comprova-se pela imunoexpressdo da proteina
acida gliofibrilar 226

No exame imunohistoquimico evidencia positividade ao
GFAP em todas as regides do tumor . Na porg¢ao superficial,
ndo ¢ possivel distinguir o parénquima cerebral do
compartimento leptomeningeo *°. A origem, do ponto de
vista citogenético, ¢ discutida. O GDI pode estar
relacionado com um foco potencial, situado na camada
granular subpial dos hemisférios cerebrais. No género
masculino, esta camada desaparece aos oito meses de vida
fetal, mas remanescentes tém sido encontrados nos lobos
frontais seis meses depois do nascimento 2. O GDI, pelo
seu grande tamanho e apresentagdo precoce na infancia,
sugere desenvolvimento pré ou perinatal '8,

O GDI apresenta diagndstico diferencial com:
astrocitoma desmoplasico infantil, que apresenta
caracteristicas topograficas, morfoldgicas e de faixa etaria
semelhantes, mas nele ndo sdo observadas células
ganglionares 226, Com o ganglioglioma classico, cujo
principal aspecto distinto seria a desmoplasia e com o
xantoastrocitoma pleomorfico, cuja faixa etaria encontra-
se entre 7 e 25 anos e localizado preferencialmente no lobo
temporal , no exame histopatologico ndo apresenta células

ganglionares e observa-se intenso pleomorfismo celular em
meio a areas desmoplasicas ricas em reticulina e astrocitos

com citoplasma granular eosinofilico de aspecto xantomatoso
12

O comportamento biologico desta lesdo ¢ favoravel, apesar
das grandes dimensdes e, nos casos de ressec¢do cirurgica
adequada a sobrevida ¢ longa “'°. Apesar do tamanho que o
tumor geralmente apresenta no momento do diagnostico e da
abundancia de células primitivas, estes tumores devem ser
considerados como de progndstico favoravel, principalmente
nos casos em que a ressec¢do cirrgica ¢ total *'%, o que
ocorreu em nossos pacientes.

O tratamento deve ser a cirurgia radical sempre que
possivel 7. Para aqueles pacientes em que a remog¢ao cirlrgica
¢ parcial, a radioterapia ndo deve ser usada. O paciente deve
ser acompanhado com exames de neuroimagem. Os tumores
situados na linha média tém um pobre prognostico e resultam
em significativo déficit neurologico *'".
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A anemia falciforme é a doenca genética de maior prevaléncia no Brasil. A alteracdo autossdmica recessiva induz a
predisposicido a polimerizacio da hemoglobina anémala induzindo alteracdes morfolégicas definitivas que levam a
oclusio a nivel da microcirculacio. Estas alteracdes estdo relacionadas ao exuberante quadro clinico da doenca.
Descreve-se neste relato o caso clinico de um paciente portador de anemia falciforme que evoluiu com hematoma
epidural e retro-orbitario bilateralmete durante crise vaso-oclusiva. A sindrome de compressio orbitiria e os
hematomas epidurais espontineos sdo complicacdes raras da anemia falciforme com poucos casos descritos até hoje
na literatura mundial. A investigacio diagnodstica nestes casos deve incluir tomografia computadorizada que durante
as primeiras horas apés o episodio pode ser normal. Outro método diagndéstico é a ressondncia magnética, sensivel
em detectar hemorragia intracraniana permitindo assim tratamento precoce.

Palavras-chave: anemia falciforme, hematoma epidural, hematoma retro-orbitario, manifestacées neurolégicas.

Sickle cell anemia is a genetic disease with the highest prevalence in Brazil. The amendment autosomal recessive predisposition
induces the polymerization of the abnormal hemoglobin inducing morphological changes that lead to permanent occlusion in
the microcirculation. These changes are related to the exuberant clinical disease. In this report describes the case of a patient
with sickle cell anemia who developed epidural hematoma and retro-orbital bilateralmete during vaso-occlusive crisis. The
orbital compression syndrome and spontaneous epidural hematomas are rare complications of sickle cell disease with few
cases reported so far in world literature. The diagnostic investigation in these cases must include computerized tomography
that during the first hours after the episode may be normal. Another diagnostic method is the MRI, sensitive to detect

intracranial hemorrhage thereby enabling early treatment.

