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Resumo

Abstract

As doencas reumatologicas, que incluem lGpus eritematoso sistémico, artrite reumatoide, doenga de Behget, esclerodermia e es-
pondilite anquilosante, sdo caracterizadas por envolvimento do tecido conjuntivo, com multiplas manifestacoes. Nessas doengas, o
envolvimento do sistema nervoso central ou periférico pode ser primario, apresentando-se como uma das principais caracteristicas
clinicas, ou secundarias, como efeito das drogas usadas para seu controle. O diagnéstico, especialmente nas fases iniciais, depende
do conhecimento de grande variedade de achados em métodos de imagem, permitindo um tratamento eficaz, causando menores
deficiéncias. Este ensaio, com casos de um arquivo didatico de dois hospitais terciarios, engloba pacientes com diagnostico de
doencas reumatolégicas e ilustra os achados neurorradiologicos de ressonancia magnética e tomografia computadorizada, a fim
de enfatizar a importancia desses métodos para o diagnéstico adequado.

Unitermos: LUpus eritematoso sistémico; Artrite reumatoide; Doenca de Behget; Esclerodermia; Espondilite anquilosante.

The rheumatic diseases, which include systemic lupus erythematosus, rheumatoid arthritis, Behcet's disease, scleroderma, and
ankylosing spondylitis, are characterized by involvement of connective tissue, with multiple manifestations. In those diseases,
there can be involvement of the peripheral or central nervous system, and that involvement can be primary, presenting as a major
feature of the clinical presentation, or secondary, as an effect of the drugs used in order to control a given disease or its complica-
tions. Knowledge of the wide variety of imaging findings is crucial to the diagnosis of a rheumatic disease, especially in the early
stages, enabling effective treatment and minimizing disability. This pictorial essay, presenting cases from the records of two tertiary
teaching hospitals, encompasses cases of patients diagnosed with rheumatic disease and illustrates the neuroradiological findings
on magnetic resonance imaging and computed tomography, in order to emphasize the importance of these methods for properly
diagnosing rheumatic diseases.
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INTRODUCAO

As doengas reumatoldgicas, entre as quais o lipus
eritematoso sistémico, a artrite reumatoide, a doenca de
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Behget, a esclerodermia e a espondilite anquilosante,
caracterizam-se pelo acometimento do tecido conjuntivo
do organismo todo'. Nelas, o envolvimento do sistema
nervoso central (SNC) ou periférico pode ser uma das
principais caracteristicas do quadro clinico, ou vir associado
a outros sintomas. O acometimento do SNC pode ocorrer
no curso dessas doengas, tanto por envolvimento primério
quanto secunddrio. O diagnéstico depende do conheci-
mento da variedade de achados por imagem, possibilita
tratamento eficaz e gera menores incapacidades.

Este trabalho retine casos de arquivo didético obtidos
nos ultimos 15 anos nos Servicos de Radiologia do Hospi-
tal das Clinicas da Universidade Estadual de Campinas e
do Hospital Israelita Albert Einstein. Foram incluidos pa-
cientes com diagnéstico confirmado de lapus eritematoso
sistémico, artrite reumatoide, doenca de Behcet, esclero-
dermia e espondilite anquilosante. O objetivo é ilustrar
achados neurorradiolégicos em exames de ressonincia
magnética (RM) e tomografia computadorizada (TC), en-
fatizando a utilidade para o diagnéstico. O estudo foi apro-
vado pelos comités de ética e pesquisa das instituicdes.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

O ldpus eritematoso sistémico é doenca autoimune
que frequentemente envolve o SNC, com incidéncia va-
ridvel. As sindromes neuropsiquidtricas sdo divididas em
neuroldgicas centrais (meningite asséptica, doenca cere-
brovascular, desmielinizacio, cefaleia, hipertensio intra-
craniana benigna, disttrbios de movimento, mielopatia e
epilepsia) e psiquidtricas (estado confusional agudo, trans-
torno de ansiedade, disfunco cognitiva e disttrbios afeti-
vos)®. A imagem auxilia no diagnéstico, principalmente a
RM de cranio, mais sensivel que a TC, sendo considerada
padrdo ouro para avaliacdo evolutiva ou mesmo para in-
vestigacdo. Todavia, ndo ha achados de RM especificos, e
diante do amplo espectro de manifestacdes clinicas, labo-
ratoriais e patoldgicas, os achados radiolégicos sdo pleo-
morficos™.

