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Editorial

Catarina Resende Oliveira
Centro de Neurociéncias e Biologia Celular, Faculdade de Medicina e HUC, Universidade de Coimbra.

O namero de Outono da Sinapse surge numa fase de reestruturacao da revista em que, muito embora man-
tendo as linhas orientadoras dos que nos antecederam, vamos procurar alargar o ambito de publicacao as
areas de correlacdo entre neurociéncias clinicas e fundamentais. Esperamos assim que a Sinapse passe a ser
um férum de publicac¢do e didlogo entre disciplinas afins abrindo novas perspectivas as geracoes de neurolo-
gistas mais jovens.

Procuraremos alargar ndo s6 a abrangéncia temética da revista, preenchendo simultaneamente uma lacu-
na que se faz sentir a nivel nacional, como estender a sua drea de influéncia aos paises de expressdo portugue-
sa em que o Brasil, pela relacdo prévia estabelecida com a Sociedade se afigura um interlocutor privilegiado.

Neste nimero da revista que encerra o ano de 2011, contamos com a contribui¢do de artigos originais que
antecipamos capazes de despertar a vossa curiosidade e interesse. B

Correspondéncia:

Servico de Neurologia do CHUC

Centro de Neurociéncias e Biologia Celular
Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra
Rua Larga

3004-504 COIMBRA

catarina.n.oliveira@gmail.com

Volume 11 | N.22 | Novembro de 2011 Sinapse






Cefaleias em doentes com Lupus Eritematoso Sistémico: existe relacao
com a actividade da doenca auto-imune?

Headache in Systemic Lupus Erythematosus: is there an association with

disease activity?

Filipe Palavra’, Catia Duarte?, Luis Inés**, Helena Gens', Isabel Luzeiro', Pereira da Silva**
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.; 2-Servico de Reumatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra — E.PE.;
3-Faculdade de Ciéncias da Satide da Universidade da Beira Interior; 4-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra.

Introducdo

As queixas de cefaleia sdo frequentes em doentes com
Liapus Eritematoso Sistémico (LES). Contudo, existem estudos
com resultados distintos, no tocante a relacdo entre ambas as
entidades.

Objectivo
Investigar a possivel associacdo entre a presenca de cefa-
leias e a actividade do LES.

Método

Incluiram-se todos os doentes com diagndstico de LES,
cumprindo os Critérios de Classificacdo para LES do
American College of Rheumatology (ACR) de 1996, consecuti-
vamente observados em consulta especializada, entre 18 de
Fevereiro e 31 de Marco de 2010. Foram submetidos a entre-
vista estruturada efectuada somente por um clinico da area
neuroldgica (as cefaleias foram avaliadas segundo os critérios
da International Headache Society — IHS) e um Ginico reuma-
tologista reuniu os dados relativos ao LES (clinicos e laborato-
riais). A actividade da doenca foi pontuada de acordo com o
SLE Disease Activity Index 2000 (SLEDAI-2K) (Score 0-105). A
andlise estatistica de comparacao entre grupos foi efectuada
através dos testes de Qui-quadrado e T de Student, respectiva-
mente, para as varidveis categoéricas e continuas. A significan-
cia foi considerada para valores de p<0.05.

Resultados

Entrevistaram-se 55 doentes, 48 mulheres (87.3%) e 7
homens (12.7%), com média de idades de 42.2 anos. Quatro
doentes (7.3%) apresentavam um envolvimento do Sistema
Nervoso Central pela doenca, ja documentado. Trinta doentes
manifestaram cefaleias (54.5%), com 8+7.3 anos de evoluc3o.
A cefaleia tipo tensdo episddica frequente foi a entidade mais
diagnosticada (29.1%), seguindo-se a enxaqueca (10.9%, dos
quais 7.3% representam doentes sem aura). A mediana do
SLEDAI-2K foi de 2 (actividade baixa) e o valor da pontuagao
nao se associou a presenca de cefaleia (p=0.240). Nao foi
encontrada associacdo entre a presenca de cefaleia e a exis-
téncia de anticorpos anti-cardiolipina (p=0.485), anti-beta2-
glicoproteina-1 (p=0.134), anticoagulante lipico (p=1.000) e
anti-ribossoma P (p=0.115).

Discussdo/Conclusé&o

Nestes doentes, ndo se observou uma diferenca significativa
quanto a epidemiologia das cefaleias, relativamente ao conheci-
do na populagao geral, assim como nao se encontrou relagao
com a actividade do LES e com o perfil de auto-anticorpos. Serao
necessarios mais estudos para confirmar estas observacoes.

Palavras-chave: cefaleia, lipus eritematoso sistémico,
SLEDAI-2K, auto-anticorpos

Titulo de cabecalho: Cefaleias em doentes com Lipus
Eritematoso Sistémico
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Introduction

Headache is a relatively common condition in patients
with Systemic Lupus Erythematosus (SLE). There are some
studies with conflicting results regarding a possible relation
between these conditions.

Objective
To investigate a possible association between headache
and SLE disease activity.

Methods

Consecutive SLE patients, fulfilling the ACR 1996 SLE
Classification Criteria, were evaluated at time of a scheduled
visit at the Lupus Clinic, between February 18 and March 31,
2010. All patients were submitted to a structured interview by
a single neurologist [headache complaints were assessed
according to the International Classification of Headache
Disorders (ICHD) criteria] and a single rheumatologist col-
lected SLE-related data. The disease activity was scored using
the SLE Disease Activity Index 2000 (SLEDAI-2K) (Score 0-
105). In the statistical analysis (Chi-square and Student T test
for categorical and continuous variables, respectively), a sig-
nificant association was considered if p<0.05.

Results

Fifty-five (n=55) SLE patients were interviewed, 48 females
(87.3%) and 7 males (12.7%), with a mean age of 42.2 years.
Four patients (7.3%) had previously known SLE Central
Nervous System involvement. Thirty patients referred
headache complaints (54.5%), with 8+7.3 years of evolution.
Frequent episodic tension-type headache was the most preva-
lent diagnosis (29.1%), followed by migraine (10.9%, from
whom 7.3% were patients without aura). SLEDAI-2K had a
median of 2 (low disease activity) and score wasn't associated
with the presence of headache (p=0.240). No significant asso-
ciation was found between headache and the presence of
anti-cardiolipin =~ (p=0.485),  anti-beta2-glicoprotein-1
(p=0.134), lupus anticoagulant (p=1.000) and anti-ribosomal
P (p=0.115) antibodies.

Discussion/Conclusion

The prevalence of headache in this population of patients
is similar to that reported for the general population in
Portugal. No association was found with disease activity or
autoantibody profile. More data are needed (namely a direct
comparison with a healthy control group) in order to confirm
these results.

Keywords: headache, systemic lupus erythematosus,
SLEDAI-2K, auto-antibodies

Head title: Headache in Systemic Lupus Erythematosus
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Introducao e Objectivos

O Lipus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca
auto-imune sistémica, que pode afectar qualquer 6rgao
ou sistema. Do ponto de vista fisiopatolégico (e apesar de
a causa especifica continuar a ser desconhecida), caracte-
riza-se por uma inflamacao microvascular e pela produ-
¢do de variados auto-anticorpos, dos quais os anti-nuclea-
res (ANA) sdo os mais representativos'. A prevaléncia dos
sindromes neuropsiquidtricos no LES varia de 15 a 91%,
dependendo dos critérios de diagnéstico usados e, inclu-
sivamente, da seleccdo dos préoprios doentes incluidos nos
estudos®. De facto, uma das grandes dificuldades na inves-
tigacdao do envolvimento do sistema nervoso (central ou
periférico) no LES resulta precisamente da heterogeneida-
de metodoldgica dos estudos clinicos existentes (o0 que se
reflecte na grande discrepancia dos valores percentuais de
prevaléncia apontados), pelo que, em 1999, um painel
internacional do American College of Rheumatology (ACR)
publicou um documento de consenso com os critérios de
diagnéstico e de exclusdo de 19 sindromes neuropsiquia-
tricos passiveis de ser encontrados em doentes com LES,
12 envolvendo o sistema nervoso central e 7 o periférico
(Tabela D).

As queixas de cefaleia sao frequentes em doentes com
LES, podendo ocorrer em até 57% dos casos™’. Em 1978,
Atkinson e Appenzeller descreveram, em doentes com
LES, uma cefaleia independente da hipertensao arterial e
de outras eventuais causas secunddrias® e, no mesmo ano,
Brandt e Lessel publicaram uma série clinica de 11 doen-
tes com LES que apresentavam um “fenémeno migraino-
so”. Nestes 11 doentes, as cefaleias estavam associadas a
periodos de maior actividade da doenca, a alteracoes bio-
quimicas do liquido cérebro-espinhal, a electroencefalo-

gramas anormais e respondiam ao tratamento com corti-

costerdides’, pelo que muitos autores consideraram estas
queixas de cefaleia como uma marca da agudizagdo do
LES. Contudo, na prética clinica, muitos doentes referem
cefaleias que ndo se associam a qualquer agravamento da
sua doenga auto-imune de base ou a qualquer outra mani-
festacao de novo da mesma. Uma meta-analise publicada
em 2004 revelou que a prevaléncia de enxaqueca e de cefa-
leia tipo tensdo em doentes com LES nao é diferente do
que se identifica numa populacao controlo, de individuos
sauddveis®. Nesta meta-andlise, a enxaqueca representou
31.7% das cefaleias diagnosticadas em doentes com LES,
enquanto a cefaleia tipo tensdo teve uma prevaléncia de
23.5%. Estudos prévios sugeriram que a enxaqueca, nestes
doentes, se encontrava associada ao fenémeno de
Raynaud, a presenca de anticorpos anti-fosfolipido e/ou a
eventos tromboticos”'’. Contudo, trés estudos controla-
dos incluindo um total de 275 doentes ndo permitiram
confirmar estas associagdes™'*",

Com este estudo, pretendemos investigar a possivel
associacdo entre a presenca de cefaleias e a actividade do
LES numa populacao de doentes seguidos em consulta
especifica, respondendo as seguintes questdes: 1) Os
doentes com LES apresentam uma prevaléncia de cefa-
leias diferente da da populacdo em geral (tal como se
encontra documentada no nosso pais)? 2) Que tipos de
cefaleias sdao mais prevalentes nestes doentes? 3) Existe
relacdo da prevaléncia das cefaleias em doentes com LES

com a actividade da doenca, avaliada pelo SLEDAI-2K?

Metodologia
Foi realizado um estudo descritivo transversal, onde
foram incluidos de forma consecutiva todos os doentes

com diagnoéstico de LES (de acordo com os critérios do

Tabela I. Sindromes neuropsiquidtricos associados ao LES (adaptado de ACR Ad Hoc Committee on Neuropsychiatric Lupus
Nomenclature. The American College of Rheumatology nomenclature and case definitions for neuropsychiatric lupus syndromes.

Arthritis Rheum. 1999;42:599-608).

Sistema Nervoso Central

Sistema Nervoso Periférico

Estado confusional agudo

Sindrome de Guillain-Barré

Disfuncao cognitiva

Neuropatia autonémica

Psicose

Mononeuropatia

Disttirbio do humor

Polineuropatia

Disttirbio de ansiedade

Neuropatia craniana

Cefaleia

Plexopatia

Doenca cérebro-vascular

Miastenia gravis

Mielopatia

Distirbio do movimento

Sindrome desmielinizante

Epilepsia

Meningite asséptica
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Tabela Il. Diagnosticos efectuados na populagdo de doentes estudada.

Diagnéstico Cé6digo ICHD-2 n
Enxaqueca sem aura 1.1.

Enxaqueca com aura 1.2.

Cefaleia tipo tensao episodica frequente 2.2. 16
Cefaleia tipo tensao crénica 2.3. 2

Cefaleia cervicogénica 11.2.1. 4

Cefaleia orgdsmica 4.4.2. 1

Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva 10.3.2. 1

Cefaleia atribuida a sinusite 11.5. 3

Cefaleia atribuida a distarbio de ansiedade 12.5. 1

Cefaleia atribuida a hipovisao por erro refractivo 11.3.2. 1

ACR)", em seguimento em consulta especifica, no Servigo
de Reumatologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra - E.PE., observados no periodo de tempo que
medeia entre 18 de Fevereiro e 31 de Marco de 2010. Todos
os doentes foram submetidos a uma entrevista estrutura-
da realizada por um tunico clinico da 4rea neuroldgica, a
qual foi guiada por um questiondrio uniformizado, permi-
tindo recolher dados demograficos, clinicos (caracteristi-
cas e tipo de cefaleia, habitos e estilos de vida - consumo
de élcool, tabaco ou café — e hdbitos medicamentosos) e
relativos a exames complementares de diagnéstico reali-
zados. Foram utilizados como critérios de diagnoéstico e
classificacdo de cefaleias os propostos pela IHS em 2004
(International Classification of Headache Disorders-2)".
Um unico reumatologista, o responsdvel pela consulta,
avaliou os doentes e reuniu os dados relativos ao LES,
tanto clinicos como laboratoriais.

A actividade da doenca foi quantificada pelo reumato-
logista aplicando o Systemic Lupus Erythematosus Disease
Activity Index 2000 (SLEDAI-2K), proposto por Gladman et
al.’®, em 2002 (score 0-105, sendo tanto maior quanto
maior também a actividade clinica e laboratorial da doen-
¢a), como modificacdo do indice originalmente criado em
1992 na Universidade de Toronto (SLEDAI)". Foram ainda
recolhidos, nos doentes avaliados, dados relativos a pre-
senca de auto-anticorpos séricos frequentemente impli-
cados em patologia do foro neurolégico, no LES: anti-car-
diolipina, anti-p2-glicoproteina-1, anticoagulante ltipico e
anti-ribossoma P.

A andlise estatistica foi efectuada utilizando o software
SPSS® (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) v17.0 para Microsoft
Windows®. Varidveis continuas sdo apresentadas sob a
forma de médias e desvio-padrao e varidveis categéricas
sob a forma de proporcdes. As comparacdes entre 0s gru-
pos foram efectuadas utilizando o teste do Qui-quadrado

(x2) para varidveis categoricas e o teste do T de Student

Volume 11 | N.°2 | Novembro de 201

para varidveis continuas; foi considerado estatisticamente

significativo um valor de p<0.05.

Resultados

Foram incluidos 55 doentes, 48 (87.3%) do sexo femini-
no e 7 (12.7%) do masculino, com 42.2 + 15.0 anos de
idade, sendo o grupo mais representativo (com 17 elemen-
tos) o de individuos com idade compreendida entre os 31
e o0s 40 anos. Cinco doentes encontravam-se no intervalo
etdrio dos 11 aos 20 anos e apenas 1 tinha mais de 80 anos.

De todos os doentes avaliados, 4 (7.3%) apresentavam
envolvimento documentado do Sistema Nervoso Central
pelo LES: 1 doente apresentava sequelas de uma mielite e
3 doentes tinham histéria de epilepsia (secunddria a
pequenas lesdes vasculares cerebrais), sendo que um des-
ses doentes apresentava um sindrome anti-fosfolipido.
Em relagdo ao envolvimento de outros 6rgdos-alvo, 24 dos
doentes (43.6%) possuiam histéria de glomerulonefrite
ltpica, tendo ja 2 (3.6% da populacao estudada) sido sub-
metidos a transplante renal.

Trinta doentes (54.5% dos entrevistados) referiam quei-
xas de cefaleia, com uma média de 7.9 + 7.1 anos de evolu-
¢do (mediana de 5, minimo de 0.5 e mdximo de 30 anos). Os
diagndsticos subjacentes a estas queixas figuram na Tabela
II. Cinco dos doentes entrevistados apresentavam simulta-
neamente dois tipos distintos de cefaleia. Nao se encontrou
uma associacdo estatisticamente significativa entre a pre-
senca de cefaleia e o consumo de élcool (x2=0.568; p=0.753),
o consumo de café (x2=4.299; p=0.231) ou o tabagismo
(x2=4.130; p=0.127). Relativamente aos hébitos medicamen-
tosos dos doentes entrevistados, ndo se identificou também
qualquer relacdo estatisticamente significativa entre a exis-
téncia de queixas de cefaleia e o consumo de anti-inflamaté-
rios ndo esteréides (x2=0.973; p=0.324), corticosteréides
(x2=1.652; p=0.199), imunossupressores (x2=0.742; p=0.389)
ou imunomoduladores (x2=0.922; p=0.337).

Sinapse




=

Na populacao de doentes estudada, o score do SLEDAI-
2K teve uma média de 3.6 + 3.1 pontos (mediana de 2.0), o
que representa actividade baixa da doenca. A presenca de
queixas de cefaleia ndo se relacionou com a pontuacado
obtida (p=0.240, Teste T de Student).

Nao foi encontrada uma relagao estatisticamente signi-
ficativa entre a presenca de cefaleia e a presenca dos auto-
anticorpos estudados: anti-cardiolipina (}2=0.927;
p=0.485), anti-p2-glicoproteina-1 (x2=2.460; p=0.134),
anticoagulante lipico (%2=0.068; p=1.000) e anti-ribosso-
ma P (x2=3.704; p=0.115).

Discussao

De entre os varios aspectos clinicos e laboratoriais que
sdo avaliados aquando da determinacdo da pontuacdo do
SLEDAI-2K, num doente com LES, a presenca de cefaleia
assume particular relevancia. De acordo com a escala,
deve ser pontuada (com um peso de 8 pontos) a presenca
de uma “cefaleia grave, persistente, que pode ser migrai-

716
, O

nosa, mas nao responde a analgesia com narcéticos
que define uma “cefaleia associada ao LES”. No entanto, a
propria classificacao da IHS, no seu ponto 10. (Cefaleias
atribuiveis a distirbios da homeostase), mais precisamen-
te no 10.7.1. (Cefaleias atribuiveis a outros distirbios
metabélicos ou sistémicos), aponta diferentes doencas
sistémicas (entre as quais o LES) em que é possivel a ocor-
réncia de cefaleias, embora, até ao momento, ndo existam
estudos que permitam individualizar as caracteristicas das
mesmas, a ponto de as considerar tipicas ou exclusivas de
cada uma dessas patologias. A prépria IHS sugere a reali-
zacao de estudos epidemiolégicos de grande dimensao,
para clarificar melhor estes aspectos clinicos®.

Portanto, ndo existe até ao momento evidéncia que
suporte (ou exclua completamente) a existéncia de um
tipo especifico de cefaleia associada ao LES, apesar de se
tratar de uma queixa frequente nestes doentes*’. Esta é, de
facto, uma questdao que levanta um problema de ordem
clinica bastante pertinente, na medida em que a eventual
identificacdo de uma cefaleia de natureza “auto-imune”
poderia justificar uma intervencao terapéutica (imunos-
supressora ou imunomoduladora) completamente dife-
rente da que se poderia implementar numa cefaleia sem
qualquer relacdo com uma disfuncao imunitaria. O facto
de o SLEDAI-2K (um instrumento de uso recomendado
nas normas de boa prética para monitorizacdo da activi-
dade da doencga e o mais frequentemente utilizado para
este efeito, em consulta de especialidade) colocar a ténica
num tipo de cefaleia eminentemente de carédcter vascular
ou “migrainoso” (o qual, como ja foi referido, se atribui a

maior actividade do LES, na escala), pode dificultar o reco-

Sinapse

nhecimento de outros tipos de cefaleia que o doente pode
referir, inclusivamente de forma espontanea. E no tocante
aos dados laboratoriais analisados (presenca de alguns
tipos de auto-anticorpos), ndo se encontrou nenhuma
relacdo com significado estatistico entre a presenca dos
mesmos e a existéncia de queixas de cefaleia, o que ndo
contribui para sustentar a ideia de que, nestes doentes,
poderia haver um componente auto-imune na origem das
suas cefaleias.

Os nossos dados corroboram nao sé a elevada preva-
léncia das cefaleias em doentes com LES (54.5% dos entre-
vistados referiam-nas, um valor muito préximo dos 57%
encontrados em estudos prévios)*®, mas também realgcam
o enorme peso que a cefaleia tipo tensdo assume, nesta
populacao de doentes. De facto, 18 doentes em 30 (o que
representa 60% dos doentes que referiam efectivamente
cefaleias e 32.7% da populacao estudada) apresentam cri-
térios para diagnéstico de uma cefaleia tipo tensdo, sendo,
em 16 dos mesmos, uma episédica frequente. Este serd,
sem duvida, um aspecto com um rebate muito significati-
vo na qualidade de vida dos doentes (note-se que, de acor-
do com a ICHD-2, os doentes com cefaleia tipo tensao epi-
sddica frequente podem apresentar dor em até 15 dias
num més), o que deverd merecer uma orientacao terapéu-
tica dirigida, a fim de minimizar a interferéncia destas
queixas nas actividades de vida didria. No entanto, apesar
de o consumo de fdrmacos (particularmente de analgési-
cos) se encontrar frequentemente associado a existéncia
de queixas de cefaleia crénica, na nossa amostra nao foi
possivel estabelecer uma associacao estatisticamente sig-
nificativa entre o consumo de anti-inflamatoérios ndo este-
réides e a existéncia de queixas de cefaleia.

Mesmo tendo em consideragao a dimensao dos nime-
ros apresentados (particularmente no tocante a prevalén-
cia da cefaleia tipo tensdo no grupo de doentes estuda-
dos), os mesmos poderdo ndo ser muito diferentes dos da
populacdo em geral. Stovner et al., num estudo realizado
no ambito da campanha “Lifting The Burden: The Global
Campaign to Reduce the Burden of Headache Worldwide”
identificaram uma prevaléncia de 11% de enxaqueca na
populacao estudada e de 42% de cefaleia tipo tensao'®. Ja
em 1991, Rasmussen et al. verificaram que, numa popula-
cao de Copenhaga, a prevaléncia de cefaleia tipo tensao ao
longo da vida era de 78% e a de enxaqueca de 16%". Em
Portugal, ndo existe publicado nenhum estudo de ambito
nacional sobre a epidemiologia das cefaleias, embora em
1995 se tenha identificado uma prevaléncia de enxaqueca
de 8.8% numa populagdo urbana do norte do pais®.

Apesar de estes dados poderem assumir alguma rele-

vancia clinica na prdtica didria, sdo reconhecidas impor-
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tantes limitacdes do estudo pelos autores. Assim, a neces-
sidade de comparar os dados obtidos com um grupo con-
trolo de individuos saudéveis, de idade e sexo semelhantes
(num estudo transversal caso-controlo), revela-se extre-
mamente pertinente, para que se possa de facto verificar
qual a dimensdo da frequéncia de queixas de cefaleia nos
doentes portugueses com LES. Para além disso, serd ainda
importante diversificar e aumentar a dimensao da amos-
tra de doentes estudados, até porque, como foi apresenta-
do, a actividade da doenca (medida pelo SLEDAI-2K) foi
bastante baixa (mediana de 2), ndo permitindo aferir até
que ponto uma maior actividade clinica ou laboratorial da
doenca pode justificar mais queixas de cefaleia e de que
tipo (os nossos dados ndo nos permitem concluir pela
existéncia de relacdo entre queixas de cefaleia e maior
actividade da doenca auto-imune). Neste sentido, a reali-
zacao de um estudo longitudinal em doentes com LES,
procurando a relacdo entre a variacdo da actividade da
doenca e a presenca de queixas de cefaleia seria importan-
te, como contributo para o melhor esclarecimento da rela-

¢do entre estas duas entidades clinicas.

Concluséao

Os doentes com LES apresentam frequentemente quei-
xas de cefaleia. O correcto diagnéstico das entidades sub-
jacentes devera constituir uma meta clinica incontornavel
e poderd ser também uma fonte de cooperacao entre a
Reumatologia e a Neurologia, reforcando a abordagem
multidisciplinar de uma doenca efectivamente sistémica e
multifacetada. Estudos de maiores dimensdes poderdo
inclusivamente ser fonte de informacdo que permita a
criacao de fluxogramas e drvores de decisao que agilizem
a intervencdo terapéutica no doente com cefaleia e LES,

orientada por ambas as especialidades médicas. B
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Sindrome de Medula Ancorada no Adulto

Tethered cord syndrome in adult

Filipa Teixeira, Daniela Peixoto, M6nica Bogas, Carmo Afonso, Domingos Aratijo
Servico Reumatologia, Unidade Local de Satide do Alto Minho, Ponte de Lima

O Sindrome da Medula Ancorada é uma entidade clinica
rara, habitualmente diagnosticado na infancia, dado ser uma
anomalia congénita. Caracteriza-se pela fixacdo da medula
espinhal dentro do canal espinhal a estruturas, intra ou extra-
durais, prejudicando o seu movimento longitudinal. Pode
apresentar-se combinado com outros disrafismos espinhais
ocultos e conduzir a lesdes neurogéneas cronicas e défices
neuroldgicos importantes. No adulto o diagnéstico é muitas
vezes dificil, uma vez que a sintomatologia instalada de forma
insidiosa, pode ser escassa e é inespecifica.

Os autores descrevem o caso clinico de um doente de 25
anos, enviado a consulta de Reumatologia por elevacao de
creatina fosfoquinase, descoberta acidentalmente em exames
analiticos «de rotina», sem qualquer sintomatologia acompa-
nhante, em que a investigagdo clinica conduziu ao diagndsti-
co de Sindrome de Medula Ancorada. Salienta-se neste caso a
auséncia de sintomatologia, tendo a investigacao clinica sido
motivada e orientada apenas pelas alteracoes constatadas ao
exame objectivo.

Palavras-chave: Sindrome da medula ancorada, creatina
fosfoquinase
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Tethered Cord Syndrome is a rare disorder, which is usual-
ly diagnosed in childhood, since it is a congenital abnormali-
ty. It is characterized by the tethering of the spinal cord inside
the spinal canal to the intra or extradural structures, hindering
its longitudinal movement. It may be associated with other
occult spinal dysraphisms and can lead to chronic neurogenic
lesions and significant neurological deficiencies. The diagno-
sis is more difficult in adults, because symptoms are rare,
unspecific, and appear slowly.

The authors report a case of a 25-year-old patient, which
was observed in the rheumatology department due to an
increased level of creatine phosphokinase found in routine
blood tests. The patient had no additional symptoms and the
clinical follow-up led to Tethered Spinal Cord Syndrome diag-
nosis. It is important to reinforce that, in the absence of symp-
toms, clinical evaluation was merely oriented by the changes
found during patient examination

Keywords: Tethered Cord Syndrome, creatine phosphoki-
nase.
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Introducdo

O Sindrome da Medula Ancorada (SMA) é uma malfor-
macao congénita, na qual hd uma fixacdo da medula den-
tro do canal espinhal a componentes que podem ser intra
ou extra-durais, o que impede o movimento longitudinal
da medula espinhal durante o crescimento. E uma entida-
de clinica pouco frequente e, sendo uma anomalia do
desenvolvimento, é quase sempre diagnosticado na infan-
cia. O seu diagnoéstico na idade adulta é muito raro.
Engloba-se dentro dos disrafismos espinhais ocultos que
podem ser abertos, como por exemplo o meningocelo e
meningomielocelo, ou fechados, como o lipoma espinhal,
a diastematomielia, o quisto derméide e o filum terminale
espessado’.

O SMA pode apresentar-se com sintomatologia muito
diversa, dependendo da anomalia estrutural de base e das
alteracoes vasculares e metabélicas subsequentes. A trac-
¢do parcial da medula espinhal em relagdo ao crescimen-
to progressivo da coluna vertebral e a perda de elasticida-
de do filum terminale, levam a uma diminuicao do fluxo
sanguineo local e, consequentemente, a alteragdes meta-
bélicas locais que causam disfuncdo neuronal a nivel lom-
bossagrado®'.

No adulto a dor lombar ou nos membros inferiores é o
sintoma mais comum, seguido da diminuicao da forca
muscular e disfuncao de esfincteres. Geralmente, os sinto-
mas iniciam-se apds exercicio fisico intenso ou pequenos
traumatismos. Outras condi¢des como a gravidez ou o
parto e traumatismos de maior impacto podem desenca-
dear os sintomas®*.

O diagnéstico do SMA é estabelecido por ressonancia
magnética (RM) da coluna lombar que mostra o nivel do
cone medular, o componente intra ou extra-dural ao qual a
medula estd ancorada e ajuda na orientacdo terapéutica. >®.

O tratamento do SMA é cirtirgico e tem como principal

objectivo melhorar a dor e restaurar a funcao neuroldgica’.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, de 25 anos de idade, técni-
co de andlises clinicas. Foi enviado a consulta de
Reumatologia para despiste de miopatia, pelo facto de
apresentar elevacao da creatina fosfoquinase (CK - 557
Ul/mL), descoberta ocasionalmente em avaliacdo analiti-
ca «de rotina». Negava qualquer sintomatologia, mas
depois de muito questionado referia discretas mialgias
nos membros inferiores, apds esforgos fisicos intensos.
Tinha antecedentes de escoliose lombar, motivo pelo qual
era vigiado em consulta de Ortopedia desde os 4 anos. Nao

fazia nenhuma terapéutica.
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Na observacao confirmou-se a escoliose lombar estru-
tural e verificou-se a presenca de discreta atrofia dos mus-
culos daregiao glitea, coxa e perna esquerdas e de pé cavo
bilateral. No exame neurolégico, constatou-se incapacida-
de na marcha em pontas do pé esquerdo, diminuicao da
forca muscular na extensdo do pé esquerdo e diminuigdo
do reflexo aquiliano a esquerda, estando a for¢a muscular
conservada nos restantes grupos musculares e as sensibi-
lidades téctil, dlgica e proprioceptiva preservadas. Os exa-
mes analiticos mostraram apenas elevacao de CK (504
Ul/mL), com LDH, AST e aldolase normais. A electromio-
grafia dos membros inferiores revelou sinais de grave

lesdo neurogénea crénica em musculos da nddega, coxa e

perna esquerdas, pertencentes ao miétomo de S1.

Figura 1. RMN coluna lombo-sagrada — Corte sagital sequenciado em T1
(a esquerda) e T2 (a direita). Cone medular a nivel de S2 e ancorado no
lipoma.

Figura 2. RMN lombo-sagrada — Corte coronal sequenciado em T2.
Escoliose da coluna lombo-sagrada.

Estes achados motivaram a realizagao de RM da coluna
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lombo-sagrada que evidenciou imagens compativeis com
disrafia espinhal oculta e volumoso lipoma intra-dural,
com 10cm de comprimento e 15 mm de diametro trans-
versal, com o p6lo proximal no plano do disco S1-S2, fun-
dindo-se com a gordura subcutanea na regiao sacrococci-
gea, constituindo critério de lipomielocelo . A medula
espinhal estava ancorada no lipoma sagrado, com a sua
extremidade situada no plano de S2, aderente a face ante-
rior da parte proximal do lipoma (imagem 1). Este exame
mostrou ainda, a escoliose da coluna lombo-sagrada, ja
constatada no exame objectivo (imagem 2).

Foi enviado a consulta de Neurocirurgia para avaliacao
de eventual indicacao cirdrgica que na altura foi protelada
quer pela auséncia de sintomatologia e pelo facto de nao
haver uma repercussao clinica relevante, quer pela locali-

zacao da lesdo.

Discussdo

Sendo uma malformacdo congénita, muitas vezes asso-
ciado a outras anomalias congénitas, o SMA é habitual-
mente diagnosticado na idade infantil®. O atraso do seu
diagnéstico até a idade adulta resultard, como aconteceu
no caso clinico presente, da auséncia de sintomatologia
relevante ao longo da vida.

A dor lombar e nos membros inferiores é a manifesta-
¢ao clinica mais frequente do SMA que evolui sem diag-
nostico até a idade adulta. Concomitantemente pode
haver défices sensitivos ou motores e outras anomalias
congénitas como alteracdes cutineas, entre as quais
hemangiomas, hipertricose, nevos ou dreas hipercromati-
cas, anomalias musculo-esqueléticas como pés cavos,
deformidades em varo/valgo e escoliose, ou ainda altera-
¢oes esfincterianas como por exemplo as malformacdes
anorrectais, urogenitais e agenesia do sacro'*’.

Neste caso clinico, embora as anomalias congénitas
como a escoliose e o pé cavo ja fossem previamente conhe-
cidas e estejam frequentemente associadas a esta entidade
clinica, na auséncia de queixas, em particular na auséncia
de queixas do foro neurolégico, ndo sao, por si s6, evocado-
res de SMA. S6 a constatacdo e caracterizacdo de défices
neurolégicos ap6s exame clinico cuidadoso, fez suspeitar
de uma eventual lesdo neurolégica que pudesse explicar a
elevacao da CK, que foi o motivo pelo qual tinha sido refe-
renciado a consulta. A elevacdo da CK, neste contexto,
explica-se pela lesdo neurogénea que levou a uma desner-
vacdo dos musculos da regido gliitea, coxa e perna e conse-
quentemente a necrose muscular associada. Na base desta
lesdao neurogénea estd a diminuicdo do fluxo sanguineo
local causada pela trac¢dao de medula espinhal®.

O estudo electromiografico dos membros inferiores
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confirmou as alteragdes neurogéneas e a RM da coluna
lombar permitiu o diagnéstico final, mostrou o nivel da
medula espinhal no plano de S2 e permitiu a caracteriza-
¢do das dimensoes do lipoma ao qual estava ancorada.

A sintomatologia surge muitas vezes apds traumatis-
mos ou exercicio fisico intenso. Este doente, embora sem
o referir espontaneamente, tinha mialgias apds o exerci-
cio. O inicio da sintomatologia ap6s estes eventos trauma-
ticos, deve-se ao facto de o grau de ancoramento da
medula poder ndo ser suficientemente significativo para
causar sintomas isoladamente, mas em conjunto com o
trauma ou o exercicio que aumentam o «stresse» na
medula, d4 origem a mais alteragdes na microcirculacao e
no metabolismo celular e, consequentemente, a deterio-
racdo neuroldgica'.

O tratamento desta entidade clinica é cirtirgico. O
momento da intervencdo neurocirdrgica nos adultos é
controverso. Alguns autores recomendam a intervencao
cirdrgica no momento do diagnéstico independentemen-
te da presenca de sintomatologia acompanhante ou de
existir deterioracao neurolégica. Outros autores defendem
que a intervencdo cirdrgica deve ficar reservada para
aqueles doentes em que os défices neurolégicos interfi-
ram na qualidade de vida, nos doentes em que haja agra-
vamento do défice neurolégico em relacdo a altura do
diagnéstico ou para doentes que estdo mais sujeitos a
risco de trauma, uma vez que este, por si s6, pode levar ao

agravamento do quadro clinico’. W
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Introducao

A trombose venosa cerebral é uma condicao rara, sendo
muitas vezes subdiagnosticada. A trombose venosa cerebral
se apresenta com um amplo espectro de sinais e com alta
variabilidade do modo de inicio. Os sintomas mais comuns
sdo cefaléia, vomitos e diminuicao da consciéncia, mas ha
sintomas atipicos como epilepsia, alteracao de visao, déficit
cognitivo e alteragdo da consciéncia. Os autores tém como
objetivo relatar caso de um paciente com diagnostico de
trombose venosa cerebral.

Relato de caso

Paciente, 44 anos, sexo masculino, com queixa de dor
retroorbitaria ha trés meses evoluindo com edema, eritema
pstose palpebral, diminuicdo da acuidade visual do olho
esquerdo, diminuicao da sensibilidade e paralisia da hemifa-
ce esquerda. Em seus antecendetes verificou-se extragao do
dente molar com infeccao no local 1 semana antes do inicio
dos sintomas. A ressonancia magnética evidenciou aumento
de volume do seio cavernoso esquerdo com falha do preen-
chimento apés administracdo do contraste, mostrando a
trombose venosa do seio cavernoso esquerdo. O tratamento é
baseado na combinacdo de heparina intravenosa, seguida por
anticoagulacgao oral e tratamento sintomético como: anticon-
vulsivantes, analgésicos, tratamento contra o aumento da
pressdo intracraniana. A causa deve ser tratada quando ela
existir.

Palavras-Chave: trombose, venosa, cerebral, seio, caver-
noso, relato de caso.
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Introduction

Cerebral venous thrombosis is a rare, often misdiagnosed
condition. Unlike arterial stroke, cerebral venous thrombosis
is an unusual condition that includes a wide range of signs
and a great variation in its onset. The most common symp-
toms are cephalea, vomiting and loss of conscience, but there
are also atypical symptoms such as epilepsy, altered vision,
cognitive deficiency and alteration of consciousness. The
objective of this paper is to report the case of a patient diag-
nosed with cerebral venous thrombosis.

Case report

The patient, a 44-year old male, complained of retroorbital
pain during the previous three months, which progressed to
edema, erythema, palpebral ptosis, reduced visual acuity in
his left eye, reduced sensitivity and paralysis of the left hemi-
face. The patient reported having extracted an infected molar
tooth one week prior to the onset of symptoms. Magnetic res-
onance imaging detected an increase in the volume and an
absence of contrast in the left cavernous sinus, confirming
venous thrombosis. Diagnosis can be confirmed, however, by
neuroimaging examinations. Treatment is based on the asso-
ciation of intravenous heparin, followed by oral anticoagu-
lants and symptomatic treatment such as: anticonvulsants,
analgesics, and treatment to combat any increase in intracra-
nial pressure. If exist a cause, it should be treated.

Key-Words: thrombosis, venous, cerebral, sinus, cav-
ernous, case report.
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Introducdo

Em 1825, Ribes descreveu a histéria clinica de um
homem de 45 anos de idade que morreu depois de uma his-
téria de seis meses de cefaléia grave, epilepsia e delirio'. O
exame post mortem mostrou a trombose do seio sagital
superior, do seio transversal esquerdo e de uma veia corti-
cal na regido parietal. Essa foi provavelmente a primeira
descricao detalhada de trombose venosa cerebral (TVC)
em um homem'. A incidéncia de TVC, estimada a partir de
algumas séries de necropsias, varia de 1% para necropsias
consecutivas e 9% das necropsias por acidentes cerebro-
vasculares’. A sua incidéncia anual em adultos é
0,22/100.000 entao mais ou menos 5 a 10 pacientes com
TVC provavelmente sao admitidos todo ano em um centro
de cuidado tercidrio’. A TVC é mais frequente em criancas
e neonatos’, e em pacientes entre 20 e 40 anos de idade. As
mulheres sdo afetadas trés vezes mais que os homens’.

O diagnéstico da TVC pode ser muito dificil devido ao seu

quadro neurolégico proteiforme®*°

. Dessa forma, o diagnés-
tico correto € feito com demora considerdvel'. Além disso,
530 necessdrios exames de neuroimagem para confirmar o
diagndstico®. A ressonancia magnética do cérebro, especial-
mente angioressonancia, e a angiografia intra-arterial, sdo
os procedimentos de diagnostico para estabelecer TVC'*",
Os autores tém o objetivo de relatar um caso de TVC do seio

cavernoso e realizar uma revisao de literatura.

Relato do Caso

A.A.A., 44 anos, sexo masculino, pardo, solteiro, moto-
rista, natural e procedente de Salvador-Bahia- Brasil pro-
curou o servico de neurologia por indica¢do de um servi-
¢o de oftalmologia. O paciente relatava que ha 3 meses,
ap6s uma extracdo de um dente molar cursou com dor
retro-orbitdria esquerda que progrediu com edema, erite-
ma, ptose palpebral, perda da visdo do olho esquerdo e

paralisia da hemiface esquerda (Figura 1). O paciente era

Figura 1. Fotos do paciente mostrando a ptose palpebral a esquerda.

fumante, com etilismo social e possufa o diagnéstico de

hipertensao arterial sistémica. Ao exame fisico o paciente
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apresentava disartria, pupilas isocéricas com reflexos
pupilares preservados, no entanto com diminuicdo do
campo e da acuidade visual. A motilidade extrinseca e os
movimentos extra-oculares estavam abolidos. A for¢a dos
musculos mastigatérios estavam diminuidos assim como
a sensibilidade do lado esquerdo de seu rosto. Havia tam-
bém paralisia de hemiface esquerda. Em uma radiografia
da face foi identificado um foco de um possivel abscesso
no local onde foi feita a extracdo do dente (Figura 2). Em
uma RNM havia um aumento de volume do seio caverno-

so esquerdo (Figura 3). Apés administracao do contraste

Figura 2. Mostram o local do provavel abscesso onde foi extraido o
dente.

AR
Figura 3. RNM mostrando aumento do volume do seio cavernoso
esquerdo com falha de enchimento apds contraste.

observou-se um realce da drea com falha de enchimento
em seu interior, coexistindo com realce meningeo em
regido temporal homolateral. Era evidente, também pro-
tusdo da érbita esquerda e espessamento do musculo reto
lateral. Dessa forma, chegamos ao diagnéstico de trombo-
se do seio cavernoso causada por um trombo com origem

no abscesso que havia no local da extragao dentéria.
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Com o diagnéstico, tratamos o paciente com predniso-
na 60mg por dia durante 3 meses com diminuicao pro-
gressiva da dose, 300mg de cloridrato de ranitidina por dia
durante 4 semanas e cefadroxil monoidratado Ig por dia
durante 15 dias.

Com dois meses de tratamento foi feita uma RNM.
Durante os 4 meses de acompanhamento houve recupera-
¢ao da motilidade extrinseca e dos movimentos extra-ocu-
lares (Figuras 4). Houve melhora do campo e da acuidade
visual. Entretanto, a paralisia da hemiface esquerda nao

houve recuperagao total.

Figura 4. Na figura A a RNM mostra diminuic@o do seio cavernoso e na
Figura B mostra a melhora nos movimentos oculares.

Discussdo

Fatores predisponentes podem ser identificados em até
80% dos pacientes. No entanto, a etiologia precisa perma-
neca desconhecida em aproximadamente um-terco
(variando de 17 a 35%) dos casos'>'*"*. Trombofilias here-
ditdrias foram relatadas em aproximadamente 20% a 30%
dos pacientes com TVC. O mais comum deles, mutacao no
Fator V de Leiden, foi demonstrado ser um fator de risco
em vdrios caso-controle e estudos de metanadlise.
Deficiéncia da proteina C, deficiéncia da proteina S, defi-
ciéncia da antitrombina III, hiperhomocisteinemia, sin-
drome antifosfolipidica, policitemia e hemoglobiritria
noturna paroxistica sdo outros fatores encontrados.
Estado trombético adquirido (sindrome nefrética, gravi-
dez, puerpério, trombose venosa profunda e periodos
pos-operatérios) e mutacdo da Protrombina 20210 tam-
bém aumentam o risco de TVC podendo ocorrer em 10 a
15% dos casos”*'*!*17,

Outras doencas também podem levar a TVC como as
doencas sistémicas (por exemplo, sindrome de Behget,
ltpus eritematoso sistémico, doenca do coldgeno, granu-
lomatose de Wegener), neoplasias (por exemplo, leuce-
mia, carcinoma sistémico), doencas infecciosas sistémicas
(por exemplo, septicemia), causas locais (por exemplo,
otite, mastoidite, sinusite paranasal, abscessos intracra-
nianos, meningites, traumatismo craniano fechado contu-

so ou dano direto aos seios, intervencdes neurocirtirgicas
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e perfuracdao lombar) e uso de anticoncepcionais
Orais7,9,]2.l4,15,]7,18.

A causa infecciosa ainda constitui uma causa significa-
tiva na grande maioria dos estudos, no entanto, isso tem
se reduzido em paises desenvolvidos desde a introdugao
dos antibidticos'. A trombose do seio permanece como a
forma mais comum de trombose séptica, normalmente
seguindo uma infeccao do ter¢co médio da face devido a
Staphylococcus aureus'™'®. Otites e mastoidites, principal-
mente, podem se complicar para trombose do seio sagital
e seios transversos'’. Outros locais de infec¢do que podem
levar a TVC incluem sinusite esfenoidal e etmoidal, abs-
cesso dental, e menos frequentemente otite média. No
caso relatado a etiologia provavelmente era desta nature-
za, com o foco infeccioso localizado no local da extragdo
dentéria. A frequéncia de trombose de seios por infeccao
tem diminuido e varia de 6 até 12% em estudos com adul-

tos, mas a TVC por infecgdes sistémicas (por exemplo,

Tabela 1. Etiologias mais frenquentes da trombose venosa
cerebral

Distirbios de coagulacido (hereditarias)

Fator V de Leiden

Deficiéncia de proteina C
Deficiéncia de proteina S
Deficiéncia de antitrombina III
Hiperhomocisteinemia

Sindrome antifosfolipidica
Policitemia

Hemoglobiniria noturna paroxistica

Distiirbios de coagulacio (adquiridos)

Sindrome nefrética

Gravidez

Puerpério

Uso de anticoncepcionais orais
Trombose venosa profunda
Periodos p6s-operatérios

Doencas Sistémicas

Doenca de Behcet

Lupus eritematoso sistémico
Doenca do coldgeno
Granulomatose de Weneger

Neoplasia

Leucemia
Carcinoma sistémico

Doencas infecciosas

Septicemias

Otite

Mastoidite

Sinusite Paranasal
Abscessos intracranianos
Meningite

Traumaticas

Traumatismo craniano fechado
Traumatismo direto aos seios
Intervencdo neurocirurgica
Puncéo lombar
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neonatal sepse) e infec¢des locais (por exemplo, otite) sdo
relatadas frequentemente em criangas'’. Um caso especial
é trombose dos seios cavernosos, que é quase sempre cau-
sado por uma infec¢ao do seio paranasal (etméide e esfe-
noide), da 6rbita, ou da face'. Sendo o caso um exemplo
desta situacdo. Um resumo das etiologias se encontra na
tabela 1.

A trombose venosa do seio cerebral tem um amplo
espectro de sintomas e sinais™”'?'®, A cefaléia esta presen-
te em 70-97% dos casos*'*'*"7, sendo um sintoma revela-
dor para a trombose venosa cerebral. Com relacdo a estes
outros sintomas como hipertensao intracraniana com
papiledema, vOmitos, visdo turva, paralisia do VI nervo
craniano diplopia e déficits focais sdo os mais frequentes
de modo geral, ap6s a cefaléia, sendo presente em torno
de 20% a 40% dos pacientes*”'*!*'® Crises convulsivas,
encefalopatia e alteraragoes de consciéncia foram relata-
das em 10% a 60% de pacientes, com incidéncia mais alta
nos casos relacionada a gravidez, a idade avancada e a

criangas'. Os principais sintomas encontra-se na tabela 2.

Tabela 2. Sinais e sintomas mais frequentes na trombose
venosa cerebral

Sinais e sintomas

Cefaleia

Hipertensao Intracraniana
Vomitos

Alteragao do nivel de consciéncia
Visao turva

Déficits sensitivos e motores
Crise convulsiva

Encefalopatia

Paralisia de nervo craniano

O inicio dos sintomas pode ser: agudo, subagudo e cro-
nico’, Sendo considerado, agudos quando menos que 2
dias, ocorrendo em 30%, subagudo quando se apresenta
em 2 dias a 1 més, ocorrendo em aproximadamente 50%
dos pacientes e cronicos com apresentacao por mais de 1
més em 20% do pacientes'®'**9,

Bousser (2000) classificou os sintomas e sinais em 4
padrdes principais sendo o primeiro e mais comum carac-
terizado por déficits focais e/ou crises convulsivas par-
ciais. O segundo é aquele de hipertensao intracraniana
isolada com cefaléia, papiledema, e paralisia do sexto
nervo craniano, similar a "hipertensao craniana benigna".
O terceiro padrdo com apresentacdo particularmente
enganosa é aquele de uma encefalopatia subaguda carac-
terizada principalmente um grau varidvel de rebaixamen-
to do nivel de consciéncia e as vezes crises convulsivas
sem localizacdo evidente dos sinais ou caracteristicas
reconheciveis de hipertensdo intracraniana. Quarto,

embora trombose de seio cavernoso normalmente tenha
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um quadro clinico agudo distinto, pode tomar um curso
lentamente progressivo e moderadamente doloroso com
paralisia do terceiro ao sexto nervo craniano. Esta tltima
classificacdo pode ser vista no relato de caso.

O seio sagital é mais comumente afetado (70-80% dos
casos), seguido pelo seio transversal e sigméide (70% dos
casos), e menos frequentemente o seio cavernoso e dire-
to'. A trombose de seio cavernoso pode ter um quadro cli-
nico distinto, consistindo em queimose, proptose, exoftal-
mia, edema palpebral, acometimento dos nervos crania-
nos (I1, I11, VI, V2, VI) e oftalmoplegia dolorosa*'. Os sinais
e sintomas inicialmente unilaterais podem se tornar bila-
terais se a trombose se estender até o seio carvernoso con-
tra-lateral*, Esse quadro pode ser exemplificado pelo caso,
e neste caso a trombose estava passando para o lado con-
tralateral como pode ser visto na RNM na Figura 3.

Tomografia axial computada (TAC) é normalmente o
primeiro método de investigacdo utilizado em uma emer-
géncia e principalmente nos casos de pacientes com cefa-
1éia, crises convulsivas ou alterac¢do da consciéncia”'?*. A
TAC se mostra normal em aproximadamente 10% a 30%
dos pacientes com TVC*"'>'>1621 A TAC pode, portanto,
mostrar sinais diretos e indiretos, sendo muitos inespecifi-
cos®. Um dos principais sinais que pode ser vista na TAC é
o sinal do delta vazio que é reflexo da opacificacdo de veias
colaterais na parede do seio sagital superior trombosado
que ap6s da injecdo de contraste mostra o sinal de hipo-
densidade e pode estar presente de 10% a 35% dos casos.
Este sinal é o melhor sinal direto, visivel, principalmente na
TAC com inje¢a@o de contraste. Outros sinais diretos da TVC
sdo: a veia densa (20-55% dos casos) e sinal da corda (1-
24,5% dos casos) que corresponde a hiperdensidade do
seio venoso trombosado e das veias corticais''*'>'"**, Os
sinais indiretos de trombose venosa cerebral sdao muito
mais comumente visualizados (20 a 30%) em TAC do que
os sinais diretos". Efeitos de massa e edema sdo os mais
vistos*'. Outros sinais inespecificos indiretos podem ser
encontrados como anormalidade no parénquima (60-80%
dos casos) como hipodensidade refletindo edema ou infar-
to, hiperdensidades sugerindo infartos hemorrdgicos e
dreas de realce do giro e ventriculos pequenos (20-50% dos
casos)*'*', A trombose de seio cavernoso pode ser visuali-
zada em TAC com contraste pelos defeitos de preenchi-
mento irregulares e multiplos com seios cavernosos ede-
maciados e aumento das veias orbitais.

A angiotomografia computadorizada (ATC) foi recente-
mente desenvolvida e é uma ferramenta excelente para
diagnosticar TVC'. As anormalidades frequentemente
encontradas na ATC sao defeitos no preenchimento, realce

da parede do seio e aumento da drenagem venosa colate-
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ral. Além de poder ter uma deficiéncia da opacificacao do
contraste nas veias e seios do cérebro, atraso no preenchi-
mento venoso e no proeminente trajeto colateral venoso.

Nos tltimos 10 anos numerosas vantagens no processa-
mento de imagens por ressondncia nuclear magnética
(RNM) vém sendo adquiridas principalmente quando asso-
ciada a angioressonancia magnética (ARM). Atualmente é o
melhor método para o diagnédstico preciso e acompanha-
mento da TVC?'"*%% sendo este método utilizado no
paciente.

Devido as suas vantagens, a RNM e a ARM substituiram
ainvasiva angiografia cerebral (AGC) e a TAC'®. ARNM tem
a vantagem de demonstrar quaisquer lesoes parenquima-
tosas (por exemplo, hemorragias), como também edema,
trombo e o ndo preenchimento dos vasos'>"'*'°,

A Angioressonancia magnética (ARM) é um método
que tende a substituir a angiografia cerebral (AGC) intra-
arterial, e sua combinacao com a RNM é hoje os melho-
res métodos para diagnéstico e manutenciao da TVC.
Como na AGC intra-arterial, a aparéncia tipica daTVC na
ARM ¢é a auséncia de fluxo, indicando uma trombose
completa®!*#*,

A angiografia arterial cerebral (AGC) foi um procedi-
mento chave para o diagnéstico da TVC, entretanto, atual-
mente s6 se faz necessdria quando davidas permanecem
depois da TAC ou RNM*"'*'7, Os sinais tipicos da trombo-
se incluem a nao visualizacdo de todo ou parte do seio
(defeito de enchimento parcial ou total) e a parada stibita
das veias corticais com vasos espiralados colaterais dilata-
dos (formagdo de veias colaterais)"*'>'". Os sinais indiretos
na angiografia sao: atraso do esvaziamento venoso, veias
colaterais dilatadas com aparéncia espiralada e circulacao
venosa colateral anormal, sendo os mais importantes para
estabelecer o diagnostico quando ndo hd visualizacdo do
trombo.

Os exames laboratoriais s6 serdo necessdrios para ten-
tar achar a etiologia da TVC ou para acompanhar o trata-
mento anticoagulante. Alguns exames podem nos revelar
e orientar nos casos infecciosos, inflamatérios ou malig-
nos. Muitos estudos tem usado o valor do D-dimero, mas
resultados negativos nao descarta a TVC'®,

A heparina tem sido a terapia comum para TVC, e
varios estudos demonstraram resultados benéfi-
cost 1416221 Embora existam poucos testes controlados
randomizados, a heparina é considerada pela maioria a
droga de primeira escolha, sendo suas complicacdes
raras". O tempo do tratamento anticoagulante nao é
conhecido precisamente, geralmente recomenda-se de
trés a seis meses dependendo da evoluga@o do paciente [4].

Kim et al. (2004) em seu trabalho sugere anticoagulacdo
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oral por 3 meses em pacientes com TVC idiopdtica, 3 a 6
meses se a TVC for relacionada a gravidez e anticoncep-
cional oral e 6 a 12 meses se relacionada a trombofilia
hereditéria. Ferro & Canhao (2003) sugerem a anticoagula-
¢do com heparina intravenosa ou nadroparina subcuta-
nea seguido por warfarina visando INR entre 2 e 3 é o reco-
mendado para todos os pacientes com TVC, ndo impor-
tando a apresentacao clinica e as caracteristicas dos exa-
mes de imagem. A warfarina deveria ser mantida por 6
meses, ou mais e eventualmente por toda vida em pacien-
tes com coagulopatias de origem genética ou aqueles que
adquiriram condicée protromboticas™'**’. No paciente
preferimos utilizar prednisona para diminuir o processo
inflamatério: que havia no seio cavernoso.

A terapia endovascular pode ser tentada com a admi-
nistracao de uma enzima trombolitica, normalmente uro-
cinase, no seio, e as vezes em combinacdo com tromboas-
piragdo mecanica'’. A terapia com trombolitico também é
considerada se as condigdes clinicas continuam a piorar
depois de 24 horas de tratamento com heparina, se existir
envolvimento de veias cerebrais profundas ou se os
pacientes estdo em risco de vida”'*'*'>. Os agentes mais
usados para a terapia trombolitica tem sido a urocinase e
o ativador do plasminogénio tecidual recombinante
(rtPA)lZ‘M’]S.

Sempre que possivel, a causa da TVC deve ser tratada,
mesmo em associagdo com heparina e outras medidas
sintomadticas. Deve ser sistemdtico e iniciado precoce-
mente. Esta atitude se aplica particularmente no caso de
pacientes com doenga de Behget que exige esterdides em
alta dose e imunossupressao, e para a TVC séptica pode-
mos usar uma combinacao de antibiéticos de largo espec-
tro, com tratamento ciriirgico no local primério da infec-
¢do algumas vezes'.

Os pacientes com cefaléia pode-se ser utilizado parace-
tamol'. O tratamento antiepiléptico pode se feito como
profilaxia, principalmente nos pacientes com edema
importante, no entanto hd controvérsias se deve ser dado
apenas aqueles pacientes com crises convulsivas®'*'%'%, O
tratamento da hipertensao intracraniana pode ser um tra-
tamento medicamentoso (com corticéides, manitol, o
acetazolamida, furosemida) ou a realizacdo de puncao
lombar, e mais drasticamente, induzir ao coma com barbi-
turato e descompressao cirargica®”'2*1517,1823,

Um dos aspectos mais enigmaticos da TVC é sua diver-

sidade em resultado e sua individualidade*'?

. Ao longo do
tempo, tem sido reconhecido que a sobrevida, o prognésti-
co e a recuperacgao das funcdes nos pacientes com TVC é
melhor que as tromboses arteriais apesar do resultado da

TVC permanecer impossivel de predizer"*'*'. A maioria
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dos pacientes tem uma recuperacdo completa (57 a 87%)
embora alguns pacientes fiquem com sequelas visuais,
motora, de linguagem, de cognicdo ou comportamental”",
Mas s6 uma minoria fica dependente depois de uma TVC.

A mortalidade esta entre 5 e 30%, e em 15,25% dos
pacientes ocorrerd déficits neurolégicos permanen-
tes'*>!% Nos paises desenvolvidos a taxa de mortalidade
varia de 10 a 20% ou até menos em alguns estudos, mas na
década de 60 esta taxa era de 30 a 50% (nos primeiros estu-

dos com angiografia era de 50%)"'>'".

Conclusdo

A TVC é uma patologia com uma grande variedade de
sinais e sintomas, dificultando o diagndstico. Desse modo,
muitos médicos nao estdo preparados para diagnosticar e
tratar a TVC, por isso muitos casos ficam subdiagnostica-
dos ou levam semanas para serem descobertos. Neste
relato de caso o paciente tinha buscado servicos médicos,
no entanto ndo houve um diagnéstico e nem um trata-
mento especifico para a TVC, sendo tratado especifica-
mente quando procurou atendimento neurologico. Isso
demonstra a importancia dos médicos de outras especia-
lidades, além dos neurologistas académicos, como inter-
nistas, hematologistas, oncologistas, obstetras, médicos
de emergéncia e intensivistas saberem sobre esta patolo-
gia, principalmente por que a TVC pode ser confundida
com diversas patologias levando a um tratamento incorre-
to. Podendo este erro ser fatal, pois é um caso onde exige
uma intervencao imediata. Os sintomas e os sinais junto
com o0s exames laboratoriais e a histéria do paciente
podem contribuir para uma suspeita indicando a TVC,
entretanto o diagnéstico sé é confirmado com exames de
imagem como a TAC, a RNM e a ARM. Nos pacientes devi-
damente tratados o progndstico é excelente. As sequelas
sdo raras e quando elas estdo presentes, geralmente sao
minimas. Entretanto, as consequéncias da TVC sao impos-
siveis de predizer, pois muitos pacientes sdo instaveis

podendo mudar de leve a grave rapidamente. B
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Reunides Pré-Congresso
10:00-19:00 VI FORUM CIRURGIA DA EPILEPSIA
10:00-13:00 Encontro Anual de Investigadores Rede Europeia da Doenca de Huntington
14:00-19:00 Reunido do Grupo de Neurologia do Comportamento

20:00-22:00 Abertura do secretariado
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08:00-09:00 Sessao de Posters 1

PO1.

PO2.

PO3.

PO4.

PO5.

PO6.

PO7.

POS8.

PO9.

PO10.

8:00-9:00

PO11.

PO12.

PO13.

PO14.

Tema: Cefaleias
Moderadores: Elsa Parreira, Isabel Luzeiro, Pereira Monteiro

Nevralgia occipital - um caso elucidativo da importéancia do bloqueio anestésico

Joao Raposo, Paulo Coelho, Pedro Velho

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.

Complicacdes da puncgido lombar diagnéstica: incidéncia e fatores de risco

Cecilia Monteiro', Pedro Oliveira®, Ernestina Santos'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto, 2-Departamento de
Estudo das Populagdes, Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar, Universidade do Porto.
Aura de inicio tardio e aura de inicio tipico: A mesma condiciao?

Isabel Pavao Martins', Tomas Goucha®, Inés Mares', Ana Filipa Antunes?

1-Unidade Neuroldgica de Investigacdo Clinica,Instituto de Medicina Molecular, 2-GAPIC, Faculdade de
Medicina de Lisboa; 3-Centro Academico de Medicina.

Cefaleia associada a manifestacdes oculares

Augusto Ferreira, Peter Grebe

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga.

Cefaleia no Servico de Urgéncia: Que Papel para a Puncao Lombar?

Miguel Grunho, Claudia Guarda

Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.

Cefaleia ortostatica sem hipotensdo do LCR

Raquel Gil-Gouveia, Sofia Nunes de Oliveira, José M. Ferro

Hospital da Luz, Lisboa, Portugal.

Cefaleia cardiogénica atipica

Liliana Letra, Fernando Matias

Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada: diferentes formas de apresentacio

Joana Morgado', Camila Nobrega', Jaime Pamplona®, Rute Relvas', Ana Calado', Isabel Henriques®
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
Sindrome de Hipotensao Espontanea do Liquor: Critérios de Classificacao

Joana Morgado', Camila N6brega', Jaime Pamplona?® Ana Calado', Isabel Henriques'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurradiologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
Sindroma de Hipotensao Intracraniana Espontanea: Quando Cada Caso, é um Caso!

Miguel Grunho', Ligia Neves?, Liliana Pereira', Miguel Rodrigues', Jodo Coimbra', Claudia Guarda'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Sessdo de Posters 2

Tema: Doencas Metabdlicas e Epidemiologia
Moderadores: Leal Loureiro, Fernando Matias, Freire Goncalves

Doenca do neurénio motor como nova manifestacéo fenotipica na mutagao 9185T>C do gene
MTATP6

Marisa Brum, Ana Romeiro, Paulo Santos, Rui Guerreiro, Rui Matos, Jose Pinto Marques

Centro Hospitalar de Settibal.

O Jardineiro e a Dama-da-Noite

Liliana Pereira, Miguel Rodrigues

Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Encefalopatia de Wernicke e Doenca de Marchiafava-Bignami em doente oncolégica.

Joana Marques', Vanessa Silva', Mario Tavares?, Jodo Nunes', Ana Luisa Azevedo'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa,
Francisco Gentil.

Forma adulta da doenca de Krabbe: descri¢do clinico-imagiolégica

Cecilia Monteiro', Cristina Ramos?, JM Lopes Lima’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar
do Porto.
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PO15.

PO16.

PO17.

PO18.

PO19.

9:00

9:10-10:00

CO1l.

CO2.

CO3.

CO4.

CO5.

COe6.

24 Sinapse

Encefalopatia recorrente de etiologia multipla

Augusto Ferreira', Luis Ruano', Marisa Miranda®, Bernardo Macedo?, Vitor Tedim Cruz'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna do Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga.
Tetraparesia ap6s choque eléctrico

Filipa Sousa, Margarida Rodrigues, Ricardo Maré, Pedro Beleza

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Anormalidades na RMN encefilica e medular resultantes da caréncia em vitamina B12.

