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CURSOS E REUNIOES SATELITE PRE-CONGRESSO
QUARTA-FEIRA | 13 de novembro de 2019

08:30 Abertura do Secretariado

9: e
09:00 8° SIMPOSIO DE ENFERMAGEM EM NEUROLOGIA

Melhor Formar para Melhor Cuidar

Comissdo Organizadora: Berta Augusto, CHUC; Delfim Oliveira, CHUSJ; Julio Costa, CHUC; Sérgio Abrunheiro, CHUC; Cidalia Maia,
CHUC; Paulo Nobre, CHUC; Adelaide Sousa, CHULN; Célia Rato, CHULN; Conceicao Figueiras, CHUP; Patricia Aratjo, CHUSJ
Comissao Cientifica: Maria do Céu Nunes, CHUC; Susana Reis, CHUC; Carlos Fernandes CHUC;

Lia Sousa, CESPU; Olga Ribeiro, ESEP; Sandra Galante, CHUSJ

09:00 SESSAO DE ABERTURA
Prof. Dr. Manuel Correia (SPN) | Enf. Diretora Aurea Andrade (CHUC) |
Enf. Chefe Berta Augusto (CHUC)

09:30 MESA | - DA FORMAGCAO ACADEMICA AOS CONTEXTOS DE TRABALHO EM
NEUROLOGIA
Moderador: Prof. Fernando Henriques (ESEnfC)
Retrato do Ensino de Neurologia no Curso de Licenciatura
em Enfermagem - Da Realidade a Necessidade de Revisdo SALA A
Prof. Olga Ribeiro (ESEP)
Translagdo do Conhecimento da Teoria para a Pratica
Enf. Liliana Ribeiro (CHUC)

10:30 MESA Il - SEXUALIDADE DA PESSOA COM DOENCA NEUROLOGICA - TABU OU
FALTA DE FORMACAO?
Moderador: Enf. Delfim Oliveira (CHUSJ)
A importancia da sexualidade na vida das pessoas
| Prof. Manuel Esteves (CHUSJ)
Das Razdes para a Intervencdo dos Enfermeiros
| Prof. Alberto Barata (ESEnfC)

11:30 Coffee-Break

12:00 MESA Il - COMUNICAQ()ES LIVRES / E-POSTERS
13:30 Moderadora: Enf.* Maria do Céu Nunes (CHUC)

13:30

Almoco
14:30

14:30 g° 5IMPOSIO DE ENFERMAGEM EM NEUROLOGIA

14:30 MESA IV - FORMA(;AO DOS CUIDADORES/FAMILIARES

Moderadora: Enf.? Berta Augusto (CHUC)

Estratégias de Formacao - a Experiéncia de um Servico

Enf.? Patricia Aradjo (CHUSJ)

Capacitar para Cuidar: do Regime Medicamentoso a Promog¢ao da Autonomia | Enf.

Susana Reis (CHUC)

O Jogo como Estratégia de Formacao | Prof. Carla Fernandes (ESEP)

SALA A

15:30 MESA V - ACREDITACAO DE UNIDADES DE SAUDE: UMA OPORTUNIDADE

FORMATIVA

Moderadora: Enf.? Emilia Torres (CHUC)

Acreditar para Melhor Cuidar | Enf.° Hugo Raimundo (Hospital da Luz — Coimbra)

Experiéncia Neurologia CHUC | Enf.° Carlos Fernandes (CHUC)

16:30 ENTREGA DE PREMIOS | SESSAO DE ENCERRAMENTO
(Comissdo Cientifica) | (Comissdo Organizadora)
16:30 Atuacdo da TUNA de Enfermagem de Coimbra

Congresso de Neurologia 2019 5
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-9 XXI FORUM DE CIRURGIA DE EPILEPSIA

E Organizagao: Liga Portuguesa Contra a Epilepsia

(0]

° 10:15 Recepcdo e café

[]

B SALA B
2 10:30 Centro Hospitalar Universitédrio de Sdo Jodo (CHUSJ)
o Moderacdo: CHUC

o

C

%_ 11:30 Centro Hospitalar Universitério de Coimbra (CHUC)
2 Moderacdo: CHLN

o 12:30

=S Almoco

£ 14:00

g XXI FORUM DE CIRURGIA DE EPILEPSIA

O

‘§ 14:00 Centro Hospitalar Lisboa Ocidental (CHLO)

o Moderagdo: CHP

E 15:00 Centro Hospitalar Lisboa Norte (CHLN)

% Moderagdo: CHUSJ SALA B
o

o 16:00 Café

o

Z° 16:15 Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Moderacdo: CHLO

CURSO ATAXIAS HEREDITARIAS E PARAPARESIAS ESPASTICAS:
DA BIOLOGIA MOLECULAR AO TRATAMENTO

Coordenacdo: Cristina Januario | Luis Almeida

09:00 Apresentacdo do curso e dos preletores | Cristina Januario, Luis Almeida

09:15 Manifestacdes Clinicas das Ataxias Hereditérias e Paraparésias Espasticas
| Cristina Januario

09:30 Genes — mutagdes e doenca | Rosario Almeida
10:00 Mecanismos de doenca — da alteragdo genética a disfuncéo celular e sua manifestagdo
clinica | Luis Almeida, Sénia Duarte, Ana Teresa Simdes SALA C
10:30 Compreender os sintomas — Anatomia funcional | Diogo Carneiro
11:00 O que os movimentos oculares nos dizem sobre o cerebelo | Jodo Lemos

11:30 Pausa para café

12:00 As bases moleculares das Ataxias e Paraparésias Espasticas. Diagnéstico molecular
| Isabel Alonso

12:30 Contributo da imagem para o diagnéstico das Ataxias Hereditarias
| Miguel Castelo-Branco

13:00

Almoco
14:00

CURSO ATAXIAS HEREDITARIAS E PARAPARESIAS ESPASTICAS:
DA BIOLOGIA MOLECULAR AO TRATAMENTO

14:00 Ataxias Espasticas ou Paraparésias Espasticas com Ataxia: um novo grupo de doencas
ou um novo conceito de doenca | Leal Loureiro

14:30 Envolvimento do sistema nervoso periférico. Como avaliar? | Anabela Matos

15:00 Demonstracao clinica: avaliagdo de doentes e discussdo de casos clinicos. A utilidade

de escalas padronizadas. Como observar os movimentos oculares | Jodo Lemos, Joana SALA C
Ribeiro, Inés Cunha, Cristina Januério.

16:00 Modelos celulares e animais de doenca | Magda Santa, Ana Rita Alvaro

16:30 O que ha de novo no conhecimento destas doencas? — Restri¢do caldrica, Sono e
Neurodegenerescéncia | Claudia Cavadas

17:00 Novas terapéuticas e o futuro préximo — Conferéncia | Luis Almeida, Rui Nobre

17:30 Comentdrios finais — Avaliacdo

18:00 Encerramento

6 Congresso de Neurologia 2019
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(Xl CURSO DE AVALIACAO CLINICA E INVESTIGAGAO DO SISTEMA NERVOSO PERIFERICO E
SISTEMA NERVOSO AUTONOMO

Coordenador: Dr. Luis Negrao

1° parte

DIAGNOSTICO DA NEUROPATIA PERIFERICA

Moderadores: Argemiro Geraldo | Luis Santos
09:00 Exame neurolégico | Luis Negrao

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario.

09:30 Neuropatologia do nervo periférico | Ricardo Taipa / Miguel Pinto SALAD
10:00 Neurofisiologia do nervo periférico | Jodo Raposo
10:30 Imagiologia do nervo periférico | Carolina Padilha
11:00 Pausa para café
11:30 Sistema Nervoso Auténomo — quando e como avaliar | Isabel Conceicdo
12:00 Novos anticorpos e mecanismos patogénicos nas neuropatias imuno-mediadas |
Ernestina Santos
12:30
Almoco
14:00
CURSO DE AVALIACAO CLINICA E INVESTIGACAO DO SISTEMA NERVOSO PERIFERICO E
SISTEMA NERVOSO AUTONOMO
2° parte
NEUROPATIAS INFLAMATORIAS AGUDAS E CRONICAS
Moderadores: Manuel Melo Pires | Luis Negrao
14:00 Poliradiculoneuropatia aguda (GBS) - otimizacdo da terapéutica com IgEV | Luciano
Almendra
14:30 Neuropatia dos cuidados intensivos — uma doenca cada vez mais rara? | Ricardo Maré SAAD

15:00 Neuropatia vasculitica | Simdo Cruz
15:30 Pausa para café

16:00 Neuropatia motora multifocal | Andreia Veiga
16:20 Polineuropatia desmielinizante inflamatéria crénica - importancia da utilizacdo de
critérios diagndsticos na reducdo do “over” e “under” diagnéstico | Jodo Martins
16:40 Experiéncia no diagndstico e tratamento da Sindroma POEMS
| Anabela Matos
17:00 A dor neuropatica aguda e crénica — otimizacdo terapéutica | Edgar Semedo

Congresso de Neurologia 2019 7
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W= CURSO NEURO-ONCOLOGIA

Coordenacéo: Susana Pereira

09:30 Introducdo e boas vindas
Moderadores: Susana Pereira, Claudia Faria

TUMORES PRIMARIOS DO SNC
09:45 Classificacdo dos tumores cerebrais | Mrinalini Honavar
10:30 Neurorradiologia em Neuro-Oncologia | Eduarda Carneiro SALA E
10:50 Tratamento cirurgico dos tumores cerebrais | Claudia Faria
11:20 Discussao e Perguntas

11:30 Coffee-break
11:45 Tratamento médico dos tumores cerebrais | Ana Luisa Azevedo

12:20 Radioncologia em Neuro-Oncologia | Andreia Pires
12:45 Discussao e Perguntas

13:00
14:30

Almoco

CURSO NEURO-ONCOLOGIA

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario.

COMPLICACOES NEUROLOGICAS DOS TUMORES SISTEMICOS

Moderadores: Susana Pereira, Sobrinho Sim&es
14:30 Introducdo - Complicagées neurolégicas do cancro sistémico | Susana Pereira
14:40 Complicagdes neurolégicas doenga metastatica | Duarte Salgado
15:00 Sindromes paraneoplasicos | Nuno Bonito
15:20 Neurotoxicidade induzida por farmacos | Catarina Santos
15:45 Complicagdes cognitivas do tratamento cancro sistémico | Isabel Santana

X _ SALA E

16:15 Discussao e Perguntas

16:35 Coffee-break

16:50 Dor neuropatica induzida tratamentos oncolégicos | Ana Agrelos
17:10 AVC e cancro | José Ferro

17:30 Epilepsia e cancro | Augusto Ferreira

17:50 Discussao e Perguntas

18:00 Consideracdes finais

8 Congresso de Neurologia 2019
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09:00
09:30
09:45
10:00

10:15
10:30

10:45

11:15
11:30

11:45
12.00
12:15

12:30

13:00
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SRR CURSO DE INTRODUGCAO A NEUROSSONOLOGIA
Organizacao: Sociedade Portuguesa de Neurossonologia | Sociedade Portuguesa de Neurologia
Coordenacao: Elsa Azevedo, Jodo Sarmento Freitas

A. NEUROSSONOLOGIA NAS DECISOES TERAPEUTICAS |
Moderacédo: Miguel Rodrigues, Vitor Oliveira

Principios fisicos e técnicos gerais | Vitor Oliveira

Eco-Doppler na patologia ateromatosa extracraniana | Miguel Rodrigues
Eco-Doppler na patologia extracraniana ndo-ateromatosa |
Gabriela Lopes

Doppler transcraniano na oclusdo/estenose intracraniana |
Fernando Silva

DTC na hemorragia subaracnoideia | Ana Catarina Fonseca
Discussao

Pausa de Café

B. NEUROSSONOLOGIA NAS DECISOES TERAPEUTICAS I

Moderacdo: Jodo Sargento Freitas, Pedro Castro

DTC na hipertensao intracraniana e morte cerebral | Manuel Manita

Sinais microembélicos cerebrais espontaneos e pesquisa de FOP | Alexandre Amaral e
Silva

Ecografia dos ganglios da base | Ricardo Varela

Neurossonologia na patologia neuromuscular | Luis Braz

Discussao

Demonstracao pratica de eco-Doppler cervical e transcraniano | Elsa Azevedo

Almoco (Hotel Vila Galé)

14:30

14:30

==

17:30

18:00

CURSO DE INTRODUCAO A NEUROSSONOLOGIA

C. CONFERENCIA
Focused echocardiography in Stroke Units | Jorge Pagola (Unitat d’Ictus, Hospital Universitari
Vall d’'Hebrén, Barcelona)

D. PRATICA NEUROSSONOLOGICA HANDS-ON

Coordenacdo: Sofia Calado

(grupos com rotacao nas 4 técnicas)

Eco-Doppler cervical | José Roriz e Pedro Barros

Eco-Doppler transcraniano | Rui Felgueiras e Bruno Maia

Eco-Doppler: integracéo cervical e transcraniana | Catia Carmona e Paulo Coelho

Doppler transcraniano manual e monitorizacdo com estudo de vasorreatividade | Pedro
Castro e Jodo Raposo

Avaliacao escrita

Assembleia Geral da SPNS (para sécios da SPNS)

Congresso de Neurologia 2019
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CURSO DE INVESTIGAGAO CLINICA/ENSAIOS CLINICOS

Coordenador: Catarina Fonseca

09:00 How to choose a clinical question | P. Sandercock SALA G
09:30 Which clinical study to choose | P. Alves (H. D. Inés)
09:45 Clinical case reports | P. Canhio

11:00 Case control-studies | J. Ferro

12:00 Cohort studies | AC Fonseca

13:00
14:30

Almoco (Hotel Vila Galé)

CURSO DE INVESTIGACAO CLINICA/ENSAIOS CLINICOS

14:30 Meta-analysis and systematic reviews | G. Duarte SALA G

15:45 Coffee-Break (H. D. Inés)

16:15 Clinical trials / Ethic regulation | MM Rosa

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario.

REUNIAO DA SECCAO DE NEUROLOGIA DO COMPORTAMENTO

Coordenador: José Fonseca

14:30 Sindrome de Fregoli - estudo de caso e incidéncia numa cohorte de doentes com
lesdes vasculares hemisféricas direitas
Pedro Alves

15:00 Vejo-te mas ndo sei quem és: a propédsito de um caso de prosopagnosia SALA H
Carolina Maruta (H. D. Inés)

15:30 A escrita com teclado é melhor que a manual - um estudo de caso
Filipa Miranda

16:00 Coffee break

16:30 Assembleia geral da SNC
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PROGRAMA CONGRESSO
| QUINTA-FEIRA | 14 de novembro de 2019

07:30 Abertura do Secretariado

08:00 L pocters A - P1 (EP001- EPO18) e

08:30 Moderadores: Catarina Cruto | Raquel Samées le2
GiEHLY E-Posters A - P2 (EP019-EP036) Ecrs
08:30 Moderadores: Beatriz Santiago | Miguel Pereira 3e4
UK E-Posters A — P3 (EP037-EP056) Ecra
08:30 Moderadores: Augusto Ferreira | Ricardo Taipa 5eb
08:30 o q
Comunicagdes Orais A — CO1 (CO-001 - CO-010)

Moderadores: Jodo Chaves | Lopes Lima

SALA A
10:00
08:30 s .

Comunicagdes Orais A — CO2 (CO-011 - CO-020)

Moderadores: Jodo Massano | Sofia Rocha

SALA B

10:00

10:00
10:30

Coffee-break

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario

MESA REDONDA
Conselho Portugués para o Cérebro: Sono

Moderadores: Anténio Freire Gongalves | Isabel Luzeiro

10:30-10:55 Doencas centrais cursando com hipersonoléncia | Anténio Martins da Silva SALA A
10:55-11:20 Alteracdes do comportamento motor no sono do doente neurolégico
| Ana Rita Peralta

11:20-11:45 Formacao em Medicina do Sono na Neurologia | Carla Bentes
11:45-12:00 Discussao
MESA REDONDA
Alteracées neurolégicas nas doencas sistémicas
Moderador: José Ferro | Cristina Januario

. s N P SALA B
10:30-10:55 Vasculites primarias: atualizacdo no diagnéstico e tratamento | Cristina Ponte
10:55-11:20 Perturbacdes do movimento nos distiirbios metabélicos | Cristina Januario
11:20-11:45 AVC em doencas sistémicas | José Ferro
11:45-12:00 Discussao

SESSAO INAUGURAL

Moderador: Manuel Correia

12:00-13:00 Conferéncia: T

O cérebro do ponto de vista da Fisica
Prof. Doutor Carlos Fiolhais

Congresso de Neurologia 2019 11
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13:00
14:30

Almocgo

SESSAO DE INTERNOS E JOVENS ESPECIALISTAS

Moderadores: Jodo Cerqueira | Isabel Amorim

14:30-14:45 O Especialista formado num Hospital Central a trabalhar num Hospital ndo
Central
Gongalo Cacdo SALA A
14:45-15:00 A formacdo do interno com valéncias em varios hospitais
Vanessa Carvalho
15:00-15:20 CV em Neurologia pelo Colégio de Especialidade de Neurologia
José Vale
15:20-15:30 Discussao

SIMPOSIO
"Atualizacées em Polineuropatia Amiloidética Familiar - PAF”
Presidente: Teresa Coelho

15:30-15:45 70 anos de PAF em Portugal
Teresa Coelho

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario.

ALA A
15:45-16:00 Diagnosticar PAF. Quando suspeitar. Quando referenciar S
Isabel Conceicdo
16:00-16:15 Nova opcao terapéutica: Inotersen
Ana Martins da Silva
16:20-16:30 Discussao
Organizacgo: Akcea Therapeutics
16:30 .
17:00 Pausa Café
CONFERENCIA
Translational Research: how to make the process more efficient?
SALA A
Peter Sandercock
Moderadores: Ana Catarina Fonseca | Manuel Correia
TORNEIO DE NEUROLOGIA
"O Novo Jogo do Luso”
SALA A
Organizadores: Carlos Andrade | Jodo Cerqueira | Rui Araujo | Vanessa Carvalho | Ana André
Apresentadores: Joaquim Pinheiro | Livia Sousa
(250N SIMPOSIO / JANTAR
Psychiatric comorbidities in Epilepsy: what have we learned?
SALA A

Palestrante: Manuel Toledo

Moderador: Lopes Lima
Organizaggo: Bial

12 Congresso de Neurologia 2019
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PROGRAMA CONGRESSO
| SEXTA-FEIRA | 15 de novembro de 2019

07:30 Abertura do Secretariado

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario

ey E-Posters B — P4 (EP057-EP099) Ecra
08:30 Moderadores: Gustavo Santo | Pedro Barros | Vitor Tedim Cruz 3,4e5
ey E-Posters B - P5 (EP100-EP121) Ecra
08:30 Moderadores: Ernestina Santos | Teresa Mendonca le2
08:00 E-Posters B - P6 (EP122-EP135) Ecra
08:30 Moderador: Fernando Pita 6
08:30 N .

Comunicagées Orais B — CO3 (CO-021 - CO-030) SALA A

Moderadores: Carla Ferreira | Patricia Canhdo
10:00
08:30 S q

Comunicagdes Orais B — CO4 (CO-031 - CO-040) SALA B

Moderadores: Livia Sousa | Mario Veloso
10:00
08:30 N .

Comunicagdes Orais B - CO5 (CO-041 - CO-050) SALA C
10:00 Moderadores: Jodo Martins | Luis Negréo
10:00
10:30 Coffee-break

MESA REDONDA

Universidade: Formac&o e Pedagogia

Moderadores: Isabel Santana | Catarina Oliveira

10:30-10:55 Formacao apés o titulo de especialista: Formacao pés-graduada em Cardiologia-

uma visdo europeia | Lino Gongalves SALA A
10:55-11:20 Os programas doutorais para médicos/neurologistas | Jodo Cerqueira
11:20-11:45 A Formacdo médica pré-graduada e a Neurologia: transferéncia de
conhecimento | Gongalo Rei

11:45-12:00 Discussao

SIMPOSIO

"Esclerose Miiltipla: da teoria a pratica clinica real”

Teriflunomida: O que aprendemos com a experiéncia de vida real

Moderador: Vasco Salgado

Palestrantes: Jodo Ferreira | Joaquim Pinheiro SALA A

Alemtuzumab: Experiéncia clinica em Portugal
Moderador: Ana Martins da Silva
Palestrante: Sénia Batista
Organizagéo: Sanofi-Genzyme

13:00
14:30

Almoco

Congresso de Neurologia 2019 13
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MESA REDONDA
Sinapse Neurociéncias: Biomarcadores nas doencas neurolégicas

Moderadores: Catarina Oliveira | Luis Maia

14:30-14:50 Neuroimaging biomarkers in neurodegenerative disorders | Elisa Canu SALA A
14:50-15:05 Biofluid biomarkers in neurodegenerative diseases: current applications and
future perspectives | Inés Baldeiras
15:05-15:20 Neurofilament Light Chain in neurodegenerative diseases | Luis Maia
15:20-15:30 Discussao

MESA REDONDA

Doencas mitocondriais

Moderadores: Manuela Grazina | Luisa Diogo SALA B
14:30-14:55 Aspetos clinicos nas doencas mitocondriais | Carmo Macario

14:55-15:20 O diagnéstico das doencas mitocondriais na era WES | Célia Nogueira

SIMPGSIO
"Fremanezumab: What Role can it play?”
Presidente: Elsa Parreira

SALA A

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario.

