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CC Leucodistrofia com Envolvimento do Tronco cerebral e Medula
espinhal e aumento de Lactato - caso c1inico
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Introdu~ao
Com base no padrao de lesao da substancia branca, foi

recentemente identificada uma nova forma de leucodistrofia -
Leucodistrofia com envolvimento do Tronco cerebral e da Medula e
aumento do Lactato (LTMLac) (van der Knapp et all, Ann Neurol
2003;53:252-258).No essencial, a RMevidencia uma marcadaaltera~ao
de sinal da substancia branca cerebral e cerebelosa, de aspecto
heterogeneo, associada a um envolvimento de multiplas vias ao longo
do tronco cerebral e da medula (via piramida!. fita de Rei!. pedunculos
cerebelosos e feixe espino-cerebeloso anterior); a espectroscopia de
RMapresenta um pico de lactato. Nos casosdescritos, 0 quadro c1inico
e relativamente homogeneo, caracterizando-se por uma paraparesia
espastico-ataxica com inicio na infancia e evolu~o lentamente
progressiva; por vezes, coexistem discretas altera~6escognitivas.

Caso CI[nieo
Doente do sexo feminino, 26 anos, filha de pais consanguineos

em 1.° grau. Sem historia familiar de doen~a neurologica. Na primeira
intancia foi notado um ligeiro atraso do desenvolvimento motor,
tendo iniciado a marcha aos 18meses. A partir dos 6 anos. tomaram-
-se evidentes as dificuldades motoras com acentua~ao do
desequilfbrio e quedas frequentes, vindo a desenvolver uma

paraparesia espastico ataxica de agravamento lentamente
progressivo. Embora com algumas dificuldades, completou 0 9° ano
de escolaridade. Actualmente, no exame neurologico, salienta-se:
ligeira disartria escandida; marcha espastico-ataxica, possivel apenas
com apoio bilateral; sindrome piramidal bilateral com paraparesia
grau 4-4'/5 e espasticidade severa dos membros inferiores;
moderado sfndrome cerebeloso e discretas altera~6es da
sensibilidade profunda dos membros inferiores.

A RM revelou os aspectos caracterfsticos da LTMLac. 0 EEG,
EMGNC, exame do LCRe uma extensa investiga~ao laboratorial para
outras causas de leucoencefalopatia nao revelaram altera~6es Os
PESSevidenciaram um atraso de condu~ao a nivel cervical.

Diseussao / Conelusiies
o caso descrito i1ustra os achados tipicos (neuroradiologicos e

c1inicos)da LTMLac.A etiologia da LTMLace desconhecida; a presenc;:a
de consanguinidade da nossadoente e 0 facto desta entidade ter sido
reconhecida em 2 inmaos,levam a admitir que se trata de uma doenc;:a
geneticamente detenminada com transmissao recessiva.0 diagnostico
depende do padrao imagiologico, destacando-se a importancia da
espectroscopia na demonstra~ao do pico de lactato.
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Introdu~ao
As manifesta~6es no sistema nervoso central dos Iinfomas

nao-Hodgkin (LNH) sao pouco comuns (8-16,5%), nonmalmente
tardias e devidas a infiltra~ao tumoral leptomeningea ou do
parenquima cerebral. Os Iinfomas cutaneos sao raros e
geralmente secundarios a LNH (representando 20%do total dos
Iinfomas cutaneos). Apresentamos um caso de linfoma de grandes
celulas B (LGB) associado a metastases de tumor primario
desconhecido cujas manifesta~6es iniciais foram les6es
dermatologicas e altera~6es neurologicas.

Caso el[nieo
Homem, 53 anos, antecedentes de depressao cronIca e

emagrecimento, apresenta em Maio 2003 les6es cutaneas
eritemato-maculares, circulares e nao pruriginosas no tronco. E
observado por Dermatologia sendo programada biopsia de pele.
Uma seman a apos este episodio inicia queixas de parestesias da
hemiface direita, dor na face posterior do joelho esquerdo e
hipostesia da face plantar do pe homolateral. Apresenta no
exame objectivo e neurologico: lesao dermica de caracter
infiltrativo na asa esquerda do nariz (para alem das les6es
dermicas atras descritas), paresia facial periferica direita e
aboli~ao do reflexo aquiliano esquerdo. Da investiga~ao inicial
destaca-se RM-cerebral: hematoma sub-dural frontal nao recente

a direita. Durante 0 internamento surgem les6es nodulares,
dolorosas e aderentes aos pianos profundos nas regi6es
submandibular e parotidea direitas, paresia VI par direito, paresia
do membro superior homolateral e paresia facial periferica
esquerda, efectua TC cervico-toraco-abdomino-pelvico: massa
submandibular direita (neoforma~ao ou conglomerado
adenopatico?). A biopsia de pele revela: LGB, os marcadores
tumorais: eleva~ao da Beta2-microglobulina (sendo os restantes
negativos) e tinha LDH aumentada. Para estadiamento realiza.
ainda, biopsia ossea: LGB e metastases de neoplasia maligna
pouco diferenciada com estigmas de diferencia~o epitelial e
estudo de liquor: aumento de protein as e presen~a de celulas
linfomatosas. Ate agora a investiga~ao c1fnica para descoberta do
tumor primario foi infrutifera. Iniciou quimioterapia intratecal e
sistemica, esta ultima adiada por quadro septico e aplasia
prolongada. Na ultima avalia~ao apresentava paresia facial
periferica esquerda e 0 estudo de liquor nao tinha altera~6es.

Conelusao
Apresentamos este caso pela particu lar associa~ao de LGB

com metastases de tumor primario desconhecido e por serem
pouco frequentes as altera~6es neurologicas como manifesta~6es
iniciais de LNH, sendo ainda mais atfpico quando estas se
associam a les6es dermicas.
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