Andreia Matas, Andreia Veiga, Hugo Lopes, Joao Paulo Gabriel, Mério Rui Silva

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto, Hospital de Vila Real.
Perturbacdes do sono: Prevaléncia nas Criancas e Adolescentes do Concelho da Covilha

Sandra Sousa!, Luiza Rosado'?, Anténio Atalaia®!, Pedro Rosado?*!

1-Faculdade de Ciéncias da Satde, Universidade da Beira Interior; 2-Servico de Neurologia — Centro
Hospitalar Cova da Beira.

Cefaleia: Prevaléncia nas Criancas e Adolescentes do Concelho da Covilha

Sandra Sousa', Luiza Rosado'?, Anténio Atalaia®', Pedro Rosado®'

1-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da Beira Interior; 2-Servico de Neurologia — Centro
Hospitalar Cova da Beira.

Abertura da Reunido
Comunicacoes Orais 1

Tema: Epilepsia / Neurofisiologia, Neuropediatria e Neurociéncias
Moderadores: Anténio Martins, Rita Lopes da Silva

Cirurgia da Epilepsia na Esclerose Tuberosa: Avaliacao neurofisiolégica e resultados clinicos em 9
casos intervencionados

Alberto Leal"*?

1-Servico de Neurologia Pediatrica, Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa; 2-Programa de Cirurgia
da Epilepsia do Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 3-Servi¢o de Neurofisiologia, Centro
Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.

Contributo dos Potenciais Evocados Auditivos de Média Laténcia na distincdo entre epilepsias
frontais e temporais em avaliacao para Cirurgia da Epilepsia

Ricardo Lopes', Alberto Leal*?

1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacao, Universidade de Coimbra; 2-Programa de Cirurgia
da Epilepsia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa; 3-Centro de Investigacdo Social, ISCTE.
Doenca de Kufs manifestada por deméncia, parkinsonismo e epilepsia mioclénica

Ana Sofia Aleixo Correia, Nuno Canas, José Vale

Servico de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Lisboa.

Estudo clinico e genético do sindrome de Dravet em Portugal

Jodo Pinho!, Susana Rocha?, Manuela Almeida Santos', Ana Isabel Dias?, Inés Carrilho', Sénia
Figueiroa', Euldlia Calado?, José Pedro Vieira®, Rui Chorao', Clara Barbot', Fatima Furtado®, José Paulo
Monteiro*, Ana Moreira?, Teresa Temudo'

1-Servico de Neurologia, Hospital Maria Pia, Centro Hospitalar do Porto; 2-Servico de Neurologia,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 3-Servico de Pediatria, Hospital José
Joaquim Fernandes, Unidade Local de Satide do Baixo.

Encefalomielite progressiva com rigidez e mioclonias: o primeiro caso pediatrico com anticorpos anti-
receptores de glicina

Joana Damdsio', M Isabel Leite®, Ester Coutinho', Patrick Waters®, Mark Woodhall®’, Manuela A Santos?, Inés
Carrilho?, Angela Vincent®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio; 2-Servigo de Neurologia Pedidtrica, Centro Hospitalar
do Porto; 3-Nuffield Department of Clinical Neurosciences, John Radcliffe Hospital, Oxford University, UK.
Inhibitors of Oxidative Phosphorilation in Acute Ischemic Stroke: preliminary data in rats

Isabel Henriques?, Maria Gutiérrez-Fernandez', Berta Rodriguez-Frutos', Mercedes Exposito-Alcaide’,
Julia Alvarez-Grech', Exuperio Diez-Tejedor’, José Ferro?

1-Laboratory for Neurosciences and Cerebrovascular Research, Hospital Universitario la Paz, IdiPAZ,
Universidad Auténoma Madrid; 2-Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa.
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9:10-10:00 Comunicacdes Orais 2

Tema: Doencas Desmielinizantes e Genética
Moderadores: José Vale, Grilo Gongalves

CO7. Risco de Esclerose Miiltipla ap6s Nevrite Optica Idiop4tica em doentes com RM inicial normal
Inés Bras Marques, José Tomds, Carmo Macdrio, Fernando Matias, Livia Sousa
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
CO8. Afasias agudas em doentes com Esclerose Multipla
Joana Domingos', Ernestina Santos'?, Ester Coutinho', Claudia Pinho? Alexandra Gongalves?, Sara
Cavaco?®, Ana Martins da Silva'?®
1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano do Hospital de
Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Unidade Multidisciplinar Investigacdo Biomédica do
Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Porto.
CO09. Perturbacao do Olfacto na Esclerose Multipla: estudo exploratério
Sonia Batista', Jodo Sargento Freitas', Eugénia Almeida® Fernando Matias', Jodo Carlos Ribeiro?®, Livia Sousa
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imuno-Alergologia, 3-Servico de Otorrinolaringologia, Hospitais
da Universidade de Coimbra.
C010. Estudo daVitamina D numa populacdo de doentes Portugueses com Esclerose Miiltipla
Andreia Bettencourt!, Ana Martins da Silva'?, Ana Silva!, Ernestina Santos?, Ester Coutinho?, Cldudia
Carvalho', Barbara Leal', Paulo Pinho e Costa"?, Berta Martins da Silva'
1-UMIB - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS-UP), Porto; 2-Centro Hospitalar do
Porto, Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto.
CO11. Paraparesias espdsticas autossémicas recessivas — revisao de 130 familias portuguesas
Eva Brandao', Luis Ruano’, Vitor T Cruz', Conceicdo Pereira*®, ] Pinto-Basto®**, Isabel Alonso®**, Stevanin
G, Jorge Sequeiros***, Paula Coutinho?, J Leal Loureiro*?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 2-UnIGENe,
Institute for Molecular and Cellular Biology IBMC), Porto; 3-Centro de Genética Preditiva e Preventiva,
IBMC; 4-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto; 5-ISERM U679, Hopital
Pitié-Salpétriere, Paris.
CO12. Inflamacdo e crises epilépticas: o papel da Il-18
Barbara Leal', Cldudia Brito', Jodo Chaves?, Claudia Carvalho', Andreia Bettencourt', Raquel Castelo
Branco', José Lopes Lima?, Teresa Temudo?, Ant6nio Martins da Silva'?, Paulo P Costa'?, Berta Martins
da Silva'
1-UMIB - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS-UP), Porto; 2-Centro Hospitalar do
Porto, Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto.

1

10:00-10:30 Conferéncia 1

"Epilepsy surgery: When and why"
Palestrante: Soheyl Noachtar
Moderador: José Pimentel

11:00-12:30 Mesa Redonda (Neuro-otologia)
Moderadores: José Pimentel e Vaz Garcia

Anatomia das vias vestibulares

José Pimentel

Reflexo vestibulo-oculo-motor

Vaz Garcia

Vertigo and Dizziness: un update on diagnosis and treatment
Klaus Jahn
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=

26

12:30-13:30

14:30-15:30

PO0O20.

PO21.

PO22.

PO23.

PO24.

PO25.

PO26.

PO27.

PO28.

PO29.

14:30-15:30

Sinapse

PO30.

PO31.

PO32.

Simpésio Satélite (Lundbeck)

"How close are we to modify Parkinson's disease progression?"
Palestrante: Olivier Rascol
Moderador: Joaquim Ferreira

Sessdo de Posters 3

Tema: Doencas Infecciosas
Moderadores: Carolina Garrett, Luisa Albuquerque, Miguel Rodrigues

Pseudo-hernia abdominal pos-herpética — a propésito dum caso clinico

Catia Carmona, Rui Guerreiro, Liliana Gouveia, Fernando Pita

Unidade Funcional de Neurologia - HPP Hospital de Cascais.

Mielite transversa: uma complicacio rara da infec¢do por Mycoplasma pneumoniae na infancia
Andreia Veiga', Andreia Matas', Joana Carvalho? Helena Pereira® Jodo Paulo Gabriel', Mdrio Rui Silva'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Tras os Montes e Alto Douro.
Neuroborreliose - uma forma de apresentacio atipica

Motasem Shamasna, Joana Nunes, Joana Cortez, Cristina Valente, Florbela Magalhaes, Grilo Gongalves
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.

Multinevrite por zoster sine herpete: forma rara de reactivacdo do virus varicela zoster

Catarina Cruto’, Sofia Jordao?, Joao Chaves'

1-Servico de Neurologia Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 2-Servigo de
Infecciologia, Hospital Pedro Hispano, Porto.

Traumatismo e infecc¢do por Virus Varicela Zoster: uma associagéo a ter em conta

Silvia César, Sandra Perdigao

Unidade Local de Satide do Alto Minho — Hospital de Viana do Castelo.

Crise parcial complexa: apresentacio atipica de Herpes Zoster

Rita Salvado, Pedro Pereira, Miguel Grunho, Paula Breia, Claudia Guarda

Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, EPE.

Encefalite Aguda na primo-manifestacdo da infeccao pelo HIV

Hipélito Nzwalo!, Rosdrio Pazos?, Maria José Aguas®

1-Hospital de Faro EPE, Faro; 2-Hospital Garcia de Orta EPE, Almada.

Meningite asséptica como forma de apresentacdo de Sindrome de Sjogren

Filipe Correia', Tiago Gomes', Maria Castelo Branco? Ana Costa®, Manuela Costa’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Oncologia, 3-Servico de Medicina Interna, do Hospital Pedro
Hispano, Matosinhos.

Episédios recorrentes de cefaleia incapacitante

Raquel Tojal, José Campillo

Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca.

Sindrome de Ramsay-Hunt com envolvimento de miiltiplos pares cranianos.

Inés Menezes Cordeiro, Hip6lito Nzwalo, Francisca S4, Fatima Ferreira, Carlos Basilio

Servigo de Neurologia, Hospital de Faro, EPE.

Sessado de Posters 4

Tema: Cogni¢do / Deméncias
Moderadores: Celso Pontes, Catarina Oliveira, Isabel Carmo

Efeito do contacto ocular na nomeacdo de faces famosas

Inés Mares, Isabel Pavao Martins

Unidade Neurolégica de Investigacao Clinica,Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina
de Lisboa.

Duas etiologias tratdveis para uma sindrome demencial e tremor

Adriana Rua, Catarina Cruto, Cecilia Monteiro, Joana Damaésio, Nuno Vila-Cha

Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.

Manifestacdes pouco comuns de sarcoidose

Maria José Silva', Marta Pereira®, Mavilde Arantes®, Mrinalini Honovar*, Manuela Costa’

1- Servigo de Neurologia, 2-Servico de Dermatologia, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de
Anatomia Patolégica, Hospital Pedro Hispano — ULSM.
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PO33.

PO34.

PO35.

PO36.

PO37.

15:30-16:30

CO13.

CO14.

CO15.

Co1e6.

Cco17.

Ccoi1s.

O Teste do Desenho do Relégio na populacdo portuguesa: Dados preliminares

Diana Duro', Sandra Freitas?, Lara Alves?, Mdrio R. Simées?, Isabel Santana'

1-Faculdade de Medicina, 2-Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao, Universidade de
Coimbra.

Espacos de Virchow-Robin Alargados: Hidrocefalia Obstrutiva e Amnésia Global Transitéria

Sofia Rocha', Jodo Pinho', Manuel Rito?, Alvaro Machado'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Braga.

O Homem que tem uma Mulher dentro de si: um caso de Deméncia Fronto-Temporal

Sofia Rocha, Filipa Sousa, Margarida Rodrigues, Alvaro Machado

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Leucodistrofia de inicio na idade adulta associada a insuficiéncia ovarica precoce: que entidade?
Luisa Sampaio? Helena Rocha', Amélia Mendes', Marco Metello?, Madalena Pinto®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto.

Alexia sem agrafia provavelmente secunddria a lesdo do giro fusiforme

Joana Domingues', Liliana Letra', Catarina Cunha', Sara Pereira®, Gil Cunha*?, Miguel Castelo Branco®,
Isabel Santana’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neuroradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra; 3-Aibili
— Associacdo para Investigacao Biomédica e Investigacdo em Luz e Imagem, Coimbra.

Comunicacoes Orais 3

Tema: Cognicdo / Deméncias
Moderadores: Isabel Pavao Martins, Isabel Santana

Contribution of the recent research criteria for the early detection of Alzheimer's disease

Isabel Santana'®, Inés Baldeiras®®, Raquel Lemos?, Gina Caetano®, Maria Helena Garrucho??, Gil Cunha®,
Beatriz Santiago', Miguel Castelo-Branco?, Catarina Oliveira®*

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica, Hospitais da Universidade de Coimbra; 3-
Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra; 4-IBILI, Faculdade de Medicina da Universidade
de Coimbra.

Caracteristicas clinicas, genéticas e neuropatolégicas de uma nova mutacéo da progranulina na
deméncia frontotemporal

Ricardo Taipa', Assunc¢do Tuna?, Joana Damaésio?, Pedro Pinto®, Sara Cavaco®, Gabriel Miltenberger®,
Daniela Galimberti®, Manuel Melo-Pires'

1-Unidade de Neuropatologia, 2-Servigo de Neurologia, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Unidade de
Neuropsicologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do Porto; 5- Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa.

Estado nutricional e funcéo muscular em doentes com defeito cognitivo ligeiro e deméncia de
Alzheimer

Helder Esperto', Liliana Letra®, Elisa Meira', Catarina Cunha®, Fernando Santos', Isabel Santana?,
Nascimento Costa'

1-Servico de Medicina Interna, 2-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.
Estudo de correlacdo entre a avaliacdo neuropsicoldgica inicial e o desempenho a entrada num
sistema progressivo de estimulacdo cognitiva

Ivania Alves, Rui Barreto, Luis Ruano, Catia Mateus, Joana Pais, Vitor Tedim Cruz

Servigo de Neurologia, Hospital Sao Sebastido, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.
Variabilidade de expressdao de uma nova mutacio no gene GRN numa familia com Degenerescéncia
Lobar Frontotemporal

Gabriel Miltenberger-Miltenyi'?, Ana Verdelho'?, Sénia Vale Pereira®, Candida Barroso'?, Alexandre de
Mendonga'?

1-Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 2-GenoMed —
Diagnoésticos de Medicina Molecular, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa; 3-Servico de Neurologia, Hospital Santa Maria.

Glaucoma e Doenca de Alzheimer

Sérgio Brito', Catarina Cunha?, Pedro Faria', Moura Pereira'?, Isabel Santana? Rui Proenca’

1-Centro de Responsabilidade Integrado de Oftalmologia EPE; 2-Servico de Neurologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra EPE.
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16:30-17:30 Conferéncia 2
“The Amusia”

Palestrante: Jason Warren
Moderador: Isabel Pavao Martins

18:00-19:00 Conferéncia de Abertura

“A Nova Medicina"
Palestrante: J. Lobo Antunes

19:00-19:30 Assembleia-Geral

20:30 Jantar e Entrega de Prémios
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8:30-9:30

PO38.

PO39.

PO40.

PO41.

PO42.

PO43.

PO44.

PO45.

PO46.

PO47.

8:30-9:30

PO48.

Sessdo de Posters 5

Tema: Doencas Vasculares |
Moderadores: Isabel Henriques, Manuel Correia, Miguel Viana Baptista

Fistula Artério-Venosa Dural Espinhal - Um desafio diagnéstico

Inés Brds Marques, José Tomds, Tiago Parreira, Sara Pereira, Miguel Cordeiro, Pedro Nunes Vicente
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.

Sindrome de vasoconstricao cerebral reversivel: uma causa rara de hemorragia da convexidade

Rui Felgueiras', Tiago Rodrigues?, Pedro Pinto?, Carlos Correia’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto, Porto.

Impacto da Rede Nacional de Cuidados Continuados no Tempo de Internamento dos Doentes com
Acidente Vascular Cerebral

Catarina Canha'?, Ana Massano', Teresa Ferreira®, Fradique Moreira', Argemiro Geraldo'?

1-Servico de Neurologia, 2-Equipa de Gestao de Altas, 3-Servico de Medicina Interna, Hospitais da
Universidade de Coimbra.

Hemorragia Subaracnoideia p6s drenagem lombar continua em cirurgia de reparacdo de aneurisma
da aorta tordcica

Pedro Barros, Ana Teresa Carvalho, Joaquim Pinheiro

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de V.N. Gaia/Espinho.

Disseccao Carotidea bilateral: Sindrome de Eagle?

Pedro Barros'?, Ana Teresa Carvalho', Cdtia Macedo?, Pedro Carneiro'?, Sérgio Castro®, Dulce Pinheiro?,
Miguel Veloso'?

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de AVC, 3-Servico de Neuroradiologia, Centro Hospitalar V.N.
Gaia/Espinho; 4-Servico de Medicina Interna, Hospital Pedro Hispano.

Leucoencefalopatia Vascular Grave como Forma de Apresentacao de Amiloidose Sistémica

Liliana Pereira, Rita Salvado, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Lesdo do cone medular — quando a causa € dificil de estabelecer.

Helena Rocha', Luisa Sampaio?, Irene Bernardes?, Madalena Pinto'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto.

Lesdes talamicas bilaterais reversiveis secundarias a trombose venosa cerebral profunda: um caso
clinico

Joao Raposo, Motasem Shamasna, Andreia Godinho, Pedro Velho, Grilo Gongalves

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.

Disseccao carotidea como primeira manifestacdo de Arterite de Takayasu

Ruth Geraldes', Paulo Batista', Luis Mendes Pedro?, Teresa Pinho e Melo'

1-Unidade AVC, Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, 2-Servico de Cirurgia Vascular,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Trombo endoluminal associado a anemia ferropenica como causa de acidente vascular cerebral
isquémico

Ana Catarina Fonseca', Vitor Tedim Cruz? Ruth Geraldes', Teresa Pinho e Melo'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-Servico de
Neurologia do Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.

Sessdo de Posters 6

Tema: Doencas Neuromusculares e Neurofisiologia
Moderadores: Luis Negrao, Isabel Conceicdo, Teresinha Evangelista

The first Portuguese families with Limb-Girdle Muscular Dystrophy 2L

Luis Negrao', Argemiro Geraldo', Anabela Matos', Olinda Rebelo', Rosério Santos®, Cristina Marques®
1-Neuromuscular Outpatient Clinic, Neurology Department, 2-Imagiology Department, Coimbra
University Hospitals, Coimbra; 3-Molecular Genetics Center Jacinto Magalhaes, National Institute of
Health, Porto.
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PO56.

PO57.

9:30-10:30

Sinapse

COo19.

C020.

CO021.

Doenca de Madelung. Plexopatia braquial de causa rara

Joana Marques', Sara Machado?, Luis Santos?, Jodo Reis®, Amélia Nogueira Pinto?

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil; 2-Servico de
Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, EPE; 3-Servico de Neurorradiologia, Hospital
da Cruz Vermelha.

Paralisia Bulbar Progressiva com extenso hipersinal do tracto piramidal

Pedro Barros, Ana Teresa Carvalho, Miguel Veloso, Hugo Morais, Anténio Jorge

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar V.N. Gaia/Espinho.

Oftalmoparésia dolorosa como forma de apresentacao de um Sindrome de Sjogren

Marta Arenga, Motasem Shamasna, Florbela Magalhaes, Carla Nunes, Deolinda Portelinha, Grilo Gongalves
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.RE.

Sindrome miasténica de Lambert-Eaton associada a adenocarcinoma da préstata

Cecilia Monteiro, Ernestina Santos, José Lopes Lima

Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.

Miastenia gravis ap6s linfoma linfobdstico pulmonar

Isabel Moreira', Ana Martins Silva', Cristina Gongalves?, Maria Isabel Leite®, Ernestina Santos'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Hematologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto; 3-Department of Clinical Neurology, Nuffield Department of Clinical Neurosciences, John
Radcliffe Hospital, University of Oxford.

Até a camisola despertava dor! Cirurgia de estimulacdo cerebral profunda num caso de dor
neuropatica de tipo periférico

Joana Meireles', Maria José Rosas', Virginia Rebelo?, Armanda Gomes?, Margarida Ayres Basto®, Paulo
Linhares*, Rui Vaz', Pedro Abreu'*®

1-Servico de Neurologia, 2-Consulta da Dor, 3-Servigo de Neurorradiologia, 4-Servico de Neurocirurgia,
Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto; 5-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Sindrome de Guillain-Barré mimetizando morte cerebral — um caso clinico.

Susana Chaves, Teresa Carolina, Armando Morganho, Duarte Noronha, Orlando Sousa

Servico de Neurologia, Hospital Central do Funchal, Funchal.

Miosite ocular aguda bilateral — diagnéstico diferencial

Ana Margarida Romeiro, Marisa Brum, Paulo santos, Rui Matos, Rui Guerreiro, José Pinto Marques
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settibal — Hospital Sdo Bernardo.

Seguimento de um caso de Sindroma de Guillain-Barré com ecografia de nervo periférico.

Vania Almeida’', Paolo Mariotti®, Stefania Veltri?, Carmen Erra®*, Luca Padua®*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal;
2-Unita di Neuropsichiatria infantile, 3-Dipartimento di Neuroscienze, Universita Cattolica, Roma,
Italia; 4-Fondazione Don Carlo Gnocchi Onlus, Itilia.

Comunicacoes Orais 4

Tema: Doencgas Vasculares
Moderadores: Vasco Salgado, Teresa Pinho e Melo

Tendéncia na incidéncia do primeiro Evento Isquémico Vascular Cerebral Agudo na populacao rural
e urbana no norte de Portugal 1999 a 2010: resultados preliminares

Rui Felgueiras', Rui Magalhaes?®, Rui Loureiro’, Cldudia Quintas', Carla Branco', Mério Rui Silva®, Ilda
Matos*, Jodo Paulo Gabriel®, Maria Carolina Silva?, Manuel Correia’, pelo Grupo de Investigadores do
segundo estudo de incidéncia de Acidentes Neurol6gicos no norte de Portugal (ACIN2)

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 2-UNIFAI, Instituto de Ciéncias Biomédicas
Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto; 3-Servi¢co Neurologia, Centro Hospitalar Trds-Montes
e Alto Douro, Vila Real; 4-Servico Neurologia, Centro Hospitalar Nordeste, Mirandela.

Sensibilidade e especificidade diferencial das escalas CHADS2 e CHA2DS2-VASc em contexto de
prevencdo secunddria cerebrovascular

Tiago Sa', Jodo Sargento-Freitas', Vitor Pinheiro', Rui Martins?, Rogério Teixeira®, Fernando Silva', Nuno
Mendongca', José Tomds', Fradique Moreira', Gustavo Cordeiro', Freire Gongalves', Luis Cunha'
1-Unidade de AVC, Servico de Neurologia, 2-Servico de Cardiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.
Via Verde do Acidente Vascular Cerebral: mimetizadores e contraindica¢des para trombdlise

Miguel Grilo', Pedro Castro', Sara Franga', Dulce Pereira?, Teresa Mendonga', Elsa Azevedo', pelo Grupo
de Doenga Vascular Cerebral do Hospital de Sdo Joao

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Urgéncia, Hospital de Sao Joao, Porto.
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Edema oro-lingual em contexto de terapéutica com Alteplase no acidente vascular cerebral: A
monitorizagdo deve ser a regra

Ana Sofia Aleixo Correia', Gongalo Matias', Ana Lourenco?, Miguel Viana Baptista'?

1-Servico de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Lisboa; 2-Unidade de AVC do Hospital S. Franscisco
Xavier, Lisboa; 3-Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.

Cefaleia associada a Trombose Venosa Cerebral: estudo de seguimento.

Nuno Inacio, Angela Timoteo, Sara Machado, Ana Amélia Pinto, Elsa Parreira

Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca, Amadora.

Descompensacio glicémica ap6s enfarte bulbar: Estudo retrospectivo em 23 doentes com grupo de
controlo.

Luis Ruano, Ivania Alves, Rui Barreto, Carlos Veira, Vitor Tedim Cruz

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.

Avaliacdo ultrassonogrifica intra e extracrania de leucoencefalopatia isquémica subcortical

Jodo Sargento-Freitas', Joana Ribeiro', Ricardo Morais?, César Nunes?, Rita Fernandes'?, José Tomas',
Fradique Moreira', Fernando Silva', Nuno Mendonga', Gustavo Cordeiro', Luis Cunha'

1-Unidade de AVC, Servico de Neurologia, 2-Departamento de Neurorradiologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra; 3-Servico de Medicina Interna, Hospital Sousa Martins, Guarda.

Mesa Redonda (Neuro-Oftalmologia)
Moderadores: Raquel Gil-Gouveia e Ivone Cravo

Structure and function correlations in retinocortical pathways: from basic research to
clinical applications

Miguel Castelo-Branco

Pupillary Evaluation in Neurology

Aki Kawasaki

Simpdsio Satélite (Abbot)

"Duodopa: Uma nova alternativa para os doentes parkinsénicos em estadio
avancado"

Palestrante: Angelo Antonini

Moderador: Joaquim Ferreira

Conferéncia 3

""Hyposmia for the Diagnosis and the Management of Neurodegenerative Diseases"
Palestrante: Laura Silveira-Moriyama
Moderador: Joaquim Ferreira

Sessdo de Posters 7

Tema: Doencas Vasculares Il
Moderadores: Elsa Azevedo, Fernando Pita, Patricia Canhdo

Acidente Isquémico Transitério em Doente com Esferocitose Hereditaria

Sofia Rocha, Jodo Rocha, Ana Santos, Carla Ferreira, Alvaro Machado

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Dilatacdo Extrema de Espacos Perivasculares de Virchow-Robin: «The Swiss Cheese Brain»

Miguel Grunho', Miguel Viana-Baptista®*

1-Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Servico de Neurologia do Hospital de
Egas Moniz, Lisboa; 3-Faculdade Ciéncia Médicas da Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.
Angiopatia amiléide mimetizando vasculite primdéria do sistema nervoso central

Joana Domingos', Marina Magalhaes', Manuel Melo Pires?, Ricardo Taipa®

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar
do Porto.

Volume 11 | N.22 | Novembro de 2011 Sinapse

31

-



PO61. Arterite de células gigantes intracraniana
Joana Domingues', Jodo Sargento’, Anténio Mestre', Gongalo Santos?, Gil Cunha?*?, Isabel Santana'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neuroradiologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 3-Aibili — Associacdo para Investigacdo Biomédica e Investigacdo em Luz e Imagem, Coimbra.
PO62. Edema bilateral da papila secundério a amiodarona: manifestacdo de neuropatia éptica iatrogénica
Carlos Andrade®?, Olinda Faria?, Joana Guimaraes"®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia do Hospital de S. Jodo, EPE; 3-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto.
PO63. Terapéutica com rt-PA intravenoso em gravida com Acidente Vascular Cerebral
Paulo Rego Sousa', Ruth Geraldes?, Teresinha Evangelista®, Teresa Pinho e Melo®
1-Servico de Neurologia Pedidtrica, Hospital Dona Estefania, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, Hospital
de Santa Maria, Lisboa.
PO64. Enfarte Medular em doente com Trombocitose
Joana Morgado', Jaime Pamplona?, Cristina Semedo', Ana Calado’, Isabel Henriques'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurradiologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
PO0O65. Embolia gasosa, uma causa rara de isquémia cerebral.
José Tomds', Jodo Sargento-Freitas', Fernanda Gamboa?, Oscar Camacho*, Claudia Paulino®, César
Nunes®, Carmo Macario', Fradique Moreira', Nuno Mendonga', Fernando Silva', Gustavo Cordeiro',
Luis Cunha'
1-Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, 2-Servico de Pneumologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra (HUC); 4-Unidade de Medicina Hiperbdrica,
Hospital Pedro Hispano.
PO66. Alucinacoes visuais e isquémia no territério da artéria coroideia anterior
Ana Patricia Antunes, Ruth Geraldes, Patricia Canhao
Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte —
Hospital Santa Maria.
PO67. Fenétipo atipico de uma nova mutacgido patogénica no CADASIL
Miguel Grilo', Carlos Andrade'?, Elsa Azevedo'?, Maria José S&'?, Joana Guimaraes'"?
1-Servigos de Neurologia do Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto; 2-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto; 3-Faculdade Ciéncias da Satide, Universidade Fernando Pessoa.

15:30-16:30 Sessao de Posters 8

Tema: Doencas Desmielinizantes e Epilepsia
Moderadores: Livia Sousa, Fernando Matias, Francisco Pinto

PO68. Meningoencefalite Recorrente como manifestacdo sistémica de Artrite Reumatéide
Fernando Dias Correia’, Joana Domingos', Jodo Ferreira®, Rafael Roque®, Ricardo Taipa*, Sara Cavaco®’,
Joao Correia®?, Ana Martins da Silva'*’
1-Servico de Neurologia, 2-Departamento de Medicina Interna, 3-Unidade de Imunologia Clinica, 4-
Servico de Neuropatologia, 5-Laboratério de Neurobiologia, Comportamento Humano, Hospital de
Santo Ant6nio — Centro Hospitalar do Porto; 6-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Central; 7-Unidade Multidisciplinar Investigacao Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar, Porto.

P069. Occam ou Hickam? A propésito de um caso de esclerose miiltipla.
Paulo Santos, Rui Pedro Guerreiro, José Fernando Pinto Marques
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Settibal.

PO70. Encefalopatia em doente com Liipus Eritematoso Sistémico e anticorpos Anti-CASPR2
Alice Morais Castro', Ruth Geraldes?, José Carlos Romeu'
1-Servico de Reumatologia e Doencas Osseas Metabdlicas, 2-Servico de Neurologia, Departamento de
Neurociéncias, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, E.PE.

PO71. Tumores Cerebrais e Esclerose Muiltipla: associacdo rara
José Eduardo Alves', Ricardo Taipa? Ernestina Santos®, José Maria Pereira Monteiro®, Pedro Soares
Pinto', Manuel Melo Pires?, Ana Martins da Silva®*
1-Servico de Neurorradiologia, 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico de Neurologia, 4-Unidade de
Imunologia Clinica, Hospital Santo Anténio — CH Porto.

PO72. Celulite recorrente apés administracao de interferdao
Ivania Alves, Vitor Tedim Cruz, Carlos Veira
Servigo de Neurologia, Hospital Sao Sebastido, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.

PO73. Hemidistonia paroxistica como manifestacéo inicial de Esclerose Miiltipla
Pedro Pereira, Jodo Proenca, Cldudia Guarda
Hospital Garcia de Orta, Almada.
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Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva com Epilepsia Refractéaria

Fernando Dias Correia, Joana Domingos, Joao Chaves

Servico de Neurologia do Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.

EEG de alta densidade na avaliacdo pré-cirtrgica de pacientes epilépticos — a propésito de um caso
clinico

Nuno Vicente', Anténio Atalaia"?, Francisco Sales®, Pedro Rosado'? Luiza Rosado®’

1-Centro Hospitalar da Cova da Beira, EPE, Hospital Péro da Covilh3, Servico de Neurologia, Covilha; 2-
Faculdade de Ciéncias da Satde, Universidade da Beira Interior, Covilh3; 3-Unidade de Monitorizacao
de Epilepsia e Sono, Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.

Avaliacdo Multimodal Neurofisiolégica-Hemodindmica-Neuropsicolégica da funcdo dos lobos
occipitais para aplicacdo na Cirurgia da Epilepsia

Ricardo Lopes', Rita Jeronimo?, Patricia Arriaga? Jéssica Gomes®, Rute Barrambana®, Alberto Lea
1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacao, Universidade de Coimbra; 2-Centro de Investigacao
e Intervencao Social (CIS/ISCTE-IUL); 3-Departamento de Psicologia Social e das Organizacoes, ISCTE-
IUL; 4-Programa de Cirurgia da Epilepsia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental (CHLO), Lisboa.

Sinal do pulvinar - nem sempre a variante da Doenca de Creutzfeldt-Jakob

Vania Almeida', Rita Peralta'?, Candida Barroso'?, Sofia Reimao*, Carla Bentes'?, José Pimentel"?
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de EEG/sono, Servico de Neurologia, 3-Laboratério de
Neuropatologia, Servico de Neurologia, 4-Servico de Imagiologia Neurolégica, Hospital de Santa Maria
— Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.

12,4

Conferéncia 4

""Early Markers in Dementia”
Palestrante: Nick Fox
Moderador: Alexandre Mendong¢a

Sessdo de Posters 9

Tema: Doencas do Movimento e Ataxias
Moderadores: Pedro Nunes Vicente, Cristina Costa, Miguel Coelho

Atrofia de Sistemas Miiltiplos subtipo Cerebeloso - o desafio diagnéstico

Ana Cl4udia Ribeiro, Mariana Leitao Marques, Filipe Palavra, Ana Morgadinho

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.

Parkinsonismo atipico reversivel por défice de vitamina B12

Ana Filipa Santos', Margarida Rodrigues', Pedro Abreu?, Carla Ferreira’

1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servi¢o de Neurologia, Hospital de Sdo Joao.

Doenca de Wilson de inicio tardio

Maria José Silva!, Mavilde Arantes?, Mrinalini Honovar®, Manuela Costa*

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servigo de Anatomia Patolégica, Hospital
Pedro Hispano — ULSM.

Validacdo do Brief-Smell Identification Test para a Doenca de Parkinson

Sara Cavaco?, Nuno Vila-Cha"*?, Inés Moreira', Alexandre Mendes"*?, A. Bastos Lima"*?
1-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano, 2-Grupo de Doengas do Movimento,
Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Grupo de Estudos da Doenca de
Parkinson, Unidade Multidisciplinar de Investigacao Biomédica, Universidade do Porto, Porto.
Toxina botulinica no tratamento da distonia oromandibular

Joana Domingos', Ricardo Taipa? Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar
do Porto.

Hemicoreia na Sindrome Hiperosmolar Hiperglicémica

Alberto Leite'!, Sofia Rocha?, Cecilia Vilaca', Alvaro Machado?, Narciso Oliveira’

1-Servico Medicina Interna, 2-Servico Neurologia, Hospital Braga.

Siderose superficial associada a anticoagulacdo oral: diferentes modos de apresentacdo e estratégias
terapéuticas

Rui Barreto, Luis Ruano, Vitor Tedim Cruz, Carlos Veira

Centro Hospitalar entre o Douro e Vouga, Unidade de Santa Maria da Feira.
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Ataxia episédica tipo 2: um desafio diagnéstico.

Luis Isidoro, Jodo Lemos, Fernando Matias, Beatriz Santiago

Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.

Dois irmaos com doenca degenerativa e ataxia

Catarina Luis', Carla Concei¢do?, Ana Moreira'

1-Servico de Neurologia Pedidtrica, 2-Servico de Imagiologia Pediétrica, Hospital D. Estefania, Centro
Hospital de Lisboa Central, EPE.

Ataxia telangiectdsica sem telangiectasias

Leonor Correia Guedes, Joaquim Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Sessado de Posters 10

Tema: Neuropatologia e Neuro-oncologia
Moderadores: Bravo Marques, José Pimentel, Melo Pires

Encefalopatia recorrente sintomatica a malformacao vascular difusa

Rui Felgueiras’, Ricardo Taipa?, Rafael Roque®, Tiago Rodrigues®, S6nia Figueiroa®, Isabel Ribeiro*, Melo
Pires?

1-Servico de Neurologia; 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de
Neurocirurgia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 5-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa; 6-Servico de Neuropediatria, Hospital Maria Pia, Centro
Hospitalar do Porto, Porto.

Mucormicose disseminada em doente com imunodeficiéncia celular idiopatica

Alexandre Costa', Pedro Guimaries', Artur Vale?, Miguel Ferreira®, Rafael Roque®, Ricardo Taipa’,
Fernando Guimaries?, M. Melo Pires*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto
Douro, Via Real; 3-Servico de Neurocirurgia, 4-Servico de Neuropatologia do Centro Hospitalar do
Porto; 5-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Lisboa Central.

Gliomatose cerebri lentamente progressiva

Dulce Neutel', Carolina Pires’, Tiago Teodoro’, Miguel Coelho’, José Pimentel?, Luisa Albuquerque’
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Miopatia inflamatéria braquio-cervical — doenca rara, tratavel.

Dulce Neutel!, Candida Barroso*?

1-Servico de Neurologia; 2-Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Movimentos periédicos das pernas como manifestacao paraneoplasica

Catarina Cruto', Jodo Lopes?, A. Martins da Silva®, Nuno Vila-Cha'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurofisiologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do
Porto.

Linfoma intravascular, enfartes cerebrais e deméncia

C. Cruto', C. Monteiro’, I. Moreira', J. Teixeira?, R. Roque®, J. Reis*, R. Taipa®, M. Melo Pires®, M. Correia'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Unidade de Neuropatologia, 4-Servico de
Neurocirurgia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar Porto; 5-Servico Neurologia, Centro
Hospitalar Lisboa Central.

Provéavel encefalopatia posterior reversivel em leucemia linfoide aguda recidivada: dilemas de
diagnéstico e tratamento

Helena Rocha', Manuel Sobrinho Simées**, Pedro Castro'*, Diana Ferreira®, Fernando Principe**, Marta
Carvalho™*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Hematologia Clinica, 3-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Sao Jodo, Porto; 4-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Paralisia isolada do misculo frontal secunddria a metastizacdo parotidea de carcinoma da laringe
Filipa Sousa!, Sofia Rocha!, Jodo Fernandes?, Ricardo Maré', Alvaro Machado'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de Braga.

Sindrome Opsoclénus-Mioclénus, Ataxia Cerebelosa, Encefalite Limbica e Retinopatia Bilateral
Paraneopldasicos

Filipe Blanco, Luis Isidoro, Jodo Lemos, Joao Figueira, Carmo Macdrio

Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
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CO032.
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Comunicacoes Orais 5

Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Maria José Rosas, Mario Miguel Rosa

Uma familia com doenca de Parkinson sem mutacdes nos genes SNCA, LRRK2 e PARK2 — mais um
exemplo de heterogeneidade genética

Gabriel Miltenberger-Miltényi'?, Sénia Pereira®, Angela Timoteo®, Cristina Costa®

1-Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 2-Diagndsticos de
Medicina Molecular (GenoMed), IMM, Lisboa; 3-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando
Fonseca, Amadora.

Avaliacao da qualidade dos registos clinicos na doenca de Parkinson

Nuno Vila-Cha'?, Alexandre Mendes'?, Sara Cavaco®?, A. Bastos Lima'?

1-Grupo de Doencgas do Movimento, Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do
Comportamento Humano, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Grupo de Estudos
da Doencga de Parkinson, Unidade Multidisciplinar de Investigacao B.

Leucoaraiose como predictor de declinio cognitivo em doentes com Doenca de Parkinson
submetidos a STN-DBS.

Jodo Rocha', Ana Oliveira?, Jodo Massano®, Claudia Sousa®, Joana Lima’, Rita Figueiredo®, Carina Reis®,
Carlos Carvalho®, Margarida Basto®, Paulo Linhares®, Rui Vaz®, Maria José Rosas®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de Neurologia, 3-Unidade de Doencas do
Movimento - Cirurgia Funcional, 4-Unidade de Neuropsicologia, 5-Servico de Neurorradiologia,
Hospital de Sao Jodo — Porto; 6-Unidade de Satide Publica ACE.

NBIA - Desafio diagnéstico de formas atipicas

Jodo Rocha', Ana Oliveira®, Maria José Rosas®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de Neurologia do Hospital de Sdo Jodo - Porto.
Diversidade genotipica da sindrome de Leigh: 2 casos clinico-patolégicos

Joana Domingos', Ricardo Taipa?, Rafael Roque®, Dulce Quelhas’, Célia Nogueira®, Laura Vilarinho*,
Manuel Melo Pires®, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar
do Porto; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 4-Centro de Genética Médica
Jacinto Magalhaes.

Comparacdo de dois instrumentos breves de avaliacdo do défice cognitivo em doentes com Doenca
de Huntington

Fradique Moreira, Joana Guerra, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.

Comunicacbes Orais 6

Tema: Doencas Neuromusculares
Moderadores: Mamede Carvalho, Luis Santos

Polineuropatia inflamatéria desmielinizante crénica em idade pediatrica

Joana Damdsio', Ester Coutinho', Laura Marques?, Manuela Santos®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 2-Unidade de
Imunodeficiéncias/Infecciosas do Servico de Pediatria, 3-Consulta Doencas Neuromusculares do
Servico de Neurologia Pedidtrica, Hospital Maria Pia, Centro Hospitalar do Porto.

Correlacio entre a suspeita clinica e os estudos neurofisiolégicos na sindrome do canal carpico
Fernando Correia', Joana Domingos', Vitor Moreira®

1-Servico de Neurologia; 2-Servigo de Neurofisiologia, Hospital de Santo Anténio — Centro Hospitalar
do Porto.

Avaliacdo Muscular Paravertebral Lombossagrada por Ressoniancia Magnética nas Disferlinopatias
Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Olinda Rebelo?, Maria Portilha®, Miguel Seco®, Cristina Marques®,
Luis Negrao®

1-Consulta de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia, 2-Departamento de Neuropatologia,
Servico de Neurologia, 3-Departamento de Imagiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.
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C035. Sindroma de ISAAC no diagnéstico diferencial de esclerose lateral amiotréfica
Carina Fernandes, Jodo Proenca, Joao Coimbra, Nadine Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

CO036. The added value of the Awaji algorithm in the diagnosis of amyotrophic lateral sclerosis.
Jodo Parracho da Costa'?, Mamede de Carvalho"*?
1-Neuromuscular Unit. Institute of Molecular Medicine, Lisbon, Portugal; 2-Faculty of Medicine,
University of Lisbon, Portugal; 3-Neurology Department, Santa Maria University Hospital, Lisbon,
Portugal.
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Fim do Congresso
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Cirurgia da Epilepsia na Esclerose
Tuberosa: Avaliacao neurofisiolégica e
resultados clinicos em 9 casos
intervencionados

Alberto Leal"*?

1-Servigo de Neurologia Pediétrica, Centro Hospitalar Lisboa
Central, Lisboa; 2-Programa de Cirurgia da Epilepsia do Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 3-Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.
aleal@aleeg.com

Introducdo: A Esclerose Tuberosa é uma causa frequente
de epilepsia refractdria a terapéutica farmacolégica que,
quando iniciada nos primeiros anos de vida, se associa a evo-
lucao desfavordvel com impacto significativo no desenvolvi-
mento cognitivo. A expectativa de um contributo com impac-
to clinico significativo por parte dos programas de cirurgia da
epilepsia nesta area tem crescido nos tltimos anos. No entan-
to a maltiplicidade das lesoes, a complexidade das alteracoes
neurofisiolégicas e os frequentes défices neuro-cognitivos
colocam dificuldades formiddveis ao planeamento de estraté-
gias cirdrgicas adequadas.

Objectivos: Detalhar as estratégias de abordagem ao estu-
do e planeamento cirtrgico de 19 casos de epilepsia refracté-
ria associados a Esclerose Tuberosa na idade pedidtrica.
Efectuou-se uma avaliacdo dos resultados cirtrgicos e do
impacto no desenvolvimento.

Metodologia: Dezanove doentes na idade pediatrica (0.3-
14 anos) foram avaliados neurofisiologicamente nos laboraté-
rios de Neurofisiologia dos Hospitais de Dona Estefania e Sao
Francisco Xavier entre 2006-2011, usando video-EEGs ictais
seriados (intervalos de 6 meses a um ano). Os casos em que foi
possivel obter correlacdes consistentes no tempo com lesdes
estruturais foram selecionados para intervencao.

Resultados: Nove doentes foram intervencionados no espa-
¢o de 4 anos, sendo que em todos a localizacao do presumivel
foco epiléptico foi consistentemente associado a uma area dis-
pléasica na RM. O EEG interictal revelou-se pouco til, sendo
demasiado complexo e varidvel para fornecer uma orientagao
consistente na selec¢ao dos casos. O seguimento variou entre 3
meses e 4 anos, sendo que 5 doentes estao sem crises (classe Ia),
2 com melhoria parcial (classe II-III) e 2 sem melhoria (classe
IV). Em dois doentes foi efectuada monitorizacao invasiva.

Conclusdes: A utilizacdo de uma estratégia baseada em
registos Video-EEG ictais seriados no tempo e correlacionados
com as alteracdes estruturais da RM permitiu selecionar 9
casos para cirurgia da epilepsia, com uma percentagem de
55% (5/9) sem crises no pés-operatorio.

Contributo dos Potenciais Evocados
Auditivos de Média Laténcia na distincao
entre epilepsias frontais e temporais em
avaliacdo para Cirurgia da Epilepsia
Ricardo Lopes’, Alberto Leal**
1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educac¢do, Universidade
de Coimbra; 2-Programa de Cirurgia da Epilepsia, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa; 3-Centro de Investigacao

Social, ISCTE.
rlopes@clix.pt

Introducdo: No contexto da Cirurgia da Epilepsia, a distin-
¢ao entre epilepsias do lobo frontal e temporal é um problema
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importante, em especial quando o foco epiléptico se localiza
na proximidade da fissura de Sylvius. Atendendo a que a drea
cortical auditiva primadria se localiza na face superior do lobo
temporal, a detec¢ao de eventuais anomalias funcionais no
processamento auditivo poderd contribuir para melhor loca-
lizar a drea epileptogénica. Os potenciais evocados auditivos
fornecem uma metodologia simples mas com alta resolu¢ao
espacial e temporal para detectar, de forma ndo invasiva, ano-
malias funcionais relevantes em doentes em avaliacdo para
cirurgia da epilepsia.

Objectivos: Mapear, recorrendo a Potenciais Evocados
(PEs) de Média Laténcia (MMN), as dreas corticais funcionais
responsaveis pelo processamento de estimulos auditivos
complexos em doentes com epilepsias frontais e temporais.
Avaliar possiveis assimetrias inter-hemisféricas do PE.

Metodologia: Estuddmos 15 doentes (5-23 anos) com epi-
1épsias focais sintomaticas, avaliados no ambito do Programa
de Cirurgia da Epilepsia do Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental (CHLO). O protocolo de avaliacao incluiu, entre
mais, monitorizacao Video-EEG, Ressonancia Magnética, ava-
liacao neuropsicolégica e registo EEG de alta densidade (82ch).
Recorreu-se a este tltimo exame para aquisicao de PEs usando
o paradigma MMN. Através de métodos de source analysis
localizaram-se os geradores da actividade paroxistica e dos
PEs. Avaliou-se a assimetria inter-hemisférica e correlacionou-
se esta com a distancia ao foco epiléptico e lesao estrutural.

Resultados: Verificaram-se anomalias na distribuicao
espacial e na assimetria inter-hemisférica do potencial em
alguns doentes com epilepsia temporal, tendo o mesmo sido
normal nos casos de epilepsia frontal. A proximidade do foco
epiléptico ao cortéx auditivo associou-se de forma mais
robusta a uma disfuncao do MMN do que a proximidade a
lesdo estrutural.

Conclusdes: Os PEs auditivos sao um método ndo invasivo
com interesse na avaliacdo para Cirurgia da Epilepsia.

Doenca de Kufs manifestada por
deméncia, parkinsonismo e epilepsia
mioclonica

Ana Sofia Aleixo Correia, Nuno Canas, José Vale
Servico de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Lisboa.
ana_sofiacorreia@hotmail.com

Introducdo: A doenca de Kufs representa a variante adulta
das ceroidolipofuscinoses neuronais (CNL). Clinicamente dis-
tinguem-se 2 fenétipos principais: A) epilepsia mioclénica pro-
gressiva com deméncia; B) deméncia, alteracdes do comporta-
mento, sindrome piramidal e extra-piramidal. A doenca de Kufs
¢é transmitida de forma autossémica dominante ou recessiva,
sendo reconhecida a existéncia de heterogeneidade genética.

Os autores descrevem a evolucdo clinica de um caso de
doenca de Kufs com fen6tipo ‘misto’.

Caso clinico: Homem de 37 anos, filho de pais nao-con-
sanguineos. As primeiras manifestacdes foram notadas hd 3
anos atrds com o aparecimento de sindroma depressivo, apa-
tia e perda de fungdes cognitivas (memoria e fungdes executi-
vas) associadas a parkinsonismo. Alguns meses depois, desen-
volveu um quadro psicético (alucinacoes, agitagdo, agressivi-
dade) e hé cerca de 2 anos comecou a apresentar mioclonias,
vindo a desenvolver uma epilepsia mioclénica progressiva
com agravamento da deterioracdo cognitiva. Actualmente
nao tem marcha auténoma, o discurso esta limitado a frases
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simples pouco coerentes e apresenta mioclonias persistentes
nos membros, parkinsonismo acinético-rigido e sindrome
piramidal. Ap6s uma extensa investigacdao o diagnoéstico foi
estabelecido através da bidpsia cerebral, tendo sido demons-
trado por microscopia electrénica a presenca das inclusdes
lisossémicas tipicas de CNL.

Conclusdo: A doenca de Kufs é uma patologia neurodege-
nerativa rara e de dificil diagnéstico, sobretudo quando nao
existe historia familiar. Tal como este caso ilustra, a expressao
pode ser mais heterogénea do que sugerem os fenétipos clds-
sicos. Perante um doente com quadro demencial e epilepsia,
com inicio na 32-42 décadas, de etiologia indeterminada, deve
ser equacionada a possibilidade de doenca de Kufs e pondera-
da a realizacdo de bi6épsia cerebral.

Estudo clinico e genético do
sindrome de Dravet em Portugal

Jodo Pinho', Susana Rocha? Manuela Almeida Santos', Ana
Isabel Dias? Inés Carrilho’, Sénia Figueiroa', Euldlia Calado?,
José Pedro Vieira?, Rui Chorao', Clara Barbot', Fitima Furtado®,
José Paulo Monteiro®, Ana Moreira? Teresa Temudo'

1-Servico de Neurologia, Hospital Maria Pia, Centro Hospitalar do
Porto; 2-Servigo de Neurologia, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central; 3-Servigo de Pediatria, Hospital José
Joaquim Fernandes, Unidade Local de Satide do Baixo.
jdpinho@gmail.com

Introducdo: O sindrome de Dravet (SD) caracteriza-se por
convulsoes febris (CF) frequentemente complexas, com inicio
no primeiro ano de vida, em lactentes com desenvolvimento
psico-motor (DPM) prévio normal, seguidas por vdrios tipos
de crises epilépticas (febris ou em apirexia) e atraso do DPM.
70-80% tém mutagdo no gene SCN1A.

Objectivos: Caracterizacdo clinica e genética de doentes
com SD.

Metodologia: Estudo retrospectivo de doentes com crité-
rios clinicos de SD, através de um inquérito enviado a varios
Neuropediatrias portugueses, sobre a histéria clinica, exame
fisico, investigacdo complementar, terapéutica e evolucao.
Anélise estatistica realizada em PASW Statistics-18°.

Resultados: 41 doentes, 51% do sexo masculino, mediana
de idade actual de 11 anos. Primeira crise com idade mediana
de 5 meses (2-13), tendo sido uma CF em 63% (simples=22%;
complexa=41%). 78% apresentaram durante o seguimento
estados de mal convulsivo generalizado (EMCG), com ou sem
febre. Mais de 50% apresenta atraso mental grave; dos 21
doentes com avaliacdo cognitiva formal, o quociente cognitivo
global (QCG) mediano foi 47 (25-91). 68% tém ataxia, 73% tém
alteracdes do comportamento (AC). Actualmente 85% tém epi-
lepsia refractéria, com varios tipos de crises. 89% tém muta-
¢oes do SCN1A, 49% truncantes. Os doentes com mutagoes
truncantes apresentaram mais frequentemente EMCG e crises
de suspensao de consciéncia. Os doentes sem mioclonias e/ou
actividade paroxistica generalizada tém mais frequentemente
mutacdes nao-truncantes. As AC sdo mais frequentes em
doentes com atraso mental grave. Existe uma correlacao nega-
tiva entre a idade de avaliacdo cognitiva formal e o QCG.

Conclusdes: A suspeita de SD em lactentes com CF comple-
xas que desenvolvem epilepsia pleomorfica refractaria exige
uma referenciacao precoce a Neuropediatria, e a confirmacao
diagndstica é fundamental para o estabelecimento do prognoés-
tico e escolha dos anticonvulsivantes aconselhados. O fenétipo
classico do SD, os EMCG e as crises de suspensdo de conscién-
cia estao associados a mutacgoes truncantes do SCN1A.
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Encefalomielite progressiva com
rigidez e mioclonias: o primeiro caso
pediatrico com anticorpos anti-receptores
de glicina

Joana Damasio', M Isabel Leite®, Ester Coutinho’, Patrick
Waters®, Mark Woodhall?, Manuela A Santos?, Inés Carrilho?,
Angela Vincent®

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio; 2-Servigo de
Neurologia Pedidtrica, Centro Hospitalar do Porto; 3-Nuffield
Department of Clinical Neurosciences, John Radcliffe Hospital,
Oxford University, UK.

joanadamasio80@gmail.com; maria.leite@imm.ox.ac.uk;
estercoutinho@gmail.com; pwaters@hammer.imm.ox.ac.uk;
woodhall@clneuro.ox.ac.uk; manuela.a.santos@gmail.com;
icccarrilho@gmail.com; angela.vincent@imm.ox.ac.uk

Introducdo: A encefalomielite progressiva com rigidez e
mioclonias (PERM) é uma doenca rara caraterizada por espas-
mos musculares dolorosos, rigidez, hiperecplexia e envolvimen-
to do tronco cerebral. Recentemente foram identificados anti-
corpos associados ao PERM [anti-receptor da glicina (GlycR)].
Os poucos doentes com PERM com anti-GlyR descritos sdo
adultos. Uma revisao dos casos de PERM até agora testados con-
firma a etiologia autoimune e a potencial gravidade, especial-
mente se ndo tratada, havendo casos fatais. A doente apresenta-
da (com videos), constitui o primeiro caso de PERM pediatrico
identificado com esta patologia neurolégica autoimune.

Caso clinico: Crianga, previamente saudavel; aos 14 meses
apresentou episodios de rigidez dos quatro membros, mioclo-
nias generalizadas, hiperextensao axial e trismo, sem alteragao
da consciéncia. Os episddios eram desencadeados por estimu-
los visuais, auditivos ou téteis, ocorriam durante o sono e vigi-
lia, duravam segundos e eram acompanhados por choro,
taquipneia e dessaturagdo de oxigénio. Posteriormente surgiu
postura cervical anémala e espasmo hemifacial. RMN do neu-
roeixo, estudos de LCR, enddcrino e metabdlico foram nor-
mais/negativos. Video-EEG: frequentes mioclonias axiais sem
traducdo electroencefalogréfica. Foi tratada com corticoides
endovenosos e imunoglobulinas com melhoria significativa.
Um més ap6s a sua suspensao teve novo surto com episédios
mais frequentes, prolongados e severos, conduzindo a rabdo-
miolise grave. Foram detetados anticorpos anti-GlyR no soro e
liquor. Reiniciou imunoglobulinas e cortidoides endovenosos,
com beneficio, encontrando-se sob corticoterapia oral desde
entdo. Meses depois, durante a reducao da dose de corticoides,
desencadearam-se dois surtos ligeiros. Estes foram imediata-
mente tratados com aumento do corticoide oral e imunoglo-
bulinas, tratamento que mantém. Nao tem havido recorréncia
dos sintomas e os niveis de anticorpos tém descido.

Conclusoes: Apresentamos o primeiro caso de PERM
pedidtrico com anticorpos anti-GlyR com boa resposta a imu-
noterapia. Os videos ilustram as carateristicas clinicas da
doenca e ajudarao a identificar mais doentes com esta patolo-
gia que é imunomediada, tratdvel, mas potencialmente fatal.

Inhibitors of Oxidative
Phosphorilation in Acute Ischemic Stroke:
preliminary data in rats

Isabel Henriques?, Maria Gutiérrez-Fernandez', Berta
Rodriguez-Frutos', Mercedes Exposito-Alcaide’, Julia Alvarez-
Grech', Exuperio Diez-Tejedor', José Ferro®

1-Laboratory for Neurosciences and Cerebrovascular Research,
Hospital Universitario la Paz, IdiPAZ, Universidad Auténoma
Madrid; 2-Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa.
ilh.igc@gmail.com
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Introduction: Hypometabolism may contribute to brain
protection after acute brain ischemia by modulating apoptot-
ic and non-apoptotic cell dead pathways. Inhibitors of oxida-
tive phosphorilation, like hydrogen sulphide (H2S) can acute-
ly induce hypometabolic states, We studied hydrogen sul-
phide, an inhibitor of oxidative phosphorilation, in a rat
model of acute ischemic stroke by permanent middle cerebral
artery occlusion (MCAO).

Methods: Sprague-Dawley rats were distributed into a
sham, a control group (permanent MCAO alone) and a group
with permanent MCAO + inhalation of H2S. We analyzed
lesion volume by magnetic resonance imaging (MRI) at 24
hours and 14 days after MCAO and by hematoxylin/eosine
staining. Functional outcome was assessed by the modified
Rogers scale. Rats were sacrificed at day 14 and cell death was
assessed by TUNEL analysis.

Results: Preliminary data showed a decrease in infarct size
both at 24 hours (9.76% versus 16.80%) and at 14 days (8.50%
versus 17.22%) and a benefit in functional outcome in rats
exposed to H2S. TUNEL analysis showed a decrease in the
expression of TUNEL positive cells in the peri-infarct border
zone (18 £ 7.07 versus 58 + 12.73).

Conclusion: Preliminary data showed that hydrogen sul-
phide inhalation after acute brain ischemia is associated with
a decrease in infarct volume and in peri-infarct cell death.

Risco de Esclerose Multipla apés
Nevrite Optica Idiopatica em doentes com
RM inicial normal

Inés Bras Marques, José Tomds, Carmo Macério, Fernando
Matias, Livia Sousa

Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
inesmbmarques@gmail.com; livia.sousa@netcabo.pt

Introducao: A Nevrite Optica (NO) isolada constitui a apre-
sentacao inicial de Esclerose Multipla (EM) em cerca de 20%
dos doentes. O risco estimado de desenvolver EM apés NO é
de 30% aos 5 anos, 38% aos 10 anos e 50% aos 15 anos. Estudos
recentes sugerem que tratamento imunomodulador precoce
pode atrasar a conversdo para EM e reduzir a acumulacdo de
lesoes na RM. A presenca de lesdes com determinadas caracte-
risticas na RM inicial (critérios de Barkoff) tem sido considera-
do o factor preditivo de conversdo mais importante.

Objectivos: Estimar o risco de conversao em EM apés NO
idiopdtica em doentes com RM inicial normal. Identificar fac-
tores preditivos de conversao.

Metodologia: Revisdao de processos clinicos de doentes
com NO idiopatica e RMN inicial normal, admitidos no nosso
hospital entre 2003 e 2010. Andlise estatistica com o programa
SPSS 19.0.

Resultados: 42 doentes foram identificados, 78,6% do sexo
feminino e com idade média de 29,64 anos. 10 doentes con-
verteram em EM, todos no intervalo de 5 anos, identificando-
se risco de desenvolver EM de 23,8% aos 5 anos. Auséncia de
papiledema, recuperacdo parcial, bandas oligoclonais presen-
tes no LCR e histéria prévia de sintomas sugestivos de desmie-
linizacao associaram-se a maior risco de conversao (p<0,05).
Nao foi encontrada diferenca estatisticamente significativa
em termos de sexo, idade, lateralidade da NO, presenca de
outras alteragdes no exame neurolégico, alteracdo dos poten-
ciais evocados visuais ou recorréncia da NO.

Conclusdes: O risco de conversao em EM nos nossos doentes
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com NO idiopatica e RMN inicial normal foi relativamente baixo
(23,8% aos 5 anos), ligeiramente inferior ao reportado. Foram
factores associados a conversao: fundoscopia normal, recupera-
¢do incompleta, presenca de bandas oligoclonais no LCR e hist6-
ria prévia de sintomas sugestivos de desmielinizacdo.

Afasias agudas em doentes com
Esclerose Miiltipla

Joana Domingos’, Ernestina Santos'?, Ester Coutinho’, Claudia
Pinho?, Alexandra Gongalves?, Sara Cavaco*®, Ana Martins da
Silva'*?

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do
Comportamento Humano do Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 3-Unidade Multidisciplinar Investigacao
Biomeédica do Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Porto.
joanadomingos@hotmail.com; anadmsilva@yahoo.com

Introducdo: As perturbagdes da linguagem/afasias como
apresentacdo da Esclerose Mdltipla (EM) ou como sintoma
agudo focal em surto sdo raras. Descrevemos 4 casos de EM
com epis6dios agudos de perturbacao de linguagem.

Afasia na apresentacao inicial: 1. Mulher com EM surto-
remissdo (EMSR) desde os 25 anos. A manifestacdo inicial
caracterizou-se por afasia motora. A Ressonancia magnética
encefdlica (RM) mostrava lesdo pseudotumoral extensa sub-
cortical temporo-parietal esquerda e focos hiperintensos em
T2/FLAIR periventriculares. Fez corticoterapia com melhoria.
Ap6s 4 anos, teve episddio agudo de diplopia e surgiram novas
lesoes desmielinizantes na RM. Dez anos depois, a doente
apresentava EDSS=2.0 e ligeiras dificuldades cognitivas; 2)
Mulher com EMSR desde os 35 anos. Na apresentacao inicial
teve afasia de predominio sensitivo e sindrome piramidal ndo
deficitario direito. A RM encefalica mostrava miiltiplas lesoes
na substancia branca hiperintensas em T2/FLAIR e o liquor
mostrava bandas oligoclonais. Apés 3 meses, teve surto
medular. A RM revelava novas lesdes desmielinizantes. Aos 11
meses de evolucao apresentava EDSS=3.0 e ligeiras dificulda-
des cognitivas.

Surtos afésicos: 3) Homem, EMSR desde os 20 anos com 2
surtos e lesdes desmielinizantes na RM. Aos 26 anos teve qua-
dro agudo de afasia motora. A RM revelou volumosa lesdao
frontal esquerda hiperintensa em T2, de aparecimento recen-
te. ApOs corticoterapia teve melhoria da afasia. Apés 5 anos
deste surto, apresentava EDSS=5.0 e ligeiras dificuldades cog-
nitivas. 4) Mulher, EMSR desde os 29 anos com surto inicial
medular sensitivo e critérios de disseminagdo temporo-espa-
cial na RM. Aos 30 anos teve quadro agudo de dificuldade na
expressao verbal e fez corticoterapia com melhoria. Apés dois
anos, apresentava EDSS=1.0 e perfil cognitivo normal.

Conclusdes: Nestes casos, a semelhanca da literatura, as
afasias agudas na EM foram predominantemente de expressao
e surgiram em doentes com formas EMSR. As perturbacdes da
linguagem na EM podem ter recuperagao parcial ou total.