Kev-Words: sickle cell anemia, epidural hematoma, retro-orbital hematoma, neurological manifestations.

A anemia falciforme é a doencga genética de maior
prevaléncia no Brasil. Na Bahia estima-se que surjam 700-
1000 novos casos desta patologia a cada ano.'?

Esta doenca ¢ um distarbio multissitémico, hereditario,
autossdmico recessivo, causado por uma mutacao puntiforme
no cromossomo 11, levando a substituicdo do aminoacido,
acido glutamico, pela valina na sexta posicdo da cadeia de
beta-globina. A partir desta alteragdo, mecanismos fisico-
quimicos induzem a polimeriza¢do da hemoglobina anémala
(denominada S) e mudanga definitiva na estrutura da hemacea
causando hemolise ¢ oclusao a nivel da microcirculagéo. Este
fenomeno leva ao exuberante quadro clinico associado a esta
doenga como as crises hemoliticas, as vaso-oclusivas, o
sequiestro esplénico em criangas na infincia precoce e a rara
crise aplastica. As manifestacdes mais freqiientes sao os
quadros dolorosos, amaurose, priapismo, hipoesplenismo,
infarto pulmonar, infarto mesentérico, ulceras cronicas em
membros inferiores e sindrome toracica aguda. >34
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Os quadros neuroldgicos podem estar presentes, em
especial os acidentes vasculares cerebrais. Os hematomas
epidurais e retro orbitarios constituem-se manifestacdes raras
da doenga falciforme e a sua etiologia nao esta bem esclarecida,
sendo provavel sua relagdo com episddios vaso-oclusivos.
1,3,4,5

Descrevemos aqui o caso clinico de um paciente portador
de anemia falciforme que evoluiu com hematoma epidural e
retro-orbitario durante crise vaso-oclusiva.

Relato de Caso

BBM, 21 anos, sexo masculino, admitido em unidade
hospitalar com antecedente de ser portador de anemia
falciforme e estar evoluindo com quadro de dores Osseas
importantes. Os exames iniciais demonstraram nivel de
hemoglobina (Hb) de 5,7 g/dl; hematocrito de 17%;
reticulécitos de 13%; com presenga de drepandcitos
circulantes no sangue periférico e nivel de dehidrogenase
latica de 950.

Realizado diagnoéstico de crise de falcizagdo tipo vaso-
oclusiva e iniciado tratamento paliativo sintomatico com
hidratagdo venosa e analgesia.
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Evoluiu, 24 horas ap6s admissdo hospitalar, com febre, cefaléia,
proptose ocular, edema peri-orbitario bilateral, edema em regido
frontal e alucinagdes visuais.

A tomografia computadorizada (TC) de créanio foi normal
sendo entdo realizado uma ressonancia nuclear magnética
(RNM) de cranio que revelou hematoma retro-orbitario
bilateral. Com este quadro de complicacdo neurologica, foi
iniciado antibioticoterapia de amplo espectro, corticoterapia,
terapia anticonvulsivante profilatica com hidantal e terapia
transfusional com a finalidade de reduzir os niveis de
hemoglobina S.

Evoluiu com reducdo progressiva do edema, melhora do
quadro alucinatorio e resolucdo do quadro febril, porém
apresentou crise convulsiva tdnico-clonica generalizada.
Neste momento, foi repetido a TC crénio que evidenciou
hematoma epidural frontal sendo entdo submetido a drenagem
cirargica da coleg¢@o, com boa evolugao.

Atualmente em uso de hidroxiurea 1g ao dia, com a
finalidade de se elevar os niveis de hemoglobina F ¢ com isso
reduzir os niveis de S, vem evoluindo estavel sem novas
complicagdes.

