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Superficial siderosis of the central nervous system: case report
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RESUMO

Introducao: A Siderose Superficial do Sistema Nervoso Central (SS) é uma doenca rara caracterizada
pelo depdsito de hemossiderina no encéfalo e na medula espinhal. Clinicamente se caracteriza por ataxia
e surdez neurossensorial progressivas associados a lesdo do neurdnio motor superior. O diagnéstico é
feito através do exame de ressonancia nuclear magnética (RNM) de Encéfalo e Medula Espinhal. Obje-
tivo: Relatar um caso de paciente com elementos caracteristicos da sindrome, associados a presenca
incomum de epilepsia. Método: Relatamos o caso de um paciente com SS acompanhado no Instituto de
Neurologia Deolindo Couto da UFRJ-RJ. Conclusao: A Siderose Superficial do Sistema Nervoso Central
€ uma afeccdo do SNC que deve ser pensada em todo paciente com quadro de ataxia e surdez neuros-
sensorial progressivas, necessitando de RNM, preferencialmente as imagens de Gradiente eco em T2
para o diagndstico.

Palavras-chaves: Siderose Superficial,. Ataxia Cerebelar. Surdez.

ABSTRACT:

Introduction: Superficial Siderosis Central Nervous System (SS) is a rare disease characterized by the
deposition of hemosiderin in the brain and spinal cord. Clinically there is progressive ataxia and sen-
sorineural deafness associated with upper motor neuron lesion. The diagnosis is made by examination of
magnetic resonance imaging (MRI) Brain and Spinal Cord. Objective: Report a case of a patient with
characteristic features of the syndrome, associated with the unusual presence of epilepsy. Method: We
report the case of a patient with SS followed at the Institute of Neurology Deolindo Couto da UFRJ-RJ.
Conclusion: The Superficial Siderosis Central Nervous System is a disease of the CNS that must be
considered in any patient with ataxia and progressive deafness, requiring MRI, preferably images Gradi-
ent echo T2 for diagnosis.
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Introdugao

A siderose superficial do sistema nervoso cen-
tral (SS) € uma doenca caracterizada pelo depdsito de
hemossiderina nas leptomeninges (aracndide e pia
maéter). O acimulo de ferritina ocorre tanto no encé-
falo quanto na medula espinhal.! Os principais sinto-
mas sdo o desenvolvimento progressivo de ataxia,
surdez neurossensorial, e achados de comprometimen-
to do neur6nio motor superior (sindrome piramidal),
porém menos comumente ha alteragdes comportamen-
tais e comprometimento cognitivo, assim como dis-
tarbios esfincterianos e crises epilépticas.? Em rela-
cdo a etiologia, estima-se que 50 % dos casos estejam
relacionados a lesdes estruturais com sangramento no
espaco subaracndide. Tumores como ependimomas,
oligodendrogliomas, astrocitomas e ainda malforma-
¢do arteriovenosa (MAV), aneurismas nao rotos, an-
giomas venosos, traumas e histérico de cirurgias como
hemisferectomias para controle de epilepsia sdo exem-
plos de lesdes associadas a siderose superficial.??
Antes do advento da Ressonincia Magnética (RM) o
diagnéstico na maioria dos casos era realizado atra-
vés de necrépsia.*

Entre as imagens obtidas através de Ressonan-
cia Magnética (RM), a sequéncia de Gradiente eco
em T2 ¢ aquela que possui maior sensibilidade para a
visualizagdo da siderose superficial do SNC.?3

Objetivo e Método

Relatar um caso de paciente com os achados
caracteristicos da sindrome, associado a achado in-
comum de epilepsia acompanhado no Setor de De-
sordens de Movimento do Instituto de Neurologia
Deolindo Couto da UFRJ-RJ, Brasil, do ano de 2011
até a presente data.