Perturbacao do Olfacto na Esclerose
Multipla: estudo exploratério

Sénia Batista', Jodao Sargento Freitas', Eugénia Almeida?,
Fernando Matias', Joao Carlos Ribeiro?, Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imuno-Alergologia,
3-Servico de Otorrinolaringologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra.

soniarmbatista@msn.com
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Introducdo: O sentido do olfacto tem merecido nas ulti-
mas décadas interesse crescente no ambito da investigacao
em neurociéncias, devido ao reconhecimento que a sua dis-
fungdo ocorre precocemente em varias doencas neurodege-
nerativas. Na Esclerose Miltipla (EM), a ocorréncia de pertur-
bacgao do olfacto tem sido descrita em alguns estudos, mas o
perfil de défices e a relagdo com a evolugdao da doenca nao
estdo ainda completamente esclarecidos.

Objectivos: Determinar se existe perturbagao do olfacto na
EM, caracterizar o perfil de défices e correlacionar com a evo-
lugdo clinica da doenca.

Metodologia: Estudo caso-controlo, incluindo 13 doentes
consecutivos com EM e 13 controlos saudaveis emparelhados
por sexo, idade e hdbitos tabagicos. Todos os participantes
foram submetidos previamente a avaliacdo otorrinolaringol6-
gica para excluir patologia local. A avaliacdo olfactométrica
consistiu na determinacgao do limiar olfactivo através do Teste
do Butanol, e da capacidade de identificagao de odores atra-
vés do Teste de Identificagao de Odores.

Resultados: Os doentes com EM apresentaram um limiar
olfactivo significativamente aumentado comparativamente
com os controlos (2.90 vs. 5.96, p <0.001). Relativamente a
capacidade de identificacdo de odores ndo houve diferenca
estatisticamente significativa.

Verificou-se que os doentes com formas secundarias pro-
gressivas (SP) tém um limiar olfactivo significativamente maior
relativamente as formas surto-remissao (2.08 vs. 3.61, p <0.05).

O limiar olfactivo nao se correlacionou com o EDSS actual
ou ntmero de surtos no ano anterior.

Conclusao: Os resultados deste estudo, embora de dimen-
sdo reduzida, sugerem que existe uma perturbacgao do olfacto
na EM caracterizada por um aumento do limiar olfactivo,
mantendo-se preservada a capacidade de identificacdo de
odores. Esta perturbagao podera resultar simultaneamente do
processo inflamatério e neurodegenerativo subjacentes a EM,
embora o facto de ser mais grave nas formas SP e de nao se
correlacionar com o nimero de surtos, sugira que o contribu-
to do processo neurodegenerativo seja mais importante.

Estudo da Vitamina D numa
populacdo de doentes Portugueses com
Esclerose Miltipla

Andreia Bettencourt', Ana Martins da Silva'?, Ana Silva’,
Ernestina Santos?, Ester Coutinho?, Claudia Carvalho', Barbara
Leal’, Paulo Pinho e Costa'?, Berta Martins da Silva’

1-UMIB - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS-
UP), Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto, Hospital de Santo
Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de Satde Dr. Ricardo Jorge
(INSA), Porto.

ambettencourt@icbas.up.pt

Introduc@o: A Esclerose Mdltipla (EM) é uma doenca auto-
imune, caracterizada por lesao inflamatéria no sistema nervo-
so central, em que a imunidade celular mediada por células T
tem grande relevo. A vitamina D na sua forma activa exerce
efeitos imunomoduladores sobretudo nos linfécitos T, bem
como na producao e na accao de diversas citocinas. A forma
activa da vitamina D exerce os seus efeitos biol6gicos ligando-
se e activando um factor de transcricao - o receptor da vitami-
na D (VDR).

Como na maioria das doengas auto-imunes, a susceptibili-
dade a EM é determinada por factores ambientais e genéticos.
O mais importante destes tltimos é o alelo HLA-DRB1*15,
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mas polimorfismos do gene do VDR poderao também estar
implicados.

Objectivos: 1) Investigar a contribuicdo do polimorfismo
Fokl, do gene VDR, na susceptibilidade/severidade da escle-
rose multipla; 2) Correlacionar os niveis séricos de Vitamina D
com factores clinicos.

Metodologia: Para o polimorfismo FokI foram estudados
451 doentes com EM, segundo os critérios revistos de
McDonald, seguidos na Consulta de Neuroimunologia do
CHP-HSA e 261 individuos controlos. Os niveis séricos de vita-
mina D foram determinados em 111 doentes. A genotipagem
foi efectuada com sondas Tagman especificas de alelo. Os
niveis de Vitamina D foram medidos no soro dos doentes por
electroquimioluminescéncia.

Resultados: Os niveis de concentragao de Vitamina D esta-
vam abaixo (38,3 nmol/L+20,8) do valor recomendado (50-80
nmol/L) e estavam inversamente correlacionados com a inca-
pacidade/severidade medida pelo EDSS/MSSS (r=-0.210,
p=0.030 e r=-0.202, p=0.040, respectivamente). A frequéncia
do genotipo ff estava significativamente aumentada no grupo
de doentes em comparagdo com o grupo controlo (16,6% vs.
10,0%, p=0,014, OR=1,803 (1,12-2,90)).

Conclusées: Os doentes com EM apresentam niveis baixos
de Vitamina D, que aparentemente influencia a progressao da
doenca. O polimorfismo FoklI é um factor de susceptibilidade
para a EM nesta populacao.

Paraparesias espasticas
autossdémicas recessivas - revisao de 130
familias portuquesas

Eva Brandao', Luis Ruano', Vitor T Cruz', Conceicao Pereira®?,
J Pinto-Basto***, Isabel Alonso***, Stevanin G, Jorge
Sequeiros***, Paula Coutinho?, J Leal Loureiro'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar entre Douro e Vouga,
Santa Maria da Feira; 2-UnIGENe, Institute for Molecular and
Cellular Biology (IBMC), Porto; 3-Centro de Genética Preditiva e
Preventiva, IBMC; 4-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar, Universidade do Porto; 5-ISERM U679, Hopital Pitié-
Salpétriere, Paris.

ambettencourt@icbas.up.pt

Introducdo: No grupo heterogéneo das paraparesias
espasticas recessivas, para além da divisao em formas puras e
complexas, ou de inicio precoce e tardio, até ha pouco tempo
poucas caracteristicas permitiam orientar o estudo molecular.

Objectivo: Caracterizacdo epidemiolégica, clinica e genéti-
ca das paraparesias espdsticas recessivas em Portugal.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos dados recolhidos
durante e ap6s o rastreio de ataxias e paraparesias espasticas
hereditarias em Portugal. A gravidade da doenga pontuou-se
de 0 a 7. Calculou-se uma taxa de progressdo anual dividindo
a gravidade pela duragdo da doenga.

Resultados: Identificamos 221 doentes em 130 familias,
distribuidas pelo pais, predominando no norte. A prevaléncia
estimou-se em 2,1/100 000 habitantes. Média da idade de ini-
cio: 12,5 anos; duracdo média da doenca: 25,1 anos, gravidade
média: 4,8; taxa de progressdao média: 3,6 %. Formas puras: 26
familias (20,0%), 18 de inicio precoce e 8 de inicio tardio (duas
com o gene SPG5). Formas complexas: 98 familias (75,4%) e
seis insuficientemente caracterizadas (4,6%). As formas com-
plexas incluiram alteracdes mentais, epilepsia, retinopatia,
atrofia dptica, ataxia, distonia, parkinsonismo, neuropatia e
alteracdes cutdneas. Com alteragdes cognitivas existiam 61
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familias, destas 29 tinham corpo caloso fino (20 com o gene
SPG11 e duas com o SPG 15) e em 32 o estudo estava incom-
pleto. Em 28 familias a paraparesia associava-se a ataxia (duas
com o gene SACS). O maior indice de progressao (4.6%) ocor-
reu nos doentes com alteragdes cognitivas, neuropatia e
corpo caloso fino e o menor (3.1%) nas formas puras.

Conclusdes: Apesar de raras, a prevaléncia destas doencas
ndo é desprezivel e a distribuicdo geografica é assimétrica. As
formas complexas predominam sobre as puras e tém pior
prognoéstico. Do conjunto heterogéneo inicial emergiram
alguns subgrupos cuja identificacdo possibilita efectuar o
estudo genético de forma mais orientada.

Inflamacao e crises epilépticas: o
papel da II-1p

Barbara Leal', Cldudia Brito', Joao Chaves?, Cldudia Carvalho’,
Andreia Bettencourt', Raquel Castelo Branco', José Lopes
Lima?, Teresa Temudo?, Anténio Martins da Silva'?, Paulo P
Costa'?, Berta Martins da Silva'

1-UMIB - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS-
UP), Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto, Hospital de Santo
Antonio, Porto; 3-Instituto Nacional de Saide Dr. Ricardo Jorge
(INSA), Porto.

baleal@icbas.up.pt

Introducéo: As convulsdes febris (CF) sdo o antecedente
mais comum na Epilepsia do Lobo Temporal Mesial com
Esclerose do Hipocampo (MTLE-HS). A citocina pré-inflama-
téria Il-1f participa em processos de diferenciacao e sobrevi-
véncia neuronal e no crescimento dos prolongamentos neu-
ronais. Alteracdes nos niveis séricos desta proteina ou a pre-
senca de determinados polimorfismos genéticos, por exem-
plo o -511 T>C no gene IL-1B, tém sido associadas ao desen-
volvimento quer de convulsées febris (CF) (Virta et al 2002)
quer ao desenvolvimento de MTLE-HS (Kanemoto et al 2000).

Objectivo: Verificar se existe associacdo entre o polimorfis-
mo -511 T>C do gene IL-1B e o desenvolvimento de MTLE-
HS/CE

Metodologia: Foram estudados 189 doentes com epilepsia
parcial (94 doentes com MTLE-HS), 28% dos quais com ante-
cedentes de CE 36 individuos sem epilepsia mas com antece-
dentes de CE e 218 individuos saudéveis (PC), da regido norte
de Portugal.

Resultados: Neste estudo o gendtipo -511TT foi encontrado
com maior frequéncia no grupo de individuos com Convulsoes
Febris do que na PC (17% vs. 7%, OR=2,55 [1,2 - 5,41] p=0,020).
Também a frequéncia do alelo -511T foi maior nos doentes
MTLE-HS do que na PC apesar desta diferen¢a néo ser signifi-
cativa (31% PC vs 39% MTLE-HS, OR=1,42; [1,00 - 2,03];
p=0,053). Nao foram observadas diferencas significativas entre
doentes com outras epilepsias focais e a PC.

Discussdo/Conclusdo: Confirmou-se para esta populacdo a
associacdo entre MTLE-HS/FS e o gendtipo -511TT do gene IL-
1B previamente descrita. Estes resultados sugerem também
que o alelo -511T podera ser um factor de susceptibilidade ao
desenvolvimento de MTLE-HS. Este alelo estd associado a um
aumento da expressdo da IL-1p, o que poderd dar origem a
uma resposta inflamatéria exacerbada promovendo quer o
desenvolvimento de convulsdes febris quer de MTLE-HS.

Trabalho financiado por Bolsa de Investigacao Cientifica (BICE) da
Tecnifar.
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Introduction: The International Working Group on
Alzheimer's Disease (Dubois et al, 2007) developed new
research criteria for probable AD. They include the evidence of
significant episodic memory impairment associated with at
least one biological footprint of the disease. It is suggested by
the working group that the accuracy of these criteria must be
evaluated before their implementation in clinical practice.

Aims: We intend to validate this new criteria usefulness on
a memory clinic basis, using imagiological (MRI) and cere-
brospinal fluid (CSF) biomarkers.

Methods: A group of 46 mild cognitive impairment (MCI,
Petersen 2001), 27 AD patients (NINCDS-ADRDA) and 47 con-
trols without cognitive impairment were studied. Memory
was assessed using the Free and Cued Selective Reminding
Test (FCSRT). CSF levels of b-amyloid1-42, tau and phospho-
rylated-tau were determined by ELISA. Patients were geno-
typed for Apolipoprotein E (ApoE) status. T1-weighted MRI
scans were acquired in a 3T scanner, processed with the
FreeSurfer software and volumetric measures were obtained
for subcortical brain Regions of Interest (hippocampus).

Results: Based on a cut-off <2SD of the control score on the
Total Recall trial, the inicial MCI group was divided into stable
MCI (MCI-MCIL; n=25) and prodromal AD (MCI-AD; n=21).The
MCI-AD had an increased frequency of the ApoE-e4 allele rel-
ative to the MCI-MCI group. Both CSF score and hippocampus
volume were significantly different between MCI-MCI and
MCI-AD, the latter being similar to AD. Considering memory
impairment plus at least one altered biomarker as criteria for
AD we achieved sensitivity and specificity values over 90% for
the MCI-AD group. On the patient groups, FCSRT scores were
significantly correlated with CSF and MRI values.

Conclusions: These results support the usefulness of the
new suggested criteria for the early diagnosis of Alzheimer’s

Disease.
This work was supported by PIC/IC/83206/2007.

Caracteristicas clinicas, genéticas e
neuropatolégicas de uma nova mutacdo da
progranulina na deméncia frontotemporal
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Sara Cavaco*, Gabriel Miltenberger®, Daniela Galimberti®,
Manuel Melo-Pires'

1-Unidade de Neuropatologia, 2-Servi¢o de Neurologia, 3-Servico
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Introducdo: A deméncia frontotemporal (DFT) correspon-
de a um grupo clinico e patolégico de deméncias heterogé-
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neo. Mutacdes no gene da progranulina (GRN) sdo uma das
causas genéticas de DFT e estdo associadas a patologia com
inclusdes TDP43 positivas.

Caso clinico: Homem, de 57 anos, professor de educacao
fisica, sem antecedentes pessoais de relevo. Observado em
consulta por alteracdo de comportamento e personalidade
com 3 anos de evolucdo, caracterizada por desinibigdo,
impulsividade e alteracdo da conduta social. Um ano ap6s o
inicio dos sintomas comportamentais, apresentou dificulda-
des de atencao, planeamento e processamento visuoespacial.
Havia historia familiar paterna de deméncia em idade preco-
ce (avo, tio-avo, pai, primo). Ao exame neuroldgico apresenta-
va embotamento afectivo, discurso pobre e entrecortado, sem
critica para as alteracoes comportamentais ou dificuldades
cognitivas. Apresentava ainda um sindrome parkinsénico aci-
nético-rigido de predominio esquerdo. A avaliagdo neuropsi-
coldgica mostrou défices em varios dominios, com predomi-
nio na atencao, func¢des executivas, percepcao e construgao
visuoespacial. A RM inicial foi descrita como normal. O estu-
do genético mostrou uma mutacdo nova no gene da GRN
(IVS9+1delG) e o doseamento da GRN sérica era de 14ng/ml
(normal > 70). Teve progressao dos sintomas, com marcada
apatia, e agravamento do sindrome parkinsénico, que se
manteve assimétrico. Faleceu 7 anos ap6s inicio dos sintomas.
O exame neuropatoldgico confirmou o diagnéstico de DFT
com inclusdes TDP43 (tipo A), com extensao da atrofia e pato-
logia aos lobos parietais de gravidade similar ao frontal e tem-
poral, com assimetria (D>E).

Conclusao: Apresentamos as caracteristicas de uma nova
mutacdo da GRN na DFT. A neuropatologia confirmou o diag-
ndstico, permitindo correlacionar os défices visuoespaciais e
o sindrome parkinsénico com envolvimento parietal e do
estriado. Ambos os sintomas foram recentemente associados
a DFT com mutagdes na GRN. Destacamos ainda o valor do
doseamento GRN sérica, neste caso em particular, para a con-
firmacgao da patogenicidade da mutagao em vida.

Estado nutricional e funcao
muscular em doentes com defeito
cognitivo ligeiro e deméncia de Alzheimer

Helder Esperto’, Liliana Letra®, Elisa Meira', Catarina Cunha?,
Fernando Santos', Isabel Santana? Nascimento Costa'
1-Servico de Medicina Interna, 2-Servico de Neurologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra.
helder_esperto@portugalmail.pt; lilianaletra@gmail.com

Introducio: Nos Défice Cognitivo Ligeiro (DCL) e Deméncia
de Alzheimer (DA), o estado nutricional e a fun¢do muscular
podem constituir quer um factor de risco para o desenvolvi-
mento destas patologias quer um factor de mau progndstico.

Objectivos: Avaliar o estado nutricional e funcao muscular
em doentes com DCL e DA seguidos em consulta de Neurologia.

Metodologia: Foram incluidos 42 voluntarios de ambos os
sexos, divididos em dois grupos: DCL e DA. O estado nutricio-
nal foi avaliado através do Mini Nutritional Assessment (MNA)
e Indice de Massa Corporal (IMC); a fungdo muscular através
do Short Physical Performance Battery Test (SPPB), Get Up and
Go test (GUG), Forca de Preensao Palmar (FPP) e International
Physical Activity Questionnaire-6 (IPAQ-6). A andlise estatisti-
ca foi efectuada através da comparacdo entre dois grupos de
distribui¢do de amostra ndo normal utilizando o teste de
Mann-Whitney, para um intervalo de confianca de 95%.
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Resultados: A idade média dos doentes com DCL foi de
70,8 anos (+ 7,2) e de 77 anos (+ 7,1) nos doentes com DA,
sendo do género masculino 47,6% e 42,9%, respectivamente.
De acordo com o MNA, manifestavam risco de desnutricao
4,8% dos DCL e 14,3% das DA (p=0,0236). Apresentavam IMC
normal 57,1% dos DCL e 33,3% das DA, excesso ponderal
33,3% dos doentes de ambos os grupos e obesidade em 9,5%
dos DCL e 33,3% das DA. Quando comparado o desempenho
muscular, verificaram-se resultados inferiores na DA no SPPB
(p=0,0079), GUG (p=0,0004) e IPAQ-6 (p=0,0084). Nao houve
diferenca estatisticamente significativa na FPP (p=0,0569).

Conclusdes: Na populagao em estudo um em cada vinte
DCL e uma em cada sete DA apresenta risco de desnutricao.
Nos testes de funcao muscular os doentes com DA apresenta-
ram piores resultados que os doentes com DCL.

Estudo de correlacdo entre a
avaliacao neuropsicolégica inicial e o
desempenho a entrada num sistema
progressivo de estimulacdo cognitiva

Ivania Alves, Rui Barreto, Luis Ruano, Catia Mateus, Joana Pais,
Vitor Tedim Cruz

Servico de Neurologia, Hospital Sdo Sebastido, Centro Hospitalar
de Entre o Douro e Vouga.

ivaniaalves@sapo.pt

Introducido: O Cogweb® é um instrumento de treino cogni-
tivo intensivo, monitorizado a distancia através de uma apli-
cagdo web. E constituido por exercicios no formato jogo, pro-
gredindo ou regredindo de dificuldade de acordo com o
desempenho.

Objectivo: Avaliar a correlacdo entre a pontuagdo no Mini
Mental State Examination (MMSE) e Montreal Cognitive
Assessment Scale (MoCA) e o desempenho cognitivo a entra-
da num programa de treino cognitivo intensivo.

Doentes e métodos: Dos registos da consulta de memoria
seleccionaram-se 30 doentes, seguidos por diversos motivos.
No mesmo dia aplicaram-se o MMSE, o MoCA e uma bateria de
13 jogos Cogweb®, previamente desconhecidos desses doentes.
Para andlise, organizaram-se os jogos em dois arranjos distintos
segundo as funcdes cognitivas que treinam (cwl e cw2).

Resultados: Dos individuos seleccionados avaliaram-se
27; 74% do sexo masculino, com idade média de 77 anos (dp =
8,0) e escolaridade média de 4 anos (dp = 2,7). A pontuacao
média no MMSE foi 25 (dp = 3,5) e no MoCA 16 (dp = 3,9). A
pontuagdo média (traduzida pelo ntiimero total de respostas
correctas nos jogos) na primeira bateria (Cwl) foi 73 (dp =
24,0) e na segunda (Cw2) foi 85 (dp = 34,3). Uma andlise de
regressdo linear entre os resultados do MMSE-Cw1 e MMSE-
Cw2 revelou uma associacao linear estatisticamente significa-
tiva (p=0,004) com coeficiente de correlagao de 0,539. Para o
MoCA-cwl1 existe uma associa¢ao linear estatisticamente sig-
nificativa (p=0,001) com coeficiente de correlacao 0,489, o
mesmo acontecendo para MoCA-Cw2 (p<0,0001) com coefi-
ciente de correlacao 0,699.

Discussdo: Apesar da amostra reduzida, os valores de
MMSE e MoCA seguiam uma distribuicao normal, permitindo
identificar uma associacao linear positiva com o desempenho
inicial nas baterias de treino cognitivo. De futuro poder-se-a
estudar a aplicabilidade destes testes padrao na identificacao
do nivel de dificuldade inicial mais adequado para entrada em
programas de treino cognitivo.
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Introducdo: A Degenerescéncia Lobar Frontotemporal
(DLFT) pode em algumas familias apresentar um padrdo de
hereditariedade autossémico dominante. Mutagdes no gene
da proteina tau associada a microtibulos (MAPT) e no gene
da progranulina (GRN) estdo associadas a doenga. Existe um
conhecimento limitado em relacdo as associacdes gendtipo-
feno6tipo nestas mutacoes.

Caso clinico: O caso index da familia era uma mulher de 79
anos. Quando observada pela primeira vez na consulta
Demeéncias estabelecia contacto visual, mas nao emitia discurso
nem cumpria ordens, e apresentava hipertonia marcada bilate-
ral, sendo impossivel a marcha. Tivera seguimento psiquidtrico
durante varios anos, medicada com antidepressivos, e nos 4
anos antes sofreu progressiva desorientacao espaco-temporal,
alteracoes de linguagem e comportamento. A doente viria a fale-
cer com 81 anos. Na familia, varios irmaos apresentam quadro
de alteracdo de comportamento/esquecimentos. Um deles,
actualmente com 70 anos, tem alteracdes de comportamento ha
alguns anos, alteragdes de linguagem desde os 65 anos, dificul-
dades na marcha desde 68 anos com rigidez marcada assimétri-
ca. Hé cerca de 18 meses estd completamente dependente e sem
marcha possivel ha 6 meses. O estudo genético do gene MAPT
nao revelou qualquer alteracao patogénica mas durante a andli-
se mutacional do gene GRN foi encontrada uma nova mutagao
em heterozigotia no caso index e também no irmao afectado. A
mutacao resulta da insercao de dois nucledtidos levando a um
frameshift e a um coddao STOP prematuro.

Conclusoes: Os nossos resultados evidenciam uma varia-
bilidade intra-familiar de idade de aparecimento dos sinto-
mas e progressao da DLFT entre portadores da mesma muta-
¢ao. A descricdo do quadro clinico em novas mutagoes res-
ponsdveis pela DLFT deverd contribuir para uma melhor
compreensdo da relagdo gendtipo-fenétipo nesta doenga.

Glaucoma e Doenca de Alzheimer

Sérgio Brito', Catarina Cunha? Pedro Faria', Moura Pereira'?,
Isabel Santana?, Rui Proenca’

1-Centro de Responsabilidade Integrado de Oftalmologia EPE;
2-Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra EPE.

sergiobrito79@gmail.com

Introducao: Estudos epidemioldgicos sugerem uma asso-
ciacdo entre o glaucoma e a Doenca de Alzheimer (DA) supe-
rior a estimada para a populacdo da mesma faixa etdria.
Ambas as doencas partilham processos fisiopatolégicos, pelo
que alguns autores defendem que poderdo representar apre-
sentacoes distintas de uma mesma doenca neurodegenerativa.
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Objectivo: Avaliacao retrospectiva da incidéncia e caracte-
rizacao do glaucoma em doentes com DA.

Material e métodos: Revisdao dos processos clinicos de
doentes com DA provével (critérios NINCDS-ADRDA) diag-
nosticados na Consulta de Deméncia dos HUC entre 2000-
2010. Identificaram-se doentes com o diagnéstico cumulativo
de glaucoma, considerando os critérios de diagnéstico morfo-
funcionais adoptados na consulta de Glaucoma dos HUC. A
prevaléncia relativa do glaucoma na DA foi comparada com a
estimada em estudos populacionais (valores de 4,7% na popu-
lagdo superior aos 75 anos). Analisou-se a distribuicao etaria e
por género, cronologia de apresentacao e evolucao, perfis
genéticos e impacto da terapéutica.

Resultados: Dos 259 doentes com DA, 37 apresentavam
concomitantemente glaucoma (14,3%), sendo 76% com pres-
sdo normal. Observou-se um predominio de mulheres (3:1) e
a idade nos subgrupos de doentes com DA com e sem glauco-
ma é, respectivamente de 79+7,7 anos e 71+9,7 anos. Em 19
doentes, o diagnéstico de glaucoma precedeu o de DA e o
diagnéstico sincrénico foi estabelecido em 4 doentes. Idade
de diagnoéstico da DA de 73+8,3 anos e do glaucoma de 68+9,8
anos. Estavam medicados com inibidores das colinesterases,
19/37 doentes, 8 com memantina e 2 com ambos as classes de
farmacos. A modalidade terapéutica ndo se distinguia nos
subgrupos com e sem glaucoma. (p>0.05).

Conclusdes: Confirma-se que a prevaléncia de glaucoma
observada é superiora a estimada, sobretudo na sua variante
de pressao normal. O diagnéstico de glaucoma precede o da
deméncia em média 4,6 anos. Pelos nossos resultados, a tera-
péutica sintomdtica da DA nao influencia o tratamento e pre-
vencdo do glaucoma.

Tendéncia na incidéncia do primeiro
Evento Isquémico Vascular Cerebral
Agqudo na populacao rural e urbana no
norte de Portugal 1999 a 2010:
resultados preliminares

Rui Felgueiras', Rui Magalhaes?, Rui Loureiro’, Claudia
Quintas', Carla Branco', Mdrio Rui Silva®, Ilda Matos*, Joao
Paulo Gabriel®, Maria Carolina Silva®, Manuel Correia’, pelo
Grupo de Investigadores do segundo estudo de incidéncia de
Acidentes Neurolégicos no norte de Portugal (ACIN2)
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto;
2-UNIFA], Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS),
Universidade do Porto, Porto; 3-Servico Neurologia, Centro
Hospitalar Tras-Montes e Alto Douro, Vila Real; 4-Servico
Neurologia, Centro Hospitalar Nordeste, Mirandela.
rjrfelgueiras@gmail.com

Introducdo: Uma década atrds determinamos a incidéncia
do primeiro evento isquémico vascular cerebral agudo
(EIVCA), transitério (AIT) ou definitivo (AVC isquémico) no
norte de Portugal. Nos tltimos anos, o uso de estratégias de
prevencado e tratamentos agudos podem nao sé ter levado a
uma diminuicdo da incidéncia, mas também alterado o
espectro da doencga cerebrovascular isquémica aguda.

Objectivo: Analisar a tendéncia na incidéncia do primeiro
EIVCA entre 1998-2000 e 2009-10.

Metodologia: No periodo de Outubro de 2009 a Setembro
de 2010 foram registados todos os primeiros AVCs, AITs e
outros sintomas focais neurolégicos transitérios (ANT) que
ocorreram numa populacao urbana de 193349 e numa popu-
lacdo rural de 16232 residentes. Tendo como base defini¢oes
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padrao, utilizaram-se fontes de informacdo “hot pursuit e
”cold pursuit” para a detec¢ao dos casos, seguindo uma meto-
dologia idéntica a do estudo realizado em 1998-2000. Os
doentes foram observados na fase aguda e aos 3 meses.
Resultados: No periodo de 12 meses foram registados 458
doentes com o primeiro EIVCA na drea urbana e 45 na rural.
Houve uma diminui¢ao da taxa de incidéncia anual de EIVCA
de 2,47/1000 (IC95%: 2,26-2,80) em 1999 para 2,19/1000
(IC95%: 1,99-2,39) em 2010, e de 1,55/1000 para 1,43/1000
apo6s padronizacao para a populacao europeia. Na édrea rural
as alteracdes na incidéncia especifica por grupo etdrio sdo
mais marcadas: nos 75-84 anos houve uma descida de
19,39/1000 (IC95%: 14,25-25,78) para 7,30/1000 (I1C95%: 3,51-
13,43) enquanto nos =85 anos a incidéncia aumentou de
10,70/1000 (IC95%: 4,61-21,07) para 19,23/1000 (I1C95%: 8,80-
36,50), respectivamente nos anos de 1999 e de 2010. Na area
urbana a incidéncia especifica por idade é em geral mais
baixa, mantendo-se a tendéncia crescente com a idade.
Conclusdes: A incidéncia do primeiro EIVCA diminuiu
numa década de uma forma pouco marcada. O contraste

entre a populagdo rural e urbana esté a desaparecer.
Supported by FCT/FEDER project PIC/IC/82858/2007.

Sensibilidade e especificidade
diferencial das escalas CHADS2 e
CHA2DS2-VASc em contexto de
prevencao secunddaria cerebrovascular

Tiago S4', Jodo Sargento-Freitas', Vitor Pinheiro', Rui Martins?,
Rogério Teixeira?, Fernando Silva', Nuno Mendonca', José
Tomas', Fradique Moreira’, Gustavo Cordeiro’, Freire
Gongalves', Luis Cunha'

1-Unidade de AVC, Servico de Neurologia, 2-Servico de
Cardiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.
jsargentof@hotmail.com

Introducdo: A cardioembolia representa uma das causas
mais frequentes de lesdes cerebrovasculares isquémicas, com
uma prevaléncia estimada de 20-30% e implicagoes terapéuti-
cas directas que obrigam a sua correcta avaliagdo. O ecocar-
diograma transesofdgico (ETE), pela sua alta sensibilidade,
assume particular importancia na identificacdo de fonte car-
dioembdlica. Como complemento da decisao clinica tém sido
desenvolvidas escalas para estratificacao de risco cardioem-
bélico. Recentemente foi criada uma nova escala de risco car-
dioembdlico (CHA2DS2-VASc), contudo, apesar da sua valida-
¢do numa populacdo heterogénea de doentes com
Fibrilhagao Auricular, desconhece-se ainda a sua validade em
contexto de prevencao secunddria cerebrovascular.

Objectivos: Estudar a sensibilidade e especificidade diferen-
cial das escalas de risco cardioembdlico (CHADS2 e CHA2DS2-
VASc) como preditoras de fonte cardioembdlica documentada
por ETE numa populagao de doentes cerebrovasculares.

Metodologia: Aplicaram-se as escalas CHADS2 e
CHA2DS2-VASc a todos os doentes que realizaram
Ecocardiograma Transesofdgico em contexto de lesao isqué-
mica cerebrovascular de Janeiro a Agosto de 2011. Foi defini-
da como presenca de fonte cardioembélica a observagao em
ETE de autocontraste espontaneo na auricula/apéndice auri-
cular esquerdo ou trombos nas cavidades cardiacas esquer-
das. Efectuaram-se curvas Receiver Operating Characteristic
(ROC) para determinacao do valor-corte de risco cardioemb6-
lico, sensibilidade e especificidade de cada uma das escalas.
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Resultados: Analisaram-se 95 doentes, 65.3% do sexo mas-
culino, idade média 63.7 anos (DP: 14.5). Foi detectada fonte
cardioembdlica em 20 doentes (21.1%). A anélise de curva ROC
identifica como preditores de fonte cardioembdlica pontuacao
CHADS2 = 4; area sob curva (ASC): 0.73 sensibilidade 75.0% e
especificidade 76.0%, p=0,014 e pontuacdo CHA2DS2-VASc = 5;
ASC: 0.75, sensibilidade 83.3% e especificidade 58.0%, p=0,009.

Conclusdes: Ambas as escalas apresentam boa sensibilida-
de como preditoras de risco cardioembélico em contexto de
prevencao secunddria cerebrovascular. A escala CHA2DS2-
VASc possui uma sensibilidade superior a CHADS2 sendo no
entanto consideravelmente menos especifica.

Via Verde do Acidente Vascular
Cerebral: mimetizadores e
contraindicacdes para trombdlise

Miguel Grilo’, Pedro Castro', Sara Franca', Dulce Pereira®,
Teresa Mendonga', Elsa Azevedo', pelo Grupo de Doenca
Vascular Cerebral do Hospital de Sao Joao

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Urgéncia, Hospital de Sao
Joao, Porto.

miguel.argrilo@hotmail.com; elsaazevedo@netcabo.pt

Introduc@o: O AVC agudo é uma emergéncia. Um maior
conhecimento das falhas da Via Verde do AVC (VV) podera
melhorar a sua performance.

Objectivo: Avaliar a faléncia da VV na eficacia de diagnds-
tico correcto e as contraindicacdes para trombdlise.

Métodos: Os registos consecutivos de activagoes pela VV
(provenientes do CODU ou pela admissao directa - AD - no
hospital) num Hospital tercidrio, de Janeiro de 2009 a Junho
de 2011, foram analisados por género, idade, NIHSS inicial e
tempo evento-porta (TEP) medianos, diagnéstico final e
motivo de exclusdo para trombélise.

A faléncia da VV foi medida pela percentagem de suspeitas
de AVC nao confirmadas (mimetizadores), percentagem de
exclusao para trombdlise e seus motivos.

Resultados: Foram registadas 1694 activacdes. Os mimeti-
zadores corresponderam a 39% (n=639), sendo mais frequen-
temente mulheres (59 vs 47%, p=0,00001), nos mais novos [58
(AIQ 44-74) vs 71(60-79), p<0,0000001] e com NIHSS [0(0-2) vs
5(2-15), p<0,0000001] e TEP [76 (49-124) e 85(58-133),
p=0,002] menores. Os mimetizadores mais frequentes foram
as perturbacoes psiquidtricas (29%, n=186), crises epilépticas
(16%; n=103), sincope (11%, n=73), aura de enxaqueca (9%,
n=73) e défice neuroldégico ndo recente (5,2%, n=33), repre-
sentando cerca de 70% deste grupo. A trombélise nao foi rea-
lizada em 69% dos AVC isquémicos, sobretudo por défice
minor ou a melhorar rapidamente (64%, n=313) e por TEP
superior a 4,5 horas ou desconhecido (19%, n=93).

Conclusdo: Os mimetizadores correponderam a cerca de
um terco de todas as activa¢des da VV conjunta CODU+AD e
a razao mais frequente foi a patologia psiquidtrica. A VV per-
mitiu que 31% dos AVC isquémicos fossem selecionados para
trombodlise. A janela terapéutica continua a ser uma factor
importante de exclusdo. Para melhoria destes indicadores,
realca-se a importancia de uma formacao continua dos pro-
fissionais de saude activadores de via verde, assim como de
uma maior divulgacao a populacao.
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Edema oro-lingual em contexto de
terapéutica com Alteplase no acidente
vascular cerebral: A monitorizacdo deve
ser a regra

Ana Sofia Aleixo Correia', Gongalo Matias', Ana Lourenco?,
Miguel Viana Baptista'?

1-Servico de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Lisboa;
2-Unidade de AVC do Hospital S. Franscisco Xavier, Lisboa;
3-Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de
Lisboa, Lisboa.

ana_sofiacorreia@hotmail.com

Introducéo: O edema oro-lingual associado a terapéutica
com Alteplase no AVC isquémico parece dever-se a uma reac-
¢do anafilactoide desencadeada pela plasmina, com subse-
quente libertacao de substancias vasoactivas. Estudos prévios
apontam para um maior risco em doentes medicados com
inibidores da enzima da conversdo da angiotensina (IECAs) e
nos casos que cursam com isquémia do cértex insular e ine-
rente disfun¢ao autonémica.

Casos clinicos: Caso 1: Homem de 76 anos com factores de
risco vascular, admitido por quadro ictal de hemiparesia
esquerda com 1h10 de evolucdo (NIHSS=6). Iniciou terapéuti-
ca com Alteplase a 1h55 de evolucdo e, 2h mais tarde, desen-
volveu edema labial, que regrediu em 24h com aplicacao de
gelo. A terapéutica prévia incluia um antagonista do receptor
da angiotensina II (ARA II) mas ndo um IECA. A TC cranio-
encefélica revelou em enfarte do territério da artéria cerebral
média direita.

Caso 2: Homem de 70 anos com factores de risco vascular,
ndo cumprindo qualquer terapéutica, admitido por quadro de
instalagdo ictal com 50 minutos de evolucao de ataxia dos
membros direitos, tendo-se observado também hipostesia a
picada dos membros esquerdos, sindrome de Horner a direi-
ta, nistagmo horizonto-rotatério no olhar para a esquerda,
apagamento do sulco nasogeniano esquerdo e disartria
(NIHSS=6). Iniciou terapéutica com Alteplase as 2h20 de evo-
lucao e, ap6s 1h30, verificou-se edema orolingual que respon-
deu a terapéutica com anti-histaminico, corticéides e adrena-
lina, tendo-se observado regressao completa as 48h. A TC cra-
nio-encefdlica mostrou um enfarte do territério da artéria
cerebelosa superior direita.

Conclusdes: Apesar do edema oro-lingual ser uma compli-
cacao habitualmente ligeira e transitéria da terapéutica com
Alteplase, pode ser potencialmente fatal. Os casos descritos
ilustram que a monitoriza¢dao desta complicacdo deve ser a
regra, independentemente da terapéutica prévia ou da locali-
zacdo do AVC. O tratamento desta situacdo deve estar con-
templado nos protocolos de actua¢ao no AVC isquémico.

Cefaleia associada a Trombose
Venosa Cerebral: estudo de seguimento.

Nuno Iné4cio, Angela Timéteo, Sara Machado, Ana Amélia Pinto,
Elsa Parreira

Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca, Amadora.
nmoinacio@gmail.com

Introducdo: A Trombose Venosa Cerebral (TVC) apresenta
um amplo espectro de manifestagdes clinicas, sendo a cefa-
leia o sintoma mais prevalente. Sdo escassos os estudos que
avaliaram a evolucdo a longo prazo dos doentes que apresen-
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taram cefaleia como manifestacao inicial. A sua relacao com o
grau de recanalizacdo permanece nao esclarecida.

Objectivos: Avaliacdo das caracteristicas da cefaleia a
longo prazo nos doentes com TVC que se manifestaram ini-
cialmente com cefaleia e relagao com recanalizagdo dos seios
Venosos.

Metodologia: Estudo prospectivo, observacional, envol-
vendo todos os doentes internados com TVC num Servico de
Neurologia durante 24 meses. Os dados foram colhidos de
forma sistematica, de acordo com um protocolo pré-definido.

Resultados: Incluidos 35 doentes com TVC, dos quais 24
apresentaram cefaleia como manifestagao clinica, com idade
meédia de 39.25+12.7, 84% (n=21) do sexo feminino. Em 60%
(n=15) destes doentes a cefaleia foi a tinica manifestacao,
sendo os restantes casos acompanhados por convulsdes.
Cerca de 48% (n=12) dos doentes tinham antecedentes de
cefaleia. Considerando a evolugdo temporal da cefaleia nestes
doentes (>3 meses), a cefaleia persistiu em apenas 32% (n=8).
Dos doentes com antecedentes de cefaleia (n=4), as caracte-
risticas da actual eram distintas em 50%. Avaliacdo imagiol6-
gica =3 meses demonstrou que em 28% dos doentes (n=7) nao
se verificou resolu¢do da oclusao venosa, em 40% (n=10) veri-
ficou-se recanalizacdo parcial, ocorrendo recanalizagdo com-
pleta nos restantes. Avaliacdao imagiolégica subsequente
demonstrou melhoria da recanalizacdo em apenas 1 doente
(14%). Nenhuma das caracteristicas da cefaleia analisadas
demonstrou associacdo significativa com o grau de recanali-
zagdo dos seis venosos atingidos.

Conclusdes: A cefaleia associada a TVC parece ter bom
prognéstico pois, na maioria dos doentes, verificou-se melho-
ria significativa / resolucdo completa das queixas, mesmo os
doentes com cefaleia prévia a TVC. Exames de imagem a
longo prazo ndo parecem ter qualquer valor na definicdo do
prognéstico destes doentes.

Descompensacao glicémica apés
enfarte bulbar: Estudo retrospectivo em
23 doentes com grupo de controlo.

Luis Ruano, Ivania Alves, Rui Barreto, Carlos Veira, Vitor Tedim Cruz
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar entre Douro e Vouga,
Santa Maria da Feira.

Imruano@gmail.com

Introducdo: A descompensacao glicémica é frequente no
periodo p6s-AVC. O envolvimento da insula, pelo seu papel
no controlo autonémico, provoca maior descompensac¢ao do
que lesdes noutras localizac¢oes corticais. Estudos em modelos
animais sugerem que os ntucleos ambiguo e dorsal do vago
modulam a secrecao de insulina. Estes nticleos sdo atingidos
no enfarte bulbar-lateral (EBL), mas o impacto destas lesdes
no controlo glicémico p6s-AVC é desconhecido.

Objetivo: Avaliar o efeito de lesdes dos ntcleos do vago no
controlo glicémico p6s-AVC.

Metodologia: Identificaram-se 34 doentes com EBL admiti-
dos na Unidade de AVC em 10 anos, 23 cumpriam os critérios
de inclusdo: primeiro AVC; admissao hospitalar <48h; sobrevi-
da >24h. Foram selecionados, por amostragem aleatoria por
quotas, 23 controlos do mesmo género e idade, com AVC
isquémico que ndo envolvess o tronco ou a insula. Os registos
glicémicos e dados clinicos foram obtidos da base de dados da
Unidade de AVC e dos processos. Estimou-se a glicemia média
(GM) dos trés meses prévios ao AVC através da HbAlc.
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Resultados: A GM dos doentes com EBL foi de
164,9mg/dl(0=54,6) nas 24h p6s-AVC e 141,2mg/dl(0=52,3) das
24h-72h. Nos controlos foi de 140,1mg/dl(0=54.9) e 141,0
mg/dl(o=48,8), respectivamente. Um modelo de ANOVA, ajus-
tado para idade, género, estado diabético prévio e infecdes,
mostrou GM mais elevadas nos doentes com EBL que nos con-
trolos nas 24h p6s-AVC (p=0,031;R2=61,2%), sem diferencas
significativas das 24-72h. Usando como referéncia a GM dos
trés meses prévios, os doentes com EBL apresentaram maior
descompensacao glicémica nas 24h p6s-AVC do que os contro-
los (p=0,025).

Discussao: Este estudo, retrospectivo e com ntimero limi-
tado de doentes, apoia a hipdtese que o atingimento vascular
dos ntcleos do nervo vago agrava o controlo glicémico no
periodo p6s-AVC. Esta hipétese, assim como os efeitos a longo
prazo destas lesdes no controlo glicémico justificam estudos
adicionais.

Avaliacdo ultrassonografica intra e
extracrania de leucoencefalopatia
isquémica subcortical

Jodo Sargento-Freitas', Joana Ribeiro', Ricardo Morais? César
Nunes?, Rita Fernandes'?, José Tomas', Fradique Moreira’,
Fernando Silva', Nuno Mendonca', Gustavo Cordeiro’, Luis
Cunha'

1-Unidade de AVC, Servico de Neurologia, 2-Departamento de
Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra;
3-Servico de Medicina Interna, Hospital Sousa Martins, Guarda.
jsargentof@hotmail.com

Introducdo: A leucoencefalopatia isquémica subcortical é
reconhecida como factor de morbilidade importante, confe-
rindo caracteristicas clinicas e cognitivas ja bem estabeleci-
das. Nao obstante, persistem dutvidas relativas a sua fisiopato-
genia com dados muitas vezes contraditorios.

Objectivos: Esclarecer o contributo diferencial de varidveis
hemodinamicas intra e extracranianas no desenvolvimento
de leucoencefalopatia.

Metodologia: Todos os doentes submetidos a avaliacdo
ultrassonogréfica cerebrovascular desde Janeiro a Agosto de
2011 foram estudados. Foram excluidos da andlise os doentes
com estenose =80% ou oclusdo em artéria intra ou extracrania-
na, qualquer estenose numa Artéria Cerebral Média (ACM) e
todos os exames realizados em contexto de Hemorragia
Subaracnoideia ou AVC Isquémico agudo. Foram registados a
média dos Indices de Pulsatilidade (IP) das ACM e espessura
intima-média (EIM) na artéria carétida comum. A avaliaciao
imagioldgica de leucoencefalopatia foi realizada por 2 neurorra-
diologistas em Tomografia Computadorizada ou Ressonancia
Magnética quando disponivel de acordo com a escala de leu-
coencefalopatia de Fazekas. Identificaram-se os factores de risco
vascular classicos recorrendo aos registos clinicos. Utilizaram-se
coeficientes de correlagao de Spearman para avaliar correlagdes
univaridveis e regressoes lineares para andlises multivaraveis.

Resultados: Foram incluidos 388 doentes, 60.6% do sexo
masculino, idade média: 63.3 anos (DP: 15.3). O IP médio foi de
0.98 (DP: 0.24) e a EIM média: 0.77mm (DP: 0.21). Quer a EIM
(r=0.34, p<0.01), quer o IP das ACMs (r=0.58, p<0.01) mostra-
ram correlacdo estatisticamente significativa com o estddio de
leucoencefalopatia em andlise univariada. Contudo, apds ajus-
te para factores de risco vascular apenas o IP das ACM se reve-
lou como preditor de leucoencefalopatia (Odds Ratio=2.52,
Intervalo Confianca 95%: 1.17-3.86, p<0.01).
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Conclusdes: Estes resultados indicam um impacto prefe-
rencial da hemodinamica vascular intracraniana na fisiopato-
genia da leucoencefalopatia isquémica subcortical, indepen-
dentemente de factores de risco vascular e patologia arterial
extracraniana.

Uma familia com doenca de
Parkinson sem mutacdes nos genes
SNCA, LRRK2 e PARK2 - mais um
exemplo de heterogeneidade genética

Gabriel Miltenberger-Miltényi'?, S6nia Pereira? Angela
Timoteo?, Cristina Costa®

1-Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa; 2-Diagndésticos de Medicina Molecular
(GenoMed), IMM, Lisboa; 3-Servico de Neurologia, Hospital Prof.
Dr. Fernando Fonseca, Amadora.

gmiltenyi@fm.ul.pt; svpereira@fm.ul.pt;
mcristinamcosta@netcabo.pt

Introducdo: A doenca de Parkinson pode ser herdada de
forma autossémica dominante (AD) ou recessiva (AR), embora
a maioria dos casos se atribuam a uma predisposicao genética
heterogénea e a factores ambientais. Mutacdes nos genes SNCA
e LRRK2 resultam em formas AD desta doenga, enquando que
mutagdes dos genes PARK2, PARK7 e PINK1 se associam a uma
transmissdo AR. O papel do gene UCHL-1 (com transmissao
AD) ainda nao se encontra definitivamente estabelecido.

Caso clinico: Os autores descrevem uma familia com
doenca de Parkinson incluindo 4 individuos em 5 geracdes. O
modo de hereditariedade nesta familia ndo é completamente
claro, embora pareca obedecer a um padrao AD com pene-
trancia reduzida. Todos os individuos afectados apresentam
um quadro parkinsénico de predominio acinético-rigido
prenchendo os critérios de doenca de Parkinson, com idades
de inicio entre os 21 e os 52 anos. Foi realizada a andlise de
mutacoes dos genes SNCA, LRRK2 e PARK?2 através de PCR e
da sequenciagdo directa incluindo a totalidade das regides
codificantes destes genes. Nao foram encontradas quaisquer
alteracoes patogénicas.

Conclusdes: Apresentamos uma familia com doenca de
Parkinson AD com penetrancia reduzida, mas sem mutacoes
identificadas nos 2 genes mais frequentemente a ela associa-
dos. A auséncia de mutagdes identificadas corrobora a nocao
de heterogeneidade genética desta doenca e a penetrancia
reduzida alarga o espectro fenotipico da doenca de Parkinson
ndo relacionada com os genes SNCA e LRRK2. Um estudo
molecular mais detalhado poderia contribuir para identificar
potenciais genes candidatos.

Avaliacdo da qualidade dos registos
clinicos na doenca de Parkinson

Nuno Vila-Cha'?, Alexandre Mendes'?, Sara Cavaco*®, A. Bastos
Lima'?

1-Grupo de Doencas do Movimento, Servico de Neurologia,
2-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano,
Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Grupo
de Estudos da Doenca de Parkinson, Unidade Multidisciplinar de
Investigacao B.

nunovilacha@hotmail.com

Introducdo: A avaliacdo da qualidade dos cuidados de
saude é uma prioridade dos sistemas de satide. A revisao dos

Sinapse

49



50

registos clinicos (RC) utilizando indicadores de qualidade (IQ)
é um dos instrumentos utilizados para a sua medigao.

A doenca de Parkinson (DP) tem elevada prevaléncia, é de
manuseamento complexo pelo que é importante a imple-
mentacdo de programas de garantia da qualidade dos RC.

Objectivos: Avaliar a qualidade dos RC de doentes com DP
numa consulta de Doengas do Movimento.

Metodologia: Avaliagdo retrospetiva dos RC de 100 doentes
consecutivos com DP observados por trés especialistas em
Doencgas do Movimento. Apos revisao da literatura foram uti-
lizados 12 IQ divididos em trés grupos: manuseamento dos
sintomas motores (inicio do tratamento e tratamento do wea-
ring-off), documentacdo da resposta e titulagdo da medicagdo
(resposta ao tratamento e titulagao de agonistas dopaminérgi-
cos) e avaliacdo anual em dois anos distintos e tratamento dos
sintomas nao-motores (hipotensdao ortostatica, quedas,
depressao e alucinagoes).

O nao registo de um indicador foi considerado uma nao
conformidade e ndo pressupde que a queixa tenha (ou nao)
sido questionada pelo médico e que a sua resposta tenha sido
negativa.

Resultados: Os 12 IQ tinham indicac¢ao para serem regista-
dos 861 vezes. Foram registados 577 vezes (63%). O manusea-
mento dos sintomas motores (157/157), a documentagao da
resposta e a titulacdo da medicag¢ao (106/106) foram registados
em 100% dos processos. Foram identificadas 237 (46.8%) nao
conformidades no registo dos sintomas nao-motores e, quan-
do registados, 15 (25%) nao conformidades no seu tratamento.

Conclusdes: O registo dos indicadores relacionados com a
avaliacdo anual dos sintomas nao motores e do seu tratamen-
to tém bastantes falhas, enquanto o manuseamento dos sin-
tomas motores tem um registo de 100%.

Este estudo identificou pontos a melhorar no RC de doen-
tes com DP e estabeleceu prazos para implementacdo de
medidas de correccdo e reavaliagdo posterior.

Leucoaraiose como predictor de
declinio cognitivo em doentes com Doenca
de Parkinson submetidos a STN-DBS.

Joao Rocha', Ana Oliveira?, Joao Massano?, Claudia Sousa®,
Joana Lima*, Rita Figueiredo®, Carina Reis®, Carlos Carvalho®,
Margarida Basto®, Paulo Linhares®, Rui Vaz®, Maria José Rosas®
1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servigo de
Neurologia, 3-Unidade de Doencas do Movimento — Cirurgia
Funcional, 4-Unidade de Neuropsicologia, 5-Servico de
Neurorradiologia, Hospital de Sao Jodo — Porto; 6-Unidade de
Satide Publica ACE.

joaomrocha@gmail.com

Introducao: Existe um declinio selectivo de algumas fun-
¢oes cognitivas associado a estimulacgao cerebral profunda dos
nidcleos subtalamicos (DBS-STN), nomeadamente fungdes
frontais e fluéncia verbal. A leucoaraiose é um predictor de
declinio cognitivo em doentes com doenga vascular cerebral.

Objectivos: Avaliar a importancia da leucoaraiose como
predictor de declinio cognitivo ap6s DBS-STN por Doenca de
Parkinson (DP).

Metodologia: Incluidos doentes submetidos a DBS-STN por
DP entre Outubro 2002 e Novembro 2009. Avaliagao imagioldgi-
ca de RM pré-operatoéria por dois neurorradiologistas indepen-
dentes, e classificacdo da leucoaraiose nos graus de Fazekas.
Avaliacao do registo prospectivo dos estudos neuropsicolégicos
pré e pds-operatdrios (12-18 meses). Comparados dados demo-
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graficos, anos de evolucdo da doenga, escolaridade, Mini Mental
State Examination (MMSE), Frontal Assessment Battery (FAB),
teste de fluéncia verbal categodrica (Fvcat) e fonémica (Fvfon).

Resultados: Oitenta e trés doentes incluidos, 60 com leu-
coaraiose. Neste ultimos verifica-se decréscimo no MMSE
(28,02-26,68 p<0,05), FAB (13,03-11,83 p>0,05), Fvcat (13,71-
10,60 p<0,05) e Fvfon (18,35-13,84 p<0,05). Nos doentes sem
leucoaraiose o decréscimo é menos acentuado: FAB (13,59-
13,13 p>0,05), Fvcat (14,70-12,00 p<0,05), Fvfon (19,50-15,04
p<0,05) e MMSE (27,74, sem reducdo). A reducao média do
MMSE foi estatisticamente maior nos individuos com leucoa-
raiose (1,34 vs 0 p=0,032). Os dente com Fazekas 2 ou 3 regista-
ram variagoes no MMSE (27,90-27,16 p<0,05), FAB (13,17-12,31
p<0,05), Fvcat (13,94-10,99 p<0,05) e Fvfon (17,44-13,78
p<0,05), e no grupo 0-1, MMSE (28,15-26,00 p<0,05), FAB
(13,23-11,54 p>0,05), Fvcat (14,33-11,08 p>0,05) e Fvfon (24,58-
16,50 p<0,05). As redugdes verificadas ndo foram diferentes
entre os grupos. Nao houve diferencas significativas quanto a
evolucao para deméncia, bem como na escolaridade.

Conclusdes: Confirma-se a tendéncia para declinio cogni-
tivo, nas dreas avaliadas, ap6s DBS. Os doentes com leucoa-
raiose globalmente apresentam maiores decréscimos na pon-
tuagao, mas apenas no MMSE ha diferenca estatisticamente
significativa. Estudos com um maior tempo de seguimento
poderao confirmar a tendéncia apresentada.

NBIA - Desafio diagndstico de
formas atipicas

Joao Rocha', Ana Oliveira? Maria José Rosas>

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurologia do Hospital de Sao Joao - Porto.
joaomrocha@gmail.com

Introducido: O termo Neurodegeneration with Brain Iron
Accumulation (NBIA) engloba um grupo heterogéneo de dis-
tirbios extra-piramidais progressivos com evidéncia de acu-
mulacao de ferro no cérebro, particularmente nos ganglios da
base. Clinicamente apresentam-se como formas tipicas, mais
precoces, essencialmente com um quadro extra-piramidal
com distonia progressiva, ou atipicas com inicio mais tardio e
lentamente progressivo do quadro extra-piramidal, manifes-
tacdes psiquidtricas proeminentes e atraso intelectual. As
mutacoes do gene PANK2 sdo responsaveis por 50-70% dos
casos. A RM permite a identificar a deposigao de ferro, princi-
palmente nos ganglios da base.

Caso clinico: Homem de 48 anos, fumador, HTA, perturba-
¢ao esquizofrénica e debilidade intelectual. Antecedente de
crise dculo-gira secunddria a ciamemazina com boa resposta
ao biperideno. Apresenta quadro tremor e distonia com inicio
cervico-facial e generalizacdo em 4 meses (predominio nos
membros superiores, cervical e face), sem resposta a terapia
anti-colinérgica, levodopa ou tetrabenazina. Do estudo anali-
tico ndo foi encontrada nenhum disfuncdo organica, estudo
imunoldgico, cinética ferro normal, serologias infecciosas,
VDRL, ceruloplasmina e cobre séricos normais e pesquisa de
acantdcitos negativa. RM cerebral revelou acentuado hipossi-
nal simétrico em T2 nos globos pélidos e nos nicleos denta-
dos bilateralmente. Datscan mostrou uma diminuicao da cap-
tacao de ioflupano a nivel do caudado esquerdo e putamen
direito. Com a conjugacao dos dados foi avangada a hipétese
de uma ferritinopatia pelo que foi pedido o estudo de muta-
¢oes do gene PANK2 que foi negativo.
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Conclusdo: E importante estar sensibilizado e reconhecer
as formas atipicas desta entidade. Neste caso, as alteracoes
psiquiatricas, debilidade intelectual e o quadro extra-pirami-
dal com inicio tardio, aliado a evidéncia imagioldgica de
deposicdo de ferro nos pallida, tornou o diagnéstico de uma
forma atipica de NBIA o diagnéstico mais provavel. Os resul-
tados do Datscan, corroboram esse diagnoéstico. O estudo
genético é importante também nas formas atipicas, sendo

positivo em apenas 1/3 dos casos.

Diversidade genotipica da sindrome
de Leigh: 2 casos clinico-patoldgicos

Joana Domingos', Ricardo Taipa®, Rafael Roque®, Dulce
Quelhas*, Célia Nogueira®*, Laura Vilarinho*, Manuel Melo
Pires?, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 4-Centro de
Genética Médica Jacinto Magalhaes.
joanadomingos@hotmail.com; ricardotaipa@gmail.com;
marinajmmagalhaes@hotmail.com

Introducéo: A Sindrome de Leigh (LS) ou encefalomielopa-
tia necrotizante subaguda, doenca neurodegenerativa progres-
siva com inicio nos primeiros meses de vida, apresentando
alteracoes clinicas, imagioldgicas e neuropatolégicas caracte-
risticas, é causada por disfuncao da cadeia respiratéria mito-
condrial associada a mutacdes do DNA mitocondrial (mtDNA).
Apresentamos 2 casos com confirmacdo neuropatoldgica.

Casos clinicos: 1. Mulher com inicio pelos 16 anos de altera-
¢oOes psiquidtricas a que se associaram sinais extrapiramidais
(parkinsonismo e distonia), piramidais e cerebelosos. O estudo
genético com sequenciagdo do mtDNA revelou presenca de 3
mutagdes patogénicas em homoplasmia (gene MT-ND5
(13708G>A) e MT-CYB (15257G>A e 15812G>A). 2. Mulher com
inicio pelos 6 anos de alteracoes cognitivas e comportamentais
a que se associaram sinais cerebelosos, extrapiramidais (dist6-
nico e mioclénico) e piramidais e, mais tarde, alteracoes da ter-
morregulacdo e nefropatia tubular. O estudo genético com
sequenciacao do mtDNA revelou uma mutacao patogénica do
mtDNA em heteroplasmia (8668 T>C; gene MT-ATP6).

Ambas apresentavam aumento do lactato sérico, activida-
de dos complexos enzimdticos da cadeia respiratéria mito-
condrial e biépsia muscular normal, RMN cerebral com
hipersinal nas ponderagdes DP e T2, predominantemente ao
nivel dos ganglios da base e tronco cerebral. Faleceram no ini-
cio da terceira década de vida por faléncia respiratéria no con-
texto de infeccao.

O exame neuropatolégico confirmou a existéncia de lesdes
necréticas simétricas dos ganglios da base (putamina e cau-
dado) e tronco cerebral (ntcleos Olivares inferiores) e revelou
proliferagdo vascular e neurénios vidveis no seu interior e
perda neuronal com microvacuolizacdo ao nivel de ntcleos
cinzentos (substancia nigra, niicleos nervos cranianos, ntcleo
dentado do cerebelo).

Conclusdo: Salientamos o inicio tardio dos sintomas e a
identificagao de mutacoes mtDNA apenas descritas associa-
das ao Sindrome de Leber como particularidades dos casos, o
que confirma e alarga a diversidade de combinacoes fenoti-
po/genotipo possiveis neste tipo de doencas.
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Comparacao de dois instrumentos
breves de avaliacdo do défice cognitivo em
doentes com Doen¢a de Huntington

Fradique Moreira, Joana Guerra, Cristina Janudrio
Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.
fradiquevam@hotmail.com; cristinajanuario@gmail.com

Introducdo: As doencas degenerativas dos Ganglios da
Base (GB) sao classificadas tradicionalmente como Doencas
do Movimento e caracterizam-se por sintomas motores, alte-
ragdes cognitivas e/ou comportamentais. Na Doenca de
Huntington (DH), o protdtipo de doenca dos GB, estudos
recentes tém demonstrado que as alteracoes cognitivas e
comportamentais associam-se a uma maior incapacidade
funcional e podem surgir precocemente na sua evolucdo
podendo preceder as alteracdoes motoras.

Objectivos: Comparacao entre o MMSE (Mini Mental State
Examination) e o MOCA (Montreal Cognitive Assessment)
como testes de rastreio para deterioracdo cognitiva em doen-
tes com DH em diferentes estadios de severidade da doenca.

Métodos: Foram seleccionados consecutivamente 40
doentes com DH. Todos foram avaliados através da aplicacao
do MMSE e MOCA.

Resultados: Na populagdo estudada (n=40), com idades
compreendidas entre [19-86] anos, a escolaridade média é de 8
anos. Em 68,9% dos individuos a pontuagao no MOCA foi < 26 e
apenas 27,5% dos individuos obtiveram uma pontuacdo < 27 no
MMSE. A funcao visuo-espacial/executiva, a atencao e a evoca-
¢ao diferida foram os dominios cognitivos mais afectados.

Conclusdo: Os resultados deste estudo demonstram que o
MOCA é mais sensivel que o MMSE na detec¢ao de alteracoes
cognitivas. Inclui uma maior variabilidade de parametros a
testar, nomeadamente na fungdo executiva, ateng¢ao, lingua-
gem e processamento visuoespacial, dominios cognitivos fre-
quentemente alterados numa fase precoce da evolugao da DH.

Polineuropatia inflamatéria
desmielinizante créonica em idade
pediatrica

Joana Damadsio', Ester Coutinho', Laura Marques?, Manuela Santos®
1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Unidade de Imunodeficiéncias/Infecciosas
do Servigo de Pediatria, 3-Consulta Doencas Neuromusculares do
Servico de Neurologia Pediatrica, Hospital Maria Pia, Centro
Hospitalar do Porto.

joanadamasio80@gmail.com; estercoutinho@gmail.com;
laurahoramarques@gmail.com; manuela.a.santos@gmail.com

Introducao: A polineuropatia inflamatéria desmielinizan-
te cronica (CIDP) é uma doenga rara em idade pedidtrica, com
uma prevaléncia estimada de 0.48 por 100,000.

Objetivos: Apresentar um grupo de quatro doentes com
CIDP em idade pedidtrica e documentar as suas carateristicas
clinicas e eletrofisioldgicas.

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos clinicos e
estudos neurofisiolégicos.