Discussao

Dentre as complicagdes da anemia falciforme destacam-se
os quadros neurolégicos que sdo, na maioria das vezes,
situagdes complexas e relacionadas a altas taxas de morbi-
mortalidade.®” As lesdes no SNC dependem basicamente da
obstrugdo vascular decorrente do fendmeno de falcizagdo. O
endotélio danificado funciona entdo como um ninho para a
ades@o de plaquetas e células falcémicas, resultando na
formacgdo de trombos. Em criangas até 10 anos, encontra-se
mais comumente a isquemia cerebral, com sinais de sintoma
como: hemiparesia, distirbios visuais, paralesia de nervos
cranianos ou alteragdes de comportamento. Apesar da
recuperag@o muitas vezes ser completa, seqiielas intelectuais,
motoras e sensitivas sdo comuns. Com o avango da idade a
hemorragia intracraniana se torna freqiiente, acompanhada
de sintomatologia mais inespecificas como: cefaléia, vertigem
ou até mesmo coma. A sindrome de compressao orbitaria e os
hematomas epidurais espontdneos sdo complicagdes raras
da anemia falciforme com poucos casos descritos até hoje na
literatura mundial. Sua etiologia ndo esta bem esclarecida,
porém ha indicios de que ocorra devido a mecanismos de
vaso-oclusdo. Clinicamente a sindrome de compressdo
orbitaria se apresenta com cefaléia frontal, edema orbitario,
proptose e febre. A presenga de sintomas neuroldgicos se faz
presente nos casos que complicam com sangramento
espontaneo do SNC. Queixas ndo focais como tonturas,
cefaléias ou sincope ndo por si so representativas de doencas
cerebro-vascular mais devem ser investigadas
cuidadosamente. A investigacdo diagndstica nestes casos
deve incluir tomografia computadorizada, que durante as
primeiras horas apods o episddio pode ser normal. Outro
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método diagndstico ¢ a ressonancia magnética sensivel em
detectar hemorragia intracraniana. No caso do nosso
paciente, este iniciou quadro compativel com sindrome de
compressao orbitaria, tendo evoluido com sintomas
neuroldégicos que nos fizeram pensar em acometimento do
SNC. Como descrito na literatura, a TC cranio inicial foi normal
e a RNM cranio revelou apenas o hematoma retrorbitario,
porém nao revelou as alteracdes epidurais que
provavelmente ja existiam ja que o paciente ja apresentava
alteragdes neurologicas neste momento. A realizacdo de uma

segunda tomografia apds 72 horas foi fundamental para o
diagnoéstico.

Conclusao

O diagnostico e tratamento preventivo precoce melhoram
a evolugdo da doenca e a qualidade de vida dos individuos
com anemia falciforme, no caso de alteragdes neurologicas a
realizagdo de exames de imagens adequados e intervengdo
precoce modificam a evolugdo.
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A Sindrome de Kabuki é uma doenca de transmissio genética que ocorre possivelmente por uma mutacio autossomica
dominante, em um gene nio identificado. O nome da sindrome faz referéncia a face que se assemelha a da
maquilagem do teatro Kabuki do Japiao. O portador da patologia possui caracteristicas fenotipicas
fundamentais reconhecidas como “Péntade de Niikawa”: facies dismérfica (100%), anomalias
dermatoglificas (93%), anomalias esqueléticas (92%), retardo mental (92%), retardo de crescimento pés
natal com baixa estatura (93%). O relato desta caso tem o intuito de chamar a atencdo para as caracteristicas
peculiares destes pacientes, a fim de auxiliar no diagnéstico desta patologia, e a partir do reconhecimento
da sindrome, realizar um acompanhamento visando estabelecer melhores condi¢cdes de vida para estes
individuos.

Palavras-chave: Sindrome de Kabuki, clinica, RNM.

