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Resumo da Revisão da Literatura

As doenças neurodegenerativas são caracterizadas por morte neuronal excessiva e prematura em regiões focais do
cérebro (1). Isto resulta em atrofia focal das regiões afetadas do cérebro. Esta atrofia focal regional e específica é uma
marca característica da patologia macroscópica e da neuroimagem de doenças neurodegenerativas. Como primeiramente
reconhecido por Drayer e colaboradores (2), nos primeiros tempos da ressonância magnética (RM), síndromes
parkinsonianas e muitas das outras doenças neurodegenerativas também mostram alterações características de sinal
hipointenso em imagens T2.

A doença de Alzheimer, a doença degenerativa mais comum do cérebro e a doença de Pick foram discutidas nos
Critérios de Adequação sobre Demências. As doenças neurodegenerativas do cerebelo e da medula espinhal foram
discutidas nos Critérios de Adequação sobre Ataxias. Prosseguiremos apresentando as doenças neurodegenerativas
restantes.

Doenças Degenerativas dos Núcleos Extrapiramidais

Os centros extrapiramidais são grandes massas nucleares subcorticais das quais emergem, em diversos pontos, sistemas
de débito (3). Considerando que a mediação e o controle do trato córtico-espinhal é o mais proeminente desses sistemas
de débito (3,4), as lesões dos núcleos extrapiramidais resultam tipicamente em várias disfunções motoras.

Doença de Huntington

A idade usual de início da doença de Huntington é entre a quarta e quinta décadas de vida (1). Ela é herdada de uma
forma autossômica dominante com penetração completa (1). As manifestações clínicas são coreoatetose, rigidez,
demência e distúrbio emocional (5).

Exames patológicos e de neuroimagem mostram a atrofia característica do núcleo caudado e/ou putâmen (6). A RM
também mostra alterações de sinal do estriado, seja de hiperintensidade ou hipointensidade em imagens ponderadas
em T2 (7,8). A perda neuronal acompanhada por perda de mielina e gliose (1) provavelmente resulta no sinal hiperintenso,
enquanto a acumulação de ferro (7,8) provavelmente responde pelo sinal hipointenso.

A espectroscopia de prótons mostra aumento de concentrações de lactato no córtex occipital de pacientes com
doença de Huntington sintomática, quando comparadas com controles normais (9). Exames de tomografia
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computadorizada com emissão de fóton único (SPECT) mostram hipometabolismo do estriado na doença de
Huntington e em outros tipos de coréia (10).

Doença de Hallervorden Spatz

A doença de Hallervorden Spatz é um distúrbio metabólico incomum caracterizado por progressão implacável
da deterioração da marcha, rigidez, postura distônica e deterioração mental (11,12). Existem dois tipos de
doença de Hallervorden Spatz (13). A patologia afeta tanto o globo pálido como a parte reticulada da substância
negra no tipo 1, mas envolve apenas o globo pálido no tipo 2. Exames de RM com TE-longo/TR-longo mostram
sinal hipointenso (11,14), hiperintenso ou misto nesses núcleos extrapiramidais. O sinal hipointenso na RM é
devido à deposição patológica de pigmento de ferro. O sinal hiperintenso na RM provavelmente é secundário
a esferóides axonais associados a desmielinização e gliose reativa.

Síndrome de Leigh (Encefalomielopatia Necrotisante Subaguda)

A síndrome de Leigh ou encefalomielopatia necrotisante subaguda é uma rara doenças neurodegenerativa,
usualmente transmitida de modo autossômico recessivo (15). A idade de aparecimento dos sintomas é em
menores de 2 anos (forma infantil), mas outros sintomas podem aparecer na infância (forma juvenil) e não
usualmente na idade adulta (16). As características clínicas típicas incluem hipotonia, deterioração psicomotora,
ataxia, oftalmoplegia, ptose, distonia e dificuldade de engolir. Muitos separam a síndrome de Leigh, que é a
combinação de características clínicas descritas acima, da doença de Leigh, que são os achados patológicos
clássicos descritos abaixo (1).

