Cartas ao Editor

O tratamento é observacio clinica associada a medidas de
suporte, geralmente em meio hospitalar. Usualmente, ocorre a
resolucd@o espontanea do quadro entre dois e sete dias, e a reci-
diva é pouco frequente(s).

Ainda que a sindrome de Hamman tenha baixa prevaléncia,
deve ser considerada no diagnéstico diferencial de dor tordcica
aguda, principalmente em pacientes jovens com enfisema sub-
cutaneo, podendo estar associada a pneumérraque.
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Espectro de Klippel-Feil acompanhada de medula cervical
parcialmente fendida: uma associacao nao incomum?
Klippel-Feil syndrome accompanied by partial cleft of the cervical
spine: a not-so-unusual combination?

Sr. Editor,

Apresentamos dois casos dentro do espectro de Klippel-
Feil associados a medula parcialmente fendida posteriormente.
O primeiro diz respeito a uma mulher jovem que realizou
exames de ressonancia magnética (RM) cervical e tordcica para
investigacdo de hemivértebra e escoliose. As imagens mostraram
fusdo e redugdo volumétrica de vértebras estendendo-se de C2
a C5, associadas a fenda liquérica mediana posterior na medula
(Figura 1). O segundo caso trata-se de um adolescente masculino
internado para troca de canula de deriva¢do ventricular e corre¢io
de hidrocefalia. A RM demonstrou extensa fusdo e deformidade
de vértebras que se estendia por todo o segmento cervical e
porcdo inicial do segmento toricico, associada a fenda liquérica
posterior que se prolongava do bulbo até o inicio do segmento
toracico (Figura 2).

O espectro (ou sindrome) de Klippel-Feil é caracterizado pela
fusdo congénita de dois ou mais corpos vertebrais, de causa ainda

Figura 1. Caso 1. A: Fusdo de vérte-
bras cervicais que se estende de C2 a
C5. B: Medula fendida posteriormente.
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incerta, sendo postuladas as hipéteses de injuria ocorrida por volta
de 3 a 8 semanas e de associa¢do com genes que controlam o
processo de formacio dos somitos embrionarios'”. A triade clinica
classica descrita por Maurice Klippel e André Feil é composta por
encurtamento do pescoco, rebaixamento da linha de implantacao
do cabelo e restricdo da amplitude de movimento cervical, estando
presente somente em 50% dos casos®. A literatura mostra ampla
gama de malformacdes encefdlicas e medulares associadas,
sendo a diastematomielia uma das mais documentadas, a qual
é caracterizada por uma divisdo completa do tubo neural com
formagdo de duas hemimedulas separadas ou ndo por septo
osteocartilaginoso, e com prevaléncia pelas regides mais inferiores
(lombar e toracica baixa)®. Apesar de poucos casos relatados,
as associacdes com alteracdes medulares chegam a até 50%
dos casos, sendo a fenda posterior da medula um dos possiveis
espectros (também conhecida como diastematomielia parcial)~),

A relagdo entre a fusdo de vértebras (espectro de Klippel-
Feil) e medula parcialmente fendida posteriormente é pouco
documentada e ndo tem origem tdo plausivel quanto os
defeitos envolvendo as alteragdes relacionadas a duplicacdo da
notocorda, a qual explica de maneira mais adequada a formacao
de diastematomielia e a producdo de hemivértebras ou vértebras
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Figura 2. Caso 2. A: Extensa fusao e
deformidade de vértebras cervicais
e das primeiras vértebras toracicas.
B: Medula fendida posteriormente, a
qual se estendia do bulbo até as pri-
meiras vértebras toracicas.

m,

em borboleta'”. Um dos mecanismos propostos para a fusido
de vértebras é a extensdo do processo de formagido condral
para o material interdiscal apés a conclusio da segmentacdo
primaria (ja que ndo h4 alteracdo do ntimero de raizes nervosas),
culminando em sua unido'”. A fenda medular tem origem ainda
mais obscura, tendo sido sugerida a possibilidade de injtria focal
com processo de reparacio tecidual superficial, porém, sem a
repopulacio com células dos somitos?.

As alteracdes medulares sdo consideradas o segundo fator
mais importante na deterioracdo neuroldgica desses pacientes,
atras somente de comprometimento nervoso por alteragdes
degenerativas espondilodiscais*®. Devido ao pequeno niimero
de casos relatados, levantamos o questionamento sobre a real
prevaléncia dessa combinagido e reiteramos a necessidade da
busca ativa de tais casos, ja que o espectro de Klippel-Feil isolado
parece ser muito mais comum na pratica clinica do que associado
a alteracdes medulares, principalmente nesses tempos em que a
RM se tornou muito mais acessivel.
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Angiopatia amiloide cerebral associada a inflamacao: achados

na ressonancia magnética

Cerebral amyloid angiopathy-related inflammation: findings on magnetic
resonance imaging

Sr. Editor,

Paciente feminina, 83 anos, apresentando cefaleia holocra-
niana didria, ndo pulsitil e refratdria a analgésicos, associada
a discreta paresia de membros inferiores ha cerca de um meés.
Portadora de hipertensdo arterial sistémica com bom controle
medicamentoso. Negava trauma, febre e viagens recentes. He-
mograma normal e anti-HIV e VDRL negativos. Tomografia com-
putadorizada (TC) de cranio demonstrou hipodensidade difusa
predominando na substincia branca, associada a apagamento
dos sulcos e cissuras (Figura 1A). Ressonancia magnética (RM)
demonstrou hiperintensidade em T2 e FLAIR, sem restri¢do a
difusdo, acometendo difusamente a substancia branca periven-
tricular e profunda, predominando nos lobos frontais, associada
a multiplos focos hipointensos na sequéncia para suscetibilidade
magnética, sugestivos de micro-hemorragias (Figuras 1B e 1C).
Diante dos achados, foi proposto o diagnéstico de angiopatia
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amiloide associada a inflamacdo, posteriormente confirmada por
bidpsia. Iniciou-se pulsoterapia com metilprednisolona, havendo
melhora dos sintomas e dos achados de imagem duas semanas
depois do tratamento instituido (Figura 1D).

A literatura radiolégica brasileira vem, recentemente, ressal-
tando a importancia dos exames de RM no aprimoramento do
diagnéstico do sistema nervoso central™?. A angiopatia amiloide
associada a inflamacdo é uma doenga rara que tipicamente afeta
pacientes entre 60-80 anos, sem predile¢do por sexo, manifes-
tando-se clinicamente por declinio cognitivo subagudo, cefaleia,
convulsio, déficits neurolégicos focais e manifestagcdes neuropsi-
quiatricas®=7, A sua fisiopatologia nio é bem conhecida, porém,
consiste na acumulacio patoldgica de beta-amiloide nas camadas
média e adventicia de pequenos e médios vasos corticais e lep-
tomeningeos, associada a processo inflamatério perivascular lin-
focitico, sendo desconhecido qual processo ocorre primeiro®~7),

Na TC, a angiopatia amiloide associada a inflamac@o classi-
camente caracteriza-se por hipodensidade cortical e subcortical,
unifocal, predominando nos lobos parietais; acometimento difuso
pode ocorrer, mas é menos comum e geralmente tem aspecto as-
simétrico® ", Na RM, observam-se hiperintensidades em T2 e
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