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RESUMO

Introdugéo. Neste artigo descrevemos um paciente com atrofia de
multiplos sistemas (AMS) na forma cerebelar (AMS-C) que apre-
senta a ressonincia magnética encefdlica o “sinal da cruz” tanto no
corte axial quanto no coronal. Método. Paciente masculino, 58
anos, hd seis anos e seis meses iniciou quadro de ataxia da marcha
associada a incontinéncia urindria e constipagio intestinal. Hd 2
anos estd restrito a cadeira de rodas. Ao exame fisico apresentou
ataxia cerebelar, rigidez em roda denteada e tremor de repouso bi-
lateral. Resultados. A ressonincia magnética realizada apds cerca
de quatro anos de evolugio clinica da doenga mostrou “sinal da
cruz” perceptivel tanto em corte axial quanto em corte coronal.
Conclusao. Chamamos a atengdo para a importincia desse sinal
radiolégico como auxiliar no diagnéstico clinico da atrofia de mul-
tiplos sistemas.
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ABSTRACT

Introduction. In this article we described a patient with multiple
system atrophy (MSA) of cerebellar form (AMS-C) that presented
the “cross sign” in the axial as well as the coronal cut during brain
magnetic resonance. Method. Male patient, 58 years old, gait
ataxia began up to 6 years and a half, associated to urinary incon-
tinency and constipation, over 2 years using wheel chair. Physical
examination presented cerebellar ataxia, cogwheel rigidity, and bi-
lateral resting tremor. Results. Magnetic Resonance after 4 years of
clinic evolution presented the “cross sign”. Conclusion. We high-
lighted the importance of this radiological sign in helping in the
clinical diagnosis of the multiple system atrophy.
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INTRODUGCAO

A atrofia de multiplos sistemas (AMS) é uma
desordem neurodegenerativa esporddica caracteriza-
da clinicamente por diferentes combinagoes de sinais
parkinsonianos, autondmicos, cerebelares e pirami-
dais'. A incidéncia é de 0,6 casos/100.000 pessoas/
ano enquanto a prevaléncia fica entre 1,86 e 4,9 ca-
s0s/100.000 pessoas®. O termo AMS define uma en-
tidade clinicopatoldgica tnica, englobando a atrofia
olivopontocerebelar, a degeneragao nigro-estriatal e a
sindrome de Shy Drager que por muitos anos foram
descritas como doencas distintas. Classificamos a AMS
como AMS-P quando hd predominio de caracteristicas
parkinsonianas ¢ de AMS-C quando predominam os
sinais cerebelares no inicio do quadro®. Alguns auto-
res, no entanto, defendem a inclusao do termo AMS-A
para classificar os pacientes antes diagnosticados como
sindrome de Shy-Drager, alegando que em alguns ca-
sos hd claro predominio de disautonomia no quadro
clinico®.

Com o surgimento da ressonincia magnética
passou a ser possivel uma avaliagdo mais acurada de
alterages estruturais infratentorias em pacientes com
AMS. O Ssinal da cruz” é um importante sinal radio-
légico perceptivel na base da ponte de alguns pacientes
com AMS e, apesar de nio ser patognomdnico, ¢ bas-
tante sugestivo da atrofia de maltiplos sistemas princi-
palmente na forma cerebelar (AMS-C). Descrevemos
um paciente com a forma cerebelar da atrofia de multi-
plos sistemas (AMS-C) que apresenta o “sinal da cruz”
tanto no corte coronal quanto no axial da ressonincia
magnética.

METODO

Relato de caso com revisio da literatura. Pacien-
te proveniente da clinica privada (consultério) de um
dos autores. Foi obtido consentimento informado em
que a paciente autoriza a utiliza¢ao dos dados clinicos
e das imagens no artigo.

Relato de caso

Homem de 58 anos, hd seis anos e seis meses
iniciou quadro de ataxia da marcha associada a incon-
tinéncia urindria e constipagdo intestinal, alguns meses
apos a fala foi se modificando até tornar-se praticamen-
te incompreensivel. Hd 2 anos estd restrito a cadeira de
rodas. Ao exame fisico havia intensa ataxia cerebelar e
importante rigidez em roda denteada além de tremor de
repouso bilateral. Apresentava sinal de Babinski bilate-

ral e choro imotivado. Havia hipotensao ortostdtica, PA
deitado 120x80 mmHg e sentado 90x40mmHg. A res-

sonancia magnética realizada apds cerca de quatro anos
de evolugio clinica da doenca mostrou “sinal da cruz’
perceptivel tanto em corte axial (Figura 1) quanto em
corte coronal (Figura 2).