Fremanezumab in the preventive treatment of migraine | Patricia Pozo
From Science to the Clinic | Isabel Pavdo Martins

Organizagao: Teva

16:30

17:00 Coffee-break

MESA REDONDA
Epilepsias refratarias
Moderadores: Manuela Santos, Francisca Sa

17:00-17:25 O que é uma epilepsia refrataria? Como orientar? | Jodo Chaves SALA A
17:25-17:50 E possivel evitar que a epilepsia se torne refrataria? A perspetiva do
neuropediatra | Cristina Pereira
17:50-18:20 Como tratar: tratamento farmacolégico, cirtirgico e social? | Nuno Canas
18:20-18:30 Discussao

MESA REDONDA
Avancos em diagnéstico e tratamento de doencas neurolégicas
Moderadores: Patricia Canh&o | Teresa Coelho
N . " . . SALA B
17:00-17:30 Investigacdo das doencas da substancia branca | Miguel Viana Baptista
17:30-17:45 Discussao
17:45-18:15 Terapéutica génica em Neurologia | Sandra Alves
18:15-18:30 Discussao

[CEMR  Assembleia Geral Ordinaria e Eleitoral da SPN SALA B
19:30

(livre acesso a todos os associados SPN)
ZUEN  JANTAR DO CONGRESSO & CONVERSAS QUE VALEM A PENA

Moderacdo: Pedro Pinto (Jornalista TVI) SALA A
Apoio: Novartis
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PROGRAMA CONGRESSO
| SABADO | 16 de novembro de 2019

07:30 | Abertura do Secretariado

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario

0800 £ posters ¢ - P7 (EP136-EP150) Ecrd
08:30 Moderador: Liliana Pereira 6
GiEHLY E-Posters C - P8 (EP151-EP169) Ecra
08:30 Moderadores: Ana Sofia Morgadinho | Rui Barreto le2
Uiz E-Posters C - P9 (EP170-EP206) Ecra
08:30 Moderadores: Ana Paula Sousa | Fernando Silveira | Ricardo Maré 3,4e5
08:30 e q
Comunicagées Orais C - CO6 (CO-051 - CO-060) SALA B
10:00 Moderadores: Leal Loureiro | Miguel Rodrigues
08:30 2 q
Comunicagdes Orais C - CO7 (CO-061 - CO-068) SALA C
5 Moderadores: Anabela Valadas | Marina Magalhaes
10:00
08:30 s q
Comunicagoes Orais C - CO8 (CO-069 - CO-078) SALA D
Moderadores: Joana Guimaréaes | Sénia Batista
10:00
10:00
10:30 Coffee-break
10:00 . iope o
10:30 Assembleia Geral de Internos da Especialidade de Neurologia SALA B

SESSAO SPN
Casos Clinicos

10:30-11:00 Alteracées cognitivas

Apresentac3o: Pedro Alves | Discussao | Pedro Coelho SALA A
11:00-11:30 Neuropediatria

Apresentacao: Ariana Barros | Discussao: Rita Lopes da Silva
11:30-12:00 Doenca vascular cerebral

Apresentacédo: Pedro Castro | Discussao: Fernando Alves Silva

SIMPOSIO
“Quebrando fronteiras e desafiando limites nas Neurociéncias: da EM a SMA"”

12:00-12:05 Abertura | Filipe Palavra

12:05-12:15 Novas tendéncias na EM | Filipe Palavra

12:15-12:25 Experiéncia em Portugal no tratamento da SMA | Filipe Palavra

12:25-12:50 Abordagem interdisciplinar no tratamento de criancas e jovens adultos com
SMA | Damjan Osredkar

12:50-13:00 Discussao

SALA A

Organizagdo: Biogen

13:00
14:30

Almogo
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(5[0l MESA REDONDA
Doencas do movimento
Moderadores: Miguel Coelho | Joana Damasio
= . q q q q SALA A
14:30-14:55 Relacdo entre microbioma e alfasinucleinopatias | Sandra Cardoso
14:55-15:20 O que muda com a nova classificagdo do tremor | Miguel Gago
15:20-15:45 Sindromos parkinsénicos - sessdo de videos | Cristina Costa
15:45-16:00 Discussao

MESA REDONDA
Atualidades e controvérsias na terapéutica das Cefaleias
Moderadores: Elsa Parreira | Isabel Luzeiro

14:30-14:40 Introducdo e Novas Recomendacgdes Terapéuticas da SPC
Elsa Parreira
14:40-15:20 Tratamento Preventivo da Enxaqueca Crénica- quando suspender?
- Quanto mais tarde melhor... |Isabel Pavdo Martins SALA B
- O mais cedo possivel... | Raquel Gil-Gouveia
- Discussao

15:20-16:00 Os Canabinéides devem ser utilizados no tratamento das cefaleias crénicas?
- Nao! | Carlos Fontes Ribeiro
- Sim! | Filipe Palavra
- Discussao

16:00
. Entrega de Prémios e Encerramento SALA A
16:30

Nota: O programa podera ser sujeito a pequenos ajustes de horario.
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COMUNICACOES ORAIS

CIRCULATING MICRORNA
PANEL AS BIOMARKER FOR GENETIC
GENERALIZED EPILEPSIES

Ricardo Martins-Ferreira'?; Jodo Chaves??; Claudia Carvalho'?;
Andreia Bettencourt'?; Rui Chorao?; Joel Freitas®; Raquel
Samées?; Daniela Boleixa'; Jodo Lopes*; Jodo Ramalheira®; Berta
Martins da Silva'?; Anténio Martins Da Silva?#; Paulo Pinho e
Costa?’; Barbara Leal'?

1 - Laboratério de Imunogenética - Departamento de Patologia

e Imunologia Molecular, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar (ICBAS) - Universidade do Porto (UPorto); 2 - Unit for
Multidisciplinary Research in Biomedicine (UMIB), ICBAS - UPorto;
3 - Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio - Centro
Hospitalar Universitario do Porto; 4 - Servico de Neurofisiologia,
Hospital de Santo Anténio - Centro Hospitalar Universitario do
Porto; 5 - Departamento de Genética, Instituto Nacional de Satde
Dr. Ricardo Jorge

Background: Genetic Generalized Epilepsies (GGEs) are a
group of epilepsies in which genetic causes are determined or
suspected. They are characterized by generalized seizure activ-
ity that affects both hemispheres. In recent years, microRNAs
(miRNAs) have assumed a prominent role in disease biomarker
characterization. MiRNA expression stability in biological fluids
like serum enables our aim to characterize circulating miR-146a,
miR-155 and miR-132 expression in GGE patients and evaluate
its diagnostic biomarker performance.

Methods: Serum expression levels of miR-146a, miR-155

and miR-132 were quantified by Real-time PCR in 79 GGE pa-
tients (47F, 32M, 35.1 = 12.4 years) and 67 healthy individuals
(41F, 26M, 42.4 + 10.1 years). Relative expression values were
calculated using the 2-AACt method. Diagnostic value assess-
ment was performed with ROC (Receiver Operating Charac-
teristic) curve analysis. Patient and Hospital Ethical Committee
approval was obtained.
Results: Circulating miR-146a and miR-155 were significantly
up-regulated in GGE patients, comparing to controls (3.13 and
6.05-fold respectively). ROC curve analysis of combined miR-
-146a, miR-155 and miR-132 serum expression showed a good
diagnostic performance with an AUC (Area Under the Curve) of
0.85, 80% specificity and 73% sensitivity.

Discussion: We reported for the first time in GGEs a circulat-
ing three-miR panel with significant diagnostic ability and prom-
ising value as potential future biomarkers. Proper biomarker
characterization would enable an earlier diagnosis and a more
efficient monitoring of epilepsy prognosis, resulting in the ame-
lioration of patients’ quality of life.

EVOLUGCAO ELETROENCEFALO-
GRAFICA DE DOENTES ADULTOS COM
ENCEFALITE DE RASMUSSEN

Isabel Lougdo de Amorim'; Francesco Deleo?; Roberta Di
Giacomo?; Chiara Pastori?; Didato Giuseppe?; Marco De Curtis?;
Flavio Villani?

1 - Hospital de Santa Maria - Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2 -
Epilepsy Unit, Fondazione IRCCS Istituto Neurologico Carlo Besta,
Milan, Italy

Introducdo: A encefalite de Rasmussen (ER) é uma doenca
inflamatéria cerebral crénica, caracterizada por epilepsia farma-
coresistente. Poucos estudos descrevem as alteragdes eletro-

encefalograficas de adultos com ER. Os objetivos deste estudo
sdo descrever as alteracdes eletroencefalograficas de doentes
com ER e avaliar a sua evolugdo com o tempo da doenca.

Métodos: Estudo retrospetivo, incluindo pacientes com
diagnédstico de ER seguidos na Unitta di Epilettologia Clinica-
-Istituto Neurologico Carlo Besta. Todos os doentes tinham =18
anos. Por cada paciente foram analisados todos os VEEGs re-
alizados. Foram excluidos doentes com apenas um VEEG. Em
cada VEEG analisou-se a atividade de base, sono, atividade in-
terictal (Al) e ictal, e a presenca de epilepsia parcial continua
(EPC). A anélise destas variaveis com o nimero de anos de do-
enca foi avaliada através teste t-student, p<0,05.

Resultados: Foram incluidos 10 doentes com ER. A média
de idades era 39,1 anos. Foram analisados 45 VEEGs. Em mé-
dia, cada paciente realizou 4.4 VEEGs. Em 84,4%(n=38) dos
VEEGs a atividade de base era moderada ou marcadamente
assimétrica e em 77,8%(n=35) observava- se assimetria dos gra-
foelementos do sono, com menor representacdo no hemisfé-
rio afetado. Observou-se Al em 73,3% dos VEEGs (n=33), com
presenca de descargas periddicas em 22,2%(n=10). Foi obser-
vada atividade ictal em 57,8%(n=26) e EPC em 64,4%(n=29).
Uma assimetria de base marcada foi associada a um maior nu-
mero de anos de evolugdo da doenga (11,36+4,6 vs 3,9+2,9
anos, p=0,001), assim como a presenca de assimetria no
sono(7,88+4,2 vs 4,40+3,6 anos, p=0,03).

Conclusdo: Observa-se uma assimetria mais marcada na ati-
vidade de base em vigilia e sono, com a progressdo do nimero
de anos da doenca. Nao se observam diferencas significativas
nas outras varidveis analisadas, em relagdo com o nimero de
anos da doenca. Isto pode ser justificado pela terapéutica insti-
tuida e pela evolucdo da doenca para um estadio residual.

RELA AND IL-8 OVEREXPRESSION
IN MESIAL TEMPORAL LOBE EPILEPSY
WITH HIPPOCAMPAL SCLEROSIS

Bérbara Leal'?; Mércia Silva'; Ricardo Martins-Ferreira'?; Jodo
Chaves?; Rui Rangel*; Agostinho Santos®; Raquel Samé&es?;
Joel Freitas®; Jodo Lopes®; Jodo Ramalheira®; Berta Martins da
Silva'?; Anténio Martins da Silva®; Paulo Pinho e Costa?’

1 - Lab. Imunogenética — DPIM, ICBAS-UPorto; 2 - UMIB - Instituto
de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar [ICBAS] — Universidade

do Porto; 3 - Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio

- Centro Hospitalar Universitario do Porto; 4 - Servico de
Neurocirurgia, Hospital de Santo Anténio - Centro Hospitalar
Universitario do Porto; 5 - Instituto Nacional de Medicina Legal,
Delegacéo do Porto; 6 - Servico de Neurofisiologia, Hospital

de Santo Anténio - Centro Hospitalar Universitério do Porto;

7 - Departamento de Genética, Instituto Nacional de Saude Dr.
Ricardo Jorge

Background: Active inflammation has been documented not
only in traditionally assumed inflammatory epilepsies but also
in pharmacoresistant mesial temporal lobe epilepsy with hip-
pocampal sclerosis (MTLE-HS). Experimental data has already
demonstrated that MTLE-HS is accompanied by the activation of
hippocampal microglia and consequent expression of pro-inflam-
matory cytokines. IL-8 is a microglia- produced cytokine, with the
ability to induce chemotaxis recruiting other inflammatory cells.
Its expression may be induced by the transcription factor NF-kB
(nuclear factor kappa-light-chain-enhancer of activated B cells).
The aim of this study was to quantify NF-kB subunit pé5 (RELA)
and IL-8 gene expression in brain tissue of MTLE-HS patients.
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Methods: RELA and IL-8 gene expression was quantified by
Real-time PCR in hippocampus and cerebral cortex of 18 MTLE-
HS (10F, 8M, 39.8+8.6 years) patients and cadaveric brain tissue
from 10 controls without previous neurological disorder (2F, 8M,
69.7+7.8 years). Relative expression values were calculated us-
ing the 2-AACt method.

Results: RELA and IL-8 were significantly up-regulated in the
hippocampus of MTLE-HS patients in comparison to controls
(1.97-fold; p<0.001, 3.73-fold up-regulated, p=0,024, respec-
tively). RELA expression in the cortex of MTLE-patients corre-
lates positively with disease duration (rs=0.529; p<0.05).

Discussion: In epilepsy, increased NF-kB activity has been
reported. However, NF-kB up-regulation was only previously
observed through increased protein levels in hippocampus of
MTLE-HS patients. We demonstrated, for the first time, that p65
expression up-regulation in MTLE-HS occurs at the transcription-
al level. IL-8 has been associated with blood-brain barrier disrup-
tion and immune cells migration to the central nervous system.
Thus, an upregulation of hippocampal IL-8 may contribute to the
establishment of the vicious cycle seizure activity — inflammation
and to disease perpetuation. This hypothesis is also supported
by the correlation between cortical p65 gene expression and dis-
ease duration suggesting the progressive spreading of inflamma-
tion to the areas surrounding the epilepsy focus.

Funding: Tecnifar BICE

CHANGES IN QUALITY OF
LIFE AND DEPRESSIVE SYMPTOMS
DURING LONG-TERM TREATMENT WITH
ADJUNCTIVE ESLICARBAZEPINE ACETATE
IN ADULTS WITH FOCAL-ONSET SEIZURES

Catarina Cruto'; Catia Sofia Batista?; Inés Menezes Cordeiro®;
Miguel Mendonca Fonseca?; Pedro Guimaraes®; Inés Marques®;
Rute Teoténio®; Vanessa Silva’

1 - Servigo de Neurologia, Unidade Local de Saide de Matosinhos;
2 - Bial - Portela & C?, S.A., Coronado, Portugal; 3 - Servigo de
Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Central, Hospital Santo
Antdnio dos Capuchos; 4 - Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real; 5 - Servico

de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 6 - Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Leiria; 7 - Servico de Neurologia,
Hospital Beatriz Angelo, Loures

Introduction: Depression is the most common type of psy-
chiatric comorbidity amongst epilepsy patients (Gaitatzis et al.,
2004). Eslicarbazepine acetate (ESL) is an antiepileptic drug ap-
proved for the treatment of focal-onset seizures (ESL SmPC).

Objectives: Post-hoc pooled analysis to assess changes in
quality-of-life and depressive-symptoms in long-term treatment
with ESL as add-on.

Methods: Changes in quality-of-life [Quality-of-Life in Epi-
lepsy Inventory-31 (QOLIE-31)] and in depressive-symptoms
[Montgomery Asberg Depression Rating Scale (MADRS)] were
pooled and analyzed using data from the double-blind phase
and the 1-year open-label-extension (OLE) of three phase I
pivotal trials with ESL as add-on (BIA-2093 -301; -302; -303).
The analysis was performed in patients with available data for
QOLIE-31 and MADRS at double-blind baseline and at the
last assessment. MADRS changes were analyzed separately by
baseline score: <7 (n=288); 7-19 (n=317); >19 (n=66). ESL mean
daily dose: 800mg. Statistical analysis: Independent t-test.

Results: Significant improvements, from baseline to last as-
sessment, were observed for all QOLIE-31 questions (p<0.01 -
p<0.0001), with a mean increase of 4.3 (p<0.0001) in QOLIE-31

total score. In MADRS total score, a mean decrease (improve-
ment) of 3.2 (11.6 to 8.4) (p<0.0001) and 10.6 (25.8 to 15.2)
(p<0.0001), was observed in patients with a baseline score
between 7-19, and >19, respectively. For patients with base-
line score <7, a mean increase of 1.4 (2.6 to 4.0) was seen, but
wasn't considered clinically significant (Duru and Fantino, 2008).

Conclusion: Improvements in quality-of-life and depressive-
symptoms were observed during long-term treatment with ESL
as add-on. Differences in MADRS total score were more pro-
nounced in patients with baseline score between 7-19 and >19.
This analysis was performed in a subset of patients with data at
baseline and last assessment, who chose to roll over to OLE,
which could be a bias. Further studies are required.

Conflicts-of-Interest: Batista CS, Fonseca MM are BIAL em-
ployees.

REVISAO DE SERIE DE DOENTES
COM DEMENCIA ESTUDADOS POR
SINGLE PHOTON EMISSION COMPUTED
TOMOGRAPHY (SPECT), QUE INCLUI
EEG-VIDEO SIMULTANEO, E SUA
CONTRIBUICAO PARA O DIAGNOSTICO.

Maria Rita Pelejao’?; Paulo Coelho?; Pedro Guimaraes*; Jodo
Lopes'; Jodo E. P. Ramalheira’

1 - Servico de Neurofisiologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar Universitario do Porto; 2 - Servigo de Neurologia, Hospital
de Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 3 - Servico
de Neurologia, Unidade Local de Saide de Matosinhos; 4 - Servico
de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Introdugdo: O diagnéstico diferencial das deméncias por
vezes ¢é dificil, quer pela possibilidade de manifestagdes clinicas
comuns aos diferentes tipos de deméncia, quer pela possibili-
dade de uma apresentacéo atipica.

A imagem funcional, nomeadamente o single photon emis-
sion computed tomography (SPECT), pode fornecer informacao
atil no diagnéstico diferencial das deméncias e tem tido um papel
cada vez mais importante na investigacdo clinica destas doencas.

Guidelines actuais recomendam o uso do SPECT na abor-
dagem de doentes com distdrbios cognitivos, nomeadamente,
em doentes com inicio precoce ou apresentacao clinica atipica.

Também o EEG tem mostrado ser importante no diagnds-
tico diferencial, em particular nalguns tipos de deméncia, com
padrdes electroencefalogréficos caracteristicos.

Objectivos: Revisdo dos resultados dos exames SPECT e
EEG-video, em doentes com o diagnéstico clinico de distdrbios
cognitivos e avaliagdo da sua contribuicdo para o diagndstico
dos doentes estudados.

Metodologia: Estudo retrospectivo, a partir da base de
dados do Servico de Neurofisiologia, dos doentes com sindro-
mes demenciais estudados com SPECT e EEG-video, realizados
sempre em simultaneo conforme a técnica utilizada no Servico.

Confrontados os resultados das imagens de perfusdo san-
guinea/alteracdes metabdlicas com as alteracdes electroence-
falograficas e destes dois com a informacao clinica.

Resultados: Foram incluidos 167 doentes, 70 (42%) do sexo
feminino, com média de idades de 60+13 anos. Foram elimina-
dos 5 doentes por dados clinicos insuficientes e 1 doente por
inacessibilidade ao tracado EEG.

As deméncias mais frequentemente estudadas foram a do-
enca de Alzheimer e a deméncia fronto-temporal.

Na maioria dos doentes encontraram-se alteragdes no
SPECT e estas foram concordantes com os achados no EEG e o
resultado do exame, SPECT e EEG simultaneos, apoiou a hipd-
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tese diagndstica colocada.

Conclusdo: A abordagem multimodal, com SPECT e EEG-
-video em simulténeo, no diagnéstico diferencial de doentes
com deméncia mostrou ter uma importante contribuicdo para o
diagnéstico, nos doentes estudados.

PREDITORES DO PROGNOSTICO
NEUROLOGICO EM RECEM-NASCIDOS
DE TERMO COM CRISES EPILEPTICAS
NEONATAIS

Rita Martins'; Joana Coelho?; Tiago Proenca dos Santos?; Teresa
Moreno?; Sofia Quintas?; Anténio Levy?

1 - Servico de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca,
Amadora.; 2 - Unidade de Neuropediatria, Servico de Pediatria
Médica, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria — Centro
Hospitalar Lisboa Norte, Centro Académico de Medicina de Lisboa.

Introducao: As crises epilépticas (CN) representam um dos dis-
tdrbios neuroldgicos agudos mais frequentes no periodo neonatal.
O verdadeiro impacto das CN no neurodesenvolvimento de re-
cém-nascidos de termo (RNT) ainda é desconhecido na literatura.

Objectivos: Descrever os preditores de progndstico neuro-
|6gico nas CN.

Métodos: Estudo observacional de RNT com CN admiti-
dos na unidade de cuidados intensivos neonatais de um centro
terciario (2009-2018). Admitiu-se como neurodesenvolvimento
adverso a ocorréncia de ébito relacionado com o estado neuro-
|6gico, atraso global do desenvolvimento, paralisia cerebral ou
epilepsia. As variaveis caracteristicas perinatais, etiologia das
crises, aspectos electroencefalogréficos, resultados de neuroi-
magem e tratamento antiepiléptico foram analisadas num mo-
delo de regressao logistica.

Resultados: Total de 102 RNT incluidos (50 com neurode-
senvolvimento adverso). Doze dbitos registados. No grupo so-
brevivente, 28 criancas apresentaram atraso global do desen-
volvimento, 27 paralisia cerebral e 21 epilepsia. Das variaveis
prognésticas identificadas na anélise univariada, as (1) complica-
¢oes perinatais, (2) crises no primeiro dia de vida, (3) lentificagdo
moderada a grave do ritmo de base no EEG convencional, (4)
padréo anormal no EEG de amplitude integrada (aEEG) e a (5)
resposta ao tratamento antiepiléptico permaneceram indepen-
dentemente associadas a um neurodesenvolvimento adverso.

Conclusao: Na literatura, os resultados referentes aos mar-
cadores progndsticos nas CN tém sido heterogéneos e dis-
crepantes. No presente estudo, além de observarmos o valor
progndstico das varidveis mencionadas, destacamos o papel
preditor do aEEG, existindo poucos dados sobre a sua utilidade
na determinacdo progndstica. A deteccdo precoce de CN nas
unidades de cuidados intensivos neonatais aumenta a possibi-
lidade de sobrevida e menor risco de sequelas neuroldgicas,
pelo que abordagens futuras poderao incluir o uso generaliza-
do de monitorizacao aEEG.

AROUSALS ACROSS STAGES OF
SLEEP: UNCOVERING THEIR BEHAVIORAL
PATTERNS

Ana Brés'?; Jean Baptiste Maranci?; Isabelle Arnulf?

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra, Coimbra Portugal; 2 - Sleep Disorders Unit, Pitié-
Salpétriere Hospital, Sorbonne University, Paris, France

Introduction: Arousals are sudden and transient elevations
of the vigilance level during sleep. They are defined by elec-

troencephalographic changes, but their motor and autonomic
characteristics are not well studied.

Objective: To describe and compare the motor and auto-
nomic pattern profiles associated with arousals across sleep
stages in normal subjects.

Methods: The nocturnal video-polysomnographic record-
ings of 25 healthy young adults were analyzed with two video
cameras, (focused on the face and on the whole body). A total
of 624 arousals (226 in REM, 258 in N2 and 140 in N3 sleep)
were characterized according to their duration, autonomic re-
action (heart acceleration), and the semiology, amplitude, and
speed of associated movements. The arousals were clustered
by sleep stages and compared in-between.

Results: The arousals were shorter in REM sleep (7.4 + 3.3
sec) than in N2 (8.3 = 6.1) or N3 (11.6 « 3.5) sleep. The adrener-
gic reaction was greater when arousing from N3 (+19.6 + 11.9
heartbeats/min) than from REM (+13.8 + 10) and N2 (+12.9 =
8.8) sleep. REM sleep arousals contained more frequent (55.3%)
fast movements than N2 (5.4%) and N3 (7.1%) arousals did. Vari-
ous facial expressions (contractions of eyebrows and orbicularis
oris muscles) were observed during REM sleep arousals, while
chewing was the most prevalent facial expression during the
N2 arousals (P<0.001). Arousals from N3 sleep were associated
with the highest amplitude of movements and the greatest fre-
quency of head flexion, trunk flexion/rotation, arm movements,
scratching oneself, and yawning.(P<0.001)

Conclusion: In normal REM sleep, arousals are brief, with
fast movements and upper face expressions, and they are long,
with whole body ample movements and marked adrenergic re-
action in N3 sleep. These observations could serve as a basis for
future studies comparing the characteristics of arousals in each
stage in various sleep disorders.

O POLIMORFISMO FOKI DO
RECEPTOR VDR E DESENVOLVIMENTO
DE PATOLOGIAS DO SONO NUMA
POPULACAO PORTUGUESA

Béarbara Leal'?; Ana Marta Ferreira'; Sandra Bras'; Claudia
Carvalho'?; Andreia Bettencourt'?; Daniela Boleixa'; Jodo
Ramalheira®; Jodo Lopes?®; Paulo Pinho e Costa?*; Berta Martins
da Silva"?; Anténio Martins da Silva®?

1 - Lab. Imunogenética — DPIM, ICBAS-UPorto; 2 - UMIB - Instituto
de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar [ICBAS] — Universidade do
Porto; 3 - Servico de Neurofisiologia, Hospital de Santo Anténio

- Centro Hospitalar Universitario do Porto; 4 - Departamento de
Genética, Instituto Nacional de Satde Dr. Ricardo Jorge

Introducéo: As patologias do sono (PS) sdo de etiologia com-
plexa para qual contribuem factores genéticos e ambientais. Tem
sido descrito que a vitamina D podera ser um desses fatores,
uma vez que niveis baixos desta vitamina foram detectados em
doentes com narcolepsia. A vitamina D é uma hormona pleiotré-
pica com importantes fungdes na regulacdo das respostas imunes
e do sistema nervoso central. As suas ac¢des sdo desencadeadas
pela activacdo de um receptor nuclear, VDR (vitamin D recep-
tor). A funcdo e expressao do VDR podem ser influenciadas por
diversos polimorfismos, um dos quais, o Fokl. Estudos recentes,
numa populacao Grega, sugerem que o Fokl pode ser um factor
de susceptibilidade ao desenvolvimento do Sindrome de apneia
obstrutiva do sono. Com este trabalho pretendeu-se estudar o
papel do polimorfismo Fokl para o desenvolvimento e apresen-
tacao clinica de PS numa populacdo portuguesa.

