Cartas ao Editor

its use, suggesting that it also increases the risk of cardiac and
thromboembolic events in the long term®,

In the case presented here, thrombosis was identified by
CTA in two different vascular territories—in the lung (pulmo-
nary embolism) and heart (coronary thrombosis). Our finding
of hypoperfusion of the left ventricular myocardium, which is
supplied by the right coronary artery, reflects acute coronary oc-
clusion and corresponds to ST segment changes on the ECG.
Although ECG-gated CT is usually the noninvasive method of
choice for evaluating coronary artery disease, non-ECG-gated
CT of the chest may suffice as a means of providing diagnos-
tic information regarding the patency of the coronary arteries
in some cases. In addition, CTA is a widely available method
of evaluating the pulmonary arteries and thoracic aorta, high-
lighting the unique role of CT in patients who are treated with
cisplatin and suspected of having experienced a vascular event.
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Doenca de Creutzfeldt-Jakob variante Heidenhain
The Heidenhain variant of Creutzfeldt-Jakob disease

Sr. Editor,

Paciente masculino, 78 anos, apresentou nos tltimos dois
meses quadro progressivo de desorientacio espacial e alteracdo
na percepc¢io de cores, sem alteracdes comportamentais signi-
ficativas ou convulsdes. Exame oftalmoldgico sem alteracdes.
Sorologias negativas para HIV e sifilis. Ressonincia magnética
(RM) de cranio mostrou hiperintensidade em FLAIR acometendo
a cortical, mais evidente nos lobos parietais e occipitais, associada
a restricdo a difusdo (Figura 1). Nao havia sinais de comprome-
timento da substancia branca e dos nticleos da base, ou realce
pelo meio de contraste. Foi sugerido o diagnéstico de doenca de
Creutzfeldt-Jakob (DC]J) variante Heidenhain, sendo tal hipétese
corroborada por eletroencefalograma, que revelou ondas agudas
trifdsicas, periddicas, com predominio nas dreas posteriores.
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A DCJ, também conhecida como encefalopatia espongi-
forme transmissivel ou doenga pridnica, é uma doenca neuro-
degenerativa rara e rapidamente progressiva, sem predilecio por
sexo, que acomete preferencialmente pacientes entre a quinta
e a oitava décadas de vida. Pode ser esporddica, que é a forma
mais comum (85%); familiar, causada por mutacdes diversas
no gene PRNP; iatrogénica, causada por inoculagio de prions
por materiais contaminados; e variante, que costuma resultar
da transmissdo da encefalopatia espongiforme bovina para seres
humanos, usualmente pela alimentacdo">. Os achados clini-
cos tipicos sdo o rapido declinio das funcdes cognitivas, seguido
de movimentos mioclénicos e mutismo acinético. Entretanto, na
variante Heidenhain, a manifestacio cldssica é a cegueira corti-
cal decorrente de comprometimento do cértex parieto-occipital,
podendo estar presente mioclonias e deméncia progressiva‘’®,

Estudos por RM vém ganhando crescente importancia na
avaliacdo de pacientes com doencas neurolégicas“”. Na RM,

Figura 1. A: RM, FLAIR, plano axial mostrando hiperintensidade no cértex parieto-occipital bilateral (seta), mais evidente a direita, poupando a substancia branca
subcortical. B: RM, difusao, plano axial, mesmo nivel de A, mostrando restricdo a difusdo no cértex parieto-occipital (seta). C: RM, difuséo, plano axial, no nivel
dos nucleos da base e tadlamos, os quais se encontram sem alteracoes de sinal. Observar a restricdo a difusdo no cortex parieto-occipital bilateral (setas). D: RM,
mapa ADC, plano axial, ao nivel de A e B, mostrando baixo sinal nas lesdes corticais, confirmando a restri¢cao a difuséo.
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as formas esporddica e familiar da DCJ usualmente se apresen-
tam com hiperintensidades em T2 e FLAIR, com restri¢do a di-
fusdo, acometendo o cértex cerebral e os nticleos da base, em
especial o corpo estriado, de forma focal ou difusa, simétrica
ou assimétrica, poupando a regido perirrolandica e tdlamos®.
Sinais cldssicos como o do “pulvinar” e do “taco de hockey” sdo
tipicos da forma variante e sdo caracterizados, respectivamente,
por hiperintensidades em T2/FLAIR nos tdlamos posteriores e
nos talamos posteromediais®®,

Na DC] variante Heidenhain, o acometimento do cértex
parieto-occipital, incluindo a 4rea visual primaria, ¢ mandatério,
caracterizando-se na RM por hiperintensidades corticais em T2/
FLAIR associadas a restri¢do a difusdo, tipicamente com preser-
vacido da substancia branca subcortical e dos nicleos da base.
Interessante mencionar que a restri¢do a difusdo pode preceder
as manifestacdes clinicas da DCJ®.

