
                                  
 

Interserviços SBNI – Caso Clínico IFF 

Identificação: J.V.S.C, 17 anos, natural do Rio de Janeiro. 

História da doença neurológica ao longo do seguimento clínico: Menor encaminhado 

ao serviço de neurologia infantil do IFF aos 8 anos de idade por atraso global do 

desenvolvimento, sem regressão e suspeita de leucoencefalopatia em RNM prévia (2007 

alteração de sinal em substância branca peri-ventricular e centros semi-ovais). Exames 

anteriores de triagem básica de erros inatos do metabolismo (urina) e fundo de olho sem 

alterações.  

Solicitado investigação para leucodistrofia: RM de crânio (2012) hipersinal em T2 e 

FLAIR, poupando fibras arqueadas em U; dosagem enzimática de arilsulfatase A, 

galactocerebrosidade, hexoaminidase A, total e MUGS, todas normais; ENM (agosto 

2013) normal; TC de crânio (fevereiro 2015) imagens hiperdensas na topografia de 

núcleos da base bilateralmente, compatível com calcificações. 

Discutido em sessão de neurorradiologia/neurologia sendo sugerido a possibilidade de 

leucoencefalopatia secundária à infecção congênita, por provável CMV (calficifações, 

quadro clínico estático e provável infecção no último trimestre da gestação). 

RM crânio 2007                                                      TC crânio 2015  
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A partir dos 11 anos de idade evoluiu com eventos transitórios de paresia e/ou parestesia 

sendo no total 5 episódios: 

1º evento Março/2016: parestesia de MSD sem paresia por 24 horas, progredindo com 

paresia em dimídio direito por 1 semana. Avaliado em emergência externa, sendo 

realizada TC de crânio (sem resultado) e sem internação hospitalar. Solicitada 

investigação em consulta ambulatorial, porém não realizada. 

2º evento Março/abril 2017: Apresentou episódio súbito de paresia do MIE com melhora 

ao longo de 5 dias. Avaliado em consulta com TC crânio (maio/2017) calcificações 

puntiformes bilaterais, na topografia de núcleos da base, hipodensidade na substância 

branca periventricular mantida. RNM (novembro/2017) áreas de hipersinal em T2 e 

FLAIR na substância branca periventricular, coroa radiadas e centros semiovais. Lacunas 

isquêmicas antigas e alguns depósitos de hemossiderina esparsos na substância branca, 

destacando-se um maior em centro semioval à esquerda, sem evidência de lesão 

isquêmica recente na difusão (imagem não disponível).  

3º evento Novembro/2017: 2 dias após realização de RM apresentou desvio da comissura 

labial, disartria e parestesia desaparecendo após 72 horas.  

4º evento Nov/2018: Febre e sonolência, desvio da comissura labial (paralisia facial 

central E), com hemiparesia a E, no contexto de uma doença 

infecciosa (ITU). Solicitada internação em consulta extra. TC 

crânio (13/11/2018): hiperdensidade na substância branca 

bilateralmente formação medindo cerca de 4.2 x 3.0 cm, na região 

paraventricular direita, com edema perilesional. Imagem 

hiperdensa, puntiforme, na topografia de núcleos da base à 

esquerda, compatível com calcificação. TC controle (15/11/2018) 

sem mudanças significativas.  



                                  
 
RM (dezembro/2018): múltiplos infartos lacunares antigos localizados nos centros 

semiovais, coroa radiada e regiões nucleocapsulares 

bilateralmente. Hematoma intraparenquimatoso frontal e 

nucleocapsular à direita (subagudo tardio), com discreto efeito 

de massa. Não há sinais de isquemia recente na sequência em 

difusão. Infarto lacunar antigo em ambos os hemisférios 

cerebelares, tronco cerebral com intensidade de sinal normal. 

Ausência de realce anômalo pelo meio de contraste.  

Resultados dos exames 2018/2019: 

• Ecocardiograma transtorácico, doppler de carótidas e vertebrais: normais 

(junho/2018). 