Os infartos encefalicos sdo achados comuns, tanto em
regides profundas quanto corticais e subcorticais. Atrofia
cerebral regional ou difusa é frequente (Figura 1A). Le-
soes focais transitorias e reversiveis no esplénio do corpo

Figura 1. RM de cranio de dife-
rentes pacientes com diagndstico
prévio de lGpus eritematoso sisté-
mico. A: Paciente do sexo feminino,
jovem, diagndstico ha sete anos
de lGpus eritematoso sistémico.
Imagem sagital ponderada em T2
demonstrando hipersinal (lesao)
linear na ponte e sinais de reducao
volumétrica cerebelar (notada-
mente do lobo anterior) e cerebral.
B: Paciente do sexo feminino, ado-
lescente. Imagem sagital ponde-
rada em T2 demonstrando lesao
hiperintensa no esplénio do corpo
caloso (seta).

caloso (que podem estar associadas a edema vasogénico)
podem também ser observadas (Figura 1B). Menos co-
mumente, pode ser encontrada trombose de seio venoso,
associada ou nio com outros eventos trombéticos perifé-
ricos, principalmente em pacientes com sindrome do anti-
corpo antifosfolipide.

A “encefalopatia posterior reversivel” é observada,
particularmente, quando h4 utiliza¢do de dose de manu-
tencdo de corticosteroide e crise hipertensiva (Figura 2). A
localiza¢do tipica inclui as regides parieto-occipitais (cir-
culag¢do posterior mais suscetivel), porém, pode ocorrer na
regido frontal e nicleos da base, associada a hemorragias
petequiais.

Raramente, observam-se calcifica¢des intraparenqui-
matosas, principalmente nos nicleos da base, bilaterais e
simétricas, com relatos de caso citando provavel relacio
com vasculopatia®. Outra forma incomum ¢é a de doenca
desmielinizante semelhante a esclerose miltipla, conhecida

como “esclerose lupoide”. Na RM ha achados de lesdes
desmielinizantes, por exemplo, as lesdes multifocais na

Figura 2. RM de cranio de paciente do sexo feminino, jovem, com diagnéstico prévio de llpus eritematoso sistémico, que desenvolveu quadro de encefalopatia
posterior reversivel. A,B: Cortes axiais ponderados em T2 e FLAIR, respectivamente, demonstrando areas de hipersinal corticossubcorticais nos lobos occipi-
tais, parietais e frontais, bilaterais, com discreto efeito expansivo, inclusive nos ntcleos da base. C: Sequéncia de suscetibilidade magnética SWI identificando
foco de hipossinal subcortical no parietal esquerdo (sangramento petequial). D: Controle ap6s o quadro agudo mostrando reducao das lesoes anteriormente
demonstradas.
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Figura 3. Imagens de difusdo de RM do encéfalo de recém-nascido, filho de méae IGpica e que apresentou episddio de convulsdo, demonstrando areas de
restricao a difusao no giro frontal superior esquerdo e na regiao temporo-occipital esquerda (A,B), que admitiam diferencial com alteragoes relacionadas ao
status epiléptico e eventos isquémicos relacionados ao lipus neonatal. O exame sanguineo da crianga revelou-se anti-Ro positivo. No controle evolutivo ap6s
uma semana demonstrou-se zona com alteragao de sinal frontoparietais parassagitais, evolugdo compativel com lesoes isquémicas em fase subaguda (C).

substancia branca da esclerose miultipla e de doenga vaso-
oclusiva, como no ldpus eritematoso sistémico.

A mielite é uma das complicacdes mais debilitantes,
com padrdo de RM habitualmente de mielite transversa:
longo segmento de acometimento (altura maior que dois
a trés corpos vertebrais), envolvendo duas metades da me-
dula, com efeito tumefativo®.

