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NEUROSSARCOIDOSE

Relato de caso
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RESUMO - Relatamos um caso de neurossarcoidose em um paciente masculino, 21 anos de idade, com história
de cefaléia desde os três anos de idade e sem alterações à tomografia computadorizada (TC) do crânio. A
ressonância magnética (RM) revelou envolvimento meníngeo, com realce intenso e homogêneo da convexidade
frontotemporal direita e no terço anterior de fissura inter-hemisférica. A RM é mais sensível que a TC, sendo
a técnica de investigação mais apropriada para a avaliação de lesões meníngeas e parenquimatosas, bem
como no acompanhamento da eficácia da terapêutica e no seguimento dos pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: neurossarcoidose, meningite crônica, ressonância 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 doença granulomatosa crônica
sistêmica, de etiologia desconhecida, que acomete
o sistema nervoso central em cerca de 5% dos ca-
sos, podendo variar de  4% a 14%1-4. É também cha-
mada de síndrome de Heerfordt, por ter ele descrito
em 1909, casos de pacientes com aumento das
parótidas, uveíte crônica e paresias dos nervos
cranianos5.  O diagnóstico geralmente requer a de-
monstração histológica de granulomas não-caseosos
em biópsias, bem como a exclusão de outras doen-
ças que podem produzir granulomas “duros”, tais
como a beriliose e infecções por micobactérias ou
fungos.

As manifestações sistêmicas mais comuns são as
relacionadas ao sistema respiratório, sendo que a
maioria dos casos de neurossarcoidose ocorre na-
queles pacientes que já apresentavam diagnóstico
prévio de sarcoidose sistêmica. As manifestações
neurológicas incluem leptomeningite, acometimen-

to dos nervos cranianos, disfunção hipotalâmica e
pituitária, e massas intraparenquimatosas. A parali-
sia facial é o sinal mais comum (50%) e em geral é
transitória e bilateral1,6-10.

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

CASO
Paciente masculino, pardo, de 21 anos de idade, com

apresentação leptomeníngea de neurossarcoidose com-
provada mediante biópsia estereotáxica, admitido em
nosso Serviço após episódio de perda súbita da consciên-
cia com duração de aproximadamente 5 minutos. Referia
história de cefaléia holocraniana desde os três anos de
idade.

Encontrava-se orientado, lúcido e sem déficit aparen-
te, com marcha, coordenação e equilíbrio preservados.
Chamava nossa atenção a perda parcial da capacidade
funcional das articulações das mãos, dos cotovelos e dos
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ombros secundária a acometimento artrítico. Nervos cra-
nianos normais. O estudo do líquor mostrava hiperpro-
teinorraquia (52 mg/dl) com eletroforese proteica normal.
O exame radiológico simples do tórax não evidenciou al-
terações assim como a tomografia computadorizada (TC)
do crânio. RM encefálica mostrou espessamento menín-
geo, com realce intenso e homogêneo na convexidade
frontotemporal direita e no terço anterior da fissura inter-
hemisférica após infusão endovenosa de meio de contraste
paramagnético (gadolíneo). Não foram evidenciadas al-
terações intraparenquimatosas (Fig 1).

Foi realizada biópsia estereotáxica cerebral e menín-
gea, a qual evidenciou sinais de meningoencefalite crô-
nica inespecífica, com fibrose e espessamento meníngeo
com corpos psamomatosos. Após o diagnóstico foi insti-

tuída corticoterapia com prednisona, evidenciando-se dis-
creta redução das dimensões da lesão após 6 meses, ava-
liada pela RM.

DISCUSSÃO

A lesão fundamental na sarcoidose consiste de
granuloma, constituído de macrófagos, células
epitelioides, células gigantes multinucleadas e graus
variados de necrose não caseosa11. A maior parte da
disfunção associada à sarcoidose resulta da presen-
ça física dos granulomas nos tecidos, embora possa
haver sinais inflamatórios sistêmicos. Quando a le-
são mostra a presença de necrose, o diagnóstico di-
ferencial com a tuberculose torna-se difícil12. Segun-

Fig 1. RM: imagens ponderadas em T1

após administração do meio de contras-

te (gadolíneo): corte axial (A), coronal

(B) e sagital (C) evidenciando

espessamento meníngeo, com realce in-

tenso e homogêneo na convexidade

fronto-temporal direita e no terço an-

terior da fissura inter-hemisférica. Não

se observam alterações intra-paren-

quimatosas.
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do Veres et al.13, a neurossarcoidose ocorre em, apro-
ximadamente, 5% dos pacientes com sarcoidose
sistêmica. Sua revisão da literatura médica mostra
que certas lesões, tipo massa intracraniana, são mais
freqüentes do que antes se imaginava.

As manifestações hipotalâmicas são comuns na
neurossarcoidose, tais como diabetes insipidus,
hipopituitarismo e hiperprolactinemia2,8,14,15. As
vasculites podem ocorrer pelo envolvimento granulo-
matoso da adventícia das artérias, algumas vezes
determinando lesões isquêmicas2,15-17. As convulsões
ocorrem em 21% dos casos e, geralmente, quando
é pior o prognóstico2,15,18. O acometimento dos ner-
vos cranianos é elevado (73%), preponderando o
envolvimento periférico do 3° nervo. O nervo óptico
e o 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 óptico à RM
não é característico, podendo ocorrer na neurite ópti-
ca, na esclerose múltipla, na sífilis e na criptococose2.

