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RESUMO — Uma mulher de 45 anos apresentou quadro de perda da iniciativa, dificuldade 
de memória, choro imotivado e distúrbio de comportamento, rapidamente progressivos ao 
longo de 6 meses, quando tornou-se não responsiva a estímulos verbais e totalmente apática. 
Um EEG mostrou atividade periódica bilateral, sugerindo doença de Creutzfeldt-Jacob (DCJ), 
mas a investigação para outras causas de demência mostrou hypercalcemia e hipofoefatemia 
que, exames posteriores, indicaram dever-se a adenoma de células oxífilas de paratireóide. 
Com a correção do distúrbio eletrolítico e posterior cirurgia houve normalização tanto do 
EEG como do exame neurológico. Não temos conhecimento de outros relatos de hiperparati¬ 
reoidismo associado a síndrome demencial e atividade periodica no EEG. Este deveria ser 
am diagnóstico diferencial em todos os casos de DCJ recente. 

Hyperparathyroidism simulating Creutzfeldt-Jacob disease. 

SUMMARY — A 45 years-old woman presented with loss of iniciative and memory, imotivated 
ciy and behaviour disturbance with childish traits, quickly progressive along 6 months until 
total apathy. An EEG showed periodic activity with bilateral triphasic waves against a 
flattened background activity suggesting Creutzfeldt-Jacob disease (CJD), but investigation 
for treatable causes of dementia disclosed hypercalcemia and hypophosphatemia. Further 
investigation showed a mass at the thyroid region that at surgery was identified as an 
oxyphilic ceils adenoma. With electrolyte disturbance correction and posterior surgery there 
was normalization of both EEG and clinical status. Though it was previously reported mental 
confusion and EEG alteration associated with hyperparathyroidism we do not know of any 
previous case o>: confusion associated with periodic activity in EEG as in this disease. 
Hyperparathyroidism should be a differential diagnosis in every «de novo» case of CJD. 

Pelo prognóstico sombrio na maioria dos casos, o diagnóstico de demência deve 
ser sempre acompanhado de cuidadosa exclusão de causas tratáveis. Algumas doenças 
endócrinas — hiper e hipotireoidismo, doença de Cushing e doença de Addison — 
estão sendo crescentemente reconhecidas como causadoras de distúrbios mentais. 
Menos atenção tem recebido o hiperparatireodismo (HPTH) , apesar da extensa lite
ratura acerca do assunto 5-7. 

Recentemente tivemos a oportunidade de assistir uma paciente com HPTH, cujo 
diagnóstico inicial era doença de Creutzfeldt-Jacob (DCJ). Este caso é motivo deste 
registro. 

OBSERVAÇÃO 

MJS, mulher de 45 anos, higida até 6 meses antes, quando começou a apresentar perda 
de iniciativa, inapetência e insônia. O quadro agravou-se ao longo de três meses, quando 
surgiram dificuldade de memória, choro imotivado e comportamento infantilizado. Todos 
os sintomas «e acentuaram até o ponto em que não mais falava ov deambulava. Foi atendida 
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em outro hospital, onde foi feito o diagnóstico de DCJ. Possivelmente pelas características 
de depressão associada à sintomatologia de base, foi prescrita imipramina; como não fosse 
notada qualquer melhora, após uma semana procurou nosso serviço. C exame mostrava 
mulher discretamente desidratada, acianótica e afebril. Sua única interação com o ambiente 
era olhar para o lado do estímulo ao ser chamada; reflexos de sucção, preensão e «grasping» 
presentes; nenhiuna outra alteração neurológica. Os sinais vitais eram estáveis e o exame 
clínico geral nào revelou alterações. Investigação e evolução •— Líquido cefalorraquidiano e 
tomografia de crânio sem alterações. BHG (17-06-87): atividade de base lenta e desorgani
zada; atividade periódica por ondas trifásicas, bilateral, com predomínio à direita (Fig. 1). 

Fig. 1 — Caso MJS: evolução eletrencefálográfica: em cima, 
traçado ãa investigação inicial para demência; em baixo, 
repetição no dia seguinte. 

Não houve alteração significativa no traçado realizado no dia seguinte (Fig. 1). O EEG foi 
considerado sugestivo de DCJ. Ainda assim foi feita triagem preliminar para causas tratáveis 
de demência, com os seguintes resultados: transaminases, bilirrubinas e reações sorológicas 
para lues, sem alteração; mucoproteínas 10,6 mg/dl (normal 2,1 a 4,3), fosfatase alcalina 
305 mU/ml (normal 60 a 170), gama-GT 166 UI (normal 4 a 18), cálcio (dosagem plasmática 
por colorimetrk..) 15,8 mg/dl (normal 8,5 a 10,1), fósforo (dosagem plasmática por colorimetria) 
1,7 mg/dl (normal 2,0 a 4,0). A investigação mais detalhada para colagenoses foi negativa, 
mas a alteração de cálcio e fósforo foi confirmada em dosagens repetidas. Foi feita dosagem 
de paratormônio (radioimunoensaio com anticorpos para a porção amino terminal) 20 que se 
mostrou acima de 40 pmol/1 (normal até 20) em três exames sucessivos. Na investigação 
subseqüente a radiografia de mãos mostrou reabsorção subperiostal e cistos nas epifises 
falangianas. O ultrassom cervical mostrou, na região posterior do lobo esquerdo da tireóide, massa cística de contornos nítidos com 5cm no maior eixo; tomografia computadorizada de pescoço confirmou os achados do ultrassom (Fig. 3). 



