Cartas ao Editor

qualquer faixa etdria, mas sua maior incidéncia se d4 nas trés
primeiras décadas de vida''~>®), Apesar dos dados conflitantes,
parece ndo haver predilecdo por sexo®®. A recorréncia local é
comum caso a resseccdo completa ndo seja possivel. Clinica-
mente, os pacientes encontram-se assintomaticos, ou podem apre-
sentar dor, edema, derrame articular e fratura patolégica'’~®. Nos
diagnosticos diferenciais devem ser considerados rabdomiossar-
coma, fibrossarcoma, tumor de células gigantes, entre outros.
Apesar de os métodos de imagem ajudarem na delimita¢do, o
diagnéstico é histopatolégico.

Na RM, a maioria das lesdes apresenta-se com iso/hipossinal
em T1 e baixo sinal em T2"3-9 porém ha relatos de lesdes com
hipersinal em T2!-39, Realce pode ser variavel, com alguns auto-
res afirmando que tal variacdo pode ser decorréncia do contetdo
celular da lesao®*. O nosso caso apresentou iso/hipossinal ho-
mogéneo em T1 e discreto hipersinal em T2 com focos de baixo
sinal. Apés uso de gadolinio, observou-se realce expressivo pelo
contraste, com evidente disseminacdo perineural através da ter-
ceira divisdo do nervo trigémeo. Tais aspectos nas sequéncias pe-
sadas em T2 e a presenca de disseminacdo perineural sdo pouco
comuns em relacdo ao padrio tipico de imagem descrito na RM.

Nio encontramos, na literatura, relatos sobre a difusio em
fibromas desmoplasicos. No nosso caso ndo observamos areas de
restricdo a difusdo. Estudos recentes destacam o uso das sequén-
cias em difusdo na avaliacdo de lesdes de cabega e pescoco, mos-
trando que valores do coeficiente de difusdo aparente menores que
1,22 x 107> mm?/s sdo sugestivos de malignidade”. No caso apre-
sentado, o valor do coeficiente de difusio aparente foi 1,45 x 1073
mm?/s, corroborando os achados anteriormente descritos.

Concluindo, o diagnéstico de fibroma desmoplasico deve ser
considerado em pacientes com menos de 30 anos portadores de
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Mulher, 72 anos de idade, com deméncia rapidamente pro-
gressiva, mudanca de comportamento e disttrbio de marcha ha
sete meses, sinais extrapiramidais e mioclonia difusa. Eletroen-

tumor principalmente localizado na mandibula, ndo se podendo
excluir tal hipétese caso sejam menos evidentes os focos de hipos-
sinal em T2.
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cefalograma demonstrou atividade periédica com ondas de fase
aguda de grande amplitude, difusamente distribuidas no cértex.
Liquido cefalorraquiano normal. Foi realizada ressonancia mag-
nética (RM) (Figura 1).

A associac¢do dos achados clinicos, radioldgicos, eletroence-
falograficos ou liquéricos (presenca da proteina 14-3-3, em indi-
viduo doente hd menos de dois anos — ausente neste caso), permite

Figura 1. A: Imagem axial de ressonancia magnética do cranio demonstrando focos de hipersinal na sequéncia
ponderada em difusdo nas cabecas dos nucleos caudados, putamens, tdlamos e giros occipitotemporais mediais. B:
0 baixo sinal no mapa de ADC na mesma regjdo confirma a restricao a difusao.
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o diagnéstico de doenga de Creutzfeldt-Jakob provavel. O diferen-
cial se faz com outras doencas associadas a deméncias: a) doenca
de Alzheimer, que ndo apresenta essas alteracdes encontradas nas
ponderacdes em difusdo; b) deméncia vascular, com multiplos
infartos, mas com anormalidades na difusdo apenas nos infartos
recentes, e sem envolvimento cortical difuso; c¢) outras encefalo-
patias, que apresentam alteracdes na difusio restritas ao cortex,
como MELAS (mitochondrial myopathy, encephalopathy, lactic
acidosis and stroke-like episodes, doenca genética metabélica que
ocorre em pacientes mais jovens), encefalopatia hipertensiva ve-
nosa e encefalite cronica pelo virus herpes simplex.

A mais frequente das raras doengas pridnicas, a doenca de
Creutzfeldt-Jakob é uma encefalopatia espongiforme subaguda
que se apresenta com deméncia rapidamente progressiva. Asso-
ciam-se mioclonias, sinais piramidais, extrapiramidais e cerebe-
lares. Nos seis primeiros meses ha sintomas psiquidtricos e, tardia-
mente, imobilidade progressiva, cegueira cortical, disfagia e mu-
tismo. A morte geralmente ocorre ap6s um ano, pois ainda ndo ha
terapia que evite desfecho fatal'V. E subdividida nas formas espo-
radica (85% dos casos), familiar, iatrogénica e numa variante
menos comum recentemente descrita, relacionada a epidemia
de encefalopatia espongiforme bovina®.

O liquido cefalorraquiano pode apresentar a proteina 14-3-3,
presente também em outras encefalopatias agudas. O eletroen-
cefalograma pode mostrar atividade periédica composta de ondas
de alta frequéncia trifasicas sobre atividade de fundo atenuada.

A RM ocorre sinal hiperintenso em T2 e FLAIR, nos nticleos
da base, putdmen e, tardiamente, no cértex cerebral ™. Essas
alteragdes sugerem doenca de Creutzfeldt-Jakob, mais do que
qualquer outro transtorno demencial®.

Exames com técnicas convencionais, no entanto, podem ser
normais nos estagios iniciais. A sequéncia de difusdo pode favo-
recer o diagnéstico precoce, demonstrando focos anormais hi-
perintensos antes do surgimento de alteracdes eletroencefalo-
gréficas, e deve ser incluida na avaliagdo diante da suspeita de
doenca de Creutzfeldt-Jakob™™*>., Ha restricdo a difusio, prova-
velmente associada ao edema citotéxico secundario a degenera-
¢do espongiforme e ao acumulo de vacuolos citoplasmaticos
anormais. Atrofia global é observada na progressdo da doenga,
sendo, em geral, a tnica alteracdo evidenciada na tomografia
computadorizada‘*®,

A analise histopatolégica (Figura 2A) mostrou alteracdes
espongiformes de intensidade varidvel no neurépilo, mais acen-
tuadas no nicleo caudado, putdmen e na regido CAl do hipo-
campo, moderadas no cortex frontal e temporal e leves no cortex
parietal e occipital. A imuno-histoquimica mostrou gliose (Fi-
gura 2B). Estes resultados sdo compativeis com o diagnéstico de-
finitivo de doenca de Creutzfeldt-Jakob. A distribuicio das lesdes,
a auséncia de casos semelhantes na familia e de fonte infecciosa
conhecida sdo compativeis com a forma esporadica da doenca™”,
Este diagnostico é relevante para o controle de transmissdo e para
exclusdo de causas tratdveis de deméncia™®.
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