Resultados: Dos quatro doentes, trés eram do género mas-
culino. A idade média de inicio dos sintomas foi 7.50+4.36
anos. A apresentagao clinica foi num doente (A) fraqueza
generalizada, noutro (B) dificuldade em levantar do chdo e em
dois (C, D) alteragao da marcha. O intervalo médio até a inca-
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pacidade méxima foi 80.78+53.76 dias, até a primeira observa-
¢ao foi 137.50+122.44 dias. Todos apresentavam tetraparésia,
em trés de predominio nos membros inferiores (MI). Todos
apresentavam alteracdes sensitivas. Os reflexos osteotendino-
sos eram fracos ou ausentes. Na fase de maior incapacidade
dois (B, C) pontuavam 3 na escala mRankin, dois pontuavam
4. Em trés (A, B, C) foi realizada puncao lombar, todos com
elevacdo das proteinas. No estudo eletromiografico todos
apresentavam laténcias distais aumentadas, dois (B, D) redu-
¢ao das velocidades de condugdao motora e um (D) das veloci-
dades de conducao sensitivas. Todos foram tratados com
ciclos de imunoglobulinas (IgG), um (A) também com corti-
coides orais, com melhoria 2 semanas depois do primeiro
ciclo. Trés (A, B, D) interromperam as IgG 5.11+3.42 anos apods
o inicio do tratamento. Ap6és um seguimento médio de
7.2516.85 anos, trés apresentaram uma doenc¢a monofésica e
um (B) evolug@o por surto-remissao. Atualmente um (A) pon-
tua 0 na mRankin, dois (C, D) pontuam 1, um (B) pontua 2.

Conclusdes: Este grupo apresenta carateristicas seme-
lhantes as descritas, nomeadamente envolvimento preferen-
cial dos MI, disfuncao neuroldgica grave na apresentagao e
excelente resposta as IgG. Ao contrario do descrito, todos
apresentavam alteragdes sensitivas.

Pretendemos assim contribuir para a caraterizagdo da
CIDP pediatrica.

Correlacao entre a suspeita clinica
e os estudos neurofisiolégicos na
sindrome do canal carpico

Fernando Correia’, Joana Domingos', Vitor Moreira®
1-Servico de Neurologia; 2-Servigo de Neurofisiologia, Hospital
de Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto.
fanacorreia@gmail.com

Introducdo: A sindrome do canal cérpico (SCC) é a mono-
neuropatia compressiva mais frequente, com frequéncia esti-
mada de 1 a 5%. O gold standard diagnéstico consiste na
demonstracdo de lesdo compressiva do nervo mediano por
estudos neurofisiolégicos (ENF)

Objectivos: Avaliar a concordancia entre a suspeita clinica
de SCC e os resultados dos ENF no Hospital de Santo Anténio,
Centro Hospitalar do Porto (HSA-CHP)

Metodologia: Foram seleccionados todos os exames reali-
zados pelo Servico de Neurofisiologia do HSA-CHP por sus-
peita de SCC, entre 1 de Janeiro e 31 de Maio de 2011, e com-
parados os resultados com a informacao clinicas constante da
requisigao.

Resultados: Foram analisadas 341 electromiografias (282
mulheres, 59 homens), na sua maioria (52,8%) solicitados por
ortopedia. Em 58,1% dos casos a suspeita era de SCC bilateral,
17% direito, 11% esquerdo e nos restantes 13,9% SCC versus
radiculopatia. Do total, 131 (38,4%) foram normais. Em 27,9%
foi detectado SCC bilateral, 13,8% direito, 12% esquerdo e nos
7,9% restantes SCC com radiculopatia ou outros diagndsticos.
A gravidade foi varidvel, com 47 casos considerados graves, 13
com desnervacgao activa.

Foi constatada uma concordéncia suspeita-resultado de
39,4% nos casos de SCC bilateral, 44,8% nos SCC direitos e
52,6% nos esquerdos).

Conclusoes: O elevado ntimero de pedidos por suspeita de
SCC, na sua maioria em mulheres, traduz a elevada prevalén-
cia desta patologia, sobretudo no sexo feminino.
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Para o grau de concordancia suspeita-resultado obtido
podem ter contribuido: 1) pedido efectuado perante baixo
grau de suspeicao; 2) baixa especificidade dos sintomas/sinais
atribuidos a SCC; 3) baixa sensibilidade dos ENF em casos inci-
pientes.

Embora os ENF possam apresentar alguns falsos negativos,
salientamos a sua importancia na confirmacao diagnoéstica e
estratificacdo da gravidade de SCC, permitindo decisoes tera-
péuticas sustentadas em dados objectivos, bem como no
diagnostico de patologias alternativas, prevenindo atitudes
terapéuticas desadequadas.

Avaliacdo Muscular Paravertebral
Lombossagrada por Ressonancia
Magnética nas Disferlinopatias

Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Olinda Rebelo?, Maria
Portilha®, Miguel Seco?, Cristina Marques?®, Luis Negrao'
1-Consulta de Doengas Neuromusculares, Servico de Neurologia,
2-Departamento de Neuropatologia, Servico de Neurologia,
3-Departamento de Imagiologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra.

anabelapmatos@gmail.com

Introducdo: As disferlinopatias sdo distrofias musculares
autossdmicas recessivas secunddrias a mutagdes no gene da
disferlina. A expressdao fenotipica pode variar desde
hiperCKemias assintomadticas, Miopatia de Myioshy(MM),
LGMD2B e outras mais raras. Existe um envolvimento muscu-
lar seletivo dos musculos da cintura pélvica, coxa e perna ja
reconhecido em estudos por Ressonancia Magnética (RM).
Mais recentemente foi descrito o envolvimento frequente e
precoce dos musculos paravertebrais lombossagrados.

Objectivos: Avaliar a extensdo, grau e a seletividade das
alteracdes musculares a nivel dos membros inferiores por RM;
comparar o grau de degenerescéncia gorda dos musculos
paravertebrais com o envolvimento muscular a nivel dos
membros inferiores e com o fenétipo clinico.

Materiais e Métodos: Andlise dos dados clinicos, anatomo-
patolégicos e genéticos dos doentes com diagnéstico de disfer-
linopatia seguidos em Consulta de Doencas Neuromusculares
dos HUC. Os doentes realizaram RM muscular 1.5Tesla dos
musculos paravertebrais, cintura pélvica, coxa e perna; foram
analisadas as alteragdes morfoldgicas e estruturais musculares.

Resulatos: O diagnéstico de disferlinopatia foi feito em 16
doentes e a avaliacdo por RM em 12; um doente tinha uma
hiperCKemia assintomadtica, outro doente uma miopatia dis-
tal do compartimento anterior, dois tinham MM e oito
LGMD2B. Em 7 doentes havia consanguinidade parental. A
idade média atual dos doentes é 46,4 anos (28-75) e a idade
meédia dos primeiros sintomas foi aos 29,8 anos (16-69). Dois
doentes perderam capacidade de marcha. A degenerescéncia
da musculatura paravertebral lombossagrada existia em 11
doentes, sendo ligeira em 2 e severa em 8. O doente que nao
apresenta degenerescéncia muscular paravertebral lombos-
sagrada tem um fen6tipo LGMD2B; o doente assintomadtico e
um com sintomatologia minor apresentam uma degeneres-
céncia ligeira.

Conclus@o: Os musculos paravertebrais lombossagrados
estdo afetados em todos os estadios e fendtipos dos doentes
com disferlinopatia que foram avaliados. O resultado da RM
muscular dos outros segmentos é sobreponivel ao descrito na
literatura.
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Sindroma de ISAAC no diagndstico
diferencial de esclerose lateral amiotréfica

Carina Fernandes, Jodo Proenca, Jodo Coimbra, Nadine Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
fernandes.carina@gmail.com

Introducdo: A Sindroma de Isaac, ou neuromiotonia
adquirida, é caracterizada por actividade muscular esponta-
nea e continua, consequente a hiperexcitabilidade do nervo
periférico. Manifesta-se por mioquimia, cdibras, rigidez e
hipertrofia muscular, pseumodiotonia e, por vezes, fraqueza
muscular e hiperhidrose. Comprova-se frequentemente uma
etiologia autoimune ou paraneopldsica, associada a carcino-
ma pulmonar de pequenas células, timoma ou linfoma. Em
cerca de 40% dos casos existe positividade para anticorpos
anti-VGKC. O diagnéstico implica uma clinica sugestiva e
alteracoes neurofisiolégicas caracteristicas, nomeadamente,
actividade espontanea continua e irregular com origem em
unidades motoras. Os sintomas frequentemente respondem a
terapéutica com anticonvulsivantes.

Caso clinico: Sexo masculino, 75 anos de idade, sem ante-
cedentes patoldgicos relevantes, com quadro de agravamento
progressivo nos 2 anos anteriores, caracterizado por parésia e
atrofia da mao direita, evoluindo para parésia de todo o mem-
bro superior e inferior direitos. No exame neuroldgico desta-
cavam-se ainda hiporreflexia do membro superior direito,
reflexos vivos no membro contralateral e fasciculagées abun-
dantes, generalizadas, sem outros sinais piramidais. O EMG
foi compativel com desnervagdo aguda e crénica em quatro
segmentos e foi excluida patologia mielo-radicular por ima-
gem, admitindo-se o diagnéstico de Esclerose Lateral
Amiotroéfica, pelo que se iniciou terapéutica com riluzole.
Cerca de um ano depois, inicia-se melhoria ligeira e progres-
siva da parésia e aparecimento de caimbras dolorosas nos
membros inferiores. A observacdo, mantinha fasciculacoes
generalizadas e foram notados adicionalmente hipertrofia
dos musculos dos membros inferiores e hiperhidrose. Repetiu
EMG, que revelou descargas neuromioténicas continuas. A
terapéutica com riluzole foi descontinuada e iniciada fenitoi-
na. A investigacao para neoplasias foi negativa, bem como a
pesquisa de anticorpos anti-VGKC.

Conclusdo: As caracteristicas clinicas e electromiograficas
iniciais da neuromiotonia adquirida podem mimetizar as da
doenca do neurénio motor, particularmente na auséncia de
pseudomiotonia. Assim, esta patologia, embora rara, devera
ser considerada no seu ja extenso diagnéstico diferencial.

The added value of the Awaji
algorithm in the diagnosis of amyotrophic
lateral sclerosis.

Joao Parracho da Costa?, Mamede de Carvalho"**
1-Neuromuscular Unit. Institute of Molecular Medicine, Lisbon,
Portugal; 2-Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal;
3-Neurology Department, Santa Maria University Hospital,
Lisbon, Portugal.

joaoncosta@sapo.pt; mamedemg@netcabo.pt

Introduction: In 1998, revised El Escorial criteria (REEC) for
diagnosis of amyotrophic lateral sclerosis (ALS) were formulat-
ed to facilitate and standardize diagnosis in clinical research
context. However, REEC did not allow clinical and electrophys-
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iological data to be used concordantly. Recently (2008), a new
diagnostic algorithm (Awaji) was proposed recognizing the
equivalence of clinical and EMG data in detecting chronic neu-
rogenic change. The aim was to increase the sensitivity of ALS
electrodiagnosis and diminishing diagnostic delay.

Objective: To evaluate and compare the accuracy of these
two diagnostic criteria.

Methods: Systematic review of observacional studies evalu-
ating the sensitivity of both criteria. Polled estimated (95%CI)
of sensitivity, specificity and diagnostic Odds Ratios (ORs) were
derived by random-effects meta-analysis. Summary ROC
(SROC) curves and the percentage reduction in the proportion
of patients who would fail to enter a clinical trial were also
determined. Heterogeneity was assessed with the 12 test.

Results: 8 studies (1187 patients) evaluated both diagnostic
criteria. Polled sensitivity was 82% (79 to 84%; 12=93%) and 59%
(56 to 63%; 12=91%) for Awaji and REEC criteria, respectively, a
significant difference of 23% (7 to 80%; p=0.02). Specificity was
the same with both criteria (98% [96 to 100%]). Diagnostic ORs
were 42 (19 to 94; 12=0%) and 9 (3 to 30; 12=33%) for Awaji and
REEC, respectively. The area under the curve of SROC were 0,92
and 0,68 for Awaji and REEC, respectively. Awaji algorithm
reduced in 61% (33 to 74%; p<0.0001) the proportion of patients
who would fail to enter a clinical trial.

Conclusions: Awaji algorithm provides significant diagno-
sis added value in comparison to the REEC and should be
widely adopted in ALS centres, particularly when clinical trials
are contemplated. Early and accurate diagnosis of ALS is very
important for patient care and for entry in clinical trials.
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Nevralgia occipital - um caso
elucidativo da importancia do bloqueio
anestésico

Joao Raposo, Paulo Coelho, Pedro Velho
Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.
jpl.raposo@gmail.com

Introducdo: A nevralgia occipital é uma cefaleia pouco
comum mas frequentemente subdiagnosticada com origem
na irritacdo dos nervos occipitais (grande occipital, pequeno
occipital e 3° nervo occipital), na sua relacdo anatémica com
estruturas musculares, tendinosas, vasculares e 6sseas. O blo-
queio anestésico com lidocaina/corticéide dos nervos occipi-
tais constitui simultaneamente um dos critérios de diagnosti-
co (segundo a ICHD-2) e o tratamento mais eficaz. O efeito
analgésico, habitualmente temporario, pode ser permanente.

Caso clinico: Mulher de 59 anos que regressou, pela tercei-
ravez, ao servico de urgéncia por persisténcia de cefaleia occi-
pital com cerca de 20 dias de evolucdo, de caracteristicas
nevralgicas, com contractura da musculatura da nuca, imobi-
lizacdo antdlgica da cabega na linha média, com paroxismos
desencadeados pelos movimentos cefélicos e pela pressao no
ponto de Arnold direito. Foi submetida a um bloqueio anesté-
sico dos nervos occipitais com injeccao de 3 ml de uma mis-
tura de lidocaina a 2% (2ml) e dexametasona (1ml/5mg) no
ponto de Arnold direito (ponto médio da linha que une a ap6-
fise mastdide a protuberancia occipital), com desaparecimen-
to da dor poucos minutos apds massagem no local da injec-
¢do. O efeito analgésico ainda subsiste, passados 45 dias.

Conclusdes: Caso clinico representativo da importancia do
bloqueio anestésico dos nervos occipitais na confirmagao do
diagnéstico e no tratamento rapido e eficaz da nevralgia occi-
pital, devendo tal procedimento fazer parte do conhecimento
técnico de qualquer neurologista.

Complicacoes da punc¢ao lombar
diagndstica: incidéncia e fatores de risco

Cecilia Monteiro', Pedro Oliveira?, Ernestina Santos'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto, 2-Departamento de Estudo das Populagoes,
Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar, Universidade
do Porto.

cecilia.mmt@gmail.com; pnoliveira@icbas.up.pt;
ernestina.santos@gmail.com

Introduc@o: A cefaleia é a complicacdo da puncao lombar
(PL) mais frequentemente relatada na literatura: incidéncia
entre 14 a 32%, sendo mais comum em mulheres jovens.
Outras complicagdes como dor local e dor cervical sao tam-
bém conhecidas.

Objetivos: Avaliar a incidéncia de complicacdes associadas
a PL no nosso centro, e a relacdo entre principais complica-
coes e idade, sexo, indice de massa corporal, espago fisico,
diametro da agulha, posicao, anestesia local, nimero de ten-
tativas e nimero de tubos de liquido cefalorraquidiano (LCR).

Metodologia: Foram registadas as puncoes lombares (PLs)
realizadas durante seis meses pelos neurologistas do servico.
Os doentes foram submetidos a um questionario predefinido
em média 12 dias ap6s a realizacdo da PL. As associagodes
entre varidveis foram estudadas pelo teste de qui-quadrado e
por regressao logistica.
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Resultados: Registaram-se 135 procedimentos (idade
média de 55,1 + 18,6 anos; 53% homens); o questiondrio foi
realizado em 93 doentes. As principais complicagoes foram
dor lombar (40%), cefaleia (34%) e dor cervical (15%). A dor
lombar surge nas primeiras 24 horas em 81% dos casos e a
cefaleia em 78%. A duracao é de 8 dias ou menos em 94% dos
doentes com cefaleia e 86% dos que tém dor lombar. A cefaleia
inicia-se nos primeiros 5 minutos apos ortostatismo em 62%.
Os doentes com mais de 60 anos tiveram maior risco de dor
lombar; a colheita de maior quantidade de LCR foi associada a
um risco maior de cefaleia. Nao foram encontradas diferencas
estatisticamente significativas nas outras variaveis estudadas.

Conclusoes: A dor lombar, embora menos referida na lite-
ratura, foi mais frequentemente reportada do que a cefaleia. A
incidéncia de cefaleia foi, na nossa amostra, semelhante a
referida em estudos internacionais; no entanto, o tinico fator
de risco confirmado foi a maior quantidade de LCR.

Aura de inicio tardio e aura de inicio
tipico: A mesma condicao?

Isabel Pavao Martins', Tomas Goucha?, Inés Mares', Ana Filipa
Antunes?®

1-Unidade Neurolégica de Investigacao Clinica,Instituto de
Medicina Molecular, 2-GAPIC, Faculdade de Medicina de Lisboa;
3-Centro Academico de Medicina.

Isabel_Martins@fm.ul.pt

Introducdo: A aura de inicio tardio (LLA - late life aura),
apesar de geralmente considerada benigna, suscita dividas no
diagnéstico diferencial com outras patologias neurolégicas.

Objectivos: Verificar se a LLA apresenta caracteristicas
diferentes da aura inicio tipico (ELA - early life aura), bem
como se os individuos com LLA apresentam factores de risco
especificos.

Metédos: Compararam-se sujeitos com LLA (idade de ini-
cio de aura =45 anos) com aqueles com ELA nas suas caracte-
risticas clinicas, factores de risco vascular e exames comple-
mentares de diagnéstico, num estudo retrospectivo incluindo
doentes com aura migranosa com mais de 44 anos de idade na
primeira consulta.

Resultados: Dos 77 casos incluidos, 51 apresentavam ELA
e 26 LLA. Nao se encontraram diferencas estatisticamente sig-
nificativas entre os grupos no género, antecedentes familiares
ou pessoais de enxaqueca sem aura, tipo de sintomas de aura
ou achados imagiolégicos. Mais frequentemente, os doentes
com LLA mencionaram ter hipertensdo e sintomas depressi-
vos, ndo preencheram os critérios para aura da ICHD-2 e nao
apresentaram cefaleia.

Conclusao: Tanto a semelhanca nas caracteristicas clinicas
como nos factores de risco sugerem que estamos perante
duas apresentacoes distintas da mesma patologia. Estes resul-
tados ndo sugerem uma etiopatologia cardiovascular distinta
para a LLA em comparagao com a ELA, apoiando a hipétese
de que a LLA é essencialmente benigna.

Cefaleia associada a manifestacoes
oculares

Augusto Ferreira, Peter Grebe
Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga.
augusto.ferreira@chedv.min-saude.pt
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Introducéo: O pseudotumor da érbita, também conhecido
como sindrome inflamatério orbitdrio idiopatico é uma situa-
¢ao clinica infrequente, de etiologia desconhecida. A apresen-
tacdo pode ser aguda ou subaguda e é caracterizada por dor,
proptose, congestao conjuntival e diminui¢ao da motilidade
ocular, podendo também haver diminuicdo da acuidade
visual. Deve ser considerado um diagndstico de exclusao,
antecedido por um estudo imagioldgico e analitico direccio-
nado para eliminar outras causas de doenca orbitaria. A corti-
coterapia oral é o tratamento de primeira linha.

Caso clinico: Mulher de 84 anos, com antecedentes de
hipertensao arterial. Apresentava um quadro com cerca de 3
semanas de evolucao caracterizado por dor ocular e temporo-
parietal esquerda, tipo moedouro, continua, e associada a
diplopia no desvio horizontal esquerdo, proptose e congestao
ocular a esquerda. A auscultacdo do globo ocular ndo se iden-
tificava nenhum sopro. A RM identificou uma lesao captando
contraste a nivel do seio cavernoso esquerdo, que se estendia
até a fissura orbitaria superior e um espessamento de toda a
musculatura extra-ocular a esquerda. Nao se tendo identifica-
do nenhum tumor primaério na TC toraco-abdomino-pélvica,
nem alteracdes analiticas que apontassem para uma causa
auto-imune ou outra causa inflamatéria, foi assumido o diag-
ndstico de pseudotumor da érbita e a doente iniciou corticote-
rapia, com uma célere melhoria clinica. Ap6s 3 meses, encon-
trava-se assintomdtica e a RM mostrava uma clara diminuicao
das alteracoes inflamatérias previamente observadas.

Conclusoes: O pseudotumor da 6rbita é uma entidade
rara, cujo diagndstico exige a exclusdo de uma lista extensa de
diagnésticos diferenciais, mas que é por norma, de fécil trata-
mento. Apés a exclusdo de outras patologias sistémicas e da
orbita, é legitimo iniciar corticoterapia oral, que em 80% dos
casos apresentaram uma resposta favoravel.

Cefaleia no Servico de Urgéncia: Que
Papel para a Puncao Lombar?

Miguel Grunho, Claudia Guarda
Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.
miguelgrunho@gmail.com

Introducdo: As cefaleias constituem uma das mais usuais
queixas de indole neurolégica no Servico de Urgéncia (SU).
Uma baixa mas importante percentagem de doentes apresen-
ta uma Cefaleia Secundaria (CS). A Puncao Lombar (PL) reves-
te-se de um papel nuclear no diagnéstico dos doentes com
suspeita de hemorragia ou infeccao do SNC.

Objectivo: Determinar a utilidade diagnéstica da PL na
abordagem dos doentes admitidos por cefaleia ndo traumatica.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos processos dos
doentes admitidos no SU por cefaleia ndo traumadtica, obser-
vados por neurologista e submetidos a TC-CE, num periodo
de 12 meses. Foram contemplados os aspectos demogréficos,
clinicos, a presenca de sinais de alarme, exame neuroldgico
(EN), avaliacao imagioldgica e o diagndstico final.

Resultados: Foram seleccionados 231 doentes, com idade
média de 47 anos, 67% do sexo feminino, com presenca de
sinais de alarme em 74% e alteragao de novo no EN em 22,5%,
implicando uma suspeita clinica de CS em 192 doentes (83%).
Destes, 28 (14,6%) foram submetidos a realizacdo de PL. O
Exame Citoquimico de LCR foi normal em 20, tendo sido con-
firmada CS em 8. O diagndéstico de meningite por PL correla-
cionou-se estatisticamente com a presenca da triade clinica
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classica. O diagndstico final de cefaleia primaria foi estabele-
cido em 67% dos doentes.

Conclusdo: Apesar das limitacdes inerentes, o presente
estudo suporta que o diagnéstico de CS por PL é estabelecido
nos doentes com uma ja previamente elevada suspeita clinica.
A preponderancia de resultados de PL dentro da normalidade
sugere que a sua realizacdo poderd ndo ser necessdria em
todos estes doentes. Ndo obstante, considerando as implica-
¢oes médicas e legais do ndo reconhecimento de tao sérias
doencas neurolégicas, tal pratica nao deve ser desencorajada
de animo leve. Urge entdo o desenvolvimento de recomenda-
coes clinicas, exequiveis no SU, no sentido de optimizar a
abordagem urgente de cefaleia.

Cefaleia ortostatica sem hipotensao
do LCR

Raquel Gil-Gouveia, Sofia Nunes de Oliveira, José M. Ferro
Hospital da Luz, Lisboa, Portugal.
rgilgouveia@gmail.com

Introduc@o: Desde a introducdo da Ressonancia Magnética
(RM), tornou-se mais facil efectuar o diagnoéstico de cefaleia
por hipotensao ortostdtica espontanea, geralmente associada
a fistulas de LCR. Os aspectos caracteristicos de posi¢ao baixa
das amigdalas cerebelosas e impregnacdo paquimeningea
difusa na RM auxiliam no diagnéstico, sendo que a RM pode
também ser fundamental na identificacdo da fistula que, geral-
mente, estd subjacente a este sindrome.

Caso clinico: Mulher de 36 Anos, com antecedentes de S.
Fadiga Crénica que tem episédio convulsivo inaugural e Gnico
na sequencia do qual se instala cefaleia ortostatica intoleravel,
que a impede de se manter em pé por periodos superiores a 5-
10 minutos. Foi extensamente investigada ndo tendo sido
possivel identificar o local da fistula nem foi documentada
hiopotensao do LCR nas manometrias efectuadas. Realizou
terapeutica conservadora e injec¢do de sangue autélogo no
espaco epidural lombar repetidas vezes e com efeito parcial
e/ou transitério, mantendo as queixas com incapacidade fun-
cional grave durante cerca de 6 meses, altura em que inicia
tratamento empirico com vitamina A, com melhoria progres-
siva embora sem resolucao completa das queixas.

Conclusdes: Apresenta-se um caso de Cefaleia ortostética
sem evidencia de fistula de liquor nem de hipotensao do LCR,
analisando 6 outros casos semelhantes descritos na literatura.
Introduz-se uma abordagem terapéutica empirica com resulta-
do parcial e discute-se a possivel fisiopatologia desta entidade.

Cefaleia cardiogénica atipica

Liliana Letra, Fernando Matias

Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.

lilianaletra@gmail.com

Introduc@o: A cefaleia cardiogénica é uma cefaleia secundé-
ria (grupo 10.6) associada a eventos cardiovasculares isquémi-
cos e que geralmente ocorre ap6s actividade fisica, sendo por
vezes acompanhada de alteracdes das enzimas cardiacas e do
tracado electrocardiografico. E uma cefaleia que apresenta gran-
de variabilidade clinica, podendo imitar a enxaqueca ou a cefa-
leia de tensdo, e ainda associar-se a sintomas autonémicos. Nao
existe, no entanto, relato de cefaleia cardiogénica associada a
sintomatologia tipica de cefaleia trigemino-autonémica.
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Caso clinico: Doente do sexo masculino, de 52 anos de
idade, com antecedentes de enfarte agudo do miocardio aos
38 e 39 anos, que inicia subitamente um quadro de dor perior-
bitdria e frontal direita tipo guinada, associada a sintomas
auton6micos, concomitante com sensacao de aperto toracico
em repouso, com duracdo de cerca de 5 segundos e multiplos
paroxismos didrios. Durante este episdédio o doente nao apre-
sentou sinais de isquémia cardiaca aguda (electrocardiografi-
cos ou laboratoriais).

Conclusoes: A cefaleia cardiogénica é uma entidade apenas
recentemente reconhecida, e a associacdo de fenémenos angi-
nosos a cefaleia de tipo trigemino-autonémica nao se encon-
tra descrita na literatura. O substrato neuroanatémico da cefa-
leia induzida por isquémia corondria nao é bem compreendi-
do, embora o mecanismo subjacente possa residir na conver-
géncia de fibras cardiacas autonémico-sensitivas (C8-T5) e
fibras trigemino-somaticas no ntcleo trigeminal descendente.

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada:
diferentes formas de apresentacao

Joana Morgado', Camila N6brega', Jaime Pamplona?, Rute
Relvas', Ana Calado', Isabel Henriques'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurradiologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
joanacmorgado@gmail.com

Introducio: A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) é
uma doengca inflamatéria granulomatosa multissistémica idio-
pética. Os critérios de diagnéstico incluem manifestagdes oftal-
moldégicas (uveite, descolamento seroso retiniano, papilede-
ma), auditivas, neurolégicas (meningismo, pleocitose no LCR) e
dermatolégicas (alopécia, poliose, vitiligo). Habitualmente
manifesta-se numa primeira fase a sintomatologia neurolégica,
compativel com um quadro meningeo, seguido da sintomato-
logia oftalmolégica e, posteriormente, da dermatoldgica.

Casos clinicos: CASO 1: Mulher de 34 anos, previamente
sauddvel, que apresenta cefaleias frontais com irradiacao
periorbitaria bilateral, intensidade 8/10, com 14 dias de evolu-
¢do. A observacio, acuidade visual diminuida e papiledema
bilateral. Auséncia de alteracdes no restante exame objectivo
geral e neurolégico. Analiticamente sem alteragdes e do estu-
do do LCR salienta-se de positivo uma pressao de abertura de
28 cmH20, 400 células mononucleares, proteinorraquia 68 e
sintese intratecal de IgM e IgG. Suspeitou-se de meningite
viral, a andlise PCR do virus Epstein-Barr e HVH7 no LCR foi
positiva, contudo as serologias infecciosas sanguineas eram
negativas. Ao décimo oitavo dia de doenca, ao ser reobserva-
da por Oftalmologia, apresentava entdo uveite anterior e des-
colamento retiniano bilateral. Cumpria critérios para a sin-
drome de VKH incompleta, fez corticoterapia com melhoria
clinica e normalizac¢do do estudo do LCR.

CASO 2: Mulher de 22 anos, previamente saudével, que
apresenta diminui¢do da acuidade visual bilateral progressiva
com 14 dias de evolugao. A observacao, panuveite bilateral com
descolamento seroso retiniano e auséncia de alteracoes no res-
tante exame objectivo geral e neurolégico. Estudo do LCR com
59 células de predominio mononuclear, glicorrdquia e protei-
norrdquia normais. Analiticamente e TAC-CE sem alteracoes.
Cumpria também critérios para sindrome de VKH incompleta,
fez corticoterapia e ciclosporina com melhoria oftalmoldgica.

Conclusdo: A sindrome de VKH é uma doenga inflamatéria
sistémica com manifestacdes neurolégicas. Apresentamos
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duas formas de apresentacdo clinica desta sindrome, ambas
com boa evolu¢do, o que pode estar relacionado com o seu
diagnostico atempado.

Sindrome de Hipotensao Espontanea
do Liquor: Critérios de Classificacao

Joana Morgado', Camila N6brega', Jaime Pamplona? Ana
Calado', Isabel Henriques'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurradiologia do Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
joanacmorgado@gmail.com

Introducdo: O diagnéstico da Sindrome de Hipotensao
Espontéanea do Liquor (SHEL) inclui quatro critérios diagnésti-
cos: cefaleias com caracteristicas ortostéaticas, reforco difuso
paquimeningeo na RMN-CE com gadolineo ou pressdo de
abertura do LCR =6 cmH20, auséncia de puncao dural prévia e
melhoria ap6s tamponamento sanguineo epidural, de acordo
com a Classificacdo Internacional de Cefaleias (Cephalalgia
2004). A utilizagado desta classificacdo pode ser dificultada pela
diversidade de achados clinicos, imagiolégicos e de estudo de
LCR associados a esta sindrome, descritos na literatura.

Caso clinico: Mulher de 28 anos, previamente saudavel,
que inicia duas semanas antes do internamento cervicalgias e
cefaleias occipitais com irradiacdo holocraniana, agravamen-
to em ortostatismo, alivio em decubito e alivio parcial com
analgésicos anti-inflamatdrios. Nao apresentava outra sinto-
matologia nem traumatismo cranioencefdlico prévio. O
exame objectivo geral e neuroldgico nao apresentava altera-
¢oes. A TAC-CE revelou expressao reduzida dos espacos do
LCR na convexidade cerebral e no terceiro ventriculo.
Analiticamente sem alteracdes no sangue periférico e LCR
com 18 células de predominio mononuclear, proteinorraquia
103 mg/dl, glicorraquia 63 mg/dl e pressao de abertura de 7
cmH20. Por suspeita de meningite viral iniciou Aciclovir
endovenoso, contudo as serologias infecciosas no sangue e
LCR e PCR de virus no LCR revelaram-se negativas. Ao décimo
dia de internamento, realizou RMN-CE que apresentava um
reforco dural homogéneo ap6s gadolineo, aumento das
dimensdes da hipo6fise, deslocamento rostrocaudal encefélico
com posicdo baixa das amigdalas cerebelosas. Apresentou
melhoria clinica com terapéutica sintomatica (repouso, hidra-
tacdo e analgesia com anti-inflamatérios ndo esteréides).
Considerou-se assim o diagnéstico de SHEL.

Conclusdo: A SHEL é frequentemente subdiagnosticada
pela diversidade clinica e imagiolégica que apresenta. As
caracteristicas imagiol6gicas apresentadas, nomeadamente o
reforco dural homogéneo apos gadolineo e o deslocamento
rostrocaudal encefdlico, devem fazer suspeitar desta sindro-
me. Este diagndstico diferencial deve ser considerado em
doentes com cefaleias persistentes e serologias negativas.

Sindroma de Hipotensao
Intracraniana Espontanea: Quando Cada
Caso, é um Caso!

Miguel Grunho', Ligia Neves?, Liliana Pereira’, Miguel
Rodrigues', Jodao Coimbra', Cldudia Guarda'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital
Garcia de Orta, Almada.

miguelgrunho@gmail.com
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Introducdo: A Sindroma de Hipotensdo Intracraniana
Espontanea (SHIE) é crescentemente reconhecida como
causa de cefaleia persistente, sendo que na maioria dos casos
advém da existéncia de fugas espontaneas de LCR. O diagnoés-
tico é laborioso, baseando-se num amplo espectro de mani-
festagdes clinicas (dominado pela cefaleia postural ortostati-
ca), achados imagioldgicos sugestivos na RM-Encefdlica e
Vertebral e/ou documentacado da hipotensao liquérica.

Objectivo: Caracterizagdo dos doentes internados por
SHIE no Servico de Neurologia.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos processos dos
doentes internados, entre Janeiro de 2008 e Agosto de 2011,
por SHIE. Foram contemplados: aspectos demogréficos e cli-
nicos, avaliacdo neurolégica e imagioldgica, tratamento e
prognostico.

Resultados: Foram seleccionados quatro doentes (trés
mulheres), com idade média de 48 anos (33-55 anos), admiti-
dos por quadro com nove dias de duracdo média. A primeira
doente apresentava cefaleia ortostdtica tipica associada a rigi-
dez da nuca, com RM-E normal, tendo respondido a duplo
“blood-patch” epidural. A segunda e terceira doentes referiam
cefaleia ortostdtica, destacando-se alteracoes sugestivas na
RM-E (reforco paquimeningeo e posicao baixa das estruturas
encefdlicas), com resposta a terapéutica conservadora e
blood-patch epidural lombar, respectivamente. O quarto
doente evidenciava cefaleia persistente, com acufenos, verti-
gem, hipoactsia e diplopia (parésia nervo abducente). Na
RM-E documentaram-se colecc¢oes sero-hemadticas subdurais
e reforco paquimeningeo, tendo ocorrido melhoria apds
duplo “blood-patch” epidural. Para além da hipotensao liqué-
rica, a PL descortinou pleocitose linfocitdria em dois dos
doentes. Nao ocorreu recrudescéncia sintomdtica apds trata-
mento optimizado (Follow-Up médio: 17 meses).

Conclusdo: A série de casos apresentada é, pela especifici-
dade e complexidade do quadro de cada doente, paradigma-
tica e ilustrativa do amplo espectro clinico e neurorradiol6gi-
co da SHIE. Esta heterogeneidade justifica a abordagem siste-
matica e o elevado indice de suspeicao clinica essenciais ao
diagnéstico atempado. A faléncia da terapéutica conservado-
ra constitui a regra, sendo necessario o recurso a “blood-
patch” epidural (duplo, eventualmente), alcancando-se assim
uma remissao consistente do quadro.

Doenca do neurénio motor como
nova manifestacao fenotipica na mutacao
9185T>C do gene MTATP6

Marisa Brum, Ana Romeiro, Paulo Santos, Rui Guerreiro, Rui
Matos, Jose Pinto Marques

Centro Hospitalar de Settbal.

marisatbrum@gmail.com

Introducéo: A mitocondriopatia resultante da mutagao do
gene MTATP6 apresenta um fendtipo clinico extremamente
varidvel que inclui o Sindrome de Leigh, neuropatia periférica
desmielinizante isolada, fraqueza muscular neurogénica, ata-
xia e retinite pigmentar (NARP) e formas assintomadticas. As
mitocondriopatias podem mimetizar em termos clinicos e
electrofisiolégicos a doenca do neurénio motor, embora nao
esteja descrita a associacdo com a mutacdo em particular
9185T>C do gene MTATP6.

Caso clinico: Homem de 33 anos, quarto elemento numa
fratria de seis, de pais ndo consanguineos, com histéria fami-
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liar de encefalopatia mitocondrial: mae falecida aos 30 anos,
trés irmdos com atraso cognitivo e epilepsia, ja falecidos e
uma irma aparentemente saudavel. O doente apresenta um
quadro de atraso cognitivo ligeiro, fatigabilidade, intolerancia
ao esforco e fasciculacoes desde a infancia, manifestando fra-
queza muscular progressiva no tltimo ano. Ao exame neuro-
l6gico apresenta hipotonia global, tetraparesia flacida de pre-
dominio proximal (grau 4+), sem atrofias ou fasciculacgoes,
sem sinais piramidais, ataxia ou disfun¢ao bulbar. Do estudo
realizado salienta-se aumento dos lactatos e da relacao lacta-
to/piruvato no soro, em repouso e pds-exercicio; o electro-
miograma com sinais de compromisso neurogénico crénico
sugestivo de doenca do neurénio motor; a biopsia do muscu-
lo sugestiva de atrofia muscular espinhal e mitocondriopatia,
o estudo genético de SMN1 negativo e detecgao da mutacao
9185T>C no gene ATP6 em homoplasmia, confirmando o
diagndstico de mitocondriopatia.

Conclusdo: A mitocondriopatia com a mutagao 9185T>C
no gene MTATP6 do DNA mitocondrial constitui uma rarida-
de. Este caso destaca-se ainda mais pela relativa benignidade
e pela coexisténcia de aspectos clinicos neurofisiolégicos e
anatomo-patoldgicos sugestivos de doenca de neurénio
motor que, apesar de descritos nas mitocondriopatias, nao
foram ainda referidos em associagdo a esta mutagao.

O Jardineiro e a Dama-da-Noite

Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
lipereira@yahoo.com

Introducdo: As causas de anisocdria variam de benignas a
potencialmente fatais, sendo uma das causas comuns de
midriase a exposi¢do a anticolinérgicos. Estes agentes ao
actuar nos receptores muscarinicos causam midriase farma-
coldgica que ndo respode a luz ou a acomodacao e ndo rever-
te com o uso de pilocarpina.

Caso clinico: Homem, 34 anos, jardineiro de profissao,
recorre ao servico de urgéncia por dificuldade visual para o
perto e dilata¢do pupilar OD, de inicio aparentemente stibito
nessa tarde, durante o periodo laboral. Na histéria pregressa
havia referéncia a traumatismo ocular OD com tlcera da cor-
nea, sem sequelas. Negava sintomas acompanhantes e expo-
sicdo ambiental a quimicos ou outros téxicos. Apresentava
midriase OD, sem reflexo fotomotor directo ou consensual
ipsilaterais, mas gerando reflexo consensual OE; reflexo de
acomodacao ausente em OD. A avaliacdo analitica e imagiol6-
gica por TC CE nao revelou alteragdes. A instilagao de pilocar-
pina 1% solugdo oftdlmica ndo reestabeleu os reflexos foto-
motor e de acomodagao.

Quando inquirido sobre as plantas com que estava a traba-
lhar, refere uma flor de nome dama-da-noite e apés visualiza-
¢ao de imagens de plantas com esta designacdo comum iden-
tifica a espécie Brugmansia arborea. Foi reobservado em con-
sulta, com resolucao do quadro em 48 horas.

Conclusdes: A Brugmansia arborea pertence a Familia
Solanaceae, conhecida por conter substancias alcal6ides como
escopolamina e a hiosciamina, anticolinérgicos que blo-
queiam os receptores do subtipo muscarinico por inibicao
competitiva pés-sindptica. S0 numerosas e usadas como
plantas ornamentais, encontradas facilmente em jardins,
constituindo uma fonte de exposicdo ambiental para a popu-
lagao. Este facto é desconhecido do publico e também dos pro-
fissionais de saiide que podem contactar com esta situacao.
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Encefalopatia de Wernicke e Doenca
de Marchiafava-Bignami em doente
oncoldgica.

Joana Marques', Vanessa Silva', Mério Tavares?, Joao Nunes',
Ana Luisa Azevedo'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Imagiologia, Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil.
joanarlmmarques@gmail.com

Introducéo: A doenga de Marchiafava-Bignami (DMB) é
uma doenca rara, geralmente associada ao alcoolismo créni-
co, caracterizada por desmielinizacao e necrose do corpo
caloso. Tem sido esporadicamente reportada em doentes nao
alcoodlicos, nomeadamente em contexto de desnutricdo ou
neoplasia. Apesar de se postular uma deficiéncia nutricional,
a etiologia permanece desconhecida. Ocasionalmente foi
também descrita concomitantemente em doentes com ence-
falopatia de Wernicke (EW).

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 57 anos, com cista-
denocarcinoma mucinoso do apéndice, submetida previa-
mente a hemicolectomia direita e a resseccao de parte do
intestino delgado. Por intercorréncias cirtrgicas, esteve sob
alimentacdo parentérica durante longo periodo de tempo. A
doente apresentou quadro com instalagdo aguda de nistagmo
vertical espontaneo e disartria. Agravamento em poucos dias,
com sonoléncia e apatia, desorientagdo, nistagmo em todas as
direcgdes do olhar, parésia da adugado do olho esquerdo, sinais
piramidais bilaterais, ataxia apendicular e hipostesia com
padrdo em meia-luva. Realizou TAC-CE, que mostrou hipo-
densidade do esplénio do corpo caloso, e posteriormente RM-
CE que revelou hiperintensidade em T2/Flair de todo o corpo
caloso, substancia branca do cerebelo, protuberancia, quias-
ma e fitas 6pticas. Realizou EMG que demonstrou acentuada
polineuropatia periférica axonal sensitiva. Iniciou terapéutica
com reposicao de tiamina e dcido félico, com melhoria clinica
(resolucao da perturbacao do estado de consciéncia, disartria
e alteracoes oculares) e imagiolégica francas (persisténcia de
pequena area de hipersinal T2 no esplénio do corpo caloso,
evoluindo para a atrofia).

Conclusdes: Apesar de o quadro clinico ser mais tipico de
EW, a RM demonstrou lesdes sugestivas de DMB, tendo a evo-
lugao sido, contudo, mais favoravel do que o habitual nesta
patologia. Perante a suspeita clinica de DMB e EW, é essencial
a instituicdo precoce do tratamento, pelo que os estudos ima-
gioldgicos assumem um papel complementar na investigacao,
nomeadamente no diagnostico diferencial. Este caso suporta a
caréncia nutricional como provavel etiologia da DMB.

Forma adulta da doenca de Krabbe:
descricao clinico-imagioldgica

Cecilia Monteiro', Cristina Ramos? JM Lopes Lima'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
cecilia.mmt@gmail.com; crisgiesta@gmail.com;
jmlima@icbas.up.pt

Introducdo: A leucodistrofia de células glob6ides ou doen-
¢a de Krabbe (DK) é uma doenga autossémica recessiva por
défice de galactocerebrosidade, cujas manifestacdes clinicas
aparecem habitualmente antes dos 10 anos.

Caso clinico: Trata-se de um homem de 52 anos com défi-
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ce motor nos membros inferiores (MI) desde os 25 anos e evo-
lucdo lentamente progressiva. Desde os 28 anos com urgéncia
e retencdo urindrias e disfuncao eréctil. Sem sintomas sensiti-
vos ou visuais. E filho de pais ndo consanguineos; tem dois
irmaos sauddveis e uma irma com atraso mental. A gravidez,
parto e desenvolvimento psicomotor até a adolescéncia foram
normais; na adolescéncia a marcha era considerada desajeita-
da. Observado pela primeira vez aos 34 anos, apresentava sin-
drome piramidal com predominio nos MI. A RMN encefdlica
revelou hipersinal em T2, bilateral, simétrico, da via piramidal
desde a substancia branca peri-rolandica até a protuberancia.
Tinha 0,69g/L de proteinas no LCR, sem leucdcitos ou bandas
oligoclonais. A RMN medular, os potenciais evocados (PE)
visuais e auditivos e a restante investigacao laboratorial [vita-
mina B12, fungdo tiroideia, autoanticorpos, serologias (HTLV
1 e 2, HIV, borrelia, sifilis), d4cidos gordos de cadeia muito
longa] foram normais. Os PE somatossensitivos mostraram
compromisso periférico; as velocidades de condugao dos ner-
vos sensitivos estavam ligeiramente diminuidas. Aos 51 anos a
RMN encefalica mostrava, para além do hipersinal da via pira-
midal, hipersinal do esplénio e parte posterior do corpo calo-
so; sem picos de lactato ou piruvato. Foi colocada a hipétese
de DK. O estudo lisossomal revelou nivel baixo de galactoce-
rebrosidade, confirmado a hipétese clinico-imagiolégica.

Conclusao: A sindrome piramidal de evolugao lenta, com
alguns sinais de envolvimento do segundo neurdnio e o hiper-
sinal descrito na RMN, sao ambos muito sugestivos de DK,
forma adulta. Assim, pretendemos, com este caso clinico, cha-
mar a atencdo para uma descricdo caracteristica de uma
doenga muito rara.

Encefalopatia recorrente de
etiologia multipla

Augusto Ferreira', Luis Ruano', Marisa Miranda?, Bernardo
Macedo?, Vitor Tedim Cruz!

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna do
Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga.
augusto.ferreira@chedv.min-saude.pt

Introducao: O diagnéstico diferencial e tratamento dos qua-
dros de encefalopatia depende da identificacdo do factor ou
agente precipitante e sua correccdo. Este processo é por vezes
dificil, nomeadamente em doentes com multiplas etiologias
possiveis. Os défices neuroldgicos associados a encefalopatia e
os padroes de imagem cerebral podem ser determinantes.

Caso clinico: Homem de 38 anos, com antecedentes de
consumo de cocaina e heroina desde os 20 anos e hepatopatia
crénica (por alcoolismo e hepatite C). Desde 2007 foi intimeras
vezes internado por episddios de encefalopatia hepatica, com
recuperacao ao estado basal ao fim de alguns dias. Em 2009
iniciou de forma regular tratamento substitutivo com metado-
na. Em Julho de 2010 é observado por Neurologia porque nesse
ano os episddios de encefalopatia se vinham tornando mais
graves e prolongados, com recuperagdo apenas parcial e
acompanhados de défices focais. Apresentava uma marcada
bradicinésia, um sindrome piramidal bilateral deficitdrio a
esquerda e um sindrome pan-cerebeloso exuberante. A RM
encefalica mostrou lesdes confluentes extensas e bilaterais na
substancia branca justa-cortical de predominio posterior e
envolvendo adicionalmente a coroa radiada, corpo caloso e
braco posterior da capsula interna (sendo hiperintensas em T2
e hipointensas em T1). Existia ainda hiperintensidade em T1
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sobre o pulvinar, globus palidus e corpo estriado. O padrao cli-
nico e imagioldgico dos episddios mais recentes sugeria uma
encefalopatia por heroina/metadona, sobreposta a lesdes pré-
vias de encefalopatia hepética. Foi reformulado o plano tera-
péutico, tendo em conta o novo agente etiol6gico assumido e
o doente apresentou uma marcada melhoria clinica e imagio-
l6gica. Nao voltou a ser internado nos ultimos 9 meses.

Conclusdes: Este doente ilustra a necessidade de ser con-
siderado o papel etiolégico de outros factores coexistentes
quando, mesmo perante uma causa 6bvia de encefalopatia
(disfuncdo hepdtica), a clinica e o exame fisico adquirem
caracteristicas diferentes do esperado.

Tetraparesia ap6s choque eléctrico

Filipa Sousa, Margarida Rodrigues, Ricardo Maré, Pedro Beleza
Servigo de Neurologia, Hospital de Braga.
filipa.r.p.sousa@gmail.com

Introduc@o: Os choques eléctricos podem afectar o siste-
ma nervoso central ou periférico, provocando danos transit6-
rios ou em incapacidade permanente, e o seu efeito pode ser
imediato ou manifestar-se meses ou anos depois.

Caso clinico: Mulher, 28 anos, sem antecedentes pessoais de
relevo, medicada habitualmente com anticoncepcional oral. Ao
introduzir a ficha de um aspirador de 2200 W, com a mao direi-
ta, numa tomada de 220V, sofreu um choque eléctrico. Trés
minutos depois iniciou diminuicdo da for¢ca muscular nos
membros inferiores, ficando incapaz de deambular, e poste-
riormente dos membros superiores. Na admissao apresentava
no exame neurolégico uma tetraparésia flicida de predominio
crural, com hiperreflexia osteotendinosa, reflexos cutaneo-
plantares indiferentes, e hipostesia dlgica com nivel por L1, sem
alteracdes esfincterianas ou da sensibilidade postural. Realizou
RM do neuroeixo que revelou apenas dilatagao filiforme do
canal ependimadrio entre C4 a D10 compativel com seringomie-
lia. Iniciou ciclo de 5 dias de metilprednisolona endovenosa.
Fez PL no dia seguinte com citoquimico sem alteracoes e reali-
zou EMG que se revelou normal. Repetiu no final do interna-
mento (dia 6) a RM do neuroeixo que nao mostrou alteracoes
de novo. Melhorou progressivamente ao longo do internamen-
to e teve alta ao dia 7, com exame neurol6gico normal.

Conclusdes: Sao poucos os casos de mielopatia ap6s cho-
que eléctrico descritos na literatura. O mecanismo de lesao
medular permanece ainda desconhecido mas poderd ser
mediada por acc¢do térmica ou eléctrica. Achados de anoxia
medular como edema, infiltracdo perivascular, trombose
intravascular e arterite, estao relatados nestes doentes. Neste
caso, assim como nos existentes na literatura, ndao foram
detectadas alteracoes imagiolégicas, electromiograficas ou no
LCR. Hipotetiza-se que pelo facto de o choque ter sido de
baixa voltagem e com baixo tempo de exposi¢ao nao produziu
alteracdes celulares medulares irreversiveis permitindo assim
uma recuperacao rapida e completa.

Anormalidades na RMN encefalica e
medular resultantes da caréncia em
vitamina B12.

Andreia Matas, Andreia Veiga, Hugo Lopes, Jodao Paulo Gabriel,
Mario Rui Silva
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e

Alto, Hospital de Vila Real.
joaopaulomsgabriel@gmail.com; andreia.a.veiga@gmail.com
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Introducdo: Observa-se ocasionalmente através RMN a
tradugd@o imagioldgica da lesdo que ocorre ao nivel dos cor-
does medulares posteriores resultante da caréncia de vitami-
na B12, sobretudo nos segmentos cervical e torécico.
Identificar os mesmos aspectos em topografia cerebral é raro.
Relatamos o caso em que tivemos a oportunidade estas anor-
malidades imagiolégicas em ambas as topografias do SNC.

Caso clinico: Clinica de evolucdo insidiosa ao longo de 3
meses, caracterizada por fraqueza muscular, parestesias dis-
tais nos 4 membros, perturbacao do equilibrio com quedas
frequentes e opressao toracica, conduzindo a incapacidade
funcional, numa senhora de 64 anos, sem outras morbilidades
que nao depressao cronica recidivante. Objectivou-se tetrapa-
résia com forga estimada em 2 (MRC) crural e 4, braquial,
amiotrofica, arrefléxica mas com sinal de babinski bilateral,
hipostesia termo-dlgica, disfun¢ao sensitiva vibratéria e pos-
tural, tremor em repouso e postural e ataxia axial. Identificou-
se por RMN sinais de mielopatia nao espondilética em C2-C6
e D5-D11, de localizagdo posterior, sem expansdo medular e
dreas lesionais cerebrais subcorticais, bilaterais ao nivel das
coroas radiadas, hiperintensas em T2, ndo captantes nem
expansivas. Na EMG demonstrou-se polineuropatia axonal e
desmielinizante. Identificou-se pancitopenia com anemia
normocitica (Hb=7.3 g/dL) e e caréncia de vitamina B12
(<83pg/dL). Da investigacao complementar salienta-se atrofia
da mucosa géstrica evidenciada na endoscopia e negatividade
dos anticorpos anti-celula parietal e factor intrinseco. A doen-
te tem vindo a melhorar ap6s suplementagao de vitamina
B12, tendo ja recuperado a autonomia da deambulacdo com
apoio bilateral, 8 meses apdsdiagndstico. Documentou-se
também a melhoria dos aspectos lesionais encefélicos e
medulares patentes na RMN.

Conclusdo: Salienta-se o caracter lesional observado na
RMN, sobretudo ao nivel encefdlico, porque raro e sublinha-
se a relevancia desta entidade no diagnéstico diferencial das
doencas desmielinizantes do SNC.

Perturbagdes do sono: Prevaléncia
nas Criancas e Adolescentes do Concelho
da Covilha

Sandra Sousa', Luiza Rosado'? Ant6nio Atalaia®', Pedro Rosado®!
1-Faculdade de Ciéncias da Satde, Universidade da Beira Interior;
2-Servico de Neurologia — Centro Hospitalar Cova da Beira.
ml.rosado@gmail.com

Introducao: As alteracdes do sono e a cefaleia sao proble-
mas de satde frequentes na infancia e adolescéncia. Devido a
elevada prevaléncia das perturbagoes do sono na infancia e
adolescéncia e a precariedade de informacao epidemiolégica
neste ambito em Portugal, justifica-se a realizacdo desta
investigacao.

Objectivos: Determinar a prevaléncia de perturbagdes de
sono em criangas e adolescentes.

Metodologia: Apresenta-se como uma investigacdo trans-
versal, de cariz descritivo e com componente analitica dos
dados. Para a recolha dos dados, um questionario anénimo foi
entregue, nas escolas, aos estudantes para ser respondido
pelos pais ou responséveis. O questiondrio é constituido por
duas partes: 1) dados s6cio-demograficos, e 2) Pediatric Sleep
Questionaire (PSQ) adaptado. Os resultados foram analisados
no software estatistico SPSS® - versao 17 para o Windows® e
consideraram-se significativos para um p < 0,05.
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Resultados: De um total de respostas recebidas (n=807), a
prevaléncia global de cada parassénia foi a seguinte: sonam-
bulismo, 9,8%; terrores nocturnos, 19,2%; somniloquia, 65,8%;
enurese, 4,1%; bruxismo, 18,5% e pesadelos, 19,0%. Com
excepc¢ao do sonambulismo, a prevaléncia das outras parassé-
nias foi significativamente correlacionada com a idade, dimi-
nuindo com a idade (p < 0,05). Os pais de 15,6% das criancas e
adolescentes relataram insénia, enquanto 5,7% descreveram
SDE (sonolencia diurna excessiva). O percentual de criancas e
adolescentes com irregularidade do horario de deitar ou acor-
dar foi de 15,0%. A insdnia foi significativamente correlaciona-
da com a idade, pesadelos e terrores nocturnos (p < 0,05).

Conclusdes: Com esta investigacdo pode concluir-se que
as perturbacdes do sono, em criancas e adolescentes, sao real-
mente comuns. Dessa forma, a avaliacdo clinica de uma
crianca com queixas variadas de inquietude motora exagera-
da ou dificuldades em adormecer deve incluir uma andlise
cuidadosa dos hdbitos e padrdes do sono, o que permitird
intervengdes que certamente vao favorecer o tratamento de
uma forma holistica.

Cefaleia: Prevaléncia nas Criangas e
Adolescentes do Concelho da Covilha

Sandra Sousa', Luiza Rosado'?, Ant6nio Atalaia*', Pedro Rosado?'
1-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da Beira Interior;
2-Servico de Neurologia — Centro Hospitalar Cova da Beira.
ml.rosado@gmail.com

Introducdo: A cefaleia e as altera¢des do sono sdo proble-
mas de saide frequentes na infancia e adolescéncia. Devido a
elevada prevaléncia da cefaleia na infancia e adolescéncia,
passando muitas vezes despercebida e devido a precariedade
de informacao epidemioldgica neste ambito em Portugal, jus-
tifica-se a realizacdo desta investigacao.

Objectivos: Determinar a prevaléncia de cefaleia em crian-
¢as e adolescentes.

Metodologia: Apresenta-se como uma investigagao trans-
versal, de cariz descritivo e com componente analitica dos
dados. Para a recolha dos dados, um questiondrio anénimo foi
entregue, nas escolas, aos estudantes para ser respondido pelos
pais ou responsaveis. O questionario é constituido por duas
partes: 1) dados sécio-demogréficos, 2) questdes sobre cefaleia.
Os resultados foram analisados no software estatistico SPSS® -
versdo 17 para o Windows® e consideraram-se significativos
para um p < 0,05. Recorreu-se ao teste de independéncia do
Qui-quadrado para analisar as relagdes entre as varidveis.

Resultados: Do total de respostas recebidas (n=807), 77,4%
(n=625) relataram queixa de cefaleia durante o dltimo ano, e a
sua prevaléncia aumenta com a idade (25% com 3-5 anos,
87,2% com = 15 anos) (p < 0,05). Houve diferencas significati-
vas entre o sexo masculino e feminino (p < 0,05). Os dados
referentes as alteracoes de sono sdo apresentados em trabalho
a parte.

Conclusoes: Com esta investigacao pode concluir-se que a
cefaleia é uma queixa comum em criangas e adolescentes.
Observa-se associacdo com alguns disttrbios de sono, pelo
que a avaliacdo clinica de uma crianca com cefaleia deve
incluir, para além das caracteristicas especificas da cefaleia,
uma anélise cuidadosa dos hébitos e padroes do sono, o que
permitird intervencoes que certamente vao favorecer o trata-
mento, tanto da cefaleia quanto das eventuais perturbacoes
do sono.
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Pseudo-hernia abdominal pos-
herpética - a propésito dum caso clinico

Catia Carmona, Rui Guerreiro, Liliana Gouveia, Fernando Pita
Unidade Funcional de Neurologia - HPP Hospital de Cascais.
catia_carmona@yahoo.com

Introducdo: A infecg¢ao por herpes zooster frequentemen-
te atinge os dermatomos tordcicos sendo a principal sequela a
alteracdo sensitiva do territério envolvido. As complicacoes
motoras atingem sobretudo o territério do nervo facial.
Apresentamos um caso de envolvimento motor da parede
abdominal ap6s infecgao por herpes.

Caso clinico: Homem, 64 anos, diabético, inicia quadro
caracterizado por protusao e disestesia da parede abdominal,
uma semana ap6s infeccao herpética localizada em T11-T12 a
direita. Na fase aguda realizou terapéutica com antiviral e cor-
ticdide. No exame apresentava protusdo do lado direito da
parede abdominal com aumento das dimensdes com as
manobras de Valsalva. A ecografia de partes moles foi normal
e o electromiograma documentou o compromisso neuroge-
nio dos musculos rectos abdominais envolvidos. A hipotonia
da parede abdominal resolveu completamente, seis meses
apo6s a fase aguda, mas as alteragoes disestésicas mantém-se
apesar das vdrias terapéuticas realizadas.

Conclusao: A pseudohernia abdominal p6s herpética é
uma complicacdo rara duma localizacdo frequente da infec-
¢do por herpes zooster. Ao contrario das complicacoes dises-
tésicas o prognostico desta complicacao é favordvel com reso-
lugao espontanea em 6 a 12 meses.

Mielite transversa: uma
complicagao rara da infec¢do por
Mycoplasma pneumoniae na infancia

Andreia Veiga', Andreia Matas', Joana Carvalho?, Helena
Pereira?, Joao Paulo Gabriel', Mario Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Pediatria do Centro
Hospitalar de Trds os Montes e Alto Douro.
andreia.a.veiga@gmail.com

Introducido: A infeccdo por Mycoplasma pneumoniae é
rara como causa de mielite transversa na infancia mas pode
condicionar incapacidade permanente.

Caso clinico: Adolescente do sexo feminino, 14 anos,
admitida por paraplegia stibita, associada a incontinéncia uri-
ndria e dor crural e sagrada. Nao houve mencao a febre, tosse,
abdominalgia, trauma ou exercicio ou outra semiologia rele-
vante nas semanas precedentes. Das suas co-morbilidades
salienta-se obesidade e refluxo gastro esofdgico. Objectivou-
se paraplegia flacida, arrefléxica, com hipostesia termoadlgica
distal a T10-T12 e compromisso da sensibilidade postural e
vibratéria dos membros inferiores. Na RMN do neuroeixo
identificou-se lesao hiperintensa em T2, ndo expansiva, ao
cone medular, captante. No LCR demonstrou-se positividade
molecular (PCR) para Mycoplasma pneumoniae, 26 leucéci-
tos (70% polimorfonucleares), normal proteino e glicorrdquia.
Nao se observaram anormalidades significativas na radiogra-
fia toracica nem no estudo analitico, que incluiu pesquisa
bacteriolégica em sangue, secre¢des bronquicas, urina e
fezes, excepto discreta leucocitose. Instituiu-se metilpredni-
solona 1g ev durante 5 dias e antibioticoterapia com macroli-
do, sem beneficio imediato significativo. Iniciou fisioterapia,
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recuperando, 2 meses depois, deambulagdo possivel com
apoio bilateral.

Conclusao: O Mycoplasma pneumonia é um agente
comum de infec¢oes respiratorias em jovens. A mielite trans-
versa aguda e a encefalomielite aguda disseminada sdo as
suas complicagdes neuroldgicas mais temidas. Apenas rara-
mente foram relatados casos de mielite transversa aguda na
infancia, o que justifica a pertinéncia desta comunicagao.

Neuroborreliose - uma forma de
apresentacdo atipica

Motasem Shamasna, Joana Nunes, Joana Cortez, Cristina
Valente, Florbela Magalhaes, Grilo Gongalves

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.
motasem_shamasna@hotmail.com

Introducdo: As manifestacoes neurolégicas desenvolvem-
se em aproximadamente 15% dos doentes com doenca de
Lyme nao tratada. Meningite, nevrites cranianas e radiculo-
neurites sao a triade classica das alteragdes neurolégicas, apa-
recendo dentro de varias semanas ou meses.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso clinico de um
doente com 25 anos de idade, previamente saudavel, que foi
internado no nosso hospital com um quadro clinico de varias
crises convulsivas, com 6 meses de evolucdo. No dia da admis-
sd0, o exame neuroldgico nao mostrou alteracdes e ndo havia
rigidez de nuca. O eletroencefalograma apresentou actividade
paroxistica generalizada. A ressonancia magnética cranio-
encefalica (RM-CE) evidenciou hipersinal em DP/T2 e FLAIR
e hiposinal em T1, sensivelmente simétrico afectando a protu-
berancia anterior e lateral com extensao aos pedtnculos cere-
brais com discreto realce leptomeningeo apds administragdao
do contraste. O estudo do LCR revelou proteinorrdquia (280
mg/dl), pleocitose linfocitica (261 mononucleares/mma3), gli-
cose 19 mmol/L com bandas oligoclonais positivas. ELISA e
Western-blot de Borrelia burgdorferi s.1 foram realizadas no
sangue e no LCR e o resultado foi positivo. A terapéutica com
Ceftriaxona intravenoso (IV) foi feita durante 21 dias, houve
melhoria dos parametros infecciosos no LCR e uma resolugao
completa dos sintomas sem sequelas.