A patologia da síndrome de Leigh é caracterizada por proliferação capilar com necrose bilateral simétrica das
substâncias branca e cinzenta, degeneração espongiforme ou vacuolização e desmielinização (15). Estas lesões
são hipointensas nas seqüências com TR curto e hiperintensas nas seqüências com TR longo. Algumas lesões
na RM são transitórias e se resolvem com o tempo (17). Embora a localização das lesões possa ser variável, os
sítios mais comuns incluem o putâmen, outros gânglios basais, tegmento do tronco cerebral, medula e as vias
ópticas.

Encefalomielopatias Mitocondriais

As encefalomielopatias mitocondriais são um grupo de doenças que têm em comum anomalias mitocondriais,
resultando em distúrbios multisistêmicos (11). Estes distúrbios incluem citopatia mitocondrial, miopatia
mitocondrial, síndrome de Kearns-Sayre, MERRLA (epilepsia mioclônica, fibras vermelhas irregulares e acidose
lática) e MELAS (miopatia mitocondrial, acidose lática e acidente vascular cerebral). O aparecimento geralmente
ocorre durante a infância, mas pode ocorrer na idade adulta. Certos aspectos clínicos são característicos, incluindo
convulsões, pequena estatura, retardo mental, fraqueza muscular, intolerância a exercícios e perda de audição
neurossensorial (11). Entretanto, os pacientes freqüentemente têm sinais e sintomas que são menos
característicos.

Distúrbios mitocondriais devem ser considerados em qualquer lactente ou criança que tenha anormalidades na
substância cinzenta profunda, especialmente se também houver doença da substância branca (11). A MELAS
mostra infartos bilaterais simétricos e assimétricos que não se correlacionam com territórios vasculares (18)
ou com envolvimento dos gânglios basais, lobos parietais, occipitais, temporais e hemisférios cerebelares.
Com a progressão da doença, a atrofia difusa se desenvolve. As lesões dos núcleos da base na MELAS (e na
MERRF e síndrome de Kearns-Sayre) não raramente se calcificam.

A avaliação do fluxo sangüíneo cerebral, do metabolismo de oxigênio e do metabolismo de glicose com
tomografia por emissão de pósitron (PET) pode ser útil para avaliar a fisiopatologia e para o diagnóstico de
encefalomiopatia mitocondrial (19).
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Doença da Substância Negra: Parkinsonismo

As síndromes parkinsonianas primárias incluem a doença de Parkinson, a paralisia supranuclear progressiva e
degeneração. Esta última pode estar associada à degeneração olivopontocerebelar e/ou à síndrome de Shy Drager na
atrofia de múltiplos sistemas.

Doença de Parkinson

A doença de Parkinson idiopática é relativamente comum (20). Pode-se esperar que dois a três por cento da população
desenvolva parkinsonismo em alguma época durante a vida. A idade de aparecimento usualmente varia entre 50 e 60
anos de idade.

A marca neuropatológica característica é a perda de neuromelanina contendo neurônios, gliose e formação de corpo de
Lewy na substância negra (principalmente na pars compacta), o núcleo locus, o núcleo dorsal do vago e a substância
inominada. Na RM, a largura da pars compacta é diminuída em pacientes com Parkinson quando comparados ao
controle; existe, entretanto, sobreposição entre grupos (21). Julga-se que esta largura diminuída, também encontrada
na paralisia supranuclear progressiva e na degeneração estriatonigral (22,23), reflete a perda neuronal seletiva da pars
compacta.

Espectroscopia de prótons mostra um aumento no lactato no lobo occipital em pacientes com doença de Parkinson
comparados aos controles (24). PET com 

18
F-dopa pode detectar alterações frontais na doença de Parkinson e doença

pré-clínica em 30% dos parentes adultos assintomáticos dos casos familiares (25). SPECT com 
123

Iiodobenzamida
prevê a responsividade dopaminérgica em pacientes com parkinsonismo (26).

Degeneração Estriatonigral

A degeneração estriatonigral é caracterizada clinicamente por sintomas parkinsonianos com proeminência de rigidez e
com ausência de resposta ou pouca resposta à medicação antiparkinsoniana (1).

A neuroimagem e a patologia macroscópica mostram a atrofia do estriado devido à perda neuronal com o putâmen
mais envolvido que o caudado (2). Em 1,5T, os exames com TR e TE longos mostram hipointensidade no putâmen,
particularmente ao longo de sua margem póstero-lateral, igual ou mais evidente que a hipointensidade do globo pálido.
O grau de sinal hipointenso correlaciona-se significativamente com a gravidade da rigidez (27). O sinal hipointenso é
devido ao efeito paramagnético do ferro (2). Quando a degeneração estriatonigral está associada com a degeneração
olivopontocerebelar (isto é, na atrofia de múltiplos sistemas), alterações características de RM de degeneração
olivopontocerebelar também ocorrem. O PET com 18F fluorodopa é útil na diferenciação entre doença de Parkinson e
a atrofia de múltiplos sistemas (28).

Síndrome de Shy Drager

A síndrome de Shy Drager é caracterizada por falha do sistema nervoso autônomo (hipotensão ortostática, incontinência
urinária e incapacidade de transpirar) (2,29). A síndrome de Shy Drager pode ocorrer isoladamente ou em associação
com os aspectos clínicos, patológicos e imagem de RM com degeneração estriatonigral e/ou degeneração
olivopontocerebelar (isto é, atrofia de múltiplos sistemas). Exames de RM em pacientes com síndrome de Shy Drager
não associada a degeneração estriatonigral ou degeneração olivopontocerebelar são normais.

Paralisia Supranuclear Progressiva

O diagnóstico de paralisia supranuclear progressiva pode ser clinicamente estabelecido pelos sintomas de rigidez axial
com extensão do pescoço, oftalmoplegia supranuclear, com particular diminuição dos movimentos verticais do olho,
paralisia pseudobulbar, sintomas extrapiramidais e demência ocasional (29).
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Exames com TR e TE longos em 1,5T de pacientes com paralisia supranuclear progressiva mostram hipointensidade
do putâmen (2,29). Além disso, o colículo superior é a região subcortical de controle oculomotor e é prejudicada na
paralisia supranuclear progressiva. Alguns, mas não todos os pacientes com paralisia supranuclear progressiva, mostram
atrofia focal e/ou sinal hipointenso nos exames com TR/TE longos do colículo superior. A região periaqueductal do
mesencéfalo é também implicada na patologia da paralisia supranuclear progressiva. Alguns pacientes mostram ligeiro
sinal hiperintenso nas seqüências com TR longo da substância cinzenta periaqueductal.

Doenças do Sistema Motor

Doença do Neurônio Motor (Esclerose Lateral Amiotrófica)
Doenças do neurônio motor formam um grupo heterogêneo de síndromes em que os neurônios superiores e/ou inferiores
degeneram (30). A esclerose lateral amiotrófica é o tipo mais freqüente de doença do neurônio motor, com uma taxa de
incidência anual de 0,4 a 1,76 por 100.000 pessoas (1). A maioria dos pacientes tem 50 anos ou mais quando aparecem
os sintomas. A doença progride implacavelmente. Cerca de metade dos pacientes morrem dentro de 3 anos e, dos
demais, 90% dentro de 6 anos (1).

Esclerose lateral amiotrófica é caracterizada predominantemente pela degeneração do trato córtico-espinhal e dos
neurônios motores inferiores. A extensão da degeneração do trato córtico-espinhal varia ao longo do eixo neural. Ela
normalmente pode ser localizada na porção inferior do cordão espinhal até toda a medula. Ocasionalmente, a degeneração
das fibras motoras prossegue também em direção à cabeça, seqüencialmente através dos tratos piramidais do tronco
cerebral e dos pedúnculos cerebrais, a parte posterior do membro posterior da cápsula interna, coroa radiada, para o
córtex motor. Na RM, vê-se a atrofia e os focos hiperintensos nas seqüências com TR longo do trato córtico-espinhal
(31,32). Este alto sinal provavelmente reflete alterações histológicas características da perda de mielina e da gliose.
Sinal hipointenso nas seqüências com TR/TE longos pode, também, ser encontrado na esclerose lateral amiotrófica,
devido à deposição de ferro (8). As porções anterior e lateral do cordão podem estar atróficas e achatadas devido à
perda de células dos neurônios motores nos cornos anteriores e nos tratos córtico-espinhais. Medidas de transferência
de magnetização são úteis para detectar anormalidades associadas à degeneração do trato piramidal em pacientes com
esclerose lateral amiotrófica (33).