Material e métodos: Foram estudados 133 doentes com
hipersonoléncias de origem central (39 com narcolepsia tipo
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1, 28 com narcolepsia tipo 2, 66 com hipersénia) seguidos na
consulta de sono de um hospital terciario portugués. O quadro
clinico, foi estudado por Registo Poligréfico de Sono Nocturno
seguido de registo de sono diurno em Teste de Laténcias Mul-
tiplas. A populagéo controlo foi constituida por 446 individuos
saudaveis da mesma regido geografica.

Resultados: Observou-se que a frequéncia do gendtipo
TT era mais elevado no grupo de doentes comparando com
a populagdo controlo (16,5% vs. 10,1%, p=0,027, OR (95%
Cl)=1,77(1,02-3,07)). Esta diferenca era especialmente relevante
no grupo de doentes com narcolepsia tipo 1 (p=0,04; OR=2,30).

Conclusdo: Sabe-se que o alelo Fokl T leva a expressao de
um VDR menos funcional com um impacto negativo na efici-
éncia das funcdes da vitamina D. Neste contexto sugere-se
que os individuos com o gendtipo TT podem desenvolver uma
resposta imune “desregulada” levando ao desenvolvimento de
Patologias do Sono imuno-mediadas.

O SIGNIFICADO DA ESCALA
DE SONOLENCIA DE EPWORTH, DA
RONCOPATIA E DOS PARAMETROS
ANTROPOMETRICOS NA AVALIACAO PRE-
DIAGNOSTICA DE SAOS

Axel Ferreira'; Heloisa Silva'
1 - Hospital Pedro Hispano

Introdugdo: A sindrome da apneia obstrutiva do sono
(SAOS) afeta 4% dos homens e 2% das mulheres. E conheci-
da a correlagdo entre SAOS e variaveis como IMC, perimetro
abdominal (PA), perimetro cervical (PC) e roncopatia. A Escala
de Sonoléncia de Epworth (ESE) é usada para avaliar o excesso
de sonoléncia diurna, sendo considerada uma pontuacdo entre
0-10 normal para a populacdo adulta. Apesar da relagao entre a
ESE e SAQOS ser conhecida, pouco se sabe sobre a relagdo das
restantes varidveis com a ESE.

Objetivo: Relacionar variaveis antropométricas e roncopatia
com a ESE. Perceber como estas varidveis em conjunto se rela-
cionam com SAOS.

Métodos: Foram colhidos dados de doentes submetidos a
polissonografia nivel 1 entre 2011 e 2018. Foram obtidos 562
doentes. A comparacao de variaveis categéricas foi realizada
através do teste qui-quadrado. Variaveis continuas foram avalia-
das através de testes t para amostras independentes ou de testes
nao-paramétricos, dependendo da normalidade da distribuicao.

Resultados: Dos 562 doentes, 326 eram homens e 236
mulheres, com idade-média de 55,34 anos. 363 apresentavam
SAQS (67,2%) e 214 (38,3%) eram obesos. A presenca de SAOS
(IAH=5) apareceu positivamente correlacionada com roncopa-
tia, PC, PA e IMC (todos com p<0.001), ESE>10 (p=0.005) e
ESE>8 (p=0.038). Houve também uma tendéncia para associa-
cao entre IMC (p=0.063) e roncopatia (p=0.063) com ESE>8,
mas ndo com ESE>10. Tendo isto em conta, posteriormente
verificamos uma correlacdo entre doentes com ESE de 9 ou 10
que apresentavam concomitantemente roncopatia e obesidade
(IMC=30) e SAOS moderada a grave (IAH=15) (p=0.049).

Conclusdo: Nesta amostra verificamos que nos doentes com
roncopatia e obesidade, uma ESE de 9 ou 10 (considerada nao
patoldgica) apresenta uma correlagdo positiva com SAOS mo-
derada a grave. Os resultados obtidos apontam para a neces-
sidade de ajuste no valor patolégico da ESE num doente que
apresente obesidade e roncopatia como comorbilidades.

SUSPIROS INSPIRATORIOS NA
ATROFIA MULTISSISTEMICA

Sara Parreira'; Francisco Antunes?; Carla Bentes®*; Ana Rita
Peralta®*

1 - Servico de Neurologia, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte, Lisboa; 2 - Servico de Neurologia, Hospital
de Garcia de Orta, Almada; 3 - Laboratério de EEG/Sono, Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte,
Lisboa; 4 - Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa

Introducgdo: Suspiros inspiratérios parecem ser frequentes
na atrofia multissistemica (MSA). No diagnéstico diferencial de
parkinsonismo, sdo considerados um sinal de alarme a favor de
MSA. No entanto, a evidéncia acerca deste fendmeno é escas-
sa, em particular durante o sono.

Objectivos: Descrever as caracteristicas dos suspiros inspi-
ratérios durante o sono em doentes com MSA e comparar com
uma amostra de doentes de Parkinson (DP).

Metodologia: Foram seleccionadas as polisonografias (PSG)
realizadas em doentes com MSA entre 2013-2018 no Laboraté-
rio de EEG/Sono do Servigo de Neurologia de um hospital uni-
versitario. Foram seleccionados controlos com DP do mesmo
periodo com idade, duracdo de doenca e IAH semelhantes. Os
suspiros foram definidos como uma inspiracdo com amplitude
pelo menos o dobro das inspiragdes prévias, com ruido inspira-
tério associado. Foram excluidas inspiragdes pds-apneia.

Resultados: Nove doentes com MSA (100%) e 3/9 controlos
com DP (33%) apresentaram suspiros na PSG. A duracdo me-
diana de doenca foi de 4 (MSA) e 5 anos (DP) e o IAH de 28,2
(MSA) e 23,7 (DP). Exceptuando 1 doente com DP que suspirou
apenas em vigilia, todos os outros doentes suspiraram em vigi-
lia e no sono. Nos dois grupos ocorreram predominantemente
em N1 e N2. A frequéncia média no sono foi de 3,45/h (0,39-
12,61/h) na MSA e 0,11/h (0,29-0,68/h) na DP. Na MSA 45% dos
suspiros foram seguidos de alteracdo respiratéria, predominan-
temente apneia central, na DP foram 29%, predominantemente
hipopneia. Verificou-se dessaturacdo apds o suspiro em 8% dos
eventos na MSA e 0% na DP.

Conclusées: Os suspiros foram universais na MSA, com
grande variabilidade individual. Na DP foram menos frequentes
e menos associados a irregularidade ventilatéria ou dessatura-
cao. Estes dados reforcam a importancia da PSG na MSA, sendo
necessaria mais evidéncia para definir o papel dos suspiros ins-
piratérios como biomarcador e o seu significado progndstico.

INCIDENCIA DO DECLINIO
COGNITIVO E DA DEMENCIA EM
PORTUGAL

Sandra Freitas'?3; Joana Nogueira'?; Bianca Gerardo'?; Lara
Alves'?

1 - Centro de Investigagdo em Neuropsicologia e Intervengdo Cognitivo
Comportamental (CINEICC), Coimbra; 2 - PsyAssessmentLab, Coimbra;
3 - Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educagao, Universidade
de Coimbra, Coimbra

Introducgdo: Apesar de escassos, os estudos epidemioldgicos
sd0 convergentes ao apontar um aumento drastico da incidén-
cia da deméncia e do défice cognitivo ligeiro (DCL). Em 2005
estimava-se cerca de 7.5/1000 pessoas-ano (Ferri et al., 2005).
Em 2012 as estimativas apontam para 7.7/1000 pessoas-ano, o
que se traduz em cerca de 1 novo caso a cada 4 segundos (World
Health Organization, 2012). No caso do DCL, estima-se uma taxa
de incidéncia de 63.6/1000 pessoas-ano (Roberts et al., 2012).
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Objetivos: Estimar a taxa de incidéncia do declinio cogniti-
vo e deméncia em Portugal.

Metodologia: Estudo de coorte prospetivo com base numa
amostra estratificada de 650 adultos e idosos residentes na co-
munidade (em todas as regides de Portugal continental). A pri-
meira avaliacdo neuropsicoldgica foi realizada entre 2008-2010,
tendo todos os participantes sido classificados como cogniti-
vamente saudaveis. A reavaliagdo dos participantes decorreu
entre 2018 e 2019 e incluiu: entrevista clinica detalhada e avalia-
¢ao neuropsicoldgica. Estimamos taxas de incidéncia por idade,
sexo, escolaridade e estado civil.

Resultados: Dos 685 participantes cognitivamente saudaveis
na baseline, 137 (20.0%) foram reavaliados (Idade: 65.98+9.623
[50-90]; Escolaridade: 8.27+4.855 [2-22]; Género(F):61.3%).
49 (35.8%) dos participantes reavaliados apresentaram défice
cognitivo na avaliagdo neuropsicoldgica (follow-up: 9.22+1.034
anos), de acordo com os dados normativos para a idade e es-
colaridade, correspondendo uma taxa de incidéncia do declinio
cognitivo de 38.9/1000 pessoas-ano. Foi observada uma taxa
de incidéncia superior para o género feminino (43.9/1000 pes-
soas-ano; masculino: 30.7/1000 pessoas-ano), baixa escolarida-
de (s4anos: 45.2/1000 pessoas-ano; >4anos: 36.1/1000 pesso-
as-ano) e idade superior a 65 anos (idade <65anos: 24.5/1000
pessoas-ano; idade =65anos: 52.7/1000 pessoas-ano.

Conclusdes: A taxa de incidéncia do declinio cognitivo e da
deméncia na populacdo portuguesa atinge valores expressivos.
As mulheres com mais de 65 anos e menos escolarizadas sdo a
populagdo com maior risco.

Financiamento: FCT-IF/01325/2015.

Agradecimentos: Prof. Doutor Mario R. Simées & Prof.
Doutora Isabel Santana

BATERIA DE AVALIACAO DA
RESERVA COGNITIVA (BARC): ANALISE
DA ESTABILIDADE TEMPORAL DOS
RESULTADOS DO TELPI

Joana Nogueira'?3; Bianca Gerardo'?3; Lara Alves'?3; Mario R.
Simdes'?3; Isabel Santana*®; Sandra Freitas' %3

1 - Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao da
Universidade de Coimbra (FPCE-UC), Coimbra, Portugal;

2 - Centro de Investigagdo em Neuropsicologia e Intervencao
Cognitivo-Comportamental (CINEICC), FPCE-UC, Coimbra,
Portugal; 3 - PsyAssessmentLab., Faculdade de Psicologia e de
Ciéncias da Educacéo da Universidade de Coimbra (FPCE-UC),
Coimbra, Portugal; 4 - Faculdade de Medicina da Universidade de
Coimbra (FMUC); 5 - Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

Introducdo: A Reserva Cognitiva (RC) descreve a capacida-
de do cérebro lidar ativamente com os efeitos dos danos neu-
rolégicos, possibilitando um funcionamento préximo ao pré-
-mérbido através de processos compensatérios. A forma mais
comum de estimar a RC é através da escolaridade formal, do
quociente de inteligéncia (Ql) e da participacdo em atividades
de lazer. Na auséncia de dados relativos ao Ql, o Teste de Lei-
tura de Palavras Irregulares (TeLPl) permite realizar a estimativa
do seu nivel pré-mérbido.

Objetivos: ()Comparacdo dos resultados do TeLPl num in-
tervalo de 9 anos entre a baseline e a reavaliacao, (ii)anélise da
estabilidade deste indicador e da sua validade como contributo
para a estimativa da RC.

Metodologia: Foram reavaliados 52 participantes com mais
de 50 anos de idade e cognitivamente saudaveis. Para além
do TelLPl, todos os participantes responderam a uma entrevista

clinica e a uma bateria de avaliacdo neuropsicolégica para ca-
racterizacdo cognitiva, funcional e psicopatoldgica.
Resultados: O TelPl apresentou estabilidade temporal dos
seus resultados entre os 2 momentos de avaliagdo espacados
por aproximadamente 9 anos (9.07+1.02). A amostra nao apre-
sentou diferencas para o Ql Escala Completa estimado (t(51)=-
-1.37,p=.176), para o Ql Verbal estimado (t(51)=-1.539,p=.13) e
para o Ql Realizacdo estimado (t(51)=-1.099,p=.277). Igualmen-
te, ndo foram obtidas diferencas no nimero de erros do TeLPI
nos dois momentos de avaliagdo (t(51)=.331,p=.742). Esta esta-
bilidade dos resultados mantem-se quando analisados subgru-
pos de escolaridade (1 a 4 anos de escolaridade vs. > de 4 anos)
e de idade (maior ou menor que 65 anos a data da reavaliagao).
Conclusdes: Considerando que a RC é caracterizada por ser
relativamente estavel, a Bateria de Avaliagdo da Reserva Cogni-
tiva deve contemplar a inclusdo do TelLPl como indicador com
estabilidade provada num longo periodo de tempo.
Financiamento: [SFRH/BD/136029/2018]

ENCEFALITE AUTO-IMUNE:
ANALISE DOS BIOMARCADORES DE
PATOLOGIA DEGENERATIVA NO LCR

Bruno Silva'; Miguel Pereira'; Jodo Durdes'; José Coelho?; Diana
Duro’'; Marisa Lima'; Maria Joao Leitao’; Inés Baldeiras'; Isabel
Santana'

1 - Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Baixo
Vouga, Aveiro

Introdugdo: A forma de apresentacédo de algumas encefali-
tes autoimunes (EA) pode colocar dificuldades de diagnéstico
relativamente a formas de deméncias degenerativas, nomeada-
mente a DA de inicio precoce. Os biomarcadores do LCR para
patologia degenerativa acrescentam acuidade diagnéstica, mas
ndo é seguro que alguns surrogates de morte neuronal, menos
especificos, sejam comuns aos processos degenerativos e au-
toimunes.

Objectivos: Caracterizacdo dos biomarcadores de pato-
logia (Ab,, pg/mL) e de neurodegenerescéncia (t-Tau e p-Tau
pg/mL) em doentes com EA associadas a diferentes grupos de
anticorpos.

Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com hipdtese
diagnostica de EA entre 2014 e 2019 num centro terciario. Foram
seleccionados os doentes com diagndstico confirmado de acor-
do com os critérios de Graus et al. (2016) e que realizaram estudo
dos biomarcadores de patologia e de neurodegenerescéncia.

Resultados: Foram identificados 10 doentes com EAs (7 F;
g[] de idades = 55,4 anos): 2 anti-Ma2; 1 anti-Yo; 1 anti-NMDAR;
1 anti-VGKC; 1 anti-GABA-B; 1 anti-CASPR2 e anti-LGI1; 2 anti-
-LG1); 1 anti-GAD65. Destes, 5 tinham biomarcadores de pato-
logia degenerativa (1 anti-Ma2; 1 anti-VGKC; 2 anti-LG1; 1 anti-
-GAD65), sendo que 40% apresentavam niveis baixos de Ab42
e 20% valores elevados de t-Tau e p-Tau. Quando comparamos
o grupo de doentes com anticorpos dirigidos a antigénios intra-
celulares com os que apresentam anticorpos dirigidos a prote-
inas de superficie neuronal, os primeiros apresentavam valores
mais elevados de Ab42 (696,386+89,963 vs. 572,950+345,151
pg/mL), enquanto o grupo com antigénios intracelulares apre-
sentava valores mais elevados de t-Tau (268,695+145,232
vs. 166,313+60,918 pg/mL) e p-Tau (55,706+22,212 vs.
19,723+6,927 pg/mL). Quarenta por cento apresentaram razao
t-Tau/Ab42 e Ab42/pTau positiva.

Conclusdo: Em doentes jovens com declinio cognitivo, a
identificacdo de biomarcadores de DA no LCR nao exclui uma
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encefalite autoimune, sendo importante considerar esta hipé-
tese diagndstica na presenca de red flags, pela possibilidade
de tratamento.

QUANDO OS UTENTES COM
DEMENCIA VAO A URGENCIA: UMA
ANALISE NO CONCELHO DE MATOSINHOS

Luis Guedes'; Daniela Ferro?; Vitor Tedim Cruz®

1 - Unidade Saude Puiblica da ULS Matosinhos; 2 - Servico de
Neurologia do CHU de Sao Joao; 3 - Servico de Neurologia da ULS
Matosinhos

Introdugdo: As deméncias correspondem a expressao clini-
ca neuroldgica de mdltiplos processos patoldgicos, uns prima-
riamente cerebrais, outros sistémicos. Uma parte significativa
do seu impacto esté associado a utilizacdo de recursos de sau-
de, nomeadamente dos servicos de urgéncia.

Objetivos: Identificar os utentes diagnosticados com de-
méncia no concelho de Matosinhos e avaliar a sua utilizagdo
dos servigos de urgéncia

Metodologia: Estudo observacional descritivo longitudi-
nal de todos os casos inscritos na Unidade Local de Saide de
Matosinhos com diagnéstico ativo de deméncia, a 1/01/2016.
Foram recolhidos dados socio-demogréficos, assim como da
utilizacao do servico de urgéncia da instituicao durante 2016, e
analisados estatisticamente.

Resultados: Foram identificados 1.604 utentes diagnostica-
dos com deméncia, 68,6% do sexo feminino. A idade média
foi de 81,64 (+/- 8,9) anos, superior a 64 anos em 96,8% dos
casos. 81% dos diagnésticos de deméncia foram realizados nos
Cuidados de Saude Primarios. Ocorreram 1.602 episddios de
urgéncia nesta populagao, sendo que 51,5% foram provenien-
tes do exterior, 34,2% do INEM e 5,4% dos Centros de Salde.
Do total, 81,5% foram triados com prioridade “amarela” ou su-
perior. Os trés principais diagnésticos a alta foram “Sintomas,
Sinais e Condicoes Mal Definidas”, “Doencas do Aparelho Ge-
nitourinario” e “Doencas do Aparelho Respiratério”. 27,8% dos
casos motivaram internamento hospitalar.

Discussdo: Em 2016, cerca de 4,6% dos habitantes de Ma-
tosinhos com mais de 64 anos tinham diagnéstico de deméncia.
Comparando com os restantes utentes, este grupo apresentava
multiplas fragilidades, recorria ao Servico de Urgéncia por si-
tuagdes clinicas de maior gravidade e pior progndstico, consi-
derando o maior nimero relativo de episédios com origem no
INEM, de prioridades mais urgentes atribuidas e de episddios
de internamento.

Conclusdo: Os dados observados demonstram as necessi-
dades de saude deste grupo da populacado no contexto de do-
enca aguda, e o potencial de intervencdes que visem melhorar
a gestao dos seus cuidados em ambulatoério.

PREDITORES DE RECORRENCIA DE
AMNESIA GLOBAL TRANSITORIA

Renato Oliveira'; Inés Bras Marques’
1 - Departamento de Neurologia - Hospital da Luz Lisboa

Introdugdo: A amnésia global transitéria (AGT) é uma sin-
drome clinica caracterizada por amnésia anterdgrada reversivel
acompanhada de discurso repetitivo que ocorre em individuos
de meia idade e idosos, com pico na 7° década. Apesar de clas-
sicamente considerada um episddio isolado, tém sido reporta-
dos vérios casos de AGT recorrente, com taxas de recorréncia
estimadas entre 5-20%. Ainda nao estao identificados predito-

res de recorréncia.

Objetivos: Avaliar fatores preditores de recorréncia de AGT.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos doentes com AGT
acompanhados no nosso hospital entre 2012 e 2019. Avaliados
dados demogréficos, clinicos e exames complementares na fase
aguda.

Resultados: Incluidos 69 doentes, 46 mulheres (69,1%),
média de idades 64,8 anos (37-84anos), tempo de seguimento
médio 16,5 meses (6-36meses). Comorbilidades mais frequen-
tes: hipertensao(50,7%), dislipidemia(39,1%), diabetes(20,2%),
depressdo(20,2%), enxaqueca (14,5%) e doenca cerebrovascu-
lar(8,7%). Duracdo média do episédio de 6 horas (20 minutos a
24 horas). 50,7% apresentavam fator desencadeante destacan-
do-se stress emocional(24,6%), valsalva/esforco fisico(11,6%) e
atividade sexual(2,9%).

Na fase aguda vinte(29,8%) doentes realizaram RM-CE:
5,8% com alteracao de sinal do hipocampo; Quinze (21,7%) re-
alizaram EEG: 36,2% com alteracdo (mais frequente atividade
lenta temporal esquerda); Treze(18,8%) realizaram ecodoppler:
35,6% doenca ateromatosa significativa e 7,6% vasospasmo.

Verificou-se recorréncia em 18 doentes (26,1%), com nimero
médio de recorréncias de 1,35 (1-3 recorréncias). Associaram-se
a maior risco de recorréncia: sexo feminino (p=0,038), depres-
sdo (p=0,039), menor duragédo do episddio (p=0,037) e altera-
cao de sinal hipocampico na RM-CE (p=0,008). Sem diferenca
estatisticamente significativa para sintomas acompanhantes,
fatores desencadeantes, outras comorbilidades e alteragdes no
EEG ou eco-Doppler.

Conclusdo: Apresentamos uma populacdo de doentes com
AGT de dimens&o relevante com uma taxa de recorréncia con-
sideravel (26%), alertando para a possibilidade de recorréncia
desta entidade. |dentificdmos como preditores de recorréncia:
sexo feminino, depressdo, menor duracao do episddio e hiper-
sinal hipocampico na RM-CE. Adicionalmente ao valor diagnds-
tico, a RM-CE em fase aguda pode ter valor prognéstico

EVOLUTION OF PATIENTS WITH
MILD COGNITIVE IMPAIRMENT WITH
NORMAL FREE AND CUED SELECTIVE
REMINDING TEST

Cléudia Borbinha'; Teresa Estellés?;, Maria Belén Sanchez-
Saudinés?; Daniel Alcolea?

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental.; 2 - Memory Unit, Department of Neurology,
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Biomedical Research Institute
Sant Pau, Universitat Autdbnoma de Barcelona, Barcelona, Spain

Background: Conversion rate to dementia is 10-15% annu-
ally in mild cognitive impairment (MCI), mainly to Alzheimer's
disease (AD). Individuals with non-amnestic MCI (naMCl) have a
higher risk of other dementia forms. The Free and Cued Selec-
tive Reminding Test (FCSRT) is very useful in the characteriza-
tion of the memory impairment of the AD spectrum.

We aimed to analyse the evolution of patients with MCI with
a normal age- and education-adjusted FCSRT score.

Methods: Retrospective analysis of clinical processes of
MCI patients seen for the first time in a Memory Unit between
2011 and 2017 with normal age- and education-adjusted FCSRT
score. Only patients with Global Deterioration Scale score of 3
at baseline and with available CSF biomarkers were considered.
We characterized clinically and demographically these patients
and determined predictors to dementia, using logistic regres-
sion analyses.

Results: 158 patients were included (70.4+7.8 years; 52.5%
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females) with a mean follow-up of 2.9+2.0 years. Taking into ac-
count other memory tests, only 48 of these patients (30.4%) could
be considered naMCl as 110 patients (69.6%) had other verbal
and/or visual memory tests impaired. 19.2% of all the patients
had biomarkers indicating a high AD likelihood. 23.2% patients
progressed to dementia (LBD in 44.4%). Older age at baseline
(OR 1.1; 95% ClI 1.01-1.18), naMCl according other memory tests
(OR 3.85; 95% Cl 1.06-14.02), and AB pathology (OR 10.0; 95%
Cl 1.09-91.57) were potential predictors of progression. Analys-
ing separately naMCI patients, 31.3% progressed to dementia.
Older age (OR 1.14; 95% CI 1.02-1.29) and A pathology (OR
12.65; 95% Cl 1.58-101.25) also predicted progression.

Conclusion: 69,9% MCI patients with normal FCSRT had
impaired memory tasks when examined with another neuropsy-
chological tests. 23.2% patients progressed to dementia, major-
ity to non-DA. Older age, other memory tests not impaired and
Ap pathology predicted a higher risk.