Kabuki syndrome is a disease of genetic transmission that occurs possibly by an autosomal dominant mutation
in a gene not identified. The name of the syndrome refers to a face that resembles the makeup of Kabuki theater
of Japan The carrier of the disease has phenotypic characteristics recognized as fundamental “Pentad of
Niikawa”: dysmorphic facies (100%), abnormal dermatoglyphics (93%) skeletal abnormalities (92%), mental
retardation (92%), growth retardation, postnatal short stature (93%). The report of this event aims to draw
attention to the peculiar characteristics of these patients in order to assist in the diagnosis of disease, and

from the recognition of the syndrome, do a follow up in order to establish better living conditions for these

individuals.
Key-Words: Kabuki Syndrome, clinical, IMR

A Sindrome de kabuki, descrita no ano de 1981 por
Niikawa et AL e Kuroki et al. [1,2]. E uma desordem
genética rara, autossdmica dominante de expressdo
variada [3,4]. Sua apresentagdo clinica é marcada por uma
péntade de achados: facies dismorfica, anomalias
dermatoglificas, anomalias esqueléticas, retardo mental ,
retardo de crescimento pos natal com baixa estatura.[5]

A facies dos pacientes portadores de Kabuki tem como
peculiaridades o estrabismo, epicanto, olhos grandes com
cilios longos, septo nasal curto e sobrancelhas arqueadas,
0 que torna a facies bastante caracteristica.Outros
achados comuns na sindrome incluem maior
susceptibilidade a infec¢des, a hipotonia muscular
generalizada, anormalidades ligamentares e dentarias,
anormalidades visual e deficiéncia auditiva, defeitos
cardiacos congénitos, esqueléticas e do trato
geniturinario [2,6,7,8].

Este artigo relata o caso de uma crianga com
diagnostico de Sindrome de Kabuki, abordando suas
caracteristicas clinicas e neurologicas.

Endereco para correspondéncia: Dr. Anténio S. Andrade Filho. E-
mail: andradeneuro@uol.com.br. Rua Deoclciano Barreto, 10 — Graga/
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Relato de Caso

Identificagdo
Paciente, sexo masculino, 12 anos, natural e procedente

de Euclides da Cunha, Bahia.

ueixa Principal

Perda dos movimentos, alteragdes no comportamento e
perda da capacidade de comunicagdo ha dois anos.

Histéria da Doenca Atual
Paciente chega ao ambulatério de Neurologia

acompanhado de genitora, que relata notar alteragdes no
comportamento e marcha do filho desde o primeiro ano de vida
do mesmo. Informa que o desenvolvimento foi atrasado e
diferente das outras criangas da mesma idade, mas que o filho
se comunicava com palavras simples e se alimentava sozinho.
Em 2007 notou piora do quadro da crianga que foi perdendo os
movimentos gradativamente, deixando de se alimentar com as
proprias maos e deixando de falar. No momento, raramente
balbucia algumas palavras. Relata que notou ressecamento da
pele e descamagdo do couro cabeludo. Eventualmente refere
momentos de agressividade. Inicialmente, quando notou a perda
acentuada dos movimentos, levou o paciente ao neurologista
em Euclides da Cunha, onde foi prescrito Depakene (10 mL, 02
X dia) com Sonebon para insonia ¢ houve o encaminhamento
para a Fundagdo de Neurologia e Neurocirurgia Instituto do
Cérebro (FNN-IC).
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Historia Patologica Pregressa
Varicela em Junho de 2007. Nega anormalidades congénitas,

cirurgia prévia ou transfusdo de sangue.

Antecedentes Familiares

Primo paterno com diagndstico de Sindrome de Down
(SIC), com caracteristicas faciais semelhantes as do paciente;
Prima materna com altera¢@o neuroldgica nao diagnosticada.

Interrogatdrio Sistematico
Pele - Ressecada e descamagdo do couro cabeludo;

Aparelho gastro-intestinal - Dificuldade na degluticdo de
medicamentos; Aparelho urinario - Ora incontinente ora com
retengdo urinaria.

Exame Fisico Geral

Regular estado geral, anictérico e normocorado. Altura -
1,48 m Caracteristicas faciais com sobrancelhas arqueadas,
cilios longos e espessos, ponta nasal voltada para baixo, palato
fendido e anomalias dentarias. (Figura 1) Estrabismo bilateral.
Anomalias dermatoglificas — pele ressecada, couro cabeludo
descamativo e coxins adiposos na face palmar da falange distal.
(Figura 2) Perda auditiva? O paciente ndo interage com o
meio. Térax com pectus carinatum, provavel escoliose. Em
uso de fralda descartavel por incontinéncia urinaria. Retardo
mental grave.

