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Em 1920, Creutzfeldt relatou o caso de uma paciente de 23 anos de
idade que, ao lado de crises convulsivas e de distarbios do comportamento,
apresentava quadro piramido-extrapiramidal caracterizado, principalmente, por
espasticidade e fendmenos mioclénicos. O estudo anidtomo-patoldgico eviden-
ciou atrofia cerebral, tendo o exame microscopico mostrado degeneracdo e
desaparecimento das células ganglionares, discretos focos de proliferacao glial
com degeneracdo das neurofibrilas. As lesbes predominavam na camada pi-
ramidal do lobo frontal e da regido central, porém, havia também compro-
metimento das estruturas cinzentas do talamo, ntcleo denteado e substancia
cinzenta da medula espinhal (especialmente cérnos anteriores). Em 1921,
Jakob relatou 5 casos que procurou relacionar aquele de Creutzfeldt® Néao
tendo sido identificado, em nenhum dos casos, um fator etiolégico exégeno ou
outras possiveis causas, os casos foram rotulados como pseudoesclerose espas-
tica. Ulteriormente, novos relatos de casos se sucederam na literatura, cul-
minando com a excelente monografia de Kirschbaum % publicada em 1968,
onde é feita a revisdo de 150 casos coligidos da literatura entre 1920 e 1965.

A descricdo do estado espongioso e o polimorfismo das manifestacoes cli-
nicas da moléstia tém dado origem, ao longo dos anos, as mais diversas de-
nominacgoes para designar a entidade clinica aqui estudada: pseudoesclerose
espastica ou encefalomielopatia disseminada (Jakob, 1921), doenca de Creutz-
feldt-Jakob (Spielmeyer, 1922), degeneracdo cortico-estriada pré-senil (Hei-
denhain, 1929), degeneracéo cortico-palido-espinhal (Davison, 1932), degenera-
¢do cértico-estrio-espinhal (Wilson, 1940), encefalopatia espongiforme sub-
aguda (Jones e Nevin, 1954), sindrome de Heidenhain ou deméncia pré-senil
com cegueira cortical (Meyer et al., 1954), encefalopatia progressiva subaguda
com mioclonia bulbar (Foley e Denny-Brown, 1955), atrofia espongiosa sub-
aguda pré-senil com discinesia terminal (Jacob, 1958), encefalopatia espon-
giosa subaguda (Christensen, 1963).

Trabalho dos Departamentos de Clinica Neurolégica (Dr. Roberto Melaragno
Filho) e de Anatomia Patolégica (Dr. L. C. Mattosinho Franca) do Hospital do
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trencefalografista.



104 ARQ. NEURO-PSIQUIAT. (840 PAULO) VOL. 29, N.o 1, MARCO, 1971

A sindrome neuropsiquiatrica, sempre presente, e as peculiaridades neu-
ropatoldgicas justificam amplamente o estudo da doenca de Creutzfeldt-Jakob
(C-J) como um processo degenerativo singular, distinto das atrofias pré-senis
e das encefalopatias vasculares.

Julgamos de interésse o registro do presente caso pelos seus aspectos
clinicos, eletrencefalograficos e anatomo-patolégicos.

