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NEUROSSARCOIDOSE

Relato de caso

Marcos Alberto da Costa Machado Janior’, André Goyanna? , Lea Menezes Gomes?,
Fabiola Goyanna?, Adriana Silva Matos?, Lauro Conceicao Vieira®

RESUMO - Relatamos um caso de neurossarcoidose em um paciente masculino, 21 anos de idade, com histéria
de cefaléia desde os trés anos de idade e sem alteragdes a tomografia computadorizada (TC) do cranio. A
ressonancia magnética (RM) revelou envolvimento meningeo, com realce intenso e homogéneo da convexidade
frontotemporal direita e no terco anterior de fissura inter-hemisférica. A RM é mais sensivel que a TC, sendo
a técnica de investigacdo mais apropriada para a avaliacdo de lesbes meningeas e parenquimatosas, bem
como no acompanhamento da eficacia da terapéutica e no seguimento dos pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: neurossarcoidose, meningite cronica, ressonancia magnética.

Neurosarcoidosis: case report

ABSTRACT - We report a case of sarcoidosis in a 21 years old male with history of headache since he was three
years old, with absence of abnormalities in a brain computerized tomography (CT). Brain magnetic resonance
(MRI) disclosed a meningeal involvement with intense and homogeneous enhancement of the right fronto-
temporal convexity and anterior third of the interhemispheric fissure. The brain MRI is more sensitive than
brain CT and is the most appropriate method for the evaluation of meningeal and parenchymatous lesions, as

well as monitorizing the response to therapy and patients follow up.
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A sarcoidose é doenca granulomatosa crénica
sistémica, de etiologia desconhecida, que acomete
o sistema nervoso central em cerca de 5% dos ca-
sos, podendo variar de 4% a 14%'. E também cha-
mada de sindrome de Heerfordt, por ter ele descrito
em 1909, casos de pacientes com aumento das
parétidas, uveite cronica e paresias dos nervos
cranianos®. O diagnéstico geralmente requer a de-
monstracgao histolégica de granulomas nao-caseosos
em bidpsias, bem como a exclusao de outras doen-
cas que podem produzir granulomas “duros”, tais
como a beriliose e infeccoes por micobactérias ou
fungos.

As manifestacdes sistémicas mais comuns sao as
relacionadas ao sistema respiratério, sendo que a
maioria dos casos de neurossarcoidose ocorre na-
queles pacientes que ja apresentavam diagnédstico
prévio de sarcoidose sistémica. As manifestacoes
neurolégicas incluem leptomeningite, acometimen-

to dos nervos cranianos, disfuncdo hipotalamica e
pituitdria, e massas intraparenquimatosas. A parali-
sia facial é o sinal mais comum (50%) e em geral é
transitéria e bilateral™ ',

Relatamos um caso de neurossarcoidose, dando
destaque aos achados de imagem por ressonancia
magnética (RM).

CASO

Paciente masculino, pardo, de 21 anos de idade, com
apresentacao leptomeningea de neurossarcoidose com-
provada mediante bidpsia estereotaxica, admitido em
nosso Servico apds episédio de perda subita da conscién-
cia com duracdo de aproximadamente 5 minutos. Referia
histéria de cefaléia holocraniana desde os trés anos de
idade.

Encontrava-se orientado, licido e sem déficit aparen-
te, com marcha, coordenacdo e equilibrio preservados.
Chamava nossa atencdo a perda parcial da capacidade
funcional das articulacées das maos, dos cotovelos e dos
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ombros secundaria a acometimento artritico. Nervos cra-
nianos normais. O estudo do liquor mostrava hiperpro-
teinorraquia (52 mg/dl) com eletroforese proteica normal.
O exame radiolégico simples do térax ndo evidenciou al-
teragbes assim como a tomografia computadorizada (TC)
do cranio. RM encefalica mostrou espessamento menin-
geo, com realce intenso e homogéneo na convexidade
frontotemporal direita e no terco anterior da fissura inter-
hemisférica ap6s infusdo endovenosa de meio de contraste
paramagnético (gadolineo). Nao foram evidenciadas al-
teragbes intraparenquimatosas (Fig 1).