Discussao/conclusao: Neste caso clinico, os autores nao
encontraram a triade cldssica de NB, nem o eritema migrat6-
rio que é o prédromo caracteristico, nem os achados imagio-
légicos tipicos. Este caso reforca aimportancia da suspeita cli-
nica da doenca de Lyme em doentes que se apresentam com
meningite/meningoencefalite/crises convulsivas crénicas,
mesmo nha auséncia de atingimento sistémico desta doenca.

A doenca raramente fatal, porém com grandes custos eco-
ndémicos e morbilidade, se ndo for diagnosticada e tratada
precocemente, deve ser considerada cada vez mais na aborda-
gem de um doente como doenca emergente que é na Europa,
sendo a serologia fundamental para o seu diagndstico.

Multinevrite por zoster sine
herpete: forma rara de reactivacdo do
virus varicela zoster

Catarina Cruto’, Sofia Jordao? Joao Chaves'

1-Servico de Neurologia Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Servigo de Infecciologia, Hospital Pedro
Hispano, Porto.

Caticruto@gmail.com
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Introducdo: O herpes zoster cutdneo ou zona é a forma
mais frequente de reactivacao do virus varicela zoster. Pode
associar-se a complica¢des neurolégicas mas o envolvimento
isolado do sistema nervoso é uma forma rara de apresentacao.

Caso clinico: Homem de 69 anos, que desenvolveu de
forma sub-aguda um quadro de disfagia, disfonia e dor retro-
auricular esquerda, com irradiacao para as regioes temporal e
submandibular homolaterais. Sem febre nem exantemas. Ao
exame neurolégico, apresentava uma hipoelevacao do véu do
palato a esquerda e uma parésia da corda vocal esquerda,
documentada através de laringoscopia. Ndao apresentava
envolvimento de outros pares cranianos e o restante exame
neuroldgico era normal.

O estudo do LCR revelou uma pleocitose mononuclear
com glicorrdquia normal e ligeira elevacdo da proteinorra-
quia. A pesquisa de virus no liquor por PCR foi positiva para
varicela zoster, em duas determinacgdes. No estudo serolégico
detectaram-se titulos elevados de IgG anti-varicela zoster,
com IgM negativo. O restante estudo microbiolégico foi nega-
tivo. A TC com angio-TC e a RMN cerebrais foram normais.

Apbs terapéutica com aciclovir, o doente apresentou
melhoria da disfonia e da disfagia mas manteve queixas dlgicas
importantes. Iniciou terapéutica para a dor nevrélgica com
amitriptilina e corticoterapia, com remissao completa da dor.

Conclusao: Trata-se um caso de reactivacao do virus vari-
cela zoster, com envolvimento unilateral de nervos cranianos
baixos e primeiros nervos cervicais o que constitui uma apre-
sentacdo neuroldgica pouco frequente. Por outro lado, consi-
deramos que é um caso de “zoster sine herpete” ja que nao se
documentou erupg¢do cutanea. Pretendemos relembrar esta
forma rara da reactivacdo do virus, ja que a auséncia de mani-
festagdes cutaneas pode atrasar o diagnéstico e o inicio do
tratamento. O aciclovir € a terapéutica recomendada e a evo-
lucdo favordvel é a regra.

Traumatismo e infeccao por Virus
Varicela Zoster: uma associacao a ter em
conta

Silvia César, Sandra Perdigao

Unidade Local de Satide do Alto Minho — Hospital de Viana do
Castelo.

silvia_f_cesar@hotmail.com

Introducio: A reactivagdo do Virus Varicela Zoster (VVZ)
pode atingir dermatomos cranianos ou espinais, ocorrendo a
nivel lombosagrado em cerca de 16% dos casos. Os factores
predisponentes mais conhecidos sdo factores de imunossu-
pressao como idade avancada, diabetes, neoplasia, infeccao
por VIH ou tratamento com imunossupressores, mas a sua
associacao com histéria traumatica recente estd bem docu-
mentada na literatura.

Caso clinico: Mulher, de 58 anos, sem antecedentes pato-
légicos de relevo ou medica¢ao habitual. Recorreu ao SU por
ter iniciado dois dias antes quadro de algia constante e inten-
sa na face interna da coxa direita. Na altura referiu ter tido,
vinte dias antes, queda com traumatismo lombar pelo que foi
avaliada por Ortopedia e identificada fractura da primeira vér-
tebra lombar (L1) tendo sido internada no Servico de
Ortopedia. Uma semana depois surgiram lesdes vesiculares,
pruriginosas em territério de L3 a que se seguiu diminuicao
de for¢a no membro inferior direito (MID), retencdo urinéria
e obstipacdo. Ao exame objectivo identificou-se parésia de
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grau 4/5, hiporreflexica no MID. Realizou pung¢do lombar que
revelou pleocitose com predominio de linfécitos, hiperprotei-
norraquia e glicose normal. A PCR para VVZ foi positiva no
liquor. O estudo analitico nomeadamente hemograma, velo-
cidade de sedimentacgdo, glicose, hemoglobina glicosilada,
electroforese de proteinas, funcao tiroideia e serologias para
virus VIH foram normais ou negativas. A doente ja estava
medicada com cortic6ide pela fractura e iniciou tratamento
com aciclovir endovenoso, gabapentina e tratamento fisidtri-
co, tendo-se verificado evolucao favordvel com recuperacao
total dos défices.

Conclusdes: Neste caso clinico ha uma associacao entre o
traumatismo da coluna lombar e a infeccao por VVZ, tendo
sido excluidos outros factores de imunossupressao. Estima-se
que haja um aumento de cerca de 12 vezes na probabilidade
de reactivacdo do virus apés traumatismo recente. Os meca-
nismos desta associagao sao desconhecidos mas foram pro-
postos a irritagao reflexa e a hiperemia dos ganglios.

Crise parcial complexa:
apresentacdo atipica de Herpes Zoster

Rita Salvado, Pedro Pereira, Miguel Grunho, Paula Breia,
Cldudia Guarda

Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, EPE.
ritasalvadom@gmail.com

Introducdo: Apds a infeccdo inicial pelo virus Varicela-
Zoster (varicela), este torna-se latente nos nervos cranianos e
ganglios dorsais. A meningoencefalite € uma complicacao
pouco frequente da recidiva (Herpes Zoster - HZ), afectando
sobretudo individuos imunocomprometidos. A partir de um
caso clinico raro os autores pretendem fazer uma revisao das
manifestagdes neurolégicas do HZ.

Caso clinico: Homem de 68 anos, imunocompetente, tra-
zido ao Servigo de Urgéncia por apatia e tremor que o incapa-
citava de manusear objectos. Queixava-se, desde ha 8 dias, de
dor nocturna no apéx do hemitordx esquerdo. Na observacao
o doente estava apdtico, conseguindo responder de forma
adequada apds tempo de laténcia. tinha exantema com lesoes
em vdrios estddios de evolucdo com vesiculas, pustulas e
lesdes em cicatrizag@o, com distribuicao pelos dermatomos
T1-T4. Analiticamente tinha monocitose (12,6% N:3,4-9) e o
LCR era xantocromadtico, com pleiocitose (predominio de
mononucleados). A TC CE e posteriormente a RMN CE nao
mostraram alteracdes. Empiricamente iniciou aciclovir e cef-
triaxone pela meningoencefalite, bem como fez midazolam,
seguido de fenitoina por possivel quadro de mal parcial com-
plexo. Cerca de 12 horas ap6s a instituicao do tratamento o
doente tinha recuperado de todas as alteracdes neuroldgicas.
O EEG nao revelava alteracdes. As queixas de dor tordcica
reverteram apos instituicdao de gabapentina. A anélise do LCR
revelou a presenca de ADN do virus varicella zoster.

Conclusdo: A meningoencefalite é um quadro pouco
comum de apresentagao de HZ, ainda menos se esta de esta
se manifesta sob a forma de crise epilética. O atingimento
neurolégico mais comum desta identidade é a nevralgia pos-
herpética. Outras formas de apresentacdo sdo atingimento
ocular (Herpes Zoster oftdlmico, necrose retiniana aguda),
sindrome Ramsay-Hunt, neuropatia motora periférica, sin-
drome Guillan-Barré e mielite transversa.

Sinapse

Encefalite Aguda na primo-
manifestacdo da infeccao pelo HIV

Hipélito Nzwalo', Rosario Pazos?, Maria José Aguas®
1-Hospital de Faro EPE, Faro; 2-Hospital Garcia de Orta EPE,
Almada.

nzwalo@gmail.com

Introducao: O virus HIV invade e replica-se precocemente
no SNC durante o periodo de seroconversdao ou de "janela
imunoldgica", fase em que os testes serolégicos sao negativos.
O atingimento severo de todos segmentos do sistema nervoso
pode ocorrer durante esta fase. Existem escassas descri¢oes
de encefalite aguda como primo-manifestacdo da infeccao
pelo HIV.

Caso clinico: Mulher de 51 anos previamente saudavel deu
entrada no servi¢o de urgéncia com histéria de cerca de uma
semana de febre, cefaleias e desorientagcdo flutuante.
Apresentava-se confusa, sonolenta e com discreta rigidez da
nuca. A TAC CE foi normal e o estudo metabélico sem alterac.
A serologia (ELISA) para o HIV foi inconclusiva mas o Western
Blot para o virus foi negativo. O LCR revelou discreto aumen-
to de linfdcitos e proteinas. Iniciou tratamento com Aciclovir
perante suspeita de encefalite por virus herpes simplex (HSV).
A evolugao foi desfavordvel com deterioracdo do estado de
consciéncia (7 na ECG), hipertonia generalizada, cutaneo
plantar extensor bilateral e aparecimento de candidiase oral
ao fim de uma semana. A RM CE foi negativa e o EEG revelou
lentificacdao difusa da actividade cerebral. A pesquisa para
agentes infecciosos foi negativa no LCR e sangue, incluindo o
HSV. Foi considerada a hipdtese de encefalite aguda pelo HIV
e iniciou tratamento anti-retroviral (TARV) com Zidovudina,
Lamivudina, Lopinavir e Ritonavir. Assistiu-se a uma melho-
ria progressiva na semana seguinte, e no final da segunda
semana a doente encontrava-se oligossintomadtica. A serocon-
versdao para o HIV ocorreu quatro semanas depois (ELISA,
Western Blot), com contagem de células CD4 + de 537 e carga
viral de 6654 copias/ml.

Conclusdes: A encefalite aguda é uma forma rara, grave e
potencialmente letal de apresentacao inicial da infec¢ao pelo
HIV. A evolucdo da encefalite aguda pelo HIV pode ser modi-
ficada favoravelmente com o TARV tornando relevante a sua
considerac¢do no diagnéstico diferencial.

Meningite asséptica como forma de
apresentacdo de Sindrome de Sjogren

Filipe Correia', Tiago Gomes', Maria Castelo Branco?, Ana
Costa®, Manuela Costa’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servi¢o de Oncologia, 3-Servigo de
Medicina Interna, do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
Filipemajo@gmail.com

Introducdo: A Sindrome de Sjogren (SS) é uma doenga
auto-imune crénica, de etiologia indeterminada, caracteriza-
da por infiltracdo inflamatéria das glandulas exdcrinas. O atin-
gimento do sistema nervoso periférico é a forma mais comum
das manifestacdes neurolégicas associadas a SS, podendo
inclusivamente preceder o diagndstico. Descrevemos um caso
de meningite asséptica como primeira manifestacdo de SS.

Caso clinico: Mulher de 41 anos, com antecedente de
depressdao had 5 anos e que hd 2 meses desenvolveu quadro
agudo de febre, cefaleias, fotofobia e rigidez nucal. O LCR apre-

Novembro de 2011 | N.°2 | Volume 1



sentava pleocitose (71 células com 90% de polimorfonuclea-
res), proteinorraquia de 153,4mg/dl e glicose normal. Institui-
se ceftriaxone 2g 12/12h durante 12 dias e dexametasona
endovenosa 10mg 8/8h durante 4 dias, com remissao da sinto-
matologia e normaliza¢do do LCR. Os exames virulégicos, bac-
teriolégicos e micobacterianos de LCR foram negativos, bem
como as serologias Paul Bunnel, Weill-Felix, Wright, Vidal,
Sifilis, Toxoplasmose, Rubeola, CMV, VHB, VHC e HIV.
Doseamento de ECA normal. Trés dias apds a alta teve recor-
réncia dos sintomas e é reinternada. O estudo do LCR mostrou
agravamento da pleocitose (254 células com 90% de polimor-
fonucleares) e proteinorraquia de 148.3mg/dl. Repetiram-se
serologias e estudo de LCR para Brucella e Borrelia que foram
negativos. RMN do neuro-eixo sem alteragdes. Documentou-
se no restante estudo sistémico neutropenia, FR e antiSS-A
positivos e adenopatias mediastinicas na TAC tordcica. O diag-
nostico de SS foi confirmado pelo teste de ldgrima de Schirmer
e histopatologia das glandulas salivares labiais. Iniciou cortico-
terapia dose 1mg/kg com remissao dos sintomas e normaliza-
¢ao do LCR.

Conclusdes: Este quadro corresponde a uma apresentacao
rara de SS, com melhoria inicial associada a corticoterapia. Os
autores questionam ainda a possibilidade da sintomatologia
depressiva prévia da doente poder enquadrar-se em altera-
¢oes neuropsiqudtricas, descritas em doentes com SS.
Alertamos assim para a inclus@o do SS no diagnéstico diferen-
cial das meningites assépticas.

Episédios recorrentes de cefaleia
incapacitante

Raquel Tojal, José Campillo
Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca.
raqueltojal@hotmail.com

Introducdo: A meningite de Mollaret € uma forma rara de
meningite asséptica. Clinicamente consiste em episédios
recorrentes separados por semanas a meses com pleocitose
mononuclear no liquido cefalo-raquidiano (LCR) e moderada
proteinorrdquia, que duram 2 a 5 dias, resolvendo esponta-
neamente. Nos critérios de diagnéstico iniciais (Bruyn et al)
considerava-se ndo existir um agente causal mas com o
desenvolvimento de técnicas de diagnéstico como a PCR foi
possivel identificar-se os virus HSV-1 e HSV-2 no LCR de
alguns doentes. Por ser uma doenca benigna de resolucao
espontanea nao hd recomendacdes definidas quanto ao trata-
mento. Porém, a instituicdo de terapéutica com aciclovir
durante 7 a 10 dias pode ser util.

Caso clinico: Homem, 39 anos, com antecedentes de enxa-
queca sem aura e dislipidémia recorreu ao SU por cefaleia
intensa, holocraniana, pulsdtil, acompanhada de vémitos,
que resolveu de forma espontanea apds 3 dias. Passados 4 dias
os sintomas recorreram, sendo realizada puncao lombar (PL),
ocorrendo alivio dos sintomas com a mesma. O LCR foi com-
pativel com meningite linfocitica (36 células, proteinas totais
90.20). Oito dias mais tarde ocorreu um terceiro episédio
semelhante, com LCR das mesmas caracteristicas (34 células,
mononucleares e ligeira proteinorrdquia). As culturas para
bactérias, fungos e virus, bem como o PCR para HSV foram
sempre negativas. Apesar disso, e tendo em conta o quadro
clinico e a sua recorréncia, foi iniciada terapéutica com aci-
clovir intra-venoso (14 dias). O doente teve alta assintomatico,
nao se verificando até a data recorréncia do quadro clinico.
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Conclusdo: E preciso considerar a meningite de Mollaret
no diagndstico diferencial das meningites linfociticas recor-
rentes. Os exames de laboratério, incluindo PCR, podem ser
negativos. A terapéutica com aciclovir é eficaz na prevencao
das recorréncias e deve ser instituida em caso de duavida.

Sindrome de Ramsay-Hunt com
envolvimento de multiplos pares
cranianos.

Inés Menezes Cordeiro, Hipélito Nzwalo, Francisca S4, Fatima
Ferreira, Carlos Basilio

Servico de Neurologia, Hospital de Faro, EPE.
ines.mcordeiro@gmail.com

Introducio: A Sindrome de Ramsay-Hunt (SRH) é um dis-
tarbio neurolégico incomum causado pela reactivacdo da
infeccao pelo virus varicela-zoster (VZV) e caracterizado por
parésia facial periférica associada a rash vesicular eritemato-
so. A SRH é frequentemente complicada por disfuncao vesti-
bulococlear e raramente, associa-se ao envolvimento de
outros pares cranianos. Apresentamos o caso de um doente
com evidéncia clinica de SRH envolvendo os pares cranianos
VII, VIII e X, que se apresentou com disfagia e disfonia.

Caso clinico: Doente de 42 anos, previamente sauddavel,
admitido no servigo de urgéncia por quadro progressivo, com
cerca de 5 dias de evolugao, de dificuldade na degluti¢do, odi-
nofagia e disfonia, precedido de dor retroauricular e febre. Foi
medicado com azitromicina no inicio dos sintomas sem
melhoria.

O exame neurolégico a entrada revelou a direita uma paré-
sia facial periférica, parésia da corda vocal, hipoactsia, edema
do pavilhdo auricular e adenopatia cervical. A TC CE realizada
aentrada nao apresentava alteracoes. Em internamento surgiu
gradualmente uma erupg¢ao vesicular eritematosa no canal
auditivo externo a direita que se associou a agravamento da
parésia facial. Foi diagnosticada sindrome de Ramsay-Hunt.

O quadro clinico melhorou com aciclovir e prednisolona,
mantendo actualmente apenas hipoacusia ligeira.

Conclusdo: Os relatos de envolvimento dos pares crania-
nos IX e X na Sindrome de Ramsay-Hunt, apesar de pouco
comuns, tém aumentado recentemente na literatura.

Estes casos sublinham a importancia de considerar esta
patologia no diagnéstico diferencial de doentes com sinais
infecciosos e envolvimento dos pares cranianos inferiores.

Efeito do contacto ocular na
nomeacdo de faces famosas

Inés Mares, Isabel Pavao Martins

Unidade Neurolégica de Investigacao Clinica,Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa.
inesmares88@gmail.com

Introducio: A percepgdo de contacto ocular tem um efei-
to modulador em vdrios aspectos do processamento cogniti-
vo, podendo afectar o reconhecimento de uma face ou o aces-
so a memoria semantica.

Objectivos: Analisar o efeito da percepcdo do contacto
ocular na capacidade de nomeacdo de faces famosas. Verificar
se este efeito é dependente do tipo de tarefa.

Métodos: Foi apresentado um conjunto de 38 faces famo-
sas masculinas a um grupo de participantes saudaveis com
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mais de 50 anos de idade. As faces foram apresentadas em
dois blocos, ou com uma tarefa de nomeacdo ou com uma
tarefa de decisdo da direccdo do olhar explicita. Cada face
aparece apenas uma vez por experiencia, aleatoriamente em
contacto ocular ou olhar desviado.

Resultados: Ndo foi encontrado nenhum efeito geral do
contacto ocular em nenhuma das tarefas, tanto no tempo de
reac¢do como na percentagem de acertos. Verificou-se nos
participantes do sexo masculino uma facilitagdao na condigdao
de contacto ocular, estatisticamente significativa, nos tempos
de reaccdo (p=0.040) e marginalmente significativa na percen-
tagem de acertos (p=0.053) na tarefa de nomeacao. Na tarefa
de direccdo do olhar, verificou-se uma maior percentagem de
acerto na condicdo de olhar desviado (p=0.013). Nao se
encontrou nenhum efeito em participantes do sexo feminino.

Conclusdo: Estes resultados mostram a importancia do
tipo de tarefa e contexto no efeito do contacto ocular. Apesar
deste efeito apenas aparecer em participantes do sexo mascu-
lino, isto pode relacionar-se com o uso exclusivo de faces mas-
culinas como estimulos. Parece existir uma modulacdo do
acesso semantico pelo contacto ocular, o qual pode depender
da relacao entre o género do observador e do estimulo.

Duas etiologias trataveis para uma
sindrome demencial e tremor

Adriana Rua, Catarina Cruto, Cecilia Monteiro, Joana Damasio,
Nuno Vila-Cha

Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

adriana_rua@hotmail.com

Introducdo: Aproximadamente 10% das sindromes
demenciais sao potencialmente trataveis, com menos de 1% a
apresentar melhoria total apés tratamento.

Caso clinico: Mulher de 65 anos, auténoma, 4 anos de
escolaridade, com antecedentes de neoplasia da mama. No
inicio de 2011 notou tremor da mao direita, apenas na accao,
que apds alguns meses passou a ser generalizado. Observada
em Mar¢o, apresentava tremor irregular dos membros supe-
riores, presente no repouso, mais exuberante na postura e
accdo e abalos mioclénicos sensiveis ao toque. Em ortostatis-
mo apresentava abalos mioclénicos dos membros inferiores.
Apresentava reflexos osteotendinosos vivos, cutaneoplantar
em flexdo e erros na sensibilidade proprioceptiva. Em Maio
surgiram alteracdes mnésicas, deterioracao de fungdes execu-
tivas, visuoespaciais e linguagem (MMSE 19). Apresentava flu-
tuacgao das alteracdes de funcdes superiores, assim como do
tremor e mioclonias. A RMN cerebral era normal, do estudo
analitico salientava-se défice de vitamina B12, func¢ao tiroi-
deia e anticorpos anti-tiroideus normais. Iniciou reposigao,
com melhoria ligeira da sindrome demencial. Em Agosto
houve agravamento da sindrome demencial e dos movimen-
tos involuntdrios. O estudo analitico complementar revelou
elevacao dos niveis séricos de calcio e PTH. O EEG, TAC tora-
co-abdominal, anticorpos antineuronais e marcadores tumo-
rais foram normais. A cintigrafia das paratiroides revelou
hiperactividade sugerindo hiperplasia tendo sido assumido o
diagnéstico de hiperparatiroidismo primario. Com a normali-
zacao dos valores de cdlcio houve resolucdo progressiva da
sindrome demencial (MMSE 30), reducao da amplitude e fre-
quéncia do tremor e mioclonias.

Conclusoes: Descreve-se um caso raro de deméncia rapi-
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damente progressiva, associada a tremor e mioclonias, como
forma de apresentacao de défice de vitamina B12 e hiperpara-
tiroidismo primério. Compreende-se assim, que na investiga-
¢do de doentes com sindromes demenciais o agravamento
ap6s a identificacao e inicio de correccao de uma etiologia tra-
tavel, ndo deve impedir a continuagdo da investigacao de
outras causas antes de assumir uma etiologia degenerativa.

Manifestacoes pouco comuns de
sarcoidose

Maria José Silva', Marta Pereira?, Mavilde Arantes®, Mrinalini
Honovar?, Manuela Costa'

1- Servico de Neurologia, 2-Servico de Dermatologia, 3-Servico
de Neurorradiologia, 4-Servico de Anatomia Patolégica, Hospital
Pedro Hispano — ULSM.

nettrinity@hotmail.com; manuelapcosta@portugalmail.pt

Introducdo: A sarcoidose é uma doenca inflamatoéria gra-
nulomatosa sistémica, de etiologia autoimune provéavel. O
envolvimento do sistema nervoso, directo ou indirecto, ocorre
em pelo menos 5-25% dos casos, podendo ser forma de apre-
sentacdo ou surgir tardiamente - desde quadros meningiticos
a neuropatias diversas. Estao também descritos casos de ence-
falopatia sem lesdo estrutural encefélica nem leptomeningea.

Caso clinico: Mulher, 72 anos. Antecedentes de DM2, HTA,
poliserosite recidivante nos ultimos dez anos, sem etiologia
definida. Referenciada a Neurologia por lentificacdo psicomo-
tora com um més de evolugao. A observagao: presenca de eri-
tema malar, sem outras alteragdes da pele ou faneras. Vigil,
globalmente lentificada, com défice de atencao, expressao e
compreensdo, a traduzir estado encefalopatico. Mioclonias
generalizadas, predominantemente de ac¢do. Sem alteracoes
de pares cranianos nem motoras. Hipostesia tdctil/dolorosa
em meia. Exames auxiliares: VS 41. Anemia NN 11,2. TSH 0,20;
T4 livre 1,24. Restante estudo normal (imunolégico, serolo-
gias, ionograma, Ca2+ urindrio, electroforese de proteinas,
CK, DHL, ECA, cinética Fe, doseamento B12/folatos, ecocar-
diograma transtordcico). PL: citoquimico, microbiolégico e
proteina 14-3-3 normais. EEG: Electrogénese de base normal,
pouco reactiva. Surtos prolongados de actividade delta ritmi-
ca fronto-temporal bilateral/generalizada. EMG: sindrome
canal carpico direito. RM Neuroeixo: Em T2/FLAIR, dreas de
hipersinal na substancia branca fronto-parietal bilateralmen-
te (sugerindo leucoencefalopatia isquémica). TAC-toracoab-
dominopélvica: nédulos pulmonares parenquimatosos e
pleurais milimétricos. Ecografia tiroideia: b6cio multinodular.
Biopsia cutanea: infiltrado inflamatério de tipo sarcoidético.
Tratamento: prednisolona (40mg/dia inicialmente, até
20mg/dia aos 4 meses) e clonazepam (0,5mg/dia). Aos 4
meses: melhoria das alteracdes cognitivas e diminuicdo das
mioclonias. EEG: Electrogénese basal bem estruturada; boa
reactividade; moderada actividade lenta teta e delta.

Discussao/Conclusio: As manifestagdes clinicas da sarcoi-
dose sdao multiplas e por vezes inespecificas. Contudo, ndo sdo
frequentes casos de encefalopatia/deméncia progressiva sem
evidéncia de lesdes cerebrais ou meningeas, como acontece
no caso que descrevemos. A valorizagao das lesdes cutaneas
subtis (eritema malar), permitiu o diagndstico e assim expli-
car a polisserosite recidivante.
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O Teste do Desenho do Relégio na
populacdo portuguesa: Dados preliminares

Diana Duro', Sandra Freitas? Lara Alves? Mario R. Simoes?,
Isabel Santana’

1-Faculdade de Medicina, 2-Faculdade de Psicologia e de
Ciéncias da Educacao, Universidade de Coimbra.
diana.duro@gmail.com; sandrafreitas0209@gmail.com;
laralves79@gmail.com; simoesmr@fpce.uc.pt;
isabeljsantana@gmail.com

Introducéo: O Teste do Desenho do Relégio (TDR) foi pro-
posto para avaliar fung¢des visuo-espaciais, mas o desempe-
nho parece ser influenciado por outras competéncias e fun-
¢oes, sendo especialmente sensivel ao défice multidominios
tipico da deméncia. Neste ambito, é um dos instrumentos de
rastreio de defeito cognitivo mais utilizados em contexto clini-
co e estudos epidemioldgicos. Em Portugal, a inexisténcia de
afericdo resulta em interpretagdes forcosamente limitadas e
subjectivas. Para que o TDR possa ser utilizado adequada-
mente como prova neuropsicolégica ou instrumento de ras-
treio de défice cognitivo é fundamental ter dados normativos
representativos da populacao portuguesa.

Objectivos: Analisar os dados preliminares relativos ao
desempenho da populacdo portuguesa no TDR, de acordo
com trés sistemas de cotacdo (Rouleau et al.,1992, Cahn et
al., 1996 e Babins et al.,2008).

Metodologia: A amostra normativa é constituida por
populacdo residente em Portugal Continental, submetida a
avaliacdo clinica, rastreio cognitivo e avaliacdao de psicopato-
logia. Todos os participantes tinham um minimo de 25 anos e
foram estratificados de acordo com 6 varidveis demograficas:
género, idade, escolaridade, localizagdo geografica NUTS II,
localizagdo geogréfica litoral/interior e drea de residéncia. As
andlises estatisticas foram realizadas com recurso ao
Statistical Package for the Social Sciences (SPSS, versao 17.0) e
incluiram andlises descritivas, coeficientes de correlacao, ana-
lise de variancia e regressao linear. Um p=<0,05 foi considerado
estatisticamente significativo.

Resultados: Foram avaliados 500 sujeitos, 54,4% do sexo
feminino. O resultado médio no MMSE foi 28,93 (DP=1,25) e no
MoCA 24,88 (DP=3,40), pontuacdes significativamente correla-
cionadas com o desempenho no TDR. A pontuacdo no TDR
apresenta uma relacao linear com a idade e a escolaridade.

Conclusdes: O estudo preliminar confirma a obrigatorie-
dade de considerar a idade e a escolaridade na normalizacao
do TDR para a populagdo portuguesa. Estes resultados serdo
fundamentais para o estabelecimento de pontos de corte para

defeito cognitivo e deméncia.
Trabalho financiado pela Fundagao Lundbeck.

Espacos de Virchow-Robin
Alargados: Hidrocefalia Obstrutiva e
Amnésia Global Transitéria

Sofia Rocha’, Jodo Pinho', Manuel Rito?, Alvaro Machado'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital de
Braga.

sofiarocha99@hotmail.com

Introducdo: Os espacos perivasculares de Virchow-Robin
(EVR) alargados constituem um achado imagiolégico muito
frequente e habitualmente benigno, uma vez que tipicamente
nao tém efeito de massa e sdo assintomaticos. Contudo, quan-
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do localizados na regiao mesencefalo-talamica e de maiores
dimensoes, podem causar hidrocefalia e sindromes do tronco
cerebral.

Caso clinico: Descrevemos o caso de uma mulher de 52
anos, oficial de justica, fumadora, com histéria de sindrome
do tunel carpico bilateral grave. Foi observada por episédio
sugestivo de amnésia global transitéria (AGT) — durante cerca
de dez horas ficou incapaz de reter qualquer informacgao de
novo, repetindo sempre as mesmas questdes, com comporta-
mento adequado e capaz de realizar as tarefas habituais.
Alguns meses depois iniciou dificuldade em recordar factos
recentes e em organizar-se no trabalho. Pontuava 27 no
MMSE (defeito de evocacdo). O estudo neuropsicoldgico
(ENP) demonstrou défice cognitivo ligeiro amnésico discreto.
A RM cerebral mostrou EVR meso-diencefélicos muito alarga-
dos, com hidrocefalia secunddaria. Na avaliacdo neurocirurgi-
ca foi decidido realizar-se acompanhamento clinico-imagio-
l6gico. Apresentou deterioracdo clinica progressiva nos dois
anos seguintes de seguimento, com agravamento das dificul-
dades cognitivas, sensacdo de desequilibrio com quedas e
urgéncia urindria. A RM e o ENP foram, nesta altura, sobrepo-
niveis. Decidiu-se colocar shunt ventriculo-peritoneal, tendo-
se observado melhoria clinica significativa a partir do segun-
do dia ap6s a intervencao. Aos doze meses de seguimento, a
doente mantém-se assintomdtica. O controlo imagiolégico
revela ainda EVR alargados, mas sem hidrocefalia ou tensao
sobre o parénquima. O ENP actual é normal.

Conclusdes: Numa percentagem minima de casos os EVR
dilatados podem comportar-se como uma verdadeira lesdo
ocupante de espaco, levando a complicacdes graves como a
hidrocefalia. Nestes casos € indicado tratamento cirdrgico.
Esta doente, para além da hidrocefalia resultante do alarga-
mento dos EVR, apresentou também inicialmente um epis6-
dio sugestivo de AGT, previamente descrita como podendo
ocorrer excepcionalmente em associagao com hidrocefalia.

O Homem gue tem uma Mulher
dentro de si: um caso de Deméncia Fronto-
Temporal

Sofia Rocha, Filipa Sousa, Margarida Rodrigues, Alvaro Machado
Servigo de Neurologia, Hospital de Braga.
sofiarocha99@hotmail.com

Introducdo: A deméncia frontotemporal (DFT) caracteri-
za-se por alteragdes progressivas do comportamento, perso-
nalidade e linguagem. Na variante comportamental ocorrem
mudancas precoces na conduta pessoal e social, sendo a acti-
vidade delirante reconhecidamente invulgar.

Caso clinico: Homem de 64 anos, com dislipidemia e ex-
tabagismo, sem consumo excessivo de dlcool e com histéria de
deméncia no pai e dois irmaos. Observado por instalagdo 4
anos antes de alteracdes do comportamento, de evolugdo lenta,
ora apdtico ora agressivo, teimoso e avarento, descuidado na
higiene pessoal, comendo em excesso (sobretudo doces),
muito impulsivo e coproldlico. Alguns meses depois comecou a
dizer que trazia uma mulher dentro de si, cantando e assobian-
do continuamente e dizendo que nao era ele, mas «a mulher»
que cantava por ele. Isto manteve-se até a data, sendo o mais
disruptivo para a familia, sempre a «ouvi-la cantar por ele».
Dois anos depois iniciou dificuldade em dizer os nomes dos
objectos, perguntando o que queriam dizer palavras comuns
como «martelo» ou «porta». Objectivamente, apresentava dis-
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curso fluente, com anomia e parafasias semanticas. RM nor-
mal, SPECT com hipoperfusdo fronto-temporal esquerda e
estudo neuropsicolégico evidenciando defeito executivo e
semantico. Actualmente, com discurso pobre, mal estruturado,
comportamento de manipulacao e sinais de libertacao frontal,
sem sinais de parkinsonismo. Canta quase ininterruptamente,
queixando-se da mulher que traz dentro de si (que ndo sabe
quem €, nem o nome) e pedindo-nos para lha retirar. Mantém-
se medicado desde a avaliacdo inicial com SSRI e neurolépti-
cos, com melhoria relativa de outros sintomas.

Conclusdes: Embora ndo se tenha determinado em defini-
tivo o substrato anatémico para o surgimento, infrequente, de
actividade heter6loga na DFT, supde-se como mais provavel o
atingimento predominante ou relevante do lobo temporal, em
particular o direito. A presenca de actividade delirante bizar-
ra, precoce e persistente, na auséncia de degenerescéncia pre-
ferencial do lobo temporal direito, tornam invulgar o doente
descrito.

Leucodistrofia de inicio na idade
adulta associada a insuficiéncia ovarica
precoce: que entidade?

Luisa Sampaio? Helena Rocha', Amélia Mendes', Marco
Metello?, Madalena Pinto'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto.

Ifvsampaio@sapo.pt

Introducdo: As leucodistrofias sdo, por definicao, doencas
neuroldgicas hereditdrias caracterizadas pelo envolvimento
da substancia branca do SNC, com manifestacdes clinicas
varidveis e de evolucdo progressiva. Classicamente apresen-
tam-se na infincia, havendo, no entanto, casos de inicio tar-
dio. Propde-se um caso clinico, em que se discutem causas
possiveis para uma leucodistrofia de inicio adulto com ame-
norreia precoce.

Caso clinico: Género feminino, 34 anos, bom rendimento
escolar, com amenorreia por insuficiéncia ovarica diagnosti-
cada ha 8 anos, enxaqueca sem aura e estrabismo congénito.
Sem histéria familiar de deméncia. Foi investigada por apre-
sentar esquecimentos frequentes para factos recentes, dificul-
dade de concentracao, apatia, falta de iniciativa, irritabilida-
de, perturbacao funcional nas actividades didrias, incontinén-
cia urindria e diminuicdo da libido, com inicio ha 1 ano e agra-
vamento progressivo. Exame geral: normal. Exame neuroldgi-
co: comportamento pueril, MMSE 23, nistagmo multidirecio-
nal, hipotonia e tremor de intenc¢ao.

De todo o estudo analitico, incluindo estudo de LCR e enzi-
madtico, ndo se verificaram alteracoes relevantes para além das
alteracdes hormonais conhecidas (LH e FSH elevadas, estra-
diol diminuido). O EEG mostrou tragado de vigilia com activi-
dade lenta intermitente generalizada, mais proeminente no
hemisfério esquerdo. A RM cerebral revelou extenso envolvi-
mento da substancia branca encefdlica a traduzir processo de
leucodistrofia, com gradiente fronto-parietal, atingimento
subcortical das fibras em U, sem envolvimento da substancia
cinzenta, nomeadamente dos nucleos da base.

Conclusoes: Apresentamos um caso de leucoencefalopatia
com manifestacdo na idade adulta, associada a amenorreia
precoce, sem histoéria familiar, de predominio fronto(parietal),
ainda nao classificada. Colocaram-se as hip6teses de leuco-
distrofia difusa hereditdria com esferéides neuroaxonais (sem
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teste bioquimico ou genético disponivel) e de leucodistrofia
ortocromdtica pigmentada com disgenesia ovdrica (entidade
discutivel). O diagnéstico de vanishing white matter disease
ndo é sugerido pelos dados da imagem cerebral.

Alexia sem agrafia provavelmente
secunddria a lesdo do giro fusiforme

Joana Domingues’, Liliana Letra', Catarina Cunha', Sara
Pereira®, Gil Cunha*?, Miguel Castelo Branco?, Isabel Santana'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neuroradiologia, Hospitais
da Universidade de Coimbra; 3-Aibili — Associacao para
Investigacao Biomédica e Investigacao em Luz e Imagem, Coimbra.
joanadomingues@hotmail.com

Introducdo: A alexia sem agrafia é uma sindrome desco-
nectiva rara que resulta da interrupc¢ao da transmissao da
informacao visual proveniente dos lobos occipitais para o giro
angular dominante, sem lesdo deste ou dos seus circuitos de
saida para o cortex motor. A lesdo causal tem sido classica-
mente localizada a porc¢ao inferior do esplénio do corpo calo-
so, do lado do hemisfério dominante, mas varias descricoes
tém desafiado esta perspectiva.

Caso clinico: Sexo masculino, 67 anos, dextro, com antece-
dentes de diabetes mellitus insulino-tratada, recorre por qua-
dro subagudo de incapacidade subita na leitura de palavras e
frases. O exame neuroldgico ndo evidenciou outros sinais
focais. A avaliagdao neuropsicoldgica revelou alexia sem agra-
fia, alguns erros na nomeacao de cores e no calculo complexo
e defeito de memdria visual. O estudo dos campos visuais por
perimetria foi normal. A RM craneo-encefélica evidenciou
duas lesoes vasculares isquémicas em fase subaguda — uma
talamica direita infra-centimétrica e outra occipito-temporal
posterior esquerda, com transformagao hemorrégica da ulti-
ma. A tractografia em RM-3T ndo evidenciou alteracdes apre-
cidveis nos feixes do corpo caloso, designadamente a nivel do
esplénio. O estudo funcional com estimulagado visual comple-
xa demonstrou activagao, predominantemente a direita, das
dreas da via ventral a nivel temporal, occipito-temporal, fusi-
forme e do para-hipocampo. O ecodoppler carotideo-verte-
bral, ecocardiograma transesofagico e ECG-Holter foram nor-
mais. Perante a hipétese de oclusao ateroembdlica da artéria
cerebral posterior esquerda, foi iniciada antiagregacdo pla-
quetar e o doente ndo apresentou novos eventos vasculares
nos 10 meses de seguimento posterior.

Discussao: O nosso caso demonstra claramente que a sin-
drome de alexia pura pode existir sem lesdao do esplénio do
corpo caloso. Alguns autores defendem que se trata de um
defeito perceptual para estimulos visuais mais complexos,
consequéncia da lesdao da area da forma visual das palavras,
localizada ao giro fusiforme esquerdo. Esta poderd ser uma
das explicac¢des possiveis para a clinica do nosso doente.

Fistula Artério-Venosa Dural
Espinhal - Um desafio diagnédstico

Inés Bras Marques, José Tomds, Tiago Parreira, Sara Pereira,
Miguel Cordeiro, Pedro Nunes Vicente

Servigo de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
inesmbmarques@gmail.com; jmst85@gmail.com

Introducdo: As fistulas artério-venosas durais espinhais

(FAVDE) constituem uma entidade de dificil diagndstico, dada
araridade (5-10/milhao/ano) e a apresentacao clinica inespe-
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cifica, mielopatia lentamente progressiva. Predominio no
sexo masculino, na 52 década, mais frequentemente dorso-
lombar. Considera-se que a hipertensdo venosa e a conse-
quente isquémia medular causam mielopatia, potencialmen-
te reversivel apés oclusdo da fistula.

Objectivos: Reportar a nossa experiéncia com doentes
com FAVDE.

Metodologia: Revisdao de processos clinicos de doentes
com FAVDE seguidos no nosso hospital entre 1990 e 2010.

Resultados: Foram encontrados 3 doentes.

Caso 1: Mulher, 57 anos, quadro de dor lombar e paraparé-
sia progressiva com evolug¢ao para paraplegia em dois meses.
Nesta altura apresentava também hipostesia D10 e retencao
urindria. RM lombo-sagrada sugeriu FAVDE, confirmada por
angiografia (aferéncia: artéria L4 direita). Tratamento por
embolizacdo endovascular. Melhoria motora progressiva e
resolucdo das alteracdes urindrias. Mantém sintomas sensiti-
vos e dolorosos.

Caso 2: Homem, 52 anos, inicio stibito de hipostesia e défi-
ce de for¢ca do membro superior direito. RM sugeriu FAVDE
cervical, confirmada por angiografia (aferéncia: ramo espi-
nhal segmentar C6 da artéria vertebral direita). Obliteragdao
ciriirgica seguida de recuperacao total apés 3 meses.

Caso 3: Mulher, 28 anos, paraparésia espdstica lentamente
progressiva desde infancia. Dor dorso-lombar e ciatalgia
esquerda com 1 més de evolugao. RM lombo-sagrada sugeriu
FAVDE, confirmada por angiografia (aferéncias: artérias D9
direita e L2, D10 e D11 esquerdas). Recusou tratamento, man-
tendo progressdao muito lenta (5 anos de seguimento).

Conclusdes: Confirma-se a raridade da patologia ou o seu
sub-diagnéstico, apenas 3 casos em 20 anos num Hospital
Central. A RM convencional foi decisiva para o diagnéstico
apesar de poder ser normal em fases iniciais. Nenhum dos
casos corresponde ao padrao considerado tipico: progressao
muito rdpida nos casos 1 e 2, este dltimo confundivel com
hérnia cervical. No caso 3 sobreposi¢ao de clinica de mielopa-
tia crénica e radiculopatia lombar aguda.

Sindrome de vasoconstricao
cerebral reversivel: uma causa rara de
hemorragia da convexidade

Rui Felgueiras’, Tiago Rodrigues?, Pedro Pinto?, Carlos Correia'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto, Porto.
rjrfelgueiras@gmail.com

Introducio: As hemorragias subaracnoideias da convexida-
de cerebral nao aneurismaéticas tém sido descritas em associa-
¢ao a diferentes patologias. Aproximadamente 20% dos doentes
com sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel (SVCR),
entidade rara e provavelmente subdiagnosticada, apresentam
este tipo de hemorragia. Apresentamos 2 casos clinicos de
SVCR com hemorragia subaracnoideia da convexidade.

Casos clinicos: 1. Mulher, 53 anos, apresentou cefaleia
explosiva que durou cerca de uma hora, associada a vomitos,
durante momento de elevada tensdo emocional. Doze horas
depois, acordou com sintomas semelhantes. O exame neuro-
l6gico na admissao de urgéncia foi normal. Na RM cerebral
observava-se hipersinal em FLAIR em sulcos da convexidade
parietal esquerda, com focos de hipossinal em T2*, a traduzir
hemorragia subaracnoideia. A angiografia de subtrac¢ao digi-
tal (ASD), realizada 5 dias depois, revelou multiplas estenoses
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segmentares das artérias intracranianas de médio calibre. A
ASD de controlo realizada cerca de 3 meses depois foi normal.

2. Mulher, 36 anos, apresentou cefaleia explosiva enquan-
to viajava de carro, sem evidente factor precipitante, que
durou cerca de uma hora. O exame neurolégico na admissao
de urgéncia foi normal. A RM com angio-RM demonstrou
hipersinal em FLAIR em sulcos da convexidade de ambos os
hemisférios cerebrais e irregularidades do calibre de segmen-
tos distais das artérias caloso-marginais. A ASD de controlo
realizada cerca de 3 meses depois foi normal.

Conclusdes: O aprofundar da investigacdo imagiolégica de
doentes urgentes aumenta a capacidade diagnéstica de pato-
logias provavelmente ndo tdo raras quanto descritas. A SVCR,
apesar de ser considerada uma entidade benigna, pode com-
plicar-se de lesdes vasculares potencialmente fatais. O seu
reconhecimento permite, além de estabelecer um tratamento
adequado, evitar iatrogenia potencialmente irreversivel.

Impacto da Rede Nacional de
Cuidados Continuados no Tempo de
Internamento dos Doentes com Acidente
Vascular Cerebral

Catarina Canha'?, Ana Massano', Teresa Ferreira®, Fradique
Moreira', Argemiro Geraldo'?

1-Servico de Neurologia, 2-Equipa de Gestao de Altas, 3-Servico
de Medicina Interna, Hospitais da Universidade de Coimbra.
catarina.canha@gmail.com; apgeraldo63@gmail.com

Introducao: O envelhecimento da populacao levou a um
aumento da prevaléncia de doencgas incapacitantes que moti-
vam internamentos prolongados. A falta de infra-estruturas
capazes de providenciar cuidados apropriados a essa popula-
¢ao, traduz-se numa sobrelotacao dos Hospitais e levou a cria-
cao da Rede Nacional de Cuidados Continuados (RNCC).

Objectivo: Avaliar a forma como a RNCC influenciou no
tempo de internamento (TI), comparativamente aos doentes
com alta para o domicilio.

Métodos: Estudo retrospectivo, envolvendo os doentes
admitidos na UAVC e Neurologia A (HUC) no ano de 2010.
Avaliados 564 processos, caracterizados demograficamente,
de acordo com diagndstico principal, TI e Score de Ranking
(mRS). Avaliaram-se a relacao entre o mRS dos doentes com
AVC e o seu destino (domicilio versus RNCC) e o score funcio-
nal com o tempo médio de internamento.

Resultados: O TI na UAVC variou entre 0-13 dias e a média
foi de 3,8 (+2,1) dias. Na Neurologia A o TI oscilou entre 0-254
e a média foi de 19 (+ 24,7) dias. Dos doentes com AVC foram
referenciados para RNCC 19,3% (n=81), verificando-se uma
prevaléncia de mRS superior a 3 (N: 64;60,9%). O tempo
médio de internamento da populacao referenciada para a
RNCC foi superior ao tempo equivalente para um mesmo
mRS, da populac¢ao com alta para domicilio: mRS:1 - 15 (+6,4)
dias para RNCC, 11 (*11,9) dias para domicilio; mRS:2 - 42
(£17,7) dias para RNCC, 10 (+6,5) dias para domicilio; mRS:3 -
33 (+22,3) dias para RNCC, 10 (+10,3) dias para domicilio;
mRS:4 - 39 (+29,7) dias para RNCC, 26 (+ 32,0) dias para domi-
cilio; e mRS:5 - 55 (+ 50,9) dias para RNCC, 24 (+ 21,7) dias
para domicilio.

Conclusdes: A RNCC apresenta uma fraca capacidade de
resposta relativamente aos doentes internados, tornando-se
necessario reflectir sobre outras solu¢des, nomeadamente o
apoio domicilidrio e programas de reabilitagao locais.
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Hemorragia Subaracnoideia pés
drenagem lombar continua em cirurgia de
reparacao de aneurisma da aorta tordcica

Pedro Barros, Ana Teresa Carvalho, Joaquim Pinheiro
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de V.N.
Gaia/Espinho.

pedrojgbarros@gmail.com

Introducdo: Os défices neuroldgicos relacionados com
quadros medulares constituem a mais devastadora das com-
plicacdes associadas a cirurgia de reparagdo de aneurismas da
aorta toraco-abdominal. A relacdo entre a pressdao de LCR e
isquemia medular e o papel da drenagem de LCR como forma
de diminuir a incidéncia destes quadros é discutida hd mais
de 50 anos e tem vindo a ganhar aceitacao crescente na tltima
década. Como qualquer outro procedimento, a drenagem de
LCR néo é isenta de riscos, destacando-se a hemorragia cere-
bral como a complica¢do major.

Caso clinico: 57 anos, sexo masculino. Fumador (54 UMA),
com histéria de HTA, DPOC, dislipidemia e hiperuricemia.
Internado electivamente para realizacao de cirurgia de repara-
¢do de aneurisma da aorta tordcica descendente, com coloca-
¢ao de duas endoproéteses e que decorreu sem intercorréncias.
No peri e 1° dia de pds-operatdrio foi submetido a drenagem
lombar continua (para pressao LCR <15 cmH20). Ao 3° dia de
pos-operatorio inicia quadro de cefaleias intensas, nao relacio-
nadas com posi¢do, com foto e fonofobia ligeiras associadas;
subfebril e com discreta rigidez da nuca. Realiza TAC CE que
revela pequena HSA aguda em sulcos fronto-parietais parame-
dianos altos a direita; estudo de LCR compativel com hemorra-
gia meningea, excluindo infec¢do do SNC. A angio-RMN do
neuroeixo ndo revelou patologia aneurismatica. A data da alta
assintomadtico e com exame neurolégico sem alteracoes.

Discussdo: Embora a utilizacdo da drenagem de LCR seja
suportada por varios estudos, poucos sao os trabalhos sobre as
complicacoes associadas a este procedimento. No entanto,
uma das maiores séries sobre este tema aponta para uma baixa
taxa de complicacoes (1,5%), com apenas 5 casos descritos de
hemorragia cerebral (4 correspondendo a hemorragias subdu-
rais e apenas 1 a HSA). Salienta-se a raridade deste caso e a
necessidade de considerar a HSA como uma possivel compli-
cacdo nos doentes submetidos a drenagem lombar continua.

Disseccdo Carotidea bilateral:
Sindrome de Eagle?

Pedro Barros'? Ana Teresa Carvalho', Cdtia Macedo?, Pedro
Carneiro'?, Sérgio Castro®, Dulce Pinheiro?, Miguel Veloso'?
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de AVC, 3-Servico de
Neuroradiologia, Centro Hospitalar V.N. Gaia/Espinho; 4-Servico
de Medicina Interna, Hospital Pedro Hispano.
pedrojgbarros@gmail.com

Introducéo: Apdfises estildides longas (> 3 cm) estdo na
origem da sintomatologia verificada na sindrome de Eagle.
Eagle descreveu duas formas de apresentacao clinica: a pri-
meira, conhecida por sindrome estilohioideia classica, carac-
teriza-se por dor cervicofacial acompanhada por disfagia e
sensacdo de corpo estranho; a segunda, denominada sindro-
me estilocarotidea, relaciona-se com compressao da artéria
car6tida, estando descritos raros casos de disseccao carotidea.

Caso clinico: Homem, 56 anos. Antecedentes de cefaleia
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esporddica, bilateral, ligeira, por vezes com irradiacdo cervical.
A frequéncia e intensidade das cefaleias terd aumentado nas
semanas prévias ao internamento. Sem histéria de traumatis-
mo major ou minor. Recorre ao SU referindo diminuicao da
sensibilidade do MSE de instalagdo aguda. Objectivamente:
parésia facial tipo central esquerda, disartria ligeira, sindrome
Horner esquerdo incompleto, sem outras alteracoes. Realizou
TAC CE: areas hipodensas, cortico-subcorticais, no territério
da artéria cerebral média direita, a traduzirem enfartes agudos.
A angio-TC dos troncos supra-adrticos revelou disseccao caro-
tidea cervical bilateral, a direita suboclusiva e a esquerda com
formacao de pseudo-aneurisma; ap6fises estiléides longas (> 5
cm), em contacto com ambas as artérias cardtidas. Do restan-
te estudo efectuado salienta-se: niveis normais de alfal-anti-
tripsina e homocisteina; estudo imunolégico sem alteracoes;
serologia da sifilis negativa; angiografia cerebral sem evidéncia
de displasia fibromuscular ou vasculite.

Discussao: Aproximadamente 4% da populacdo tem apo6fi-
ses estiloides longas, embora destes apenas 4 a 10% apresen-
tem sintomas. Estdo descritos vdrios casos de sinais neurol6-
gicos focais auto-limitados em doentes com Sindrome de
Eagle; a associacao com disseccao carotidea é mais rara sendo
que a sua ocorréncia esta relacionada com movimento cefali-
co de rotacao forgcado e sustentado. Neste caso o doente nao
apresenta tal associacdo; no entanto, o facto de apresentar
apofises estiloides longas e em claro contacto com as artérias
cardtidas leva-nos a considerar esta sindrome como a mais
forte hipdtese diagnostica.

Leucoencefalopatia Vascular Grave
como Forma de Apresentacao de
Amiloidose Sistémica

Liliana Pereira, Rita Salvado, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
lipereira@yahoo.com

Introducéo: O envolvimento do SNC na amiloidose é raro
mas pode levar a patologia cortical extensa e deméncia ou
hemorragia intracraniana espontanea. No entanto hd casos
publicados de AVC isquémico como forma inicial de apresen-
tacao da doenga, caso em que na auséncia de outras 6bvias
manifestacoes clinicas a amiloidose pode permanecer por
diagnostigar durante varios meses. A maioria dos AVCs isqué-
micos desta natureza sao hemisféricos e alguns doentes expe-
rienciam multiplos enfartes recorrentes.

Caso clinico: Mulher de 57 anos com antecedentes de
hipertensao arterial e diabetes, ambas medicadas e controla-
das. No ano prévio ao internamento inicia quadro insidioso
de assimetria facial e disartria, que progride para tetraparésia
assimétrica de predominio esquerdo, com agravamento
agudo por disfagia e anartria que motivam o recurso a urgén-
cia. Durante o internamento observaram-se 2 novos sinais
neuroldgicos: anisocoria e desvio da lingua.

Imagiologicamente observou-se leucoencefalopatia isqué-
mica crénica microangiopdtica grave, desproporcional a
idade e factores de risco da doente, microhemorragias protu-
beranciais e lenticulares bilaterais, assim como enfartes agu-
dos frontais subcorticais bilaterais. Colocaram-se como hip6-
teses de diagndstico envolvimento central por tuberculose,
sarcoidose, CADASIL ou doenca de Fabry, posteriormente
excluidos. Na investiga¢cdo inicial efectuada salientou-se
achado no ecocardiograma de hipertrofia concéntrica suges-
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tiva de miocardiopatia infiltrativa, que levantou a suspeita de
amiloidose, confirmada por resultado anatomo-patoldgico
em bidpsia de gordura abdominal.

Conclusdes: O AVC isquémico é uma complicacdo subva-
lorizada da doenca por deposicao de amildide. As lesdes de
substancia branca sdo exuberantes relativamente a pobreza
de deposicao de amiléide nos vasos que a irrigam, podendo
ocorrer por mecanismo de hipoperfusao. A procura de fontes
cardioembdlicas por ecocardiograma transtoracico pode
levar a achados sugestivos, tais como espessamento das val-
vulas, padrao restritivo com insuficiéncia diastdlica ou
aumento da ecogenicidade das paredes, permitindo um diag-
ndstico atempado da doenca.

Lesdo do cone medular - quando a
causa é dificil de estabelecer.

Helena Rocha', Luisa Sampaio?, Irene Bernardes?, Madalena
Pinto'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Sdo Jodo, Porto.

helen.roch@gmail.com

Introducdo: Segundo estimativas recentes apenas 1-2%
de todos os eventos neurovasculares centrais afectam a
medula. Em particular o diagnéstico diferencial do sindrome
do cone medular nem sempre € ficil e raramente inclui a
etiologia vascular.

Caso clinico: Mulher de 76 anos com antecedentes de dis-
lipidemia e patologia discal degenerativa lombar. Instalagdo
aguda, em poucas horas, de dor intensa nos membros inferio-
res, sem trajecto radicular, associada a alteragdes esfincteria-
nas e paraparésia que evoluiu para incapacidade de marcha.
Sem histoéria de febre, infec¢do, vacinagao ou cirurgia recente.
Recorreu ao SU no dia seguinte tendo sido objectivada para-
parésia de predominio distal, reflexos rotulianos presentes,
aquilianos indespertaveis e cutaneo-plantares indiferentes;
hipostesia a picada assimétrica em petiga e na regiao selar;
sem erros posturais; com incontinéncia de esfincteres. A RM
dorso-lombar realizada no mesmo dia mostrou “expansao do
cone medular com hipersinal em T2, sobretudo da substancia
cinzenta, sem tradu¢do em T1 e sem realce apds gadolinio;
herniacao discal com compromisso radicular em L4-L5 e L5-
S1”. O estudo analitico sérico e citolégico do liquor foram nor-
mais. Apos exclusdo de etiologia infecciosa, a doente foi trata-
da com corticosterdides. De relevante nos exames auxiliares
de diagnoéstico: ECG e ecocardiograma normais; angio TC
toraco-abdominal: “algumas placas ateromatosas calcifica-
das, sobretudo na aorta distal e ramos iliacos, com restantes
ramos permedveis” e angio RM medular “sem sinais aparentes
de patologia vascular”. A doente esteve anti-agregada e medi-
cada com gabapentina por dor. Houve melhoria lenta e pro-
gressiva da paraparésia apresentando dois meses apds o even-
to, marcha possivel com apoio. Manteve incontinéncia de
esfincteres.

Conclusoes: Trata-se de um caso de sindrome do cone de
etiologia isquémica mais provédvel (no territério da artéria
espinal anterior). Embora nédo seja possivel estabelecer com
certeza um factor precipitante questiona-se a sua associacao
com a patologia osteoarticular da coluna.
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Lesoes talamicas bilaterais
reversiveis secundarias a trombose
venosa cerebral profunda: um caso clinico

Joao Raposo, Motasem Shamasna, Andreia Godinho, Pedro
Velho, Grilo Gongalves

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.
jpl.raposo@gmail.com

Introducdo: A trombose venosa cerebral é uma patologia
cerebrovascular com predileccdo pelo adulto jovem, a maioria
(75%) do sexo feminino. A apresentacao clinica é muito varia-
vel, dependendo da extensao e dos seios envolvidos. A trom-
bose do seio recto e seus ramos pode originar lesdes poten-
cialmente reversiveis de localizacdo central, envolvendo bila-
teralmente os tdlamos, com maior ou menor extensao aos
ganglios da base e substancia branca adjacente.

Caso clinico: Mulher obesa de 46 anos, sob contracepcao
oral, referenciada ao servico de urgéncia por quadro subagu-
do de cefaleia, alteragdao do estado de consciéncia e crises
focais do membro superior direito. Durante os primeiros 3
dias de internamento, a doente apresentou um discurso
incoerente e periodos de alerta alternados com periodos de
marcada sonoléncia, sem evidéncia de sinais neuroldgicos
focais objectivaveis. A doente foi medicada com enoxaparina
em doses anticoagulantes. A partir do 4° dia, de forma rapida
e gradual, a doente recuperou um estado de consciéncia nor-
mal, referindo amnésia para os acontecimentos ocorridos
durante os dias anteriores. A primeira RM-CE revelou a pre-
senca de edema, hipersinal em T2/FLAIR e escassa restricao a
difusdo em ambos os tdlamos, com discreta extensao aos
ntcleos lenticulares e caudados. O estudo angiografico dos
seios venosos por angio-RM evidenciou trombose recente dos
seios recto e transverso esquerdo. Ao 6° dia de internamento,
a RM-CE revelou uma nitida melhoria imagiolégica das lesdes
acima referidas, bem como a recanalizacdo completa do seio
recto e parcial do seio transverso.

Conclusdes: A trombose do seio recto € uma causa reco-
nhecida de lesdes talamicas bilaterais, potencialmente rever-
siveis em ambos os aspectos imagioldgico e clinico, depen-
dendo provavelmente da precocidade da sua recanalizacao.

Disseccao carotidea como primeira
manifestacdo de Arterite de Takayasu

Ruth Geraldes', Paulo Batista', Luis Mendes Pedro? Teresa
Pinho e Melo'

1-Unidade AVC, Servico de Neurologia, Departamento de
Neurociéncias, 2-Servico de Cirurgia Vascular, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducdo: Na Arterite de Takayasu (AT) € tipico o espes-
samento da parede vascular com consequente estenose,
sendo as dilatacoes arteriais aneurismaticas menos comuns e
a disseccdo arterial rara. A isquémia cerebral pode ocorrer em
cerca de 16% dos doentes com AT e devendo-se a diferentes
mecanismos.

Caso clinico: Mulher de 35 anos, sem doencas conhecidas,
apresentou-se com cefaleia stbita apds esforgo, seguida de
afasia global e hemiparésia com hemihipostesia direita. A TC
CE mostrava isquémia no territério da artéria cerebral media
esquerda. A ultrassonografia dos vasos cervicais (US) inicial
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mostrava dissec¢ao da artéria carétida interna (ACI) esquer-
da, com aspecto normal da ACI direita. Trés meses ap6s o AVC
a doente referiu claudicacdo intermitente. A angiografia con-
vencional mostrou oclusdo bilateral das artérias iliacas com
circulacdo colateral para as artérias femorais; para além da
disseccao da ACI esquerda nao existiam alteracdes das arté-
rias cerebrais, do arco aértico ou aorta. Dois anos mais tarde a
US revelou uma estenose segmentar preobliterativa da artéria
car6tida comum direita, assintomaética, que foi submetida a
endarterectomia. O exame histopatolégico confirmou o diag-
nostico de vasculite e nova angiografia mostrou estenose de
novo da artéria subcldvia direita. A avaliacdo laboratorial
seriada foi sempre normal (incluindo VS, PCR, autoanticor-
pos) e excluiu infeccado. Foi adicionada a antiagregacao tera-
péutica imunosupressora, mantendo-se a doente estavel, nos
altimos dois anos.

Conclusdes: A disseccdo arterial na AT é rara com escassos
relatos de dissecgdo adrtica e apenas um de dissec¢ao da ACI.
A A disseccdo da ACI pode ser a primeira manifestacao de AT,
devendo este diagnéstico ser considerado em mulheres
jovens com AVC. A US demonstrou, no nosso caso e noutras
series de AT, ser um método muito 1til no seguimento de
doentes com envolvimentos dos vasos cervicais.

Trombo endoluminal associado a
anemia ferropenica como causa de
acidente vascular cerebral isquémico

Ana Catarina Fonseca', Vitor Tedim Cruz?, Ruth Geraldes',
Teresa Pinho e Melo'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte; 2-Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.
catarinagfonseca@gmail.com

Introducéo: Existem descricdes na literatura de alguns
casos clinicos de trombo endoluminal associados a anemia
ferropénica. Esta é considerada como uma possivel causa rara
de acidente vascular cerebral isquémico.