• Abril/2018: Fibrinogênio 180 mg/dl (200-400); antitrombina III 51% (80-120%); 

hemograma, coagulograma, homocisteína, proteína C e S, fator VIII, eletroforese 

de hemoglobinas, FAN anticoagulante lúpico (análise por 2 métodos diferentes), 

anticardiolipina (IgM/IgG), antibeta 2 glicoproteína (IgM/IgG) – normais. 

• Janeiro/2019: Anticardiolipina (IgM/IgG), antibeta 2 glicoproteína (IgM/IgG) – 

negativos; anticoagulante lúpico (método II TTPa) – positivo. 

• Encaminhado à hematologia 2018. Iniciado AAS em setembro 2019. 

• RM crânio (agosto/2018): Gliose e focos de sangramento na substância branca 

periventricular, de aspecto sequelar. Corpo caloso afilado, núcleos da base e 

tálamo com focos de gliose e sangramento prévio. Não há evidência de lesão 

isquêmica em difusão. Angioressonância sem sinais de obliteração vascular. 

 

5º evento Abril /2022: Hemiparesia à direita (pior MSD que MID), agravamento da 

hipertonia do MIE, disartria, sonolência e dificuldade de deglutição e mastigação com 5 

dias de evolução. Internação hospitalar após TC crânio (abril/2022) com pequenas 

imagens ovaladas, espontaneamente densas, sem realce pelo meio de contraste, esparsas 

pelo parênquima na transição cortico-subcortical, bilateralmente, núcleos da base a direita 

e tálamo a esquerda. Diminutos focos cálcicos bilateralmente em núcleos da base. 

Hipodensidade da substância branca periventricular e das coroas radiadas. Suspensão do 

AAS durante a internação e nova RNM de crânio. 



                                  
 
H gestacional: 1º filho de casal jovem, não consanguíneo e histórico familiar negativo. 

G II P II A 0; realizado pré-natal adequado com sorologias negativas, sem hipertensão ou 

diabetes. IVAS no último mês da gestação. Nasceu de parto cesáreo, pós-termo (42 

semanas), pesando 3030g (P50), AIG, medindo 47cm (P3), PC 33cm (P15) e Apgar: 8/9.  

DNPM: Atraso motor: hipotonia notada aos 4 meses de vida, sentou sem apoio aos 2 

anos; marcha com suporte aos 4 anos; cadeirante aos 6 anos. Atraso de linguagem: 

primeiras palavras aos 2 anos; fala compreensiva aos 4 anos. Linguagem receptiva e 

cognição aparentemente preservadas. Controle esfincteriano aos 3 anos de idade.  

Exame físico:  

1ª consulta (30/10/2012): linguagem verbal compreensível, porém mal articulada, sem 

aparente comprometimento da cognição. Fica de pé com apoio. Espasticidade, rigidez e 

distonia na mão esquerda; Força: dupla hemiparesia, pior em dimidio esquerdo. 

Hiperreflexia generalizada porém maior em membros inferiores (MMII), sinal de 

Babinski bilateral. Sensibilidade: sem alterações. Nervos cranianos: sem alterações. 

Última consulta (26/05/2022): PC 55,5 cm (P50): Paciente cadeirante, com postura 

paraparética espástica assimétrica, compreende e obedece comandos simples. 

Bradpsiquismo, disartria e sialorreia. Nervos cranianos: Pupilas isofotorreagentes, 

movimentação ocular extrínseca preservada, mímica facial assimétrica com paresia à 

esquerda central. Ausência de movimentos anormais de língua, sem desvio de úvula. 

Hipertonia mista com rigidez mais evidente em MSE, espasticidade pior em MMII. 

Presença retração tendínea em fossa poplítea, bilateralmente. Dupla hemiparesia pior à 

esquerda, Força grau 4(-) MSD e grau (3) MSE, força grau 3 MMII. Hiperreflexia 

universal, clônus esgotável em MID e presença de sinal de Babinski e Hoffman 

bilateralmente. Limitação da avaliação da coordenação e realização de outros testes 

específicos pelo comprometimento motor. 

1. Quais as principais hipóteses diagnósticas? (Diagnóstico sindrômico, 

topográfico e etiológico). 

2. Quais os exames necessários para definição do diagnóstico e seguimento do 
caso?  

 