THE FREE AND CUED SELECTIVE
REMINDING TEST AS A PREDICTOR OF
CONVERSION TO DEMENTIA

Marisa Lima'?; Raquel Lemos®; Diana Duro'?3; Miguel Pereira'-3;
Maria Jo3o Leitdo?; Inés Baldeiras'*#; Isabel Santana'**

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
(CHUC); 2 - Centro de Investigacdo em Neuropsicologia e Intervengao
Cognitivo Comportamental (CINEICC); 3 - Faculdade de Medicina

da Universidade de Coimbra (FMUC); 4 - Centro de Neurociéncias

e Biologia Celular (CNC), Coimbra, Portugal; 5 - Fundagao
Champalimaud, Unidade Neuropsiquiatrica, Lisboa, Portugal

Background and aims: Amnestic mil cognitive impairment
(aMCl) patients carry a greater risk of conversion to Alzheimer's
Disease (AD). This study aims to investigate the ability of both
neuropsychological (NP) measures (Mini Mental State Examina-
tion (MMSE), Montreal Cognitive Assessment (MoCA) and Free
and Cued Selective Reminding Test (FCSRT)), the presence of
apolipoprotein E (ApoE-¢4) and Cerebrospinal fluid (CSF) mark-
ers (amyloid-b1-42, total tau (t-tau) and phosphorylated tau (p-
tau) protein) to predict conversion to AD in an aMCl group.

Methodology: A longitudinal study was conducted on 100
aMCl patients and neuropsychological performances, CSF mark-
ers and ApoE-¢4 allele where analysed on the relative risk of con-
version to AD. Probability of conversion was assessed through
survival analysis using Kaplan-Meier curves and Cox proportional
hazards models, corrected for age, education and gender.

Results: During follow-up (6.21 years) 43.2% of the aMCl
patients converted to AD. Of these, 63.4% (n=26) have at least
one ApoE-¢4 allele. Kaplan-Meier survival analysis showed that
an impaired FCSRT-DR(Delayed Recall), increased t-tau level and
ApoE-¢4 carrier were associated with a significant shorter esti-
mated time of conversion: on FCSRT-DR: M=4,98 vs M=13.68,
p<.001, 95%Cl]3.81; 6.16]) on t-tau M=6.28 vs M=13.93,
p<.001, 95%Cl14.83; 7.74[ and for ApoE-g4 M=6.27 vs 11.46,
p<.001, 95% Cl14.77,7.77|. Regarding Cox regression models,
Apoe-¢4 was no longer a predictor of conversion, while the FC-
SRT-DR (hazard ratio=11.23, p<.001, 95%CI=[3.24;20.90]), and
t-tau (hazard ratio=17.65, p<.001, 95%CI=[3.12;49.78]) showed
an increased risk of conversion.

Conclusion: This study shows the utility of a semantic cued
recall test (FCSRT) for detecting AD at its prodromal stage,
supporting its use as a valid clinic marker. Also, regarding CSF
markers, t-tau presented the higher relation with the relative
risk of conversion. These results can now be used in order to
develop a predictive model for individual disease progression.

VALIDACAO E NORMALIZACAO
DA ESCALA DE QUEIXAS DE DECLINIO
COGNITIVO (EQDC)

Sandra Freitas'??; Joana Nogueira'?3; Bianca Gerardo'%%; Manuela
Vilar'23; Isabel Santana®>; Gerardo Prieto® Mario R. Simdes'23

1 - Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacdo da Universidade
de Coimbra (FPCE-UC), Coimbra, Portugal.; 2 - Centro de Investigacdo
em Neuropsicologia e Intervencdo Cognitivo-Comportamental
(CINEICC), FPCE-UC, Coimbra, Portugal; 3 - PsyAssessmentLab.,
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educagao da Universidade
de Coimbra (FPCE-UC), Coimbra, Portugal; 4 - Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra (FM-UC), Coimbra, Portugal; 5 - Servico
de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
(CHUC), Coimbra, Portugal; 6 - Departamento de Psicologia Basica,
Psicobiologia y Metodologia de las Ciencias del Comportamiento,
Universidad de Salamanca, Salamanca, Espanha

Introducdo: As queixas subjetivas de declinio cognitivo sdo
frequentes no envelhecimento e em diversas patologias neuro-
degenerativas. Em Portugal, a existéncia de instrumentos para
a sua avaliacdo é escassa e sem base em estudos de validacdo
e normalizacdo. A EQDC foi originalmente desenvolvida para a
avaliacdo das queixas subjetivas de declinio cognitivo relativas a
diversos dominios cognitivos para além da meméria.

Objetivos: (i)Validagao psicométrica da EQDC na populagao
portuguesa com base na Teoria de Resposta ao Item; (ii)Estabe-
lecimento de dados normativos preliminares.

Metodologia: A EQDC foi aplicada a 138 idosos cognitiva-
mente saudaveis(GControlo) e 62 pacientes com Défice Cogni-
tivo Ligeiro(DCL) ou Doenca de Alzheimer(DA) ligeira(GClinico)
e respetivos cuidadores(GCuidadores). Todos os participantes
responderam a uma bateria de avaliacdo neuropsicolégica para
caracterizagdo cognitiva, funcional e psicopatoldgica. Os pa-
cientes foram selecionados por uma equipa multidisciplinar, de
acordo com os critérios diagndsticos internacionais. Analises:
Rating Scale Model(RSM) e Modelo de Crédito Parcial(MCP).

Resultados: A amostra é composta por 193 personas (138
controlos e 55 pacientes; 61 homens e 133 mulheres; 72 com
menos de 65anos e 121 com 65 ou mais anos; 106 com esco-
laridade basica e 87 com escolaridade media ou superior). As
analises a versao experimental da EQDC [composta por 56 itens
com 4 opcdes de resposta (0-Nao, 1-Raramente, 2-Algumas
vezes, 3-Muitas vezes)] apontaram a necessidade de recodifi-
cagao para 3 opgdes de resposta e eliminagao de sete itens.

Na versao final do instrumento, nenhum dos 49 itens revela de-
sajuste severo, a localizagdo dos itens estimou-se com muita pre-
cisdo (Item Separation Reliability =.97), a dependéncia local dos
itens é baixa. Sdo apresentados dados normativos preliminares.

Conclusdo: A EQDC demonstrou resultados promissores
como prova para avaliagdo das queixas de declinio cognitivo,
evidenciando boas propriedades psicométricas para a popula-
¢ao portuguesa. [Projeto ESCUDO-FCT: IF/01325/2015]

ALTERNATIVA DIAGNOSTICA
AO SINDROME AMNESICO SEM
BIOMARCADORES DE DOENCA DE
ALZHEIMER: HA LUGAR PARA O LATE?

Daniela Vieira'; Diogo Carneiro'; Marisa Lima'; Inés Baldeiras?;
Miguel Tabuas-Pereira'; Isabel Santana’

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Laboratério de Neuroquimica, Servico de Neurologia
do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducgdo: A entidade LATE (Limbic-predominant-Age-re-
lated-TDP-43-Encephalopathy) foi descrita recentemente como
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um sindrome amnésico que mimetiza doenga de Alzheimer(DA)
cujo marcador histolégico é a proteina TDP-43. A proposta des-
ta nova entidade tem implicagdes no diagndstico diferencial
das deméncias degenerativas.
Objectivos: Identificacdo de possiveis casos de LATE numa
casuistica de deméncia degenerativa com biomarcadores.
Métodos: De 149 casos com biomarcadores de LCR e PiB-
-PET, identificdmos 22 doentes sem evidéncia de patologia ami-
I6ide: LCR-AB,, e AB,,/AB,, normais e PiB-PET sem depdsitos
amiléide. Foram excluidos doentes cuja clinica sugerisse outro
diagnéstico. Restaram 4 doentes com defeito cognitivo ligeiro
(DCL)-amnésico ou deméncia no espectro da DA em que a in-
vestigacao complementar excluiu esse diagndstico.
Resultados: Caso 1- Homem, 65 anos, com defeito de me-
méria hd 5 anos (sem epilepsia) e avaliagdo neuropsicolégica
compativel com DCL-amnésico. A RMN-CE revelou atrofia e
esclerose bilateral dos hipocampos. Apesar da histéria de con-
sanguinidade n3o se identificaram mutagdes cléssicas para DA
ou DFT. Caso 2 — Homem com clinica de DCL-amnésico desde
os 73 anos, agravamento muito lento da memaria nos dltimos 3
anos, nao elegivel para ensaios clinicos de DA por negatividade
do PiB-PET e dos biomarcadores de LCR. Caso 3 - Homem de
67 anos com défice mnésico grave com evolucdo para demén-
cia compativel com DA, mas sem biomarcadores de amiléde.
Caso 4 - Homem investigado por deterioracdo cognitiva pro-
gressiva desde os 73 anos, com defeito mnésico importante
e desorientagdo espacial. Aos 7 anos de evolugéo, perante a
negatividade do estudo inicial, repetiu anélise de LCR, que se
mantém sem alteracdes, apesar da evolugado para deméncia.
Concluséo: Um sindrome clinico amnésico sugestivo de DA
mas sem biomarcadores de patologia pode traduzir um caso de
LATE, embora a confirmacao seja histolégica. Esta entidade tem
implicagdes sobretudo ao nivel do estudo genético e de seleccao
de participantes para ensaios clinicos dirigidos a amildide.

VARIAVEIS DE LCR PREDICTORAS
DE PIB-PET POSITIVO

Diogo Reis Carneiro'; Miguel Tabuas-Pereira'?; Jodo Durdes'?;
Diana Duro'"?; Marisa Lima'; Beatriz Santiago'; Helena Gens';
Maria Jodo Leitdo??; Inés Baldeiras'?; Ana Paula Moreira*>;
Isabel Santana'%°

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Coimbra; 2 - Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra;

3 - Laboratério de Neuroquimica, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra; 4 - Servico de Medicina
Nuclear, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 5 - Instituto
de Ciéncias Nucleares Aplicadas a Satde, ICNAS

Introdugdo: A progressdo das doencgas neurogenerativas
implica frequentemente a deposicdo anormal de proteinas no
sistema nervoso. A beta-amildide (AB) e a Tau sdo classica-
mente utilizadas como biomarcadores destas entidades e sado
mensuraveis no liquido cefalo-raquideo (LCR) e em exames de
Medicina Nuclear. A marcacdo deAintracerebral é realizada
através do [C-11]-Pittsburgh compound B (PiB-PET). O estudo
da acuidade diagndstica destes biomarcadores, isolados ou em
associagao, constitui um foco permanente de investigacdo do
Laboratério de Neuroquimica do CHUC.

Objectivos: Determinacao de variaveis ou ratios de biomar-
cadores do LCR habitualmente utilizados que melhor predizem
a positividade do PiB-PET.

Metodologia: Incluimos doentes seguidos na consulta de
Deméncias do nosso centro que realizaram PiB-PET e colheram
LCR no ambito da investigagao diagndstica, com doseamento
de AB42, AB40, Tau total (tTau) e Tau fosforilada (pTau). Foram

calculadas curvas ROC para determinar os melhores preditores
de positividade do PiB-PET.

Resultados: Foram incluidos 90 doentes (idade média
64.6+/-7.4 anos, 51.9% do sexo feminino). O PiBPET foi po-
sitivo em 57 doentes (avaliagdo quanlitativa). Os diagndsticos
clinicos foram: DA - 41; Deméncia Fronto-Temporal — 10; De-
feito Cognitivo Ligeiro Amnésico — 28; Defeito Cognitivo Li-
geiro Multidominios — 8; Deméncia com Corpos de Lewy - 1;
Demeéncia Vascular — 1; Pseudodeméncia — 1. As éareas sob a
curva foram: ratio AB42/pTau=0.878, ratio tTau/Ap42=0.847,
ratio AR42/AB40=0.789, AB42=0.785, pTau=0.784, tTau=0.779.

Conclusdo: Este estudo demonstra que o melhor preditor
de positividade do PiB-PET na nossa amostra é o ratio AB42/
pTau. Este resultado vai ao encontro da proposta dos novos
critérios para DA que elegem a AB42 e a pTau como biomarca-
dores de patologia, enquanto a tTau é valorizada como biomar-
cador de severidade.

MAIS QUE UM JOGO - UM FATOR
DE RISCO CEREBROVASCULAR

Daniel Ferreira'; Rui Aratjo"? Pedro Castro'23; Elsa Azevedo'?
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Sao
Jodo, Porto, Portugal; 2 - Departamento de Neurociéncias Clinicas
e Saude Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
Porto, Portugal; 3 - Unidade AVC e departamento de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitario de S&o Jo&o, Porto, Portugal

A associacdo entre jogos de futebol e incidéncia de eventos
cerebrovasculares tem sido um tema de debate.

Portugal é um pais com uma cultura futebolistica reconhe-
cida e elevada taxa de AVC, afigurando-se um candidato ideal
para o estudo da associacdo entre jogos de futebol e eventos
cerebrovasculares.

Analisaram-se 1495 ativagdes consecutivas de via verde de
AVC (VWAVC), intra e extra-hospitalares, num centro compreen-
sivo de AVC, de janeiro 2009 a junho 2011. Foram recolhidos
os dados dos jogos (n=64) realizados nesse periodo pelo maior
clube dessa regido, Futebol Clube do Porto (FCP), que tiveram
lugar no estadio do clube, ou no estddio de adversario com
mais de 30000 espectadores. O horério médio de inicio dos jo-
gos foi calculado e aplicada a regressao de Poisson para estimar
o risco relativo de ativagdo da VVAVC nas 24 horas a seguir aos
jogos em comparagao com os restantes dias.

Os resultados revelaram uma incidéncia 1,43 vezes superior
de ativacao das VVAVC em individuos do sexo masculino nas 24
horas a seguir aos jogos (intervalo de confiancallC] 95%: 1,12-
1,83; p=0,004). Dentro destas ativacdes, os episddios de AVC
e AIT foram também significativamente superiores (RR: 1,46
[IC95%: 1,08-1,96]; p=0,013), sugerindo que este aumento se
deve efetivamente a eventos vasculares. Nao foram encontra-
das diferencas no grupo dos individuos do sexo feminino ou
quanto ao tipo de competicao, local do jogo ou resultado.

Os nossos dados sugerem a existéncia de um maior nime-
ro de ativagdes de VVAVC e AVC/AIT nos individuos do sexo
masculino nas 24 horas apds jogos do FCP. Serdo necessarios
estudos adicionais para melhor caracterizacao da relacdo entre
os fatores emocionais relacionados com o futebol e a doenca
cerebrovascular. Caso se comprove esta relacdo poderdo ser
consideradas medidas de prevencdo priméria e secundaria para
minorar o impacto relacionado com os eventos desportivos nas
doencas cerebrovasculares.
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CARACTERIZACAO CLINICA,
SOBREVIDA E PROGNOSTICO FUNCIONAL
A LONGO PRAZO NO AVC ISQUEMICO
LATERO-BULBAR - ESTUDO PROSPETIVO
NUMA COORTE DE 42 DOENTES

Rita Rodrigues'; Renata Silva'; Ana Azevedo'; Luis Fontdo'; Ana
Gouveia'; Mariana Marques'; Luis Ruano'?; José Mério Roriz'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro

e Vouga, Santa Maria da Feira; 2 - Departamento de Ciéncias

da Satde Publica e Forenses e Educacdo Médica, Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto, Porto

Introdugdo: O AVC isquémico latero-bulbar (AVCi-LB) é
clinicamente bem reconhecido, porém o seu progndstico nao
estd bem definido, apresentando resultados contraditérios nos
poucos estudos disponiveis.

Objetivo: Caracterizar a sobrevida e progndstico funcional a
longo prazo dos doentes com AVCi-LB.

Métodos: Estudo observacional prospetivo numa coorte
de 42 doentes com AVCi-LB admitidos na UAVC-CHEDV entre
2000-2010, emparelhados com 42 controlos com AVC noutras
localizagdes. Foi avaliada e comparada a evolucéo clinica e fun-
cional, a recorréncia de eventos e a sobrevivéncia entre gru-
pos. Foram aplicados testes-t de amostras independentes para
comparacao do NIHSS e mRS, e curvas de Kaplan-Meyer para
analise de sobrevivéncia.

Resultados: Incluiram-se 42 doentes, com idade média de
62 anos a data do evento. 97,6% apresentava pelo menos um
fator de risco vascular, sendo o mais frequente a hipertensao
arterial (76,2%). Previamente ao evento, 97,7% dos doentes
eram auténomos (mRS<2). As manifesta¢cdes clinicas mais fre-
quentes foram a ataxia (73,8%), hipoestesia alterna (64,3%),
disfagia (59,5%), cefaleias e vertigens (50,0%). Apenas 3 do-
entes apresentaram um sindrome de Wallenberg completo. A
etiologia mais comum foi a aterotrombética (45,2%) seguida
da cardioembdlica (23,8%). Apds o evento, 28,6% dos doentes
ficaram hipocoagulados, 52,4% monoantiagregados e 11,9%
duplamente antiagregados. A mediana de sobrevivéncia foi de
92,3 meses nos AVCi-LB e de 110,0 meses nos controlos. Os
doentes com AVCi-LB apresentaram uma taxa de mortalidade
de 54,8% aos 110 meses de follow-up (vs. 26,2%; p<0,001) e
um hazard ratio de 2,32 (IC 95%:1,12-4,80). Nos sobreviventes,
o prognéstico funcional a longo prazo foi similar, com mRS<2
em 89,5% dos AVCi-LB e 77,4% dos controlos.

Conclusdo: A sobrevivéncia foi menor nos AVCi-LB com-
parativamente com AVC isquémicos noutros territérios. O pior
prognéstico ndo parece relacionar-se com o NIHSS ou o estado
funcional, admitindo-se que o envolvimento de nucleos cra-
nianos com funcdes autondémicas importantes possa explicar a
maior mortalidade encontrada.

TEMPO E COMA NA OCLUSAO DA
ARTERIA BASILAR

Gongalo Videira'; Hugo Mota Déria?; Denis Gabriel'; Angelo
Carneiro?; Rui Felgueiras'

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 2 -
Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto

Introducgdo: A oclusdo da artéria basilar tem pior prognos-
tico que os eventos vasculares da circulagdo anterior. Nestes
doentes, os fatores preditores de prognéstico clinicos e imagio-
|6gicos ndo estdo bem definidos.

Objetivo: Estudar fatores de prognéstico neste grupo

de doentes.

Metodologia: Estudo unicéntrico e retrospetivo incluindo
doentes submetidos a trombectomia por oclusdo da artéria
basilar (01/2015-12/2018). Foram estudadas associacbes en-
tre variaveis clinicas (entre as quais coma, definida por Escala
Coma Glasgow [ECG] <8), imagioldgicas (PC-ASPECTS e Pons-
-midbrain index [PMI]) e grau de recanalizagdo (mTICI) com o
resultado funcional, definido por modified Rankin Scale (mRS)
aos 3 meses.

Resultados: Foram incluidos 70 doentes. O coma ocorreu em
32 (45,7%), sendo sintoma inicial em 8 (11,4%), e ocorrendo em
média 210 minutos apds o sintoma inicial. Dos doentes em coma,
90,6% apresentaram mRS =3 vs 58,3% dos doentes sem coma
(p=0,003). Dos doentes com mTICI<2b (21,4%), 100% apresen-
taram mRS =3 vs 69,1% dos doentes com mTICI 22b (p=0,032).
O grupo com mRS <3 nao teve tempos sintoma-recanalizacdo ou
coma-recanalizagdo diferentes do grupo com mRS=3 (708 + 650
vs 1032 * 1376 minutos, p=0,35; 202 + 85 vs 422 + 304, p=0,23).
O grupo com mRs =3 teve maiores pontuacdes nas ECG e NIHSS
(p<0,05). O PC-ASPECTS qualificador e o PC-ASPECTS e PMI as
24h associaram-se com maior mRS (p<0,05).

Conclusdo: Nesta amostra de doentes com oclusdo da ar-
téria basilar, o coma associou-se a pior resultado funcional aos
3 meses. TIC| =2b associou-se a melhor progndstico mas, ao
contréario do geralmente observado nas oclusées da circulagéo
anterior, o tempo desde o inicio dos sintomas ou do coma até
a recanalizacdo n3o alterou o progndstico. As escalas NIHSS e
ECG, o PC-ASPECTS e o PMI as 24h também foram preditores
de prognéstico.

CEREBRAL AUTOSOMAL
RECESSIVE ARTERIOPATHY WITH
SUBCORTICAL INFARCTS AND
LEUKOENCEPHALOPATHY (CARASIL):
CARACTERIZACAO NEURO-
OFTALMOLOGICA

Carolina Fernandes'; Rita Machado'; Jorge Simao?; Mario
Soares?; Pedro Fonseca?; Orlando Galego®; Maria Rosario
Almeida%; Claudia Farinha%; Jodo Lemos'; Gustavo Santo’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario

de Coimbra; 2 - Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra; 3 - Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra; 4 - Centro de Neurociéncias
e Biologia Celular, Universidade de Coimbra

Introducdo: Cerebral Autosomal Recessive Arteriopathy
with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy(CARASIL)
é uma doenca rara resultante de mutagoes bi-alélicas no gene
HTRA1 e a sua expressao fenotipica inclui o desenvolvimento
de doenca de pequenos vasos cerebral em idade jovem. Nao
estdo descritas, até ao momento, as manifestacées neuro-oftal-
moldgicas nesta doenca.

Objectivos: Caracterizar a funcdo ocular motora e visual
numa populagdo de doentes com CARASIL.

Metodologia: Os casos foram selecionados a partir de
uma populacido de doentes seguida em consulta de risco vas-
cular de um hospital tercidrio e com o diagndstico genético
de CARASIL. Os doentes foram submetidos a uma avaliacao
clinica neuro-oftalmolégica, perimetria, retinografia, video-
-oculografia(VOG), tomografia de coeréncia 6ptica(OCT), OCT-
-angiografia(OCTA) macular e peripapilar e ressonancia magné-
tica cranio-encefalica(RM-CE).

Resultados: Os 3 doentes estudados sao do sexo masculi-
no e tém idades compreendidas entre os 31 e 36 anos. Todos
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apresentavam histéria de oftalmoplegia internuclear(OIN), sen-
do que num dos doentes foi adicionalmente documentado um
episédio com parésia do IV par. A RM-CE demonstrou, nos trés
doentes, a presenca de lesdes subcorticais, periventriculares
confluentes em quantidade diversa e a nivel protuberancial pa-
ramediano. Dois apresentavam microhemorragias em multiplas
localizagdes. A VOG documentou OIN num doente, em fase
aguda, Nos restantes, demonstrou sacadas hipométricas num
doente, intrusdes sacaddicas frequentes em dois e hipofuncao
sequelar do canal semicircular posterior contralateral a OIN
em dois doentes. A perimetria e retinografia ndo identificaram
alteragdes de relevo. O OCT macular ndo revelou alteracoes,
bem como a anélise da camada de fibras nervosas peripapilar.
No OCTA também nao se verificaram alteracdes da microvas-
culatura da retina, da coriocapilar na mécula ou da rede capilar
radial peripapilar. Todos os valores de densidade microvascular
apresentavam-se dentro de parametros normais.

Conclusdo: Os doentes com CARASIL apresentam manifes-
tagdes neuro-oftalmolégicas que sugerem o envolvimento das
estruturas paramedianas oculares motoras do tronco cerebral,
aparentemente poupando o nervo dptico e vias visuais.

O RACIO NEUTROFILO-LINFOCITO
ASSOCIA-SE AO GRAU DE EDEMA
CEREBRAL E PROGNOSTICO FUNCIONAL
AOS 90 DIAS EM DOENTES COM AVC
ISQUEMICO SUBMETIDOS A TROMBOLISE
E/OU TROMBECTOMIA

Margarida Matias'; Joana Neto'; Daniela Ferro'; Andreia Lima?;
Beatriz Ferraz'; Goreti Moreira®; Elsa Azevedo'; Pedro Castro*
1 - Departamento de Neurologia, Centro hospitalar de S.Joao;

2 - Departamento Neurociencia e Saude Mental, Faculdade de
Medicina Universidade do Porto; 3 - Departamento de Medicina
Interna e Unidade de AVC, Centro Hospitalar de S. Joao;

4 - Departamento de Neurologia e Unidade de AVC, Centro
Hospitalar de S. Jodo

A inflamacdo tem sido alvo de crescente atencao pelo seu
papel na fisiopatologia na fase aguda do AVC isquémico. No-
meadamente, o racio neutréfilo-linfécito (RNL) parece associar-
-se ao progndstico funcional, embora se desconhecam os me-
canismos subjacentes.