OBSERVACAO

H.B., 52 anos de idade, sexo masculino, cdor branca, registro 211725, admitido
em 28-11-1968, ocasido em que foram obtidas as seguintes informacdes de seus fami-
liares: inicio da moiéstia ha 30 dias com dor intensa nas regides laterais do pescoco,
que se irradiava para toda a cabeca; a dor era acompanhada de tontura e marcha
cambaleante. Nestas condicdes, foi internado na Santa Casa de Araraquara onde
fizeram o diagnéstico e tratamento de uremia (sic). Por ocasido da alta hospitalar.
10 dias depois, 0 paciente ndo conseguia se manter de pé e nido mais falava. Ao
exame neurologico em 28-11-1868, chamava a atencho a presenca de coma vigil (o
paciente permanecia com 0s olhos abertos, porém, ndo contactava com o meio). A
atitude se caracterizava pela postura dos antebracos em semiflexdo com as méos
semicerradas e o pé direito em rotucdo externa. Era notdvel a presenca de hiper-
cinesias, caracterizadas por movimentos miocldnicos espontaneos, intermitentes e,
freqlientemente, desencadeados por estimulos dolorosos, sonoros e luminosos (mio-
clonias provocadas). Nos membros superiores os fendémenos miocldonicos predomina-
vam nos grupos musculares flexores e eram reforcados pelas manobras de oposicao,
de modo a configurar um espasmo de oposicdo; ocasionalmente as manifestacdes
mioclénicas predominavam nos grupos musculares extensores. Nos membros infe-
riores havia nitido predominio das mioclonias nos grupos musculares extensores,
enquanto que na extremidade cefalica as mioclonias localizavam-se de preferéncia
na musculatura perioral, nas palpekras e na lingua; ocasionalmente as mioclonias
provocavam hiperextensdo ou rotacio da cabeca, ora para a esquerda ora para a
direita. Na vigéncia das manifestacées mioclénicas o paciente, as vézes, assumia
uma atitude que lembrava a rigidez de decorticacdo. Os reflexos profundos esta-
vam presentes e simétricos nos membros superiores, enquanto que, nos inferiores,
o patelar direito estava apenas eshocado e o esquerdo abolido. Os reflexos aquileus
também estavam abolidos. Os reflexos cutaneo-plantares e cutaneo-abdominais esta-
vam presentes e simétricos. Era evidente uma hipotrofia muscular no membro infe-
rior esquerdo. O restante do exame clinico-neurolégico nesta oportunidade era
normal, sendo a pressdo arterial sistémica de 400/900 mm de Hg em ambos o0s
membros superiores. Durante a evolucdo na enfermaria houve piora progressiva
do quadro, com infeccdo respiratoria, sendo necessario traqueostomizar o paciente
no 89 dia de internacdo. No que respeita aos aspectos neurolégicos o paciente
veio a apresentar, a partir do 20.° dia de internacdo, crises convulsivas, com con-
tracdes tonico-cldonicas predominando no hemicorpo direito. Os reflexos axiais da
face tornaram-se exaltados enquanto que o0s cutaneo-plantares e os cutineos-abdo-
minais ficaram abolidos. Houve declinio progressivo do estado geral com formacao
de multiplas escaras e agravamento da infeccdo respiratéria. No estagio terminal
da moléstia (aproximadamente 10 dias antes do 6bito) houve decréscimo acentuado
das mioclonias, que praticamente desapareceram nas uUltimas 48 horas. O paciente
veio a falecer em 23-4-1969, apds aproximadamente 5 meses do inicio da doencga.
Exames complementares — Hemograma: 14,6 g de hemoglobina; hematécrito 46%;
15.500 leucécitos por mm? 889% de neutréfilos segmentados, 6% de linfécitos, 6%
de mondcitos). Hemossedimenta¢do: 48 mm na primeira hora. No sangue: wuréia
68 mg%; glicemia 96 mg%; colesterol 226 mg%,; fosfatase alcalina 9,9 unidades
King-Armstrong por 100 ml de séro; fosfatase dcida 2,4 unidades King-Armstrong
por 100 ml de séro; cdlcio 81 mg por 100 ml de soéro; sddio 129 mEq; potdssio 4,6
mEq. No soro sangiiineo: Transaminase glutdmico-oxalacética 37 unidades Reitman-
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Frankel por ml. Pesquisa de células LE no sangue negativa. Mucoproteinas séricas
11,1 mg de tirosina por 100 ml de s6ro. Provas de labilidade protéica: turvacao do
timol 3,1 unidades MacLagan; floculacdo do timol negativa; reacdo de Hanger +++;
reacao do lugol negativa. Eletroforese das proteinas séricas: diminuicio da albu-
mina com elevacao das fracdes alfa 1 e alfa 2. Lipidograma eletroforético normal.
Exame de urina tipo I: densidade 1020; proteinas 0,05 g por litro; glicose ausente;
células por ml 1.000; hemacias por ml 128.000; leucédcitos 12.000; cilindros e
cristais ausentes. Exame do liquido cefalorraqueano — Foram realizados trés exa-
mes (duas colheitas suboccipitais e uma colheita lombar) que n#do evidenciaram
anormalidades; a eletroforese das proteinas do liquido também foi normal. Eletro-
cardiograma: taquicardia sinusal. Ecoencefalograma: nédo evidenciou desvio do eco
mediano. Eletrencefalograma — Foram realizados quatro tracados, cujas conclu-
sdes resumimos a seguir: em 28-2-1969, surtos periédicos de ondas agudas, de pro-
jecao bilateral e sincrona, com discreto predominio nas projecées do hemisfério
direito,sendo o ritmo de base desorganizado e lento difusamente; tracados subse-
qiientes evidenciaram piora do ritmo de base, com linhas quase iselétricas, com
persisténcia das alteracdes paroxisticas ja descritas (Fig. 1). Exame eletromio-
grdfico realizado em 24-3-1969 pelo Dr. J. L. Alonso Nieto (conclusédo): 0 exame dos
musculos deltéide direito, extensores da méao direita, biceps branquial esquerdo,
tibial anterior esquerdo e quadriceps esquerdo, evidenciou a presenca de numerosos
potenciais espontaneos, com aspecto de fibrilacdo, além de potenciais monoféasicos
positivos e provAaveis fasciculacdes; os achados sdo compativeis com denervacio
grave dos musculos examinados. Angiografia cerebral pela cardtida direita normal.
Prneumoencefalograma: sinais de atrofia cerebral difusa. Estudo histopatolégico de
material colhido por biopsia cerebral: cortex cerebral com intensa pigmentacédo lipo-
fuesinica em células nervosas.

