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Resumo

Doencas pridnicas sao um grupo heterogéneo de doengas neurodegenerativas raras, sendo a
Doenca de Creutzfeldt-Jakob a mais comum delas, notadamente sua forma esporédica. Esta
ocorre por actimulo da proteina insoltvel PrPsc (proteinas pribnicas alteradas). E um
importante diagnéstico diferencial de deméncia rapidamente progressiva, e a ressonancia
magnética apresenta padrées tipicos que auxiliam na suspeita, uma vez que o diagnostico
definitivo sé é possivel por meio do estudo histopatolégico.

Historico Clinico

Paciente do sexo masculino, 53 anos, apresentando diplopia, tontura, fraqueza nos membros
inferiores e perda ponderal de inicio ha dois meses, com surgimento de fasciculacdes e
alucinacdes visuais e persecutdrias ha um més e desequilibrio acentuado levando a
incapacidade de deambular, tremor, disfagia e incontinéncia urinaria e fecal anterior a
internacdo. Ao exame fisico, apresentava forca grau Il nos membros inferiores e 11l nos
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superiores, disdiadococinesia, dismetria e fasciculacéo lingual. Durante a investigagéo, foram
realizados ressonancia magnética e analise do liquido cefalorraquidiano, demonstrando
achados sugestivos de doenca de Creutzfeldt-Jakob relatados a seguir.

Achados Radiolégicos

Ressonancia magnética demonstra sinal hiperintenso na sequéncia FLAIR associado a
restricdo a difusdo envolvendo difusamente o cortex, assimétrico e predominando no hemisfério
cerebral esquerdo, e nucleos caudados e putamens. As imagens pesadas em T2 néo
apresentam alteracfes evidentes.

Discussao

A doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) esporadica € uma patologia rara, sendo doenca pridnica
mais comum em humanos. [1,2] E rapidamente progressiva e invariavelmente fatal. [3] Ocorre
por conversao esporadica de proteina pridnica existente naturalmente (PrPc) em proteina
pridnica anormal (PrPsc). [2] Sdo achados histopatoldgicos a microvacuolizacdo degenerativa
da substéancia cinzenta (degeneracéo espongiforme) com perda neuronal, gliose e acumulo de
PrPsc. [1,2] O Center for Disease Control (CDC) norte-americano preconiza que o diagnostico
definitivo da DCJ esporadica é histopatolégico. [3] Sendo assim, € rara a realizacdo de
diagnostico definitivo, por ser invasivo. O diagnostico provavel pode ser feito associando-se
achados clinicos a ao menos um teste paraclinico. Os achados clinicos sdo a deméncia
rapidamente progressiva associada a ao menos dois dos seguintes sintomas: mioclonia, sinais
visuais ou cerebelares, sinais piramidais/extrapiramidais e/ou mutismo acinético. Sao
considerados testes paraclinicos, com achados tipicos, o eletroencefalograma (complexos
periodicos de ponta-onda), analise do liquido cefalorraquidiano (presenca de proteina 14-3-3) e
ressonancia magnética (RM). Diagndsticos alternativos devem ser excluidos. [3] Na RM, os
achados tipicos descritos sao hipersinal na sequéncia FLAIR e, principalmente, em DWI, de
distribuicdo cortical e nos nucleos da base. A causa da restricdo a difusdo ainda néo é clara,
podendo ser atribuida a restricdo da difusibilidade da agua pela compartimentalizacdo nos
vacuolos ou pela deposicao de PrPsc. [1] No cortex, a alteracdo de sinal pode ser focal ou
difusa, simétrica ou assimétrica e em geral poupa a regido perirrolandica. [1,2] Nos nucleos da
base, os achados podem ser simétricos ou assimétricos, acometendo principalmente os
nacleos caudados e putamens, além de apresentar um gradiente antero-posterior. A alteracao
de sinal nos nucleos da base apresenta aumento em extensao e intensidade de sinal a medida
gue a doenca progride. Atrofia do cerebelo é descrita na DCJ esporadica. [1] Os achados
radioldgicos tipicos podem preceder as manifestacdes clinicas. [1] O caso em discussao
apresenta alteracdes tipicas da DCJ esporadica na RM, podendo ser utilizado como um critério
de diagndstico provavel. (Figs. 1-4) Algumas alteracfes atipicas podem ser encontradas, como
hipersinal em T2, FLAIR e DWI na regido posterior (pulvinar) e dorsomedial do talamo (sinais do
"pulvinar” e do "taco de hockey"), mais caracteristico na forma variante da DCJ, hipersinal em
T1 no globo palido e hipersinal no DWI do cerebelo. [1]

Lista de Diferenciais

- Encefalopatia hipdxica-isquémica severa
- Hipoglicemia



Diagndstico

- Doenca de Creutzfeldt-Jakob

Aprendizado

Apesar do diagndstico definitivo ser histopatolégico, a clinica unida a achados paraclinicos,
incluindo a ressonancia magnética, determinam o diagnostico provavel da doenca. E necessario
o conhecimento dos padrées de imagem pelo radiologista, a fim de auxiliar no diagndstico nao
invasivo da doencga de Creutzfeldt-Jakob esporadica.
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Imagens



Fig.1 - Sequéncia FLAIR, plano axial, demonstrando hipersinal cortical assimétrico,
predominando nos giros frontais e occipitais a esquerda.



Fig.2 - Sequéncia DWI, plano axial, apresentando restricdo a difusdo nas mesmas regioes
corticais com alteragéo no FLAIR



Fig.3 - Sequéncia FLAIR, plano axial mais inferior, observando-se hipersinal nos nucleos
caudados e putamens, além do hipersinal cortical observado previamente.



Fig. 4 - Sequéncia DWI, plano axial mais inferior, demonstrando restricdo a difusdo nos nucleos
caudados e putamens.

Videos

Nenhum resultado econtrado