Na DC] variante Heidenhain, o eletroencefalograma tipi-
camente demonstra ondas agudas trifdsicas, periédicas, com
predominio nas areas posteriores!?. A anilise do liquor pode
revelar aumento da proteina 14-3-3%), A anilise histopatoldgica
é o padrio ouro, demonstrando perda neuronal acentuada, alte-
racoes espongiformes, astrogliose intensa e imunorreatividade a
proteina prionica anormal, PrP(Sc)'V. O prognéstico é sombrio
e a morte geralmente ocorre em até um ano'*”.

Os principais diagnésticos diferenciais sdo: deméncia fron-
totemporal, status epiléptico, encefalopatia hipéxico-isquémica,
hipoglicemia severa, encefalopatia autoimune imunomediada,
atrofia cortical posterior, hiperamonemia(3).

Apesar de rara, a DC]J variante Heidenhain deve ser lem-
brada no diagnéstico diferencial dos disturbios visioespaciais,
principalmente quando na RM ha hiperintensidade em T2 e
FLAIR associada a restricio a difusio, acometendo a cortical
dos lobos occipitais.
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Achados radiologicos no figado de um paciente com sindrome
de Rendu-Osler-Weber

Radiological findings in the liver of a patient with Rendu-Osler-Weber
syndrome

Sr. Editor,

Paciente do sexo masculino, 57 anos, portador da sindrome
de Rendu-Osler-Weber, procurou atendimento em servico mé-
dico de emergéncia com relato de dor lombar iniciada hd um
dia. Foi realizada tomografia computadorizada do abdome, que
mostrou alteracdes hepdticas tipicas da sindrome (telangiecta-
sias, shunts e malformacdes arteriovenosas), também conhecida
como telangiectasia hemorrédgica hereditaria. O exame revelou
opacificacio precoce das veias hepdticas na fase arterial, conse-
quéncia de shunts arteriovenosos (Figura 1A). Notou-se opacifi-
cacdo heterogénea da veia porta durante a fase portal, com realce
mais acentuado em ramos portais intra-hepaticos, resultado de
shunt portovenoso, além de vasos proeminentes e numerosos vis-
tos junto ao hilo hepitico, correspondendo a malformacao arte-
riovenosa (Figura 1B). Observou-se massa vascular confluente,
medindo 1,4 c¢m, localizada no segmento I1 (Figura 1C). Havia
ainda extensa altera¢iio perfusional do parénquima hepitico, ca-
racterizada como padrdo em mosaico, além de artéria hepatica
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de calibre aumentado, emergindo da artéria mesentérica supe-
rior, também ectasiada (Figura 1D).

Exames de imagem tém tido importante papel no estudo
das doencas hepaticas!. A telangiectasia hemorragica here-
ditaria é uma doenca autossdémica dominante que ocorre com
frequéncia estimada em 10-20/100.000 pessoas®. Conhecida
como uma rara displasia fibrovascular sistémica, torna as pa-
redes dos vasos sanguineos mais vulnerdveis a traumatismos e
rupturas espontaneas'”. Acomete multiplos 6rgdos e sistemas
e é caracterizada, principalmente, pela presenca de telangiec-
tasias e/ou shunts vasculares no figado, pulmdes, rins, sistema
nervoso central e pele®?. A condiciio geralmente se manifesta
em adultos na forma de epistaxes, telangiectasias cutaneomu-
cosas, hemorragia do trato digestivo e hemoptise®'?, As telan-
giectasias surgem progressivamente e os sitios mais comuns sdo
labios, lingua, palato, dedos e face. Seu diagnéstico é baseado
na presenca de trés dos quatro critérios diagnésticos: telangiec-
tasias cutaneomucosas, epistaxe espontanea recorrente, malfor-
macdes arteriovenosas viscerais e histéria familiar positiva®.

O figado ¢é o 6rgio abdominal predominantemente acome-
tido, tendo sido relatada alta prevaléncia de comprometimento
hepatico (74%) nos pacientes portadores da sindrome. O envolvi-
mento do 6rgdo € tipicamente diagnosticado 10 a 20 anos apés o
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