Necropsia (A69-121) — Ao exame macroscépico observa-se grau moderado de
atrofia cerebral difusa (Fig. 2, A), pesando o encéfalo 1.200 gramas. Os cortes
histolégicos de cortex cerebral mostram preservacdo da citoarquitetonia. H& dimi-
nuicdo difusa do numero das células nervosas que é mals evidente nas camadas
profundas. As células nervosas estio, em geral, diminuidas de volume, apresen-
tando citoplasma homogéneo, de co6r eosinéfila, porém de aspecto microgranuloso.
Nas células mais acometidas as bordas sdo nitidas e tornam-se arredondadas, sendo
o colorido do citoplasma fortemente eosinéfilo; wvariada quantidade de material
granuloso, de coér amarelo-acastanhada, faz-se presente sem ocupar posicio definida.
Nestas células o nucleo esta bastante diminuido de volume, ocupando, porém, sua
posicdo habitual. A cromatina ¢é grosseira, hipercromética, por vézes homogénea,
nao se distinguindo nuciéolo. Estes aspectos sdo disseminados, sendo mais evidentes
na IV e V camadas. Células da aslroglia sdo exuberantes e conspicuas, apresen-
tando citoplasma eosinéfilo, hialino, sendo seus prolongamentos visiveis mesmo pe-
las colorac¢des habituais. Os ntucleos estao aumentados de volume, com cromatina
sob a forma de grumos grosseiros que ocupam a periferia nuclear, deixando areas
claras no meio do nucleo. A posicido ocupada pelo nucleo é sempre um dos polos
celulares. A astroglia fibrilar estd, com estas caracteristicas, aumentada em nu-
mero na substancia cinzenta, nas camadas III, IV e V, sendo mais evidente nas
duas ultimas. Células da oligodendroglia estdo aumentadas de volume e com cito-
plasma claro, vacuolar. Areas focais do cortex cerebral junto &as camadas mais
superficiais, tém rarefacdo de células (Fig. 2, B, C e D) e aspecto espongioso do
neuropilo. Todos éstes aspectos fazem-se presentes com mais intensidade ao nivel
do cortex do lobo frontal, bilateralmente. A substancia branca subcortical tem
raros astrocitos fibrilares com citoplasma hialinizado; no restante suas caracteris-
ticas histologicas estdo preservadas. Vasos de diferentes calibres destas véarias loca-
lizacdes apresentam luz patente e nZo mostram alteracdes em suas paredes. O lobo
occipital, bilateralmente, apresenta as mesmas lesdes descritas para as células ner-
vosas. O neuropilo tem miltiplas 4reas claras, em meio as células arredondadas,
fem material em seu interior. Distribuem-se estas A4reas disseminadamente no
cortex, nao se estendendo & substancia branca. Os pequenos vasos, nesta locali-
zacdo, mostram luz e espaco peri-vascular patentes. Os cortes em diferentes nu-