Determinar o impacto do RNL no grau de edema cerebral
e independéncia funcional aos 90 dias, em doentes com AVC
isquémico submetidos a tratamento de revascularizagao (trom-
bélise intravenosa/trombectomia mecanica).

Neste estudo retrospectivo foram incluidos todos os doen-
tes com AVC isquémico da circulagdo anterior submetidos a
tratamento de revascularizacdo, entre Janeiro de 2017 e De-
zembro de 2018. Foram recolhidos dados demograficos, cli-
nicos, analiticos e imagiolégicos. O edema cerebral (CED) foi
classificado por ordem crescente de gravidade entre CED 0-3.
O grau de independéncia foi classificado de acordo com a esca-
la modificada de Rankin 0-2.

Foram calculados os odds ratio (OR) e intervalo de confianca
(Cl) 95% entre RNL e CED por regressao logistica ordinal e entre
RNL e independéncia aos 90 dias por regressao logistica binaria.

Foram incluidos 375 doentes, que apresentavam a admissdo
NIHSS mediano (P25-P75) de 14 (IQR). Destes, 67% foram sub-
metidos a trombdlise intravenosa e 61% a trombectomia meca-
nica. No modelo multivariado, o RNL associou-se proporcional-
mente ao aumento do CED (OR=1,47; CI95% 1,18-1,82; p<0,01).
O aumento RNL também se associou a reducao significativa da
independéncia aos 90 dias (OR=0,64; CI95% 0,48-0,81; p<0.01).

No AVC isquémico, a resposta inflamatéria sistémica aguda
condiciona um risco aumentado de edema cerebral grave e pior
progndstico funcional aos 90 dias. O racio neutrdfilo-linfécito po-
derd ser Util na estratificacdo de doentes para futuros ensaios
clinicos com terapéuticas imunomodeladoras no AVC isquémico.

HEMATOMAS INTRA-
RAQUIADIANOS NAO TRAUMATICOS:
ANALISE RETROSPECTIVA DE 8 CASOS

André Régo'; Alexandra Santos?
1 - Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca; 2 - Hospital Egas Moniz

Introdugdo: Os hematomas intra-raquidianos nao trauma-
ticos sdo uma patologia rara com possibilidade de terapéutica
conservadora ou cirdrgica.

Objectivos: Avaliar o impacto dos factores de progndstico
no desfecho clinico.

Metodologia: Anélise retrospectiva multicéntrica, nao siste-
maética, de doentes internados por hematoma intra-raquidiano
nao traumatico. Foram colhidos dados epidemiolégicos, clini-
cos, imagioldgicos e de prognéstico.

Resultados: Foram incluidos 8 doentes, 75% do sexo fe-
minino. Observou-se uma distribuicdo de idades bimodal com
25% dos doentes com menos de 40 anos e 63% acima dos 60
anos. Grande parte tinha uma doenca hematoldgica (63%) ou
estava sob antitrombéticos (50%). A destacar duas doentes gra-
vidas (25%) e 25% dos casos associados a iatrogenia.

A maioria dos hematomas teve localizacdo cervical (38%) e
téraco-lombar (38%). Quase todos os doentes tiveram apresen-
tacdo aguda (88%), sendo que em 63% houve instalacao subita,
assistindo-se a agravamento clinico em 63%. A maioria com dor
(75%), geralmente associada a alteracdes da forca muscular e
sensibilidade (88%). Metade com necessidade de algaliacéo.

Todos os doentes realizaram ressonancia magnética e 38%
foram submetidos a angiografia medular. Todos os doentes fo-
ram alvo de intervencéo cirdrgica, embora um deles (13%) em
contexto de prevencao secundaria.

No que diz respeito a factores de progndstico, o tempo me-
diano para a intervencao foi inferior a 24h (IIQ <24h, <72h),
metade dos doentes apresentava hipersinal medular, a maioria
com quadros neuroldgicos graves (75%) e a extensao lesional
mediana foi de 4.5 niveis vertebrais (IIQ 1.5, 8.8). Aos 6 meses
apods a alta, 43% com mRS inferior a 3.

Conclusdo: Todos os doentes com boa evolucéo clinica ti-
veram pelo menos um factor de bom prognéstico. Os doentes
sem um Unico factor de bom prognéstico tiveram uma evolucdo
desfavoravel. A composicao de todos os factores de prognésti-
co conhecidos poderé influenciar o tipo de intervencao a adop-
tar e a expectativa clinica de melhoria funcional.

MICROEMBOLI AFTER SUCCESSFUL
THROMBECTOMY DO NOT AFFECT
OUTCOME BUT PREDICT NEW EMBOLIC
EVENTS

Mariana Diz-Lopes'; Faheem Sheriff?; Ayaz Khawaja®; Farzaneh
Sorond*; Can Ozan Tan®; Elsa Azevedo®; Maria Franceschini?;
Henrikas Vaitkevicius?; Karen Li%; Andrew Monk?; Sarah
Michaud?; Steven Feske?; Pedro Castro®

1 - Faculty of Medicine, University of Porto; 2 - Brigham and
Women'’s Hospital; 3 - Massachusetts General Hospital; 4 -
Northwestern University, Feinberg School of Medicine; 5 - Harvard
Medical School and Spaulding Rehabilitation Hospital; 6 - Centro
Hospitalar Universitario Sdo Jodo
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Background and Purpose: To determine if microemboli af-
ter endovascular thrombectomy relate to unfavorable outcomes
despite successful recanalization.

Methods: This is a prospective multicenter study of con-
secutive patients with ischemic stroke and occlusion of anterior
circulation vessels (terminal internal carotid or M1/M2 segments
of middle cerebral artery) after successful thrombectomy (modi-
fied Treatment In Cerebral Ischemia grades 2b-3). Microembolic
signals (MES) were assessed by 30-minutes of transcranial Dop-
pler (TCD) monitoring within 72 hours of the last-seen-well time.
Major outcomes included modified Rankin scale at 90 days and
infarct volume on head CT at 24 hours. We also assessed early
outcomes based on NIHSS variation and recurrence of stroke,
TIA, or systemic embolism within 90 days.

Results: Among 111 patients, MES were detected in 43
(39%), with a median rate of 4 counts/hour (interquartile range
2-12). The occurrence of MES was not associated with a signifi-
cant change in mRS (ordinal shift analysis, adjusted odds ratio
1.06 (95% C10.48 - 2.34), p = 0.85) nor functional independence
(mRS 0 - 2: adjusted odds ratio = 0.52 (95% CI1 0.19-1.39), p =
0.19). Patients with and without MES had similar infarct volumes
(adjusted beta = - 11.2 (95% Cl — 46.6 — +22.9), p = 0.) on 24-
hour CT. MES did predict new embolic events (adjusted Cox
hazard ratio 6.78 (Cl 95% 1.63 - 27.8), p=0.01).

Conclusions: Microemboli signals by TCD following endovas-
cular treatment of anterior circulation occlusions do not predict
clinical or radiological outcome. However, such emboli are an
independent marker of further embolic events within 90 days.

Conflicts of Interest: Dr. Franceschini has a financial interest
in 149 Medical, Inc.

Acknowledgments: None

REAVALIAGAO POR TOMOGRAFIA
COMPUTORIZADA EM DOENTES
TRANSFERIDOS PARA TRATAMENTO
ENDOVASCULAR POR AVC ISQUEMICO
AGUDO

Jo3do André Sousa®; Leonor Martins'; Joana Simdes?; Helena
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Introducdo: O sucesso do tratamento endovascular (TEV) na
fase aguda no Acidente Vascular Cerebral (AVC) isquémico com
oclusdo de grande vaso é significativamente tempo-dependen-
te, no entanto, a selecdo inadequada de doentes podera redun-
dar em futilidade clinica ou mesmo complicacdes associadas ao
procedimento. Em doentes transferidos entre hospitais para
TEV j& com diagndstico de oclusdo de grande vaso ndo existe
ainda evidéncia que suporte se estes deverdo ser reavaliados
imagiologicamente antes do tratamento.

Objetivo: Avaliar resultados de eficacia e seguranca da re-
avaliagdo imagioldgica por TC em doentes submetidos a TEV
quando transferidos de outro hospital.

Metodologia: Analise de coorte histérica dos dados colhi-
dos num centro hospitalar terciario. Incluimos doentes admiti-

dos desde 1/1/2016 até 31/12/2018, transferidos de unidades
primarias de AVC com oclusdo de grande vaso documentada,
para realizacdo de TEV e nos quais se realizou pelo menos uma
avaliacdo angiografica. A comparacao estatistica entre grupos
foi realizada através de teste qui2 para varidveis categdricas,
teste U de MannWhitney para variaveis continuas apds exclusao
de normalidade. Efetudmos regressdo logistica para verificar a
probabilidade de obten¢do mRS 0-2 tendo em conta a reavalia-
¢ao ou nao por TC.

Resultados: Incluimos 363 doentes, com idade de média de
70,8 NIHSS médio de 17.1. 243 (66.8%) foram reavaliados por
TC. Em analise univariada a Unica diferenca foi a maior presen-
ca de hipertensao arterial no grupo submetido a TC (p=0.025).
A reavaliacado por TC incrementou a mediana do tempo porta-
-puncao femoral de 41 para 106 minutos (p<0.001). Nao en-
contramos diferencas entre grupos na recanalizacdo (TICI 2b/3),
transformacgado hemorragica e mRS aos 3 meses (OR:0,881; IC
95%:0,557-1,393; p=0,588).

Conclusdo: A reavaliagdo por TC nos doentes transferidos
para TEV atrasa significativamente o inicio do procedimento
sem alterar resultados de eficacia ou seguranca.

TROMBOSE VENOSA CEREBRAL
EM IDADE PEDIATRICA: ESTUDO
RETROSPETIVO DE UM CENTRO
TERCIARIO

Francisco Bernardo'; Sofia Grenho Rodrigues?; Joana Coelho3;
Anténio Levy Gomes?; Sofia Quintas®

1 - Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
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da Luz de Lisboa, Lisboa; 3 - Unidade de Neuropediatria,
Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa

Introducdo: A trombose venosa cerebral (TVC) pediétrica é
uma patologia incomum com importante morbimortalidade. A
sua etiologia difere dos adultos, sendo mais comuns as causas in-
feciosas. Existe ainda debate sobre o tratamento mais adequado.

Objetivos: Caracterizar uma coorte de TVC pediatrica de
um centro terciério e avaliar a eficacia da anticoagulacdo nestes
doentes.

Metodologia: Estudo retrospetivo de TVC pediatrica de um
centro terciério entre 2006-2018. Dados clinicos, imagiolégicos
e de outcome foram obtidos dos processos clinicos hospitala-
res. Foi realizada uma comparacao univariada entre os doentes
tratados com e sem enoxaparina.

Resultados: Foram incluidos 29 doentes, 15 do sexo mascu-
lino (51.7%). Idade mediana 4 anos (IIQ 0.75-13.5). Alteracdo do
estado de consciéncia (44.8%), cefaleia (37.9%), presenca de sinais
focais (37.9%) e crises epiléticas (27.6%) foram as apresentacoes
mais comuns. Infecdo (41.4%; otorrinolaringolégica em oito doen-
tes e sistémica em quatro) e trombofilia (34.5%) foram os fatores
de risco mais frequentes. Os locais de TVC mais comuns foram
seio transverso (72.4%), seio longitudinal (37.9%) e seio sigmoideu
(37.9%). Ocorreu enfarte venoso ou hemorragia intracraniana em
seis doentes cada. Além da anticoagulacdo (58.6%), foram utili-
zados antibidticos (34.5%), antiepiléticos (27.6%), acetazolamida
(17.2%) e fibrindlise local num doente. Cerca de 76% dos doentes
apresentaram mRS=<2 na alta. Durante o follow-up ndo existiram
recorréncias. Os doentes anticoagulados tinham mais frequente-
mente idade superior a um ano (p=0.033) e trombofilias (p=0.016).
A duracdo mediana da anticoagulacao foi 6 meses (IIQ 1-6). Nao
existiu diferenca significativa no outcome entre os dois grupos
(alta, p=0.262; 6 meses, p=0.112).
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Conclusdo: Nesta coorte, a alteracdo do estado de consci-
éncia foi a apresentacao clinica mais comum e as infecdes foram
o fator de risco mais frequente. A maioria dos doentes foram
tratados com anticoagulagao, sobretudo doentes com trombo-
filias e idade superior a um ano. O outcome clinico com e sem
anticoagulacdo foi semelhante.

TROMBOSE VENOSA CEREBRAL
NA IDADE PEDIATRICA - CASUISTICA DE 6
ANOS DE UM HOSPITAL PEDIATRICO
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Universitario de Coimbra; 3 - Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra; 4 - Instituto de Investigagdo
Clinica e Biomédica de Coimbra (iCBR), Faculdade de Medicina,
Universidade de Coimbra

Introdugdo: A trombose venosa cerebral (TVC) é uma pato-
logia pouco frequente na idade pediatrica. O seu diagnéstico,
tratamento e a investigacdo etioldgica sdo cruciais e podem in-
fluenciar o prognéstico dos doentes.

Objetivos: Revisdo dos casos de TVC em criangas e adoles-
centes diagnosticados num centro terciario, entre Agosto de
2013 e Agosto de 2019.

Metodologia: Estudo retrospectivo que incluiu a populacéo
com idades compreendidas entre os 28 dias e os 17 anos com
TVC confirmada radiologicamente. Foi realizada a recolha de
dados através da consulta de processos, o que incluiu varidveis
demograficas, clinicas e estudo complementar (analitico e ima-
gioldgico).

Resultados: O diagndstico de TVC foi feito em 19 crian-
cas (10 do sexo feminino), com média de idades de 10,0+5,5
anos. Os sintomas de apresentacdo mais frequentes foram ce-
faleia (78,9%), vémitos (52,6%) e fotofobia (26,3%). Em 7 casos
(36,8%) havia hipertensao intracraniana associada. Todos os do-
entes apresentavam trombose do sistema venoso superficial, e,
num dos casos, também do sistema profundo. Doze criancas
(63,2%) ndo apresentavam factores de risco protrombdticos a
data do diagndstico. Apds investigacdo, as causas estabeleci-
das para TVC incluiram: otomastoidite (n=7), trombofilia (n=2),
sindrome nefrético sob corticoterapia (n=2), leucemia linfociti-
ca aguda sob asparaginase (n=2), traumatismo cranioencefalico
(n=2), multifactorial (n=2) e, em dois casos, a causa permanece
desconhecida. Nos exames imagioldgicos de controlo nenhum
dos doentes apresenta lesdes sequelares. Clinicamente, em
2 casos registou-se uma parésia sequelar do VI par. Todas as
criangas fizeram anticoagulacdo durante a fase aguda e de for-
ma autolimitada, excepto no caso de um doente com sindrome
antifosfolipidico, associada a medicacdo sintomatica e trata-
mento da situagdo predisponente, quando aplicavel.

Conclusdo: Na idade pediatrica os factores de risco para
TVC diferem em parte dos encontrados nos adultos, e devem
ser activamente procurados. E necesséario o desenvolvimento
de guidelines dirigidas ao inicio e duragdo da anticoagulacao
nestas idades.

REVISAO DO DIAGNOSTICO
DE ESCLEROSE MULTIPLA
SECUNDARIAMENTE PROGRESSIVA
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o Douro e Vouga; 4 - Unidade Multidisciplinar de Investigacéo
Biomédica, Instituto Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto

Introducdo: Na esclerose multipla (EM), a progressdo da
forma surto-remissdo (SR) para secundariamente progressiva
(SP) acarreta consequéncias terapéuticas e prognosticas. Em
2016, Lorscheider e colegas (“Defining secondary progressive
multiple sclerosis”) propuseram novos critérios de diagndstico
de EM-SP para uniformizar a sua classificagao.

Objetivos: Analisar as diferencas entre o diagndstico de
EM-SP feito segundo os critérios de 2016 e segundo os crité-
rios utilizados na pratica clinica de Lublin, 1996, da US National
Multiple Sclerosis Society, numa cohort de doentes com EM.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo incluindo
os doentes com EM forma de apresentacao inicial SR e EDSS
=4.0 seguidos em consulta de EM de hospital central. Revisao
dos processos com recolha de dados demograficos e clinicos.

Resultados: De total de 739 doentes, foram selecionados
114 doentes: 67,5% mulheres, idade atual 54,4 +10,4 anos, dura-
¢do da doenca 23,7 £9,8 anos, 67,5% sob tratamento modifica-
dor de doenca. De acordo com os critérios de 1996, 42 (36,8%)
cumpriam critérios para EM-SP (Grupo A) e, de acordo com cri-
térios de 2016, 52 doentes (45,6%) cumpriam critérios para EM-
-SP (Grupo B). Em 19 doentes, os critérios de 2016 permitiram
reclassificacdo do curso: em 13 doentes conversao de SR para SP,
em 3 doentes antecipacao do diagnéstico de SP (3,75 2,6 anos
antes); apenas em 3 doentes a nova classificacao atrasou o diag-
nostico de EM-SP (2 anos). Os grupos A e B nao foram diferentes
relativamente ao género, idade atual, duracdo da doenca, EDSS
atual ou progressao no Gltimo ano (p>0,05).

Conclusdo: Os resultados encontrados nesta populacao
confirmam que os critérios de 2016, (Lorscheider e colegas)
resultam num diagnéstico de EM-SP mais precoce, mantendo
as caracteristicas clinicas e de progressdo. A identificacdo pre-
coce é importante para diminuir viés na selecdo de doentes em
ensaios clinicos e podera contribuir para um tratamento mais
adequado nesta fase da doenca.

RELACAO ENTRE A CONTAGEM
DE LINFOCITOS NO SANGUE PERIFERICO
E OUTCOMES CLINICO-IMAGIOLOGICOS
EM DOENTES COM EM TRATADOS COM
FINGOLIMOD

Manuel Salavisa'; Filipa Serrazina'; Filipa Ladeira%; Ana Sofia
Correia'?
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Fingolimod impede a migracao linfocitéria a partir do tecido
linféide, reduzindo a infiltragdo auto-agressiva de linfocitos no
SNC. Pretende-se estudar a relacao entre a reducao linfocitaria
no sangue periférico e a eficacia do fingolimod, medida em ou-
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tcomes clinico-imagioldgicos.

Andlise retrospectiva de doentes consecutivos com Esclero-
se Multipla sob fingolimod, com hemograma completo prévio
ao inicio do tratamento e 3/6 meses depois, e dados de Resso-
nancia Magnética disponiveis a um ano apds inicio tratamento.
A ocorréncia de surtos, tempo até surto, progressao confirmada
de incapacidade a 6 meses e tempo até progressao foram colhi-
dos dos registos clinicos. Registada presenca de lesées Gad+ e
aumento da carga lesional T2 em RM apds um ano de tratamen-
to, bem como contagem linfocitaria no inicio do tratamento e
a 3/6 meses. Doentes divididos em dois grupos de acordo com
valor de linfécitos acima/abaixo de 500.A associagdo entre o
valor linfocitério e variaveis clinico-imagiolégicas foi estudada
através do teste qui-quadrado. Estimados riscos de surto e de
progressao da incapacidade entre grupos, com regressao multi-
variada de Cox e andlise de sobrevida com teste log-rank.

43 pacientes avaliados, 13 excluidos por dados incompletos.
21 doentes do sexo feminino (70%), idade média 40,3 anos (+
8,7), EDSS médio no baseline de 2,8 (+ 1,5) e duracdo média
da doenca 10 anos (+ 5,5 ), sem diferencas significativas entre
grupos. Contagem linfocitaria >500 n3o se associou a presenca
de lesdes Gad+ (p = 0,32) ou aumento da carga lesional(p =
0,23). Contagem linfocitaria <500 nao se associou de modo sig-
nificativo ao risco de primeiro surto (HR 1,10; IC95% 0,34-3,60;
p = 0,875) ou de progressdo confirmada de incapacidade(HR
0,934; 1C95% 0, 30-2,89; p = 0,905). Nesta coorte, a eficacia do
fingolimod medida por outcomes clinico-imagiolégicos nao foi
influenciada de modo significativo por um maior grau de redu-
¢ao linfocitaria no sangue periférico.

DEPRESSAO E ANSIEDADE EM
DOENTES COM ESCLEROSE MULTIPLA:
PAPEL DA VARIABILIDADE GENETICA DA
INTERLEUCINA-1B

Ana Marta Ferreira'?; Barbara Leal'?; Inés Ferreira®; Inés
Moreira®; Andreia Bettencourt'?; Sandra Bras'; Raquel Samées?;
Ana Paula Sousa®; Ernestina Santos*>; Berta Martins da Silva'?;
Paulo Pinho e Costa'%%; Sara Cavaco®; Ana Martins da Silva®*5;
Dina Lopes’

1 - Laboratério de Imunogenética, Instituto de Ciéncias Biomédicas
de Abel Salazar - Universidade do Porto; 2 - Unidade Multidisciplinar
de Investigacdo Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas de
Abel Salazar; 3 - Unidade de Neuropsicologia, Centro Hospitalar
Universitario do Porto - Hospital de Santo Anténio; 4 - Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto - Hospital

de Santo Anténio; 5 - Servico de Neurofisiologia, Centro

Hospitalar Universitario do Porto - Hospital de Santo Anténio; 6 -
Departamento de Genética Humana, Instituto Nacional de Saide
Doutor Ricardo Jorge - Porto; 7 - Unidade de Ensaios Clinicos,
Departamento de Ensino, Formacao e Investigacao, Centro
Hospitalar Universitario do Porto - Hospital de Santo Anténio

Introducdo: Depressdao e ansiedade sdo frequentes em
doentes com Esclerose Multipla (EM). A inflamacdo tem sido
descrita como um importante mecanismo na patofisiologia da
depressao. Diversos estudos observaram que individuos de-
primidos apresentam niveis elevados de citocinas pro-inflama-
torias, tais como a IL-1p. A expressao desta citocina pode ser
influenciada pelo polimorfismo rs16944(-511C>T), sendo que o
alelo rs16944C esté associado a menor estado pro-inflamatério.

Objectivo: Investigar se o polimorfismo rs16944 na regiao
promotora da IL-1f contribui para a susceptibilidade a depres-
sdo e ansiedade em doentes com EM.

Material e Métodos: A Hospital Anxiety and Depression
Scale (HADS) foi inicialmente (T1) aplicada a 393 doentes com

EM (63,6% mulheres, idade 39+11, duracdo da doenca 10+8,
EDSS 2,9+2,2; 318 surto-remissdo, 38 secundariamente pro-
gressiva e 37 primariamente progressiva). Os pontos de corte
aplicados para depressdo e ansiedade foram respectivamente
=28 e 211. Em 176 doentes, a HADS foi aplicada num segundo
momento (T2), com intervalo de tempo médio de 3 anos. A ge-
notipagem do polimorfismo rs16944 foi efectuada com sondas
Tagman especificas de alelo. O teste do qui-quadrado foi usado
para analisar os dados.

Resultados: Foi encontrada depressdo em 29.5% dos doen-
tes no T1 e 34.6% no T2; e ansiedade em 27% dos doentes no
T1 e 16.8% no T2. Depressao e ansiedade persistentes (T1 e T2)
foram registados respectivamente em 19.9% e 11.9%. Os doen-
tes portadores do alelo rs16944C apresentaram menor predis-
posicdo para depressdo e ansiedade, em ambas as avaliagdes
(pp,<0,001 e p,,=0,004; p,,<0,001 e p,,=0,027). Nos doentes
com indices psicopatoldgicos persistentes, a associagdo negati-
va com o alelo rs16944C mantém-se significativa, mesmo tendo
em conta caracteristicas clinico-demogréficas (sexo, idade, es-
colaridade, EDSS e curso de doenca).

Discussao e Conclusdo: Os resultados encontrados supor-
tam o papel protector do alelo rs16944C nas perturbacdes do
humor na EM e reforcam o papel da inflamacdo no desenvolvi-
mento de psicopatologia.

