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Objetivo

 Descrever e ilustrar as varias formas da angiopatia amiloide
cerebral (AAC).

- Rever as caracteristicas imagiologicas da AAC.
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Material e métodos

. Revisao de literatura.

- Sistema de Arquivo e Comunicacao de Imagens (PACS).
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Angiopatia amiloide cerebral
- Definicao

- Doenca de pequenos vasos - artérias cerebrais perfurantes
superficiais.

- Deposicao de proteina f-amiloide (pa) na tinica média e na
adventicia dos vasos leptomeningeos, corticais e subcorticais.

 Manifesta-se predominantemente por hemorragias intracerebrais
lobares espontaneas.

* Pode ser dividida em formas esporadicas, familiares e iatrogénicas.
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Fig. 1. Representacao esquematica demostrando artérias

perfurantes superficiais envolvidas na angiopatia _ Artérias
I L. . . . Arteriolosclerose | perfurantes

amiloide cerebral originando microhemorragias cerebrais profundas

lobares. A direita estao ainda representadas as artérias

envolvidas na arteriolosclerose (artérias perfurantes
profundas) e outras alteracoes relacionadas.

Nota: Adaptado de “Small Vessel Disease: Imaging and Clinical Aspects” de Jager, Hans & Gomez-Anson, Beatriz. 2019.
F. Barkhof et al. (eds.), Clinical Neuroradiology. p. 15. (doi: 10.1007/978-3-319-61423-6_22-1). Copyright® Springer
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Angiopatia amiloide cerebral
- Esporadica

« Geralmente achado incidental em RM (16% dos idosos)

 Prevaléncia em autopsias:

* 5-9% entre os 60 e 69 anos®
¢« 20-40% em idosos sem demeéncia®
*« 43-58% em idade >90 anos®™

« Até 90% com doenca de Alzheimer®

eralmente nao associada a amiloidose
(%) Charidimou et al, 2012 sistémica

gravidade
aumentam




Angiopatia amiloide cerebral
- Familiar

 Muito rara

2 e : . doencas genéticas:
+ Geralmente autossémica dominante (familiar) Rerte 9€ S0l o icas

- - = 4 _ sistema nervoso centr
« Curso clinico mais grave que a AAC esporadica

» ldade mais precoce de sintomas neuroldgicos e/ou
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Angiopatia amiloide cerebral
- Iatrogénica

« Extremamente rara

« Transmissao tipo priao de fa em procedimentos neurocirurgicos

 Manifesta-se cerca de 30 anos apos a transmi

Yoentes com AAC nao familiar
ldade < 55 anos

Clinicamente Seémelhante 3 AA
€sporadica
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Angiopatia amiloide cerebral
- Apresentacao clinica

* Declinio cognitivo progressivo.
« Hemorragia intracerebral lobar espontanea.

« Episodios neurologicos focais transitorios (“crises amiloides”):
 de curta duracao e estereotipados;
« sintomas predominantemente positivos (“semelhantes a aura”);

* sintomas negativos (“semelhantes a acidente isquémico transitorio”).
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Angiopatia amiloide cerebral
- Diagnaostico

Tabela 1. Critérios de Boston modificados para AAC

Exame post mortem completo demonstrando:
Hemorragia lobar, cortical ou subcortical
AAC grave com vasculopatia

* Auséncia de outros diagndsticos

AAC definitiva

Dados clinicos e tecido patologico demonstrando:
 Hemorragia lobar, cortical ou cortico-subcortical
« Algum grau de AAC na amostra histolégica

* Auséncia de outros diagnosticos

Provavel AAC com
suporte
histopatolégico

Nota: Adaptado de “Small Vessel Disease: Imaging and Clinical Aspects” de Jager, Hans & Gomez-Anson, Beatriz. 2019. F. Barkhof et
al. (eds.), Clinical Neuroradiology. p. 16. (doi: 10.1007/978-3-319-61423-6_22-1). Copyright® Springer Nature Switzerland AG 2019.
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Angiopatia amiloide cerebral
- Diagnaostico

Tabela 1. Critérios de Boston modificados para AAC (cont.)

Dados clinicos e RM ou TC demonstrando:

* Hemorragias multiplas restritas as regides lobares, corticais ou cortico-
subcorticais (podendo existir hemorragia cerebelar) ou hemorragia lobar Unica,

Provavel _ . . : . . .
cortical ou cortico-subcortical € siderose superficial focal ou disseminada.

AAC

 |dade =255 anos

» Auséncia de outras causas de hemorragia ou siderose superficial

Nota: Adaptado de “Small Vessel Disease: Imaging and Clinical Aspects” de Jager, Hans & Gomez-Anson, Beatriz. 2019. F. Barkhof et
al. (eds.), Clinical Neuroradiology. p. 16. (doi: 10.1007/978-3-319-61423-6_22-1). Copyright® Springer Nature Switzerland AG 2019.
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Angiopatia amiloide cerebral
- Diagnaostico

Tabela 1. Critérios de Boston modificados para AAC (cont.)

