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QUAL A HIPOTESE DIAGNOSTICA?

Masc, 39 anos, declinio cognitivo

A. Melanose neurocutdnea
B. Lipoproteinose

C. Metdstase

D. Alzheimer
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QUAL A HIPOTESE DIAGNOSTICA?

Masc, 39 anos, declinio cognitivo

A. Melanose neurocutdnea
B. Lipoproteinose

C. Metastase

D. Alzheimer
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Lipoproteinose
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Imagens cdlcicas, simétricas e com aspecto em
“virgula" ou "“chifre” nas amigdalas/dncus

- Hipossinal em T2 (setas continuas vermelhas)
- Hipossinal em SWI (setas tracejadas)

- Hipossinal heterogéneo na sequéncia de fase (setas
tracejadas)

www.neurosky.med.br



Lipoproteinose

Aspectos gerais:

Proteinose lipdide ou doenca de Urbach Wiethe

Genodermatose autossdmica recessiva que afeta principalmente a
pele, o trato respiratorio superior e SNC.

Raro; <500 casos relatados

Mutacdo gene ECM1

ECM1 codifica a proteina de matriz extracelular 1 (ECM1) que € um
componente estrutural da matriz extracelular e da membrana
basal.

Matriz extracelular e membrana basal disfuncionantes com
consequente deposicado de material hialino.

As proteinas hialinas em excesso depositam no organismo

Skeletal Radiol . 2007 Jul:36(7):609-26

Clin Radiol . 2003 Feb;58(2):102-11
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Lipoproteinose

Achado clinico:

Blefarose moniliforme

AJNR Am J Neuroradiol . 2010 Jan;31(1):88-90
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Lipoproteinose

* Achado de imagem:

- Patognomonico

* Calcificagbes nas amigdalas

- Morfologia de chifre ou
virgula

Aspecto em “chifre" das calcificacoes

AJNR Am J Neuroradiol . 2010 Jan;31(1):88-90
www.neurosky.med.br
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Amygdalae and striatum calcification in lipoid proteinosis. AJNR
Am J Neuroradiol . 2010 Jan;31(1):88-90

A Child With a Hoarse Cry and Intracranial Calcification. Pediatr
Neurol . 2018 Oct;87:78-79

Lipoid proteinosis: A case with distinct histopathological and
radiological findings. J Cutan Pathol. 2017 Oct;44(10):887-891
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