Foi realizada bidpsia estereotaxica cerebral e menin-
gea, a qual evidenciou sinais de meningoencefalite cré-
nica inespecifica, com fibrose e espessamento meningeo
com corpos psamomatosos. Apés o diagnéstico foi insti-

Fig 1. RM: imagens ponderadas em T1
apds administracdo do meio de contras-
te (gadolineo): corte axial (A), coronal
(B) e sagital (C) evidenciando
espessamento meningeo, com realce in-
tenso e homogéneo na convexidade
fronto-temporal direita e no terco an-
terior da fissura inter-hemisférica. Nao
se observam alteragbes intra-paren-
quimatosas.

tuida corticoterapia com prednisona, evidenciando-se dis-
creta reducao das dimensdes da lesdo apds 6 meses, ava-
liada pela RM.

DISCUSSAO

A lesdo fundamental na sarcoidose consiste de
granuloma, constituido de macréfagos, células
epitelioides, células gigantes multinucleadas e graus
variados de necrose nao caseosa''. A maior parte da
disfuncao associada a sarcoidose resulta da presen-
ca fisica dos granulomas nos tecidos, embora possa
haver sinais inflamatérios sistémicos. Quando a le-
sdo mostra a presenca de necrose, o diagnéstico di-
ferencial com a tuberculose torna-se dificil'2. Segun-
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do Veres et al.’®, a neurossarcoidose ocorre em, apro-
ximadamente, 5% dos pacientes com sarcoidose
sistémica. Sua revisao da literatura médica mostra
que certas lesdes, tipo massa intracraniana, sdo mais
freqlientes do que antes se imaginava.

As manifestagoes hipotalamicas sdo comuns na
neurossarcoidose, tais como diabetes insipidus,
hipopituitarismo e hiperprolactinemia?®'415. As
vasculites podem ocorrer pelo envolvimento granulo-
matoso da adventicia das artérias, algumas vezes
determinando lesdes isquémicas?'>"7. As convulsoes
ocorrem em 21% dos casos e, geralmente, quando
é pior o prognodstico®'>'8, O acometimento dos ner-
vos cranianos é elevado (73%), preponderando o
envolvimento periférico do 3° nervo. O nervo 6ptico
e 0 quiasma também podem ser envolvidos, bem
como o 7° nervo. O acometimento do seio caverno-
so pode, secundariamente, afetar os nervos crania-
nos nele contidos. O realce do nervo 6ptico a RM
nao é caracteristico, podendo ocorrer na neurite 6pti-
ca, na esclerose multipla, na sifilis e na criptococose?.

A perda da audicao pode surgir em consequéncia
de infiltracdo das meninges, do conduto auditivo
interno ou de lesGes intra-axiais, no tronco cerebral™.
A meningite asséptica tem sido relacionada com
cefaléia e sindromes cerebelares? %1520,

A neurossarcoidose pode apresentar-se como
massas intraparenquimatosas isoladas e, raramen-
te, como multiplos nédulos ou formacgdes subdurais
em placa*®1%2°, As massas intra-axiais de neurossar-
coidose sao, com frequéncia, interpretadas, errone-
amente, como gliomas. Powers et al.?", relatam um
caso e lembram que a neurossarcoidose é, primaria-
mente, leptomeningea. O primeiro achado é o real-
ce leptomenigeo, e a disseminacdo ocorre através
dos espacos de Virchow-Robin que, na base do cé-
rebro, sdo amplos, podendo explicar o frequente aco-
metimento das estruturas hipotalamicas. Os
granulomas podem coalescer, formando massas
intraparenquimatosas?'.

Existem relatos de casos acometendo o cone
medular e a cauda equina, com manifestacdo de
paraparesia?.

O diagnéstico da neurossarcoidose pode ser fei-
to por exclusdo, ja que testes definitivos nao exis-
tem?-%6, A mensuracao sérica e liquoérica dos niveis
da enzima de conversao da angiotensina, e de fosfa-
tase alcalina sérica, calcio sérico, sdo inespecificos.
A nivel liquérico poderemos encontrar pleocitose
mononuclear, elevacao de proteinas e a presenca de
bandas oligoclonais.

