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RESUMO

A siderose superficial do sistema nervoso central é uma
doencga rara, caracterizada pelo deposito de hemossiderina
no tecido neuronal. Tem como principais sintomas ataxia
cerebelar, surdez neurossensorial progressivas e sindrome
do neurdnio motor superior. O diagnéstico é feito através
do exame de ressonincia magnética de encéfalo e medula
espinhal. O presente artigo tem como objetivo relatar caso
de paciente apresentando manifestacdes clinicas incomuns
da siderose superficial, como disturbio esfincteriano, crises
convulsivas e amaurose, com achados radiolégicos patog-
nomonicos.

PALAVRAS-CHAVE: Siderose, Sistema Nervoso Central,

cegueira, imagem por ressonancia magnética.

ABSTRACT

Superficial siderosis of the central nervous system is a rare
disease characterized by hemosiderin deposit in the neuronal
tissue. It has classic symptoms as cerebellar ataxia, sensori-
neural deafness and upper motor neuron syndrome. Diagnosis is
done by magnetic resonance imaging of the brain and spinal
cord. The present article aims to report case patient presenting
unusual clinical manifestations of superficial siderosis, as
sphincter disorders, seizures and blindness, with radiological
pathognomonic findings.

KEYWORDS: Siderosis, Central Nervous System, blindness,
magnetic resonance imaging.

1. INTRODUGAO

A siderose superficial do sistema nervoso central
(SSSNC) ¢ uma patologia caracterizada pelo deposito de
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hemossiderina no tecido neuronal'. A patologia foi des-
crita por Hamill, em 1908, sendo os diagndsticos, a épo-
ca, feitos por necrdpsia®3. Com o avango radiologico e
advento da ressonancia magnética (RM), tornou-se pos-
sivel diagnoéstico por imagem de SSSNC, com achados
patognomonicos da doenga*>. A idade dos pacientes ao
diagndstico ¢ em média 50 anos, variando dos 14 aos 77
anos®’.

Ocorre geralmente devido a hemorragia subaracnoide,
sendo que apenas metade dos casos tem origem identifi-
cada'. Entre as causas identificaveis de SSSNC, estdo
ependimonas, oligodendrogliomas, astrocitomas, mal-
formagdes arteriovenosas, aneurismas rotos, angiomas
venosos e cirurgias anteriores como hemisferectomias
realizadas para controle da epilepsia®*.

A hemoglobina das hemacias ¢ liberada no espago
extracelular, onde ¢ fagocitada por leucdcitos, produ-
zindo hemossiderina e porfirina. Hemossiderina sdo
proteinas de armazenamento de ferro. Enquanto que o
ferro contido na ferritina é 1abil e facilmente mobilizavel,
aquele contido na hemossiderina ¢ estavel e de dificil
mobilizagdo®. O acimulo de hemossiderina é altamente
toxico aos neurdnios>.

Os sintomas classicos da SSSNC sdo ataxia cerebelar
progressiva, surdez neurossensorial e sindrome pirami-
dal"%, porém menos comumente pode-se observar alte-
ragdes comportamentais, distarbios esfincterianos, défi-
cit visual e do paladar, cefaleia, crises convulsivas, de-
méncia e parkinsonismo’®°. Ndo esta bem estabelecido
porque as lesdes nessa doenga acometem principalmente
o cerebelo ou porque se associam a surdez neurossenso-
rial.

