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Dentre as encefalopatias espongiformes, a afeccao descrita por Creutz-
feldt e Jakob é a que mais tem merecido a atencdo por parte dos pesquisa-
dores. De inicio na adultidade, caracteriza-se pela evolucdo rapida de sinais
de deteriorizacdo mental, movimentos involuntarios, deficiéncia motora e
amiotrofias. As alteracdes anatomo-patologicas sdo constituidas por leses
difusas do neuro-eixo comprometendo o cértice cerebral, o cortice cerebelar,
nucleos cinzetos da base e pontas anteriores da medula. As lesoes sdo cons-
tituidas por degeneracdo neuronal, proliferagdo astrocitidria e espongiose 13,
Este complexo anatomo-clinico permite distingui-la de outras encefalopatias,
porém, nada se encontra de patognomonico!. Outros nomes foram propostos
para esta afecgdo. Assim também é chamada de pseudoesclerose espéastica,
encefalomielite disseminada, degeneracio cortico-palido-espinhal, encefalopatia
espongiforme subaguda. Ross e col.1* propuseram dividi-la em trés grupos:
uma forma frontopiramidal, que se caracterizaria por comprometimento de
vias piramidais e das pontas anteriores da medula; uma forma occipitoparie-
tal (Heidenhan), onde haveria predominancia de alteracoes mentais e vi-
suais; uma forma difusa com acometimento cortical, de ganglios da base,
talamo, cerebelo, mesencéfalo e medula.

Alguns trabalhos foram realizados na tentativa de esclarecer a obscura
etiopatogenia desta doenca. Estes culminaram com a consideracdo de que
seria, provavelmente, determinada por virus de acdo lenta. Em 1968, Gibbs
e col. 7 transmitiram, experimentalmente, a doenca do homem ao chipanzé,
levantando, assim, a possibilidade deste agente etioldgico. Mediante microsco-
pia eletrénica, Hirano e col.? encontraram particulas do tipo viral em pro-
cessos celulares de bidpias cerebrais em dois pacientes com doenga de Creutz-
feldt-Jakob.

Tivemos a oportunidade de examinar, clinicamente, um paciente adulto
com quadro clinico de rapido evolver, traduzido por apoucamento progressivo
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das fungoées intelectivas, hipertonia plastica nos membros superiores e para-
plegia espastica amiotréfica. Do ponto de vista anatomo-patologico verifi-
cou-se degeneracao espongiforme moderada e intensa atividade linfoplasma-
tocitaria.

OBSERVACAO

W.M.M. (Reg. 95.333, Hospital Universitdrio Antonio Pedro), 31 anos, sexo
masculino, branco, solteiro, biscateiro, internado em 24-04-74. Inicio da doenca em
outubro de 1972, quando o paciente passou a apresentar, de maneira insidiosa, difi-
culdade na marcha, caindo frequentemente. Subseguiu-se dificuldade na articulacio
das palavras e esquecimento f4cil. Um ano apés jaA nfo conseguia andar por fra-
queza nos membros inferiores, assim como n&o controlava os esfincteres. Durante
este periodo, acentuou-se o apoucamento das funcdes mentais, encontrando-se, na
época da internacdo, desorientado auto e halopsiquicamente. Antecedentes pessoais
— Viroses comuns a infancia. Antecedentes familiares — Nega caso semelhante
na familia. Exame neurolégico — Paciente restrito ao leito, facies hebetada, apre-
sentando-se com flexdo dos membros superiores e extensido dos inferiores. Diminuicdao
de forca dos 4 membros. Hipertonia eldstica de membros inferiores e hipertonia
plastica dos superiores. Reflexos cutaneo-abdominais abolidos. Presenca bilateral de
sinal de Babinski, reflexo palmomentoniano e reflexo de preencdo forcada. Reflexos
profundos exaltados, com presenca de cionus dos pés. Responde aos estimulos do-
lorosos. Paralisia do olhar conjugado para cima. Incontinéncia urindria e fecal.
Deteriorizacdo das funcdes mentais. Ezames complementares — Hemograma normal.
Glicose 115 mg%; uréia 32 mg%; creatinina 0,9 mg%; colesterol 205 mg%. Reacdes
para lues negativas. Eletroforese de proteinas séricas: proteinas totais 64 g%;
albumina 55,3%; alfa'-globulina 3,9%, alfa*-globulina 10%, beta-giobulina 109, ga-
ma-globulina 19,5%. Liquido cefalorraqueano: pressdo 9 cm H:0; o células/mm?3;
cloretos 133,2 m Eq.; glicose 50 mg%; proteinas 65 mg%; eletroforese de proteinas:
albumina 56,9%; alfal-globulina 4,6%; alfa?-globulina 9,2%; beta-globulina 4,6%;
gama-globulina 24,6%. Reacdes para sifilis negativas. Radiografias de cranio e té-
rax normais. Eletrencefalograma: anormal por apresentar-se lento difuso com dis-
creta assimetria do ritmo de base, o qual é mais lento e mais amplo & esquerda,
e por apresentar em todas as 4reas cerebrais, difusamente distribuidas, ondas lentas
bifasicas ou trifasicas com certa tendéncia paroxistica algo mais constante nas re-
gides anteriores. O paciente passa por periodo de sonoléncia e sono profundo com
a presenca dos “spindles” de sono e atenuacdo do ritmo (Dra. Maria Rosa Silva
Sarmento). Pneumencefalograma: discreta dilatacdo ventricular e atrofia cortical
simétrica. Bidpsia cerebral — Fragmento de cortice frontal relevando desarranjo
de sua citoarquitetonia, com células nervosas em contracdo, discreta espongiose e
ligeiro infiltrado mononuclear perivascular.

Evolu¢do — Durante a internacdo o paciente apresentou piora progressiva do
quadro motor e mental e crises convulsivas generalizadas. Faleceu no dia 24-06-74
apés haver apresentado hipertemia e insuficiéncia respiratoéria.

Estudo anatomopatoldgico — Intensa broncopneumonia, responsidvel pela morte
do paciente. O exame macroscopico do cérebro revelou atrofia cortiral fronto-pa-
rietal e, aos cortes, ligeira dilatacdo ventricular. Microscopicamente, observamos os
envoltorios meningeos de aspecto normal; no coértice cerebral, em todas as suas
camadas, os neurdnios encontravam-se em virios graus de degeneracdo, prevalecendo
as figuras de contrac@o neuronal; havia intensa proliferacdo astrocitaria. Por entre
as células, notamos vacuiolos no parénquima, sem distribuicdo uniforme, caracteri-
zando um “status spongiosus” do cértice cerebral (Fig. 1-A). Em determinados
pontos, notamos a presenca de manguitos inflamatérios perivasculares constituidos
de linfécitos e plasmécitos (Fig. 1-B). As alteracdes descritas acima foram obser-
vadas principalmente no cdrtice frontal e parietal. A substincia branca mostrava,
em alguns pontos, marcada proliferacao astrocitéria (Fig. 2-A). Plasmoécitos e lin-
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fécitos preenchiam o0s espacos perivasculares de determinados vasos. Nos ganglios
da base, havia moderada astrocitose; no globus pallidus direito, notavam-se pequenas
areas de amolecimento; alguns vasos estavam com suas paredes calcificadas e en-
voltas por manguitos inflamatérios mononucleares (Fig. 2-B). O exame do cérebro
revelou simplesmente astrocitose da camada molecular e da substancia branca, onde
os vasos estavam circundados por linfécitos. A observacdo do ftronco cerebral re-
veiou, somente, infiltrados mononucleares perivasculares, que também foram encon-
trados nos segmentos medulares. Nas pontas anteriores da medula, havia gliose e
rarefacao neuronal, com algumas células nervosas em cromatoélise (Fig. 3).

COMENTARIOS

Trata-se, assim, de paciente com 31 anos de idade, com alteracbes men-
tais e motoras de evolver rapido, com piora progressiva e éxito letal em 2
anos. Os achados microscépicos consistiram em degeneracdo neuronal, pro-
liferacdo astrocitaria, discreta espongiose e intensos infiltrados inflamatorios.
Estas alteracdes encontravam-se disseminadas no neuro-eixo, mormente no
cértice cerebral, niicleos cinzentos da base, tronco cerebral, cerebelo e me-
dula. As caracteristicas clinicas e anatomo-patolégicas nos levaram a pensar
tratar-se de uma forma de degeneracido cortico-estriato-medular. Tem sido
publicadas observacdes dificeis de se classificar, que sio apresentadas como
formas de transicdo ou novas formas da doencga de Creutzfeldt-Jakob.

Foge das caracteristicas microscopicas classicas desta afeccao a presenca
de infiltrado inflamatério. Entretanto, no caso descrito por Dragonescu
e col. %, considerado por Nevinl! como doenga de Creutzfeldt-Jakob, foram
encontrados manguitos inflamatoérios perivasculares. Marchand e col. 10 ve-
rificaram presenca de infiltrado linfoplasmocitario discreto no tronco cerebral
de seu paciente. No caso estudado por Scharwz e Barrows 16, havia intenso
infiltrado inflamatério linfocitario perivascular em medula téraco-lombar.
Numa revisdo sobre esta afeccdo, Ajuriaguerra e col.® citam a descricdo
de alguns exemplares onde tais infiltrados inflamatérios faziam parte dos
achados anatomo-patolégicos. Encontramos também em nosso caso, calcifica-
coes em determinados vasos dos nucleos da base. Este mesmo achado foi
observado por Fattovich, citado por Ajuriaguerra e col. 3, Acreditamos, as-
sim, que em alguns pacientes com doenga de Creutzfeldt-Jakob, no estudo
microscopico podemos encontrar infiltrados inflamatorios, fato este que vem
aumentar o polimorfismo histologico desta afeccdo, ajudando a corroborar
a etiologia infecciosa por virus.

RESUMO

E apresentado caso sugestivo de doenca de Creutzfeldt-Jakob em adulto
jovem. O estudo anatomo-patolégico revelou alteracio difusa no coértice cere-
bral, nucleos da base e medula, constituidas por degeneracdo neuronal, gliose,
espongiose e infiltracao linfoplasmocitaria. Acham os autores que a natureza
do infiltrado inflamatério corrobora a etiologia por virus.
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Fig. 1 — Em A, “status spongiosus” mo cortice motor (H.E. 450x); em
B, manguitos inflamatérios perivasculares na regido subcortical
frontal (H.E. 240x).
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Fig. 3 — Gliose e rarefacido mneuronal na ponta anterior da medula
cervical (H.E. }50x).

SUMMARY

Cortico-striate-spinal degeneration: report of a case with clinical and

pathological findings suggestive of Creutzfeldt-Jakob disease

A case suggestive of Creutzfeldt-Jakob disease in an adult with wides-

pread lesions of the cerebral cortex, striatum and the spinal cord is reported.
Anatomopathological studies showed neuronal degeneration, astrocytic pro-
liferation, intense lymphoplasmocytic activity and slight spongiform degene-
ration. This inflammatory lymphocytic infiltration corroborates the hypo-
thesis of viral etiology of this disease.
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