Fig. 1 — EEG realizado em 28-2-69, com o paciente sedado, evidencia depressdo
acentuada da atividede de fundo com surtos periédicos de ondas agudas,
de projecdo bilateral e sincrona; nos registros subseqiientes (realizados em
7-3-69, 11-3-69 e 17-3-69) aparecem Surtos periédicos e freqiientes de ondas
agudas e de pontas, persistindo o ritmo de base desorganizado e lento.
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Fig. 2 — Caso H.B. Em A, atrofia cortical e dilatacdo ventricular “ex-vdcuo”; em
B, (coloracdo H.E.; aumento 400 X) degemeracdo meuronal em cortex de
lobo frontal direito; em C, (H.E.; 400 x) gliose anmisomorfa em cortex do
lobo parietal esquerdo; em D, (terceira variante do método do carbonato
de prata de Hortega; 22 X) degeneragcdo neuronal cortical; em E, (H.E.;
160 x) degeneracdo de células de Purkinje e atrofia dos granulos em
cortex cerebelar; em F, (H.E.; 160 X) degeneracdo celular em coérno ante-
rior de medula sacral.
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cleos da base, em mesencéfalo e ponte mostram neurdénios com os aspectos ja des-
critos, porém em Dpequena quantidade e esparsos. Cortes do cerebelo demonstram
preservacdo de sua estrutura. A camada dos granulos tem intensa diminuicdo do
numero destas células, sem alteraciAo de suas caracteristicas (Fig. 2, E). Tanto
nesta camada como na molecular ha maultiplas &reas claras, oOpticamente vaazias,
semelhantes as descritas ja anteriormente. Os vasos desta localizacdo ndo mostram
alteracdes. Os cortes da medula espinhal em diferentes alturas demonstram aspec-
tos semelhantes aos ja descritos no cortex cerebral, principalmente nos corddes ante-
riores e laterais (Fig. 2, F). Além das alteracdes no sistema nervoso central, mere-
cem registro a atrofia muscular acentuada no membro inferior esquerdo e a
broncopneumonia.

COMENTARIOS

Em que pese os conhecimentos adquiridos neste Gltimos anos a respeito déste
complexo sintomatolégico chamado doenca de C-J, muitas davidas ainda per-
sistem, sendo sua classificacdo nosolégica ainda incerta e sua etiologia inde-
terminada. Alguns tratados ainda estudam a doenca de C-J entre as de-
méncias preé-senis.

Clinicamente, é uma doenca progressiva, sempre fatal, com duracgio va-
riando de 6 meses a 2 anos. A doenca pode ocorrer no adolescente, no adulto
e na idade senil, porém incide com maior frequéncia dos 40 aos 60 anos de
idade. No que se refere aos aspectos clinicos, particular énfase é dada ao
quadro de desagregacao mental ao lado de disturbios piramido-extrapiramidais,
porém o polimorfismo das manifestacbes tem suscitado a descricdo de vAarias
formas clinicas. Alema e Bignami, citados por Rossum 12, baseados na di-
versidade de manifestacdes clinicas distinguem 5 formas fundamentais da
doenca: mioclonica, amaurética, intermediaria, discinética e amiotrofica. Kirs-
chbaum 9, numa tentativa de ordenar a matéria, distingue trés formas clinicas:
forma fronto-piramidal, tipo pseudoesclerose espastica; forma occipito-parie-
tal com agnosia visual e sindrome discinética, tipo Heidenhain; forma difusa
com comprometimento do cortex cerebral, dos ganglios da base, do talamo,
tronco, cerebelo e com participagdo da medula espinhal. O paciente do pre-
sente registro pode ser enquadrado numa forma mioclénica-amiotréfica do
ponto de vista clinico, com comprometimento difuso do sistema nervoso cen-
tral (cortex cerebral, ganglios da base, tronco do encéfalo, cerebelo e medula
espinal) do ponto de vista histopatoldgico.

Segundo Kirschbaum a evolucdo do complexo sintomatologico da doenca
de C-J pode ser desdobrada em trés fases. Numa primeira fase observa-se:
mal-estar, sensacoes dolorosas, fadiga, dificuldade para se concentrar e dimi-
nuigdo da meméria. Ainda nesta fase podem aparecer determinados sinais e
sintomas neurologicos como vertigens, nistagmo, incoordenacdo dos movimen-
tos, disturbios da marcha e da fala, configurando o inicio de uma sindrome
neuropsiquiatrica. Apds algumas semanas do inicio do quadro, ao lado dos
disturbios mentais, que se agravam, exterioriza-se um quadro neurolégico tra-
duzido por sinais e sintomas corticais, piramidais, extrapiramidais e espinhais.
Nesta segunda fase podem ocorrer mono ou hemiparesia (transitéria ou per-
manente), distirbios do tono muscular, mioclonias, movimentos coréicos ou
atetoticos, ataxia, atrofias musculares progressivas, crises convulsivas. Em
determinadas formas clinicas predominam alteracbes sensoriais, gnosicas e pra-
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xicas. A sintomatologia mental é progressiva e geralmente termina em pro-
funda deméncia. A terceira fase é caracterizada por uma existéncia mera-
mente vegetativa, que pode ocorrer apos algumas semanas ou meses do ini-
cio da moléstia. Nesta ultima fase da doenca é comum o aparecimento de
alteragbes posturais, do tipo rigidez de decorticacio ou de descerebracio, e de
coma vigil.

O paciente do presente estudo apresentou evolugdo singular no que res-
peita a rapidez da instalacdo do coma vigil. Apesar da impraticabilidade de
refinamentos anamnésicos, pelo baixo nivel intelectual dos informantes, con-
cluimos que o paciente apresentou inicialmente distarbios do equilibrio, tra-
duzidos por “tontura e marcha cambaleante”, apresentando logo a seguir mu-
tismo. Ao exame do paciente era evidente a presenca de mioclonias, que
apresentavam certas caracteristicas: eram difusas, porém predominavam nos
membros superiores, eram desencadeadas por estimulos externos (startle reac-
tion) ou ocorriam espontaneamente. N&o foi investigado, em nosso paciente,
se havia sincronismo entre as descargas paroxisticas de ondas agudas no tra-
cado eletrencefalografico e os movimentos mioclonicos. A amiotrofia encon-
trada no membro inferior esquerdo se traduziu, no tracado eletromiografico, por
elementos sugestivos de comprometimento de ponta anterior de medula, que
se confirmou ao exame histopatolégico. Sao dignas de apreciacdo, neste caso,
as alteracdes da motricidade reflexa, pois enquanto os reflexos axiais da face
tornaram-se exaltados sugerindo lesdo cerebral difusa, os reflexos de integra-
¢&o medular ficaram abolidos por interrupc¢do dos arcos reflexos pelas lesdes
difusas disseminados pela medula espinhal.

O estudo de eletrencefalogramas seriados apresenta grande interésse na
doenca de C-J. Foram realizados quatro eletrencefalogramas em nosso pa-
ciente entre 29-11-1968 e 11-3-1969, o que nos permitiu acompanhar a evolu-
cdo do caso pela piora progressiva dos tracados. Enquanto que no inicio da
doenca existia um ritmo de base mais ou menos conservado, com discreto so-
frimento cerebral difuso, surpreendeu-se, durante a evolucdo, um empobreci-
mento progressivo désse ritmo, com o aparecimento de surtos periédicos de
ondas agudas separados por “siléncios” relativos (Fig. 1).

O eletrencefalograma na doenca de C-J tem valor diagnéstico e varia com
as fases da doenca. Em 50% dos casos revela um padrdo continuo de ativi-
dade delta ou beta, de distribuicio difusa ou focal e uma atividade elétrica de
fundo constituida por um ritmo alfa deprimido! 8. Com a evolucdo da doen-
¢ca aparecem surtos periédicos e freqiientes de ondas agudas e de pontas de
elevada amplitude, geralmente coincidentes com contragdes mioclonicas 1 2 9,
Na fase final da doenca o tracado evidencia surtos periédicos de ondas agu-
das e de pontas separados por um ritmo de base traduzido por linhas quase
iselétricas. Os paroxismos periodicos de ondas agudas e de pontas persistem
durante o sono, enquanto que as mioclonias desaparecem. Entretanto, estas
alteragbes eletrencefalograficas ndo sdo especificas da doenca de C-J; elas
indicam distirbios combinados de estruturas corticais, do tronco do encéfalo
e do cerebelo®., Alteracdes eletrencefalograficas similares sio evidenciadas na
panencefalite esclerosante subaguda ’.
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Os aspectos anatomo-patologicos da doenca de C-J se caracterizam pela
presenca de uma triade fundamental ao estudo microscopico: degeneracao
neuronal, hipertrofia da astroglia e estado espongioso. Alguns autores, citados
por Rossum 2, acreditam numa degeneracio primaria das células nervosas
com reacdo secundaria das células gliais, porém éste aspecto ainda é contro-
vertido. Embora seja admitido pela maioria que na doenca de C-J o compro-
metimento tenha inicio nas estruturas cinzentas do sistema nervoso central,
alguns poucos acreditam que a substancia branca seja comprometida em pri-
meiro lugar. Os aspectos neuropatolégicos sio caracterizados por contracao
neuronal, podendo chegar até o completo desaparecimento da célula. E co-
mum éste tipo de degeneracdo neuronal, particularmente no cortex cerebral,
nos ganglios da base, no tronco do encéfalo e nos cornos anteriores da medula.
Na neuroglia, o fendmeno mais freqiientemente observado é uma proliferacio
dos astrocitos, principalmente a custa dos astrocitos fibrilares; a proliferacao
dos astrocitos protoplasmaticos e da olidendroglia é excepcional 2. O estado
espongioso é caracterizado pela presenca de numerosas pequenas lacunas mi-
croscopicas na substancia cinzenta, especialmente do cortex cerebral e, oca-
sionalmente, dos ganglios da base. Essas lacunas aparecem & microscopia
o6ptica como espacos vazios redondos ou ovais, localizados entre as células 12,
A espongiose no sistema nervoso central ndo é processo especifico de uma
determinada doenca. Com efeito, o fendmeno parece traduzir um modo de
reacio a distarbios circulatérios, a alguns processos inflamatérios, a alguns
processos degenerativos e a determinadas intoxicacdes. No cortex cerebral
a espongiose apresenta certa predilecio pela II e V camadas 2, O estado
espongioso, se bem seja manifestacdo freqliente na doenca de C-J, nao é
elemento patognomodnico para sua caracterizagdo neuropatoldégica. Dos 150
casos analisados por Kirschbaum ¢ em sua monografia, 91 apresentavam o esta-
do espongioso.

Apesar de certas peculiaridades clinicas, eletrencefalograficas e neuropa-
tolégicas a caracterizacio da doenca de C-J ainda ndo é matéria pacifica.
Nevin e col. 1! descreveram a encefalopatia subaguda espongiforme — enti-
dade semelhante & doenca de C-J —, cuja etiologia atribuiram a distarbios
vasculares. Estudos recentes, inclusive com microscopia eletronica, ndo tém
evidenciado alteracbes vasculares na doenca de C-J a ponto de explicar sua
etiopatogenia % 4, % °, No momento, existe uma tendéncia a aceitar a unidade
histopatologica da doenca de C-J, da encefalopatia de Jones e Nevin e da