Os achados neurorradiolégicos mais comuns evi-
denciados pela TC e RM de cranio sdo a hidrocefalia
(54,5%), o realce meningeo (45,5%)'? e a massa pa-
renquimatosa. A hidrocefalia deve-se a meningite
das cisternas da base, ou a infiltracdo granulomatosa
ventricular ou a obstrucdo do aqueduto?°'4. Estu-
dos recentes demonstram que as lesbes meningeas
podem passar despercebidas na RM, sem a adminis-
tragdo do meio de contraste paramagnético, sendo,
pois, imprescindivel na investigacado da neurossar-
coidose?” %,

Enquanto o envolvimento meningeo, pela neuros-
sarcoidose, resulta comumente em realce, as lesdes
intraparenquimatosas sao realcadas menos frequen-
temente. A presenca de areas de elevada intensida-
de de sinal, ponderadas em T2, na juncao da subs-
tancia cinzenta com a branca, ndo é um dado espe-
cifico nem caracteristico da sarcoidose, mas é alta-
mente sugestivo do seu diagnodstico, principalmen-
te quando associado com o realce das meninges e
com a lesao de hipotalamo?.

As massas intra-axiais decorrem, certamente, da
propagacao e da fusdo de multiplos granulomas
leptomeningeos, através dos espacos de Virchow-
Robin, no encéfalo®.

S6 foram relatadas formas atipicas de neurossar-
coidose, com hipersinal em T1 e hipossinal em T2,
com realce homogéneo, em lesdes supra-selares’.
Urbach et al. descreveram dois casos de neurossarcoi-
dose extra-axial, que simulavam meningeomas, de-
vido a baixa intensidade de sinal em T22°. Se o diag-
noéstico da neurossarcoidose puder ser realizado a
partir de dados clinicos e de imagem, a biépsia do
sistema nervoso central é desaconselhada. Nos ca-
SOs em que seja hecessario, o realce nas imagens de
RM indica o local onde devera ser feita a bidpsia,
identificando a regidao do acometimento do parén-
quima ou a lesdo da meninge.

A neurossarcoidose é de facil diagndstico quan-
do coexistem manifestacoes sistémicas, mas de difi-
cil diagnéstico quando apresenta, exclusivamente,
manifestagoes neuroldgicas. ATC detecta formacao
expansiva iso ou hipodensa que se realca com con-
traste, e pode demonstrar hidrocefalia, quando pre-
sente?1531,

A sarcoidose deve sempre ser lembrada em situ-
acoes de meningite crénica, com envolvimento de
nervos cranianos baixos. O diagndstico é mais segu-
ro quando evidéncias clinicas e radiolégicas de com-
prometimento multissistémico é suportado pelos
achados de granulomas nao-caseosos nos tecidos



Arq Neuropsiquiatr 2001;59(2-A)

suspeitos. A RM é mais sensivel que a TC, sendo a
técnica de investigacdo mais apropriada para a ava-
liacdo de lesbes meningeas e parenquimatosas, as-
sim como no acompanhamento da eficacia da tera-
péutica e no seguimento dos pacientes com neuros-
sarcoidose. A RM também pode ser utilizada para
acompanhar a resposta a corticoterapia ou as dro-
gas imunossupressoras. E bom lembrar que o envolvi-
mento do sistema nervoso central é uma das causas
mais importantes de morte relacionadas a sarcoi-

d oS e1 ,27,32
REFERENCIAS
1. Delaney P. Neurologic manifestations in sarcoidosis: review of literature

10.

11.

12.

with report of 23 cases. Ann Intern Med 1977;87:336-345.

Stern BJ, Krumholz A, Johns C, Scott P, Nissin J. Sarcoidosis and its
neurologic manifestations. Arch Neurol 1985;42:909-917.

Mayock RL, Bertrand P, Morrison CE, Scott JH. Manifestations of
sarcoidosis. Am ] Med 1963;35:67-69.

James DG, Neville E, Siltzbach LE, et al. A worldwide review of
sarcoidosis. Ann NY Acad Sci 1976;278:321-322.

Heerfordt CF. Uber eine Febris uveo-parotidea. Graef Arch Klin Exp
Ophthalmol 1909;70:254-256.

Mathews WB. Neurologic manifestations of sarcoidosis. In Asburg
AK, Mckhann G, Mc Donald WI (eds). Diseases of nervous system:
clinical neurobiology. London: Heinemann 1986:1563-1570.

Nerbit GM, Miller GM, Baker HL Jr, Eberol MJ, Scheithauer BW. Spinal
cord sarcoidosis: a new finding at MR imaging with Gd-DPTA
enhancement. Radiology 1987,173:839-843.

Andreulla CF, Ladisa P, Cogen FC, et al. La risonanza magnetica nella
neurosarcoidosis. Riv Neuroradiol 1994;7:899-907.