Com a hipótese de HPTH primário foi iniciado tratamento cem hidratacão e furosemide. 
Um mês depois os valores de cálcio e fósforo eram normais. Houve marcada melhora clínica 
e, embora desorientada, a paciente estabelecia contato e era capaz de fazer sozinha o auto-
-cuidado. O EEG (Fig. 2) mostrava atividade de base lenta e sem atividade periódica. Em 
seqüência a paciente foi submetida a cirurgia, na qual foi retirada massa cística da região 
posterior esquerda da tireóide. O exame anátomo-patológico mostrou proliferação de células 
poligonais de citoplasma granuloso e eosinofílico. Os núcleos eram arredondados e, às vezes» 
irregulares e hipercorados, com vacúolos de lipídios dispostos em arranjos trabeculares. 
Havia faixas de fibrose e não se verificaram sinais de maliffnidade. O exame era compatível 
a adenoma de células oxífilas. O pós-operatório decorreu sem problemas e a paciente recebeu 
alta sem evidências de confusão mental, porém a acuidade visual, que anteriormente já era 
baixa, havia deteriorado ainda mais. O EEG era semelhante ao do traçado anterior (Fig. 2). 
Uma semana depois da alta voltou a apresentar apatia e dificuldade de contato. Reinternada, 
verificou-se hipocortisolismo, possivelmente iatrogenic©, que foi tratado com dexametasona, 
com boa resposta. Nenhuma anormalidade neurológica foi detectada nas avaliações subse
qüentes, a última das quais 10 meses após a cirurgia. 

COMENTÁRIOS 

Com história rapidamente progressiva de distúrbio do comportamento e EEG 
com atividade periódica, esta paciente apresentava algumas características sugestivas 
da DCJ. Entretanto, como foi visto, o diagnóstico final foi HPTH. Estudos em 
grandes populações mostram que o quadro clínico típico do HPTH mudou: em lugar 
de pacientes jovens, com cálculos renais, o mais freqüente agora são pacientes mais 



Fig. 3 — Caso MJS: tomografia computadorizada do pescoço mostrando massa 
heterogênea, com aspectos cisticos, medindo 5cm no mmor diâmetro (flechas), 
na região posterior do lobo esquerdo da tireóide, cujo exame anátomo-pato-
lógico mostrou tratar-se de adenoma de células oxífilas. 

idosos, principalmente mulheres, com sintomas psiquiátricos mal definidos e queixas 
neuromusculares 6,8. Existem duas possibilidades para explicar a associação entre 
HPTH e alterações neurológicas: 1) as alterações são provocadas pelo aumento na 
concentração do paratormônio; 2 ) as alterações são provocadas pela hipercalcemia ou 
outro distúrbio eletrolítico associado. 

Embora tenha sido descrita uma adenil-ciclase responsiva ao paratormônio 1 7, 
a implicação é que poderia haver disfunção cerebral associada a hipo e não hiperpa
ratireoidismo. Em um caso de demência associada a diálise, no qual havia aumento 
na concentração do paratormônio, houve melhora do quadro clínico com paratireoi-
dectomia subtotal mas, com a cirurgia, mudaram também outros parâmetros, como 
a hipercalcemia. Deve ainda ser lembrado que foi encontrado aumento do parator
mônio na doença de Alzheimer, mas apenas em pacientes com evidência de compro
metimento da função renal !5. Todas estas investigações não sugerem papel muito 
relevante do aumento do paratormônio na produção da confusão mental associada 
ao HPTH. Outras alterações relacionadas ao HPTH são a hipercalcemia e hipofos-
fatemia. Embora aumentos na concentração do cálcio tenham sido evidenciados em 
distúrbios do sistema nervoso periférico, com quadro clínico que sugere a esclerose 
lateral amiotrófica I2,2i} implicando de algum modo a alteração do eletrólito na dis
função neuronal, não necessariamente existe correlação entre o nível sérico de cálcio 
(e fósforo) e a paresia 1 1 . Embora em nossa paciente a normalização do cálcio e 
fósforo tenha coincidido à melhora do estado mental, existem relatos de pacientes 
com demência associada a HPTH normocalcêmico ^,19 e de alteração do estado mental, 
que só apareceu após prolongado período de hipercalcemia 8. Essas informações podem 
indicar que, além das alterações de cálcio e fósforo, outras alterações metabólicas 
podem estar associadas ao HPTH e desempenhar papel na gênese da confusão mental. 

Nossa paciente apresentava, ao EEG, padrão que lembrava DCJ. Existe relato, 
em casos de HPTH, de traçado normal ou com alterações inespecíficas I 3 , ondas lentas 
isoladas ou em surtos 1.19 e espículas em surtos 1 3 . Embora haja relato de ondas 
lentas com aspecto chamado periódico *0, esta periodicidade era irregular e incons
tante, ao contrário do que foi visto em nossa paciente (Fig. 1 ) . A assimetria inter-hemisférica na amplitude da atividade periódica sugere PLEDs. Contudo, é sabido que as PLEDs aparecem em episódios agudos, como convulsões repetidas, A V C ou 



neoplsias de crescimento rápido 2 ~ 4 e tendem a desaparecer rápido, independentemente 
da evolução clínica 14,16,18. E m nossa paciente, as alterações metabólicas encontradas 
muito provavelmente estavam presentes desde o início do quadro, 6 meses antes. 

Um último ponto a ser discutido são as outras alterações laboratoriais encon
tradas na primeira série de exames. Em relação à elevação das mucoproteínas, ne
nhuma outra prova para doenças do colágeno mostrou-se alterada. Tanto quanto foi 
possível verificar, não existe relação entre alteração de mucoproteínas e HPTH. 
A alteração de provas hepáticas foi interpretada como secundária ao uso de tricíclicos 
e não foi confirmada por exames posteriores. 
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