Figura 1. Imagem em T2 na ressonincia magnética (corte axial)
mostrando hipersinal tanto longitudinal quanto vertical na ponte
(“sinal da cruz”).

Figura 2. “Sinal da cruz” em corte coronal. A seta indica hipersinal
em forma de losango que continua inferiormente apds término da
linha vertical do “sinal da cruz” correspondendo a drea de gliose das
fibras pontocerebelares.



DISCUSSAO

Descrevemos um paciente de 58 anos que co-
megou a apresentar sinais da doenca aos 52 anos de
idade. Havia sinais piramidais, disautonémicos e
parkinsonianos, mas houve claro predominio dos si-
nais cerebelares, o que nos levou a classificd-lo como
provavel AMS-C pelos critérios do novo consenso (o
diagndstico definitivo de AMS depende da andlise
histopatolégica)®. A ressonincia magnética encefilica
realizada cerca de quatro anos apés o inicio do quadro
clinico demonstrou imagem de hipersinal na ponte em
T2 tanto longitudinal quanto verticalmente (“sinal da
cruz’). Essa imagem ¢é claramente perceptivel tanto no
corte axial (Fig 1) quanto no coronal (Fig 2). No corte
coronal é possivel perceber a linha vertical se continu-
ando inferiormente com uma drea de hipersinal em
forma de losango que corresponde a fibrose das fibras
pontocerebelares no pedinculo cerebelar médio (Fig
2 — seta). Virios autores vém descrevendo o “sinal da
cruz’ na atrofia de multiplos sistemas"”. Um estudo
que avaliou 68 pacientes com AMS (47 com AMS-C e
21 com AMS-P) encontrou relacio direta entre atrofia
da base da ponte e a presenga do “sinal da cruz”. Os
pacientes com evolugio mais longa da doenca tinham
maior tendéncia de apresentar o sinal e nao foi encon-
trada, neste estudo, relagao entre a presenca deste sinal
e a atrofia cerebelar. Isso levou os autores a concluirem
que a atrofia da base da ponte é primdria e nao de-
pende da perda de fibras especifica do cerebelo®. Outro
importante estudo avaliou 42 pacientes com AMS (16
com AMS-C, 7 com AMS-A e 19 com AMS-P) ten-
tando identificar longitudinalmente as alteragées iden-
tificdveis 4 ressonincia magnética encefdlica. Chamou
a atengio o fato de que, em todos os casos estudados,
primeiro surgiu a linha vertical para depois surgir a li-
nha horizontal do “sinal da cruz™.
O “sinal da cruz” reflete a atrofia ou gliose das fibras
transversas da ponte e das fibras pontocerebelares. Ou-
tras alteragdes radiolégicas podem ser identificadas nos
pacientes com atrofia de multiplos sistemas. Podemos
citar a atrofia putaminal, o hipersinal dorso-lateral no
putame, a atrofia no tronco cerebral e do cerebelo.
Nosso caso foi classificado clinicamente como AMS-
C, o que vai de encontro a observagao de vérios outros

autores de que o “sinal da cruz” ocorre com mais fre-
quéncia e mais precocemente neste subtipo de AMS".
Alguns autores chegam a sugerir que um paciente com
ataxia cerebelar que, com 7-8 anos de evolugao, ainda
nao apresentou o “sinal da cruz’ tem pouca probabi-
lidade de ter AMS, o que coloca a RM nio s6 como
ferramenta importante no diagnéstico mas também no
segmento clinico evolutivo dos pacientes®.

CONCLUSAO

Com esse relato queremos chamar a aten¢io
para a importincia do reconhecimento do “sinal da
cruz’ que, apesar de nio ser patognomoénico, ¢ bas-
tante especifico da AMS. O diagndstico da atrofia de
multiplos sistemas pode se constituir num verdadeiro
desafio principalmente no inicio da doenga. As alte-
ragbes a ressonincia magnética podem ser de grande
auxilio tanto no diagnéstico quanto na avaliagio da
progressao da doenga e a pesquisa do “sinal da cruz”
deve fazer parte da investigacdo de todos os pacientes
com atrofia de multiplos sistemas principalmente na

forma cerebelar (AMS-C).
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