Objectivos: Descricao de casos de trombo endoluminal
associado a anemia ferropenica registados na Unidade de
Acidentes Vasculares Cerebrais (UAVC) do Hospital de Santa
Maria entre 2004 e 2011. Pretende-se descrever as caracteristi-
cas, terapéutica instituida, resposta terapéutica e recorréncia
de AVC nestes doentes.

Metodologia: Andlise de casos clinicos de doentes interna-
dos com trombo endoluminal associado a anemia ferropéni-
ca na UAVC do Hospital de Santa Maria entre 2004 e 2011. Os
processos clinicos destes doentes foram revistos. Foram regis-
tados os seguintes dados: sexo, idade, factores de risco vascu-
lar, causa da anemia, nivel de hemoglobina, localizacdo do
trombo, presenca de outros factores protrombaticos, terapéu-
tica na fase aguda, resposta a terapéutica, recorréncia.

Resultados: Foram incluidas 5 doentes do sexo feminino
com idades compreendidas entre 41 e 50 anos. Os niveis de
hemoglobina variaram entre 7.4 e 11 mg/dL. Em 4 dos casos o
trombo localizava-se na origem da carétida interna. Quatro
doentes foram tratadas na fase aguda com heparina de baixo
peso molecular. O tempo até desaparecimento do trombo
apos inicio da terapéutica variou entre 9 a 13 dias. Apds a fase
aguda foi iniciada terapéutica com AAS 250 mg/dia. Em
nenhum dos casos se verificou durante o seguimento recor-
réncia do AVC.
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Conclusdo: As caracteristicas destes doentes sao seme-
lhantes as que se encontram descritas na literatura. A evolu-
¢ao foi favoravel em todos os casos com desaparecimento do
trombo em média 10 dias ap6s a instalacdo do AVC. Nao se
verificou em nenhum dos casos recorréncia do AVC

The first Portuguese families with
Limb-Girdle Muscular Dystrophy 2L

Luis Negrao', Argemiro Geraldo', Anabela Matos', Olinda
Rebelo’, Rosério Santos?, Cristina Marques®

1-Neuromuscular Outpatient Clinic, Neurology Department,
2-Imagiology Department, Coimbra University Hospitals,
Coimbra; 3-Molecular Genetics Center Jacinto Magalhaes,
National Institute of Health, Porto.

luisnegraoster@gmail.com; apgeraldo@clix.pt;
anabelapmatos@mail.pt; olinda@huc.min-saude.pt;
rosario.santos@igm.min-saude.pt; cristinamarques@huc.min-saude.pt

Introduction: The autosomal recessive limb-girdle muscu-
lar dystrophy 2L (LGMD2L) was recently described and it is
caused by mutations in the anoctamin 5 (ANO5) gene.

We present the first Portuguese families with this new sub-
type of LGMD.

Case report: Family 1 - Case 1:The patient is a 65 year old
Caucasian male, with complaints of weakness of the lower
limbs beginning at the age of 55. On examination the patient
had bilateral and symmetrical atrophy of the muscle quadri-
ceps femoris with back-kneeing, walking with a waddling gait,
which was impossible on tiptoes and the Gowers'maneuver
was positive. Deep tendon reflexes were abolished. There was
symmetric weakness of the deltoid and hamstring muscles
(4/5 on the MRC scale) and quadriceps femoris muscle (4-/5).
CK values were significantly elevated. Deltoid muscle biopsy
revealed slight myopathic changes and muscle MRI of the
lower limbs showed bilateral and symmetric atrophy of the
paravertebral and gluteous minimus muscles and of the thigh
and legs'posterior compartment muscles. Molecular study
revealed the homozygous mutation c¢.2012A>G in exon 18 of
the ANOS5 gene.

Family 2 - Case 1: The patient is a 73 year old Caucasian
male, with a positive family history of neuromuscular disease
(brother of Case 2), complaining of long-standing lower limbs
muscle weakness. He presented bilateral and symmetrical
atrophy of the vastus medialis muscle and of the left biceps
brachii. Walking was impossible on tiptoes and the
Gowers'maneuver was positive. Deep tendon reflexes were
abolished. There was symmetric weakness of the deltoid, hip
flexors, quadriceps femoris and gastrocnemius muscles (4/5
on the MRC scale) and of the hamstrings muscles (2/5 on the
MRC scale). CK values were elevated, the deltoid muscle biop-
sy showed slight myopathic changes and muscle MRI of the
upper and lower limbs showed bilateral and symmetric atro-
phy of the scapular girdle and arm muscles and of the thigh
and legs’ posterior compartment muscles. Molecular study
revealed the homozygous mutation c.191dupA in exon 5 of the
ANO5 gene. Case 2: The patient is a 70 year old Caucasian
male. He began complaining of weakness of the left lower limb
at the age of 45. On examination he presented atrophy of the
left legs’posterior compartments muscles. Walking was
impossible on tiptoes on the left side and the
Gowers'maneuver was positive. Deep tendon reflexes were
abolished. There was weakness of the left legs’ posterior com-
partments muscles (4-/5 on the MRC scale) and of the ham-

Novembro de 2011 | N.°2 | Volume 1



strings bilaterally (4/5 on the MRC scale). CK values were ele-
vated, the deltoid muscle biopsy showed slight myopathic
changes and muscle MRI of the lower limbs showed atrophy
the left legs’posterior compartment muscles. Molecular study
revealed the homozygous mutation c.191dupA in exon 5 of the
ANOS5 gene.

Conclusion: This is the first report of Portuguese families
with long-standing muscle weakness, caused by pathogenic
mutations in the ANO5 gene.

Doenca de Madelung. Plexopatia
braquial de causa rara

Joana Marques', Sara Machado?, Luis Santos?, Jodo Reis®, Amélia
Nogueira Pinto?*

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa, Francisco Gentil; 2-Servico de Neurologia, Hospital
Professor Doutor Fernando Fonseca, EPE; 3-Servico de
Neurorradiologia, Hospital da Cruz Vermelha.
joanarlmmarques@gmail.com

Introducdo: A doenca de Madelung, também conhecida
como Lipomatose Simétrica Benigna, é uma doenca rara e de
etiologia ainda desconhecida. Afecta preferencialmente indi-
viduos do sexo masculino, com antecedentes de consumo
etanodlico. Caracteriza-se por acumulacao simétrica de adip6-
citos, geralmente nas regides cervical e tordcica superior,
estruturalmente semelhantes a gordura fetal. Pode ocorrer
invasdo do mediastino ou de outras estruturas contiguas,
como as vias aéreas superiores. A associagdao neurolégica mais
frequente é a polineuropatia sensitiva, motora ou mista. Na
literatura estao descritos casos esporadicos de plexopatia bra-
quial associada a esta patologia. Apresentamos um caso de
plexopatia braquial e doenca de Madelung.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 52 anos de idade,
raca negra, pedreiro, com antecedentes pessoais conhecidos
de etanolismo, doenca hepdtica crénica alcodlica e doenca de
Madelung. Recorreu ao Servico de Urgéncia do nosso hospital
por um quadro de 5 dias de evolugdo de cervicobraquialgia e
diminuicdo da for¢a muscular do membro superior esquerdo.
Na observacao constatou-se monoparésia braquial esquerda,
de predominio proximal, hipostesia tacto-dlgica de C5 a C8 e
diminuicado do reflexo biccipital, e volumosas massas de loca-
lizagao cervical anterior e posterior, em ambos os ombros e
ginecomastia. Da investiga¢ao realizada salienta-se: EMG que
confirmou lesdo do tronco superior do plexo braquial e RM
que evidenciou volumosa lipomatose cervical anterior com
insinuacao latero-laringea e desvio do musculo escaleno
anterior, condicionando compressao do plexo braquial a este
nivel. Foi observado por Cirurgia Pldstica e Reconstrutiva,
aguardando ressec¢do cirdrgica da lesdao sintomadtica, man-
tendo-se neurolégicamente estavel.

Conclusdes: O diagnéstico da doenca de Madelung é emi-
nentemente clinico, sendo no entanto fundamental a realiza-
¢ao de exames de imagem para caracterizacao e avaliacao da
extensdo das lesdes sintomdticas. A presenca de compressao
de estruturas nervosas pelas massas lipomatosas constitui
indicacdo para tratamento cirdrgico precoce.
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Paralisia Bulbar Progressiva com
extenso hipersinal do tracto piramidal

Pedro Barros, Ana Teresa Carvalho, Miguel Veloso, Hugo Morais,
Anténio Jorge

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar V.N. Gaia/Espinho.
pedrojgbarros@gmail.com

Introducao: Sinais e sintomas caracteristicos de paralisia
bulbar caracterizam a apresentacgado inicial em cerca de 20%
dos casos de Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA). Hipersinal
do tracto piramidal nas ponderac¢des T2, DP e FLAIR pode ser
encontrado nas doengas do neurénio motor. Estas alteracoes
sdo mais frequentes em situacoes de doenca avangada, suge-
rindo-se uma relacdo entre tempo de evolucao e extensdo das
alteracoes de sinal.

Caso clinico: Sexo feminino, 56 anos. Quadro com cerca de
ano e meio de evolugao, caracterizado inicialmente por sialor-
reia. Cerca de 3 meses depois, instalacdo progressiva de disfa-
gia (sdlidos e liquidos), disartria e disfonia ligeiras e sensacao
de “movimentos estranhos” da lingua. Antecedentes de obesi-
dade, HTA e insuficiéncia venosa periférica. Sem histéria
familiar de patologia neuroldgica. No exame neurolégico:
disartria, disfonia discreta, disfagia moderada para liquidos,
m4d elevacdo do palato bilateral, fasciculagcdes da lingua;
hiperrefexia patoldgica MS s, sem outras alteracoes. Do estu-
do efectuado salienta-se: estudos de conducao normais; EMG
de deteccdo de 3 segmentos (bulbar, cervical e lombar) com
actividade espontidnea de desnervacdo no bicipite direito,
sem outras alteracdes; RMN neuroeixo: banda de hipersinal
em T2, DP e FLAIR que se estende ao longo do braco posterior
da cépsula interna esquerda e por¢ao intermédia da corona
radiata ipsilateral; foco de hipersinal no subcértex do giro pré-
central direito...”.

Discussao: As alteragdes de sinal do tracto piramidal, veri-
ficadas nos doentes com ELA, estao também descritas em
individuos saudaveis e ap6s transplante hepético. Assim,
apresentam uma baixa sensibilidade e especificidade e nao
fazem parte dos mais recentes critérios de diagnéstico,
podendo, no entanto, ajudar a suportar uma suspeita pré-
existente. Apresentamos caso de doente com apresentagao
bulbar, sem critérios de ELA, em que a RMN cerebral ajuda a
suportar a suspeita clinica, salientando-se a raridade da
extensao das alteracoes imagioldgicas, em doencga com sinto-
matologia limitada a regido bulbar.

Oftalmoparésia dolorosa como
forma de apresentacao de um Sindrome
de Sjogren

Marta Arenga, Motasem Shamasna, Florbela Magalhaes, Carla
Nunes, Deolinda Portelinha, Grilo Goncalves

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.
martarenga@gmail.com

Introducédo: O Sindrome de Sjogren é uma doenca auto-
imune que tem como principal foco as glandulas exdcrinas,
para além de poder cursar com sintomatologia extra-glandu-
lar. No que se refere as manifestacdes neuroldgicas, o envolvi-
mento do sistema nervoso periférico é caracteristico. Estima-
se que 50% dos doentes desenvolvam neuropatias, sendo as
do tipo sensitivo as alteragdes mais prevalentes. O atingimen-
to dos nervos cranianos € frequente no decurso da doenga -
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enquanto o nervo trigémeo é o mais frequentemente afecta-
do, a parésia dos nervos dculo-motores é raramente descrita.

Caso clinico: Os autores descrevem um caso clinico de uma
doente de 53 anos com um quadro de cefaleia peri-orbitaria pul-
satil esquerda e diplopia, com 7 e 4 dias de evolucao, respectiva-
mente. Trata-se de uma doente com antecedentes pessoais de
Parésia Facial Periférica ha 15 anos, Hipertensdao Arterial e
Dislipidémia. Ao exame neuroldgico objectivou-se parésia do VI
par craniano esquerdo, sem outras alteracoes. Analiticamente
destacam-se Anemia Normocitica Normocrémica e Velocidade
de Sedimentacdo de 102 mm/12 hora. Os anticorpos anti-
nucleares, anti-SSA e anti-SSB foram positivos. A TC cranio-
encefalica e a RM cranio-encefalica realizadas nao revelaram
alteracoes. Foi efectuada biopsia das glandulas salivares, cujo
resultado foi compativel com Sindrome de Sjogren. Foi institui-
da terapéutica com Neurobion e Plaquinol. Ndo se voltaram a
registar novos défices.

Discussao/Concluséo: Neste caso clinico, o ponto de parti-
da para o diagnéstico final foi uma parésia do VI par craniano,
que é uma manifestacdo clinica raramente descrita no
Sindrome de Sjogren. Este caso é especialmente importante,
pois alerta para a possibilidade de suspeicdo clinica de
Sindrome de Sjogren em doentes que se apresentem com oftal-
moparésias. Realgamos também a utilidade de uma anamnese
e revisdo de 6rgdos e sistemas rigorosas. Uma vez que esta é
uma doenca de longa evolucdo, é fundamental a monitorizacao
do surgimento de novos sinais e sintomas neurolégicos.

Sindrome miasténica de Lambert-
Eaton associada a adenocarcinoma da
prostata

Cecilia Monteiro, Ernestina Santos, José Lopes Lima
Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

cecilia.mmt@gmail.com; ernestina.santos@gmail.com;
jmlima@icbas.up.pt

Introducdo: A sindrome miasténica de Lambert-Eaton
(SMLE), caracterizada por fraqueza muscular proximal, arre-
flexia e disautonomia, é considerada uma doenga rara, fre-
quentemente associada a neoplasia de pequenas células do
pulmao. No entanto, a associacao com outras neoplasias deve
ser considerada.

Caso clinico: Um homem de 77 anos apresentou-se com
fraqueza nos membros inferiores com trés anos de evolucao.
Enquanto caminhava tinha necessidade de descansar fre-
quentemente; depois de sentado tinha dificuldades para se
levantar. Sentia-se pior de manha. Referia também diplopia
episddica, incontinéncia urindria, tonturas com ortostatismo
e xerostomia. Ndo apresentava queixas bulbares nem sensiti-
vas. Os sintomas iniciaram-se um més ap6s o diagnoéstico de
adenocarcinoma da préstata. A neoplasia encontrava-se con-
trolada por castragdo cirturgica. Objetivamente tinha uma
paraparésia de predominio proximal, arreflexia, tonus muscu-
lar diminuido, sem atrofias. Referia diplopia, sem oftalmopa-
résias visiveis. O exame dos restantes nervos cranianos e das
sensibilidades era normal. Apresentava hipotensao ortostati-
ca sintomatica. Colocou-se a hip6tese de SMLE. A eletromio-
grafia revelou potenciais motores compostos de amplitudes
normais, sem aumento da amplitude apds esforco voluntério
maximo e estimulagdo repetitiva a altas frequéncias. O restan-
te estudo electromiografico, a tomografia computorizada
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toraco-abdominal, os marcadores tumorais e anticorpos anti-
neuronais foram normais/negativos. Os anticorpos anticanais
de cdlcio dependentes da voltagem foram positivos.
Utilizaram-se vdrias terapéuticas: piridostigmina, com benefi-
cio ligeiro e efeitos gastrointestinais significativos; imunoglo-
bulinas, sem efeito; amifampridina com efeito ligeiro a mode-
rado; e, atualmente, prednisolona.

Conclusdes: Pretendemos salientar trés aspetos funda-
mentais: a associacdo de SMLE com adenocarcinoma da prés-
tata é muito rara; a maioria dos doentes nao apresenta fatiga-
bilidade, queixas oculares/bulbares caracteristicas de sindro-
me miasténica e alguns podem ter EMG’s normais. A raridade
da associacao e a normalidade da EMG contribuiram para o
atraso no diagnoéstico neste doente, mas ndo o impediram.
Finalmente, o tratamento é também um desafio, com resulta-
dos varidveis e nem sempre satisfatorios.

Miastenia gravis apdés linfoma
linfobastico pulmonar

Isabel Moreira', Ana Martins Silva', Cristina Gongalves?, Maria
Isabel Leite®, Ernestina Santos'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Hematologia, Hospital
Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Department of
Clinical Neurology, Nuffield Department of Clinical
Neurosciences, John Radcliffe Hospital, University of Oxford.
isabelpmoreira@gmail.com

Introducdo: A miastenia gravis (MG) é uma doenca autoi-
mune que, em casos raros, pode associar-se a linfoma ou leu-
cemia linfoblastica. Os sintomas miasténicos surgem antes ou
concomitantemente a doenga hematolégica e o tratamento
bem sucedido do linfoma/leucemia resulta na melhoria ou
remissdo da MG.

Caso clinico: Homem de 68 anos, com antecedentes de
carcinoma da prostata (prostatectomia total aos 62 anos). Aos
65 anos foi-lhe encontrada, acidentalmente, uma massa no
lobo superior do pulmao direito e outra mediastinica. A bio-
psia pulmonar revelou um linfoma linfobléstico de células T.
Ap6s radioterapia e quimioterapia, houve desaparecimento
da massa pulmonar e regressdao da massa mediastinica. A bio-
psia da massa mediastinica realizada apds esse tratamento
ndo tinha células neopldsicas, nomeadamente linféides
malignas (lesdo residual cicatricial pds-tratamento). Aos
67anos, 23 meses ap6s QT/RT iniciou queixas de fraqueza
generalizada e dificuldade na mastigacao e degluticao, com
fatigabilidade. Apresentava disfonia, disfagia com regurgita-
¢ao nasal, parésia dos musculos extensores do pescogo e
tetraparésia de predominio proximal. A electromiografia
suportou o diagnéstico de sindrome miasténico e o teste para
deteccao dos anticorpos anti-receptores de acetilcolina foi
positivo. Apds inicio do tratamento com piridostigmina 240
mg/dia e prednisolona 30/mg dia teve melhoria significativa
dos sintomas miasténicos.

Discussdo: Este caso ilustra uma patologia autoimune
mediada por anticorpos que se manifestou ap6s o tratamento
e remissdao de doenca hematoldgica neoplasica (linfoma). A
hipé6tese considerada mais provavel é de se tratar de uma
doenca imunomediada devida a reconstrucdo do sistema
imunitdrio pés-quimioterapia/radioterapia, conforme tem
sido relatado em doentes que sdo submetidos a supressao
total da medula 6ssea. Também possivel, mas menos provavel
é a MG ter sido consequéncia directa da neoplasia (MG como
uma doenga paraneoplasica). Dado o crescente sucesso nos
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tratamentos de neoplasias, é provavel que situagoes clinicas
como a que aqui descrevemos venham a ser cada vez mais fre-
quentes.

Até a camisola despertava dor!
Cirurgia de estimulacao cerebral profunda
num caso de dor neuropatica de tipo
periférico

Joana Meireles', Maria José Rosas', Virginia Rebelo?, Armanda
Gomes?, Margarida Ayres Basto®, Paulo Linhares*, Rui Vaz*,
Pedro Abreu"**

1-Servigo de Neurologia, 2-Consulta da Dor, 3-Servigo de
Neurorradiologia, 4-Servi¢o de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Sao
Joao, Porto; 5-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
joanaritam@hotmail.com

Introducéo: O tratamento das sindromes de dor crénica
pode ser uma tarefa dificil, com resposta terapéutica muito
variavel. Encontram-se disponiveis vérias estratégias terapéu-
ticas incluindo medidas farmacolégicas e ndo farmacolégicas.
A cirurgia de estimulacao cerebral profunda (ECP) estd indica-
da em casos seleccionados de doentes com dor neuropdtica
periférica (sobretudo na dor por plexopatia p6s-traumatica e
dor de membro fantasma), na auséncia de resposta a trata-
mentos menos invasivos ou conservadores.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 56 anos de idade,
com antecedentes de lesdo traumdtica do plexo braquial
direito e dor sequelar na cicatriz que apresentava no ombro
direito e dor continua referida ao territério de C2,3 e 4 e ainda
V3 ipsilateral associada a alodinia estdtica e dindmica. O
doente pontuava 7-8 na “Visual Analogic Scale” (pela alodinia,
nao conseguia sequer pousar a camisola sobre a drea doloro-
sa), tendo sido submetido sem sucesso a multiplos tratamen-
tos farmacolégicos. Dado o caracter refractdrio da dor e ap6s
ter sido submetido a uma avaliagao multidisciplinar foi pro-
posto para cirurgia de ECP. Nas avaliagdes realizadas no 1° e 3°
més pos-operatério, o doente referia uma melhoria significa-
tiva da dor, com uma pontuacao de 0 e 1, respectivamente, na
VAS. Verificou-se ainda uma melhoria em todos os parametros
da “University of Washington Neuropathic Pain Scale” e “Brief
Pain Inventory”.

Conclusdes: Este caso particularmente desafiante pela dor
referida e pela alodinia incapacitantes permite-nos concluir
que a cirurgia ECP, em casos devidamente seleccionados, em
que se tenham esgotado outras hipdteses terapéuticas pode
ser um tratamento eficaz, traduzindo-se por melhorias quer
na intensidade da dor quer na qualidade de vida dos doentes.

Sindrome de Guillain-Barré
mimetizando morte cerebral - um caso
clinico.

Susana Chaves, Teresa Carolina, Armando Morganho, Duarte
Noronha, Orlando Sousa

Servico de Neurologia, Hospital Central do Funchal, Funchal.
susana.g.chaves@gmail.com

Introducéo: O Sindrome de Guillain-Barré trata-se de uma
polineuropatia aguda imunomediada. A nivel mundial, exis-
tem raros casos relatados, em que esta entidade se apresenta
de uma forma fulminante, com rdpida evolucao para tetraple-
gia flicida e auséncia de reflexos do tronco cerebral.
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Caso clinico: Um doente de 41 anos, sexo masculino, foi
admitido numa unidade de cuidados intensivos apds paragem
respiratéria. Um dia antes do internamento apresentava quei-
xas de nduseas e dor em ambos os membros inferiores. Na noite
da admissao desenvolve um quadro caracterizado por diplopia,
disfagia e tetraparésia rapidamente progressiva. Em apenas 24h
ap6s o inicio dos sintomas, houve uma evolugdo para insufi-
ciéncia respiratéria grave com necessidade de ventilagao meca-
nica invasiva. No segundo dia de internamento o doente estava
em coma, com reflexos do tronco cerebral ausentes, mimeti-
zando morte cerebral. Realizaram-se andlises, TC-CE e RM-CE
que se revelaram normais. O Electroencefalograma (EEG)
demonstrou uma actividade alfa ritmica. A andlise do LCR reve-
lou uma dissocia¢do albumino-citolégica. O estudo electrofi-
sioldgico foi compativel com uma polineuropatia axonal aguda
severa. Foi colocada a hip6tese de Sindrome de Guillain-Barré.

Conclusao: Este caso ilustra a importancia dos estudos elec-
trofisioldgicos, laboratoriais e de imagem em doentes com sus-
peita de morte cerebral sem causa determinada claramente.

Miosite ocular aguda bilateral -
diagnédstico diferencial

Ana Margarida Romeiro, Marisa Brum, Paulo santos, Rui Matos,
Rui Guerreiro, José Pinto Marques

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settibal — Hospital
Sao Bernardo.

ana_carrilho@msn.com

Introducdo: A miosite ocular idiopdtica é uma entidade
rara caracterizada pela inflamacdo de um ou multiplos mus-
culos extraoculares com um variado espectro clinico, que
pode ser mimetizada por outras patologias orbitdrias ou sisté-
micas, nomeadamente da tiroideia. Geralmente apresenta-se
de forma aguda, com oftalmoparésia e dor a mobilizacao ocu-
lar. O atingimento bilateral é raro, sendo o diagnostico estabe-
lecido por exclusao. Na oftalmopatia tiroideia, a miosite pode
ser a forma de apresentacao inicial em 5 a 25% dos casos,
caracterizada por inicio insidioso, envolvimento bilateral,
exoftalmia e retracc@o palpebral, sem dor a mobilizacao.

Caso clinico: Mulher, 77 anos de idade com antecedentes
conhecidos de Diabetes mellitus tipo 2 sob terapéutica oral.
Iniciou quadro de diplopia horizontal no olhar bilateral, dor
retro-orbitdria com os movimentos oculares e cefaleia holocra-
niana, com cerca de uma semana de evolucdo. Na observagao
inicial apresentava parésia de ambos os musculos rectos exter-
nos, com restante oculomotricidade preservada, sem propto-
se, exoftalmia ou outras alteracdes. A investigacao laboratorial
realizada revelou apenas discreto aumento dos auto-anticor-
pos Anti-tiroglobulina e Anti-Nuclear, sem altera¢des das pro-
vas de funcao tiroideia. A RM encefdlica e das 6rbitas eviden-
ciou aspectos compativeis com miosite dos musculos oculo-
motores do olho direito, sem alteracdes parenquimatosas agu-
das. A doente iniciou corticoterapia oral com prednisolona
(80mg/dia) com melhoria clinica evidente aos 15 dias ap6s ini-
cio da terapéutica. Aos 6 meses de evolucao mantinha-se sem
evidéncia de recidiva clinica ou imagioldgica.

Conclusdes: A miosite ocular idiopatica deve ser conside-
rada no diagnostico diferencial de ofalmoplegia dolorosa,
apods exclusdo nomeadamente de oftalmopatia tiroideia e
patologia orbitaria, entre outras. Apesar do envolvimento
bilateral ser raro nesta entidade, a instalacdo aguda, as quei-
xas dlgicas, as altera¢des laboratoriais inespecificas, a ausén-
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cia de patologia tiroideia ou sistémica concomitantes e a res-
posta favordvel a corticoterapia sugerem tratar-se de um pro-
cesso inflamatério primario e limitado aos musculos extra-
oculares.

Sequimento de um caso de
Sindroma de Guillain-Barré com ecografia
de nervo periférico.

Vania Almeida!, Paolo Mariotti?, Stefania Veltri?, Carmen Erra®*,
Luca Padua®*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal; 2-Unita di
Neuropsichiatria infantile, 3-Dipartimento di Neuroscienze,
Universita Cattolica, Roma, Itélia; 4-Fondazione Don Carlo
Gnocchi Onlus, Itilia.

vnia.almeida@gmail.com

Introducéo: Apesar do desenvolvimento crescente da eco-
grafia do nervo periférico, o aspecto ecografico dos nervos no
Sindroma de Guillain-Barré (SGB) e a sua evolucdo ao longo
do tempo é largamente desconhecida. Apresentamos um caso
de SGB com estudo ecogréfico e electrofisioldgico seriado.

Caso clinico: Crianca do sexo masculino, 8 anos, internada
por diplopia, parésia facial, diminui¢ao de forca muscular,
hipostesia distal e arreflexia com 5 dias de evolugdao. O EMG
mostrou polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante e o
LCR revelou dissociacdo albuminocitolégica. Foi iniciada
terapéutica com Igev. Durante o primeiro dia de internamen-
to verificou-se agravamento rdpido com parésia cervical,
tetraparésia grave e insuficiéncia respiratéria com necessida-
de de ventilagado invasiva. Por persisténcia do quadro, fez-se
plasmaferese da qual resultou melhoria progressiva com des-
mame do ventilador cerca de 1 més apds o inicio dos sinto-
mas. O EMG realizado 1 més depois mostrou agravamento
face ao exame realizado na admissao. Realizou-se Ecografia
extensa que revelou, na maioria dos nervos estudados,
aumento difuso e heterogéneo das suas dimensdes e/ou alte-
racao da sua ecoestrutura (nervos hipoecégenos com perda
da estrutura fascicular). Alguns nervos apresentavam no seu
interior feixes hipoecdgenos e de dimensdes aumentadas.
Nalguns segmentos verificou-se, em corte longitudinal, anor-
mal variacdo da espessura de feixes ao longo do trajecto de
nervos com dimensdes normais. Nao encontramos relagao
entre os achados ecograficos e as alteracoes no EMG.

A avaliacgao clinica, electrofisioldgica e ecogréfica repetida
2 e 3,5 meses depois, mostrou que a melhoria clinica e neuro-
fisioldgica foi acompanhada de melhoria e posterior normali-
zagao das alteracoes ecogréficas, em todos excepto um dos
nervos avaliados. O desaparecimento dos feixes hipoecégenos
de dimensdes aumentadas foi a primeira alteragdo a normali-
zar. A normalizagao ecogréfica antecedeu a electromiogréfica.

Conclusdes: A Ecografia permitiu caracterizar vdrias alte-
ragdes na estrutura do nervo no SGB. A normalizagdo destas
alteracoes acompanhou a melhoria clinica e electrofisiolégica
observada.

Acidente Isquémico Transitério em
Doente com Esferocitose Hereditaria
Sofia Rocha, Jodo Rocha, Ana Santos, Carla Ferreira, Alvaro
Machado

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.
sofiarocha99@hotmail.com
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Introducdo: Os eventos cerebrais isquémicos em idade
jovem implicam investigacdo etioldgica exaustiva e resultam
mais vezes de causas pouco comuns. A esferocitose heredita-
ria (EH), uma anemia hemolitica comum, causada pela pre-
senca de moléculas anormais na membrana dos eritrdcitos,
tem sido muito raramente descrita em associacao a episodios
de isquemia cerebral.

Caso clinico: Mulher de 27 anos, com esferocitose heredi-
taria, previamente esplenectomizada, sem medicacao habi-
tual e com histoéria de acidente de viacao duas semanas antes
da instalacdo dos défices. Foi observada 8 horas apds ter ini-
ciado subitamente dificuldade em falar. Objectivamente esta-
va afdsica, com hemianépsia homoénima direita e hemiparésia
direita discreta com face. ATC cerebral e o estudo analitico no
SU foram normais. Decidiu-se iniciar hipocoagulacdo com
heparina ndo fraccionada, na possibilidade de existir uma dis-
seccdo carotidea. Seis horas depois houve reversao clinica
completa. Da investigacao etiol6gica realizada (e que incluiu
RM, angio-RM, ecocardiograma transesofagico, holter, fun¢ao
tiroideia, serologias, estudo pro-trombético e imunoldgico)
salienta-se a presenca de foramen oval patente. Concluiu-se
ter-se tratado de um acidente isquémico transitério em terri-
tério da artéria cerebral média esquerda. Apés completar o
estudo etiolégico ficou apenas antiagregada.

Conclusdes: A configuracao esférica dos eritrécitos na EH
diminui a sua deformabilidade e origina hiperviscosidade,
favorecendo o surgimento de fenémenos isquémicos. Na lite-
ratura encontram-se 5 casos de enfartes cerebrais em doentes
com EH, embora com relacao de causalidade assumida de
modo prudente. Foram também descritos trés casos de doen-
¢a de Moyamoya em doentes com EH, propondo-se que a dis-
morfia dos eritrdcitos, dificultando-lhes a passagem em
pequenos vasos, resulte numa vasculopatia cerebral oclusiva
progressiva. Por outro lado, a esplenectomia também se asso-
cia a aumento da viscosidade sanguinea. Embora nos seja
impossivel provar relagao causa-efeito entre a EH/esplenecto-
mia e o evento isquémico, pretendemos documentar esta
associacao rara, contribuindo para a evidéncia prévia de que
tal relagao exista de facto.

Dilatacao Extrema de Espacos
Perivasculares de Virchow-Robin: «The
Swiss Cheese Brain»

Miguel Grunho', Miguel Viana-Baptista>*

1-Servigo de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada;
2-Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
3-Faculdade Ciéncia Médicas da Universidade Nova de Lisboa,
Lisboa.

miguelgrunho@gmail.com

Introducdo: A dilatacdo quistica extrema dos Espagos
Perivasculares de Virchow-Robin (EPVR) constitui uma enti-
dade nosolégica rara, encontrando-se reportados na literatu-
ra menos do que duas dezenas de casos, nenhum em
Portugal. O seu reconhecimento reveste-se de significativa
importancia, uma vez que esta pode simular varias patologias
neuroldgicas, de diferentes naturezas, principalmente quan-
do descoberta fortuitamente em TC-CE. As caracteristicas
imagioldgicas, histoldgicas, assim como o seu preciso signifi-
cado clinico sdo ainda objecto de grande controvérsia.

Casos clinicos: Os autores apresentam dois casos de dila-
tacao quistica de EPVR, respectivamente unilateral e bilateral.
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O primeiro refere-se a um doente de 58 anos com anteceden-
tes de hipertensdo arterial e tabagismo, admitido por quadro
stibito de monoparésia braquial direita. A avaliagao inicial por
TC-CE era sugestiva de lesdes hemisféricas unilaterais de
cardcter neopldsico. A investigagdo subsequente por RM-E
documentou a presencga de dilatacdo unilateral direita de
multiplos EPVR, para além de lesdo isquémica recente pré-
central esquerda, relaciondvel com oclusao carotidea ipsilate-
ral. O segundo caso é relativo a um doente de 63 anos, com
histéria de Tremor Essencial, referenciado por achado imagio-
légico incidental de dilatacdo bilateral de multiplos EPVR. No
Exame Neuroldgico existia padrao sugestivo de polineuropa-
tia, confirmada neurofisiologicamente, compativel com
Polineuropatia Sensitivo-Motora Hereditdria tipo 2. A
Avaliagao Neuropsicoldgica documentou deterioracdao cogni-
tiva ligeira do tipo subcortical.

Conclusdo: Os casos clinicos apresentados, relativos a dila-
tacdo quistica de EPVR fortuitamente identificada em TC-CE,
sdo ilustrativos desta entidade rara, cuja etiologia, mecanis-
mos fisiopatolégicos e factores que influenciam uni ou bilate-
ralidade permanecem obscuros, sendo propensa a interpreta-
¢oes etiolégicas e diagndsticas erréneas. Uma eventual rela-
¢ao com Polineuropatia Sensitivo-Motora axonal nao foi
reportada até a data, podendo-se especular se a mesma exis-
te. Apesar de ser usualmente assintomatica, o padrao clinico
devera ser elucidado, especialmente quando os estudos de
tractografia por RM sugerem a existéncia de reducao do volu-
me e densidade das vias nervosas.

Angiopatia amiléide mimetizando
vasculite primaria do sistema nervoso
central

Joana Domingos', Marina Magalhaes', Manuel Melo Pires?,
Ricardo Taipa®

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
joanadomingos@hotmail.com; ricardotaipa@gmail.com

Introducdo: A angiopatia amildide cerebral (CAA), carac-
terizada pela deposicdo de proteinas de amil6ide nos vasos
leptomeningeos e intracorticais, é a principal causa de
hemorragia intracerebral nos idosos. Num pequeno grupo de
doentes surge associada a angeite granulomatosa.

Caso clinico: Mulher de 57 anos, sem deterioracdo cogniti-
va, admitida por crises focais sensitivas esquerdas (envolven-
do face e membro superior). Ao exame neurolégico apresen-
tava hemi-hipostesia algica esquerda. Estava apirética e nor-
motensa. A TC cerebral mostrou hemorragia subracnoideia
(HSA) no sulco central direito e a RMN hipointensidades em
T2* sugerindo HSA prévias e lesdes hiperintensas da substan-
ciabranca em T2/FLAIR. O estudo analitico no sangue (rotina,
inflamatério, imunolégico) e liquor foi normal. Teve alta
assintomatica. Trés semanas depois foi novamente internada
por cefaleia de inicio stbito associada a hemi-hipostesia
direita seguidas de disartria, disfagia e hemiparesia direita. A
RMN mostrou nova HSA, desta vez no sulco fronto-parietal
esquerdo e ainda hematoma subdural hemisférico esquerdo e
hematoma subcortical occipital. Realizou angiografia cerebral
que revelou pequenas irregularidades nos segmentos M2/M3
da artéria cerebral média esquerda. Efectuou biopsia cerebral
que mostrou CAA sem sinais de inflamacao. Assistiu-se a uma
melhoria clinica progressiva.
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Discussao: O facto de ser uma doente relativamente jovem
com uma recorréncia muito precoce de hemorragia cerebral
fez colocar a hip6tese de se tratar de uma angeite primdria do
SNC ou angeite associada a CAA, ambas implicando prognoés-
tico diferente e terapéutica imunossupressora. Este caso
sublinha a possibilidade da CAA esporadica se apresentar
fenotipicamente com uma histéria curta e agressiva de
hemorragia cerebral num doente relativamente jovem.

Arterite de células gigantes
intracraniana

Joana Domingues’, Jodo Sargento’, Ant6nio Mestre', Gongalo
Santos?, Gil Cunha??, Isabel Santana'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Neuroradiologia dos
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Aibili —
Associacdo para Investigacdo Biomédica e Investigacdo em Luz e
Imagem, Coimbra.

joanadomingues@hotmail.com

Introducao: A arterite de células gigantes é a forma mais
comum de vasculite sistémica em adultos, envolvendo tipica-
mente os vasos de médio e grande calibre. O envolvimento
intracraniano é raro e estd geralmente associado a uma ma
resposta a corticoterapia e progndstico reservado.

Caso clinico: Sexo masculino, 56 anos, recorre por lentifi-
cacdo psico-motora, emagrecimento, cefaleias e fraqueza dos
membros inferiores progressivos no tltimo més. O exame fisi-
co revelou artérias temporais duras e dolorosas, paraparésia
frustre, reflexos miotdticos vivos e cutaneo-plantar em exten-
sdo a direita. Tinha VS de 83 mm/h. A RM CE mostrou multi-
plas lesdes vasculares recentes nos centros semi-ovais, com-
pativeis com enfartes do tipo “watershed”. As sequéncias
angiograficas sugeriram disseccao da artéria vertebral esquer-
da (AVE) e das artérias carétidas internas. A biépsia da artéria
temporal foi compativel com arterite de células gigantes. O
restante estudo vascular sistémico foi negativo. Iniciou anti-
coagulacdo oral e prednisolona na dose de 1 mg/kg/dia, com
auséncia de resposta, tendo sido necessdrios incrementos
graduais de prednisolona até 120 mg/dia, em combinacao
com metotrexato 15 mg/semana. Realizou angio-RM-3T ao
fim de 1 més de terapéutica, que revelou processo arteriopati-
co oclusivo grave, com interrupc¢ao total do fluxo de ambas as
car6tidas a nivel dos segmentos cavernosos e oclusdo da AVE,
excluindo a hipdtese de disseccdo arterial. Estes achados
foram confirmados por angiografia cldssica. A conduta, con-
tudo, foi a de manutencdo da terapéutica instituida. A RM CE
de controlo aos 3 meses ndo revelou novas lesdes. Meio ano
depois, o doente encontra-se assintomatico, independente e
apresenta VS normais, estando medicado com prednisolona
80 mg/dia e metotrexato 15 mg/semana.

Discussao: Este caso descreve uma manifestacao rara da
arterite de células gigantes. Neste doente, mais jovem que o
habitual, salienta-se a extensao do envolvimento vascular
oclusivo e a necessidade de terapéutica imunossupressora
agressiva para controlo da doenca.

Edema bilateral da papila
secundario a amiodarona: manifestacdo de
neuropatia optica iatrogénica
Carlos Andrade'?, Olinda Faria? Joana Guimaraes'”
1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia do Hospital
de S. Joao, EPE; 3-Faculdade de Medicina da Universidade do

Porto.
carlos.hsjn@gmail.com
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Introducéo: A amiodarona é um anti-arritmico (classe III),
comummente utilizada em arritmias ventriculares e supra-
ventriculares (nomeadamente na fibrilhacao auricular). Sao
reconhecidos diversos efeitos adversos, incluindo neurolégi-
cos (neuropatia periférica). A neuropatia 6ptica é um efeito
secunddrio raro mas potencialmente grave deste farmaco,
sendo uma causa incomum de edema bilateral da papila
(EBP). Apresenta-se um caso em cuja sintomatologia unilate-
ral e as alteragdes bilaterais a fundoscopia conduziram ao
diagnostico diferencial de entidades nosolégicas neurolégicas
e oftalmoldgicas.

Caso clinico: Doente de 69 anos, com antecedentes de FA
paroxistica, apneia do sono, dislipidémia, HTA e fumador,
encontrando-se medicado com amiodarona (iniciada 2 meses
antes), varfine e antihipertensores, iniciou, subitamente, qua-
dro de hipovisdo unilateral indolor com 15 dias de evolucao,
com agravamento 4 dias antes do internamento. Observado
por oftalmologia, tendo observado EBP, com acuidade visual
reduzida no olho sintomaético, pelo que foi encaminhado para
Neurologia. Exame neurolégico com reflexo directo diminui-
do no olho sintomatico, consensual presente, EBP. Sem outras
alteracdes de relevo. Analiticamente sem alteragdes (incluin-
do velocidade de sedimentacao eritrocitaria), tendo realizado
puncao lombar (pressao 70mmH20), apresentando 2 células,
0,66g/dL de proteinas, glicose normal. Ecodoppler cervical e
das artérias temporais superficiais e RM-CE sem alterac¢oes de
relevo. Descontinuou-se a amiodarona (com substitui¢ao por
propafenona), tendo-se verificado uma melhoria progressiva
da acuidade visual. Seis semanas apds o evento mantinha EBP,
tendo desaparecido 6 meses depois.

Discussao: A neuropatia 6ptica secundaria a amiodarona é
um diagnoéstico de exclus@o. No caso descrito, a apresentacao
stbita unilateral de um défice visual indolor num doente pre-
viamente hipertenso é sugestiva duma neuropatia Optica
isquémica anterior nao-arteritica. Contudo, as alteracdes a
fundoscopia bilaterais impuseram um diagnéstico diferencial
com outras entidades (nomeadamente arterite de células
gigantes e hipertensdo intracraniana). A resolu¢do do EBP
para além das 6 semanas, com melhoria da acuidade visual
apos suspensao do farmaco, confirma o diagndstico.

Terapéutica com rt-PA intravenoso
em gravida com Acidente Vascular
Cerebral

Paulo Rego Sousa', Ruth Geraldes?, Teresinha EvangelistaZ,
Teresa Pinho e Melo®

1-Servigo de Neurologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania,
Lisboa; 2-Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
pauloregodesousa@portugalmail.pt;

ruth.geraldes@netcabo.pt

Introduc@o: Apesar da gravidez estar associada a adapta-
¢oes fisiologicas que podem aumentar o risco de AVC isquémi-
co, a sua ocorréncia é rara. A utilizacdo da trombélise durante
a gravidez nao foi avaliada em ensaios clinicos, sendo uma
contra-indicacao relativa para esta terapéutica. Apresentamos
um caso de uma gravida com AVC isquémico agudo tratado
com rt-PA.

Caso clinico: Grévida de 38 anos de idade, segunda gesta
com 21 semanas (1 aborto espontaneo aos 37 anos), observa-
da com 100 minutos de evolucdo de disartria, parésia facial
central, hemiplegia e hemihipostesia direitas (NIHSS 14). A
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RM-difusdo mostrou lesao isquémica aguda capsulo-cauda-
do-lenticular esquerda. Ap6s consentimento informado, foi
feita a trombdlise intravenosa com rt-PA (0,9 mg/Kg), com
melhoria do defeito neurolégico no final da infusdao (NIHSS
10). Nao foram observadas complica¢cdoes no bem-estar fetal
ou no estado da placenta. Apesar da prevencao de trombose
venosa profunda (TVP), ao 10° dia de hospitaliza¢do, desen-
volveu TVP da veia popliteia direita e tromboembolismo pul-
monar. A investigacdo subsequente mostrou um foramen oval
patente e anticorpo anti cardiolipina positivo. A terapéutica
antiagregante foi substituida por anticoagulacdo com hepari-
na de baixo peso molecular.

Na alta a doente mantinha disartria, parésia facial central,
hemiparésia direitas (NIHSS 9), com resolucao clinica da TVP
e um Rankin de 4.

Aos 11 meses de acompanhamento, a doente consegue
andar sem ajuda, com um Rankin de 3. O bebé nasceu as 26
semanas por rotura espontanea de bolsa amniética, actual-
mente com 7 meses de idade corrigida e desenvolvimento
psico-motor adequado.

Conclusdes: Estudos em animais mostram que o rt-PA ndao
passa a barreira placentaria e os escassos relatos da trombdli-
se na gravidez sugerem que esta terapéutica nao deve ser evi-
tada, sobretudo no AVC potencialmente incapacitante. No
entanto, na auséncia de estudos sobre a eficacia e seguranca
do rt-PA durante a gravidez, apenas o conhecimento, de todos
os casos tratados e seus resultados, pode ajudar na decisao
terapéutica.

Enfarte Medular em doente com
Trombocitose

Joana Morgado', Jaime Pamplona?, Cristina Semedo', Ana
Calado', Isabel Henriques'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurradiologia do Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
joanacmorgado@gmail.com

Introducdo: O enfarte medular constitui uma entidade
rara, sendo ainda mais rara a sua associagao a trombocitose. O
territério medular mais atingido é o da artéria espinhal ante-
rior que se caracteriza pela sindrome cléssica de paraparésia,
défice da sensibilidade termodlgica abaixo do nivel da lesao,
preservacao da sensibilidade profunda e disfuncao esfincteria-
na. Na literatura disponivel, ndo se encontraram registos de
enfartes medulares em contexto de trombocitose reactiva.

Caso clinico: Senhora de 81 anos, com hipertensao arterial
e dislipidémia, que inicia de modo subito lombalgia, intensi-
dade 8/10, seguida de instalacdo de paraparésia. Admitida trés
dias depois com uma paraparésia flacida assimétrica (grau 0 a
direita e II a esquerda), anestesia termodlgica nos membros
inferiores com nivel em D12, arreflexia rotuliana e aquiliana e
cutaneoplantares indiferentes, sem alteracoes no restante
exame objectivo. TAC dorsolombar sem patologia compressi-
va. A RMN dorsolombar revelou uma hiperintensidade medu-
lar anterior de D11 a L1, em T2. Analiticamente salienta-se
uma trombocitose de 1.230.000/mma3, sem outras alteragdes
incluindo LCR. A investigagdo da trombocitose incluiu a pes-
quisa da mutagao JAK2V617F que foi negativa. Perante a nor-
malizagao da contagem plaquetdria ao 17°dia, sem terapéutica
especifica, dispensou-se a realiza¢ao de mielograma e bi6psia
6ssea por orientacdo da Hematologia, concluindo tratar-se de
uma trombocitose reactiva. O restante estudo etioldgico foi
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negativo, nomeadamente electrocardiograma e ecocardiogra-
ma transtoracico. Os valores de TA e lipidos sanguineos foram
sempre normais. Foi medicada com AAS e iniciou reabilitacido
fisica. O follow-up ao primeiro més revelou melhoria da para-
parésia (grau IV bilateral) e a RMN dorsolombar de controlo
apresentou o enfarte da artéria espinhal anterior com dimen-
soes reduzidas e sem capta¢ao de gadolineo.

Conclusdo: Apresentamos um caso de enfarte medular e
tombocitose reactiva concomitante pela raridade desta asso-
ciacdo na literatura. Apesar de controverso, ndao podemos
excluir a possibilidade da trombocitose ter um papel na etio-
logia deste enfarte.

Embolia gasosa, uma causa rara de
isquémia cerebral.

José Tomds', Jodo Sargento-Freitas', Fernanda Gamboa?, Oscar
Camacho?*, Cldudia Paulino®, César Nunes®, Carmo Macdrio’,
Fradique Moreira', Nuno Mendonga', Fernando Silva', Gustavo
Cordeiro', Luis Cunha'

1-Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, 2-Servico de
Pneumologia, 3-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra (HUC); 4-Unidade de Medicina
Hiperbarica, Hospital Pedro Hispano.

jmst85@gmail.com

Introducéo: A embolia gasosa é uma causa rara e conheci-
da de isquémia tecidular. Varios mecanismos fisiopatoldgicos
poderao contribuir para a lesao cerebrovascular neste contex-
to como oclusao de artéria intracraniana, desenvolvimento de
trombos plaquetares na interface gas-sangue, lesdo endotelial
ou activag@o da resposta inflamatéria. Estima-se ser suficien-
te a injeccdo sistémica de 1mL de gds para ocorrerem conse-
quéncias patolégicas. A embolia gasosa arterial é uma compli-
cacdo incomum mas potencialmente grave, normalmente
associada a procedimentos médicos invasivos, lesdo trauma-
tica pulmonar e acidentes de descompressao.

Caso clinico: Apresenta-se o caso clinico de um doente do
sexo masculino, 64 anos de idade, seguido no Servigo de
Pneumologia para esclarecimento de lesdo nodular no lobo
inferior do pulmao esquerdo. Apds realizar bipsia trans-tora-
cica guiada por tomografia computorizada (TC) o doente
apresentou instalacdo subita de cegueira cortical e 3 horas
depois hemiparésia direita grau 4. O estudo ultrasonografico
cerebrovascular realizado em fase aguda identificou oclusao
da artéria cerebral posterior esquerda (segmento P1).
Realizou TC cranio-encefdlica (CE) que ndao documentava
qualquer lesao. O estudo por Angio-TC cerebral mostrou reca-
nalizacdo parcial da oclusao arterial previamente observada.
Apos revisao da TC toracica realizada imediatamente apds a
biépsia, foi possivel visualizar émbolo gasoso no ventriculo
esquerdo. Perante a possibilidade de embolia gasosa activa o
doente efectuou tratamento em camara hiperbdrica.
Verificou-se uma recuperagao completa dos défices neurold-
gicos, sem repeticao de novos eventos vasculares. A reavalia-
¢do hemodinamica cerebrovascular mostrou recanalizac¢ao de
todos os vasos intracranianos, ndo tendo sido documentadas
outras etiologias possiveis para lesao cerebrovascular.

Conclusdo: A embolia gasosa arterial é uma causa de
isquémia cerebral que importa reconhecer para que se insti-
tua tratamento dirigido o mais precocemente possivel pelo
risco potencial que representa. Como evidenciado neste caso
clinico, a clinica reverteu totalmente ap6s instituicao do trata-
mento.
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Alucinacodes visuais e isquémia no
territorio da artéria coroideia anterior

Ana Patricia Antunes, Ruth Geraldes, Patricia Canhao

Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Lisboa Norte — Hospital Santa Maria.
anappantunes@gmail.com; ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducao: As alucinacdes visuais complexas restritas a
regido do defeito de campo visual, sado um fenémeno ja
conhecido, mas o seu significado como sinal localizador da
lesdao cerebral tem sido controverso. A maioria dos casos des-
critos na literatura apresenta lesoes, de vdrias etiologias, com
envolvimento do lobo occipital, temporo-occipital ou parie-
to-occipital. Apresentamos um caso de alucinagdes e ilusoes
visuais limitadas a um campo visual, como sintoma inicial de
acidente vascular cerebral (AVC) isquémico no territério da
artéria coroideia anterior.

Caso clinico: Homem,60 anos, com factores de risco vas-
culares e antecedentes pessoais de tromboembolismo pulmo-
nar no contexto de pneumonia grave, estando sob anticoagu-
lacao oral com INR terapéutico. Instalagao stibita de altera-
cOes visuais intermitentes limitadas ao campo visual direito,
caracterizadas por dismorfopsias e alucinacoes visuais nao
estereotipadas, formadas e ndao formadas, que desapareciam
com o movimentos oculares. Na admissao (primeiro dia dos
sintomas) apresentava quadrantdpsia superior direita. A TC-
CE e a RM-CE mostraram lesao isquémica recente na verten-
te retro-lenticular da capsula interna e regido temporal inter-
na a esquerda e o EEG nao apresentou alteracoes. Durante o
internamento manteve o defeito de campo visual, enquanto
as alteracoes perceptivas tornaram-se menos frequentes,
remitindo em quatro dias.

Conclusdes: As alucinagdes visuais apés um AVC isquémi-
co podem estar associadas a qualquer lesdao que afecte as vias
visuais retro-quiasmaticas, cortex visual e vias de associa¢dao
visual neocorticais. Este caso consiste numa forma rara de
apresentacdo de AVC isquémico, e num territério vascular no
qual ndo é comum atribuirem-se estes sintomas.

Fenétipo atipico de uma nova
mutacdo patogénica no CADASIL

Miguel Grilo', Carlos Andrade'?, Elsa Azevedo'?, Maria José S4'?,
Joana Guimaraes"*

1-Servigos de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Faculdade
Ciéncias da Satde, Universidade Fernando Pessoa.
miguel.argrilo@hotmail.com

Introducéo: A arteriopatia autossémica dominante cere-
bral com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADA-
SIL) é uma doenca hereditaria de pequenos vasos que pela
sua variabilidade fenotipica poderd levar a diagnéstico dife-
rencial com o grupo de patologias desmielinizantes. Novas
mutacdes tém sido descritas como patolédgicas, ao alterarem
namero de residuos de cisteina no dominio extracelular da
proteina codificada pelo NOTCHS3. Este dado que aponta para
um mecanismo comum subjacente a todas as mutagdes, mas
poderé explicar a variabilidade fenotipica da doenca.

Caso clinico: Doente do sexo feminino com 54 anos,
empresdria. Como antecedentes pessoais, enxaqueca sem
aura e patologia depressiva; sem histéria de eventos vascula-
res cerebrais. Na histéria familiar paterna evidencia-se
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deméncia pré-senil. Doente avaliada em consulta Doencas
Desmielinizantes por queixas subjectivas de memoria, fadiga
e RM cerebral com lesdes de substancia branca. O estudo de
patologias desmielizantes de SNC foi negativo e dltima RM
cerebral revelou alteracoes da substancia branca periventri-
culares e nos centros semi-ovais com aspecto confluente e
atingimento do corpo caloso, ganglios da base, tdlamos, cép-
sulas internas e externas e protuberancia. Em duas avaliagdes
neuropsicolégicas com intervalo de um ano nao foi demons-
trada a presenca de défice cognitivo. Dada a suspeita de
CADASIL, foi realizado o teste genético, que confirmou a
doenga, revelando uma nova mutacao, p.C168S, localizada no
exdo 4 do gene NOTCH3.

Conclusdes: Os aspectos mais relevantes deste caso repor-
tam-se a dissociacdo clinico-imagiolégica e a novidade da
mutacio. No expectro das manifestagoes clinicas do CADA-
SIL, a doente apresenta unicamente alteracdes do humor e as
queixas subjectivas de memoria, apesar de se encontrar na
quinta década de vida e de a RM ser altamente sugestiva. A
mutacio encontrada nao esta actualmente descrita na litera-
tura, apesar de ser considerada diagnodstica da doenga pela
semelhanca desta mutacao com outras substituicdes para cis-
teina ja descritas no CADASIL.

Meningoencefalite Recorrente
como manifestacao sistémica de Artrite
Reumatoéide

Fernando Dias Correia', Joana Domingos’, Jodo Ferreira®, Rafael
Roque®, Ricardo Taipa‘, Sara Cavaco®’, Joao Correia**, Ana
Martins da Silva'*’

1-Servico de Neurologia, 2-Departamento de Medicina Interna,
3-Unidade de Imunologia Clinica, 4-Servico de Neuropatologia,
5-Laboratério de Neurobiologia, Comportamento Humano,
Hospital de Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto; 6-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 7-
Unidade Multidisciplinar Investigacdo Biomédica, Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Porto.
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Introduc@o: O envolvimento do SNC na Artrite
Reumaté6ide (AR) é extremamente raro, podendo ocorrer
tanto em doentes com doenca extra-articular severa e de
longa duracdo como naqueles com manifestagdes extra-arti-
culares limitadas.

Caso clinico: Mulher, 50 anos, com rigidez matinal e mial-
gias/artralgias ha 20 anos, internada em Maio/2010 por qua-
dro agudo de cefaleias, febre, disfasia e hemiparésia direita. O
liquor mostrou 190 leucécitos (95%MN) e a RM cerebral reve-
lou apagamento dos sulcos fronto-temporo-parietais esquer-
dos com hipersinal T2/FLAIR e captacdo de contraste lepto-
meningea associada. Iniciou aciclovir sem melhoria clinica e
com posterior aparecimento de linfopenia (570/ul). Os estu-
dos para causas infecciosas e neopldsicas foram negativos.
Verificou-se factor reumatoide e Ac anti-citrulina elevados no
soro, indice IgG aumentado no liquor e presenca de bandas
oligoclonais. O diagnéstico de meningoencefalite por AR foi
colocado tendo iniciado bélus de metilprednisolona, seguido
de corticoterapia oral, metrotrexato e sufassalazina com boa
resposta clinica e analitica. Em Mar¢o/2011 tinha exame neu-
rolégico e RM cerebral normais.

Em Julho/2011 foi re-internada para investigacdo de 2 epi-
sédios subitos com possivel perturbacdao da consciéncia. Ao
exame neuroldgico/neuropsicoldgico apresentava perfil cogni-
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tivo sugestivo de disfuncdo frontal (alteracdes comportamen-
tais, dificuldades de atencdo, memdria e fungdes executivas),
sem outras alteragdes. A RMN cerebral revelou achados seme-
lhantes a Maio/2010, mas envolvendo desta vez o hemisfério
direito e apresentava pleocitose no liquor. A bi6psia menin-
gea/cerebral mostrou infiltrado inflamatério meningeo, sem
vasculite, compativel com processo inflamatério/autoimune.
Conclusoes: A meningoencefalite por AR é uma entidade
rara cujo diagnostico deve ser apoiado em achados laborato-
riais, imagiol6gicos e anatomopatoldgicos e concomitante
exclusdo de causas infecciosas/neopldsicas. A mortalidade é ele-
vada e a terapéutica ideal é desconhecida; a combinacao de cor-
ticéides e imunossupressores parece ser fundamental para a
remissao da doenca. Este é o primeiro caso descrito de recorrén-
cia de meningoencefalite atingindo diferentes dreas do SNC.

Occam ou Hickam? A propdésito de
um caso de esclerose miltipla.

Paulo Santos, Rui Pedro Guerreiro, José Fernando Pinto Marques
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Settbal.
alexipaulo@sapo.pt

Introducio: A esclerose multipla é uma doenga cujo diag-
nostico assenta em critérios clinicos bem definidos, manten-
do-se contudo a exigéncia na exclusao de outros diagndsticos.
Apresenta-se um caso em que varias manifestacoes atipicas e
ocorréncia de outras patologias poderdo ter contribuido para
atraso diagndstico.

Caso clinico: Homem, 45 anos, com epilepsia focal com
generalizacdo secunddria desde a infancia, internado em 2005
por mudltiplas lesdes hipodensas da substancia branca bihe-
misféricas interpretadas como abcessos micéticos, com res-
posta clinica e imagiolégica apenas apds terapéutica com
anfotericina B. Os exames efectuados foram normais ou nega-
tivos para HIV, sifilis, virus neurotrépicos, toxoplasma, autoi-
munidade, marcadores tumorais e ECA; a biépsia cerebral
revelou dreas de necrose e estruturas semelhantes a hifas,
com exame bacterioldgico negativo; observou-se linfopénia
mantida com reducgdo proporcionada de todos os subtipos
populacionais. Em 2007 surge quadro de mielite dorsal asso-
ciada a infeccao por Herpes zooster, sem resposta ao aciclovir
mas com melhoria clinica apds corticoterapia. Tinha poten-
ciais evocados visuais (PEV) normais e bandas oligoclonais
(BOC) no liquor negativas. Em 2008 ocorre agravamento das
dificuldades na marcha, com desequilibrio e falta de forca. A
RM encefélica revelou novas lesdes hiperintensas em T2,
nomeadamente no tronco cerebral. Repetiu PEV que revela-
ram lesdo pré-quiasmdtica direita; manteve BOC negativas.
Houve boa resposta com IgIV. Iniciou terapéutica imunomo-
duladora com acetato de glatiramero com estabilizacdao do
quadro clinico.

Conclusdes: Alguns dados apontam para o diagnéstico de
esclerose multipla: a ocorréncia de vérios episédios de disfun-
¢ao neurolégica com recuperagao apods corticoterapia; as alte-
racdes nos potenciais evocados visuais e as lesdes tipicas
supra e infratentoriais da RM. Ocorreu igualmente estabiliza-
¢ao clinica apds instituicao de terapéutica imunomoduladora.
Contudo, as BOC foram sempre negativas, ndo se observando
sintese intratecal de imunoglobulinas. Por outro lado, alguns
elementos apontam para uma imunodeficiéncia idiopatica,
como a leucopénia mantida, os abcessos cerebrais micoticos
e a mielite viral/pés-infecciosa.
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Encefalopatia em doente com
Lupus Eritematoso Sistémico e anticorpos
Anti-CASPR2

Alice Morais Castro', Ruth Geraldes?, José Carlos Romeu'
1-Servico de Reumatologia e Doengas Osseas Metabdlicas,
2-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, E.PE.
ruth.geraldes@netcabo.pt; alicemcastro@gmail.com

Introducéo: O Lipus Eritematoso Sistémico (LES) é uma
doencga auto-imune que apresenta um largo espectro de
manifestagdes neuroldgicas cujos mecanismos nao sao com-
pletamente compreendidos. Raramente foram descritos casos
de encefalite auto-imune, nomeadamente Encefalite Limbica
e Neuromiotonia em associa¢do ao LES. Uma propor¢ao sig-
nificativa das encefalites auto-imunes esta associada a pre-
senca de anticorpos contra proteinas da superficie celular, cri-
ticas na regulacdo da excitabilidade neuronal, entre as quais
LGI1, CASPR2 e receptores NMDA, AMPA e GABAI, parecen-
do existir uma correlacdo entre as diferentes serologias e o
fenotipico clinico.

Caso clinico: Descreve-se o caso de uma doente internada
num servico de Reumatologia por sindromo febril, associado
a pancitopenia, ANA+, Anti DNAds+, Anti-sm+. Um més apds
o diagnostico de LES, sob corticoterapia, inicia quadro de psi-
cose com delirio persecutorio e desinibi¢do sexual com evolu-
¢ao gradual para mutismo acinético, aumento do tono mus-
cular cervical, tetraparésia com espasticidade e forca grau 3
nos membros superiores, plegia flicida dos membros inferio-
res, mioclonias da mao esquerda. TC e RMN cranio-encefali-
cas nao detectaram alteragdes que justificassem o quadro e
foram excluidas alteracoes metabdlicas, infeccoes, neoplasias
e iatrogenia. O EEG mostrava lentificacdo da actividade de
base, sem actividade epiléptica (mesmo durante as mioclo-
nias). O PET scan mostrou hipometabolismo frontal e occipi-
to-temporal. Identificou-se elevacao do titulo de anticorpos
anti-CASPR2. Corticoterapia associada a pulsos de ciclofosfa-
mida e plasmaférese resultaram em gradual melhoria clinica e
imagioldgica evidenciada por PET scan, com recuperacao
progressiva da autonomia.