Elalaoui Faris M, Alami A, Oualabi H, et al. Neurosarcoidose avec
meningoencephalite et granulome tumoral. Rev Neurol 1992;148:293-
295.

Khaw KT, Manji H, Britt NJ, Schon F. Neurosarcoidosis: demonstration
of meningeal disease by gadolinium enhanced magnetic resonance
imaging. ] Neurol Neurosurg Psychiatry 1991;54:499-502.

Seltzer S, Marks AS, Atlas SW. CNS sarcoidosis: evaluation with
contrast-enhanced MR imaging. AJNR 1991;12:1227-1233.

Thomas G, Murphy S, Stauton H, O’Nell S, Michael A, Brett FM.
Pathogen-free granulomatous disease of the central nervous system.
Hum Pathol 1998;29:110-115.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

269

Veres L, Utz JP, Houser OW. Sarcoidosis presenting a central nervous
system mass lesion. Chest 1997;111:518-521.

Luke RA, Stern BJ, Krumholz A, John CJ. Neurosarcoidosis: the long
term clinical course. Neurology 1987;37:461-463.

Okasanen V. Neurosarcoidosis: clinical presentations and course in 50
patients. Acta Neurol Scand 1986;73:283-290.

Michotte A, Dequenne P, Jacobovitz D, Hildelbrand J. Focal neurological
deficit with sudden onset as the first manifestation of sarcoidosis: a
case report with MRI follow-up. Eur Neurol 1991;31:376-379.

Miller DH, Kendall BE, Barter S, et al. Magnetic resonance imaging in
central nervous system sarcoidosis. Neurology 1988;38:378-383.
Krumholz A, Stern BJ, Stern EG. Clinical implication of seizures in
neurosarcoidosis. Arch Neurol 1991;48:842-844.

Oki M, Takizawa Y, Shinohara Y. MRI findings of VII th cranial nerve
involvement in sarcoidosis. Br ] Radiol 1997;70:859-861.

Belec L, Cohen L, Dormont D, Sanson M, Signoret JL. Pachymeningite
sarcoidosique : evolution sous corticotherapie en imagerie par resonance
magnetique. Rev Neurol 1991;147: 743-747.

Powers WJ, Miller EM. Sarcoidosis mimicking glioma: case report and
review of intracranial sarcoid mass lesion. Neurology 1981,31:907-910.
Ku A, Lachmann E, Tunkel R, Nagler W. Neurosarcoidosis of the conus
medullaris and cauda equina presenting as paraparesis: case report
and literature review. Paraplegia 1996;34:116-120.

Burger PC, Scheithauer BW, Vogel FS. Bacterial Infections in surgical
pathology of the nervous system and its coverings (3.Ed.).Edinburgh:
Churchill Livingstone, 1991:147-150.

Younger DS, Hays AP, Brust JM, et al. Granulomatous angiitis of the
brain. Arch Neurol 1998;45:514-518.

Lee JT. Primary granulomatous angiitis of the cerebral nervous system:
a clinicopathology analysis of the new cases and a review of literature.
Hum Pathol 1992;23:164-171.

Mamelak NA, Kelly WM, Doris RL, et al. Idiopathic hypertrophic
cranial pachymeningitis. ] Neurosurg 1994;79:274-276.

Leeds NE, Zimmerman RD, Elkin CM, Nussbaum M, LeVan AM.
Neurosarcoidosis of the brain and meninges. Semin Roentgenol
1985,20:387-392.

Brooks BS, El Gammal T, Hungerford GD, Acker J, Trevor RP, Russell
W. Radiologic evaluation of neurosarcoidosis: role of computed
tomography. AJNR 1982;3:513-521.

Urbach H, Kristof R, Zentner ]. Sarcoidosis presenting as an intra or
extra-axial cranial mass: report of two cases. Neuroradiology
1997;39:516-519.

Bakshi R, Fenestermark RA, Bates VE. Neurosarcoidosis presenting as
a large suprasellar mass: magnetic resonance imaging findings. Clin
Imaging 1998;22:323-326.

Scott TF. Neurosarcoidosis: progress and clinical aspects. Neurology
1993;43:8-12.

Widerholt WC, Siekert RG. Neurologic manifestations of sarcoidosis.
Neurology 1965;15:1147-1154.



