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História Clínica

I.D.: SEXO FEMININO, 64 ANOS.

HDA: Iniciou com confusão mental em abril de 2021, seguida de tremores.
Em maio de 2021, realizou tomografia de crânio para investigação
diagnóstica inicial. Apresentou rápida piora do quadro cognitivo,
evoluindo para demência, associada à progressão das mioclonias. Em
julho de 2021, realizou EEG e foi solicitada RM de encéfalo.

HMP: negava outras comorbidades.

EEG: descargas agudas periódicas de alta voltagem trifásicas.
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Qual o provável diagnóstico?

a) demência com corpos de Lewy

b)encefalopatia hipóxica-isquêmica

c) doença de Creutzfeldt-Jakob

d)síndrome da desmielinização osmótica

e) encefalopatia hipoglicêmica
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Qual o seu diagnóstico? 

a) demência com corpos de Lewy

b)encefalopatia hipóxica-isquêmica

c) doença de Creutzfeldt-Jakob

d)síndrome da desmielinização osmótica

e) encefalopatia hipoglicêmica



a) demência com corpos de Lewy: é causa de declínio cognitivo progressivo, sendo a segunda demência neurodegenerativa
mais comum; além das alterações cognitivas, alucinações visuais recorrentes, distúrbios espaciais e parkinsonismo
espontâneo costumam fazer parte do quadro clínico; não há achados de imagem específicos, podendo-se identificar
discreta atrofia generalizada sem predominância lobar.

b) encefalopatia hipóxico-isquêmica: costuma ocorrer seguida de uma parada cardíaca ou de quadro de hipoperfusão global;
os tálamos e o cerebelo geralmente são afetados.

c) doença de Creutzfeldt-Jakob (DCJ): os achados de imagem (áreas de hipersinal em T2/FLAIR e especialmente a restrição à
difusão, comprometendo o núcleo estriado - caudado e putâmen- e o córtex cerebral de maneira assimétrica), em paciente
com quadro clínico de demência rapidamente progressiva associada a mioclonias e aos achados eletroencefalográficos
típicos, são compatíveis com DCJ.

d) síndrome da desmielinização osmótica: classicamente ocorre quando grandes alterações nos níveis de sódio sérico são
induzidas por rápida correção da hiponatremia, em pacientes com comorbidades que predispõe essa alteração metabólica;
pode comprometer núcleos da base, tálamos e o córtex cerebral, mas o local de acometimento mais típico é a porção
central da ponte.

e) encefalopatia hipoglicêmica: quadro clínico diferente e característico, e em adultos costuma estar associada à DM tipo II.

Comentários / discussão sobre a resposta



Comentários / discussão sobre a resposta

Doença de Cretzfeldt-Jakob (DCJ):

- Faz parte do grupo das encefalopatias espongiformes transmissíveis, também conhecidas como doenças
priônicas, sendo a mais comum do grupo nos seres humanos;

- É uma doença neurodegenerativa rapidamente progressiva e fatal (sobrevida média: 4 meses a 1 ano). A
grande maioria é do tipo esporádica, mas, ocasionalmente as formas familiar e adquirida também são
encontradas;

- Além do quadro de declínio cognitivo rapidamente progressivo, os pacientes podem apresentar
mioclonias, alucinações visuais, disfunções cerebelares, além de sintomas piramidais e extrapiramidais.
Os achados no EEG são típicos (descargas agudas periódicas de alta voltagem trifásicas) e as proteínas
S100 e 14-3-3 podem ser identificadas no líquor. O diagnóstico definitivo requer biópsia cerebral.

- A TC costuma ser normal, em especial nos estágios iniciais da doença. Os achados de RM são bastante
característicos, especialmente na sequência de difusão (áreas de restrição à difusão no córtex cerebral -
geralmente assimétricas - e no núcleo estriado - caudado e putâmen -, geralmente correspondentes à
hipersinal em T2/FLAIR nessas localizações; os tálamos (especialmente aspecto posteromedial), também
podem estar comprometidos.
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