LINFOPENIA EM DOENTES COM
ESCLEROSE MULTIPLA SOB FUMARATO
DE DIMETILO - A EXPERIENCIA DE UM
CENTRO PORTUGUES

Alexandra Silva'; Inés Correia'; André Jorge'; Sénia Batista';
Carla Nunes'; Carla Macério’; Livia Sousa’
1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugdo: O fumarato de dimetilo (FDM) é um farmaco
modificador de doenca aprovado na esclerose multipla forma
surto remissao. Este tratamento foi associado a redugado im-
previsivel da contagem absoluta de linfocitos (CAL), pelo que
atualmente se recomenda a realizacdo de hemograma com
leucograma antes de iniciar o tratamento e posteriormente de
forma trimestral.

Objetivos: Avaliar a contagem absoluta de linfécitos (CAL)
em doentes com EMSR tratados com FDM.

Metodologia: Estudo retrospetivo que incluiu dos doen-
tes com EMSR, com pelo menos 12 meses de tratamento com
FDM, e estudo analitico realizado no nosso centro. Foram ava-
liadas as CAL de forma trimestral, designando-se os graus de
linfopenia de acordo com os Critérios de Terminologia Comum
para Eventos Adversos: Grau 1 0,99-0,8 x10%/L; Grau 2 0,79-0,5
x10%/L; Grau 3 <0,5 x107/L.

Resultados: Incluidos 130 doentes, 69,2% do sexo femini-
no, com idade média de 36,13 anos e duracdo média do trata-
mento com FDM de 31,38 meses. Do total de doentes, 51,7%
provinham de outros farmacos modificadores de doenca. Na
avaliacdo pré-tratamento, 7,7% dos doentes apresentavam
linfopenia (7 grau 1; 2 grau 2; 1 grau 3): 6 eram naives, 4 ti-
nham realizado outros farmacos (2 interferao beta e 2 acetato
de glatiramero). Durante a terapéutica com FDM, 21,5% dos
doentes apresentaram linfopenia grau 1, 18,5% grau 2 e 7,7%
grau 3. Houve um decréscimo médio de 30,34% nos niveis de
linfécitos, com valor minimo aos 9 meses de tratamento (mé-
dia de 1,38x10%/L), maioritariamente com posterior normaliza-
¢ao. A necessidade de suspensao de FMD por linfopenia grave
ocorreu em 3,8% (n=5), com posterior recuperagao para valores
normais (n=1), grau 1 (n=2) e grau 2 (n=2).
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Conclusdo: As CAL apresentaram-se estaveis na grande
maioria dos doentes durante o periodo observado, sendo a
percentagem de doentes com linfopenias graves relativamente
baixa, e comparavel ao descrito previamente na literatura.

SINAIS DE DISFUNCAO CEREBELOSA,
DISFUNCAO COGNITIVA E VOLUME DO
CEREBELO NA ESCLEROSE MULTIPLA SURTO-
REMISSAO - QUAL A RELACAO?

Manuel Salavisa'; Ana Filipa Graga?; Filipa Serrazina'; Pedro
Mendes Jorge?; Joana Graga®; Ana Sofia Correia'*

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2 -
Nucleo de Engenharia Biomédica, Instituto Superior de Engenharia
de Lisboa, Lisboa; 3 - Servico de Neurorradiologia, Hospital de Egas
Moniz, Lisboa; 4 - CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas, Lisboa

Introducdo: O cerebelo estd envolvido ndo sé nas fungdes
motoras como também no desempenho cognitivo.

Objectivos: Pretendeu-se estudar a relagéo entre a presen-
ca de sinais de disfuncdo do cerebelo e 1a) o volume do ce-
rebelo e 1b) disfuncao cognitiva; 2) a relacdo entre disfuncdo
cognitiva e volume do cerebelo, em doentes com EMSR.

Metodologia: Estudo transversal de doentes com EMSR
que realizaram RM encefélica entre Julho 2018 e Julho de 2019
no Hospital de Egas Moniz. Dados clinico-demogréficos colhi-
dos dos processos clinicos. Realizou-se avaliacdo cognitiva com
o Symbol Digit Modalities Test (SDMT) e California Verbal Lear-
ning Test-Il (CVLT-Il). Obteve-se aquisicao volumétrica T1 FSPGR
3D em equipamento RM GE 1.5T e foi realizada segmentacéo
volumétrica semi-automatica com software FreeSurfer™. Dico-
tomizagdo da amostra de acordo com a pontuagado do sistema
funcional do cerebelo (FSS) no EDSS (0 ou >0). Foi utilizada a
correlacdo de Spearman para estudar relagado entre volumetria
encefalica e desempenho cognitivo.

Resultados: Foram incluidos 42 doentes, 81% do sexo femi-
nino, com idade mediana de 41 anos, duragdo mediana de do-
enca 6 anos e mediana de EDSS 2. Foi encontrada uma associa-
cao signficativa entre a presenca de sinais clinicos de disfuncao
cerebelosa e atrofia do cerebelo (p=0,031) e atrofia da substan-
cia cinzenta do cerebelo (p=0,036). Identificou-se também uma
associacao entre a presenca de sinais clinicos de disfungéo cere-
belosa e pior desempenho no SDMT t-score (p=0,011) e CVLT-Il
(p=0,029). O desempenho no CVLT-Il e no SDMT correlacionou-
-se positivamente com o volume total do cerebelo (rs=0.399,
p=0,010 e rs=0.307, p=0,048, respectivamente). Adicionalmen-
te, o resultado do CVLT-II correlacionou-se com o volume da
substéncia cinzenta do cerebelo (rs=0.378, p=0,015).

Conclusdo: Os doentes com EMSR e disfuncdo cerebelosa
clinica revelaram pior meméria verbal e velocidade de proces-
samento de informagado. O desempenho no CVLT-Il e no SDMT
correlacionou-se com a volumetria cerebelosa.

EFETIVIDADE DA CLADRIBINA NO
TRATAMENTO DA ESCLEROSE MULTIPLA -
EXPERIENCIA CLINICA DE DOIS HOSPITAIS
TERCIARIOS

Ariana Barros'; Ménica Santos?; Jodo Sequeira'?; Marisa Brum';
Joana Parra'; Lia Leitdo"; Filipa Ladeira'; Jodo Ferreira?; Jodo de
S&?; Carlos Capela’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitério de
Lisboa Central, E.PE.; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
Universitario de Lisboa Norte, E.P.E.; 3 - Valéncia de Neurologia,
Centro Hospitalar Barreiro Montijo, E.P.E.

Introducdo: A cladribina é uma terapéutica oral de reconsti-
tuicdo imunoldgica seletiva, aprovada pela EMA (2017), em Por-
tugal com reembolso pelo Infarmed (2018) no tratamento da
esclerose miltipla (EM) com surtos muito ativa. O seu perfil de
eficacia e seguranca foram avaliadas no estudo clinico de fase
Il CLARITY (2005-2009). Os estudos pds-comercializagdo, em
condicdes de vida real, sdo essenciais para confirmar este perfil.

Objetivos: Avaliar a efetividade do tratamento com cladribi-
na em doentes com EM.

Métodos: Estudo observacional, multicéntrico, prospetivo
dos casos com EM sob cladribina acompanhados em dois cen-
tros hospitalares terciarios de Lisboa. Avaliadas caracteristicas
clinico-demogréficas, EDSS, terapéuticas modificadoras da do-
enca (TMD) prévias, taxa anualizada de surtos (TAS) e duracao
do tratamento.

Resultados: Incluidos 62 doentes, 41 (66,1%) mulheres, idade
média 43+13 anos, duragdo média de doenca 10+7 anos. Cin-
quenta e seis (90%) doentes com EM surto-remissao, restantes
com EM secundariamente progressiva, mediana de EDSS pré-
-tratamento 2,0 (1,5-4,0). Doentes com pelo menos duas TMD
prévias foram 44 (73,3%), 33 (53%) com farmacos de primeira
linha e cinco (8,1%) naive. Iniciaram cladribina por ineficacia da
TMD prévia 43 (59%) doentes. Tivemos 26 (46%) doentes com
pelo menos um surto no ano prévio. Tempo médio de seguimen-
to 6x4 meses, 31 (50%) doentes sob pelo menos seis meses de
terapéutica. Registaram-se oito surtos em cinco doentes. Dois
doentes descontinuaram cladribina por atividade de doenca no
primeiro semestre. Apds seis meses de follow-up (n=31): sem di-
ferenca nas médias de EDSS prévio e aos seis meses (2,7+1,4 vs
2,6+1,5, p=0,804), e a TAS média apds seis meses significativa-
mente inferior a prévia (0,1+0,5 vs 0,8+1,2, p=0,009).

Conclusdo: No ensaio pivot, a eficicia desta terapéutica
foi demonstrada apds conclusdo de dois ciclos de tratamento.
Nesta populacdo, o curto periodo de seguimento é uma limi-
tacdo, mas apéds follow-up médio de seis meses, verificou-se
estabilizagdo clinica com cladribina.

EFICACIA E SEGURANCA DE
FINGOLIMOD NA ESCLEROSE MULTIPLA
FORMA SURTO-REMISSAO - DADOS
DA PRATICA CLiNICA DE UM CENTRO
PORTUGUES

Joana Ramos-Lopes'; Inés Correia'; André Jorge'; Sénia Batista';
Carla Nunes'; Maria-Carmo Macério'; Livia Sousa’
1 - Servico de Neurologia, CHUC

Introducdo: O fingolimod foi o primeiro farmaco oral apro-
vado para a esclerose multipla forma surto-remissdo (EMSR)
com demonstracao de eficicia e seguranca em ensaios clinicos
e estudos de mundo real. Contudo, dados sobre a sua utilizacdo
a longo prazo sdo fundamentais, numa era em que o panorama
de tratamento evolui rapidamente.

Objetivo: Avaliar a eficacia e a seguranca do fingolimod em
doentes com EMSR.

Métodos: Estudo retrospetivo, incluindo todos os doentes
com EMSR tratados com fingolimod até Junho/2019 no nosso
Centro. Foram analisadas as caracteristicas demogréficas, trata-
mentos prévios e efeitos adversos. Para avaliacdo dos dados de
eficacia, taxa anualizada de surtos (TAS) e EDSS consideraram-
-se apenas doentes com duragdo de tratamento superior ou
igual a 6 meses.

Resultados: Incluidos 278 doentes, 62.6% mulheres, idade
média atual de 45.95 anos, duracdo da doenca ao inicio de fin-
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golimod de 8.69 anos. A duracdo média do tratamento com
fingolimod foi de 38.45 meses. Consideram-se 236 doentes
(84.9%) para avaliagdo da eficacia. Nos 118 previamente tra-
tados com farmacos de primeira linha ou naives observou-se
diminuicdo significativa da TAS em 66.9% destes (média 1.20
vs 0.43, p<0.001), ficando 45.8% sem surtos; houve redugao
significativa do EDSS (mediana 2.5 vs 2.0, p=0.02), néo se ve-
rificando progressado de incapacidade em 84.7% dos doentes
(N=200). Nos 95 previamente sob natalizumab, que fizeram swi-
tch maioritariamente pelo risco de leucoencefalopatia multifo-
cal progressiva (LMP), ndo houve diferenca significativa na TAS,
mas verificou-se agravamento significativo do EDSS (mediana
2.5 vs 3.0, p=0.021). Da populacéo total, 29.9% dos doentes
(N=83) apresentaram reacdes adversas, a mais frequente a lin-
fopenia (21.9% dos doentes), ndo existindo casos de LMP.
Conclus3o: Na nossa populacéo o fingolimod foi um farmaco
eficaz e com bom perfil de seguranca a longo prazo. Nos doen-
tes provenientes de natalizumab, apesar de se manter seguro,
acompanhou-se de progressao significativa da incapacidade.

ECONOMIC BURDEN OF MULTIPLE
SCLEROSIS PROGRESSION: AN ANALYSIS
IN SECONDARY PROGRESSIVE MULTIPLE
SCLEROSIS FOR PORTUGAL BASED ON
AVAILABLE EVIDENCE

Catarina Silva'; Joana Esparteiro'; Pedro A Laires'
1 - Novartis, Farma - Produtos Farmacéuticos

Introduction: During the course of multiple sclerosis dis-
ease, most of the patients with relapsing-remitting multiple
sclerosis (RRMS) (around 50% within 20 years) will progress to
secondary progressive multiple sclerosis (SPMS) with a progres-
sive worsening of neurologic function over time. Knowledge
about the economic burden of secondary progressive multiple
sclerosis (SPMS) in Portugal is crucial to improve healthcare
planning and resource allocation.

Objectives: To estimate the annual costs of SPMS in Portu-
gal from the societal perspective.

Methods: We used available national evidence to estimate
the annual costs of SPMS. The size of the SPMS population
was estimated based on the prevalence of multiple sclerosis in
Portugal and the proportion of patients with SPMS diagnosis.
Distribution of SPMS population by Expanded Disability Status
Scale (EDSS) was obtained from a Portuguese academic cross-
sectional study. Annual cost per patient by EDSS was taken from
the Portuguese subset of an European cross-sectional study
which included medical (hospitalizations, emergency, consulta-
tions, exams, DMTs-disease modifying treatments, drugs other
than DMTs) and non-medical direct costs (services and informal
care) as well as indirect costs (absenteeism, sick leave, invalidity
and early retirement) reported in 2015 EURO (€).

Results: According with available national data, it is fore-
seen that direct and indirect costs related with SPMS averages
€31,700/patient/year and may range between 16-24 million eu-
ros/year for the SPMS population in Portugal.

Conclusion: These results suggests a high economic burden
associated with SPMS. Lack of clinical criteria to define and iden-
tify progression in multiple sclerosis and limited treatment op-
tions may underlie SPMS underdiagnosis and a possible under-
estimation of the overall due costs. These results require further
validation namely by using data from a national patients’ registry.

THE EFFECTS OF EDUCATION IN
COGNITIVE IMPAIRMENT ASSOCIATED
WITH MULTIPLE SCLEROSIS: “"CLASSIC"
NEUROPSYCHOLOGICAL DOMAINS
VERSUS SOCIAL COGNITION

Rita Machado'; Otilia C. D’Almeida®3; Ana Afonso?; Carmo
Macério'; Livia Sousa'; Miguel Castelo-Branco??; Isabel
Santana'#; Sénia Batista'*

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal; 2 - Visual Neuroscience Laboratory,
Institute for Biomedical Imaging and Life Sciences (IBILI), Faculty of
Medicine, University of Coimbra, Coimbra, Portugal; 3 - Institute
for Nuclear Sciences Applied to Health (ICNAS), University of
Coimbra, Coimbra, Portugal; 4 - Faculty of Medicine, University of
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introduction: Recent data suggest that education modulates
cognitive performance in multiple sclerosis (MS) patients, attenu-
ating the negative effect of brain damage. However, the role of
education in social cognition in these patients is still unclear.

Objectives: To determine if education level moderates the
association of grey matter (GM) atrophy with cognitive impair-
ment in MS patients, on classic neuropsychological domains
and on social cognition measures.

Methods: 60 consecutive MS patients were enrolled. Pa-
tients underwent a comprehensive neuropsychological assess-
ment, Theory of Mind (ToM) testing (Eyes Test, Videos Test) and
3Tesla brain MRI. Using Freesurfer software, total GM volume
was calculated.

Results: 40 patients were female (66.7%). According to their
current disease phenotype, 50 patients (83.3%) were classified
as relapsing-remitting and 10 (16.7%) as secondary progressive.
Mean age was 37.2 + 7.5 years, with 13.2 + 4.0 years of educa-
tion and disease duration of 10.6 + 6.6 years. The median EDSS
score was 2.0 (range, 1-7.5). In the multivariate analysis, control-
ling for age and sex, the interaction between education and
GM volume was retained as the single significant predictor of
cognitive impairment in MS patients (OR:0.575; 95%Cl: 0.360-
0.917; p=0.020) with higher education moderating/attenuating
the negative impact of GM atrophy on cognitive status. Regard-
ing the performance on social cognition tests (Eyes Test, Videos
Test), neither education or interaction of education with the GM
volume were significant predictors.

Conclusion: We concluded that more years of education seem
to protect against the negative effect of GM atrophy on neuropsy-
chological performance in classic cognitive domains. On the other
hand, interestingly, our study suggests that social cognition does
not seem to be modulated by education level, in MS patients. Fur-
ther studies are needed to investigate this hypothesis.

INFLUENCIA DA EXPOSICAO
CUMULATIVA A FARMACOS
MODIFICADORES DE DOENCA NO SISTEMA
IMUNITARIO DE DOENTES SOB FARMACOS
MODIFICADORES DE DOENCA ORAIS

Marco Fernandes'; Bruna Meira'; Manuel Salavisa'; Filipa
Serrazina'; Ana Sofia Correia’; Filipa Ladeira?

1 - Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental;
2 - Centro Hospitalar de Lisboa Central

Introdugdo: Na prética clinica, doentes com Esclerose Mlti-
pla Surto-Remissdo (EMSR) sob farmacos modificadores da do-
enca (FMD) orais frequentemente foram expostos a outros FMD
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de primeira ou segunda linha. O efeito do uso sequencial de
FMD em doentes sob tratamentos orais ndo esta estabelecido.

Objetivo: Avaliar se a contagem linfocitaria de doentes sob
FMD orais é influenciada pela exposi¢cdo cumulativa a FMD.

Metodologia: Incluiram-se todos os doentes com diagnds-
tico de EMSR sob tratamento oral com duragdo de pelo menos
6 meses, durante o segundo semestre de 2018. Registou-se a
Ultima contagem linfocitaria no mesmo periodo. Realizou-se
uma regressao linear multivariada para avaliar se a exposicao
cumulativa a FMD influenciava a dltima contagem linfocitaria,
ajustada ao FMD actual.

Resultados: Incluiram-se 89 doentes, 70.8% do género fe-
minino, com idade média de 43.3 (+10.4) anos, dos quais 36.0%
sob fingolimod, 33.7% sob teriflunomida e 30.3% sob fumarato
de dimetilo. A maioria dos doentes (86,4%) havia sido exposta
previamente a outros FMD. A exposicao cumulativa a FMD mé-
dia foi de 108.1 (+70.4) meses: 70.2 (+59.5) para terapéutica
BRACE, 7.5 (£12.0) para teriflunomida, 6.6 (+£12.2) para fuma-
rato de dimetilo, 16.8 (£26.9) para fingolimod, 4.8 (+11.9) para
natalizumab e 0.3 (£2.5) para mitoxantrona. Os resultados da
regressdo linear indicaram que a exposicdo cumulativa a FMD
e o tratamento atual foram preditores significativos da ultima
contagem de linfécitos (F(2,86)=25.9, p<0,001), sendo respon-
saveis por 37.6% da variagdo deste parametro. O tratamento
atual foi o preditor mais importante (B=-0.428, p<0.001), en-
quanto a exposicao cumulativa a DMT apresentou efeito ligeiro
na contagem linfocitéria (B=-0.002 p=0.05).

Conclusao: Os nossos resultados sugerem que, para deter-
minado FMD oral, a contagem linfocitaria dependente maio-
ritariamente do tratamento atual. Apesar da contribuicdo da
exposicdo cumulativa a FMD ser ligeira na nossa série, pode
ter impacto na deplecao de linfécitos em doente sob FMD oral.

MIOPATIA MITOCONDRIAL:
FAZER BIOPSIA MUSCULAR TEM SIDO
UTIL? SENSIBILIDADE DA CLINICA E
DAS ALTERACOES HISTOLOGICAS NAS
MIOPATIAS MITOCONDRIAIS

Leonor Rebord3o'; Daniela Garcez?; Ana Arraiolos®; Sandra
Jacinto®; Rafael Roque*

1 - Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
Amadora/Sintra; 2 - Servico de Neurologia, Instituto Portugués

de Oncologia, Lisboa; 3 - Servico de Neurologia, Hospital Beatriz
Angelo, Loures; 4 - Laboratério de Neuropatologia, Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte; 5 - Servico de Neuropediatria, Hospital Dona Estefania,
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central

Introdugdo: O diagndstico das miopatias mitocondriais
comporta suspeita clinica, bidpsia muscular e estudo genético
do DNA mitocondrial/nuclear. Na bidpsia muscular sdo altera-
¢des sugestivas: “ragged-red fibers”, agregados hipercroma-
ticos subsarcolémicos e fibras citocromo C oxidase negativas.

Este trabalho procurou determinar a sensibilidade da sus-
peita clinica na detegdo das alteracdes histoldgicas sugestivas
de miopatia mitocondrial e das alteracdes histoldgicas na dete-
cao de miopatia mitocondrial confirmada por estudo genético.

Metodologia: Anélise retrospetiva dos doentes cuja bidpsia
muscular foi analisada no Laboratério de Neuropatologia do
Hospital de Santa Maria, entre Janeiro de 2016 e Dezembro de
2018, com suspeita clinica ou bidpsia muscular sugestivas de
miopatia mitocondrial. Foram excluidas outras suspeitas clinicas
e bidpsias nao sugestivas de miopatia mitocondrial.

A anélise da sensibilidade fez-se com recurso ao SPSS® 25.0.

Resultados: Das 414 bidpsias analisadas, 78 foram pedidas
por suspeita de miopatia mitocondrial, 62% (n=48) em mulhe-
res, com idade média de 33 anos. Destas, 19 apresentaram alte-
ragdes histoldgicas sugestivas, 5 das quais com teste genético
realizado, sendo 2 positivos. Das restantes 336 bidpsias, 6 apre-
sentaram alteracdes histoldgicas compativeis com miopatia
mitocondrial, nenhuma com teste genético realizado. Assim, a
sensibilidade da suspeita clinica na detecao de alteracées his-
toldgicas compativeis com miopatia mitocondrial foi de 76% e
especificidade de 84%. A sensibilidade das alteragdes histolégi-
cas na detecdo de miopatia mitocondrial confirmada por teste
genético foi de 15% e especificidade de 92%.

Conclusdo: A sensibilidade da suspeita clinica na detegado
de alteracdes histoldgicas de doenga mitocondrial foi alta. Con-
trariamente, a sensibilidade dessas alteracdes na detecdo de
miopatia mitocondrial confirmada por teste genético foi baixa,
provavelmente pelo elevado nimero de doentes que aguardam
ou ndo tém teste genético. Apesar da suspeita clinica, foi pedi-
do teste genético numa minoria dos doentes. Ressalvamos que
bidpsia normal ndo exclui miopatia mitocondrial pelo que, pe-
rante forte suspeita clinica, o teste genético deve ser realizado.

AVALIACAO DOS DOENTES COM
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE
TRATADOS COM ATALURENO

Bruno Silva'; Joana Afonso Ribeiro?; Filipe Palavra?; Henriqueta
Araujo®; Carmen Costa?; Isabel Fineza?

1 - Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servico de Neuropediatria do Hospital Pediatrico do
CHUC; 3 - Centro de Desenvolvimento da Crianga do CHUC

Introducdo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD), cau-
sada por mutagdes no gene da distrofina, caracteriza-se por
fraqueza muscular progressiva. Cerca de 10-15% dos casos sao
causadas por mutagdes nonsense (hmDMD). O atalureno foi o
primeiro farmaco para tratar a causa subjacente das nmDMD,
permitindo o readthrough ribossémico.

Objectivo: Caracterizar clinicamente os doentes com DMD
seguidos na consulta de doencas neuromusculares num centro
terciério, que iniciaram atalureno.

Métodos: Estudo descritivo e retrospectivo, com anélise de
dados demogréficos, clinicos e avaliacdo objectiva, incluindo a
6-minute walking distance (6MWD).

