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Figura 1. A: TC do térax, corte axial, mostrando no lobo superior do pulméo esquerdo consolidagado com broncograma aéreo e opacidade hilar parcialmente arredon-
dada, ambas apresentando areas hipodensas. B: Primeira RM do cranio, sequéncia ponderada em T2 turbo spin-eco demonstrando mdltiplas formagdes arredondadas
cisticas de variadas dimensoes esparsas pelo parénquima cerebral e cerebelar, tdlamo esquerdo e regides nucleocapsulares, determinando discreto efeito compres-
sivo e sem sinais de edema significativo perilesional. C: RM do encéfalo, sequéncia FLAIR, realizada cinco semanas apds inicio da terapia com fluconazol e restauracéo
de alimentagéo adequada, mostrando intenso edema vasogénico perilesional indicando processo inflamatério reacional, quase ausente no inicio do tratamento, devido
a imunidade deficitaria. D: RM do encéfalo, sequéncia ponderada em FLAIR, realizada em vigéncia da corticoterapia (cinco semanas apds inicio) e com manutencao

do tratamento com fluconazol, mostrando regressao significativa do edema em torno das lesdes encefélicas, bem como de suas dimensoes.

Cinco semanas ap6s a alta, retornou ao hospital com piora do
estado neurolégico. RMs do encéfalo nesta segunda internacio
mostraram surgimento de acentuado e progressivo edema vaso-
génico perilesional (Figura 1C) e importante realce das lesdes pelo
agente paramagnético. Em anélises de puncio liquérica ndo fo-
ram encontrados Cryptococcus nem outro tipo de infec¢io, indi-
cando resposta efetiva do tratamento. A associaco de piora clinica
e radiolégica, apesar de resposta efetiva ao tratamento, em um
paciente com indicios de imunodepressdo provavelmente por res-
tricdo nutritiva alimentar, sugeriu fortemente a possibilidade de
sindrome inflamatéria da reconstitui¢io imune (SIRI). Foi entdo
instituida corticoterapia com manuteng¢io da terapia antiftingica,
observando-se importante melhora clinica do paciente e regres-
sdo das lesdes em controle com exames de imagem (Figura 1D).

A criptococose é comum em pacientes imunodeprimidos,
causada principalmente pela infecc¢do via inalatéria dos fungos
Cryptococcus neoformans ou Cryptococcus gattii'. A coloniza-
¢do pulmonar ¢é frequente, muitas vezes assintomadtica. Os sinto-
mas surgem, notadamente, quando ocorre acometimento menin-
goencefilico, apresentando alto tropismo por este sitio™>. Algu-
mas das apresenta¢des incluem massas e consolida¢des pulmo-
nares'>¥, formacdes cisticas gelatinosas encefélicas, destacada-
mente nos tdlamos e nicleos da base®. Um dos diagnésticos
diferenciais ¢ neoplasia pulmonar com metastase encefalica®®.
O diagnéstico ¢ feito pela identificacdo do fungo, pesquisado no
escarro, lavado broncoalveolar, liquor, cortes histolégicos e cul-
tura”., Fluconazol e anfotericina-B sdo opcdes terapéuticas®?,

A ma-nutricdo é uma causa conhecida de imunodeficiéncia,
afetando os mecanismos de imunidade adaptativa®®. A SIRI é
observada em alguns casos de sindrome da imunodeficiéncia
adquirida ou imunodepressio, na qual o sistema imunolégico
comeca a se recuperar, respondendo a uma infec¢do oportunista
adquirida anteriormente, com exuberante resposta inflamatéria
que, paradoxalmente, causa piora dos sintomas®”*. Descreve-

Melanose neurocutanea

Neurocutaneous melanosis
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Paciente masculino, 12 anos, apresenta atraso no desenvol-
vimento neuropsicomotor desde o primeiro ano de vida. Ha dois
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mos um caso incomum sugestivo de SIRI relacionada a criptoco-
cose em paciente HIV negativo, provavelmente desenvolvendo
imunodepressdo por restri¢io alimentar para emagrecimento.
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anos foi submetido a derivacdo ventricular por hidrocefalia. H4
seis meses vem apresentando crises convulsivas. O exame fisico
revelou multiplos nevos cutaneos (Figura 1A). O estudo liquérico
mostrou hiperproteinorraquia (proteinas: 1359,7 mg/dL; valores
de referéncia: 15,00—45,00 mg/dL) e presenca de células epite-
lioides. A ressonancia magnética (RM) do encéfalo (Figuras 1B,
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1C e 1D) mostrou espessamento leptomeningeo extenso, bilate-
ral e assimétrico, principalmente nos sulcos corticais do hemisfé-
rio cerebral direito, com hipersinal espontaneo em T1 (presumi-
velmente melanina) e realce difuso pés-gadolinio venoso. Tam-
bém mostrou acometimento do parénquima cerebral, caracteri-
zado por hipersinal espontaneo em T1 nos nicleos amigdaloides
e no cortex, provavelmente por depésitos de melanina/melanéci-
tos. Mesmo sem bi6psia meningea, o diagndstico presuntivo de
melanose neurocutanea (MNC) foi considerado.