Exame Neurolégico
Prejudicado por falta de colaboragdo do paciente.

Involugdo psicomotora, equilibrio comprometido, disbasia,
necessita de apoio para deambular, afasia global e forga
muscular grau 2/5 simétrico em MMSS e grau 3/5 simétrico em
MMIL.

Diagnostico
Sindrome de Kabuki.

Evolucdo
O paciente retorna ao ambulatoério apds quatro meses. Os

familiares informam que o paciente piorou progressivamente

Tabela 1. Resultado de exames.

adeambulagdo desde ultima consulta, ndo emite mais nenhuma
palavra e ndo obedece a nenhum comando. Eventualmente
apresenta-se agressivo e freqiientemente com insonia. Relatam
que o paciente tem grande dificuldade de deglutir o Depakene,
mas ndo relatam dificuldade do paciente ao deglutir alimentos
ou agua. Atualmente estd em uso de Depakene, Xarope, 10
mL, VO, 12/12 h; Sonebom 5 mg, /> comprimido, VO, quando
insoénia e sendo indicada a fisioterapia motora. Foram
solicitados exames que revelaram seguintes resultados: Tabela
L.

Discussao

Casos da Sindrome de Kabuki em paciente de origem étnica
ndo-japonesa tem sido descritos em diferentes paises, porém
ainda ¢ pouco detectada por falta de reconhecimento [9]. O
que se sabe atualmente, ¢ que a Sindrome de Kabuki é um
doencga de transmissdo genética que ocorre possivelmente
por uma mutagdo autossdmica dominante, em um gene nao
identificado, possivelmente associada a quebra de um brago
do cromossomo Yp11.2 10, 11].

As presengas das principais caracteristicas da sindrome
no paciente relatado no caso corroboram para suspeita do
diagndstico desta patologia que ¢ eminentemente clinico por
falta de testes laboratoriais individuais para confirmacdo do
diagndstico; a literatura aponta que o transtorno se apresenta
preferencialmente em homens, assim como observado nesta
série [10, 12]. O nome da doenga faz referéncia a face que se
assemelha a da maquilagem do teatro Kabuki do Japao, e as
caracteristicas clinicas do portador da sindrome relatada no
caso preenchem todos os critérios presentes das
caracteristicas fenotipicas fundamentais reconhecidas como
“Péntade de Niikawa”: facies dismorfica (100%), anomalias
dermatoglificas (93%), anomalias esqueléticas (92%), retardo
mental (92%), retardo de crescimento pds natal com baixa
estatura (93%) [11, 12, 13,14].

Além das caracteristicas presentes na péntade, também
pode haver microcefalia, baixa implantaggo occipital do cabelo,
dentes espacados, estrabismo, esclera azul, palato alto e

Exames Solicitados Resultados

USG abdominal (10/05/08) Alteracdo da ecogenicidade renal
Glicemia de Jejum (13/05/08) 112mg/Dl

VHS(11/09/08) 18 mm/1 hora
Creatinofosfoquinase-CK (11/09/08) 118

Leucograma/plaquetas (11/09/08) 7370/261000mm’

Colesterol total/ LDL/VLDL/Triglicerideos (11/09/08)

Anti tireoglobulina/ T3, T4, TSH / (11/09/08)

Transaminase oxalacética/ Transamisase pirtivica (11/09/08)
GGT (11/08/08)

RMN de encéfalo (02/12/08)

EEG (16/02/09)

155mm/dL/ 103mg/dL/ 15mg/DV/ 77mg/dL

<20/2,08mmol/L/ 7,98 ig/dL/ 0,892 iUI/mL

27 U/L/20U/L

22U/L

Atrofia encefalica, nos hemisférios cerebrais e cerebelares
Atividade de ondas lentas de 5 a 6 Hz, irregular com distribuicio difusa
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Figura 1. Facies de Kabuki.
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Figura 2. Anomalias dermatoglificas - coxins adiposos na face
palmar da falange distal.

