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resultado de inflamação ou vólvulo ileal(1,4). Nos RNs, o rompimento
do DM é raro, ocorrendo em menos de 10% dos casos e manifes-
tando-se na radiografia como pneumoperitônio(1). Nestas situa-
ções, o diagnóstico diferencial com enterocolite necrosante deve
ser realizado, já que esta doença é responsável por 41% dos casos
de pneumoperitônio neonatal(4).

No presente caso, houve suspeita clínica de enterocolite ne-
crosante, porém esta hipótese foi descartada ao se confirmar, no
intraoperatório, a perfuração do DM.

As causas de perfuração do DM incluem reação inflamatória,
ulceração da mucosa ou defeito na camada muscular do divertí-
culo(1,2). Raramente, a perfuração do DM pode ocorrer secunda-
riamente a cateterização umbilical, por meio de uma ligação da
veia umbilical com o DM via cordão umbilical(6). No presente caso,
houve cateterização da veia e artérias umbilicais com duas horas
de vida, contudo, o início tardio dos sintomas em relação ao cate-
terismo e a laparotomia exploradora demonstraram que a catete-
rização não teve relação com a perfuração.

A doença de Hirschsprung também pode predispor à perfu-
ração do DM por atraso da passagem de mecônio, determinando
aumento da pressão a montante do divertículo(5). Esta condição
cursa com sintomas típicos de obstrução intestinal, dor abdomi-
nal e vômitos biliosos(5). No presente caso, apesar de o RN ter
apresentado sintomas de obstrução intestinal e desconforto ab-
dominal à palpação, não houve registro de vômitos biliosos. Ade-
mais, a análise histopatológica do segmento retirado descartou a
hipótese de doença de Hirschsprung.

Concluindo, na ausência de outros fatores que possam justi-
ficar a presença de pneumoperitônio em RN, o DM deve ser in-
cluído como uma hipótese diagnóstica, sendo esta complicação
confirmada mediante procedimento cirúrgico.
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Fibroma desmoplásico com disseminação perineural: achados

nas sequências convencionais de ressonância magnética

e na difusão

Desmoplastic fibroma with perineural spread: conventional

and diffusion-weighted magnetic resonance imaging findings

Sr. Editor,

Criança do sexo masculino, 3 anos de idade, com alteração
morfoestrutural na região da mandíbula à esquerda de evolução
no último ano, apresentando dor recentemente, sem outras quei-
xas associadas. Exames laboratoriais não demonstraram altera-
ções e a ressonância magnética (RM) (Figura 1) mostrou lesão
com predomínio de iso/hipossinal em T1, hipersinal em T2 com
discretos focos de baixo sinal, ausência de queda de sinal nas se-
quências para suscetibilidade magnética e ausência de restrição

à difusão. Após administração de gadolínio, observou-se realce exu-
berante, destacando-se ainda disseminação perineural através da
terceira divisão do nervo trigêmeo. Estudo histopatológico revelou
células fusiformes sem atipias e pleomorfismo, além de áreas com
tecido conectivo fibroso acelular, com estudo imuno-histoquímico
negativo para S100 e MSA, positividade para vimentina, com Ki-
67 menor que 5%, aspectos estes compatíveis com fibroma des-
moplásico. O paciente foi submetido a excisão cirúrgica incom-
pleta e optou-se por complementação com radioterapia.

O fibroma desmoplásico é um tumor ósseo benigno extre-
mamente raro, de comportamento agressivo e comumente insi-
dioso, representando 0,1% de todos os tumores primários do
osso(1–5). A mandíbula é o local mais acometido, principalmente
em sua porção posterior, correspondendo a 22% dos casos(1,2,4),
seguido pela região metafisária de ossos longos. Pode ocorrer em

Figura 1. A: Imagem sagital, sequência T1, mostrando lesão com hipossinal acometendo a mandíbula (cabeça de seta). B: Imagem coronal, sequência T2, mostrando
lesão heterogênea, com discreto hipersinal e focos de baixo sinal de permeio (cabeça de seta). C: Imagem axial, sequência funcional em difusão, não demonstrando
restrição à difusão (seta). D: Imagem coronal, sequência T1 com supressão de gordura, pós-contraste, demonstrando realce exuberante pelo gadolínio e evidente
disseminação perineural pela terceira divisão do nervo trigêmeo (cabeça de seta).
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qualquer faixa etária, mas sua maior incidência se dá nas três
primeiras décadas de vida(1–3,6). Apesar dos dados conflitantes,
parece não haver predileção por sexo(2,6). A recorrência local é
comum caso a ressecção completa não seja possível. Clinica-
mente, os pacientes encontram-se assintomáticos, ou podem apre-
sentar dor, edema, derrame articular e fratura patológica(1–6). Nos
diagnósticos diferenciais devem ser considerados rabdomiossar-
coma, fibrossarcoma, tumor de células gigantes, entre outros.
Apesar de os métodos de imagem ajudarem na delimitação, o
diagnóstico é histopatológico.

Na RM, a maioria das lesões apresenta-se com iso/hipossinal
em T1 e baixo sinal em T2(1,3–6), porém há relatos de lesões com
hipersinal em T2(1–3,6). Realce pode ser variável, com alguns auto-
res afirmando que tal variação pode ser decorrência do conteúdo
celular da lesão(3,4). O nosso caso apresentou iso/hipossinal ho-
mogêneo em T1 e discreto hipersinal em T2 com focos de baixo
sinal. Após uso de gadolínio, observou-se realce expressivo pelo
contraste, com evidente disseminação perineural através da ter-
ceira divisão do nervo trigêmeo. Tais aspectos nas sequências pe-
sadas em T2 e a presença de disseminação perineural são pouco
comuns em relação ao padrão típico de imagem descrito na RM.

Não encontramos, na literatura, relatos sobre a difusão em
fibromas desmoplásicos. No nosso caso não observamos áreas de
restrição à difusão. Estudos recentes destacam o uso das sequên-
cias em difusão na avaliação de lesões de cabeça e pescoço, mos-
trando que valores do coeficiente de difusão aparente menores que
1,22 × 10–3 mm2/s são sugestivos de malignidade(7). No caso apre-
sentado, o valor do coeficiente de difusão aparente foi 1,45 × 10–3

mm2/s, corroborando os achados anteriormente descritos.
Concluindo, o diagnóstico de fibroma desmoplásico deve ser

considerado em pacientes com menos de 30 anos portadores de

tumor principalmente localizado na mandíbula, não se podendo
excluir tal hipótese caso sejam menos evidentes os focos de hipos-
sinal em T2.
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Demência por doença de Creutzfeldt-Jakob

Creutzfeldt-Jakob dementia

Sr. Editor,

Mulher, 72 anos de idade, com demência rapidamente pro-
gressiva, mudança de comportamento e distúrbio de marcha há
sete meses, sinais extrapiramidais e mioclonia difusa. Eletroen-

cefalograma demonstrou atividade periódica com ondas de fase
aguda de grande amplitude, difusamente distribuídas no córtex.
Líquido cefalorraquiano normal. Foi realizada ressonância mag-
nética (RM) (Figura 1).

A associação dos achados clínicos, radiológicos, eletroence-
falográficos ou liquóricos (presença da proteína 14-3-3, em indi-
víduo doente há menos de dois anos – ausente neste caso), permite

Figura 1. A: Imagem axial de ressonância magnética do crânio demonstrando focos de hipersinal na sequência
ponderada em difusão nas cabeças dos núcleos caudados, putâmens, tálamos e giros occipitotemporais mediais. B:

O baixo sinal no mapa de ADC na mesma região confirma a restrição à difusão.
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