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RESUMO

Introducdo: A Atrofia de Mdltiplos Sistemas(AMS) éma doenca degenerativa que se apresenta com
parkinsonismo, ataxia cerebelar e disautonomiasa Temo achado caracteristico em RNM (Ressonancia
Nuclear Magnética) de cranio o sinal da cruz. Esfealho relata um caso de AMS com sinal da cru i e
revisa a literatura sobre o tema. Método: Foi zedk revisdo de prontudrio; pesquisa bibliogr&aae AMS e

uma revisdo sistematica sobre o sinal da cruz.lRess: Paciente, 47 anos, iniciou sintomas coeragbes da
fala e engasgos seguidas de distarbios da mardbaequilibrio. Na primeira consulta portava RNMal&nio

com sinal da cruz. Evolui com manifestacdes disdgutocas, achados de liberacdo piramidal e sinais de
parkinsonismo. Diagnésticada AMS provavel. Conaug@omo achado bastante especifico de AMS, o daal
cruz tem grande valor no auxilio diagnéstico de AMS

Palavras-chave:Atrofia de multiplos sistemas; Ataxia; Parkinsonisi8inal da cruz.
MULTIPLE SYSTEM ATROPHY AND HOT CROSS BUN SING: A C ASE REPORT

ABSTRACT

Introduction. Multiple System Atrophy (MSA) is auredegenerative disorder that presents with paokiissn,
cerebellar ataxia and dysautonomia. The hot crasssing in MRI of head is a very distinctive of MSThe
aim of this study is report a case of MSA with lsobss bun sing on MRI and review the literature thdd.
Chart review was performed; literature search wasedand a systematic review about hot cross bunsas
done. Results. Patient, 47 years, started suffevittgimpaired speech; gait and balance disturbancethe first
consultation carried cranial MRI with the hot créss sing. Evolves with dysautonomic events, pydaisings
and parkinsonism. It was done the diagnosis of MB@bable. Conclusions. The hot cross bun sing ig ve
specific of MSA and help’s a lot to MSA diagnosis.

Keywords: Multiple system atrophy; Ataxia; Parkinsonism; Hobss bun sing.

INTRODUCAO

Atrofia de Mdltiplos Sistemas (AMS) é uma desordesarodegenerativa esporadica
que abarca manifestacoes cerebelares, extra pammnigiramidais e autondmicas em
diferentes combinacdé€linicamente apresentam-se duas formas de AMS: ARM8uando
predominam sintomas parkinsonianos e AMS-C quanedopinam sintomas cerebelafes

A causa da AMS permanece desconhecida, sendolasdes citoplasmaticas de alfa

sinucleina nos oligodendrocitos a marca da doehgaresenca destas inclusées dentro das

" Trabalho Realizado na Fundagéo de Neurologia edg&urgia em Salvador no Estado da Bahia
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células gliais € importante definidor anatomopaj@iéd de AMS uma vez que na Doenca de
Parkinson idiopatica (DP) as inclusGes de alfacd@ina se localizam nos neurdnios. Tais
inclusbes afetam principalmente o putamen, o ctrebe substancia negra, onde a perda
neuronal, ocorrida por mecanismos ainda descontecsé mostra mais evidefté®.

O parkinsonismo visto na AMS-P se deve a perdaomalire gliose na substancia
negra, caudado, putamen e globo palido. Advogaieeogextenso acometimento do putamen
justifica a pobre resposta a Levodopa experimenpaiias pacientes com AMS. A AMS-C
caracteriza-se por ataxia cerebelar e sinais pil@sique decorrem da degeneracdo das
células cerebelares, do ntcleo olivar inferior @olate 4%

Com o progredir da doenca e a consequente dissgininde depdsitos de alfa
sinucleina no Sistema Nervoso Central (SNC), outrasifestacdes clinicas se apresentam a
depender da estrutura acometid 4.

As manifestacdes autondmicas se fazem necessateapresentes para se chegar ao
diagnéstico de AMS, sendo os sintomas urinariosh@patensdo postural os achados mais
frequented’®

O diagnéstico de AMS ¢é feito a partir de dadosiabis,radioldégicos e patologicos,
podendo o diagnoéstico ser definitivo; quando h&@&wia neuropatoldgica, provavel ou
possivel”

Do ponto de vista radiolégico, a ferramenta maigdrtante é a Ressonancia Nuclear
Magnética de cranio (RNM) onde os achados maiscésmes de AMS séo o sinal da cruz e a
hiperintensidade em pedtnculo cerebelar médio melbta na sequencia T2

A abordagem desses doentes é feita principalmenmte roedicacdes sintomaticas,
tendo em vista as lacunas de conhecimento em t&risiopatologia da doenca. Entretanto
agentes potenciais modificadores da histéria niatiardoenca venham sendo estudaddibs.

Descrevemos o caso de um paciente com AMS de rstagfies cerebelares

predominantes e com sinal da cruz na RNM de cranio.