arqueado, labio leporino e anomalias viscerais, dos quais o
paciente em questdo apresenta na descrigao do exame fisico
pelo menos trés destas caracteristicas [2]. Deve-se atentar
para alteragdes na linguagem, motricidade orofacial e audicéo.
No caso do paciente foi observada a emissdo de sons
ininteligiveis, o que dificulta a comunicagdo, dado que
corrobora com os achados encontrados na literatura[11]. O
retardo do desenvolvimento mental e psicomotor faz parte da
péntade e é muito freqiiente nos portadores desta patologia,
o grau de acometimento varia de moderado a grave, e neste
caso em questdo enquadra-se nesta faixa, embora o seu QI
ndo tenha sido mensurado. Em quase todos os pacientes com
a Sindrome, assim como no paciente relatado, ha um padrao
de comportamento autista, com movimentos estereotipados e
repetitivos. Pode haver ainda a associacdo de disfuncdo
auditiva, por isso ¢ indicado a realizacdo de audiometria para
afastar esta manifestagdo, presente em 24% dos casos[10].
Vale a pena ressaltar que além das manifestagdes acima
descritas sdo relatados por alguns autores a presenca de
convulsdes e anormalidades viscerais (cardiacas, renais,
gastrointestinais e hepaticas), mas que ndo foram encontradas
no paciente relatado[10,12].

A neuroimagem contribui pouco com o diagnoéstico da
Sindrome de Kabuki. Foram descritas apenas discreta dilatagao
do ventriculo, cisto aracnoide frontotemporal, atrofia cerebelar

W.fotosearch.com/comp/bdx/bdx1 09/japanese-kabuki-mask-~-bxp26241.jpg

e atrofia do tronco cerebral[12]. A neuroimagem do paciente
relatado revela apenas a atrofia cerebral, corroborando com
dados encontrados na literatura[12]. (Figura 3)

No quadro neuroldégico a hipotonia, assim como o
atraso no desenvolvimento psicomotor, ¢ o sinal neurologico
mais generalizado, e relata-se que esta ligada a habilidade
motora fraca e frouxidao ligamentar, que ¢ descrito em até 74-
96% dos pacientes[12].

Conclusao

A Sindrome de kabuki ¢ uma condicdo rara, de origem
genética e com diagndstico essencialmente clinico pela
auséncia de testes comprovatorios diretos. E uma doenga
pouco conhecida e as incertezas quanto ao seu diagnostico e
terapéutica que devem servir de incentivo para o estudo e
elucidagdo desta condi¢do pouco desvendada.

Figura 3. RNM com atrofia cerebral.
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uma declaragdo, em folha separada do trabalho,
confirmando que o contetido do original representa os
pontos-de-vista dele e dos co-autores, sendo estes os
responsaveis exclusivos pelas informagdes contidas no
material submetido a publicagdo. Devem, também, nessa
mesma declaragao, indicar que o trabalho ¢ inédito, nunca
tendo sido publicado anteriormente, nem que se
encontra em processo de revisdo em outro periodico.

Caso o manuscrito seja patrocinado ou tenha algum
suporte financeiro de alguma institui¢do, esta informacao
devera constar da carta de apresentagdo, descrita no
item 5.

Cada manuscrito deverd ser encaminhado com trés
copias mais o original, inclusive figuras que
acompanhem o material. Para editoriais e cartas ao editor,

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

apenas duas copias deverdo ser encaminhadas. Caso o
envio se dé de forma eletronica (por e-mail), o artigo
devera conter a carta de apresentagdo, descrita no item
5, o original do trabalho e ser encaminhado em Word ou
Pagemaker; e as figuras devem ser enviadas em alta
resolugdo, nos programas Corel Draw ou Photoshop.

