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Lesdes hipoatenuantes, simétricas, dos ganglios da base constatadas & tomo-
grafia computadorizada de crisio, constituem achado incomum, mas tém sido
descritas na degeneracio hepatolenticular 11 (DHL), na doenga de Hallervorden-
-Spatz 9, na doenca de Leigh3, na encefalite pos-influenza 4 e em intoxicacies
por metanol 7 e mondxido de carbonol,

No presente relato descrevem-se os casos de dois irmdos em que esse
tipo de anormalidade radiologica se associava, em um deles, a uma sindrome
piramido-extrapiramidal de instalacdo insidiosa e evolugdo gradual, e no outre,
a manifestagies neurologicas discretas. (O diagnostico precisp nestes casos
s0 poderia ser firmado com o suporte do exame andtomo-patologico, porém,
algumas entidades com expressdo clinica comparavel 4 observada nestes pacien-
tes devem ser analisadas.

OBSERVACOES

Caso 1 — AN.M., Reg. HC 2251973-G, 9 anos, amarela. Normal até os § anos de
idade, quando comecou a apresentar dificuldades 4 marcha, com guedas freqilentes. A anor-
malidade mals evidente 3 deambulagdo era o apoio digitigrado com o membro inferior
esquerdo. Um ano apés foi notado que evitava utilizar o membro superior esquerdo.
O quadro evoluiu lentamente, com piora progressiva da marcha e instalagio gradual de
posturas anormais nos 4 membros. Nod membros inferiores, as posturas patolagicas se
instalaram inlcialmente & esquerda e posteriormente a4 direita, ¢ se caracterizavam por
hiperextensic e rotacio interna dos pés. Nos membros superiores as posturas anormalis
eram menos acentuadas, mas também surgiram inicialmente A& esquerda, e consistiam
em hiperextensfio dos dedos. Trés anos apés o inicio do quadro ji4 nédo deambulava e
surgiu alteracdo da fala, gue se tornou pouco clara e de baixo volume. HA um ano,
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piora discreta do quadro. Antecedentes pessoais e familiares: nasceu de parto cesdqreo,
sem complicacdes perinatais; desenvolvimento neuropsicomotor normal até os 3 anos de
idade; bom desempenho escolar, limitado apenas pelas deficiéncias motoras; primogénita
e uma prole de trés, sendo que um dos irmfos ¢ ¢ caso 2; pais nAo consanzilineocs.
Exame f{isico sem anormalidades; perimetro cefdilico 50,8cm. A avaliacBo mental airavésg
de teste psicométrico revela desempenho normal para a idade. Exame neurclégico: ficies
incaracteristico; marcha impossivel sem apoio; disartria moderada; forga muscular pre-
servada nos membros superiores; nos inferiores a avaliagio da forca muscular ¢ preju-
dicada pela presenca de acentuadas posturas distdnicas; tais posturas ndo sfo corrigiveis
passivamenie e hd conseqgiiente retracéic dos tenddes de Aquiles; nos membros supericres
as posturas distonicas consistem em discreta hiperextensfio dos dedos e do antebrago,
facilmente corrigiveis com esforco voluntdario; os reflexos mioctdticos estfio presentes e
normais nos membros superiores ¢ hiperativos nos membros inferiores; clono de rotula
presente bilateralmente, rapidamente esgotivel; reflexos cutaneoplantares em flexéo
Dilateralmente e eutaneo-abdominais presentes; hipotrofia de desuso nos membros infe-
riores; coordenacio normal nos membrog superiores e nio pesquisavel nos inferiores;
sensibilidades superficial e profunda preservadas; distirbios neurovegetativos ausenies;
nervos cranianos sem anormalidades. Exame do liquido cefalorragueano, eletrencefalo-
grama, eletromiografia e dusagens ae ceruloplasmina, cobre sérico e transaminases nor-
mais: pesguisa do anel de Kayser-Fleischer negativa; as dosagens da hexosaminidase-A
sérica e da arilsulfatase-A na urina foram normais; tomografia computadorizuda de
crianio evidenciando 4reas hipoatenuantes, com aspecto alongado, bilateralmente, em
pogicdo simétrica, na regifo do putidmen, tende a da esquerda dimens&o pouce maior
(Fig. 1). Evolugdo: paciente em seguimento hi um ano, eom evidéncia de progressio,

Fig. 1 — A4 esquerda, caso A.N.M.: tomografia computadorizada de crdnio, mostrando
lesd@o hipoatenuante ma regido do ‘putdmen bilateralmente. A direita, caso M.M.:
tomografia computadorizada de crdnio, mostrando lesdo hipoatenuante nma regido dos
gdnglios da base a esquerda.
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embora kenta, do quadro neurclégico. Foi submetids a ensaios terapéuticos com biperiden
(Akineton) até 16mg/dia, diazepam até 20mg/dia e levodopa -+ benzerazida (Prelopa) até
750mg/dia. Apenas com diazepam houve melhora do¢ gquadro disténico nog membros
inferiores e superiores, com nitida melhora da caligrafia,

Caso 8 — M.M., Reg. HC 2382302A, 6 anos, amarelo. Crianca normal até oz § anocs
de idade, guando passou a apresentar quedas fregiientes. Nenhuma outra anormalidade
fol notada pelos pais. Antecedentes pessoals e familiares: prematuro de 8§ meses, nascido
de parto cesireo, em bhoas condi¢fes perinatais; desenvolvimento neurcpsicomotor noermal;
bom desempenho escolar; segunde filho de uma prole de trés; irmfo do caso 1. Exame
fisico sem anormalidades; perimetro cefdlico 52cm. O exame psicoméirico através de
hateria de testes semelhante 4 empregada no caso 1, demonstra desempenho mental
normal para a idade. Exame neurolégico: sem déficits motores; marcha, equilibrio e
coordenacio normais; hiperreflexia em membros inferiores, mais acentuada a direita;
auséneia de reflexos patolégicos; sensibilidades superficial e profunda normais; nervos
cranianos sem anormalidades. FKxame do liquido cefalorragueano, eletrencefalograma e
dosagens de ceruloplasmina, cobre sérico e transaminases normais; pesquisa do anel de
Kayser-Fleischer negativa; uma série de testes urinarios para detecgiio de anormalidades
do metabolismo de aminodcidos, hidratos de carbono e mucopolissacirides foi realizada
e ndo revelou anormalidades; tomografia de crinio evidenciando 4rea hipoatenuante no
hemisfério cerebral esquerdo, na regifo dos ginglios da base (Fig, 1). Evolucio: paciente
em seguimento hd 4 meses, sem evidéncia de progressio do guadro neurolégico.

COMENTARIOS

A andlise do quadro tomografico do caso 1 indica que a lesdo hipoate-
nuante envolve basicamente o segmento externo do nucleo lentiforme, ou seja

o putdmen. No caso 2 a lesdo é de menor dimensido e presente apenas a
esquerda, mas a topografia se repete.