Resultado: Foram identificados 6 casos de nmDMD sob
Atalureno, a realizar corticoterapia crénica, com idade média
no inicio de tratamento de 6,57+1,71 anos (5,25-9,83) e follow-
-up de 24+10,37 meses (12-37). A avaliagdo média inicial na
6MWD foi de 363,67 m. Quatro doentes (66,67%) apresenta-
ram melhoria na 6MWD comparativamente a prova inicial, com
ganho médio de 35 m (25% com ganho > 30 m) aos 15,25+6,70
meses. Um destes doentes, com Atalureno iniciado aos 9,83
anos, apresentou posteriormente declinio acentuado da 6MWD
e perda da capacidade de marcha aos 13,42 anos, ap6s 16 me-
ses de tratamento. Dois doentes apresentaram perda na 6MWD
desde o inicio — média de -40,5 e -60,5 m aos 6 e 12 meses. Um
destes doentes tinha suspendido a medicagéo no primeiro ano
por ndo adesao. Os quatro doentes que aumentaram ou estabi-
lizaram na 6MWD apresentavam uma idade média mais elevada
no inicio do tratamento (7,17 vs 5,38 anos). Nos doentes ambu-
latérios, com idade actual média de 8,12+1,90 anos (5,92-9,75),
nao é expectével a perda de marcha no espaco de 1 ano.

Conclusdo: Apresenta-se uma coorte com um nimero redu-
zido de doentes, numa patologia de conhecida variabilidade in-
terindividual. Refere-se, no entanto, que a maioria dos doentes
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tende a apresentar estabilidade na 6MWD quando medicados
com Atalureno, mesmo em idades mais avancadas.

LONG-TERM SAFETY AND
EFFICACY OF PATISIRAN IN PATIENTS
WITH HATTR AMYLOIDOSIS: GLOBAL OLE
STUDY

Teresa Coelho?; Isabel Conceicdo’; Michael Polydefkis’;
Alejandra Gonzélez-Duarte'®; Ana Martins Silva®; Miguel
Santos’; Jonas Wixner?; Arnt Kristen®; Hartmut Schmidt?®; John
L BerkS; Cristina Alves®; Marcio Cardoso®; Quinn Dinh®; Erhan
Berber®; Marianne Sweetser®; Matthew White®; Jing Jing Wang®;
David Adams’

1 - Johns Hopkins University, Baltimore, USA; 2 - Department

of Public Health and Clinical Medicine, Ume& University, Umea,
Sweden; 3 - Heidelberg University Hospital, Heidelberg, Germany;

4 - University Hospital Muenster, Muenster, Germany; 5 - Amyloid
Treatment and Research Program, Boston University, Boston, USA; 6
- Alnylam Pharmaceuticals, Cambridge, USA; 7 - National Reference
Center for FAP (NNERF)/ APHP/ INSERM U 1195/ CHU Bicétre, Le
Kremlin Bicétre, France; 8 - Centro Hospitalar Univeristario do Porto,
Porto, Portugal; 9 - Centro Hospitalar Univeristario Lisboa Norte,
Lisboa, Portugal; 10 - Instituto Nacional de Ciencias Médicas y
Nutricién, Salvador Zubiran, Mexico City, Mexico

Introduction: Hereditary transthyretin-mediated (hATTR)
amyloidosis is a progressive, life- threatening disease; major-
ity of patients develop a mixed phenotype including polyneu-
ropathy and cardiomyopathy. Patisiran’s efficacy and safety over
18-24 months have been demonstrated in Phase 2 and Phase
3 (APOLLO) studies in hATTR amyloidosis with polyneuropa-
thy. Safety and efficacy from an interim analysis of the ongoing
Global Open-Label extension (OLE) study are presented.

Methods: Multicenter, international, OLE, safety and effi-
cacy study (NCT02510261) in eligible patients who completed
parent studies, including APOLLO patients randomized to pla-
cebo (APOLLO/placebo, n=49) or patisiran (APOLLO/patisiran,
n=137) and Phase 2 OLE patients (n=25).

Results: 211 patients enrolled into Global OLE; 189 had
12-month assessments by September 24, 2018. Safety profile
remained consistent with previous studies. After 12 months of
additional patisiran treatment in the Global OLE, durable im-
provement was seen for mNIS+7 (mean change [SEM]) in APOL-
LO/patisiran (-4.0[1.9]) and Phase 2 OLE (-4.7 [3.5]) groups com-
pared to their parent study baselines. Norfolk QOL-DN (only
measured at parent study baseline in APOLLO) also showed
durable improvement in APOLLO/patisiran patients (-3.9 [2.1])
following additional 12-months treatment in OLE. In the Global
OLE, APOLLO/placebo patients experienced improvement on
average after 12 months of patisiran (mNIS+7: -1.4 [2.4], Nor-
folk QOL-DN: -4.5 [2.5]), although they had progressed relative
to APOLLO baseline (mNIS+7: +24.0 [4.2], Norfolk QOL-DN:
+15.0[3.4]) given the progression while on placebo in APOLLO.

Conclusion: Long-term patisiran treatment continues to
show a positive benefit:risk profile, including patients dosed for
4 years or more. Overall, patients with longer-term exposure
to patisiran demonstrated durability of effect. Despite marked
progression on placebo during the 18-month APOLLO study,
previously untreated patients exhibited halting of disease pro-
gression and QOL improvement following 12 months of patisir-
an. However, delay in treatment resulted in these patients accu-
mulating greater disease burden compared to patients treated
earlier with patisiran.

POLINEUROPATIA
DESMIELINIZANTE INFLAMATORIA
CRONICA: CARACTERIZACAO CLINICA
E AVALIACAO DA INCAPACIDADE E
IMPACTO FUNCIONAL

Vanessa Oliveira'; André Fernandes?; Ana Bras'; Diogo Pereira’;
Henrique Nascimento'; Ernestina Santos'?; Raquel Samdes';
Ana Paula Sousa?; Ana Martins Silva'3

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto
- Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 2 - Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar da Universidade do Porto (ICBAS),
Mestrado Integrado em Medicina; 3 - Unidade Multidisciplinar

de Investigacao Biomédica (UMIB), ICBAS/UP; 4 - Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto — Hospital
de Santo Anténio (CHUP-HSA)

Introdugdo: A Polineuropatia Desmielinizante Inflamatéria
Croénica (CIDP) é uma doenca auto-imune potencialmente in-
capacitante. Apesar de existirem diversas escalas funcionais,
raramente sdo utilizadas na prética clinica.

Objetivos: Caraterizar uma coorte de doentes com CIDP
seguidos num hospital terciario e avaliar medidas de incapaci-
dade, impacto funcional e qualidade de vida.

Metodologia: Anélise retrospetiva dos processos dos do-
entes com CIDP definitiva/provével, entre 2003-2018, com ca-
raterizagdo clinica e laboratorial. Aplicadas transversalmente as
escalas: Rasch-built Overall Disability Scale (R-ODS); Inflamma-
tory Neuropathy Cause and Treatment score (INCAT) disability
score; INCAT sensory sumscore (ISS); Medical Research Council
Sumscore (MRC); SF-36 V2. Para estatistica foi utilizado o Statis-
tical Package for Social Sciences v22.0.

Resultados: Vinte e seis doentes apresentaram critérios
para CIDP, com idade média de 62,8 anos (¥12,7), 16 do sexo
masculino. A duracdo média de doenca foi 12,3 anos (+ 8,0),
92,3% apresentavam um curso surto-remissao. Foram avaliados
17 doentes. Nas escalas de avaliacdo funcional as medianas
foram 55 na MRC; 34 na R-ODS. O INCAT disability score mé-
dio foi 2,71 e o ISS médio 9,9. Na SF-36 (qualidade de vida) as
médias foram 40,9 na funcéo fisica; 39,4 no desempenho fisi-
co; 52,5 no desempenho emocional; 43,0 na vitalidade; 55,3
na saude mental; 58,9 na funcao social; 52,5 na dor fisica; 40,6
na saude geral. A pontuacao na escala R-ODS correlacionou-se
positivamente com a do SF-36 para desempenho fisico, funcdo
fisica e fungdo social (p<0,05). O INCAT disability score correla-
cionou-se inversamente com o SF-36 para desempenho fisico,
funcao social e saude geral (p<0,05).

Conclusdo: Os doentes com CIDP estudados apresentam
uma diminuicdo na qualidade de vida, particularmente nos do-
minios fisicos e na saude geral. A correlacdo significativa entre
um pior desempenho nas escalas funcionais/incapacidade e
uma pior pontuacdo na SF-36 sugere que avangos na terapéuti-
ca modificadora da doenca sdo fundamentais para melhoria da
qualidade de vida.

CARACTERISTICAS CLINICAS
ASSOCIADAS AO ATRASO DIAGNOSTICO
NA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Margarida Lopes'; Eduardo Freitas1,2; José Manuel Aradjo';
Ricardo Maré’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2 - Servigo de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo

Introducdo: A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é uma
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doenca degenerativa do neurénio motor com uma expressao
fenotipica amplamente varidvel e instalacdo frequentemente
insidiosa, podendo mimetizar outras patologias, sobretudo em
fases precoces da evolugao.

Objectivos: Identificar factores clinicos que podem resultar
em atraso diagndstico na ELA.

Metodologia: Anélise retrospectiva de uma série de doen-
tes seguidos na consulta de doencas neuromusculares de um
hospital tercidrio, com o diagnéstico de ELA, durante cinco
anos consecutivos.

Resultados: Foram identificados 71 doentes com doenca
do neurdnio motor, 44 dos quais preencheram critérios de ELA
definitiva ou provavel, 27 do sexo masculino, com média de ida-
des de 61 anos (32-88). O tempo médio entre a instalacdo dos
sintomas e o diagndstico foi de 13 meses (2-38). Os sintomas
iniciais foram bulbares em 18 doentes (41%) e espinhais em 25
(57%). Apenas um doente teve sintomas cognitivo-comporta-
mentais como manifestacgo inicial. O subgrupo com apresenta-
¢ao bulbar apresentou um menor tempo médio clinica/diagnds-
tico relativamente ao subgrupo de apresentacdo espinhal (10
vs 16 meses). Vinte e um doentes (48%) foram observados por
outras especialidades hospitalares e 16 doentes (36%) por pelo
menos duas especialidades antes da primeira observagdo por
um neurologista. Sete doentes (16%) apresentaram sintomas
sensitivos coincidentes com a instalagdo da clinica, tendo este
subgrupo mostrado maior tempo médio clinica/diagnéstico (19
vs 12 meses no subgrupo sem queixas sensitivas). Em 11 casos
(25%) foram estabelecidos outros diagndsticos previamente ao
diagnéstico de ELA e 4 doentes (9%) foram submetidos a in-
tervencdes cirdrgicas decorrentes de um diagndstico erréneo.

Conclusao: Esta casuistica aponta para um atraso diagnésti-
co relevante e uma importante prevaléncia de erros diagnésti-
cos, com consequéncias tao significativas como a realizagdo de
intervencgdes cirurgicas desnecessarias. A ocorréncia de sinto-
mas sensitivos e a apresentagdo espinhal da doenca sdo carac-
teristicas associadas a um maior atraso diagndstico.

MYOTONIC DYSTROPHY TYPE 2: A
SINGLE-CENTRE EXPERIENCE

Rita Machado'; Luciano Almendra?; Argemiro Geraldes?;
Anabela Matos?; Luis Negrao?

1 - Neurology Department, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal; 2 - Neuromuscular Disease Unit,
Neurology Department, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introduction: Myotonic dystrophy type 2 (DM2) is an au-
tosomal dominant muscle disease caused by CCTG-repeat
expansion in the first intron of CNBP gene. It is a multisystem
disorder characterized by myalgias, muscle weakness, myotonia
and cataracts.

Objectives: To analyse demographic, clinical and laboratory
data of a group of DM2 patients diagnosed at the Neuromus-
cular Disease Unit of Coimbra’s University and Hospital Centre.

Methods: Clinical examination and review of medical files of
eight patients with genetically confirmed DM2.

Results: Eight patients (4 females, 4 males) from 6 unrelated
families were studied. The actual mean age is 56.9 + 10.2 years
and the mean age of first symptoms was 52.5 + 10.0 years. The
most common first symptom was lower limb weakness (n=3),
followed by lower limb stiffness (n=2) and frequent falls (n=1).
The diagnostic delay was 4.8 + 3.0 years. Myalgia was present
in 5 patients and clinical myotonia in 3. Two patients were diag-
nosed after the DM2 diagnosis in a family member, as they were

originally pauci-symptomatic. One patient had an history of two
myocardial infarctions and underwent permanent pacemaker
placement by the age of 48. His father, sister and paternal uncle
(not included in the present series), the latter with genetically
confirmed DM2, all suffered sudden cardiac death. Two patients
presented ECG abnormalities: atrial fibrillation and first-degree
atrioventricular block. Cataracts occurred in 5 patients and dia-
betes mellitus in 2.

Conclusion: In this cohort, the main demographic, clinical
and laboratory features are similar to what has been previously
described. However, regarding cardiac involvement, our results
emphasize clinical similarities with myotonic dystrophy type 1.
Careful cardiac follow-up is recommended, even in asympto-
matic carriers.

CARACTERIZACAO DE UMA
POPULACAO DE DOENTES COM
GANGLIONOPATIA SENSITIVA

Bruna Meira'; Marco Fernandes’; Filipa Ladeira?; Elmira
Medeiros’; Luis Santos’; André Caetano’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz - Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar Universitario de Lisboa Central

Introdugdo: As ganglionopatias sensitivas (GS) sdo um tipo
raro de neuropatia periférica resultante da degenerescéncia
do génglio da raiz dorsal. O diagndstico etioldgico divide-se
em autoimune, paraneoplasico, infecioso, toxico, hereditario e
numa percentagem dos casos permanece idiopatico. Camdes-
sanché et al, estabeleceram um conjunto de critérios para dife-
renciar ganglionopatias de outras neuropatias sensoriais.

Objectivos: Descricdo dos doentes diagnosticados com GS
e seguidos na consulta do Hospital Egas Moniz entre 2006 e
2019 e aplicagao retrospectiva dos critérios de Camdessanché.

Metodologia: Revisdo retrospectiva dos registos clinicos e
andlise dos dados clinicos, neurofisiolégicos, imagiolégicos e
laboratoriais.

Resultados: Apresentamos 23 doentes (12 mulheres e 11
homens), com idade entre 37 e 93 anos. A idade média de ini-
cio dos sintomas foi 61,2 anos (idades compreendidas entre 28
e 80 anos). O fendtipo foi tipicamente um quadro progressivo
(50.0%) de hipostesia (90.5%) e ataxia (54.5%), com afecgéo dos
4 membros em 69.6% dos casos. Objetivamente, 56.5% dos
doentes apresentavam afecao pansensitiva, 60,9% ataxia apen-
dicular e 72.7% sinal de Romberg. Etiologicamente, 10 doentes
(43.5%) apresentam uma etiologia definida (Sjégren, induzida
por quimioterapia, HIV, sindrome CANVAS, citopatia mitocon-
drial, carencial) e em 13 doentes (56.5%) nao foi identificada
nenhuma etiologia. O tempo médio de seguimento foi de 6,4
anos. Aplicando os critérios de Camdessanché, 17 preenche-
ram critérios para GS possivel (pontuacdo média 9.6) e 4 para
GS provavel (histéria de exposicdo a cisplatina e Sjégren). Foi,
também, possivel enquadrar 16 doentes nos padrées A-D (exis-
tindo uma associacao entre a clinica e a etiologia encontrada
em cada grupo concordante com o descrito pelo mesmo autor).

Conclusdo: As GS sdo um disturbio raro, com um diagnosti-
co etioldgico desafiador. A nossa série diferenciou-se de outras
séries reportadas pela maior percentagem de casos idiopaticos
e pela auséncia de casos paraneoplésicos. Foi possivel aplicar
os critérios de Camdessanché a maioria dos nossos doentes.
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NIVEIS DE INTERLEUCINA-6 NA
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Ana Catarina Pronto Laborinho'?; Marta Gromicho®; Mariana
Pereira®; Susana Pinto®; Michael Swash®; Mamede Alves de Carvalho*
1 - Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 2 - Instituto
de Medicina Molecular; 3 - Instituto de Medicina Molecular,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa,; 4 - Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina, Universidade de
Lisboa, Centro Hospitalar Universitario Lisboa-Norte, Portugal

Introducgdo: A interleucina-6 (IL-6) é uma citocina multifun-
cional envolvida na regulacdo da resposta imune, inflamacao,
metabolismo e hematopoiese , que pode atravessar a barreira
hematoencefélica, por isso estando a ser investigada nas do-
encas neurodegenerativas. Os seus niveis foram reportados
como estando aumentados na esclerose lateral amiotréfica
(ELA), possivelmente associados ao nivel de hipdxia . Tal pode
ser explicado pela libertacao de citocinas pré-inflamatérias pela
activagao da microglia induzida pela hipdxia.

Objectivos: Correlacionar os niveis plasmaticos de IL-6 na
ELA com a funcg&o respiratéria em doentes com ELA.

Métodos: Estudamos 82 pacientes consecutivos com ELA se-
guidos na nossa consulta. No mesmo periodo e com a mesma me-
todologia incluimos 43 controlos saudaveis, pareados em género e
idade. A IL-6 foi quantificada no plasma por tecnologia multiplex.
A funcao respiratéria foi avaliada pela capacidade vital forcada
(FCV) e pela amplitude da resposta do nervo frénico (PhrAMPL).
Foi realizada a anélise dos dados com regressao mdltipla.

Resultados e Discussao: Os niveis de IL-6 foram positivamen-
te correlacionados com o aumento da idade no grupo controlo,
sem diferenca entre sexos. Os niveis de IL-6 tenderam a estar
mais elevados no grupo de ELA (5,53 pg/mL+12,94) do que nos
controlos (2,23 pg/mL+1,61), (p =0,1). Na anélise de regressao
multipla apenas o valor de PhrAMPL (p=0,026) foi um predictor
independente dos titulos de IL-6. O score funcional, a duracdo da
doenca ou o FVC nao foram predictores independentes.

Conclusédo: Os niveis de IL-6 tendem a aumentar com a ida-
de. Na populacdo com ELA a disfuncao respiratéria, tal como
objectivamente avaliada pela PhrAMPL, foi um factor determi-
nante dos niveis desta citoquina.

Concluimos que a IL-6 deve ser explorada como um marca-
dor molecular da disfungéo respiratéria na ELA.

ALTERACOES NA MORFOLOGIA
DOS ERITROCITOS NA ESCLEROSE
LATERAL AMIOTROFICA

Ana Catarina Pronto-Laborinho'; Catarina. Sousa Lopes'; Marta
Gromicho'; Nuno C. Santos’; Filomena Carvalho'; Mamede Alves
de Carvalho?

1 - Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa,; 2 - Instituto de Medicina Molecular,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa-Norte, Portugal

Introducdo: A morfologia e as propriedades reoldgicas dos
eritrécitos sdo relevantes na oxigenacdo dos tecidos periféri-
cos, mas este tema nao tem sido investigado na esclerose late-
ral amiotréfica (ELA), doenca associada a hipdxia crénica.

Objectivos: Investigar as propriedades biofisicas, morfolé-
gicas e elasticas dos eritrdcitos em pacientes com ELA.

Métodos: Incluimos 23 doentes com ELA seguidos no nosso
centro. No mesmo periodo e usando a mesma metodologia,
estudamos 17 controlos saudaveis, emparelhados para sexo e
idade. Foi realizado hemograma. As propriedades morfolégicas

e elasticas dos eritrécitos foram analisadas por Microscopia de
Forca Atémica (AFM). As propriedades biofisicas dos eritrocitos
foram analisadas pelo potencial Zeta.

Resultados e Discussdo: O hemograma revelou menor con-
centragdo de hemoglobina no grupo de doentes. Os eritrécitos
na populacdo de doentes tinham alteragdes morfolégicas (me-
nor area, diamétro, volume rugosidade, mas com maior altura,
dos pacientes com ELA tém menor altura, didmetro, volume,
rugosidade e concavidade, mas com maior altura, agregabi-
lidade, deformabilidade e alongamento, p <0,0001). A carga
da membrana eritrocitaria tinha maior negatividade (potencial
zeta) do que no grupo controlo (p <0,0001).

Conclusdo: Os nossos resultados demonstram anormalidades
importantes nas caracteristicas morfoldgicas, elasticas e biofisicas
dos eritrocitos, ndo explicaveis pelas alteragdes no hemograma.
Tais observagdes provavelmente derivam da estrutura anormal da
membrana eritrocitaria, respeitante a sua composicao lipidica e
proteica. Propomos que o processo inflamatério subjacente nes-
ta doenga possa condicionar as alteracdes identificadas, e que as
mesmas tenha impacto negativo na microcirculacdo.

MIOPATIAS METABOLICAS
TRATAVEIS: PARA ALEM DA DOENCA DE
POMPE

Mariana Rocha'; Ricardo Taipa?; Henrique Costa'
1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2 - Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto

Introdugdo: A deficiéncia multipla de acil-CoA desidroge-
nases (MADD) ou aciduria glutérica tipo 2 é uma doencga do
metabolismo lipidico e dos &cidos organicos de hereditarieda-
de autossémica recessiva. E causada por mutacdes em 3 genes
diferentes (ETFA, ETFB e ETFDH) envolvidos na transferéncia
de eletrdes para a cadeia respiratéria. Clinicamente cursa com
fenétipos muito variados, desde formas graves com apresenta-
¢do neonatal e mortalidade precoce a formas de inicio tardio
com evolugdo muito variavel.

Caso Clinico: Homem de 70 anos, com antecedentes de
SAOS e utilizagdo de VNI desde 2015 e dislipidemia medicada,
é observado por quadro com 2 anos de evolugdo de fraqueza
muscular e alteragdes da marcha. Ao exame neurolégico apre-
sentava uma tetraparésia simétrica de predominio proximal
com forca muscular nos membros G4+ proximal e G5 distal,
reflexos miotaticos preservados e marcha com hiperlordose
lombar e ligeiro bamboleio da bacia. Filho de pais consangui-
neos (primos em primeiro grau), com uma irma com sintomas
semelhantes. Analiticamente apresentava CKs normais a trés
vezes o limite superior do normal. A eletromiografia de agulha
revelou um tragcado miopético dos musculos explorados, sem
atividade espontanea patoldgica. O estudo enzimético da alfa-
-glicosidade foi normal. A bidpsia muscular mostrou alteragdes
de perfil predominantemente miogénio com evidente acumula-
cao de lipidios. O painel NGS para miopatias metabdlicas iden-
tificou a variante ¢.245C>T (p.Ser82Phe) em homozigotia no
gene ETFDH, previamente descrita como causadora de MADD.
Foi detetada a mesma variante na irma. Institui-se terapéutica
com riboflavina e coenzima Q10 com franca melhoria da marcha
e da autonomia nas AVDs.

Conclusdo: Apesar de néo ser a miopatia lipidica mais fre-
quente, o diagndstico da MADD é fundamental uma vez que as
formas associadas a mutacdo ETFDH sao trataveis na grande
maioria dos casos. Na idade adulta, devemos suspeitar desta
patologia em doentes com intolerancia ao exercicio, crise me-
tabdlica ou miopatia proximal progressiva.
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ANALISE RETROSPECTIVA DE UMA
COORTE DE DOENTES COM CEFALEIA
PREDOMINANTEMENTE NOTURNA

Filipa Dourado Sotero'; Miguel Leal Rato'?; Isabel Pavao
Martins'2

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias
e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 2 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa

Introdugdo: A cefaleia hipnica (CH) é uma cefaleia prima-
ria, rara, caracterizada por dor noturna estritamente relaciona-
da com o sono. Existe, contudo, um grupo de doentes com
cefaleia predominantemente noturna (CPN) relacionada com o
sono, sem critérios para CH ou outra entidade, que permanece
ainda pouco estudado.

Métodos: Estudo descritivo, retrospectivo, em adultos com
CPN sem critérios para outras cefaleias, identificados através
da anélise de registos da Consulta de Cefaleias de um hospi-
tal terciario, complementado por consulta do processo clinico.
Recolheram-se varidveis demogréficas, caracteristicas da dor,
terapéutica na crise e preventiva e histéria prévia de cefaleia.

Resultados: Dos 31 doentes com CPN, 25 (81%) eram do sexo
feminino com idade média de inicio dos sintomas de 55,4 anos
(0=12,4). Em 16 (64%) doentes a dor surgiu apds a menopausa. A
mediana do tempo até ao diagnéstico foi de 2 anos (AlIQ=1-6,5).