A perda da audição pode surgir em consequência
de infiltração das meninges, do conduto auditivo
interno ou de lesões intra-axiais, no tronco cerebral19.
A meningite asséptica tem sido relacionada com
cefaléia e síndromes cerebelares2,10,15,20.

A neurossarcoidose pode apresentar-se como
massas intraparenquimatosas isoladas e, raramen-
te, como múltiplos nódulos ou formações subdurais
em placa2,8,10,20. As massas intra-axiais de neurossar-
coidose são, com frequência, interpretadas, errone-
amente, como gliomas. Powers et al.21, relatam um
caso e lembram que a neurossarcoidose é, primaria-
mente, leptomeníngea. O primeiro achado é o real-
ce leptomenígeo, e a disseminação ocorre através
dos espaços de Virchow-Robin que, na base do cé-
rebro, são amplos, podendo explicar o frequente aco-
metimento das estruturas hipotalâmicas. Os
granulomas podem coalescer, formando massas
intraparenquimatosas21.

Existem relatos de casos acometendo o cone
medular e a cauda equina, com manifestação de
paraparesia22.

O diagnóstico da neurossarcoidose pode ser fei-
to por exclusão, já que testes definitivos não exis-
tem23-26. A mensuração sérica e liquórica dos níveis
da enzima de conversão da angiotensina, e de fosfa-
tase alcalina sérica, cálcio sérico, são inespecíficos.
A nível liquórico poderemos encontrar pleocitose
mononuclear, elevação de proteínas e a presença de
bandas oligoclonais.

Os achados neurorradiológicos mais comuns evi-
denciados pela TC e RM de crânio são a hidrocefalia
(54,5%), o realce meníngeo (45,5%)12 e a massa pa-
renquimatosa. A hidrocefalia deve-se à meningite
das cisternas da base, ou à infiltração granulomatosa
ventricular ou à obstrução do aqueduto2,9,14. Estu-
dos recentes demonstram que as lesões meníngeas
podem passar despercebidas na RM, sem a adminis-
tração do meio de contraste paramagnético, sendo,
pois, imprescindível na investigação da neurossar-
coidose27,28.

Enquanto o envolvimento meníngeo, pela neuros-
sarcoidose, resulta comumente em realce, as lesões
intraparenquimatosas são realçadas menos frequen-
temente. A presença de áreas de elevada intensida-
de de sinal, ponderadas em T2, na junção da subs-
tância cinzenta com a branca, não é um dado espe-
cífico nem característico da sarcoidose, mas é alta-
mente sugestivo do seu diagnóstico, principalmen-
te quando associado com o realce das meninges e
com a lesão de hipotálamo28.

As massas intra-axiais decorrem, certamente, da
propagação e da fusão de múltiplos granulomas
leptomeníngeos, através dos espaços de Virchow-
Robin, no encéfalo29.

Só foram relatadas formas atípicas de neurossar-
coidose, com hipersinal em T1 e hipossinal em T2,
com realce homogêneo, em lesões supra-selares30.
Urbach et al. descreveram dois casos de neurossarcoi-
dose extra-axial, que simulavam meningeomas, de-
vido à baixa intensidade de sinal em T229. Se o diag-
nóstico da neurossarcoidose puder ser realizado a
partir de dados clínicos e de imagem, a biópsia do
sistema nervoso central é desaconselhada. Nos ca-
sos em que seja necessário, o realce nas imagens de
RM indica o local onde deverá ser feita a biópsia,
identificando a região do acometimento do parên-
quima ou a lesão da meninge.

A neurossarcoidose é de fácil diagnóstico quan-
do coexistem manifestações sistêmicas, mas de difí-
cil diagnóstico quando apresenta, exclusivamente,
manifestações neurológicas. A TC detecta formação
expansiva iso ou hipodensa que se realça com con-
traste, e pode demonstrar hidrocefalia, quando pre-
sente9,15,31.

A sarcoidose deve sempre ser lembrada em situ-
ações de meningite crônica, com envolvimento de
nervos cranianos baixos. O diagnóstico é mais segu-
ro quando evidências clínicas e radiológicas de com-
prometimento multissistêmico é suportado pelos
achados de granulomas não-caseosos nos tecidos
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suspeitos. A RM é mais sensível que a TC, sendo a
técnica de investigação mais apropriada para a ava-
liação de lesões meníngeas e parenquimatosas, as-
sim como no acompanhamento da eficácia da tera-
pêutica e no seguimento dos pacientes com neuros-
sarcoidose. A RM também pode ser utilizada para
acompanhar a resposta à corticoterapia ou às dro-
gas imunossupressoras. É bom lembrar que o envolvi-
mento do sistema nervoso central é uma das causas
mais importantes de morte relacionadas à sarcoi-
dose1,27,32.
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