Conclusoes: Nos quadros de encefalopatia nos doentes
com LES podem ter vdrias etiologias. As encefalites autoimu-
nes devem constar no diagndstico diferencial. Tal como no
nosso caso, os exames de imagem convencionais podem ser
completamente normais e a s6 a determinac¢do dos anticor-
pos referidos permite fazer o diagnéstico. Para alem das impli-
cacdes terapéuticas, a caracterizagdo seroldgica dos doentes
com LES e encefalopatia podera contribuir para a compreen-
sdo da sua fisiopatologia.

Tumores Cerebrais e Esclerose
Multipla: associacdo rara

José Eduardo Alves’, Ricardo Taipa?, Ernestina Santos®, José
Maria Pereira Monteiro®, Pedro Soares Pinto', Manuel Melo
Pires?, Ana Martins da Silva®*

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Unidade de Neuropatologia, 3-
Servico de Neurologia, 4-Unidade de Imunologia Clinica,
Hospital Santo Anténio — CH Porto.

zeedualves@gmail.com

Introducdo: A coexisténcia de Esclerose Multipla (EM) e
tumores do sistema nervoso central (SNC) é incomum, desco-
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nhecendo-se se a sua natureza é incidental ou causal. Neste
trabalho descrevem-se trés casos de tumores do SNC em adul-
tos com EM.

Casos 1: Mulher, com diagnéstico EM aos 31 anos ap6s
surto inicial de disartria e hemiparésia direita e com critérios
de disseminacdo temporo-espacial na ressonancia magnética
(RM) cerebral. Iniciou tratamento com acetato de glatiramero
ao 1 ano de evolucao. Cinco anos e quatro meses apds surto
inicial desenvolveu uma sindroma pancerebelosa com agra-
vamento progressivo em semanas sem melhoria com cortico-
terapia. A RM demonstrou lesao expansiva na linha média do
cerebelo com captacdo heterogénea de contraste. O exame
neuropatolégico mostrou um meduloblastoma (grau IV
OMS). 2: Homem, 54 anos, com diagnéstico de EM ap6s ins-
talacdo de hemiparésia esquerda aguda com posterior disse-
minagdo temporo-espacial na RM cerebral. Oito anos apés
evento inicial desenvolveu distirbio progressivo da marcha,
quedas frequentes, queixas mnésicas e perda de apetite. ARM
mostrou hipersinal difuso de novo na regido periventricular
posterior bilateral, envolvendo o esplénio do corpo caloso,
com efeito de massa e captacao ligeira de contraste, sugestivo
de gliomatosis cerebri. A biopsia revelou astrocitoma de baixo
grau. 3: Homem com diagnéstico de EM aos 48 anos ap6s dois
surtos de diplopia e RM cerebral com lesoes desmielinizantes,
iniciou tratamento com acetato de glatiramero 6 anos depois.
Aos catorze anos de doenca, apresentou parésia do membro
inferior direito, sem resposta a corticoterapia, associando-se
em semanas hemiparésia esquerda. A RM revelou duas lesoes
globosas periventriculares posteriores, hiperintensas em
T2/FLAIR, captando irregularmente contraste. A bi6psia mos-
trou um glioblastoma (grau IV OMS).

Comentdrios: Estes casos clinicos realcam a importancia
de considerar diagnésticos diferenciais em doentes com EM
que apresentem manifestacoes neurolégicas atipicas. A RM e
biépsia cerebrais sdo essenciais ao correcto diagnéstico.

Celulite recorrente apés
administracao de interferao

Ivania Alves, Vitor Tedim Cruz, Carlos Veira

Servico de Neurologia, Hospital Sao Sebastido, Centro Hospitalar
de Entre o Douro e Vouga.

ivaniaalves@sapo.pt

Introducdo: O interferdo recombinante (IFN)p é actual-
mente o tratamento mais prescrito para a esclerose multipla
na forma surto-remissdo. Os efeitos secundarios mais comuns
incluem cefaleia, febre, mialgias e reac¢des no local de injec-
¢ao. As reacgoes cutdneas variam desde um eritema transitorio
até a necrose cutanea, que ocorre em cerca de 5% dos doentes.
Viérios artigos mencionam a paniculite e a lipoatrofia como
complicacdes raras possiveis. Descrevemos um doente com
reaccoes cutaneas recorrentes, em varios locais de injecgao.

Caso clinico: Homem de 30 anos diagnosticado com escle-
rose multipla na forma surto-remissao em 2001 e tratado com
IFNB-1b desde essa data. Permaneceu sem efeitos secunda-
rios durante anos e até ao presente teve apenas alguns surtos
sensitivos, pontuando zero na escala de EDSS. Em 2006 foi
observado pela primeira vez devido a uma colecc¢ao inflama-
téria na coxa esquerda apoés injeccdo de IFN. Desde entdo,
tem desenvolvido dor e sinais inflamatdrios em varios locais
de injeccdo, com remissdo em semanas, ora espontanea, ora
ap6s antibioterapia. O doente nega antecedentes alérgicos,
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bem como doencas do tecido conjuntivo. A observa¢io, nao
apresenta sinais de lipoatrofia. Nunca foi isolado um agente
em exame cultural de exsudado. A tomografia axial computo-
rizada, realizada apenas em uma ocasido, evidenciou imagens
de alta densidade adjacentes a fascia do musculo grande glui-
teo e uma coleccao inflamatéria no tecido subcutaneo adja-
cente ao musculo vasto lateral. A ressondncia magnética rea-
lizada confirmou tratar-se de um abcesso. O doente mantém-
se, por sua vontade, sob terapia com IFNf.

Conclusao: Este caso representa uma complicagao rara do
tratamento com IFN. A razao pela qual as reac¢oes adversas se
iniciaram cinco anos ap6s o inicio do tratamento é desconhe-
cida. No futuro, serd ponderada uma biépsia para clarificar as
alteracoes tecidulares locais.

Hemidistonia paroxistica como
manifestacdo inicial de Esclerose Miiltipla

Pedro Pereira, Joao Proenca, Claudia Guarda
Hospital Garcia de Orta, Almada.
pedro.pereira@campus.ul.pt

Introduc@o: A Esclerose Miltipla é uma doenca desmieli-
nizante do Sistema Nervoso Central que raramente se associa
a perturbacoes do movimento. Os autores pretendem descre-
ver um caso em que a manifestacdo inicial se apresentou
como distonia paroxistica.

Caso clinico: Doente de 36 anos, do sexo masculino, com
antecedentes pessoais de ideias persecutdrias com cerca de
dois anos de duracao, tendo feito tratamento com risperido-
na. No inicio de Agosto de 2011, iniciou episédios de movi-
mentos involuntdrios dos membros direitos descritos como
"bloqueio" e posteriormente também envolvendo hemiface
ipsilateral, que foram aumentando de frequéncia e duragao.
Referia também sintomas semelhantes nocturnos, que inter-
rompiam o sono. O doente foi observado em contexto de
urgéncia, tendo-se inicialmente pensado que as queixas eram
de indole psiquidtrica e, posteriormente, discinésia tardia. Por
persisténcia das queixas fez RM encefalica que demonstrou
multiplas lesdes compativeis com desmielinizacao primadria,
sendo que uma delas tinha localizagao talamica, captando
contraste. Os potenciais evocados multimodais e a tomografia
de coeréncia 6ptica eram normais. Apresentou melhoria sig-
nificativa com curso de metilprednisolona, tendo iniciado
posteriormente tratamento com imunomodulador.

Conclusdo: As distonias estdo geralmente associadas a
lesdes localizadas nos ganglios da base contralaterais.
Caracterizam-se por contrac¢gdes musculares mantidas, que
se apresentam como um movimento direccional repetido ou
postura mantida, padronizado. Embora a maioria das disto-
nias sejam de causa primdria, o surgimento especifico de
hemidistonia, com episédios nocturnos dos sintomas deve
sempre levar a investigacao de causas secunddrias. Ser uma
manifestacdo de doenca desmielinizante, como a Esclerose
Muiltipla, é raro, especialmente como sintoma inaugural.
Atendendo aos antecedentes de queixas psiquidtricas tal pode
conduzir a atraso e dificuldades diagnésticas, pelo que é sem-
pre necessario um elevado grau de suspeig@o nestes doentes.

Leucoencefalopatia Multifocal
Progressiva com Epilepsia Refractaria
Fernando Dias Correia, Joana Domingos, Jodo Chaves
Servico de Neurologia do Hospital de Santo Ant6nio, Centro

Hospitalar do Porto.
fanacorreia@gmail.com
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Introducdo: A leucoencefalopatia multifocal progressiva
(LEMP) é uma doenga desmielinizante do SNC causada por
reactivagdo do virus JC. Sendo uma doenga da substancia
branca, a epilepsia ndo é uma manifestacdo esperada, no
entanto, até 18% dos doentes podem apresentar epilepsia,
presumivelmente por lesdes contiguas corticais. Geralmente,
as crises sdo facilmente controladas e menos de 1/3 dos doen-
tes apresenta epilepsia refractaria.

Caso clinico: Homem, 36 anos, ex-toxicodependente e
com co-infeccao HIV/HCV, com diagnédstico histolégico de
PML em 2001 na sequéncia de investigacao de défice motor
no membro superior esquerdo. A RMN encefédlica mostrou
vdrias lesdes na substancia branca com hipersinal em T2 e
difusdo, sem captacdo de contraste, uma delas subcortical
frontal direita. Em 2002 iniciou crises focais simples, versivas
esquerdas seguidas de postura ténica e clonias dos membros
esquerdos. Foram tentados vérios farmacos antiepilépticos
em diversos esquemas, mantendo sempre vérias crises didrias
e necessidade de varios internamentos por descompensacao
da epilepsia; desde 2007 que mantem um controlo razoéavel
das crises (1-4/dia) com fenitoina 500mg/dia; clonazepam
6mg/dia e topiramato 200mg/dia. Em Agosto/2011 teve novo
agravamento da frequéncia das crises (30 a 60/dia). Tinha
carga viral de HIV indetectdvel e boas contagens linfocitarias.
Foram excluidas causas infecciosas, metabdlicas e incumpri-
mento terapéutico. Na RMN nao tinha lesdes recentes nem
progressao das lesdes conhecidas. Conseguiu-se reducao da
frequéncia das crises para 1-2/dia com eslicarbazepina
1600mg/dia; levetiracetam 3000mg/dia; clobazam 60mg/dia e
topiramato 200mg/dia.

Conclusdes: A epilepsia pode ser uma das manifestacoes
clinicas da LEMP ou mesmo a sua forma de apresentacdo. No
doente apresentado, a descompensacao da epilepsia parcial
que se tornou quase continua ocorreu na auséncia de pro-
gressao das lesdes encefélicas ou de outros factores precipi-
tantes.

EEG de alta densidade na avaliacao
pré-cirdrgica de pacientes epilépticos - a
propésito de um caso clinico

Nuno Vicente', Anténio Atalaia? Francisco Sales?, Pedro
Rosado'? Luiza Rosado*!

1-Centro Hospitalar da Cova da Beira, EPE, Hospital Péro da
Covilh3, Servico de Neurologia, Covilha; 2-Faculdade de Ciéncias
da Satde, Universidade da Beira Interior, Covilha; 3-Unidade de
Monitorizacao de Epilepsia e Sono, Servico de Neurologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra.
vicente.nunod@gmail.com

Introducéo: No passado, o rigor localizador do electroen-
cefalograma foi limitado pela capacidade técnica para
aumentar o nimero de eléctrodos de registo, mas hoje apenas
subsistem as limitacGes fisicas (dimensao cefélica e distancia
entre eléctrodos). O teorema de Nyquist aplicado a dimensao
espacial permitiu determinar a distancia 6éptima entre eléc-
trodos (Freeman, Rogers et al. 2000; Freeman, Holmes et al. 2003), e
trabalhos de localizacao da actividade epiléptica sao ilustrati-
vos da importéancia da resolucao espacial do registo de escal-
pe quando auditada a luz dos resultados de registos intracra-
nianos (Holmes, Tucker et al. 2010).

A titulo ilustrativo apresenta-se um caso que foi submetido
a Video-EEG de 32 canais e posteriormente um EEG de alta
densidade (dEEG) de 128 canais. Neste ultimo registou-se

Novembro de 2011 | N.°2 | Volume 1



actividade interictal com focos independentes em cada
hemisfério, enquanto o Video-EEG evidenciou apenas a exis-
téncia de um foco lateralizado a esquerda.

Caso clinico: LG, 38 anos, sexo feminino, com epilepsia
desde os 25 anos com caracteristicas de crises parciais com-
plexas em que a doente para o que estiver a fazer, tem verba-
lizacdes imperceptiveis, rubor facial e automatismos motores.
A epilepsia veio a revelar-se fairmaco-resistente. A actividade
epiléptica intercritica e critica em EEG de rotina e durante o
Video-EEG mostrou consistentemente lateralizacdao esquerda
apontando para as dreas temporais médio-posteriores. O
dEEG evidenciou contudo actividade epiléptica intercritica a
esquerda e a direita e ficou decidido, por auséncia de lesao
estrutural nos exames de imagem, que deveria avangar para
um registo invasivo pré-operatério baseado na avaliacao por
Video-EEG.

Conclusdes: Neste caso clinico existe informacdo diver-
gente entre dEEG e Video-EEG. Se a divergéncia se deve a
variacdo amostral ou exprime maior defini¢do espacial trazi-
da pelo dEEG é discutivel e poderé ser elucidado por um estu-
do observacional com realizacdo sistemdtica de dEEG em
todos os candidatos a cirurgia de epilepsia.

Avaliacdo Multimodal
Neurofisioléogica-Hemodinamica-
Neuropsicolégica da funcao dos lobos
occipitais para aplicacdo na Cirurgia da
Epilepsia

Ricardo Lopes', Rita Jer6nimo?, Patricia Arriaga? Jéssica
Gomes?®, Rute Barrambana®, Alberto Leal**

1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educagao, Universidade
de Coimbra; 2-Centro de Investigacao e Intervencao Social
(CIS/ISCTE-IUL); 3-Departamento de Psicologia Social e das
Organizacoes, ISCTE-IUL; 4-Programa de Cirurgia da Epilepsia,
Centro Hospitalar Lisboa Ocidental (CHLO), Lisboa.
r.lopes@clix.pt

Introducdo: A actividade epiléptica nas epilepsias occipi-
tais apresenta tendéncia a envolver multiplas dreas corticais,
o que origina manifestacdes ictais variadas e pouco informa-
tivas quanto a localizacdo do foco epiléptico, resultando
numa mistura complexa de sintomas atribuiveis a areas cere-
brais distintas. Os estudos neuropsicolégicos, apontam fre-
quentemente para uma variedade de fung¢des atingidas,
incluindo alteragdes visuo-construtivas, défices mnésicos ou
de atencao, sendo limitados no poder focalizador e lateraliza-
dor. O processamento visual das faces envolve uma porcao
significativa dos lobos occipitais, sendo que o estudo de even-
tuais anomalias nos processos neurofisioldgicos, hemodina-
micos e cognitivos inerentes poderao trazer relevante infor-
macao para melhor compreensdo funcional das epilepsias
posteriores.

Objectivos: Desenvolver protocolo de avaliacao multimo-
dal, incluindo medidas neurofisiolégicas, hemodinamicas e
cognitivas, do processamento de faces com potencial utilida-
de no estudo de epilepsias occipitais refractarias.

Metodologia: O protocolo multimodal inclui: Potencial
Evocado N170; Ressondncia Magnética Funcional (visualiza-
¢do de faces e carros) e avaliagdo neuropsicolégica (com tes-
tes de percepcao [Philadelphia Face Perception Battery] e
memoria [Cambridge Face Memory Test]). Procedemos a nor-
malizacdo do potencial N170 (N=30) e das provas neuropsico-
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l6gicas (N=70), decorrendo ainda a normaliza¢do do protoco-
lo de RMf. Estudamos 4 doentes (11-23 anos) com epilepsias
occipitais sintomaticas/criptogénicas (2 sem lesao estrutural),
avaliados no Programa de Cirurgia da Epilepsia do Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental (CHLO).

Resultados: Em todos os doentes (4/4) o potencial N170
estava significativamente diminuido no hemisfério com o
foco epiléptico ictal. A RMf evidenciou um padrado de activa-
¢ao BOLD preservado nas regioes occipitais inferiores. Apenas
o doente com lesdo hemisférica direita (1/4) apresentou defi-
cites nos testes neuropsicolégicos. Estes resultados prelimina-
res sugerem boa sensibilidade do protocolo para alteracoes
funcionais occipitais relacionadas com a epilepsia, particular-
mente relevantes nos casos sem lesao estrutral.

Conclusdes: A avaliacao funcional multimodal recorrendo
a imagens de faces traz informacao acrescida no estudo de
doentes com epilepsias occipitais focais sintomaticas.

Sinal do pulvinar - nem sempre a
variante da Doenca de Creutzfeldt-Jakob

Vania Almeida’, Rita Peralta'?, Candida Barroso'?, Sofia
Reimao*, Carla Bentes'?, José Pimentel'?

1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de EEG/sono, Servico de
Neurologia, 3-Laboratério de Neuropatologia, Servico de
Neurologia, 4-Servico de Imagiologia Neuroldgica, Hospital de
Santa Maria — Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.
vnia.almeida@gmail.com

Introducao: O hipersinal em T1/T2 é um sinal raro na RM
CE. A localizacdo no pulvinar bilateralmente foi considerada
altamente especifica da variante da doenga de Creutzfeldt-
Jakob (vC]JD). Apresentamos um caso com esta alteracdo ima-
giolégica cuja apresentacdo clinica e autdpsia excluiu esta
etiologia.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 71 anos, com
antecedentes de alcoolismo crénico, sem sintomas neuroldgi-
cos prévios, encontrado com perda do estado de consciéncia.
A observacio encontrava-se em coma e foram descritos sinais
neuroldgicos focais transitérios. Apresentava hemorragia
digestiva alta e insuficiéncia respiratéria com hipoxia grave. As
multiplas complicagdes médicas foram estabilizadas e foi feito
o diagnéstico de cirrose hepatica alco6lica. Nos primeiros dias
de internamento foram observadas mioclonias multifocais e
uma crise ténico-clonica generalizada. Analiticamente apre-
sentava anemia, alteracao ligeira da funcdo hepatica e renal. O
EEG mostrou descargas periddicas bilaterais a 0,5-1 Hz. Foi
medicado com valproato de sédio em perfusdo. Durante o
internamento verificou-se, apds melhoria clinica e neurofisio-
légica inicial, manutencao da alteracao do estado de conscién-
cia, persisténcia das mioclonias, algumas crises ténico-cléni-
cas generalizadas e aparecimento de crises versivas. Foram
tentadas varias associagoes de anti-epilépticos e anestésicos
sem sucesso.

A RM CE mostrou hipersinal bilateral no pulvinar em T1/T2
e hipersinal em T2 no hipocampo bilateralmente. O LCR apre-
sentou exame citoquimico normal com proteina 14-3-3 positi-
va. A amodnia no soro encontrava-se aumentada. Nao houve
resposta clinica a medica¢do com tiamina endovenosa.

O doente veio a falecer com pneumonia nosocomial e a
autopsia excluiu vCJD, mostrando achados compativeis com
alteracdes metabdlicas e de hipoxia.

Conclusdes: Num caso de estado de mal refractdrio em
que se colocaram as hipéteses de encefalopatia hipoxico-
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isquémica e hepatica, posteriormente suportadas pela autép-
sia, a RM mostrou um sinal tipico de vDC]J sugerindo que estas
alteracdes poderdo nao ser patognomonicas de vDCJ.

Atrofia de Sistemas Multiplos
subtipo Cerebeloso - o desafio diagnéstico

Ana Cl4audia Ribeiro, Mariana Leitao Marques, Filipe Palavra,
Ana Morgadinho

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.
anaribeiro@sapo.pt

Introducéo: A Atrofia de Sistemas Multiplos (MSA) é uma
doenca neurodegenerativa esporddica e rapidamente pro-
gressiva cuja apresentacdo resulta da combinacdo em grau
variavel de sinais e/ou sintomas piramidais, extra-piramidais
e disfun¢do autondmica. Sao conhecidos dois subtipos clini-
cos, um parkinsénico e outro cerebeloso (MSA-C). O nosso
objectivo é apresentar seis casos clinicos com o diagnéstico
de MSA-C provavel de uma consulta de Doencgas do
Movimento.

Casos clinicos: Nesta série constituida por uma mulher e
cinco homens, sem histdria familiar de ataxia, a idade média
de inicio dos sintomas foi de 58.6 anos e o tempo médio de
seguimento em consulta é de 3.4 anos. Cinco doentes foram
referenciados por ataxia e um por lipotimias de repeticdao. Ao
exame objectivo inicial todos apresentavam um quadro cere-
beloso puro, sendo posterior o aparecimento de sinais pirami-
dais e de parkinsonismo. Os sintomas disautonémicos foram
incontinéncia urindria de urgéncia em trés casos, disfungao
eréctil e obstipagao em dois e hipotensao ortostatica em ape-
nas um doente. Dois doentes realizaram uma primeira RM-ce
normal, quatro apresentam actualmente imagem sugestiva de
MSA e em dois casos apenas existe atrofia de predominio infra-
tentorial. Em todos a resposta a L-DOPA foi discreta. Foram
realizados trés DatSCAN compativeis com sindrome parkinsé-
nico. Cinco doentes realizaram estudo genético para ataxias.

Conclusdes: A MSA é uma patologia pouco frequente e que
exige um elevado grau de suspeicao. Na MSA-C os sinais cere-
belosos sdo habitualmente os tnicos objectivaveis numa fase
inicial da doenga, justificando a realizagcdo de uma longa lista
de exames complementares. O diagnéstico diferencial das ata-
xias de inicio na idade adulta € muito vasto e nem sempre é facil
chegar a um diagnéstico provavel em tempo ttil. Entre os exa-
mes complementares destacamos a importancia do DatSCAN
nos casos em que existe suspeita de MSA-C, particularmente
quando a imagiologia se revela normal ou inconclusiva.

Parkinsonismo atipico reversivel
por défice de vitamina B12

Ana Filipa Santos', Margarida Rodrigues’, Pedro Abreu?, Carla
Ferreira'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurologia, Hospital de Sao Joao.

filipasantos@hotmail.com

Introducéo: O défice de vitamina B12 causa alteracdes
hematolégicas, gastrointestinais, psiquiatricas e neurolégicas.
Manifestacoes neurolégicas comummente descritas incluem
degeneracao sub-aguda combinada da medula espinal, neu-
ropatia periférica, deméncia, ataxia e atrofia éptica. O envol-
vimento extrapiramidal devido a défice de vitamina B12 em
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adultos é raro e inclui perturbagoes de movimento hiperciné-
ticas (coreia e distonia focal, mioclonias, tremor, pseudoate-
tose); sdo extremamente raros os casos de parkinsonismo des-
critos na literatura.

Caso clinico: Senhora de 71 anos, com antecedentes de gas-
trite crénica, referenciada para a consulta de Neurologia por
quadro de alteracdo da marcha de instalagdo insidiosa, com
quedas, e evolucdo progressiva de lentificacao e perda de auto-
nomia funcional. Tinha sido medicada com levodopa e selegili-
na que suspendeu por deterioragdo cognitiva. Ao exame apre-
sentava-se ligeiramente desorientada (MMSE 23), com apraxia
ideomotora, e sinais de libertacao frontal. Hiperreflexia bilate-
ral. Sindrome parkinsénico acinético-rigido simétrico (UPDRS
III — 26). Sem sinais cerebelosos. Mioclonias reflexas. Sem uso
prévio de medicacdo antipsicotica. Sem sinais de disautono-
mia, incontinéncia urindria, mao alienigena, delirio. O estudo
neuropsicolégico realizado foi compativel com deméncia ligei-
ra com perfil essencialmente fronto-parieto-temporal. A RM
revelou discreta atrofia corticosubcortical. Da restante investi-
gacdo destaca-se défice grave de vitamina B12 (83 pg/ml).
Iniciou tratamento de reposicao, havendo melhoria clinica pro-
gressiva. Nove meses ap0s inicio do tratamento encontrava-se
totalmente independente do ponto de vista funcional e apre-
sentava exame neurolégico normal.

Conclusao: Esta doente representa um dos casos raros em
que a deficiéncia de vitamina B12 se manifestou como sindro-
me parkinsénico. A terapéutica com levodopa pode aumentar
os niveis de homocisteina, como consequéncia da metilacao
dal-dopa pela catecol-O-metil-transferase e diminuir os niveis
de vitamina B12, podendo agravar o défice cognitivo. A pesqui-
sa de défice de vitamina B12 foi fundamental e a sua reposi¢ao
resultou na reversdo completa dos défices neuroldgicos.

Doenca de Wilson de inicio tardio

Maria José Silva', Mavilde Arantes? Mrinalini Honovar?,
Manuela Costa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico
de Anatomia Patolégica, Hospital Pedro Hispano — ULSM.
nettrinity@hotmail.com; manuelapcosta@portugalmail.pt

Introducao: A doencga de Wilson (DW) é uma entidade sis-
témica, tratdvel, resultante da acumulacao tecidular de cobre
(Cuw), particularmente hepdtica e no SNC, conduzindo a altera-
¢Oes neuropsiquidtricas por atingimento deste tltimo. O diag-
nodstico é mais frequente no adulto jovem com hepatopatia
sintomatica, podendo porém apresentar-se em qualquer idade
sob a forma de alteragdes neurolégicas inespecificas isoladas.

Caso clinico: Mulher, 46 anos. Antecedentes pessoais irrele-
vantes. Avo com tremor dos MSs. Inicio, ha dois anos, de tremor
cefdlico evoluindo para os MSs. Desde ha sete meses ataxia e
alteracdes neuropsiquidtricas (humor e memdria recente). Ao
exame: Campos visuais e fundoscopia normais; presenca de
anéis de Kayser-Fleischer; pupilas isocdricas e reactivas; ver-
soes oculares laterais incompletas (predominantemente a
esquerda). Ligeiro sindrome cerebeloso cinético e estatico
esquerdo. Exames auxiliares: Ceruloplasmina 7mg/dl (N=20-
60). Cu sérico <50ug/dL (N>85), urindrio 136.8ug/24h (N<60).
Restante estudo normal (glicose, enzimas hepdticas, fungdes
tiroideia/renal, ionograma, cinética de Fe). EEG - Lentificagdo
subalfa 7.5-8Hz. Sem paroxismos nem actividade peri6dica.
RM-CE - Atrofia global. Em T2 e FLAIR, hipossinal putaminal e
nos globos pdlidos; hipersinal bitalamico e na protuberancia,
simétrico. No mesencéfalo, configuragao em “face do panda
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gigante". TAC abdominal: Normal morfologia/dimensao hepa-
ticas, com textura heterogénea, sem distor¢ao biliar/vascular.
Biopsia hepdtica — fibrose portal, esteatose difusa, ntcleos
hepatocitarios glicogenados; doseamento Cu: 315ug/g.
Tratamento: Penicilamina 900mg/dia e Piridoxina 150mg/dia.
Evolucdo clinica favordvel. Agravamento neurolégico transito-
rio no 2° més - exacerbacdo do tremor e da limitagao dos movi-
mentos oculares. Auséncia de efeitos laterais aos trés meses, cli-
nicos e laboratoriais.

Discussao/Conclusao: As manifestacoes neuropsiquidtri-
cas da DW sao variadas e ndo patognomdnicas. Na auséncia
de alteragdes sistémicas iniciais, sobretudo em adultos, o
diagnéstico implica que a doenga tenha sido colocada no
diagnéstico diferencial de perturbagdes neuropsiquidtricas e
do movimento. O caso descrito tem a particularidade de apre-
sentacdo tardia, exclusivamente neuroldgica e boa resposta a
terapéutica instituida.

Validacao do Brief-Smell
Identification Test para a Doenca de
Parkinson

Sara Cavaco'?, Nuno Vila-Cha"*?, Inés Moreira', Alexandre
Mendes"*?, A. Bastos Lima'*?®

1-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano,
2-Grupo de Doencas do Movimento, Centro Hospitalar do Porto
— Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Grupo de Estudos da
Doenca de Parkinson, Unidade Multidisciplinar de Investigagcdao
Biomédica, Universidade do Porto, Porto.
saramscavaco@gmail.com

Introducédo: O Brief-Smell Identification Test (B-SIT) foi
desenvolvido por Doty e colaboradores (1996) como medida
“universal” de deteccao de défices olfactivos. Este teste de
aplicacao répida (~5minutos) foi recentemente adaptado e
aferido para a populagao Portuguesa. As perturbacoes olfacti-
vas tém sido apontadas como uma das primeiras e mais pre-
valentes manifestacdes da doenca de Parkinson (DP).

Objectivos: 1) Explorar a capacidade de identificacao de
cheiros numa amostra Portuguesa de doentes com DP.

2) Explorar possiveis associa¢des entre capacidade olfacti-
va e alteracoes do humor.

Metodologia: 86 doentes com DP (36 mulheres; idade
média=67.66, d.p=9.39; escolaridade média=5.84, d.p.=3.91) e
100 sujeitos sauddveis (55 mulheres; idade média=67.35,
d.p=12.94; escolaridade média=5.41, d.p.=2.94) responderam
ao B-SIT e ao Hospital Anxiety and Depression Scale. Os doen-
tes foram referenciados pela consulta de Doencas do
Movimento do Centro Hospitalar do Porto e foram classifica-
dos entre 1 e 3 na escala de Hoehn & Yahr por neurologistas
experientes em doencas do movimento, ap6s 12h sem medi-
cacdo anti-parkinsénica e no mesmo dia da aplicacdo do B-
SIT e do HADS.

Resultados: Os doentes com DP apresentaram pior desem-
penho no B-SIT (p<0.001) e sinais mais elevados de ansiedade
(p=0.002) e depressdo (p<0.001) do que os sujeitos sauddveis.
A érea da curva de ROC para o B-SIT foi 0.860 (I1C95%=0.807-
0.913). O valor de corte B-SIT <8 diferenciou os doentes com
DP e os sujeitos sauddveis com uma sensibilidade de 79% e
uma especificidade de 81%. Entre doentes com DP, ndo foram
encontradas associacoes significativas entre B-SIT <8 e as
seguintes varidveis demogréficas (idade e escolaridade), clini-
cas (Hoehn & Yahr, UPDRS-3, duracdo da doenca) e psicopa-
tolégicas (ansiedade ou depressao).
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Conclusées: Este estudo confirmou a elevada prevaléncia
de défices olfactivos nos estadios ligeiros a moderados da DP.
A avaliacdo breve do olfacto pode ser de grande utilidade no
diagnéstico precoce da DP.

Toxina botulinica no tratamento da
distonia oromandibular

Joana Domingos’, Ricardo Taipa? Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
joanadomingos@hotmail.com; ricardotaipa@gmail.com;
marinajmmagalhaes@hotmail.com

Introducio: A distonia oromandibular (DOM), caracteri-
zada por movimentos involuntarios dos muisculos da mastiga-
¢ao, lingua e faringe, conduzindo a abertura, encerramento,
desvio da mandibula ou uma combinacao destes, permanece
uma das formas de distonia que maior desafio terapéutico
representa. O tratamento com toxina botulinica (BTX), reco-
mendado na DOM em encerramento da mandibula é, no
entanto, utilizado nas diferentes formas de DOM.

Objectivos: Caracterizagdo clinica e avaliacdo da resposta
a BTX, em doentes com DOM.

Métodos: Andlise prospectiva de um coorte de doentes
com DOM, tratados com BTX, com avaliacdo da resposta atra-
vés de escala semi-quantitativa (variando de 0 — sem efeito, a
4 — melhoria marcada na gravidade e func¢ao) e registo siste-
madtico dos efeitos laterais.

Resultados: Foram incluidos 15 doentes, com idade média
de inicio da DOM de 41,73+25,02 anos, duracao média de sin-
tomas a data de inclusado de 7,07+5,89 anos e tempo médio de
seguimento de 9,67+5,25 meses. Apenas 2 doentes apresenta-
vam DOM isoladas. A etiologia e repercussao funcional eram
variaveis. A DOM foi classificada em 4 em abertura, 3 encerra-
mento, 2 lateralizagdo e 6 mista. No total foram efectuados 43
tratamentos envolvendo masséteres, temporais, pterigoideus
externos, complexo submentoniano, periorais e platisma. A
duracao média da resposta foi de 12,24+6,4 semanas e a latén-
cia de 6,06+3,94 dias. Uma ou mais respostas positivas foram
registadas nos 15 doentes. Contudo, em 4 de 43 tratamentos
nao obtivemos beneficio. Em 13 dos tratamentos a melhoria foi
significativa com repercussdo funcional. Quinze efeitos laterais
ligeiros e transitérios foram registados em 8 dos 15 doentes.

Discussao: Na nossa pequena coorte a terapéutica com
BTX revelou uma melhoria sintomadtica nas diferentes verten-
tes avaliadas. Estes resultados permitem-nos reflectir sobre o
tratamento com BTX nas DOM e ilustram as dificuldades ine-
rentes a sua utilizacao.

Hemicoreia na Sindrome
Hiperosmolar Hiperglicémica

Alberto Leite', Sofia Rocha?, Cecilia Vilaga', Alvaro Machado?,
Narciso Oliveira'

1-Servico Medicina Interna, 2-Servico Neurologia, Hospital Braga.
alberto_leite@sapo.pt

Introducao: A coreia é um disttirbio do movimento hiper-
cinético, que se caracteriza por movimentos breves, imprevi-
siveis e irregulares, que se propagam de uma parte do corpo
para outra. Pode ocorrer no contexto de multiplas etiologias.
A sindrome hiperosmolar hiperglicémica tem sido descrita
como uma das suas causas raras.
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Caso clinico: Os autores apresentam um doente de 77 anos,
hipertenso, obeso, dislipidémico, com flutter auricular (hipo-
coagulado) e com histéria de enfarte cerebral (resultando em
hemiparesia direita). Foi observado no SU por movimentos
involuntdrios de instalagdo stibita. Objectivamente, apresenta-
va movimentos coreicos no hemicorpo esquerdo e na regiao
bucofacial. O estudo analitico revelou glicemia 596 mg/dL,
osmolaridade sérica 304 mOsm/Kg, sem cetondria, pH 7,430,
bicarbonato 25,7 mmol/l, anion gap 10,1 mmol/l; HbAlc de
17,3 %. A TC mostrou hiperdensidade do pttamen direito, e a
RM demonstrou hiperintensidade espontanea em T1 na
mesma localizacao. O doente iniciou correccao das alteracoes
metabdlicas, bem como tratamento sintomaético dos movi-
mentos involuntarios, com introducao progressiva sequencial
de haloperidol 3 mg/dia, clonazepam 6 mg/dia e tetrabenazi-
na 50 mg/dia. Observou-se melhoria gradual dos movimentos
coreicos. A repeticdo imagiolégica mostrou reducdo da lesao
putaminal a direita. No follow-up aos 3 meses, o doente apre-
sentou raros e ocasionais movimentos coreicos, mantendo-se
medicado com haloperidol e tetrabenazina.

Conclusdes: Descrevemos um doente com hemicoreia
subita, no contexto de sindrome hiperosmolar hiperglicémi-
ca, como forma de apresentacao de diabetes mellitus tipo 2. O
reconhecimento precoce desta manifestacao clinica rara per-
mite tratamento adequado, cuja base é o controlo glicémico,
proporcionando répido controlo sintomatico.

Siderose superficial associada a
anticoagulacdo oral: diferentes modos de
apresentacdo e estratégias terapéuticas

Rui Barreto, Luis Ruano, Vitor Tedim Cruz, Carlos Veira
Centro Hospitalar entre o Douro e Vouga, Unidade de Santa
Maria da Feira.

ruibarreto@iol.pt; Imruano@gmail.com

Introducio: A siderose superficial (SS) é uma doenca neuro-
degenerativa pouco reconhecida causada por hemorragia
subaracnoideia crénica e aumento dos niveis de ferro e de
metabolitos derivados (ferritina e hemossiderina) no liquor. As
manifestagdes clinicas tipicamente associadas sdo a surdez
neurossensorial bilateral, ataxia cerebelosa e mielopatia pro-
gressivas, embora exista grande variabilidade. O diagnéstico
baseia-se na evidéncia de depdsitos subpiais através de hipoin-
tensidades em T2* em torno do SNC e meninges em imagens de
ressonancia magnética (RM). O Gnico tratamento actualmente
preconizado é o encerramento cirdrgico da fonte hemorrégica.

Casos clinicos: Doente 1 — Mulher de 74 anos, submetida a
anticoagulacao oral hd 30 anos, com quadro de an6smia, sur-
dez neurossensorial e ataxia cerebelosa com maior agrava-
mento recente. Uma RM cerebral demonstrou consideravel
atrofia cerebelosa na presenca de hemossiderina, confirman-
do o diagnéstico de SS. Na investigacao foi encontrada uma
colec¢ao hemadtica subdural na coluna dorsal, provavelmente
relacionada com traumatismo sofrido dois anos antes; Doente
2 —Mulher de 72 anos, anticoagulada nos dois anos anteriores,
com alteracao da personalidade, alucinacdes, deméncia rapi-
damente progressiva e paraparésia flicida com 6 meses de
evolucgdo. Posteriormente surgiram atrofia e fasciculacoes dos
musculos das coxas. A RM de neuroeixo mostrou deposicao
de ferro no coértex frontoparietal e insular, segmentos medula-
res L2-S1 e aracnoidite nas raizes L2-L4. Nenhum foco hemor-
ragico foi descoberto, porém apds suspensdo do anticoagu-
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lante oral ocorreu franca melhoria com regressao quase total
dos défices.

Conclusdes: O maior reconhecimento clinico actual da side-
rose cerebral evidenciou que se trata de uma doenca de grande
pleomorfismo. O uso de anticoagulacado oral pode ser um factor
de risco/agravamento e a sua suspensao, quando possivel,
pode alterar o curso geralmente inexoravel da doenca.

Ataxia episédica tipo 2: um desafio
diagnostico.

Luis Isidoro, Jodo Lemos, Fernando Matias, Beatriz Santiago
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
luis_isidoro@yahoo.com

Introducio: A ataxia episéddica tipo 2 (EA2) é uma doenca
neuroldgica rara, autossomica dominante, associada a muta-
¢do do gene CACNA1A (19p13), a mesma que se encontra pre-
sente na enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 e ataxia espi-
nhocerebelosa tipo 6. Considera-se uma canalopatia resultan-
te da disfun¢@o dos canais de célcio dependentes da volta-
gem. Clinicamente caracteriza-se por episédios recorrentes
de ataxia desencadeados por exercicio fisico ou stresse.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 27 anos, antece-
dentes pessoais e familiares (mae) de enxaqueca sem aura.
Inicio dos sintomas aos 24 anos: vertigem, desequilibrio da
marcha, vinte minutos de duragao e desencadeados por esfor-
co fisico. Observada meses depois em urgéncia por cefaleia,
vertigem e desequilibrio, quadro precedido por gastroenteri-
te. Ao exame neurolégico apresentava subtil ataxia da linha
média com reflexos miotéticos normais. TC-CE normal.

Durante seguimento em consulta, recorreram episddios tran-
sitérios de ataxia, nem sempre associados ao esfor¢o, na maioria
das vezes acompanhada de vertigem ou cefaleia. Raramente,
foram referidas também fraqueza cervical e caimbras. Exame
neuroldgico dificil de efectuar em crise devido ao tempo de dura-
¢do dos sintomas, apresentando quer em fase assintomatica
quer em regressdao dos sintomas, exame normal ou alteragdes
dos movimentos oculares: nistagmo horizonto-rotatério no
olhar horizontal e movimentos de perseguicao sacadicos.

O perfil evolutivo, associagao de manifestacoes periféricas,
RMN-ce com atrofia do vermis e normalidade dos restantes
exames complementares conduziram ao estudo genético para
ataxias episddicas. Encontrada a mutacdo 1360 G>A
(p.Ala454Thr) em heterozigotia no exao 11 do gene CACNA1A.

A doente encontra-se medicada com acetazolamida 250
mg 2id com boa resposta.

Conclusdes: Este caso clinico é revelador da dificuldade de
diagnéstico de ataxia quando as queixas de vertigem e dese-
quilibrio se associam.

A presenca de manifestagdes periféricas contribuiu para o
diagnéstico clinico.

Nos adultos jovens com clinica semelhante devemos estar
alertados para este diagnéstico.

Dois irmdos com doenca
degenerativa e ataxia

Catarina Luis', Carla Conceicao? Ana Moreira’

1-Servico de Neurologia Pedidtrica, 2-Servico de Imagiologia
Pediatrica, Hospital D. Estefania, Centro Hospital de Lisboa
Central, EPE.

csmrluis@gmail.com
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Introducdo: As doengas degenerativas na infancia colo-
cam muitas vezes problema de diagndstico porque, apesar da
evolug@o dos exames complementares, muitas permanecem
sem diagndstico. A historia familiar pode orientar a investiga-
¢ao etiologica.

Caso clinico: Descreve-se o caso de dois irmaos, com ante-
cedentes familiares de doenca degenerativa (pai e em tios
paternos).

MFAG, 18 anos, referenciada a consulta aos 8 anos por
Dificuldades Escolares. A avaliagdo cognitiva revelava um QI
total de 49, sendo o desenvolvimento prévio normal. O exame
neurolégico mostrava dismetria e marcha de base alargada. A
ataxia e distonia agravaram-se progressivamente, assim como
a deterioracdo cognitiva. Aos 10 anos inicia crises clénicas
generalizadas e mioclénicas, de dificil controle. O estudo
genético para DRPLA, ap6s diagnéstico em familiares, foi
positivo. Actualmente estd dependente de cadeira de rodas,
com escoliose e regressao cognitiva marcadas.

PAG, 11 anos, irmao de MFAG, avaliado na consulta aos 2
anos por desequilibrio na marcha e atraso nas aquisicoes de
desenvolvimento. O estudo genético para DRPLA foi positivo.
Assiste-se a um agravamento da ataxia, com sinais piramidais
nos membros inferiores e distonia distal (4 anos). A RM-CE
revela alteragdes nos nucleos pallidus e dentado. Avaliacdes
seriadas do desenvolvimento poem em evidencia a deteriora-
¢do cognitiva. Aos 6 anos inicia convulsoes cldnicas e miocl6-
nicas. Actualmente tem regressao total motora e cognitiva
com linguagem expressiva reduzida a 3-4 palavras e depen-
déncia da cadeira de rodas.

Ambos repetiram RM-CE recentemente, que revelaram
atrofia cortico-subcortical supra e infratentorial, mais marca-
da no irmao mais severamente afectado.

Conclusdes: Contrariamente as descri¢oes cldssicas, em
que a epilepsia mioclénica é o sintoma inicial nos casos juve-
nis, estes dois irmaos tém como principais manifestagoes a
deterioracdo cognitiva e a ataxia. A atrofia dentato-rubro-pali-
do-luisiana deve ser considerada em criancas com ataxia pro-
gressiva e atraso ou regressao de desenvolvimento, mesmo se
a epilepsia nao for proeminente.

Ataxia telangiectasica sem
telangiectasias

Leonor Correia Guedes, Joaquim Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Icorreiaguedes@sapo.pt

Introducdo: A ataxia telangiectdsica é uma doenca autos-
sémica recessiva rara, multissistémica, causada por mutagoes
do gene ATM, caracterizada por ataxia cerebelosa progressiva
com inicio na infancia, apraxia oculo-motora, coreo-atetose,
telangiectasias oculo-cutaneas, predisposi¢cao para maligni-
dade, imunodeficiéncia e aumento da sensibilidade a radia-
¢oes ionizantes. Os portadores de mutacoes do gene tém
maior risco de desenvolver doencas malignas e cardiovascula-
res. O caso clinico que apresentamos, ilustra a dificuldade
diagnoéstica desta entidade e a importancia da sua identifica-
¢do no seguimento clinico de doentes e no aconselhamento
de familiares.

Caso clinico: Apresentamos o caso de uma doente do sexo
feminino, de 42 anos de idade, e do seu irmdo, de 36 anos,
com um quadro de ataxia progressiva desde os 11 meses de
idade. Posteriormente, desenvolvem progressivamente disto-
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nia, coreia e polineuropatia. Actualmente, a observacao, apre-
sentam ainda apraxia oculomotora e ndo sdo objectivadas
telangiectasias. Como patologia concomitante, sdo referidos
antecedentes de pneumonias e meningite. Por apresentarem
elevacao dos niveis de alfa-fetoproteina, diminuicdo dos
niveis de IgA e um aumento do indice de anomalias cromos-
sémicas expontaneas e induzidas por radiacao, foi colocada a
hipétese de ataxia telangiectdsica, que foi confirmada por
estudo molecular, tendo sido identificado um alelo com a
mutacgao c.382delG e um com a mutacao ¢.6677T>C, nao des-
crita. Da histéria familiar, destacam-se familiares de primeiro
e de segundo grau falecidos de tumor maligno ou de doengas
cardiovasculares.

Conclusao: O nosso caso clinico ilustra a importancia do
papel que os meios complementares de diagndéstico prévios
ao estudo molecular do gene ATM tém na orientacdo da inves-
tigacdo da ataxia telangiectdsia, dificultada, no nosso caso,
pela auséncia de telangiectasias e pelo tempo de duragdo da
doenca. O estudo da familia e a identificacdao de portadores é
mandatoério para a reducdo do risco de doencas malignas e
cardiovasculares.

Encefalopatia recorrente
sintomatica a malformacao vascular
difusa

Rui Felgueiras', Ricardo Taipa?, Rafael Roque®, Tiago
Rodrigues®, S6nia Figueiroa®, Isabel Ribeiro*, Melo Pires*
1-Servigo de Neurologia; 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico
de Neurorradiologia, 4-Servico de Neurocirurgia, Hospital Santo
Antoénio, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 5-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa; 6-Servico
de Neuropediatria, Hospital Maria Pia, Centro Hospitalar do
Porto, Porto.

rjrfelgueiras@gmail.com

Introdugao: As malformacdes vasculares cerebrais sdo
alteracoes congénitas do desenvolvimento que muito rara-
mente se apresentam de forma difusa, sendo o seu diagnosti-
co habitualmente imagiol6gico. Apresentamos um caso clini-
co cujo diagnostico foi estabelecido apenas no estudo neuro-
patolégico.

Caso clinico: Menino, 9 anos, apresentou de forma aguda
febre, depressdo do estado de consciéncia, vomitos e crises
convulsivas. A andlise do LCR mostrou pleocitose, sem identi-
ficacdo de agente infeccioso. A RM cerebral revelou hipersinal
em T2 cortico-subcortical occipito-parietal, no tdlamo e bracgo
posterior da cdpsula interna a esquerda, associado a captacao
pial de contraste e moldagem do sistema ventricular. Foi
medicado com Cefetriaxone e Aciclovir, registando-se melho-
ria clinica, tendo ficado como sequela neurolégica uma qua-
drantanépsia homoénima inferior direita. Um més depois
recorre com novo quadro agudo de prostracdo, cefaleias,
vomitos e alteragdes visuais, nesta altura sem febre. O estudo
do LCR foi normal e a RM sobreponivel. Foi colocada a hip6-
tese de uma patologia inflamatéria ou neopldsica dada a per-
sisténcia do efeito de massa da lesdo. Foi tratado com metil-
prednisolona EV com nova melhoria clinica. Durante 2 anos
manteve-se bem, referindo apenas episédios transitérios de
perda completa de visao do hemicampo direito. Numa RM de
controlo foi observada drea pseudoquistica de "novo" na ver-
tente cortical da lesdo, com persisténcia do efeito de massa e
captacdo leptomenigea/pial de contraste. Foi entdo realizada
lobectomia occipital esquerda, tendo o estudo neuropatolégi-
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co identificado uma malformacao vascular exuberante, carac-
terizada pela presenca de veias dilatadas e de parede hialini-
zada, de predominio leptomeningeo mas também intracorti-
cais, acompanhadas de artérias com perda da lamina eldstica
interna em porg¢des da sua parede. Identificaram-se ainda
zonas de enfarte e hemorragia recente. A angiografia classica,
realizada ap6s a lobectomia, nao mostrou a presenca de mal-
formac@o arterio-venosa.

Conclusdes: As malformacoes vasculares devem ser coloca-
das como diagnoéstico diferencial de encefalopatias recorren-
tes, mesmo na auséncia de alteracoes tipicas imagiolédgicas.

Mucormicose disseminada em
doente com imunodeficiéncia celular
idiopatica

Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Artur Vale?, Miguel
Ferreira®, Rafael Roque®, Ricardo Taipa*, Fernando Guimaraes?,
M. Melo Pires*

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Medicina Interna do
Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Via Real; 3-
Servico de Neurocirurgia, 4-Servico de Neuropatologia do Centro
Hospitalar do Porto; 5-Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar Lisboa Central.

alexandrejscosta@gmail.com

Introducdo: A mucormicose é uma infeccao flngica, rara e
muitas vezes letal, habitualmente observada em individuos
imunossuprimidos. As apresentacdes clinicas descritas sao
diversas, estando dependentes da patologia subjacente.

Caso clinico: Homem de 35 anos, saudavel, admitido no ser-
vigo de urgéncia do hospital local por cefaleias frontais, sono-
léncia, tosse seca e anorexia com uma semana de evolucao.
Descrita ligeira lentificacdo cognitiva sem outras alteracoes
relevantes. Analiticamente, destaca-se linfopenia com baixa de
CD4+ (178/mm3), positividade do anticorpo IgM para toxo-
plasmose e estudo de LCR com hiperproteinorrdquia
(678mg/L) e discreta hipoglicorrdquia, com restante estudo
negativo, incluindo pesquisa de BK, HIV e células neoplésicas.
Imagiologicamente revelou lesdes parietal direita, frontal e dos
ganglios da base a esquerda na TAC e RMN encefélicas, e opa-
cidade do 1/3 superior do pulmao esquerdo no Rx e TAC toraci-
cas. Considerando as hipéteses de toxoplasmose e neoplasia
pulmonar com metastizagao cerebral, iniciou terapéutica anti-
bidtica e corticoterapia. Dado o agravamento clinico progressi-
vo é transferido para o nosso hospital apresentando-se, a
admissao, vigil, com hemianépsia homénima esquerda e tetra-
parésia flaicida com predominio nos membros inferiores. O
estudo subsequente evidenciou lesdes nodulares do rim direito
na TAC abdominopélvica e agravamento das lesdes encefélicas
na RMN de neuroeixo. Perante evolucao desfavoravel e divida
etioldgica, foi submetido a bidpsia estereotdxica das lesoes
cerebrais que mostrou extensas dreas necroéticas e presenca de
hifas de grandes dimensodes ramificadas e ndo septadas, com-
pativeis com mucormicose, mais tarde apoiadas pelos resulta-
dos da bidpsia renal. Apesar de instituida terapéutica com anfo-
tericina B o doente acabou por falecer, devido as multiplas
complicagdes médicas coexistentes, ao fim de 4 meses.

Conclusao: As infec¢des flingicas disseminadas com
envolvimento do sistema nervoso central apresentam uma
elevada mortalidade. Na sua suspeita, ainda que imagiolégica
e microbiologicamente improvdvel, a biépsia e consequente
estudo histolégico podera ser a tnica forma de estabelecer
um diagnéstico.
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Gliomatose cerebri lentamente
progressiva

Dulce Neutel', Carolina Pires’, Tiago Teodoro', Miguel Coelho',
José Pimentel'?, Luisa Albuquerque’

1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia,
Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte.

gocecamel@yahoo.com

Introducao: A gliomatose cerebri é uma forma rara e difu-
sa de glioma que envolve mais do que 2 lobos cerebrais, e em
regra de mau progndstico. Uma progressao lenta e moderada-
mente benigna da gliomatose cerebri, sobretudo na auséncia
de terapéutica oncolégica, é excepcional.

Caso clinico: homem, 52 anos, natural de Cabo Verde,
internado por quadro progressivo em 3 anos de alteragdo da
fala, da degluticao e de desequilibrio da marcha. Observou-se
disartria, disfagia, sacadas hipométricas, nistagmo vertical nao
fatigdvel na supra e infraversao e com fase rdpida na direc¢ao
do olhar, ataxia apendicular, adiadococinésia, ataxia da mar-
cha, sinal de Babinski bilateral e coreia ligeira dos membros. A
RM-CE mostrou hipersinal em T2/Flair e marcado hiposinal
em T1 no diencéfalo, envolvendo o tdlamo, tronco cerebral e
pedtnculos cerebelosos superiores; discreta atrofia cerebelo-
sa; sem dreas de realce apés gadolineo. Puncdo lombar sem
alteracdes. Os anticorpos anti-CV2/CRMP 5 foram fortemente
positivos. O PET scan mostrou lesdes nodulares pulmonares
hipercaptantes nos dpexes dos lobos inferior direito e esquer-
do. As TC pulmonar e broncofibroscopia nao mostraram lesoes
pulmonares. A terapéutica com metilprednisolona foi ineficaz.
Foi reinternado um ano depois por agravamento clinico nos
altimos 3 meses com incapacidade para a marcha por agrava-
mento da ataxia axial. A nova RM-CE mostrou aspectos sobre-
poniveis. A determinacdao dos anticorpos antineuronais foi
agora negativa. O estudo anatomopatolégico por bidpsia este-
reotaxica com alvo no centro semi-oval a direita diagnosticou
uma gliomatose cerebri.

Discussao: descrevemos um caso de gliomatose cerebri
com evolucdo indolente mesmo sem terapéutica oncoldgica.
Este facto reforca a importancia de biopsar lesdes difusas do
SNC de etiologia indeterminada.

Miopatia inflamatéria braquio-
cervical - doenca rara, tratavel.

Dulce Neutel', Candida Barroso'?

1-Servico de Neurologia; 2-Laboratério de Neuropatologia,
Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte.

gocecamel@yahoo.com

Introducdo: As miopatias podem ser classificadas de acor-
do com etiologia, fenomelogia clinica ou alteracoes genéticas.
A miopatia inflamatéria braquio-cervical (MIBC) é uma mio-
patia adquirida caracterizada por fraqueza cervical posterior e
braquial bilateral, associada a necrose de fibras e a inflamacao
activa na biopsia, caracterizada por depésitos do complexo
C5b-9 do complemento no endomisio, inflamagao focal peri-
vascular e no perimisio, muitas vezes com proeminente com-
ponente de linfécitos B (CD 20+). Continua por determinar se
os sindromes MIBC constituem um fenétipo clinico ou um
grupo distinto de miopatias imunomediadas.
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Caso clinico: Mulher, 68 anos, com histéria de diminuicao
progressiva da for¢a muscular da regido posterior do pescogo
e proximal dos quatro membros hd mais de um ano. Sem his-
téria de consanguinidade ou doencgas neuromusculares na
familia. No exame neuroldgico apresentava marcha miopati-
ca, fraqueza muscular na extensao do pescoco (grau 3/5), fra-
queza muscular proximal nos quatro membros (grau 4/5),
atrofia ligeira dos grupos musculares afectados e reflexos
osteotendinosos presentes e simétricos. A avaliacdo analitica
revelou aumento das enzimas musculares, com CK entre 4 a
6x VR e titulo de ANA positivo (1:160). O EMG mostrou padrao
miopatico; os estudos da condugao nervosa foram normais. A
biopsia do musculo deltéide esquerdo revelou achados de
miopatia inflamatéria, sendo o principal componente celular
da inflamagao os linfécitos B. Foi iniciado tratamento com
prednisolona 60mg/dia com melhoria clinica progressiva.

Discussa@o: Descrevemos um caso de MIBC, uma forma
rara de miopatia inflamatéria, que melhora com corticotera-
pia. O padrao de infiltrado inflamatério observado é tipico,
mas nem sempre é observado, quer por ter distribui¢ao focal
quer por ter sido alterado pela terapéutica prévia com corti-
c6ides. A MIBC deve ser considerada no diagnéstico diferen-
cial das miopatias com inflamacdo na biopsia, uma vez que
esta é uma patologia tratavel.

Movimentos periddicos das pernas
como manifestacdo paraneopldsica

Catarina Cruto', Jodao Lopes? A. Martins da Silva®, Nuno Vila-Cha'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurofisiologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
Caticruto@gmail.com

Introducdo: A sindrome dos movimentos periédicos das
pernas é caracterizada por movimentos repetitivos dos mem-
bros durante o sono que causam diminuicao da qualidade do
sono e insonia. A sua etiologia e fisiopatologia ainda nao sao
inteiramente conhecidas e pode estar associada a multiplas
doencas neurolégicas e sistémicas. O seu diagnéstico definiti-
vo é feito por registo poligrafico do sono.

Caso clinico: Homem de 66 anos, enviado a consulta de
neurologia por movimentos periédicos das pernas durante o
sono, inicialmente notados pela esposa e investigados em
consulta de sono com registo poligréafico de sono nocturno. O
doente nao tomava farmacos que pudessem interferir com o
sono. O exame neuroldgico era normal. Realizou estudo ana-
litico, que incluiu estudo da cinética do ferro, que foi normal.
Iniciou terapéutica com ropinirol 0,25mg/dia com melhoria
ligeira mas suspendeu voluntariamente ap6s 6 meses. Alguns
meses antes, tinha iniciado um quadro de poliartralagias
generalizadas o que levou ao diagndstico de poliartrite reu-
maética de pequenas e grandes articulacoes. Na sequéncia de
investigacdo da poliartrite foi detectado um carcinoma pul-
monar, subtipo adenoescamoso e sem metastizacao a distan-
cia, pelo que foi submetido a lobectomia e quimioterapia.
Cinco meses ap6s a terapéutica e mais de um ano apds sus-
pensao do ropinirol, deixou de apresentar os movimentos das
pernas durante o sono. Repetiu estudo polissonogréfico que
confirmou a sua auséncia. Ap6s a intervencao cirdrgica e sem
alteracao da terapéutica de base, apresentou também melho-
ria significativa do quadro artritico.

Conclusao: Consideramos que os movimentos perioédicos
das pernas durante o sono foram uma manifestagao paraneo-
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plésica da lesdo pulmonar, jd que estavam presentes na altura
do diagnéstico e desapareceram com exérese da lesdo.
Apresentamos este caso porque ndo sao conhecidas descri-
¢oes prévias de movimentos periddicos das pernas como sin-
drome paraneoplésica, o que contribui para a tese da fisiopa-
tologia dos movimentos periddicos estar associada a multi-
plas etiologias.

Linfoma intravascular, enfartes
cerebrais e deméncia

C. Cruto', C. Monteiro', I. Moreira', J. Teixeira? R. Roque?®,

J. Reis*, R. Taipa®, M. Melo Pires®, M. Correia'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-
Unidade de Neuropatologia, 4-Servico de Neurocirurgia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar Porto; 5-Servico Neurologia,
Centro Hospitalar Lisboa Central.

Caticruto@gmail.com

Introducéo: O linfoma intravascular é um tipo raro de lin-
foma extranodal com evolugdo rapidamente progressiva e de
prognostico reservado. O diagnéstico diferencial é dificil e
requer um indice de suspeicao elevado, ja que a apresentacao
clinica é variéavel.

Caso clinico: Instalagdo stibita, numa mulher de 57 anos,
de dorméncia e diminuicdo da forca no membro inferior
esquerdo; trés meses depois e também de forma stibita, apre-
sentou alteracao da visao para o hemiespaco visual esquerdo
e diminuicdo da forca do membro superior ipsilateral. Neste
periodo de tempo e de forma progressiva, ocorreram altera-
coes do comportamento com apatia e perda de iniciativa ver-
bal e motora. Sem febre nem outros sintomas constitucionais.
No exame neurolégico verificava-se deterioragao cognitiva de
predominio subcortical, hemianopsia homénima esquerda,
hemiparésia esquerda (grau4/5 MRC) de predominio crural,
sinal de Babinski bilateral e hipostesia dlgica no membro infe-
rior esquerdo. A RMN cerebral revelou multiplas lesdes ence-
falicas (hipersinal em T2 e na difusdo), supra e infratentoriais
com envolvimento predominante da substancia branca, suge-
rindo enfartes em territério arterial fronteira.

Considerando a etiologia isquémica, realizou-se angiorres-
sondncia, ecocardiograma transtoracico, estudo imunolégico
e serolégico, cujos resultados foram normais. O ecocardiogra-
ma transesofdgico demonstrou um foramen oval patente. O
estudo do LCR e a TC toraco-abdomino-pélvica ndo revelaram
alteracoes. Foi submetida a corticoterapia que foi suspensa
apos o resultado do estudo imunolégico. Por manter agrava-
mento clinico e, na suspeita de um estado pr6-trombético,
iniciou hipocoagulacdo. A etiologia das lesdes permanecia
incerta pelo que realizou biépsia cerebral. O exame neuropa-
tolégico mostrou linfoma intravascular de grandes células B e
dreas de necrose dispersas, correspondendo a enfartes recen-
tes. Iniciou quimioterapia com melhoria ligeira dos défices.

Conclusao: Enfartes cerebrais multiplos, ainda que raro, é
uma forma de apresentacdo de linfoma intravascular, pois a
proliferacdao macicga de linfécitos pode causar obstrucao vas-
cular. O exame neuropatoldgico é o método de diagnéstico de
referéncia.
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Provavel encefalopatia posterior
reversivel em leucemia linfoide aguda
recidivada: dilemas de diagnéstico e
tratamento

Helena Rocha', Manuel Sobrinho Simdes®?, Pedro Castro'?,
Diana Ferreira®, Fernando Principe**, Marta Carvalho*
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Hematologia Clinica,
3-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
4-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
helen.roch@gmail.com

Introducdo: Sintomas neuroldgicos focais associados a
quadros encefalopéticos em doentes oncolégicos levantam
frequentemente duvidas de diagndstico e orientagao terapéu-
tica. Este problema agrava-se quando sdo usados vérios citos-
taticos em altas doses para penetragdo no SNC, com efeitos
secunddrios neurolégicos ainda pouco conhecidos, como
pode acontecer no tratamento de indugao da leucemia linfoi-
de aguda (LLA). Apresentamos um caso de provavel encefalo-
patia posterior reversivel (PRES) em doente com LLA recidiva-
da tratada com esquema agressivo de quimioterapia.