sindrome de Heidenhain 19,

Os aspectos neuropatologicos de nosso caso evidenciavam degeneracio
neuronal e hipertrofia da astroglia, principalmente a custa dos astrocitos fi-
brilares. Estes aspectos predominavam nos lobos frontais, occipitais, nos gan-
blios da base, mesencéfalo, ponte e cornos anteriores da medula espinhal. O
estado espongioso se fazia presente no cortex cerebral. Nas areas mais inten-
samente lesadas nao havia evidéncia de alteracdes nas paredes dos vasos. Tam-
bém ndo havia evidéncia de infiltrados inflamatorios, de placas de Alzheimer,
de corpusculos de inclusdo ou de qualquer processo de natureza téxica ou
carencial.
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Na doenca de C-J as hipdoteses de deméncia pré-senil ou de lesdes vas-
culares parecem definitivamente afastadas. Alguns autores, citados por Kirs-
chbaum ¢, advogam a hip6tese de processo degenerativo especial. Sabe-se hoje,
que diferentes causas (pelagra, intoxicacdo pelo CO, condicGes poés-encefaliti-
cas) podem provocar manifestacdes clinicas e alterac¢ées neuropatolégicas se-
melhantes & doenca de C-J; éste fato tem suscitado diavidas se o C-J seria
uma doenca ou uma sindrome. Rossum 2 defende a primeira hipitese e
advoga a natureza endogena da doenca, que seria a traducido de uma anor-
malidade genética. Este autor justifica sua hip6tese estribado na auséncia
de fator exoégeno (toxico ou infeccioso) e pela simetria das manifestacoes
clinicas e dos achados anatdémicos. Gibbs e col. ® conseguiram, em 1968, trans-
mitir experimentalmente do homem ao chipamzé e também, de chipamzé a
chipamzé, a doenca de C-J. E conhecido também o fato de que o Kuru —
encefalopatia degenerativa progressiva, endémica entre os nativos da Nova
Guiné — pode ser transmitido de homem a chipamzé. Segundo Gajdusek e
al.,, citados por Kirschbaum?® o processo degenerativo do Kuru é provocado
pela acao de um virus lento. A hip6tese de que a doenca de C-J seja cau-
sada por um agente transmissivel (virus lento) nao pode ser afastada.

RESUMO

E relatado um caso da doenca de Creutzfeldt-Jakob cujo diagnéstico foi
comprovado mediante estudo anatomo-patolégico. S&o analisadas as diversas
formas clinicas da doenca e particular énfase é dada aos aspectos eletrence-
falograficos. No que respeita aos aspectos neuropatolégicos é ressaltada a
importancia, para o diagnéstico, da presenca de degeneracido neuronal ao lado
de hipertrofia da astroglia; o estado espongioso pode ocorrer em elevado nimero
de casos. O paciente do presente registro, do sexo masculino, apresentou aos
52 anos de idade um quadro rapidamente evolutivo, caracterizado por insta-
bilidade a marcha, mutismo, mioclonias generalizadas e coma vigil, vindo a
falecer 5 meses apés o inicio da doenca. O estudo anatomo-patolégico evi-
denciou lesdes difusas nas regides corticais, sub-corticais, no tronco do encé-
falo e na medula espinhal, caracterizadas por degeneracdo neuronal, hiper-
trofia da astroglia e presenca do estado espongioso.

SUMMARY

Creutzfeldt-Jakob disease. A case report with clinical, electroencephalographic
and neuropathological aspects

A case of peculiar form of Creutzfeldt-Jakob disease — the subacute dis-
seminated encephalo-myelopathy one — is reported. The diagnosis was ascer-
tained by necroscopic study. The clinical and electroencephalographic aspects
are analysed. The patient here concerned, a man aged fifty two, during the
clinical course of the disease showed stupor, decorticate posture, myoclonic
jerks, epileptic seizures, muscular wasting in the left leg, exaggerated tendon
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reflexes in the face, tendon reflexes not elicitable in the legs. The electroen-
cephalographic findings, during the downhill course of the disease, showed a
pattern of irregularly depressed background rhythm with the periodic synchro-
nous high voltage wave. The post-mortem findihgs revealed mild atrophy
of the brain and the histological study revealed neuronal degeneration, astro-
glial hypertrophies and status spongiosus. The microscopic examination show-
ed that the areas most affected were the frontal and occipital lobes, the
basal nuclei, the mesencephalon, the pons and the anterior horns. In the
cerebelum the granular cells were reduced. Pathogenetic and etiological
considerations remained inconclusive, but the slow-virus concept applicable
to other neurological diseases (Kuru, subacute sclerosing leuco-encephalitis)
should not be dismissed from etiopathogenetic considerations of Creutzfeldt-
Jakob disease.
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