Os doentes tinham uma mediana de 15 dias (AIQ=9-30) de
dor por més e em 51% a dor noturna surgia entre as 2h e 4h. Em
todos os casos a dor foi moderada a grave e permaneceu por
mais de 15 minutos. 15 doentes apresentavam caracteristicas
migranosas. Metade dos doentes tentaram 3 ou mais farmacos
preventivos e 15 (51%) doentes cumpriam critérios de cefaleia
por abuso medicamentoso. 21 (68%) doentes tinham diagnds-
tico prévio de enxaqueca, sendo que em 12 a dor mudou de
caracteristicas gradualmente até se tornar noturna, em 6 desa-
pareceu e surgiu uma dor diferente estritamente noturna, em 3
doentes manteve-se diurna e noturna.

Conclusao/Discussao: A CPN pelas suas caracteristicas (dor
grave que interrompe o sono), bem como pela auséncia de
uma terapéutica preventiva eficaz, pode associar-se ao abuso
medicamentoso.A melhor compreensdo desta entidade, como
parte do espectro da enxaqueca ou como cefaleia de novo, é
necessaria para optimizar a abordagem destes doentes.

CEFALEIA DA DIALISE: 4 CASOS DE
UM CENTRO TERCIARIO DE CEFALEIAS

Linda Azevedo Kauppila'; Isabel Pavio Martins'?3

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias e
Satde Mental, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Lisboa; 2 - Faculdade de Medicina da Universidade

de Lisboa, Lisboa; 3 - Laboratério de Estudos de Linguagem,

Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa

Introducdo: A cefaleia da diélise (CD) é classificada como uma
cefaleia secundaria, ocorre durante a hemodiélise (HD) e resolve
até 72h apds término da sessdo. A sua fisiopatologia ndo esta
estabelecida e é uma cefaleia relativamente rara na Consulta.

Objetivos: Caraterizagdo da CD numa amostra de doentes
seguidos em consulta de Cefaleias.

Metodologia: Anélise retrospetiva do registo hospitalar de
consulta de Cefaleias, preenchendo critérios de CD. Foram re-
colhidos dados demogréficos e clinicos (tempo pés-inicio de HD,
localizacao e caracter da cefaleia, duracao das crises, momento

de inicio da CD, sintomas acompanhantes, farmacos consumi-
dos, resposta a terapéutica, diagnéstico de cefaleia prévia).
Resultados: Foram identificados 4 doentes, 3 homens, com
inicio de CD entre os 51-72 anos, com 0-4 anos decorrentes
entre o inicio da HD e o aparecimento da CD. A localizacdo
era variavel, mas em todos bilateral. Descrita como peso (n=2),
pulsatil (1) ou ambos. A duracéo foi sempre inferior a 48h, com
inicio entre as 2-3h ap6s comego da HD. Trés doentes apresen-
tavam sintomas acompanhantes: nduseas, vomitos, sono, foto e
cinesiofobia. Trés doentes faziam medicagao sintomatica, 2 com
alivio parcial (paracetamol, metamizol, zolmitriptano), um com
alivio total (eletriptano). Dois doentes tinham diagnéstico pré-
vio de enxaqueca, um de cefaleia por abuso medicamentoso.
Discussdo/Conclusées: N3o existe um padrdo especifico
para esta cefaleia, excluindo o perfil temporal e a sua relagao
com a HD. Dois doentes tinham diagndstico prévio de enxa-
queca, o que também é frequente, e num dos doentes havia
um longo historial de abuso medicamentoso. A resposta aos
triptanos aponta para uma patogenia do tipo da enxaqueca.

CONSORCIO PORTUGUES DE
CEFALEIAS: UM PROJETO NACIONAL
PARA A INVESTIGACAO DAS CEFALEIAS
PRIMARIAS

José Pereira Monteiro'
1 - Instituto de Investigaco e Inovacdo em Salde

Introducdo: Das cefaleias primarias, enxaqueca e cefaleias
trigémino-autonémicas, sdo manifestacdes clinicas muito preva-
lentes e incapacitantes cuja etiologia permanece desconhecida.
Elevada incidéncia familiar sugere etiologia genética, contudo,
estudos anteriores de diversos centros de investigagao incluin-
do o nosso, nao lograram obter mais do que diversos polimor-
fismos associados as patologias em estudo. Dai continuar a ser
necessario desenvolver estudos genéticos, em populacées dife-
rentes, em familias numerosas e com carateristicas especificas.

Objetivos: Pretende-se, ampliar a base de dados clinicos e
de ADN existentes no nosso centro (CGPP/I3S) resultante de
projetos de investigagdo desenvolvidos nos Ultimos 20 anos,
abrindo a possibilidade de integrar neste projeto todos os
membros da SPN que pretendam associar-se a este Consorcio.

Metodologia: Para participacdo neste projeto os candida-
tos devem preencher um formulario de adesao, selecionar da
sua lista de utentes os casos clinicos que preencham os requisi-
tos para este estudo, obter o consentimento informado assina-
do pelo utente, obter a colaboragdo dos familiares diretos para
este estudo, obter amostras de sangue a remeter ao CGPP para
extracdo de ADN e processamento no ambito deste projeto.

Resultados: A base de dados clinicos e de ADN de porta-
dores de cefaleias primarias, familiares e controlos é atualmente
constituida por mais de 1500 amostras resultantes de investiga-
¢Oes anteriores neste centro.

Dispondo de financiamento que permite fazer o estudo do
genoma inteiro, pretende-se ampliar a amostra da populagado
portuguesa, diversifica-la geograficamente e acrescentar como
fator de selecdo a presenca de algumas patologias associadas
como a disfungdo temporomandibular e/ou psicopatologia na
esperanca de aumentar a probabilidade de identificacdo de ge-
nes associados a estas patologias.

Conclusao: Dispondo apenas dos resultados dos estudos ante-
riores ja publicados, os resultados desta investigacao serao divul-
gados e publicados & medida que forem sendo obtidos sendo os
colaboradores deste grupo de trabalho coautores na proporcao
da sua participagao no respetivo trabalho, projeto e Consércio.
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ANALISE COMPARATIVA DE
COORTE DE DOENTES COM HIPERTENSAO
INTRACRANIANA IDIOPATICA

Bruna Meira'; Marco Fernandes'; André Caetano’; Filipa
Ladeira®; Jodo Costa?; José Vale*; Miguel Viana-Baptista'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz - Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Oftalmologia, Hospital
de Egas Moniz - Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 3 - Servigo de
Neurologia do Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central;

4 - Servigo de Neurologia do Hospital Beatriz Angelo

Introducdo: A hipertensdo intracraniana idiopatica (HII)
afeta tipicamente mulheres obesas em idade fértil - fenétipo
tipico. Se ndo corrigida pode resultar em défice de acuidade vi-
sual (AV) irreversivel. Medidas de prevencao de lesdo do nervo
optico e perda ponderal sdo determinantes no prognéstico. Em
doentes com fendtipo atipico, os mecanismos fisiopatoldgicos
e progndstico ndo estdo bem estabelecidos.

Objectivo: Comparar caracteristicas clinicas e progndstico
de doentes com fenétipo tipico vs atipico.

Métodos: Incluiram-se doentes com diagndstico de HIl se-
guidos no CHLO entre 2006-2018. Colheram-se dados demo-
gréficos e clinicos a partir do processo clinico. Considerou-se
como fenétipo tipico: mulheres em idade fértil, com IMC=30.

Resultados: Incluiram-se 43 doentes, 26 (60,5%) com fenéti-
po tipico. Doentes com fendtipo tipico apresentaram idade de
inicio de sintomas inferior (30,1 vs 37,6 anos, p=0,263) e IMC
médio superior (37,0 kg/m? vs 28,3 kg/m?, p=0,001). Os sin-
tomas de apresentacdo foram semelhantes entre grupos, sen-
do os mais frequentes cefaleia (100% vs 88%, p-value=0,158)
e obscuragdes visuais (70% vs 58%, p-value=0,703). AV=<0,8 a
data de diagnéstico foi menos frequente em doentes com fe-
nétipo tipico (31,5% vs 42,9%, p-value=0,506).

A propor¢ao de doentes submetida a tratamento cirdrgico
foi semelhante (46,2% vs 64,7%, p-value=0,233), contudo a
perda ponderal foi mais frequente no fenétipo tipico (57,7% vs
18,8%, p-value=0,042). A data da ultima avaliacdo, a proporcao
de doentes com AV<0,8 foi semelhante entre grupos (26,7%
16%, p-value=0,444), mas doentes com fendtipo tipico apre-
sentaram mais frequentemente AV=<0,1(0% vs 8%). O tempo
médio de seguimento foi de 3,5 anos.

Conclusdo: Ambos os grupos apresentaram IMC elevado.
Em doentes com fenétipo atipico observou-se uma tendéncia
para AV inferior a data de diagnéstico. Contudo, no seguimen-
to a proporcao de doentes com défice visual persistente foi se-
melhante entre grupos (cerca de 1/5), reforcando a necessidade
terapéutica cirdrgica precoce e implementacado de estratégias
de perda ponderal em ambos os grupos.

OPCOES TERAPEUTICAS NA
NEVRALGIA DO TRIGEMEO: EXPERIENCIA
DE UM CENTRO TERCIARIO

Maria Jo3o Pinto'?; Daniela Ferro'?; Pedro Monteiro?3; Clara
Chamadoira?3; Paula Trigo Barbosa?; Armanda Gomes*; Andreia
Costa'?; Pedro Abreu'?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitéario de Sao
Jodo E.PE., Porto; 2 - Departamento de Neurociéncias Clinicas e
Salde Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;

3 - Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Universitario de S&o
Jodo E.PE., Porto; 4 - Servico de Anestesiologia, Centro Hospitalar
Universitario de Sdo Joao E.PE., Porto

Introducdo: A nevralgia do trigémeo (NT) é uma entidade
com elevado impacto na qualidade de vida do doente. Dada

a sua frequente refratariedade a terapéutica de primeira linha,
quer por auséncia de resposta, quer por intoleréncia, urge con-
siderar outras hipdteses terapéuticas, médicas ou cirdrgicas

Objectivos: Caracterizar as estratégias terapéuticas mé-
dicas e cirlrgicas dirigidas a NT, com destaque para os casos
refratarios.

Metodologia: Analise retrospetiva dos casos de NT segui-
dos na Consulta de Neurologia-Dor de um centro terciario du-
rante um periodo de seis anos.

Resultados: A amostra incluiu 56 doentes com NT (41% idio-
patica, 34% classica e 25% secundaria). Apenas 14% dos indivi-
duos atingiu controlo da dor com um sé farmaco (carbamazepina
em 63% deles); 66% dos doentes precisaram de pelo menos trés
farmacos. A gabapentina foi o farmaco mais usado como segun-
da-linha (33% dos casos). Vinte e cinco doentes (45%) foram sub-
metidos a cirurgia: compressao por balado (48%), descompressao
microvascular (28%), termocoagulacdo por radiofrequéncia (12%)
e gamma knife (12%). Desses, 68% tinham experimentado pelo
menos quatro farmacos antes de serem operados. Apds a cirur-
gia, 60% dos doentes ficaram assintomaticos, 24% melhoraram
e 16% nao tiveram beneficio. Verificou-se uma taxa global de
recidiva da dor de 67%, metade dos quais eram casos de NT
idiopatica. O tempo entre o procedimento cirdrgico e a recidiva
da dor variou entre 1 semana e 3 anos (mediana 7,5 meses). Foi
efetuada reintervencao em 40% dos casos de recidiva (70% assin-
tomaticos na consulta de follow-up).

Conclusdo: Uma elevada percentagem de doentes n&o res-
pondeu a monoterapia e, inclusivamente, a politerapia. Apesar
da terapéutica cirlirgica se ter revelado eficaz na redugéo ou eli-
minagéo temporaria da dor, a taxa de recidiva foi significativa. A
anélise destes resultados deve ter em conta o elevado nimero
de casos refratarios da amostra.

ROMBENCEFALITE A
ENTEROVIRUS: UMA ENTIDADE CLiNICO-
RADIOLOGICA EMERGENTE

Ana Arraiolos'; Bruno Cunha?; Carla Conceicao?; Maria Joao
Brito®; Jose Pedro Vieira*

1 - Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo; 2 - Servico
de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario Lisboa
Central; 3 - Servico de Infecciologia Pediatrica, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Central; 4 - Servico de Neurologia Pediatrica,
Centro Hospitalar Universitario Lisboa Central

Introdugdo: A rombencefalite é uma entidade rara em que
ocorre inflamacao do tronco cerebral e cerebelo, sendo a sua
etiologia é variada. Nos Ultimos anos os enterovirus, nomea-
damente alguns serotipos neurotrépicos mais agressivos, tém
vindo a ser reconhecidos como causa emergente de rombence-
falite, na crianca e no adulto. A presenca de sintomas neurolégi-
cos tipicos (mioclonias, ataxia, tremor, sonoléncia), de achados
neuroimagioldgicos caracteristicos e o isolamento viral permi-
tem fazer o diagndstico. Nao existe tratamento especifico e a
evolucdo é geralmente benigna, embora possa ser fatal.

Objetivo: Descricdo de uma série de doentes com romben-
cefalite por enterovirus incluindo as suas caracteristicas clinicas,
neuroimagioldgicas, laboraoriais, tratamento e evolugao.

Metodologia: Estudo retrospectivo de doentes com diag-
néstico de rombencefalite por enterovirus (com alteracées ima-
gioldgicas), internados de 2012-2019.

Resultados: IdentificAmos 11 doentes, 8 do sexo masculino,
idade mediana 2 anos (1.5-17). Todos os doentes apresenta-
ram préodromo de febre com >48h de evolugao; os sintomas
acompanhantes mais frequentes foram gastrintestinais (5/11),
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respiratérios e estomatite aftosa (ambos 3/11). Os sintomas
neurolégicos mais frequentemente apresentados foram ataxia
(9/11), sonoléncia (5/11), mioclonias (3/11) e tremor (3/11). A lo-
calizacdo das alteracdes imagioldgicas envolveu essencialmen-
te o tégmen protuberancial (10/11), o bulbo e a medula cervical
alta (ambos 6/11), e os nucleos dentados e os pedinculos cere-
belosos (ambos 4/11). A generalidade dos doentes apresentou
pleocitose no liquor cefalorraquidiano, e em todos foi feito iso-
lamento do enterovirus nas fezes e/ou secrecdes respiratdrias.
Foi realizado tratamento com IVIG 1g/kg/dia, durante 2 dias em
5 doentes. Com excepgao de um caso, a evolugao foi favoravel
com recuperacdo clinica e imagioldgica.

Conclusdo: Nesta série demonstramos que a rombence-
falite por enterovirus apesar de clinicamente heterogénea,
apresenta homogeneidade neuroimagiolégica e evolucado ge-
ralmente favoravel.

Salientamos a importéncia da correlacdo clinica-radiolégica
para o diagndstico precoce, de forma facilitar a investigacdo
etioldgica e a instituicdode da terapéutica de suporte necessaria.

ENCEFALITES INFECIOSAS: QUE
MIMETIZADORES? - A EXPERIENCIA DE
UM HOSPITAL TERCIARIO

Filipa Serrazina'; Gongalo Cabral'; Joana Tavares?; Ana Sofia
Correia'*; Miguel Viana-Baptista'*

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2

- Servico de Neurocirurgia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3 -
CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas, Lisboa

Introducdo: As encefalites correspondem a uma inflamacdo
aguda do parénquima cerebral, causada sobretudo por condi-
¢des infeciosas predominantemente virais. A apresentacao clini-
ca é variada pelo que o espectro de diagnésticos diferenciais é
amplo. Pretendeu-se a caracterizagdo clinico-demogréfica dos
doentes inicialmente admitidos com suspeita de encefalite infe-
ciosa e identificagdo dos diagndsticos alternativos a data de alta.

Métodos: Anélise retrospectiva de casos consecutivos de
doentes admitidos ao internamento de Neurologia do HEM en-
tre 2014-2018, com diagnéstico de possivel encefalite infeciosa
e que iniciaram tratamento antiviral (aciclovir) a admissdo. Os
doentes foram divididos de acordo com o diagnéstico de saida
em encefalite infeciosa e outros diagndsticos.

Resultados: Amostra total de 47 doentes, com uma mé-
dia de idades de 60 (+17) anos, a maioria do género feminino
(59,6%, n=28). Dos doentes admitidos com suspeita de encefa-
lite infeciosa, 42,6% (n=20) mantiveram esse diagndstico a data
de alta enquanto 57,4% (n=27) tiveram um diagndstico alterna-
tivo apds o estudo complementar. Estes diagndsticos incluiram
sindromes confusionais agudos em 33,3%(n=9), encefalites ndo
infeciosas em 22,2%(n=6), etiologia epilética em 14,8%(n=4),
encefalopatia tdxica/metabdlica em 11,1%(n=3), ADEM em
7,4%(n=2), PRES, Neurobehget e neurossifilis em 3,7%(n=1).
A apresentacdo clinica mais comum em ambos os grupos foi
alteracdo do comportamento (60% nas infeciosas vs 37% nos
outros diagndsticos), com uma mediana de duracdo dos sinto-
mas de 2 dias vs 4 dias. O LCR foi inflamatério na totalidade das
encefalites infeciosas e em 55,5% dos diagnésticos alternativos
(p<0,01). A RM-CE revelou alteragdes em 35% das encefalites
infeciosas vs 59% dos outros diagnésticos e o EEG em 70% vs
59%, respetivamente.

Conclusado: Existe um amplo espectro de diagnéstico dife-
rencial nos doentes admitidos com possivel encefalite infecio-
sa. Na nossa coorte, 57,4% tiveram um diagnéstico alternativo,
sendo o mais comum sindrome confusional agudo.

BORRELIOSE - ANALISE DE UMA
CASUISTICA HOSPITALAR

Diana Fernandes'; Diana Matos?; Filipa Meira Carvalho?;
Fernando Mota-Garcia®; Sara Varanda?

1 - Servigo Medicina Interna, Centro Hospitalar Médio Ave; 2 -
Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 3 - Servico de Patologia
Clinica, Hospital de Braga

Introducdo: A borreliose é uma infecdo bacteriana transmi-
tidas por carragas, com manifestacdes clinicas polimérficas. A
informacao sobre a doenca em Portugal é escassa.

Objectivos: Descrever manifestacdes clinicas, resultados la-
boratoriais e terapéutica efetuada em doentes com serologia
positiva para Borrelia spp., particularizando os casos com mani-
festagdes neuroldgicas.

Metodologia: Estudo monocéntrico, retrospetivo e obser-
vacional. Andlise de variaveis sociodemogréficas e clinicolabo-
ratoriais de doentes com serologia positiva para espécies de
Borrelia entre janeiro de 2011 e dezembro de 2017, num hos-
pital terciario.

Resultados: No periodo do estudo foram requisitadas
3053 serologias. Identificaram-se 35 casos (1,1%) de borrelio-
ses. A média de idades dos doentes foi de 45 anos [18-60],
predominando o género feminino (n=27, 77%). Cinco doentes
(12,3%) descreviam histéria de picada. As alteragdes mnésicas,
poliartralgias e lesdes cutadneas foram os principais sintomas.
As manifestacdes do sistema nervoso periférico foram as mais
prevalentes (n=15, 42,9%), seguindo-se as manifestacdes cuta-
neas (n=10, 28,6%) e osteorticulares (n=10, 28,6%). A serologia
foi positiva no sangue em 94,3% (n=33). Em 71,4% (n=25) a
antibioterapia preconizada foi doxiciclina, sendo nos restantes
casos utilizado o ceftriaxone, com um tempo médio de trata-
mento de 20 dias. O défice sensitivo foi a sequela mais frequen-
te (n=23, 65,7%).

Conclusées: O elevado nimero de pedidos da serologia de-
monstra uma boa consciencializacdo dos médicos hospitalares
relativamente a esta doenca, tendo-se verificado, contudo, em
alguns casos, um atraso relevante no diagnéstico. Nesta amos-
tra, as manifestacdes neuroldgicas foram as mais frequentes,
conforme descrito noutros estudos europeus. S&o necessarias
séries adicionais, nomeadamente multicéntricas, de forma a
melhor caracterizar esta infecdo em Portugal.

ENCEFALITES - O ESPECTRO
CLiNICO DE UM HOSPITAL TERCIARIO

Gongalo Cabral’; Filipa Serrazina'; Joana Tavares?; Ana Sofia
Correia"*; Miguel Viana-Baptista'*

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2

- Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3 -
CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas, Lisboa

Introducgdo: As encefalites correspondem a uma inflamacao
aguda do parénquima cerebral, causada sobretudo por condi-
¢des infeciosas, predominantemente de etiologia viral, ou au-
toimunes. No entanto, em cerca de metade dos casos a etiolo-
gia permanece indeterminada.

Objetivos: Caraterizacdo clinico-demogréfica dos doentes
admitidos ao internamento com o diagnéstico de encefalite (in-
feciosa com agente identificado, viral sem agente identificado
ou imuno-mediada).

Metodologia: Anélise retrospetiva de casos consecutivos de
doentes com encefalite admitidos entre 2010-2019 no Hospital
Egas Moniz. Através do processo clinico, foram avaliadas varia-
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veis demograficas, clinicas, referentes aos exames complemen-
tares e terapéutica. Os doentes foram divididos em trés sub-
grupos de acordo com o diagndstico de saida, em encefalite
infeciosa, viral sem agente identificado e imuno-mediada.

Resultados: Amostra total de 42 doentes, com uma média
de idades de 59,81+16,2 anos, 52,4% (n=22) do género mas-
culino. Identificaram-se 26,2% (n=11) de encefalites com agente
infecioso isolado - sendo a etiologia mais comum encefalite her-
pética (54,6%, n=6) - 45,2% (n=19) encefalites virais sem agente
isolado e 28,6% (n=12) encefalites imuno-mediadas. As manifes-
tacdes clinicas mais comummente identificadas foram alteracées
do comportamento (43%, n=18), crises epilépticas (38%, n=16)
e disfuncdo da linguagem (33%, n=14), com uma mediana de
duragéo dos sintomas de 2 dias. 61,9% (n=26) dos doentes apre-
sentou febre e o mesmo ndmero apresentou elevagado dos pa-
rametros inflamatdrios. O EEG revelou alteracbes em 61,9% - a
maioria lentificagdo difusa do tragado (33% n=12) -, e a RM-CE
em 47,6% (n=20). 42,9% (n=18) ficou com sequelas, a maioria por
compromisso mnésico, e a taxa de mortalidade foi de 7,1% (n=3).

Conclusao: Na nossa coorte, a maioria dos doentes teve o
diagnéstico de encefalite viral sem agente identificado (45,2%).
A taxa de mortalidade foi de 7,1% e a percentagem de sequelas
no periodo de seguimento foi consideravel (42,9%), sendo o
compromisso mnésico a disfuncdo mais comum.

- PREDITORES DE PROGNOSTICO
NAS ENCEFALITES VIiRICAS

Ana Rita Silva'; Filipa Carvalho'; José Nuno Alves’; Filipa Sousa’
1 - Hospital de Braga

Introdugdo: A encefalite virica aguda consiste na inflamagao
do parénquima cerebral causada por virus e estd associada a
elevada morbilidade a longo prazo. A maioria dos estudos pré-
vios de preditores de progndstico incluem apenas encefalites
viricas herpéticas.

Métodos: Estudo retrospetivo de doentes internados entre
janeiro/2012 e junho/2019 com diagnéstico de encefalite virica,
com o objetivo de identificar preditores de mau progndstico.
Recolheram-se dados sociodemogréficos, clinicos, laboratoriais
e imagioldgicos e foram identificados dois grupos (encefalites
herpéticas, confirmadas por PCR, e ndo herpéticas). Conside-
rou-se estatisticamente significativo um valor de p<0.05.

Resultados: Foram incluidos 24 doentes (14 com encefali-
tes por herpes virus tipo 1 e 10 presumivelmente viricas sem
agente identificado), com uma média de idades de 61.8 = 20.8
anos. