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RELATO DE CASO 1

Paciente de 74 anos, sexo

feminino, leucoderma, proveniente de
Ub4, no estado de Minas Gerais, chegou
ao atendimento médico com quadro de
tonturas, sendo tratada para labirintite

com Betalstina, ndo tendo melhora clinica.

Data de aceite: 02/09/2023

Apds 3 semanas, retornou ao Servigo de
Clinica Médica, apresentando sinais de
liberacdo frontal com declinio cognitivo,
ataxia cerebelar global e mioclonias
precipitadas por estimulos auditivos. Sem
histérico familiar e/ou pessoal de doencgas
neuroldgicas. Diante do caso uma das
hipéteses diagnésticas levantadas foi
da Doenca de Creutzfeldt-Jacob (DOS
SANTOS FARNETANO et al., 2019).

A Doenca de Creutzfeldt-dJacob
(DCJ) é um

Espongiforme Transmissivel (EET) causada

tipo de Encefalopatia

por particulas infecciosas chamadas
prions, sendo uma das principais causas
de deméncias rapidamente progressivas.
E subdividida em forma esporadica (forma
mais comum), hereditaria,
e variantes (BRASIL, 2023; TAVARES-
JUNIOR et al., 2022).

Solicitou-se ressonancia magnética

iatrogénica

(RM) de créanio para confirmacédo de
hipétese diagnéstica. Foram encontrados

sinais de hiperintensidade em regiao
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cortical dos lobos frontais (Figura 1) e bilateralmente nos nucleos caudados e talamo
(Figura 2). Colheu-se liquido cefalorraquidiano (LCR), constatando a presenca de proteina
14-3-3 (DOS SANTOS FARNETANO et al., 2019).

A identificacdo da proteina 14-3-3 no liquor € um exame com um alto valor de
sensibilidade e especificidade no diagnostico de DCJ, ajudando a diferenciar tal patologia
de outras doencas neurodegenerativas, como Alzheimer, degeneracéo lobar frontotemporal
e deméncia com corpos de Lewy (BRASIL, 2023; HERMANN et al., 2021).

O eletroencefalograma (EEG) evidenciou ritmo de base rapido e de permeio,
grafoelementos espiculados, pontas e ondas agudas de média e grande amplitude, difusas,
sendo predominantes nas regides centrais (DOS SANTOS FARNETANO et al., 2019).

Em duas semanas, a paciente evoluiu com mutismo acinético, falecendo apos
2 meses do diagnéstico por conta de uma pneumonia nosocomial (DOS SANTOS
FARNETANO et al., 2019).

Figura 1

RM com sinais de hiperintensidade bilateral da substancia cinzenta cortical dos lobos frontais (DOS
SANTOS FARNETANO et al., 2019).
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Figura 2

RM de cranio com sinais bilaterais dos nlcleos caudados e talamos (DOS SANTOS FARNETANO et
al., 2019).

RELATO DE CASO 2

Paciente de 66 anos, sexo feminino, foi levada ao Hospital Universitario Tribhuvan,
no Nepal, com histérico de declinio cognitivo progressivo e subito ha 4 meses, além de
mudancas no comportamento e de personalidade. Iniciou-se quadros de esquecimento, com
comprometimento funcional, tendo episédio de agressividade, agitacdo e comportamento
delirante, seguidos de quadros de paranoia. Foi diagnosticada com transtorno esquizofrénico
no primeiro atendimento realizado, visto que n&do foram encontradas lesGes cerebrais
orgéanicas. O tratamento foi iniciado com antipsicoticos (OJHA et al., 2020).

O inicio dos sintomas da DCJ esporadica ocorre com uma idade média de 67 anos,
similar a idade da paciente em questédo. Apesar disso, os casos de DCJ sdo comumente
subdiagnosticados, pois como os sintomas costumam aparecer em fases mais avancadas
da vida, sdo comumente classificados como outros distirbios neurodegenerativos e
psiquiatricos (UTTLEY et al., 2020).

Algum tempo depois, a paciente apresentou disturbios de marcha, juntamente
com disartria e ataxia. O quadro piorou, sendo acompanhado por declinio acentuado de
funcionalidade e apatia progressiva. Enquanto acamada, exibiu comportamento regressivo,
com alucinagdes visuais ocasionais (OJHA et al., 2020).

Em relacéo ao histérico pessoal, a paciente negou tabagismo, cirurgias ou problemas
psiquiatricos. Negou também historico familiar de deméncia ou de distlrbios neurologicos.

No momento da internacdo, a paciente estava muda, desgrenhada, sem responsividade
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a comandos e maos flexionadas na maior parte do tempo. Observou-se espasmos
mioclénicos continuos em extremidades, predominando-se inferiormente do lado direito. A
ataxia ndo permitia a paciente se locomover (OJHA et al., 2020).

Foram solicitados exames de hepatite B, HIV, sifilis, hormonios tireoidanos, vitamina
B12 e niveis de folato, sendo todos negativos ou nao dignos de nota. Exames de imagem,
como raio-X de térax, eletrocardiograma e ultrassonografia do abdémen e da pelve néo
apontaram nenhuma anormalidade. Estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR) quanto aos
monacitos, proteina e agucar estavam dentro dos valores de referéncia, exceto o nivel de
proteina 14-3-3, que estava alto. O eletroencefalograma apontou complexos periodicos e
desaceleragcé@o generalizada da onda tipica da Doenga de Creutzfeldt-Jacob esporadica
(Figura 3) (OJHA et al., 2020).

Em relagdo ao eletroencefalograma, apesar da sua baixa sensibilidade, ao se
observar achados como a presenca de ondas cerebrais trifasicas ou complexos periodicos
pode-se sugerir a DCJ como uma das causas das alteracdes (TAVARES-JUNIOR et al.,
2022).

Figura 3

Eletroencefalograma com complexos periédicos continuos e ondas lentas generalizadas (OJHA et al.,
2020).
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Aressonancia magnética cerebral da paciente apontou alteragcdes de hipertensidade
bilaterais nos nucleos caudados e no nucleo lentiforme com fita cortical na imagem por
difusdo (DWT) (Figura 4) e sequéncias de recuperacgdo de inversao atenuada por fluido T2
(FLAIR) (Figura 5) (OJHA et al., 2020). Achados como a presencga de hipersinal na difusao
e FLAIR/T2 nos génglios da base e no cortex cerebral sdo sugestivos de DCJ (TAVARES-
JUNIOR et al., 2022).

Apds 1 més de alta hospitalar, a paciente faleceu (OJHA et al., 2020). Como a DCJ
n&o possui um tratamento curativo, cerca de 90% dos pacientes evoluem para ébito em cerca
de 1 ano (BRASIL, 2023). O tratamento consiste em tratar as manifestacoes da doenga, a
fim de dar melhor qualidade de vida para o paciente, como uso de benzodiazepinicos para
os reflexos miocldnicos e fisioterapia (ZERR e SCHMITZ, 2021).

Figura 4

Ressonancia magnética cerebral com hipertensidade nos ganglios bilaterais da base (OJHA et al.,
2020).
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Figura 5

Ressonéancia magnética FLAIR T2 com hiperintensidade nos ganglios bilaterais da base (OJHA et al.,
2020).

RELATO DE CASO 3

Paciente de 56 anos, sexo feminino, com marcha ataxia de carater progressivo,
pouco tempo ap06s a alteragdo de marcha, a mesma evoluiu com altera¢des visuais, as
quais foram descartadas pelo oftalmologista como alteragdes oculares (CAETANO et al.,
2021).

A doenca de CJD, como dito anteriormente, € uma doenca causada por prions.
Dessa forma, a concentracdo dessas proteinas anormais transmissiveis varia em todo
corpo, contudo, apresenta concentracdes mais elevadas no cérebro, na retina e nervo
optico, o que explica os sintomas da paciente em questéo, como as altera¢des neuroldgicas
e visuais (UTTLEY et al., 2020).

Posteriormente, comecou a apresentar alucinacbes e agitacdo psicomotora e
alteragbes comportamentais, sendo tratada com Olanzapina, porém ndo houve melhora no
quadro. Em seguida, houve piora da movimentagéo, com rigidez muscular generalizada,
sendo necessario a internacao hospitalar (CAETANO et al., 2021).

Foi realizado exame fisico geral e neuroldgico, onde a paciente apresentou-se
acinética, com abertura ocular espontanea, mas nédo respondendo a estimulos. Além
disso, apresentou rigidez muscular generalizada e reflexos cutéaneo-plantares em extenséao
bilateralmente, e mioclonias (CAETANO et al., 2021).

O quadro clinico da DCJ é caracterizado por alteragdes cognitivas, motores, de visao
e cerebelares, como tremores, falta de coordenagdo ao movimentar, perda de memodria,

afasias, perda visual, disturbios de marcha, mudangas de humor e ataques epilépticos.
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Tal quadro evolui de maneira rapida o que contribui para com distingdo dessa doenca
de demais patologias neurodegenerativas (BRASIL, 2023; TAVARES-JUNIOR et al., 2022;
UTTLEY et al., 2020).

Laboratorialmente, realizou-se provas reumaticas extensas, avaliagdo de fungdes
tireoidianas e paratireoidianas, vitamina B12 e VDRL, todos esses exames nao apresentaram
nenhuma alteragéo. No estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR) foi encontrada a proteina
14-3-3 aumentada (CAETANO et al., 2021).

No eletroencefalograma (Figura 6) observou-se um padrao periddico curto e difuso.
A ressonancia magnética apontou hipersinal detectado em sequéncias ponderadas em T2
e recuperacgao de inversao atenuada por fluido (FLAIR) (Figura 7 e 8), com topografia dos

nlcleos caudado e putamen, mais evidente a direita (CAETANO et al., 2021).

Figura 6

Eletroencefalograma com padréo periodico curto e difuso (CAETANO et al., 2021).
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Figura 7

Ressonancia Magnética do cranio com hipersinal detectado em sequéncias ponderadas em T2
(CAETANO et al., 2021).

Figura 8

Ressonancia Magnética de cranio (CAETANO et al., 2021).
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Devido a similaridade fenotipica clinica do caso em questdo, o mesmo foi
diagnosticado como provavel DCJ. A paciente do caso em questdo encontra-se em
cuidados paliativos e aguardando o exame cerebral post-mortem, a fim de comprovar a
suspeita diagnostica (CAETANO et al., 2021).
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