A hipdtese mais aceita para explicar as manifestagoes
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da SSSNC ¢ que a toxicidade da hemossiderina ocorreria
de forma preferencial na Glia de Bergmann do cerebelo?.
O exame do cranio através de tomografia mostra-se
normal, apresentando algumas vezes sinais sugestivos de
atrofia cerebelar, atingindo principalmente o vérmis, o
que poderia ser explicado por sua localizagdo proxima
ao teto do quarto ventriculo e, desta forma, em contato
maior com o liquor. A surdez neurossensorial pode ser
compreendida pela absor¢do maior de hemossiderina
pelas células que revestem o VIII nervo craniano (vesti-
bulococlear) e pelo extenso trajeto deste no espago su-
baracnoide. A menor frequéncia dos distirbios visuais se
justifica pelo fato de o nervo optico ser protegido pelo
parénquima cerebral e, desta maneira, fazer menor con-
tato como o liquido cefalorraquidiano®'®!!,

Considerando o tratamento para a doenga, quando a
SSSNC ¢ classificada como secundaria, ou seja, quando
se sabe a origem do sangramento no espago subaracnoi-
de, os procedimentos cirurgicos/ endovasculares sdo
recomendados, o que evita a progressdo dos sintomas,
mas sem promover a regressdo das lesdes ja estabeleci-
das. Naqueles casos onde ndo ha lesdes que justifiquem
o sangramento, deve-se apenas tratar e controlar os sin-
tomas na medida em que se manifestem, além de terapi-
as de reabilitagdo'?.

Esta ¢ uma patologia rara, com cerca de 300 casos
descritos®. Em revisdo bibliografica, percebeu-se que é
escassa a literatura cientifica, principalmente nacional,
sobre o tema. O conhecimento atual sobre a doenga ad-
vém de eventuais relatos de casos’.

Relata-se caso de paciente com diagnostico de
SSSNC e quadro clinico infrequente, internado na en-
fermaria de Clinica Médica do Hospital César Leite, em
Manhuagu, Minas Gerais. A acompanhante do paciente
assinou o termo de consentimento livre e esclarecido,
apos aceite verbal por parte do paciente, que encontra-
va-se amaurdtico ja a admissao.

2. MATERIAL E METODOS

Paciente masculino, 27 anos, apresentando historia
de lombalgia associada a cervicalgia posterior, ha cerca
de trés meses. H4 um meés, iniciou quadro de turvacdo
visual, evoluindo com déficit visual importante até
amaurose, associado a tontura, sincopes, reten¢ao urina-
ria e fecal. Histérico de crises convulsivas frequentes
previamente. Usudrio de drogas ilicitas (maconha e
crack). Sem outras comorbidades ou uso de medica-
mentos continuos.

A admissio, paciente torporoso, Glasgow 11/15, su-
doreico, hipertenso (220x110mmHg), pupilas midriati-
cas médio-fixas e rigidez de nuca 2+/4+. Ao exame ab-
dominal, constatado bexigoma. Aparelhos cardiovascular
e respiratdrio sem alteragoes. Marcha atipica, Brudzinski
e Romberg ausentes, Laségue e Kernig presentes. Forca
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e tonus muscular preservados. Reflexos e sensibilidade
sem alteragoes.

Realizada pungdo liquérica e iniciado Ceftriaxone 2g
endovenoso de 12 em 12 horas, pela possibilidade de
meningite bacteriana. A analise do liquor, porém, ndo
corroborou a hipdtese, sendo suspenso o antibiotico.
Tomografia computadorizada (TC) de cranio sem alte-
ragoes.

Com relagdo a bioquimica, manteve-se dentro dos
padroes de normalidade durante toda a internagdo (he-
mograma, ionograma, fungao renal, perfil hepatico, pro-
teina sérica, VHS, PCR, TSH, T4 livre, zinco, cobre e
chumbo séricos). Anti-HIV e VDRL negativos.

Apresentou fundoscopia compativel com neurorreti-
nite bilateral cronica a esclarecer. Observou-se impor-
tante comprometimento do nervo Optico, com hemorra-
gia local e sinais de esclerose em retina, o que justifica a
falta de reatividade pupilar ao reflexo fotomotor.

Por ultimo, ressondncia magnética (RM) de cranio
evidenciou sinais patognomdnicos de siderose superfici-
al nos hemisférios cerebelares ¢ em lobo occipital es-
querdo (Figura 1). Ndo foram observadas lesdes que
justificassem sangramento.

Figura 1. RM de créanio.