MNC ¢ uma rara sindrome neuroectodérmica descrita pri-
meiramente por Rokitansky em 1861, sendo caracterizada por um
grande ou multiplos nevos cutaneos congénitos associados a pro-
liferacido benigna ou maligna de melanécitos no sistema nervoso
central (SNC)¥. Os critérios diagnésticos foram descritos por Fox
e posteriormente revisados por Kadonaga e Frieden em 1991V ¢
incluem a combinacéo de todos os descritos a seguir: — nevo con-
génito gigante (adultos: pelo menos 20 cm no maior didmetro;
neonatos/criancas: 9 cm na cabeca ou 6 cm no tronco) ou multi-
plos (trés ou mais) nevos congénitos em associacdo a melanose
meningea ou melanoma do SNC; — auséncia de melanoma cu-
tAneo, exceto em pacientes com lesdio meningea benigna com-
provada histologicamente; — auséncia de melanoma meningeo,
exceto em pacientes com lesdes cutineas histologicamente be-
nignas.

Cerca de 60% a 70% dos individuos com MNC desenvolvem
sintomas, que costumam se manifestar antes dos cinco anos de

Figura 1. A: Exame fisico mostra multiplos nevos cutaneos. B,C: RM axial T1
com supressao de gordura pré-gadolinio demonstra hipersinal junto aos sulcos
corticais dos hemisférios cerebrais, presumivelmente por lesdo leptomeningea
difusa com contetido de melanina, e ainda mostra areas de alto sinal nos nlcleos
amigdaloides (setas) e no cortex cerebral, que devem corresponder a comprome-
timento parenquimatoso por depésitos de melanina/melandcitos no contexto de
MNC. D: RM axial T1 com supressao de gordura pos-gadolinio revela realce lep-
tomeningeo difuso junto aos sulcos corticais de ambos os hemisférios cerebrais,
principalmente no lado direito.
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idade®. Clinicamente, os pacientes podem apresentar convulsdes,
hidrocefalia, atraso do desenvolvimento, desordens psiquiétricas,
paralisias de nervos cranianos, hemorragia intracraniana e mielo-
patia»>>=7. Convulsdes costumam ser a manifestacio neurol6-
gica inicial®. O comprometimento do SNC pode incluir lesdes
parenquimatosas ou leptomeningeas, sendo elas melanose (agre-
gado de células melanociticas benignas) ou melanomas®®.

Os achados de RM na MNC podem incluir dreas com hiper-
sinal em T1 nos lobos temporais, realce difuso das leptomenin-
ges do encéfalo e da medula espinhal e massa de melanoma
maligno®. A melanose parenquimatosa costuma ocorrer nos lo-
bos temporais (nucleos amigdaloides), cerebelo e ponte, usual-
mente exibe hipersinal em T1 e comumente ndo apresenta im-
pregnacio pelo contraste venoso>”®), As lesdes leptomeningeas
costumam apresentar sinal intermedidrio a alto em T1, sinal baixo
a intermedidrio em T2, hipersinal em FLAIR e realce difuso pos-
gadolinio. Efeito de massa, edema, hemorragia e necrose favore-
cem a possibilidade de melanoma em detrimento de lesdo mela-
nocitica benigna®. Anormalidades na coluna vertebral, em es-
pecial malformacdes cisticas (principalmente cistos aracnoides),
sdo relativamente comuns em pacientes com MNC®,

Potenciais diagnésticos diferenciais em relacio as imagens
da RM do encéfalo incluem hemorragia subaracnoide, meningite,
carcinomatose leptomeningea, outras lesdes contendo melanina
e tumores hemorragicos ndo melanociticos. O contexto clinico e
as caracteristicas de imagem irdo auxiliar nesta diferenciacio™?.

Independentemente do tratamento, o prognéstico usual-
mente é ruim, principalmente nos casos com acometimento lep-
tomeningeo difuso®>9,
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