Todas as paginas devem estar numeradas, na seguinte
ordem de apresentacdo: pagina de titulo, resumo/
abstract, texto, agradecimentos, referéncias, tabelas,
legenda de figuras e figuras.

Cada manuscrito devera conter o titulo e o resumo
escritos em Lingua Portuguesa e Inglesa.

O trabalho submetido para publicagdo devera ser
enviado, de preferéncia, em Lingua Portuguesa, podendo
ser enviado também em Lingua Inglesa. Contudo, os
custos para traducdo serdo de responsabilidade do
autor.

Os artigos devem ser digitados em pit 12, em espago
duplo, com tipagem Times New Roman (utilizar a tipagem
Symbol para os caracteres gregos ou para indicar setas,
ou outros simbolos), incluindo texto, tabelas, referéncias
e legendas.

O texto do cabegalho (running title) ndo deve ultrapassar
30 caracteres e deve constar no topo direito de cada
pagina.

O resumo/abstract ndo deve exceder 250 palavras e deve
vir em uma pagina a parte. As palavras-chave devem vir
seguidas ao resumo/abstract e nao devem ultrapassar
10 nomes.

As referéncias devem seguir as normas técnicas do
“Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to
Biomedical Journals”, como no Index Medicus, ou da
ABNT. As referéncias devem ser numeradas na ordem
em que aparecerem no texto e deverao vir entre colchetes.
Referéncias com mais de cinco autores, deverdo conter
o nome dos trés primeiros seguido da expressao et al..

Os artigos originais, revisdes e casos clinicos deverdo
apresentar se¢loes definidas (ver Politica Edtorial)

Os demais tipos de manuscritos, como comunicagdes
breves, cartas ao editor, editoriais, opinides, dentre
outros, ndo necessitam de se¢des especificas.

Os manuscritos ndo serdo devolvidos aos autores,
mesmo que ndo sejam aceitos para publicagao.
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POLITICA EDITORIAL

A Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria (RBNP)
¢ organizada e promovida pela Fundagdo de Neurologia e
Neurocirurgia (Instituto do Cérebro) e Centro de Estudos e
Pesquisas Juliano Moreira (CEPES), Salvador/BA, Brasil.

Os artigos publicados na RBNP abrangem uma ampla area
do conhecimento da Neurologia, Neurocirurgia e Psiquiatria,
tanto no que se refere a seus aspectos clinicos como sociais
e epidemiolégicos.

A RBNP incluira sistematicamente as seguintes se¢des
que deverdo seguir rigorosamente as Normas para Publicagao:

1. Editorial

Esta ¢ uma secdo que se destina a comentar um artigo
publicado no peridodico que aborde assuntos
neuropsiquiatricos, cujo autor do editorial ¢ sempre um con-
vidado do editor da revista e este deve apresentar um editori-
al dentro do seguinte formato:

v' Enfatizar a mensagem principal do autor do artigo.

v" Focalizar a contribuigo cientifica do artigo dentro da
pratica médica, chamando a atengédo a referencia e im-
pacto que este causou na comunidade.

2. Artigos Originais

Esta ¢ a secdo mais importante da revista. Sdo considera-
dos artigos originais aqueles que apresentam dados originais
de pesquisa acerca de temas e assuntos das especialidades:
Neurologia, Neurocirurgia e Psiquiatria. Estes artigos deve-
rdo obedecer rigorosamente as normas de publicacdo, con-
tendo as seguintes se¢des: resumos em Portugués e Inglés,
introdugdo, materiais e métodos, resultados, discussio, refe-
réncias bibliograficas.

3. Artigos de Revisio

Esta se¢@o ¢ destinada a uma apresentagdo atualizada sobre
o tema da especialidade. Esta se¢do devera conter um resumo
em Inglés e Portugués com a mensagem central do assunto
revisado dentro da seguinte seqiiéncia: aspectos historicos
do tema, discussdo de artigos classicos fundamentais sobre
o assunto modificagdo de conceitos, informa¢des atuais e
novos procedimentos sobre o assunto.