Caso clinico: Mulher, 22 anos, antecedentes de hipotiroi-
dismo e epilepsia controlada com valproato, com LLA precur-
sora B. Remissao completa ap6s quimioterapia de inducao;
recaida durante manutencao. “Re-indu¢ao” com clofarabina
em alta dose, Peg-Asparaginase, vincristina e daunorrubicina.
Ao 26° dia, prostragdo progressiva, discurso incoerente e alte-
ragdes visuais compativeis com cegueira cortical, sem crises
epilépticas evidentes. Hipertensao diastélica sustentada de
novo, de causa indeterminada. Sem sinais de células leucémi-
cas no LCR, infeccdo ou disfuncdo metabélica. TC cerebral
com venoTC: lesdes hipodensas cortico-subcorticais simétri-
cas parieto-occipitais, sem realce ap6s contraste, sem sinais
de TVC. EEG compativel com estado de mal epiléptico focal
temporo-occipital esquerdo. RM cerebral: dreas parieto-occi-
pitais simétricas de hipersinal em DP/T2/FLAIR, hipossinal
em T1, com elevacao do ADC. Perante a hipétese de PRES ini-
ciou nimodipina, tratou-se a HTA e o estado de mal nao con-
vulsivo. Melhoria das alteragdes visuais e estado de conscién-
cialogo nos primeiros dias com normalizac¢ao neurolégica em
trés semanas. RM cerebral um més depois mostrou franca
regressao das lesoes. Ciclos adicionais de quimioterapia
decorreram sem complicacdes neurolégicas.

Conclusdes: As caracteristicas imagioldgicas e evolucao cli-
nica apontam para PRES como diagnéstico mais provéavel, rela-
cionado com a doenca oncolégica, HTA e/ou quimioterapia.
Sendo impossivel atribuir uma causa apenas, acresce ao neuro-
logista a dificuldade de decidir a terapéutica a efectuar, ja que a
manutencao ou suspensao de fairmacos terd implicacdes na
evolucdo da doenca oncolégica e do quadro neurolégico.

Paralisia isolada do musculo frontal
secundaria a metastizacao parotidea de
carcinoma da laringe
Filipa Sousa', Sofia Rocha’, Joao Fernandes? Ricardo Maré’,
Alvaro Machado'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital

de Braga.
filipa.r.p.sousa@gmail.com

Introducédo: Embora o envolvimento dos nervos cranianos
ocorra em 20% dos casos de carcinoma das vias aéreas supe-
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riores, a paralisia isolada do nervo facial é muito rara. Quando
ocorre implica a metastizacdo de uma das trés regioes anaté-
micas estratégicas: o angulo ponto-cerebeloso, o ouvido
meédio ou a glandula parétida.

Caso clinico: Homem, 59 anos, com diagndstico de carci-
noma infiltrativo epidermoéide da laringe, trazido ao Servigo
de Urgéncia por episddios recorrentes de sincope, precedida
por intensa dor fronto-temporal esquerda. O exame revelava
paresia unilateral esquerda isolada do musculo frontal: o
paciente apresentava marcada assimetria ao enrugar a testa,
mas com forca normal no encerramento ocular e sorriso
simétrico. Sem envolvimento de outros nervos cranianos.
Enquanto se encontrava em vigilancia e monitorizado, apre-
sentou um episédio semelhante aos descritos, sendo objecti-
vada bradicardia sinusal e hipotensdo arterial grave. A RM
cerebral e maxilo-facial mostrou adenopatias carotideo-jugu-
lares extensas com invasdo da parétida esquerda. O paciente
teve alta, com o diagndstico de invasdo metastdtica da paroti-
da esquerda, associada a paresia facial superior e sincopes,
secundarias a disfun¢do do seio carotideo e desencadeadas
por dor aguda.

Conclusdo: O carcinoma da laringe pode metastizar para
os ganglios linfaticos retrofaringeos, que drenam para os
parotideos, atingindo a parétida e nervo facial. Na parétida o
nervo facial subdivide-se em 5 ramificagdes: temporo-frontal,
zigomatica, labial, marginal, mandibular e cervical. O ramo
temporo-frontal sai da parétida e entra inferiormente ao mus-
culo frontal inervando-o. Logo, neste caso, a invasao da paro-
tida esquerda condicionou uma rara apresentacao clinica de
paralisia frontal ipsilateral por envolvimento isolado do ramo
temporo-frontal. Com esta descricdo pretendemos alertar
para a necessidade de uma avaliacdo cuidadosa dos pacientes
com paralisia do nervo facial e antecedentes de carcinoma
avancado das vias aéreas superiores de modo a excluir o
envolvimento neoplésico da par6tida, do angulo ponto-cere-
beloso ou osso temporal.

Sindrome Opsoclénus-Miocldénus,
Ataxia Cerebelosa, Encefalite Limbica e
Retinopatia Bilateral Paraneoplasicos

Filipe Blanco, Luis Isidoro, Jodo Lemos, Joao Figueira, Carmo
Macirio

Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra.

sobralblanco@gmail.com

Introducdo: Sindromes Neurolégicos Paraneoplésicos
representam o efeito remoto de uma neoplasia maligna, nao
relacionado com invasdo do tumor ou metastizacdo. Sdo dis-
turbios raros que podem afectar qualquer parte do sistema
nervoso central ou periférico. Presume-se que na sua maioria
sejam provocados por mecanismos autoimunes dirigidos
contra antigénios onconeuronais expressos pelas células neu-
ronais e tumorais.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 63 anos, ex-fuma-
dor, apresenta-se com quadro clinico progressivo com 3
meses de evolugdo caracterizado por fotopsias, escotomas
bilaterais, desequilibrio e estado confusional, sobreposto a
quadro febril indeterminado e perda ponderal de 9 Kg. Ao
exame neuroldgico apresentava estado confusional, perda
severa da acuidade visual bilateral, opsocléonus intermitente,
mioclonias dos membros superiores, ataxia da marcha, com
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sensibilidades profundas preservadas. A RMN-CE mostrava
lesdes bilaterais e simétricas dos nicleos da base, hiperinten-
sas nas sequencias TR longo. EEG: aspectos focais lentos nas
regioes frontotemporais bilateralmente, sugestivos de ecefali-
te limbica. TAC Tordcica: imagem nodular de contornos espi-
culados localizada no LSD, suspeita de processo tumoral
maligno. OCT com desorganiza¢do da camada de fotorrecep-
tores da retina e papiledema severo bilateral, compativeis
com retinopatia paraneopldsica. Anticorpos anti-neuronais
anti-CV2/CRMP5 fortemente positivos. LCR: pleocitose linfo-
citica; negativo para células tumorais; BOC no liquor mas néo
no soro. Realizou tratamento com Imunoglobulina 25g id e
Corticoide 1g id endovenosos durante 5 dias, associados a
terapéutica sintomética com Clonazepam e Levetiracetam
per os, com melhoria clinica neurolégica parcial. Aguarda
caracterizacdo histoldgica tumoral e tratamento dirigido.
Conclusdes: Doente com clinica e exames complementa-
res compativeis com Sindrome Opsoclénus-Mioclénus,
Ataxia Cerebelosa, Encefalite Limbica e Retinopatia Bilateral
Paraneoplésicos. A associacdo de varias entidades clinicas
paraneoplasicas no mesmo doente é um evento raro.
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Moderadores: Dr. Miguel Rodrigues, Dra. Elsa Parreira
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Hospital da Luz, Lisboa; Unidade Neurolégica de Investigacdo Clinica, Instituto de Medicina Molecular,
Faculdade de Medicina de Lisboa.
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Resumos

14.45-16.00 Comunicacoes orais 12 sessao
Moderadoras: Dra. Isabel Luzeiro, Dra. Livia Sousa

O papel dos genes UNC13B e
STXBP1 na susceptibilidade a enxaqueca

Jodo Luis Neto', Carolina Lemos', José Pereira-Monteiro"??,
Jorge Sequeiros'®, Alda Sousa'?, Isabel Alonso’

1. UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC),
Universidade do Porto; 2. ServigodeNeurologia, Centro Hospitalar
do Porto - Hospital de Santo Anténio; 3. Instituto de Ciéncias
Biomeédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto.

Introducdo: Embora possuam uma forte componente
genética, a informacao relativa aos genes de susceptibilidade
para as formas comuns de enxaqueca é actualmente ainda
escassa. Para investigar a componente genética de doencas
complexas recorre-se normalmente a realizacio de estudos de
associacdo, comparando a frequéncia de marcadores genéti-
cos entre casos e controlos. Os genes candidatos para estes
estudos estdo geralmente envolvidos na patofisiologia da
doenga, sendo que no caso especifico da enxaqueca varias
vias poderao ser consideradas, entre elas, a da neurotransmis-
sd0. Os genes UNCI3B e STXBPI codificam, respectivamente,
as proteinas Munc13-2 e Munc18-1, membros da maquinaria
molecular das vesiculas sindpticas, que (entre outras funcoes)
ajudam e estabilizam a formac¢ao de complexos SNARE

Material/Métodos: Encontra-se actualmente na fase final
de execucdo, um estudo de associagao caso-controlo numa
amostra de 188 doentes nao aparentados e 287 controlos sau-
daveis, emparelhados por idade e localizacdo geografica. Um
total de 110 ragging SNPs, de genes que codificam proteinas
envolvidas na transmissdo sindptica, estd a ser estudado; nove
dos quais pertencem ao gene UNCI3B e trés ao STXBPI.

Resultados: A andlise dos resultados obtidos até ao
momento revelou vdrias associagoes significativas: duas aléli-
cas (rs10972428 e rs7851161), trés genotipicas (rs7851161,
157032682 e 1s13293564) e duas haplotipicas relativas ao gene
UNCI13B, bem como uma associacao alélica, uma associacao
genotipica (rs2241167), e uma haplotipica, com marcadores
do gene STXBPI. Através de uma andlise bioinformadtica
foram identificadas consequéncias funcionais para os alguns
dos SNPs referidos, maioritariamente relacionadas com a
regulacao da expressao génica.

Discussao: Os resultados apontam para um possivel envol-
vimento destes genes na susceptibilidade a enxaqueca, que
deverd no futuro ser alvo de estudos mais aprofundados. O
conhecimento sobre a associacdo de variantes genéticas e
uma predisposicdo aumentada a enxaqueca é de grande
importancia, podendo no futuro trazer vantagens em termos
de diagnostico e tratamento da enxaqueca.

Investigacao de polimorfismos em
genes envolvidos na inflamac¢do neurogénica
como factores de susceptibilidade para
enxaqueca

Sinapse

Soraia Osério’, Joao Neto', José Pereira-Monteiro'>*, José
Barros®®, Jorge Sequeiros'?, Isabel Alonso'?, Alda Sousa'?,
Carolina Lemos'?

1. UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC),
Universidade do Porto; 2. Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar (ICBAS), Universidade do Porto; 3. Servigo de Neurologia,
Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio.

Introducdo: A enxaqueca é uma doenc¢a complexa, com
elevada prevaléncia, que resulta da combinacdo de factores
genéticos e ambientais. Na patogénese da enxaqueca diversos
mecanismos estdo envolvidos tais como: vasodilagao arterial
extracraniana, diminui¢do da inibi¢ao de transmissdo central
de dor e inflamacao neurogénica extracraniana. No processo
de inflamag¢do neurogénica, ocorre a libertagcao de neuropép-
tidos, como a substancia P, a neurocinina A ou o CGRP (calci-
tonin-gene related peptide) que resulta na extravasao plasma-
tica, vasodilatag@o e na desgranulacao de mastécitos.

Objectivos: Com o presente estudo pretende-se investigar
alguns dos factores genéticos envolvidos na susceptibilidade
da enxaqueca analisando genes envolvidos no processo de
inflamagdo neurogénica.

Materiais e Métodos: Para investigar factores de suscepti-
bilidade para a enxaqueca, foi realizado um estudo caso-con-
trolo, numa amostra de base hospitalar de 188 casos e 287
controlos, utilizando genes candidatos, seleccionados com
base no seu papel na fisiopatologia da enxaqueca.

Os SNPs (single nucleotide polymorphisms) nos genes
candidatos foram seleccionados com base nos dados retira-
dos do International HapMap Project. Dos quatro genes can-
didatos (RAMP1, CALCRL, TAC1 e F2RL1), foram obtidos 39
tagging SNPs para serem genotipados por SNaPshot.

Resultados: Inicialmente efectuou-se a genotipagem de 14
SNPs nos 475 individuos. Seguidamente irdo ser optimizados
os restantes SNPs e proceder-se-4 a andlise estatistica, de
modo comparar as frequéncias alélicas, genotipicas e haploti-
picas dos SNPs entre casos e controlos, para avaliar a associa-
¢do entre os SNPs seleccionados e a susceptibilidade da enxa-
queca. A interaccao entre genes serd também analisada.

Discussao/Conclusao: Os dados obtidos a partir deste
estudo serao tteis para uma melhor compreensao dos meca-
nismos genéticos que estdo na génese da enxaqueca e possi-
velmente no desenvolvimento de novas formas de terapéutica
da enxaqueca.

E depois dos estudos de associacao
na enxaqueca: analise funcional dos
polimorfismos identificados

Carolina Lemos'?, Joao Luis Neto', Marlene Quintas', Soraia
Osoério', Maria Conceigao Pereira', Miguel Alves-Ferreira', José
Pereira-Monteiro'*?, Jorge Sequeiros'? Alda Sousa'?, Isabel
Alonso'?

1. UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC),
Universidade do Porto; 2. Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar (ICBAS), Universidade do Porto. 3. Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio.

Introducao: A enxaqueca é uma das cefaleias primadrias

mais comuns, diminuindo a qualidade de vida dos doentes e
seus familiares. Na populacdo portuguesa, encontraram-se
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diversas variantes - em genes relacionados com a patofisiolo-
gia da enxaqueca (STX1A, EDNRA, BDNF e CGRP) - associa-
das com a sua susceptibilidade. No entanto, é necessario
explorar o papel destas variantes em termos funcionais de
modo a compreender os mecanismos subjacentes a esta
doenca.

Objectivos: Com este trabalho pretende-se compreender
as possiveis funcoes das variantes associadas através de andli-
ses bioinformadticas e estudos funcionais de modo a caracteri-
zar o papel e mecanismo molecular dos polimorfismos asso-
ciados com a enxaqueca em estudos anteriores.

Materiais/Métodos: Actualmente, diversas ferramentas
bioinformadticas estao disponiveis, permitindo prever os pos-
siveis efeitos biolégicos dos SNPs associados. Apés a andlise in
silico, irdo ser realizadas experiéncias in vitro de modo a
determinar alteragdes nos niveis de transcricdo, ligacdo de
miRNAs, e estabilidade das proteinas , envolvendo os genes
associados com a doencga.

Resultados: Os polimorfismos que foram ja identificados
irdo agora ser analisados em diferentes bases de dados e ferra-
mentas bioinformaticas de modo a identificar polimorfismos
funcionais, com alguma funcdo de regulagdo. Outras variantes
podem estar localizadas nas regides do promotor do gene e
assim afectar a expressdo génica. Espera-se também com este
trabalho determinar o possivel impacto de miRNAs na sus-
ceptibilidade a enxaqueca dado que podem existir polimorfis-
mos nos miRNAS ou nos seus locais de ligacao.

Discussao/Conclusao: Os estudos funcionais nas doengas
complexas sdo ainda escassos mas muito importantes para
compreender o papel dos polimorfismos na doenga.
Compreender a patofisiologia da enxaqueca, identificar poli-
morfismos associados com a sua susceptibilidade e estabele-
cer uma ligacdo entre ambos, pode levar ao desenvolvimento
de terapias preventivas mais especificas e eficazes.

O papel dos genes ligados ao
cromossoma X na susceptibilidade a
enxagueca.

Marlene Quintas’, Joao Neto', José Pereira-Monteiro"*?, José
Barros?®, Jorge Sequeiros'?, Isabel Alonso'? Alda Sousa'?,
Carolina Lemos'?

1. UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC),
Universidade do Porto; 2. Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar (ICBAS), Universidade do Porto. 3. Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio.

Introducdo: A enxaqueca é uma doenca neuroldgica,
caracterizada por dores de cabeca recorrentes associadas a
outros sintomas.

A predisposicdo genética a enxaqueca é semelhante em
homens e mulheres porém, a incidéncia é 3 vezes superior no
sexo feminino e o risco aumentado de enxaqueca nos familia-
res em primeiro grau de probandos do sexo masculino sugere a
possivel influéncia de genes ligados ao cromossoma X.
Diferentes estudos associaram jé o locus Xq 24-28 a enxaqueca.

O 4cido gama-aminobutirico (GABA), principal neurotrans-
missor inibitério, desempenha uma fungdo importante na
patofisiologia da enxaqueca. Genes que codificam receptores
do GABA-A localizam-se no locus Xq24-28 e tém sido objecto
de estudo, nomeadamente o GABRE, GABRA3 e GABRQ.

O gene CASK (Calcium/calmodulin-dependent serine
kinase) apresenta varias funcdes a nivel neuronal e esta rela-
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cionado com a regulacdo de canais de cdlcio, importantes na
libertagcao de neurotransmissores, podendo ter um papel na
patofisiologia da enxaqueca. Ainda nao hd estudos entre este
gene e a enxaqueca, sendo um bom gene candidato.

Objectivo: O objectivo do estudo € avaliar o envolvimento
de genes ligados ao cromossoma X na susceptibilidade a
enxaqueca.

Material/Métodos: Este estudo estd a ser desenvolvido
tendo por base uma estratégia caso-controlo, compreenden-
do 188 casos e 287 controlos. A técnica de SNaPshot foi esco-
lhida como metodologia de genotipagem.

Resultados: 32 SNPs foram seleccionados através do
Haploview Software, em 4 genes candidatos (GABREI],
GABRA3, GRABQ e CASK). Os SNPs foram divididos em 2
ensaios, estando a sua genotipagem a decorrer. Em seguida ird
ser feita a andlise estatistica dos resultados, de modo a avaliar
a associacdo entre os SNPs seleccionados e a enxaqueca.

Discussao/Conclusdo: O estudo das variantes genéticas
relacionadas com o género e associadas a susceptibilidade a
enxaqueca, permitirdio aumentar o conhecimento da base
genética da doencga e possivelmente contribuir para um
melhor diagnéstico.

Enxaqueca Hemiplégica Esporadica
associada a Estado de Mal Epiléptico
Focal - 18 anos de seqguimento.

Joana Domingos, José Barros, Rui Chorao, Ilda Matos, José
Pereira Monteiro

Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto

Introducao: A enxaqueca hemiplégica esporadica (EHE)
apresenta como particularidades a incorporacdo de algum
grau de parésia na aura e a inexisténcia de familiares com sin-
tomas idénticos. A THS estabeleceu critérios clinicos, mas a
EHE tende a ser um diagnéstico de exclusdo. A EHE tendera
para o inicio na infancia e para a atenuacao na juventude, mas
ndo ha dados robustos sobre a sua histdria natural e o prog-
nostico.

Caso clinico: Damos conta de um individuo do sexo mas-
culino, atualmente com 31 anos, que apresentamos em 1994
(Rev Port Neurol 1994, Supl, maio: 25). Teve dois episddios de
cefaleias hemicranianas esquerdas, precedidas de um escoto-
ma cintilante direito, aos 8 anos. Teve sintomas idénticos, pre-
cedidos de afasia motora e hemiparésia direita, aos 13 anos.
Meses depois, foi levado ao hospital por confusao, agitacao,
cefaleias, febre, afasia e hemiparésia direita; instalou-se um
estado de mal epilético focal (movimentos clénicos do mem-
bro superior plégico). Ndo tinha histéria familiar de enxaque-
ca ou epilepsia. O exame neuroldgico, entre episédios, foi
sempre normal. Os exames de sangue, urina e LCR, as ima-
gens de RMN encefdlica, a histologia muscular e o estudo vas-
cular foram normais. O EEG apresentava atividade paroxistica
focal temporo-occipital esquerda. Diagnosticou-se EHE. Foi
medicado com flunarizina e valproato de s6dio, por analogia.
Manteve episédios de EHE, tendencialmente semestrais, até
aos 19 anos. A profilaxia foi descontinuada aos 20 anos. Nao
voltou a ter sintomas. Teve um bom desenvolvimento pessoal
(fisico, cognitivo, profissional e familiar).

Discussao: O estudo clinico foi agressivo, apesar do presu-
mivel diagnéstico. Terdo contribuido para isso a nao alternan-
cia, o estado de mal epilético focal, a duragdo prolongada, a
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auséncia de histéria familiar e o modesto conhecimento da
época sobre enxaqueca hemiplégica. A noticia deste caso
poderd ser um pequeno contributo para a compreensao da
histéria natural da enxaqueca hemiplégica esporadica.

16.30-17.30 Comunicacodes orais 22 sessao
Moderadoras: Dra. Gabriela Machado, Dra. Paula Esperanca

Cefaleia exclusivamente nocturna:
cefaleia hipnica?

Joana Domingos, Rui Loureiro, José Pereira Monteiro
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

Introducéo: A inter-relacdao entre sono e cefaleia é bem
conhecida existindo, inclusivamente, varias tentativas de clas-
sificacdo da mesma. Vérios tipos de cefaleia (enxaqueca, ten-
sdo, hipnica) estao relacionados com perturbacao do sono e
com o funcionamento durante o dia.

Caso Clinico: Senhora de 51 anos, sem antecedentes pes-
soais ou familiares de relevo que desde hé cerca de 30 anos
tem 1 a 2 epis6dios semanais, exclusivamente nocturnos e
que a acordam, de cefaleia pulsdtil, intensa, unilateral ou
bifrontal, com fotofobia, sem nduseas, vomitos ou fonofobia,
sem factores de agravamento e que ndo cedem aos AINE’s.
Tém inicio pelas 4-5horas da manha e duram algumas horas;
quando toma triptano duram cerca de 1 hora. Sem alteragoes
ao exame neurolégico. TC cerebral sem alteracoes.

Discussdo: De uma forma genérica poderiamos dizer que
este caso trata de uma cefaleia despertada pelo sono ou rela-
cionada com este.

Apesar de evocar caracteristicas de cefaleia hipnica, nao
preenche todos os critérios, reforcando a ideia que vem sendo
expressa na literatura de que serd necessdrio revé-los em
vérios aspectos. Por um lado em relacdo a idade de inicio, que
muitas vezes dista varios anos da de diagnéstico e se encontra
documentada antes dos 50 anos, a definicao da duragao maxi-
ma de cada episddio e da frequéncia dos mesmos.

Embora a relacdo mais frequente seja a de alivio com o
sono e repouso, este caso, embora atipico, também poderia
ilustrar uma enxaqueca sem aura, mas exclusivamente noc-
turna. De facto, existem relatos de que cerca de 48% dos epi-
sddios podem ocorrer entre as 4-9horas da manha e de que
percentagem semelhante de doentes tem cerca de 75% dos
episddios de enxaqueca durante a noite.

N3do basta parecé-lo, tem que sé-lo -
Enxaqueca e Disseccao Arterial sem AVC

Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, EPE.

Introducédo: A enxaqueca com aura é simultaneamente
mimetizador e factor de risco para AVC isquémico. A revisao
sistemadtica de estudo caso-controlo estabeleceu igualmente
que a enxaqueca se associa a dissec¢ao arterial cervical em
mais de 35% dos casos.
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Caso Clinico: Os autores descrevem o caso de um homem
de 56 anos, hipertenso, que desde os 30 anos apresenta epis6-
dios esporddicos de cefaleia intensa, hemicrania esquerda,
pulsatil, precedida de disfasia, sem outros sintomas acompa-
nhantes. Aos 50 anos, uma semana apoés traumatismo crania-
no, apresenta novo episédio de cefaleia, com as mesmas
caracteristicas inicialmente, mas que se torna persistente,
surgindo ao terceiro dia ptose incompleta e miose do olho
esquerdo. Recorreu entdo ao hospital, tendo-se objectivado
sindrome de Horner a esquerda e colocado a hip6tese diag-
néstica de disseccao carotidea esquerda, confirmada por RM.
Nao apresentou outros défices neurolégicos transitérios ou
permanentes. Nao apresentava alteracbes parenquimatosas
na RM encefalica. Teve alta mantendo ptose e miose a esquer-
da. Desde esta altura que tem epis6dios pouco frequentes de
cefaleia nao pulsatil, sem outros acompanhantes ou precipi-
tantes, mas sempre precedidas de aura disfasica. Num destes
episddios é referenciado a consulta de Doenca Vascular
Cerebral com a hipdtese diagnéstica de AIT.

Conclusdo: No presente caso existe enxaqueca com aura
com episddios disfasicos repetidos ao longo de vérios anos,
simulando AITs carotideos esquerdos, sendo que aos 50 anos se
verifica dissecc¢ao carotidea esquerda. Desse episddio resultam
sinais neurolégicos permanentes de disfuncao simpdtica, sem
lesdao parenquimatosa, verificando-se alteracao das caracteris-
ticas da cefaleia, mantendo episddios sugestivos de aura disfa-
sica tipica com cefaleia atipica. Este doente ilustra a complexa
interaccao entre a enxaqueca e a doenca vascular cerebral.

Cefaleia menstrual: nem sempre é
inocente....

Manuela Palmeira
Apomédica Servigos Médicos Lda.

A Cefaleia Menstrual, conhecida desde o tempo de
Hipocrates, foi definida por MacGregor como crises de cefa-
leias sem aura que ocorrem regularmente no primeiro dia da
menstruacado ou dois dias antes ou ap6s o seu inicio, mas nao
noutros periodos. Pode adoptar as caracteristicas de
Enxaqueca, Cefaleia do Tipo tensao ou menos frequentemen-
te Cluster. As cefaleias exclusivamente ligadas ao periodo
menstrual sao, em regra, benignas

Caso Clinico: Em Marco de 2009 MLGFF com 47 anos con-
tava referia ha anos cefaleia menstrual de intensidade ligeira,
sem predominio de lado nem sintomas acompanhantes. No
meés anterior, teve no periodo menstrual uma cefaleia violen-
ta, durante 3 dias, acompanhada de fotofobia e anorexia que
aliviou, mas da qual nunca recuperou totalmente. Seis dias
antes da consulta no inicio do periodo menstrual, sentiu de
novo cefaleias, que duraram 48 horas, seguidas de visao
dupla. Ao 6° dia apresentava diplopia sem parésias dos mus-
culos oculares. O restante exame geral e neuroldgico eram
normais. Antecedentes pessoais e familiares irrelevantes.

A angiorressonancia magnética cerebral com cardcter de
urgente mostrou aneurisma da artéria carétida interna esquer-
da de localizagao intracavernosa. Na sequéncia foi-lhe colocado
“stent Silk” endovascular, sem complicacoes. Dois dias depois
referia dor continua no ouvido e nas regides parietal e cervical,
ambas a esquerda, e apresentava Horner esquerdo, sintomas
que foram interpretado como reacc¢ao vascular a presenga do
Stent. Os exames de controle, por arteriografia, realizados um
meés e um ano depois revelaram exclusao do aneurisma.
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Mais recentemente foi observada na consulta de neurolo-
gia por cefaleia do tipo tensdo crénica tendo sido medicada
com amitriptilina

Em conclusao: Caso clinico representativo de que um
diagnoéstico de cefaleia menstrual feito na juventude que é
posto em causa decorridos muitos anos. Impde-se ser pru-
dente e avaliar cada crise como primeira para a eventualidade
de ter de rever o diagnéstico.

Carcinoma da parétida - uma causa
incomum de nevralgia do trigémio

Joao Carvalho, Filipe Palavra, Maria Helena Ramos
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra.

Introdugdo: As neoplasias da glandula parétida apresen-
tam-se, na sua maioria, como uma massa indolor. A dor facial
e a paralisia facial periférica, quando presentes, traduzem
geralmente doencga localmente avancada e, como tal, sdo indi-
cadores de mau prognéstico.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, com 75 anos de
idade, que recorreu ao Servico o nosso Hospital por paroxis-
mos dolorosos na hemiface direita (territérios dos ramos maxi-
lar e mandibular do nervo trigémio) com cerca de um més de
evolucao. Estes paroxismos tinham inicio stbito, eram muito
intensos e de curta duragado e surgiam frequentemente apés a
fala e a mastigacao, tendo sido identificado um ponto de gati-
lho pré-auricular direito. A doente referia ainda, desde ha cerca
de 2 anos, uma dor constante, tipo moedouro, no territério
atrds referido, de intensidade ligeira. Ao exame objectivo foi
identificada uma massa pétrea na regido parotidea direita e o
exame neurolégico revelou uma paralisia facial periférica
direita e uma hipoestesia dlgica nos territérios sensitivos dos
ramos maxilar e mandibular do nervo trigémio direito. Os exa-
mes complementares de diagndstico efectuados (exames de
imagem e citologia por aspiracdo com agulha fina) revelaram
carcinoma primdrio da glandula parétida direita, ndo-caracte-
rizado histologicamente, associado a adenopatias intraparoti-
deas, sem aparente invasdo dos tecidos adjacentes. Foi entdo
instituida terapéutica sintomadtica, que reduziu a frequéncia
dos paroxismos, mas ndo a sua intensidade. A doente foi refe-
renciada para consulta externa no Instituto Portugués de
Oncologia, aguardando ainda decisao terapéutica.

Conclusao: Este caso ilustra uma forma de apresentacao
incomum de uma neoplasia da parétida, uma vez que, mais
que a massa e a paralisia facial periférica, foi a dor, que pode
ser classificada como uma nevralgia do trigémio sintomadtica,
que levou a doente a procurar assisténcia médica.

9.15-10.30 Comunicacodes orais 32 sessao
Moderadores: Dr. Miguel Rodrigues, Dra. Elsa Parreira

Headache from the Doctors’
perspective
Raquel Gil Gouveia
Hospital da Luz, Lisboa; Unidade Neurolégica de Investigacao

Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina
de Lisboa.
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Introduction: Primary headaches and Migraine, being the
most common neurological disorders, are a motive for consul-
tation of most general practitioners and neurologists, on a
daily basis. We have yet failed to consider the doctors’ per-
spective — treating a headache patient can be a hard and
demanding task.

Objective: To survey clinicians most likely to be involved in
managing headache patients (general practitioners and neu-
rologists) in order to identify their perceptions about
headache.

Methods: Prospective observational survey of general
practitioners and neurologists in Portugal in a 5 month peri-
od. Data collection was accomplished using anonymous
questionnaires with demographic data, headache and
migraine status and perceptions.

Results: Of 348 respondent physicians, 24.4% were neurol-
ogists, 53.8% were females and age average was 47.7 years. The
vast majority had interest in Migraine and considered it dis-
abling (93%). Sixty-seven to 80% of physicians report manage-
ment difficulties when dealing with headache patients.
Satisfaction with current treatment options was high (70-
80%). Sixty-two (34%) of physicians had migraine and 86%
considered it to influence their perception of the disease.
Portuguese physicians most frequently treat their own
migraines with triptans (24%), ibuprofen (19%), paracetamol
(15%) and other NSAIDs (15%). Preventive medication was
used by 14% of headache-suffering physicians.

Conclusion: Portuguese physicians treating migraine
patients have realistic perceptions about the disease. Those
who suffer from migraine considered their perception to be
influenced by their experience. Although reporting manage-
ment difficulties, the majority of physicians are satistied with
current treatment options for migraine

Vertigem postural e cefaleia: caso
clinico

Rui Loureiro, Joana Domingos, Pereira Monteiro
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

Introducao: Vertigem, tontura e instabilidade na marcha
sdo sintomas comuns na prdtica clinica. A vertigem é um sin-
toma caracterizado por ilusdo de movimento. Na prética clini-
ca didria existem vdrias sindromes vertiginosas: vertigem pos-
tural paroxistica benigna, vertigem postural f6bica, Doenca de
Meniere, Neuronite vestibular, sindrome vertiginoso central,
entre outros. A Vertigem Postural Fébica (VPF) é o segundo
diagndstico mais comum em clinicas neurolégicas especiali-
zadas em tontura e vertigem.

Caso clinico: Senhora de 57 anos com histéria de sindrome
depressivo desde os 40 anos e cefaleia tipo tensdo cronica
desde os 54 anos, com quadro com 3 anos de evolugao de ver-
tigem posicional, sem associa¢do com acufenos, zumbidos ou
sintomas neurovegetativos. A vertigem dura minutos, ocorre
quando caminha na rua e, por vezes, acompanha a cefaleia. O
exame neurolégico ndo apresenta sinais focais, nomeada-
mente sinais de disfun¢ao cerebelosa ou vestibular.

Discussao: O diagnéstico de VPE proposto por Brandt et al,
é caracterizado por 6 elementos : (1) vertigem e sensa¢ao sub-
jectiva de desequilibrio, presentes durante a posicao ortosta-
tica ou na marcha, sem alteracdes ao exame neurolégico; (2)
instabilidade ou flutuagao, frequentemente na forma de ata-
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ques com a duracdo de segundos a minutos, ou, as vezes,
como impressao momentanea ou iluséria de perturbacao do
préprio corpo; (3) os episddios de vertigem podem ocorrer
espontaneamente ou estar associados a estimulos (pontes,
escadas), ou situacoes especificas (lojas, restaurantes) das
quais o paciente podera sentir dificuldade em retirar-se, ou
que sdo reconhecidas como desencadeantes; (4) ansiedade e
sintomas neurovegetativos acompanham o quadro; (5) perso-
nalidade do tipo obsessivo-compulsivo, labilidade afectiva e
depressao leve ; (6) inicio apds um evento emocional de stress,
doenca grave, ou disttrbio vestibular.

A VPF apresenta um bom progndstico. Apesar de alguns
autores colocarem em causa o diagndstico de VPE trata-se de
um distirbio frequente que raramente é diagnosticado.

Cefaleia e quisto aracnédide?

Inés Marques', Tiago Parreira®, Herminio Tao? Vieira Barbosa'
1. Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra;
2. Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra; 3. Servico de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade
de Coimbra.

Introducéo: Os quistos aracnoides sdo colec¢oes benignas
de LCR, habitualmente assintomdticos e diagnosticados de
forma incidental. Podem, no entanto, tornar-se sintomaticos,
por crescimento com compressao de estruturas adjacentes
e/ou obstrucdo do fluxo do LCR, ou por complica¢des hemor-
ragicas. A apresentacdo clinica mais frequente é a cefaleia,
embora ocasionalmente possam originar convulsdes, défices
neuroldgicos focais ou alteracdes cognitivas. Reserva-se o tra-
tamento cirdrgico para quistos sintomdticos e quistos com
crescimento progressivo ou efeito de massa.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 29 anos, sem
antecedentes relevantes. Recorre ao servico de urgéncia por
inicio subito de cefaleia holocraniana de intensidade muito
severa, com agravamento em decubito e associada a vomitos,
fotofobia e visdo turva. Sem histéria de traumatismo craniano.
O estudo de imagem detectou quisto aracnéide da fossa cra-
niana média esquerda e higroma fronto-temporal bilateral,
tendo sido observado por neurocirurgia, que considerou ndo
haver indicagdo cirtrgica e medicou sintomaticamente. O
agravamento progressivo da cefaleia motivou retorno a
urgéncia ap6s uma semana, apresentando nesta altura edema
da papila bilateral. Foi efectuada pun¢ao lombar que detectou
aumento da pressao do LCR (45cmH20). Instituiu-se trata-
mento com acetazolamida 250mg 3id, com melhoria progres-
siva da cefaleia e das queixas visuais, encontrando-se assinto-
maético ao 8° dia de tratamento, apesar de imagiologicamente
sobreponivel. Nas semanas seguintes, verificou-se reabsorcao
do higroma subdural direito acompanhada de simultanea
expansdo progressiva do higroma subdural esquerdo, com
efeito de massa e desvio da linha média, tendo sido necessé-
rio tratamento cirdrgico.

Conclusdo: Neste caso a cefaleia relacionou-se com a rotu-
ra da parede do quisto, com consequente saida de LCR para o
espaco subdural e formacdo de higromas, complicacdo rara
dos quistos aracnéides. Embora estejam descritos alguns
casos com resolucdo sintomética e dos higromas subdurais
apenas com acetazolamida, no nosso doente esta terapéutica
revelou-se insuficiente e houve necessidade de abordagem
cirtrgica subsequente.
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Enxaqueca e Sindrome do Anticorpo
Antifosfolipidico, relacao ou coincidéncia?

José Tomds, Jodo Sargento, Livia Sousa, Fernando Matias.
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.

Introducdo: A presenc¢a de anticorpos antifosfolipidicos
tem sido associada ao aumento do risco de doenca trom-
boembdlica (venosa ou arterial), abortos de repeticao e trom-
bocitopenia. O espectro de manifestagdes neuroldgicas inclui
doencas vasculares, mielopatia transversa, Sindrome de
Guillain-Barré e enxaqueca. Contudo, a fisiopatologia da
associacdo do Sindrome do Anticorpo Antifosfolipidico
(SAAF) e enxaqueca nao € totalmente conhecida.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 53 anos, com ante-
cedentes pessoais de hipertensdo arterial essencial, angioma
facial congénito, um aborto espontaneo e um acidente cere-
brovascular isquémico prévio. E referenciada a consulta de
cefaleias por reincidéncia de evento cerebrovascular e crises
de enxaqueca com aura visual de frequéncia aproximada de
uma crise semanal. Iniciou tratamento profilactico da cefaleia
com dois esquemas terapéuticos distintos com resposta insa-
tisfatéria. A investigacdo complementar incluiu Tomografia
Computorizada e Ressonancia Magnética Cranio-Encefdlicas
evidenciando diversas lesdes isquémicas com diferentes tem-
pos de evolucdo. O ECG-Holter, Ecocardiograma Transtoracico
e Ecografia Doppler Carotideo-Vertebral ndo revelaram altera-
¢oes significativas. O estudo analitico mostrou positividade
para Anticorpos anti-cardiolipinas, anti-Beta2-GPI e anticoa-
gulante lipico bem como um aumento do Tempo de
Tromboplastina Parcial activada. A doente foi observada por
Reumatologia que excluiu doencas do tecido conjuntivo, assu-
mindo-se o diagnéstico de SAAF Primério. Posteriormente é
adicionada anticoagulag@o oral com melhoria substancial das
cefaleias, registando-se actualmente uma crise mensal de
enxaqueca, ocasionalmente com aura. Nao repetiu eventos
cerebrovasculares.

Conclusdo: Uma cefaleia de dificil controlo ou associada a
um evento vascular agudo pode dever-se a um SAAE Doentes
com cefaleias, nomeadamente enxaqueca, com evolugao ati-
pica ou com aparecimento de outros sintomas devem ser
objecto de investigacao mais detalhada para um diagnéstico
etiolégico mais definitivo atendendo a potenciais implicacoes
terapéuticas.

Cefaleia acompanhada de défices
neurolégicos e pleocitose no liquor

Eva Brandao, H. Peter Grebe
Servico de Neurologia do Hospital Sao Sebastiao, Centro
Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.

Introducao: A cefaleia acompanhada de défices neurolégi-
cos transitorios e pleocitose no LCR (sindrome HaNDL) é uma
condicao benigna que pode simular doencas graves como
meningo-encefalite ou AVC.

Casos clinicos: 1) Homem de 29 anos recorreu ao Servico
de Emergéncia (SE) por dificuldades na fala e parestesias nos
membros direitos com uma hora de evolucao. Nos dias prece-
dentes tinha tido dois epis6dios de parestesias nos membros
esquerdos e cefaleia. Teve um vémito no SE. Objectivamente
apresentava afasia de predominio motor, hemian6psia homo-
nima, hemiparesia e hemi-hipostesia direitas, sem face. A TC
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cerebral foi normal e foi realizada trombédlise. Duas horas
apos o tratamento foi detectada febre (38.92C) e o doente refe-
riu cefaleia hemicraniana esquerda pulsétil. LCR: 51 células
(98% linfocitos), proteinas 52.1 mg/dL e glicose normal.
Estudo microbiolégico LCR e sangue, RM cerebral, Eco-
Doppler dos vasos cervicais e transcraniano: normais. O
doente ficou assintomaético 14 horas ap6s o inicio da clinica.

2) Adolescente de 16 anos observada por cefaleia bilateral
tipo aperto, hemiandpsia e hemiparesia esquerda com 10 horas
de evolugado. Referia outros epis6dios semelhantes (com défices
neurolégicos varidveis) nos ultimos 5 dias e sindrome gripal
trés semanas antes. LCR: 185 células com predominio de linf6-
citos, proteinas 62.78 mg/dl e glicose normal. Estudo microbio-
l6gico sangue e LCR, RM cerebral, angio-RM e Doppler trans-
craniano: normais. EEG: lentificacdo temporo-parietal direita.
Recuperou trés horas depois da admissao. Trés dias depois teve
vémitos, sonoléncia, hemiparesia e hemi-hipostesia esquerda
com duragdo de dois dias. Um novo EEG mostrou lentificacao
difusa e mantinha pleocitose no LCR. Esteve assintomaética
entre os episodios e nos oito meses seguintes nao voltou a ter
queixas. O EEG de controlo foi normal.

Conclusdes: A sindrome de cefaleia, défices neuroldgicos e
pleocitose no LCR deve ser incluida no diagnéstico diferencial
de meningo-encefalite e AVC. E um diagnéstico de exclusao e
de bom prognéstico.
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Recomendacodes aos Juris das
Provas de Avaliacao Final do
Internato de Neurologia (revisao)

ORDEM DOS MEDICOS

COLEGIO DE ESPECIALIDADE DE NEUROLOGIA

Conselho Directivo

O Conselho Directivo do Colégio de Neurologia aprovou o documento “Recomendacdes aos Jiris das Provas de

Avaliacao Final do Internato de Neurologia”, em 10 de Julho de 2008, na sequéncia de discussao ptblica em que todos os

neurologistas tiveram oportunidade de participar.

O novo “Regulamento do Internato Médico” (portaria n° 251/2011 de 24 de Junho) exigiu a revisao do documento, no

que respeita a classificacdo da prova curricular. O Conselho Directivo do Colégio de Neurologia harmonizou as recomen-

dagdes com a nova lei. O presente texto substitui integralmente a publicacdo anterior (SINAPSE 2008; 8(2) Supll: 94-99).

A. Prova Curricular

Matriz para calculo da classificacdao da prova curricular

Elementos a valorizar Factor df Classificacdo Classificacido
ponderacdo (0-20) ponderada
Apreciagao global do documento “Curriculum Vitae” 0,20
Discussado do “Curriculum Vitae” 0,15
Classificacao da avaliacdo continua 0,40
Frequéncia de cursos 0,05
Publicagao de artigos 0,10
Apresentacgao publica de trabalhos 0,07
Trabalhos escritos no dmbito dos servigos 0,02
Participagao na formacao de outros profissionais 0,01

Total

1

Descricdo e caracterizacao dos elementos a valorizar

1. Apreciacao do documento “Curriculum Vitae" (CV)

A apreciagao do CV devera ser global e contemplar o conjunto de elementos previstos na portaria n° 251/2011 de 24 de

Junho. Deverdo merecer énfase os elementos previstos nas alineas a) e b) do ponto 2- do artigo 82°, dado que os elemen-

tos correspondentes as alineas c) a f) tém valorizacoes especificas em pontos seguintes desta recomendacao.
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Deverao apreciar-se e valorizar-se no documento CV:

a) Estagios obrigatérios do programa do Internato, designadamente através da verificacdo dos tempos de duracao e da
percepcao da qualidade do aproveitamento;

b) Estdgios opcionais, designadamente da qualidade das institui¢ées de acolhimento, dos tempos de duragédo e da per-
cepcdo do aproveitamento;

c) Demonstragao de progressao de conhecimentos e desempenho ao longo do internato;

d) Exposicdo duradoura a diferentes tipos de trabalho clinico (enfermaria de neurologia, unidade de acidentes vascula-
res cerebrais, ambulatério programado e urgéncia) com demonstracio de produtividade assistencial;

e) Capacidades de descrigao e anélise;

f) Capacidade de sintese, evitando redundancias e lugares-comuns;

g) Rigor de linguagem, solidez de conceitos, congruéncia e harmonia do texto;

h) Outros elementos que os jurados considerem.
2. Discussao publica do “Curriculum Vitae"

3. Classificacao final da avaliacdo continua
(seccdo I do capitulo VIII da portaria n° 251/2011 de 24 de Junho)

4. Frequéncia e classificacdo de cursos cujo programa de formacao seja de interesse para a area
profissional de especializacao.

Relativamente as tematicas, deverao valorizar-se em ordem decrescente:
a) Neurologia clinica, incluindo dreas sub-especializadas;
b) Disciplinas afins, mencionadas no programa do internato;
¢) Neurociéncias bdsicas;
d) Outras.

Relativamente a natureza e as entidades promotoras e/ou patrocinadoras, deverao valorizar-se, em ordem decrescente:
a) Universidades (programas doutorais, mestrados ou pés-graduagdes), organizacoes de neurologia geral internacio-
nais e Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN);
b) Organizacdes internacionais de dreas sub-especializadas da neurologia;
¢) Organizacdes nacionais sub-especializadas da neurologia, incluindo Sec¢oes e Grupos de Estudos da SPN;

d) Outras organizagoes.

Deverao ainda valorizar-se:
a) Creditacgao por entidade idonea;
b) Duracdo;
¢) Demonstragao de assiduidade;
d) Demonstragdo de avaliacao de aproveitamento e sua expressao;

e) Integracdo coerente do curso no programa geral de formacdo do interno.
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5. Publicacao de artigos

Deverao valorizar-se, em ordem decrescente:
a) Artigos originais de neurologia clinica em revistas indexadas em bases bibliogréficas internacionais (Medline, Scopus,
EMBASE ou outras);
b) Revisoes, casos clinicos ou cartas sobre neurologia clinica ou dreas afins, em revistas indexadas em bases bibliografi-
cas internacionais;
c) Artigos originais de neurologia clinica em revistas nao indexadas, com processo de revisao inter-pares;

d) Outros artigos.

Deverao ainda valorizar-se:
a) Posicao do candidato no elenco de autores, particularmente quando se tratar de “1° autor”;
b) Evidéncia ou percepcdo clara da participacdo do candidato no trabalho e na prepara¢dao do manuscrito;

¢) Integracao do trabalho subjacente ao artigo no programa geral de formacao do interno.
A publica¢do de resumos ndo poderd ser valorizada em “Publicacdo de artigos”.
6. Apresentacdo publica de trabalhos

Deverao valorizar-se, em ordem decrescente, comunicacdes apresentadas em:
a) Congressos promovidos por organizagoes internacionais de neurologia geral, reunides da SPN ou congressos de orga-
nizacdes internacionais de referéncia em dreas sub-especializadas da neurologia clinica;
b) Reunides internacionais de sociedades de referéncia em neurociéncias ou em disciplinas clinicas afins da neurologia;
¢) Reunides de associacdes filiadas na SPN, com demonstragao de processo de avaliacdo de resumos;
d) Outras reunides nacionais ou internacionais, promovidas por organizacdes clinicas ou cientificas, com demonstra-
¢do de processo de avaliacdo de resumos;

e) Outras apresentacdes promovidas por organizacdes clinicas ou cientificas.

Deverao ainda valorizar-se:
a) Posicao do candidato no elenco de autores, particularmente quando se tratar de “1° autor”;
b) Publicacdo de resumo em revista indexada;
¢) Forma de apresentacgdo (oral, cartaz, outras), se isso traduzir uma marca de valoriza¢do na respectiva reuniao;
d) Percepcao da participacao do candidato no trabalho e na preparagao da comunicagao;

e) Integracdo do trabalho subjacente a apresentacdo no programa geral de formacao do interno.
Aulas ou palestras nao poderao ser valorizadas em “Apresentacdo ptblica de trabalhos”.

7. Trabalhos escritos e/ou comunicados, feitos no dmbito dos servicos e da area profissional de
especializacdo

Deverao valorizar-se, em ordem decrescente:
a) Protocolos de investigacao clinica ou terapéutica, manuais, folhetos informativos e documentos similares de interes-
se institucional;
b) Revisoes sistemdticas de temas, particularmente as ligadas a pratica clinica e a qualidade;
c) Apresentacdes de artigos cientificos (“journal club” ou equivalente);

d) Outras.
Deverdo ainda valorizar-se:

a) Os trabalhos escritos, particularmente os editados;
b) O universo de destinatdrios (instituicao, departamento, servi¢co ou grupo);
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c) A regularidade e frequéncia;

d) Integracdo do trabalho no programa geral de formacao do interno.
8. Participacao, dentro da area de especializacao, na formacdo de outros profissionais

Deverao valorizar-se, em ordem decrescente, as participacoes em:
a) Formacdo médica (pré- e/ou pés-graduada) no ambito da neurologia clinica;
b) Formacao pés-graduada de outros profissionais de satide (enfermeiros, técnicos) no ambito da neurologia clinica;
c) Formagdo médica (pré- e pés-graduada) em outras dreas do conhecimento ou formagdo pré- graduada em neurolo-

gia destinada a outros estudantes (enfermagem, tecnologias da satdde).

Deverao ainda valorizar-se:
a) Funcoes de cardcter permanente ou com vinculo formal;
b) Expressao inequivoca das responsabilidades e da natureza do trabalho efectuado;
¢) Tempo de exercicio e carga hordria;

d) Palestras formais.

B. Prova pratica

Elementos a valorizar Factor d? Classificacdao Classificacao
ponderacao (0-20) ponderada
1. Redaccao -
a) Relatério principal -
Anamnese 0,15
Exame objectivo (neurolégico e geral) 0,10
Resumo da histéria clinica 0,10
Discussao de diagndstico e diagndsticos diferenciais 0,10
b) Lista de exames complementares 0,05
c) Relatério final breve -
Diagnéstico 0,05
Plano terapéutico 0,04
Prognéstico 0,03
Plano de seguimento 0,03
2. Discussao ptiblica 0,35
Total 1

Nos textos deverdo apreciar-se e valorizar-se:

a) Capacidades de colheita, descrigao, sintese e anélise;

b) Rigor de linguagem e solidez de conceitos;

¢) Congruéncia, proporcionalidade e harmonia do texto, designadamente:
—Pormenorizacao e exploragao de dados semiolégicos e clinicos relevantes;
— Negacao explicita de dados, quando relevante;
— Simplificacdo ou omissao de descrigdes irrelevantes;
— Omissao de dados normais ou de negacdes, quando irrelevantes.

d) Conhecimentos tedricos subjacentes;

e) Outros elementos que os jurados considerem.
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C. Prova teorica

. Factor de Classificacdo Classificacdo
Elementos a valorizar _
ponderacao (0-20) ponderada

1. Exposicao livre e completa de, pelo menos, um grande tema de neurologia 0.2

clinica escolhido pelo juri. ’
2. Sistematizagao, abordagem e plano de orientacao de, pelo menos, uma 02

situagdo clinica concreta enunciada pelo juri. ’
3. Respostas curtas a diversas perguntas directas e/ou a desafios concretos 0.2

(podendo o jari usar imagens, fotografias e meios audiovisuais). ’
4. Consisténcia e solidez da argumentagao e nivel global de integracao de 04

conhecimentos. '
Total 1

Documento original aprovado na Sec¢do Regional do Centro da Ordem dos Médicos, a 10 de Julho de 2008, por Celso
Pontes (Presidente), Fernando Pita, Fernando Matias, Isabel Luzeiro, Jodo Vasconcelos, Jorge Machado, José Barros (rela-

tor), José Rente, José Pereira Monteiro, Vitor Oliveira.

Revisdo aprovada na Sec¢dao Regional do Centro da Ordem dos Médicos, a 9 de Dezembro de 2011, por José Pereira
Monteiro (Presidente), Isabel Luzeiro, Jodo Vasconcelos, José Barros, José Rente, Livia Diogo Sousa, Maria José Rosas,

Miguel Rodrigues, Paula Breia, Teresa Pinho e Melo.
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Principios editoriais e normas de publicacao

Sinapse
A SINAPSE é uma revista médica, propriedade da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), publicada em edicdo cldssica
e em suporte electrénico.

A SINAPSE é orgado oficial da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), incluindo as sec¢des e os grupos de estudos, da
Liga Portuguesa Contra a Epilepsia (LPCE), da Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC), da Sociedade Portuguesa de
Estudos de Doengas Neuromusculares (SPEDNM) e da Sociedade Portuguesa de Neuropatologia (SPNp).

Principios gerais
A SINAPSE orienta-se pelos seguintes principios gerais:

1.
2.

5.

9.

10.

11.

Defesa e promocdo da Neurologia Clinica portuguesa;

Apoio empenhado e independente as iniciativas de SPN, LPCE,
SPC, SPEDNM, SPNp, espelhando os seus estadios de desenvol-
vimento e contribuindo para a sua consolidagdo e robustez;

. Prética da Neurologia Clinica como vocagao primordial;
. Trabalhos transversais, integradores ou promotores da unidade

da Neurologia como interesses privilegiados;
Preservacdo da memoria das instituicbes como preocupacao
permanente;

. Especialidades médicas afins e neurociéncias como interesses

potenciais;

. Abertura e acessibilidade a pessoas e a instituicoes;
. Procura de qualidade técnico-cientifica, formal e estética;

Rigor e pedagogia na aplica¢do sistemdtica das normas do
“ICJME- International Committee of Medical Journal Editors”
(http://www.icmje.org);

Garantia de independéncia cientifica e editorial, relativamente
aos Orgéos Sociais da SPN, patrocinadores ou outras entidades;
Predisposicao para a mudanca.

Orgaos da SINAPSE

1.

2.

3.

4.

Administraggo. E composta por trés elementos da Direc¢do da
SPN (Presidente, Vice-Presidente para a drea editorial e
Tesoureiro), sendo responsével pelas componentes econdmicas,
financeiras e logisticas.

Director. E nomeado pela Direcgdo da SPN, podendo ser mem-
bro dos Orgdos Sociais ou independente; estabelece a orientacdo
global, a preparacao e execucao das edi¢oes, ouvido o Conselho
Editorial.

Conselho Editorial. E nomeado pela Direc¢do da SPN, mediante
proposta fundamentada do Director, sendo os seus membros
sécios independentes dos Orgaos Sociais; compete ao Conselho
Editorial participar nas grandes opcdes de natureza editorial,
cientifica e estética.

Conselho Cientifico. E, por ineréncia, o Conselho Cientifico da
SPN, competindo-lhe garantir o rigor ético e técnico-cientifico
das publicacoes.

Normas de candidatura

1. Os trabalhos candidatos a publicaco serdo inéditos, e nao deve-
rdo ser enviados para outras publicagoes.

2. Deverao ser remetidos por correio electrénico, em documentos
anexos (attached files) Microsoft Word™, em qualquer versao
actual.

3. Deverdo ser evitados simbolos, sublinhados, palavras em maits-
culas, bolds, italicos, notas de topo ou de rodapé, e artificios for-
mais.

4. As pédginas ndo deverdo ser numeradas.
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5. Deverdo ser redigidos em portugués ou em inglés. Poderao,
excepcionalmente, aceitar-se trabalhos em francés ou espanhol.

6. Da primeira pagina constarao: titulo do trabalho, nome préprio,
apelido, departamento ou servico, instituicdo, profissdo, cargo,
endereco, telemdvel e correio electronico de todos os autores.

7. A segunda pégina incluira: o titulo do trabalho, o nome dos auto-
res, 0 resumo, as palavras-chave e o titulo de cabegalho; a mora-
da institucional e o endereco de correio electrénico a incorporar
no artigo.

8. A terceira pagina serd a versdo em inglés da segunda pégina, se o
artigo foi redigido em portugués (e vice-versa). Se o artigo for
redigido em francés ou espanhol, a terceira e quarta pagina serao
versoes em portugués e Inglés, respectivamente.

9. Asrestantes folhas incluirdo as diferentes sec¢des do trabalho. Os
trabalhos originais incluirdo as seguintes seccdes: introducao /
objectivos, metodologia, resultados, discussdo / conclusoes e
bibliografia. Os casos clinicos serdo estruturados em introducao,
caso clinico, discussdo e bibliografia. As revisdes incluirdo, pelo
menos, introducao, desenvolvimento, conclusoes e bibliografia.
Os editoriais e as cartas estardo isentos de organizacdo em sec-
coes. No texto das seccdes, a identificagdo institucional serd evi-
tada, podendo ser acrescentada, se imprescindivel, no fim do
processo de avaliacdo e antes da publica¢do do artigo.

10. As tabelas e figuras deverao ser enviadas em documento adicio-
nal Microsoft Word™, uma por pégina, precedidas por uma pagi-
na que inclua as notas correspondentes. As figuras serdo envia-
das em ficheiros GIF ou JPEG.

11. Os agradecimentos ou mencdes particulares constardo em pagi-
na propria.

12. Os compromissos particulares ou institucionais (patrocinios,
financiamentos, bolsas, prémios) serdo expressos obrigatoria-
mente em pagina adicional.

Regras para elaboracdo do trabalho
1. Titulo
Serd claro e informativo, representativo do contetido do artigo e
excederd vinte palavras. Sub-titulos genéricos ou vulgares como
“caso clinico” ou “ a propésito de um caso clinico” ndo serdo acei-
tes.
2. Autores e instituicdes
A autoria exige, cumulativamente, contribuicdes substanciais para:
a) concepcdo e desenho, ou aquisicdo de dados, ou andlise e inter-
pretacdo de dados;
b) redacgdo ou revisdo critica de uma parte importante do seu
contetido intelectual;
c) responsabilidade pela aprovagao da versao final.
Cada um dos autores deve ter participado suficientemente no traba-
lho para assumir responsabilidade ptiblica pelo seu contetdo.
A obtengdo de financiamento, a colec¢do de dados ou a supervisao
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da equipa de investigacdo ndo justificam a autoria.

Todas pessoas designadas por autores devem cumprir os critérios;
nenhuma pessoa qualificada para autoria deve ser excluida.
Membros do grupo de trabalho (coordenadores, directores, técnicos,
consultores), que ndo cumpram os critérios internacionais de auto-
ria, poderdo ser listados em “agradecimentos”.

O ntimero de autores serd parcimonioso, particularmente em “Casos
Clinicos”.

Ainclusao e compromisso do nome das instituicdes é da responsabi-
lidade dos autores.

3.Resumo
O resumo tem um limite méaximo de 300 palavras. Nao deve incluir
abreviaturas. Deve apresentar-se estruturado.
Originais: Introducdo, Objectivos, Metodologia, Resultados e
Conclusoes.
Revisdes: Introducdo, Objectivos, Desenvolvimento e
Conclusoes.
Casos clinicos: Introdugao, Caso Clinico e Conclusoes.
O resumo serd coerente com o conjunto do artigo.
4. Palavras-chave
Devem ser incluidas até seis palavras-chave, na lingua original do
artigo e em inglés, preferencialmente previstas na lista do Medical
Subject Headling List of the Index Medicus.
5. Cabecalho
Versao reduzida do titulo, para eventuais efeitos de composicao
gréfica.
6. Introducio / Objectivos
Exposi¢ao, completa e sucinta, do estado actual do conhecimento
sobre o tema do artigo. Expressao clara das motivagoes e objecti-
vos que levaram ao planeamento do trabalho.
7. Metodologia
Descrever os critérios de seleccao do material do estudo e o dese-
nho do mesmo. Usar unidades internacionais. Assinalar os méto-

dos estatisticos.

8. Resultados
Devem ser escritos os dados relevantes. Os dados constantes de
tabelas ou figuras ndo devem, em principio, ser repetidos no
texto. As tabelas devem ser nomeadas em numeragao romana (p.

ex.: Tabela IV), por ordem de aparecimento no texto. As figuras
devem ser nomeadas em numeracdo drabe (p. ex.: Fig. 4.), pela
ordem de aparecimento no texto. A responsabilidade de protec-
¢do dos direitos de figuras previamente publicadas é da respon-
sabilidade dos autores. A publicacdo de fotografias de pessoas
exige a completa dissimulacdo da sua identidade ou uma folha
assinada de consentimento informado e parecer de uma
Comissdo de Etica de uma instituicao publica.
9. Discussao
Nao voltar a apresentar resultados, evitando redundancias. Nao
mencionar dados que nao foram apresentados nos resultados.
Dar-se-4 relevo aos aspectos novos, reflectir sobre as limitagoes e
justificar os erros ou omissdes. Relacionar os resultados com
outros estudos relevantes. As conclusoes deverdo basear-se ape-
nas nos resultados. Poderao fazer-se recomendacdes.
10. Bibliografia

As referéncias bibliogréficas devem ser identificadas no texto
através de numeracdo drabe, entre paréntesis, ao nivel da linha.
Devem ser numeradas segundo a ordem de aparecimento no
texto. A referéncia deve incluir o apelido e inicial de todos os
autores; se o artigo tiver mais de seis autores, devem ser referidos
apenas 0s trés primeiros, seguindo-se a expressdo et al. Os nomes
dos autores devem ser seguidos por titulo do artigo, abreviatura
da revista segundo as recomendacdes do List of Journals Indexed
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in Index Medicus, ano de edicao, volume, primeira e dltima pagi-
na. As referéncias a livros devem incluir o titulo do livro, seguido
do local de publicacdo, editor, ano, e paginas relevantes. Se algu-
ma referéncia se encontrar pendente de publicacdo deverd des-
crever-se como “in press”. A referéncia a comunicacoes pessoais
ndo é aceitdvel.

11. Dividas ou casos omissos

Serdo resolvidos de acordo com as normas do ICMJE (http://
www.icmje.org).

Processo de Avaliacao e Edigdo

1. A SINAPSE notificard o primeiro autor, imediatamente ap6s a
recepcao do trabalho;

2. A SINAPSE podera devolver imediatamente o trabalho aos auto-
res para correccoes formais, de acordo com as normas de publi-
cacdo;

Apds recepcdo definitiva, o trabalho serd enviado a todos os
membros do Conselho Editorial, que sugerem os revisores ade-
quados (membros do Conselho Editorial, do Conselho Cientifico
ou independentes). Os revisores ndo terdo ligacoes as institui-
¢oes constantes do trabalho. Os membros do Conselho Editorial
e os revisores ndo serao informados dos nomes e instituicdes dos
autores;

4. Os autores terdo acesso aos pareceres anénimos dos revisores;

5. Os autores terdo quinze dias tteis para alterar o artigo e/ou con-
testar as revisoes;

6. As respostas serao analisadas pelo Conselho Editorial, podendo
ser remetidas aos revisores para novo parecer;

7. A Direccdo da SINAPSE assumird a aceitagdo ou rejeicdo do tra-
balho para publicacdo, apés andlise e interpretacdo final de
todos os documentos;

8. Os autores terdo acesso aos conjunto dos documentos, em caso
de rejeicao do trabalho, mantendo-se oculta a identidade dos
revisores.

Os trabalhos aceites serdo publicados na edicdo seguinte da SINAP-
SE, apds assinatura de uma norma de responsabilidade e transferén-
cia de direitos por todos os autores. Por critérios editoriais, a
Direcgao da SINAPSE podera acordar com os autores o adiamento da
publicacao.
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