Quanto ao diagnéstico, as possibilidades de tratar-se de intoxicacio por
metanol ou mondxido de carbono ou ainda encefalite pos-influenza, que podem
determinar lesdes semelhantes, ficam afastadas pelos dados de anamnese e pelo
cardter hereditdrio e evolutivo do quadro clinico. A hipétese de DHL é remota
diante da auséncia do anel de Kayser-Fleischer e da normalidade da cerulo-
plasminemia da cupremia e das transaminases. A doenga de Leigh, gue pode
levar ao aparecimento de lesfes radioldgicas similares, apesar de sua variedade
de expressdo clinica, costuma iniciar-se mais precocemente e tem curso mais
grave, sobressaindo no quadro clinico retardo psicomotor, paralisias oculares
extrinsecas e distirbios respiratorios, ausentes no caso em questio. A nega-
tividade dos testes realizados para pesquisa de erros inatos do metabolismo
e a falta de comprometimento mental tornam remota a possibilidade de tratar-se
de uma doenca de deposito. Na doenca de Hallervorden-Spatz podem ser encon-
tradas lesées semelhantes mas também nesta condigdo o rebaixamento mental
& caracteristico 10, Qutra pessibilidade diagnostica suscitada é a atrofia palidal
progressiva. Trata-se de doenca rara, com expressdo clinica varidvel, de dificil
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compravagdo em vida, A literatura a respeito dessa afec¢io, cujos limites
nosoldgicos ndo sdo bem definidos, conduz aos relatos a respeito da “paralisia
agitante juvenil”. Ambas as entidades podem apresentar-se com caracteristicas
clinicas e andtomo-patoldgicas semelhantes ¢ em algumas descricdes represen-
tam a mesma doenca. Dos guatro casos descrifos por Hunt5 em 1917, como
“paralisia agitante juvenil”, dois apresenfavam, ao examc anatomo-patologico,
lesdes degenerativas do globo palido.  Portanto, a atrofia palidal progressiva
pode manifestar-se através de uma sindrome parkinsoniana, as vezes associada
a sinais piramidais (sindrome palido-piramidal de Davison)2 ou em alguns casos
expressar-se por quadro predominantemente distdnico. A instalagfio é insidiosa,
ocorrendo geralmente entre 5 e 14 anos de idade ¢ o cursy é lento e progressivo,
alcancando até a terceira década da vida. O papel da hereditariedade ¢ dis-
cutivel, ja que ha casos com cardter familiar e outros esporddicos 6.

Como se depreende, hda uma sobreposi¢io, sob varios aspectos, entre o
quadro clinico observado em determinadas formas da atrofia palidal progres-
siva, e 0 do caso 1 (ja que o caso 2 € oligossintomatico}, porém neste as areas
hipodensas a tomografia parecem poupar as regides correspondentes aos globos
palidos. s casos registrados por Miyoshi e col® comg necrose neostriatal
familiar muito se assemelham ao observado na presente descrickdo. 0O acome-
timento do putimen e do nuclep caudado naqueles casos era a principal anor-
malidade ao exame andtomo-patologicn, do mesmo modo que o envolvimento
pelo menos do putimen, é o que sugere o aspecto radioldgico nestes casos.
O quadro clinico, exceto pela presenca de retardo mental na necrose neostriatal
familiar, é compardavel ao observado no caso 1. O carater familiar presente
nestes casos é outro ponto de concorddncia com aquela entidade.

Por fim cumpre observar que o achado tomografico peculiar constatado
nos casos apresentados, embora ndo seja suficiente para o estabelecimento do
diagnostico preciso, permite algamas aproximacdes que, antes do advento da
tomografia computadorizada, s6 seriam possiveis através do exame anatomo-
-patoldgico.

RESTUMOG

Sip relatados os casos de dois irmfos com tomografia computadorizada de
crinio evidenciando lesdes hipoatenuantes dos génglios da base. No caso 1 a
anormalidade ¢ de maior dimensio, bilateral e associa-se a quadro neuroldgico
em que as alteracdes mais importantes sfo: presenga de posturas distonicas,
principalmente nos membros inferiores e reflexos patelares exaltados, com clono
de roétula bilateral. No caso 2 a alteracdp tomografica estava presente com
localizagdo semelhante, porém menor e somente 4 esquerda e O exame neuro-
Iogico é normal apesar do relato de quedas fregiientes. Os autores discutem
o diagndstico diferencial do ponto de vista clinico e tomografico.
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SUMMARY

Low attenuution scans of basal ganglia associated with pyramido-extrapy-
ramidal signs: report of two cases in siblings.

Two cases (siblings) with computed tomography showing slow attenuation
of basal ganglia are reported. In case 1 the abnormality is larger, bilateral
and the most important neurological features are: dystonic postures mainly
in lower extremities and very active patellar refiexes with sustained knee clonus
on both sides. In case 2 the tomographic examination disclosed a similar, but
more discrete lesion only on the left side; the neurological examination is
normal despite a history of frequent falls. The authors discuss the differential
diagnosis from a clinical and tomographic approach.
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