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Monitoramento Neuroevolutivo por Ressonancia Magnética na Lipofuscinose Ceroide

Neuronal e Avaliagao de Dispositivo Intraventricular: Relato de Caso
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INTRODUGAO:

As Lipofuscinoses Ceroides Neuronais (LCN), ou Doenga de Batten, s&o disturbios lisossomais raros de heranga autossémica recessiva
que causam neurodegeneragao progressiva grave. O acompanhamento por Ressonancia Magnética (RM) é fundamental para monitorar a
atrofia cerebral e a desmielinizagdo. Com o advento de terapias de reposi¢cdo enzimatica intraventricular direta, a neuroimagem assume
também o papel critico de avaliar a integridade e o posicionamento de dispositivos de acesso ao sistema nervoso central, como o
reservatério de Ommaya.

DESCRIGAO DO CASO:

Paciente masculino, 9 anos, diagnéstico genético de LCN desde 2020, apresentando quadro neurodegenerativo progressivo com
espasticidade, distonia generalizada e epilepsia. Em julho de 2021, realizou implante de cateter de Ommaya frontal direito para terapia
enzimatica intraventricular. Em 2026 apresentou internacdo por pneumonia secunddria a broncoaspiragdo. Nos Ultimos 6 anos vem
realizando RM de encéfalo para controle evolutivo da doenga, a ultima de julho de 2026 demonstra:

Atrofia Encefalica: Progressao acentuada da atrofia global e difusa, com consequente ventriculomegalia compensatdria ex-vacuo bilateral
e simétrica. O diametro do terceiro ventriculo progrediu de 1,4 cm (dezembro/2024) para 1,6 cm no exame atual (Fig 1).

Alteracao de Sinal: Areas de hipersinal simétrico em T2/FLAIR na substancia branca periventricular bilateral, poupando fibras em "U",
compativeis com gliose e desmielinizagdo secundarias (Fig2).

Posicionamento do Dispositivo: Cateter de Ommaya integro, com extremidade distal adequadamente posicionada no corno frontal do
ventriculo lateral direito, sem colecdes, hematomas perifocais ou realce leptomeningeo patoldgico pés-contraste (Fig3)..
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Os achados refletem a histéria natural da LCN: atrofia encéfalo-cerebelar, afilamento do corpo caloso, desmielinizagao periventricular e
ventriculomegalia ex-vacuo (terceiro ventriculo com 1,6 cm), sem sinais de hidrocefalia obstrutiva.

Na terapia de reposigdo enzimatica via cateter de Ommaya, a avaliagédo radioldgica deve confirmar a estabilidade da doenga (ritmo de
atrofia) e afastar complicagdes do dispositivo, como migragao ou infecgao.
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