Dados clinicos e RM ou TC demonstrando:

* Hemorragija unica lobar, cortical ou cortico-subcortical ou siderose

Possivel AAC superficial focal ou disseminada

 |dade =255 anos

« Auséncia de outras causas de hemorragia ou siderose superficial

Nota: Adaptado de “Small Vessel Disease: Imaging and Clinical Aspects” de Jager, Hans & Gomez-Anson, Beatriz. 2019. F. Barkhof et
al. (eds.), Clinical Neuroradiology. p. 16. (doi: 10.1007/978-3-319-61423-6_22-1). Copyright® Springer Nature Switzerland AG 2019.
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Siderose

Fig. 2. Representacao esquematica do espectro de
. manifestacoes hemorragicas e isquémicas de AAC
| esporadica:

Microenfartes | A | « Microhemorragias lobares (MHL)
st / / \ | - Siderose superficial cortical
- \_/ - Espacos perivasculares alargados (EPVA) no centro
semioval
Pa— . . Hiperint~ensidades daj substancia branca (HSB) com
B 4 / predilecao pela substancia branca posterior

« Pequenos enfartes agudos justacorticais da
substancia branca, que podem ser clinicamente
silenciosos

 Microenfartes corticais

« HSA: hemorragia subaracnoidea.

Nota: Adaptado de “Small Vessel Disease: Imaging and Clinical Aspects” de Jager, Hans & Gomez-Anson, Beatriz. 2019. F.
Barkhof et al. (eds.), Clinical Neuroradiology. p. 22. (doi: 10.1007/978-3-319-61423-6_22-1). Copyright® Springer Nature

A () ()
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 3. Provavel angiopatia amiloide cerebral,
imagem SWI (Susceptibility weighted imaging) no
plano axial. Miualtiplos focos de artefactos de
suscetibilidade SWI cortico-subcorticais em ambos
os hemisférios, com preservacao dos ganglios da
base e talamos, correspondendo a siderose
superficial cortical e multiplas
microhemorragias cerebrais periféricas
recorrentes.
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 4. Provavel angiopatia amiloide cerebral,
imagem SWI (Susceptibility weighted imaging) no
plano axial. Siderose cortical focal consistente
com microhemorragias cerebrais cronicas
(circulos).
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 5. Provavel angiopatia amiloide cerebral, imagem
SWI (Susceptibility weighted imaging) no plano axial.
Hipointensidades lineares nas camadas superficiais do
cortex observadas em multiplos sulcos fronto-parietais,
consistentes com siderose superficial cortical

disseminada (envolvendo mais de trés sulcos). Esta
condicao eleva o risco de recorréncia de hemorragia
intracerebral.
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 6. Provavel angiopatia amiloide cerebral,
imagem FLAIR (Fluid attenuated inversion recovery)
no plano axial. Hemorragia lobar témporo-
parietal direita em absorcao, condicionando
apagamento sulcal e ligeira compressao do corno
posterior do ventriculo lateral direito, mas sem
desvio da linha média.
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 7. Imagem T2* no plano axial. Hipossinal linear em
sulco frontal direito consistente com hemorragia
atraumatica subaracnoidea (circulo), em doente
com caracteristicas neuroimagiologicas de provavel
angiopatia amiloide cerebral (hemorragia lobar e siderose
superficial sem outras causas).
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 8. Imagem FLAIR (Fluid attenuated inversion
recovery) no plano axial. Hiperintensidades da

substancia branca com predominio posterior, em
doente com caracteristicas neuroimagiologicas de

provavel angiopatia amiloide cerebral (mdltiplas
microhemorragias  cortico-subcorticais e  siderose

superficial sem outras causas).




Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 9. Imagem T2WI (T2 weighted imaging) no
plano axial. Incontaveis hiperintensidades lineares
tipicas de espacos perivasculares alargados no
centro semioval e atrofia cortical, mais evidente
nos lobos frontais, em doente com caracteristicas
neuroimagiologicas de provavel angiopatia amiloide
(maltiplas microhemorragias cortico-subcorticais e
siderose superficial sem outras causas).
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Angiopatia amiloide
cerebral
- Neuroimagem

Fig. 10. Imagem ponderada em difusao (DWI) no
plano axial. Area de hipersinal na imagem b1000
consistente com enfarte agudo justacortical da
substancia branca (circulo), em doente com
caracteristicas neuroimagiologicas de provavel

angiopatia amiloide cerebral (maltiplas
microhemorragias  cortico-subcorticais e siderose

superficial sem outras causas).




Resultados

O diagnostico definitivo de AAC sb6 €& possivel por estudo
histopatologico post mortem.

A neuroimagem apenas pode fazer diagnostico de AAC provavel e
possivel.

A neuroimagem demonstra padroes de envolvimento caracteristicos
da AAC, com macro e microhemorragias cortico-subcorticais e
acumulacao de hemossiderina, que podem ser encontradas
concomitantemente com leucoencefalopatia e atrofia.
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Conclusoes

Apesar do diagnhostico definitivo sO ser possivel na histopatologia
post-mortem, o reconhecimento precoce dos achados
neuroimagiologicos associados & AAC facilita o diagnéstico
clinico e a abordagem terapéutica adequada para prevenir

eventos associados a sua historia natural, como hemorragias
recorrentes e demeéncia progressiva.
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