Nao ha tratamento especifico para SSSNC, sendo
baseado em suporte clinico ao paciente, tratamento sin-
tomatico e reabilitagdo. O paciente permaneceu interna-
do por 24 dias, mantendo-se estavel, com retencdo uri-
naria, amaurose e cervicalgia. Recebeu alta hospitalar
para seguimento ambulatorial.

3. DISCUSSAO

A SSSNC ¢ uma doenca relacionada a hemorragia
subaracnoide, sendo que, em cerca de 35% a 50% dos
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pacientes, ndao ¢ possivel definir etiologia do sangra-
mento, como no caso relatado. Tumores cerebrais, trau-
mas e alteracdes vasculares estdo entre as causas conhe-
cidas de hemorragia subaracnoide e consequente
SSSNC?. Dessa forma, tem-se a divisdo da SSSNC em
primdria, ou idiopatica, quando nao ha fonte de sangra-
mento detectavel, e secundaria, quando existe lesdo san-
grante detectavel '°,

Estudo que seguiu 51 pacientes com diagnoéstico de
SSSNC sem lesdo hemorragica aparente demonstrou, em
porcentagem significativa destes pacientes, deteccdo de
sangramentos intracranianos no seguimento, sugerindo
que SSSNC idiopatica seja, entdo, um fator de risco para
estes sangramentos futuros. Necessita novos estudos
para confirmar os achados'>.

No caso relatado, os principais achados clinicos fo-
ram alteracao de marcha, retencdo urinaria e fecal e cri-
ses convulsivas, sintomas infrequentes da doenga'*S.
Houve, também, comprometimento da acuidade visual
de forma substancial, sem altera¢do auditiva. O nervo
optico, por estar protegido pelo parénquima cerebral,
tendo pouco contato com liquido cefalorraquidiano, ¢
infrequentemente acometido na SSSNC, ao contrario do
nervo vestibulococlear, que tem seu trajeto no espaco
subaracnoide'>'4,

Corroborando o caso relatado, foram encontrados
dois trabalhos na literatura cientifica, com relato de qua-
tro casos, que demonstram SSSNC com acometimento
visual'*!® H4 caso de SSSNC com ataxia cerebelar, sem
a manifestacdo tipica de surdez neurossensorial '®.

O paciente em questdo, apesar das manifestagdes cli-
nicas ndo classicas de SSSNC, teve diagndstico estabe-
lecido pelo achado patognomdnico & RM. Os depositos
de hemossiderina sdo visualizados como halos hipoin-
tensos em imagem ponderada em T2!”!8  alteragdo que
pode ser encontrada na fase pré-clinica da doenga, cerca
de 10 anos antes do diagnostico!® TC de cranio geral-
mente é normal'8,

Referente ao tratamento da SSSNC, este dirige-se a
causa da hemorragia, quando detectavel, ao controle dos
sintomas e a reabilitacdo, pelo carater irreversivel das
lesdes ja estabelecidas. Ha relato do emprego de selegi-
lina e vitamina E no intuito de minimizar a toxicidade do
complexo ferro-heme's. Os quelantes de ferro sdo inefi-
cazes nesta patologia'’.

O curso clinico arrastado e insidioso, com evolugdo
caracterizada por auséncia de sinais de alarme, aliado a
raridade da doenga, contribuem para o diagndstico tardio,
quando se detecta lesdes irreversiveis do sistema nervo-
so central. Portanto ha necessidade de elevado nivel de
suspei¢do para o diagnostico precoce da doenga®.

4. CONCLUSAO

A SSSNC ¢ uma doenga rara, de dificil diagndstico,
por apresentar diagnostico diferencial com outras doen-
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¢as mais prevalentes, como meningites. A triade classica
de surdez neurossensorial, ataxia cerebelar e sindrome
do neurdnio motor superior pode nao estar presente. Os
achados a RM, porém, sdo patognomodnicos e determi-
nam o diagnodstico.
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