A espectroscopia de prótons revela valores reduzidos de N-acetil no córtex sensomotor e no tronco cerebral de pacientes
com esclerose lateral amiotrófica, consistente com disfunção e/ou perda neuronal (34).

Exceções Previstas

Nenhuma.

Informação de Revisão

Esta diretriz foi originalmente desenvolvida em 1999. Todos os tópicos dos Critérios de Adequação são revistos
anualmente e, sendo necessário, são atualizados.
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Condição Clínica: Doenças Neurodegenerativas

Variante 1: Coréia e/ou coreoatetose.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 8
RM com gadolínio 4
Espectroscopia 4
TC sem contraste 4 Se a RM não está disponível ou é

contra-indicada.
TC com contraste 2
RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
PET Sem consenso Indicado se a RM é negativa e existe

incerteza clínica.
SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado

Variante 2: Achados clínicos sugestivos de doença de Hallervorden Spatz.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 8
TC 4 Se a RM não está disponível ou é

contra-indicada.
RM com gadolínio 3
TC com contraste 2
RM com espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado

Variante 3: Achados clínicos característicos de Síndrome de Leigh.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 8
RM com gadolínio 4
TC 4 Se RM não está disponível ou é

contra-indicada.
TC com contraste 2
Espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado
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Condição Clínica: Doenças Neurodegenerativas

Variante 4: Achados clínicos sugestivos de desordem mitocondrial.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 8
RM com gadolínio 4
TC 4 Se RM não está disponível ou é

contra-indicada.
TC com contraste 2
Espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado

Variante 5: Doença de Parkinson: características clínicas típicas que respondem ao levodopa.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 7
RM com gadolínio 3
TC com contraste 2
TC Sem consenso
Espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado

Variante 6: Síndrome Parkisoniana: características clínicas atípicas, que não respondem ao levodopa.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 8
TC 4 Se a RM não está disponível ou é

contra-indicada.
RM com gadolínio 3
TC com contraste 2
Espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.
SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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Condição Clínica: Doenças Neurodegenerativas

Variante 7: Doença de Parkinson: demência associada.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM 8

TC 4 Se a RM não está disponível ou é
contra-indicada.

RM com gadolínio 3

TC com contraste 2

Espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado

Variante 8: Doença neuromotora.

Exame radiológico Índice de Comentários
adequação

RM coluna 8

RM cérebro 6 Se achados córtico-espinhais estão
presentes.

TC 4 Se RM não está disponível ou é
contra-indicada.

RM com gadolínio 3

TC com contraste 2

Espectroscopia Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

RM funcional Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

PET Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

SPECT Sem consenso Novas aplicações sendo desenvolvidas.

Escala dos critérios de adequação
1 2 3 4 5 6 7 8 9

1=menos apropriado               9=mais apropriado



Um grupo de trabalho do ACR (American College of Radiology) sobre Critérios de Adequação e seus painéis de especialistas desenvolveram critérios para determinar os exames de
imagem apropriados para diagnóstico e tratamento de estados médicos específicos. Esses critérios destinam-se a orientar radiologistas e médicos atendentes na tomada de decisões com
relação a exames de imagens radiológicas e tratamento. Geralmente, a complexidade e a gravidade do estado clínico de um paciente devem ditar a escolha dos procedimentos de imagem
e tratamento adequados. Apenas aqueles exames geralmente usados para avaliação do estado do paciente estão classificados. Outros estudos de imagem necessários para avaliar doenças
coexistentes ou outras conseqüências médicas desse estado não são considerados neste documento. A disponibilidade de equipamentos ou pessoal pode influenciar na seleção dos
procedimentos de imagem ou tratamentos adequados. Técnicas de imagem classificadas como investigativas pela FDA (Food and Drug Administration) não foram consideradas no
desenvolvimento destes critérios; entretanto, o estudo de novos equipamentos e aplicações deve ser incentivado. A decisão definitiva com relação à adequação de qualquer exame ou
tratamento radiológico específico deve ser tomada pelo médico atendente e pelo radiologista à luz de todas as circunstâncias apresentadas no exame do indivíduo.
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