METODO

Trata-se de um relato de caso com revisdo detliteraPaciente acompanhado no
servigco de Gratuidade na Fundacgdo de Neurologi@wddirurgia no estado da Bahia. O
estudo foi feito mediante obtencdo de Termo de &dimeento Livre e Esclarecido em que o

paciente autoriza utilizacdo de dados clinicossemagens desde artigo

65
Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria.520an/Abr;19(1):64-70.
http://www.revneuropsig.com.br



RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino de 48 anos, pardo,ireplteozinheiro, natural e
procedente de Salvador, referia dificuldades readala marcha ha 3 anos. De forma insidiosa
foi perdendo destreza nas maos em funcdo de trameentar realizar atividades manuais
finas. Ainda referia engasgos frequentes. Negavalqgar comorbidade. Negava caso
semelhante na familia.Na primeira consulta aprasanbs seguintes achados ao exame
neurologico: Marcha ataxica, reflexos profunda¥glmente aumentados +++ com auséncia
de reflexos superficiais, disdiadococinesia, disimatos quatro membros, disartria. Nesta
consulta apresentava RNM em maos(Figuras 1 e &).aceinal da cruz e demarcada atrofia
cerebelar.Nesta primeira consulta foram feitasipstéses de AMS e Ataxia espinocerecelar
(SCA).

O paciente evolui, ao longo de 2 anos de seguimeoton manifestacdes
disautonémicas caracterizadas por disfuncdo eddsifuncéo vesical, hipotensdo postural
severa, Transtorno Comportamental do Sono REM dipomanifestacdes parkinsonianas

esparssas. Neste contexto foi feito diagnosticAM& provavel.

Figura 1 - RNM de cranio (corte axial ,T2) com $itha cruz na ponte
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Figura 2 - RNM de cranio(corte sagital, T1) conofidr cerebelar

DISCUSSAO

Foi relatado um caso de AMS em sua forma cerelm®ar um importante sinal
neuroradioldgico evidenciado desde a primeira dtmsguando existiam sintomas quase
puramente cerebelares. O sinal da cruz foi de fued#al importancia para suspeicao de
AMS, desde a primeira consulta e rastreamento emsuttas posteriores de sintomas de
faléncia autondmica e parkinsonianos.

O diagnéstico diferencial desta morbidade é de dorehtal importancia tendo em
vista a diferenca entre os prognésticos das diseraéermidades que entram no diagndstico
diferencial de AMS. Tanto as SCAs mais comuns (SCACA 2, SCA 3, SCA 6) quando a
Doenca de Parkinson Idiopatica tem melhor progodsiiue a AMS™*® Diante do acima
exposto é de fundamental importancia um diagnoseguro de AMS baseado em dados
clinicos e radiologicos apresentados em cada ¢desste contexto o sinal da cruz se torna
importante ferramenta no auxilio diagnostico.

O sinal da cruz é descrito como bastante caratiteridge AMS, chegando a 100% de
especificidade e presente em mais de 50% dos poesade AMS que tiveram comprovacao

diagndstica pela via histopatolégica. Os achadosonadioldégicos de fossa posterior, entre
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eles o sinal da cruz, tendem a aparecer mais fnégruente nas formas cerebelares de AMS
como no caso descritd'*®

|. Tendo em vista que, apesar de bastante casditeriie AMS, o sinal da cruz nédo é
patogndmonico de AMS, ele deve ser tratado comoo demimplementar de auxilio
diagnéstico.

Existe uma série de patologias que ja se apresemtaom sinal da crd?2" Foi
realizada um revisdo sistematica da literatura ntgesobre este sinal.Todos os artigos
publicados nos ultimos 10 anos nas bases de dadi s pubmed foram avaliados.

(llustracéo 1)

llustragdo 1 - Doengas com o sinal da cruz comodactadiol6gico

Autores Delineamento  dq Diagnéstico
estudo
Jain RS, Nagpal K, Tejwani RS. Relato de caso Leucoencefalopatia

Multifocal(LEMP) em HIV

Roh SY, Jang HS, Kim YH.

Relato de caso

Infarto de ponte

Jain RS, Sannegowda RB, Jain

Prakash?®

Relato de caso

Infarto de ponte

Padmanabhan S. etal. Relato de caso LEMP em HIV
Pedrosp JL, Rivero RL, Barsottini O&. | Relato de caso SCA3
Gooneratne IK et &f. Relato de caso SCA2

Zhang H et af’

Relato de caso

Carcinomatose leptomeningea

Jain RS et a°

Relato de caso

Xantomatose cerebrotendinea

Yadav R et af?

Relato de caso

LEMP em HIV

Marrannes J, Mulleners £.

Relato de caso

SCA 2

Soares-Fernandes JP, Ribeiro M, Mach
A.26

Relato de caso

Creutzfeldt- Jakob

Lee YC et al?’

Caso controle

SCA 23,78

CONCLUSAO

A AMS é uma doenca neurodegerativa iniciada na waididta que conta com uma
ampla constelacdo de sintomas autonémicos e motasegrimeiras manifestacdes clinicas
costumam ser motoras e insuficientes, inicialmerdea suposicéo diagnostica de AMS. E de
fundamental importancia observar a historia natd@adoenca, que incluira necessariamente o
quadro disautonémico e evoluird do ponto de vistdom Considerando que o diagnéstico
nas fases precoces de doenca € dificil, € de graundio a neuroimagem. Nesse sentido o
conhecimento sobre os principais e mais especifichados neuroradiolégicos encontrados
na AMS é de fundamental importancia. Dessa formpeeaenca do sinal da cruz é de muita
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valia para suspeicao de AMS em fase precoce decdarnpara reforco diagnostico em casos
de doenca ja estabelecida.
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