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ADRENOLEUCODISTROFIA

ESTUDO CLINICO E HISTOPATOLOGICO DE UM CASO
ASSOCIADO AO USO DE ABORTIVOS NO SEGUNDCO MeS DE GESTACAO

PAULO R. DE BRITO-MARQUES * — ROBERTO J, VIEIRA DE MELQ #=
LLUIS BARRAQUER i BORDAS wi%

RESUMO — 0Os autores descrevem um caso de adrenoleucodistrofia {ALD) em um paeiente
do sexo masculino, com 8 anos de idade, cuja genitora no primeiro trimestre da gravidez
tomou misceldnea de drogas com fins abortives. © curso da doenca foi progressive inician-
do-se por distirbios auditives, visuais e mentais, seguindo-se alteracdes neurovegetativas,
motoras, convulsivas e postura fetal. No estdgio final o paciente tornou-se amaurdtico,
surdo, quadriplégico e demente. © 6bito ocorreu por infeecio respiratoria. O diagndstico
foi confirmado pelo estudos deo LCR, -eletrofisioldgicos, radioldgicos e pelos achadoz de
neerdpsia (ecérebro ¢ glindulas adrenais).

PALAVRAS-CHAVE: adrenoleucodistrofia, drogss abortivas, hormonios esterdides, pato-
genia,

Adrenoleukodystrophy: elinical and pathologieal report of a ease, associated with the use of
abertive drugs in the second month of pregnancy.

SUMMARY — The authors report a case of adrenvleukodystrophy in a 8 years old male
patient whose mother has taken several abortive drugs during the first three months of
pregnaney. The disease was progressive starting with auditory, visual and mental distur-
bances, followed by neurovegetatives and motor changes with convulsion and fetal position.
At the final stage the patient became blind, deaf, guadriplegic and dementiated. Death
reguited from lung infection, The diagnosis was confirmed by the C8F, electrophysiological,
radiciogical and necropsy findings. Necropsy changes in the brain and adrenal cortex are
detailed,
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Eis alguns dos nomes usados por véarios autores para designar a entidade
nosoldgica em lide 1.5.6:11; esclerose difusa com insuficiéncia adrenal, leucodistrofia
melanodérmica, adrenoleucodistrofia, doenca de Addison-Schilder, leucodistrofia suda-
nofilica com insuficiéncia adrenal. Usamos a terminologia adrenoleucodistrofia (ALD),
Apos a primeira guerra mundial, segundo Blaw 5, Siemerling ¢ Creutzfeldt em 1923 ¢
Pfister em 1936, chamaram a atengzo, em relatos anatomo-clinicos, para a associacio
de desmielinizacao cerebral progressiva e atrofia da adrenal, em dois pacientes de
7 ¢ 8% anos de idade, do sexo masculino, que cursavam com hiperpigmentacio da
pele durante a doenca. No caso de Siemerling ¢ Creutzfeldt, segundo Adams e
Victor 2, o primeiro a ser publicado sobre ALD, a doenca apareceu aos 4 anos, com
bronzeamento das maos, aos 7 anos instalou-se quadriparesia zssociada a disartria e
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