Relato do caso

Paciente de 54 anos, casado, destro, dois filhos,
ensino médio completo, operador de computador. Ini-
ciou aos oito anos de idade quadro de cefaléia asso-
ciado a sincopes; incontinéncia urindria e fecal que
foram tratados como eventos convulsivos. Havia tam-
bém relato de episddios stibitos de alteragdes do hu-
mor com crises de agressividade sem fator deflagrador
aparente. A época, fora iniciada a carbamazepina com
controle parcial dos episddios.

Em torno dos 20 anos, foi notado por seus co-
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legas de trabalho comprometimento da audicao, oca-
sionando dificuldades no trabalho com consequente
demissdo. Exames audiométricos da época revelaram
surdez neurossensorial.

Na 4® década de vida, inicia dificuldade de per-
ceber o paladar e odor dos alimentos, assim como
diplopia, fazendo uso de oclusor ocular. Surgiu entdo
quadro de desequilibrio com piora progressiva e epi-
soédios de quedas. Apesar dos eventos de quedas pela
ataxia, ndo havia relatos de traumas cranianos com
maiores repercussdes clinicas ou intervengdes cirtr-
gicas.

Apresentava passado de etilismo entre 16 e 36
anos de idade. Nao havia histéria familiar de quadro
semelhante.

O exame neuroldgico de admissdo na unidade
revelava marcha ataxica, dismetria, disdiadococinesia,
nistagmo horizonto-rotatdrio e fala escandida. Refle-
xos profundos vivos e pendulares, clonus de pé bila-
teral e reflexos cutaneoplantares em flexdo. Nervos
Cranianos- VIII- hipoacusia bilateral. Sua surdez di-
ficultava o exame do estado mental, porém o pacien-
te mantinha orientacdo temporal e espacial, sem evi-
déncias de apraxia, agnosia ou afasia.

Vinha em uso de carbamazepina 400mg/dia e
rivotril 4mg/dia com controle das crises convulsivas
e alteracdes do humor.

Exames complementares

1) Eletroencefalograma: normal

2) Tomografia computadorizada de cranio: atrofia
cerebelar

3) Audiometria: surdez neurossensorial bilateral.

4) Exame de Liquor: aumento leve da sintese de imu-
noglobulina da classe 1Gg intratecal. (5) RM de
cranio: importante atrofia cerebelar assim como
halo hipointenso no cértex cerebelar, tronco e crtex
cerebral, em especial no lobo temporal, mais evi-
dente na sequéncia gradiente eco em T2.

Os achados de RM (figuras 1 e 2) sugeriam
depdsito de hemossiderina na superficie do SNC, ca-
racterizando o diagndstico de siderose superficial do
SNC. Foi realizada uma angiorressonancia magnética
de vasos cerebrais que ratificou aspecto compativel
com SS, sem identificacdo de qualquer lesdo que pu-
desse ser o foco de sangramento no espaco subarac-
ndide. O paciente atualmente mantém acompanhamen-
to clinico e de reabilitagdo, com evolucio na ultima
consulta com quadro de incontinéncia urindria.
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Figura 1. Imagens A e B de RM de Cranio plano Axial, sequéncias GRE (gradiente eco) em T2 * mostrando areas de auséncia de sinal
difusa no espaco subaracndide, caracterizando o depdsito de hemossiderina. Imagem A: acumulo de hemossiderina nas cisternas
basais (setas). Imagem B: Acumulo de hemossiderina nas cissuras silvianas (cabecas de setas).

Figura 2. Imagens A e B: RM cranio, plano axial, ponderada em T2, demonstrando areas de auséncia de sinal no espago subaracnoide
devido ao depdsito de hemossiderina. Imagem A: depésito de hemossiderina em hipocampo esquerdo (cabecga de seta) e no cerebelo,
0 ultimo apresentando-se atréfico (seta). Imagem B: depdsito de hemossiderina novamente do hipocampo esquerdo (cabeca de seta) e

no tronco cerebral (seta).

Discussao

O caso se refere a um quadro Siderose Superfi-
cial do SNC que € caracterizado por depdsito de
hemossiderina nas leptomeninges®. A hemossiderina
é uma substancia derivada do metabolismo interme-
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didrio da hemoglobina em ferritina e hd acimulo des-
ta substancia em especial nas células astrocitérias e
microgliais do sistema de suporte do SNC.’

A SS pode ser dividida em casos idiopdticos,
onde nao hé fonte de sangramento detectdvel e se-
cundéria, onde existe lesdo sangrante detectdvel.®



Medicina (Ribeirao Preto) 2015;48(4): 412-15
http://revista.fmrp.usp.br/

Também ndo costuma ocorrer distirbio do metabo-
lismo da hemoglobina em nivel sistémico ou associa-
¢do com hemocromatose.* Deve-se ressaltar que em
alguns casos as lesdes sangrantes localizam-se na
medula espinhal como meningoceles e MAV nestas
regides e até mesmo lesdes nas raizes do plexo bra-
quial.%™ O exame de LCR pode evidenciar xanto-
cromia, em especial se houver episddios de sangra-
mento por lesdes estruturais de forma recente, porém
algumas vezes o exame do LCR é normal.*!°

A idade de aparecimento dos sintomas € varia-
vel. Entre os sintomas j4 relatados destacam-se a triade
caracteristica da SS: ataxia, surdez e achados do neu-
ronio motor superior. Menos comumente hd anosmia,
cefaléia, ageusia, diplopia, alteragdes esfincterianas,
disttirbios comportamentais, crises convulsivas e qua-
dro demencial.>> Comprometimento sensitivo é raro.®
Nio se sabe ao certo o que justifica a predominancia
do acometimento cerebelar ou de surdez neurossen-
sorial nesta doenca, porém ha a hipdtese que a he-
mossiderina € toxica preferencialmente para a Glia
de Bergmann do cerebelo.?” A tomografia de cranio
embora se mostre normal, as vezes apresenta sinais
de atrofia cerebelar, em especial do vérmis.%’ A atro-
fia do vérmis pode estar relacionada a sua localiza-
¢do préximo ao teto do quarto ventriculo, estando mais
sujeito ao contato com o liquor.!! No caso da surdez
neurossensorial hd maior captagdo de hemossiderina
pelas células de revestimento do VIII nervo craniano
(vestibulococlear), associado ao seu extenso trajeto
pelo espago subaracnéide.”!! O nervo 6ptico geral-
mente é poupado por estar protegido pelo parénqui-
ma cerebral, diminuindo seu contato com o LCR.%!!
Crises convulsivas sio uma manifestacdo incomum
da doenca, com relatos de facil tratamento com anti-
convulsivantes.® Antes do surgimento da RM, tam-
bém pelo fato da tomografia de cranio ndo visualizar
o depésito de hemossiderina, o diagndstico era ape-
nas realizado nos exames de necropsia.>* A sequén-
cia de Ressonancia Magnética (RM) com maior sen-
sibilidade para a visualizag¢do da SS € a sequéncia de
gradiente eco em T2, embora o depdsito de hemossi-
derina possa ser visto em outras sequéncias, como na
seqiiéncia em T2 mostrada no caso.’”

Nos casos de SS secunddria, isto é, quando se
detecta alguma origem para o sangramento no espaco
subaracndide, procedimentos cirdrgicos/endovascu-
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lares podem estar indicados, evitando progressao sin-
tomatica, contudo ndo hé regressido dos sintomas ja
estabelecidos.!! Nos casos onde néio hé lesdes que
justifiquem o sangramento, deve-se proceder apenas
ao controle dos sintomas a medida que estes surgi-
rem, assim como medidas de reabilitacdo. Os quelan-
tes de {fons ferro mostraram-se ineficazes no tratamen-
to da doenga.!!

Conclusao

O diagnéstico de siderose superficial do SNC
deve ser pensado em todo paciente com ataxia e sur-
dez progressiva, sendo que a ressonancia magnética,
em especial a sequéncia Gradiente eco em T2 € ca-
racteristica e evita testes diagndsticos desnecessari-
0S, custosos e as vezes invasivos, para descartar os
diagnosticos alternativos.
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