Outro espectro é o lipus neonatal com anomalias
cardfacas, cutineas, em recém-nascidos de mies com
autoanticorpos anti-Ro (anti-SSA) e anti-La (anti-SSB).
Isoladamente, o envolvimento do SNC é raro e descrito
como vasculopatia transitéria. Um relato de caso na litera-
tura descreve infarto isquémico secundario a vasculite do
SNC™. No presente ensaio demonstramos caso de neo-
nato com crises convulsivas aps nascimento e sinais de
isquemia aguda na RM (Figura 3).

ARTRITE REUMATOIDE

A artrite reumatoide é a doenca inflamatéria mais co-
mum envolvendo a coluna vertebral e tem predilecio pela
transicdo craniocervical. As trés principais manifestacdes
na coluna cervical sdo invaginac¢do basilar, instabilidade
atlantoaxial e subluxa¢do subaxial. O principal achado na
RM é o pannus envolvendo a articula¢do atlanto-odon-
toide, que consiste na proliferacdo inflamatéria do tecido
sinovial, com hipossinal em sequéncias ponderadas em
T1, hipersinal em TR longo, associado a erosées do odon-
toide, com realce ap6s uso de contraste paramagnético.
Subluxa¢des, como a atlanto-occipital (5% dos pacientes),
podem acarretar estenose do canal espinhal e mielopa-
tias compressivas(s). Na presente série ilustramos caso de
acometimento da articulacdo atlanto-occipital (Figura 4).
Outra manifestacdo no SNC é a meningite reumatoide,
com envolvimento das meninges caracterizado por hipe-
rintensidade sulcal em FLAIR, espessamento e realce das
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Figura 4. Paciente do sexo feminino, com diagnéstico de artrite reumatoide.
Imagens de RM de coluna cervical ponderadas em T1 (A) e T2 (B) mostrando
sinovite inflamatéria com formacao de pannus entre C1-C2, com lesdes 6s-
seas erosivas e invaginagao basilar.

leptomeninges e paquimeninges. A confirmacio ¢é histo-
patolégica, na qual se demonstram nédulos reumatoides,
inflamacfio meningea inespecifica ou vasculite®®,

DOENCA DE BEHCET

A doenca de Behcet tem origem vascular, inflamat6-
ria, multissistémica. Crescentes evidéncias clinicas e de
imagem sugerem que o envolvimento neuroldgico pri-
mario na doenca de Behget pode ser subclassificado em
algumas formas: a mais frequente caracteriza-se como
doenca vascular inflamatéria do SNC com acometimento
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focal ou multifocal do parénquima, que na maior parte
dos pacientes se apresenta como uma sindrome de tronco
cerebral subaguda acompanhada de hemiparesia. Uma
outra forma, oligossintomitica e de melhor prognéstico,
pode ser causada por trombose venosa cerebral isolada e
hipertensdo intracraniana. Durante a fase aguda, a doenga
de Behget pode apresentar lesdes hiperintensas nas ima-
gens de RM ponderadas em T2/FLAIR, com realce pelo
meio de contraste. A regido subtaldmica e o tronco cere-
bral sdo locais comuns de envolvimento, podendo também
ocorrer nos nticleos da base, hemisférios cerebrais e me-
dula espinhal'”. Na presente série ha uma apresentacio
atipica: lesdo pseudotumoral de origem inflamatéria pela
doenca de Behget (diagnéstico confirmado por biépsia es-
tereotdxica com anatomopatolégico de gliose com astréci-
tos gemistociticos) (Figura 5) . Descrevemos também um

Figura 5. Paciente do sexo feminino,
com diagndstico de doenca de Behget.
RM de cranio ponderada em T2 e T1
pbs-contraste demonstrando lesdo com
efeito expansivo talamossubcapsular
direita, com extensao ao subtdlamo e
pedinculo cerebral direito, com realce
difuso e heterogéneo pelo meio de con-
traste.

Figura 6. Paciente do sexo feminino,
com diagndstico de doenca de Behget.
RM de cranio, axial T1 ap6s contraste,
demonstrando emaranhado de vasos
na cisterna pré-pontina supridos por
ramos durais de calibre aumentado,
com fistulizagcao para o seio sigmoide
direito, compativeis com quadro de
fistula dural.
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paciente com desenvolvimento de fistula dural ap6s trom-
bose venosa (Figura 6).

