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massa cervical, sendo feita correlacdo com a sindrome de Horner.
Paciente do sexo feminino, 50 anos, queixando-se de aumento rapi-
damente progressivo de massa em regjdo cervical direita ha cerca de
um més, associado a dor local, rouquidao,disfagia e dispneia, além de
emagrecimento. Realizadas tomografia computadorizada e ultrasso-
nografia do pescogo, que evidenciaram formagao sélida expansiva em
regiao cervical direita, sem plano nitido de clivagem com o lobo direito
da tireoide e que envolvia toda a circunferéncia da artéria carétida
comum direita, com sinais de infiltragdo do esbfago, da traqueia e da
fascia pré-vertebral. A paciente foi a 6bito apés 7 meses do diagnds-
tico inicial, apesar da terapéutica aplicada. Carcinoma anaplasico da
tireoide corresponde a cerca de 5% dos canceres da tireoide, sendo o
subtipo histoldgico mais agressivo e letal, com sobrevida média de 3 a
7 meses apds o diagnostico. E uma entidade rara com incidéncia es-
timada de 2 a cada 1.000.000 de pessoas, com leve predominio
pelo sexo feminino (1,3 a 1,5:1), acometendo individuos entre a sexta
e sétima décadas de vida. Nao ha um consenso estabelecido para o
tratamento desse tipo de cancer, sendo realizada cirurgia associada a
quimioterapia e radioterapia de maneira paliativa.
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Os autores apresentam um caso de uma crianga com heman-
gioma capilar gigante na regjao do pescoco que desenvolveu trombo-
citopenia severa no curso da doenga, relacionado a sindrome de Kas-
sabach-Merritt. Paciente do sexo masculino, 27 dias de vida, com his-
téria de aumento rapidamente progressivo de massa em regiao cervi-
cal direita que nao era percebida ao nascimento. Foi solicitado, inicial-
mente, estudo ultrassonografico com Doppler, que identificou grande
formacdo expansiva solida heterogénea, de limites parcialmente defi-
nidos, com importante vascularizagdo arterial. Em seguida foi subme-
tido a angjografia digital, sendo realizada embolizagado por cateterismo
seletivo em ramos da carotida externa direita e ramos do tireocervical
que vascularizavam a lesdo, a principio com boa resposta. Apds 6
meses, 0 paciente retornou devido a aumento da massa cervical, sendo
submetido a angiorressonancia cervical que evidenciou lesdo com isos-
sinal a musculatura em T1 e realce vascular globulariforme e progres-
sivo ap0s o contraste, caracteristico de hemangioma. Neste periodo
teve episodios recorrentes de plaguetopenia severa, necessitando de
transfusoes de plaquetas, atribuido a correlagcdo com a sindrome de
Kassabach-Merritt. Também conhecido como hemangioma infantil, é
o tumor mais comum da cabega e pescogo na infancia, predominando
em prematuros do sexo feminino e da raga branca. Em geral € ausente
ao nascimento, com lesdo evidente no final do primeiro més de vida,
com crescimento rapido até o primeiro ano de vida (fase proliferativa),
regredindo total ou parcialmente até o inicio da adolescéncia (fase de
involucdo). A pele é o érgdo mais comumente acometido, e as regides
da cabeca e do pescogo (60%) e o tronco (25%) sao as mais afeta-
das. A sindrome de Kasabach-Merritt foi descrita em 1940 como uma
associagao entre hemangioma capilar e trombocitopenia. As altera-
¢oes hematoldgicas séo decorrentes do aprisionamento e destruicao
das hemacias e das plaquetas na intimidade da massa de células
endoteliais que formam o hemangioma.
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Introducao: A doenca de Machado-Joseph (DMJ) é a causa de
ataxia hereditaria mais comum no nosso meio. Alteragcdes morfologi-
cas no cerebelo e tronco cerebral podem ser encontradas em exames
de ressonancia magnética (RM) Os objetivos deste estudo sédo: 1)
descrever os achados morfolégicos na RM convencional em pacientes
com DMJ; 2) levantar possiveis correlagdes entre os achados de RM e
os dados clinicos e genéticos. Métodos: Foram obtidas imagens dos
19 pacientes com diagnéstico genético de DMJ em aparelho de RM de
1,5T utilizando sequéncias axiais ponderadas em T2 e FLAIR e volu-
métrica T1 no plano sagital. Dois observadores revisaram as seguintes
varidveis: 1) areas da base e do tegmento pontinos; 2) espessura dos
pedunculos cerebelares superior e médio (PCS e PCM, respectiva-
mente); 3) hipersinal em T2 no aspecto medial dos globos palidos
internos (GPi); 4) hipersinal na ponte; 5) grau de atrofia cerebelar; 6)
grau de atrofia dos coliculos dos nervos faciais; 7) atrofia do putamen.
Espessura, area e volume dos giros supratentoriais foram quantifica-
dos com auxilio do software Freesurfer. Os dados obtidos foram com-
parados com idade de inicio dos sintomas, a idade do paciente no
momento do exame, a duragéo da doenga e o tamanho da sequéncia
repetitiva CAG expandida. A analise estatistica foi realizada com auxilio
do software SPSS. Os achados foram exploratérios e por isso nao se
aplicou correcao para multiplas testagens. Resultados: Os achados
mais frequentes foram hipersinal vertical na rafe mediana da ponte
(68,4%), atrofia do nlcleo lentiforme e do cerebelo (ambas em 63,2%
dos casos) e hipersinal na margem medial do Gpi (45,4%). As correla-
¢oes (R?) entre a duragdo da doenca e as areas do cortex entorrinal,
pericalcarino; espessura do cuneus e volume do giro supramarginal
foram, respectivamente, de 0,14; 0,31; 0,32 e 0,29 (p < 0,05,
Spearman-rho). O R? entre a idade dos pacientes e o volume do giro
temporal inferior foi 0,54 (p < 0,05, Spearman-rho). Conclusées: Os
resultados preliminares deste estudo demonstram que alteracoes mor-
foestruturais sao frequentes na fossa posterior e nucleos da base em
pacientes com DMJ. A avaliagdo volumétrica demonstra que o envol-
vimento de estruturas supratentoriais tem correlagdo com algumas va-
ridveis clinicas, como tempo de doenca e idade dos pacientes.
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Introdugao: A neurofibromatose tipo 1 (NF1) € uma desordem
genética autossdmica dominante com alto grau de variabilidade de ex-
pressao clinica. Sua etiologia é desconhecida, mas atualmente acredi-
ta-se que os neurofibromas séo derivados das células de Schwann.
Uma das principais caracteristicas da doenca é o envolvimento sisté-
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