4. Apresentacio de Casos Clinicos

Os relatos de casos clinicos devem conter uma breve in-
trodugdo sobre a natureza diagnoéstica do caso, cujo enfoque
¢ a importancia do tema. Descrever o caso, com dados e rela-
tos de exames, tratamento, ¢ progndstico do caso, discussio
sobre os achados e importancia da apresentagdo do caso em

relacdo a literatura. Deve conter um resumo em Portugués e
Inglés e as referéncias bibliograficas basicas sobre o diag-
nostico do caso.

5. Revisao de Conceitos

Esta sec@o tem por objetivo suscitar a discussao entre os
leitores de assuntos polémicos e a evolugdo dos conceitos
em Neuropsiquiatria. Deve ser apresentado dentro de um as-
pecto critico a evolugdo do conceito classico de um pensador
ou especialista que revolucionou os conceitos em Neurolo-
gia e Psiquiatria nos séculos passados e a sua interpretagao
atual. Temas fundamentais serfo abordados por 1 ou 2 espe-
cialistas com interpretacdes diferentes do mesmo tema. A exem-
plo:

1. O Pensamento de Freud.

2. Psiconeuroimunoendocrinologia
3. Psicoterapia Cognitiva

4. Neurologia do Comportamento

6. Neuropsiquiatria e Avancos Tecnoldgicos

Nesta se¢do, um especialista apresenta as tecnologias
contemporaneas aplicadas ao diagnostico neurologico e psi-
quiatrico com enfoque no impacto e valor preditivo da técnica
induzida no diagndstico. O artigo deve apresentar, se possi-
vel, as vantagens e limitagdes do método e suas principais
aplicagdes.

7. Psicofarmacologia

Esta secdo se destina a apresentagdo atualizada e descri-
tiva de um farmaco empregado no mercado em Neurologia e
Psiquiatria. A apresentacdo deste manuscrito deve obedecer
ao seguinte procedimento: descri¢do sucinta da droga, meca-
nismos de agdo, aspectos da farmacocinética e
farmacodinamica da droga, experiéncias clinicas, efeitos ad-
versos, colaterais ¢ teratogénicos, doses posologicas ade-
quadas, apresentagdo de terapéutica e eficacia da droga.

8. Demais Secoes

As demais segoes a serem publicadas na RBNP constaro
de: eventos, notas, comunicagdes breves, cartas ao editor,
comentarios sobre links e artigos recentes sobre determinado
assunto

A Publicacao

A RBNP ¢ publicada trimestralmente (Jan/Fev/Mar, Abr/
Mai/Jun, Jul/Ago/Set, Out/Nov/Dez) pela Contexto Publishing,
Rua Alfredo Magalhaes, 04/Barra, 40140-140, Salvador-Bahia-
Brasil. Tel.: (5571) 3264-2971. Fax: (55 71) 3264-3326.
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Avalia¢io dos Manuscritos

Os editores solicitardo revisdes para cada artigo submetido
a RBNP a, pelo menos, 2 especialistas, usualmente do corpo
editorial da Revista. Os editores reservam-se ao direito de
publicar os artigos obedecendo aos estilos gramaticais,
semanticos e cientificos do periddico, podendo fazer
modificagdes necessarias a fim de que os padrdes do periddico
possa ser alcangado. O processo de revisdao deverd ter uma
durag@o média de dois meses.

Os autores terdo a oportunidade de rever as alteragdes
sugeridas e feitas no texto original durante o processo de
edigdo da prova final do manuscrito. Alteragdes no conteudo

feitas apds a aprovagdo dos autores deverdo ter aprovagao
dos editores-chefes.

A RBNP nido aceita artigos que ja foram publicados em
quaisquer outros meios de publicagdo, ou que estejam sendo
submetidos ao mesmo tempo em outro periddico.

Suplementos e Separatas

Além das edigdes publicadas trimestralmente, a RBNP
podera publicar suplementos sobre determinado tema especifico
ou de um congresso da area de Neurologia e Psiquiatria, ou
separatas de artigos impressos na Revista. Os mesmos
procedimentos de revisdo serdo seguidos para os suplementos.
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