ESCLERODERMIA

A esclerodermia é uma doenca rara, autoimune, carac-
terizada por inflamacdo, lesdo vascular e fibrose. O termo
inclui um espectro desde esclerodermia localizada até es-
clerose sistémica.

A esclerodermia linear é considerada uma doenca li-
mitada 2 pele, subcutineo, osso subjacente, e no subtipo
craniofacial hd envolvimento neuroldgico. A esclerodermia
linear em “golpe de sabre” é um subtipo raro de esclero-
dermia linear. Sua apresentacio tipica é caracterizada por
afetar a regido frontoparietal. A lesdo em “golpe de sabre”
se define por lesdo em banda no couro cabeludo fronto-
parietal e fronte. A atrofia associada de estruturas muscu-
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Figura 7. Paciente do sexo feminino, em acompanhamento por convulsées. A: RM de cranio, corte axial ponderado em FLAIR, demonstrando areas de hiper-
sinal na substéncia branca subcortical e da capsula interna a direita. B: Sequéncia T1 pés-contraste mostrando a assimetria facial, mais bem demonstrada

na reconstrucao tridimensional (seta em C).

lares, cartilagem e ossos da face deve levantar a hipétese
da sindrome de Parry-Romberg, pois até 28% dos doentes
que tém esclerodermia linear manifestam caracteristicas
da sindrome de Parry-Romberg, tal como uma atrofia len-
tamente progressiva unilateral da face. Na TC de cranio
encontra-se afilamento da diploe externa, atrofia cerebral,
lesdes subcorticais, calcificacdes subcorticais focais e al-
teragdes da paquimeninge. Calcificacdes intraparenqui-
matosas interessando ntcleos da base, tilamo e ntcleos
denteados sdo mais comuns ipsilaterais a lesdo cutanea,
mas envolvimento contralateral pode ocorrer. Na RM,
normalmente ha focos de hipersinal em T2, principalmente
na substincia branca subcortical, mas também no corpo
caloso, nticleos cinzentos profundos e tronco cerebral. A
atrofia cerebral é achado sutil e focal, caracterizada por
indefini¢do da interface corticossubcortical, espessamento
cortical e padrdo giral anormal!"'?. Tlustramos um caso
de esclerodermia linear com lesdo em “golpe de sabre” em
associa¢do com a sindrome de Parry-Romberg (Figura 7).

ESPONDILITE ANQUILOSANTE

A espondilite anquilosante é uma artropatia inflama-
téria com entesopatia de predile¢do pelo esqueleto axial
e complicacdes que acometem o neuroeixo. Os sintomas
mais comuns sdo dor lombar insidiosa, rigidez e oligoar-
trite periférica assimétrica. Osteoporose é frequente e o
risco de fraturas é maior em relacio a populacio geral. Os
achados de imagem sdo caracteristicos: osteopenia difusa,
sacroiliite bilateral e simétrica, calcifica¢do dos ligamentos
longitudinais com sindesmdfitos formando a chamada “co-
luna em bambu”. Fraturas transversas que atravessam toda
a coluna, associadas a pequenos traumas, geralmente na
transicdo cervicotordcica ou toracolombar, podem ocorrer
e resultarem em mielopatia e hematoma epidural. Na RM
visualizam-se as lesdes de Romanus e Anderson, que sio
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Figura 8. Paciente do sexo masculino, sem diagnoéstico prévio de espondilite
anquilosante, com dor lombar aguda, servico de emergéncia. TC de coluna
lombar com reconstrucao tridimensional (A) e RM de coluna lombar (B) mos-
trando fratura de elementos das trés colunas de Denis (anterior, média e pos-
terior), caracterizando fratura instavel, sendo lesao caracteristica da doenca.

alteracdes de sinal nas margens dos corpos vertebrais e
porcio central, respectivamente'®. No presente trabalho
apresentamos caso de paciente com fratura transversa da
coluna lombar apgs trauma leve, que ndo tinha diagnéstico
prévio de espondilite anquilosante (Figura 8).

CONCLUSAO

O acometimento do SNC nas doengas reumatolégicas
é pleomorfico e inespecifico, porém, padrdes de neuroima-
gem podem atentar para o diagnéstico, numa manifesta-
¢do inicial e em avaliacdo de complicagoes.

Radiol Bras. 2018 Jul/Ago;51(4):262-267
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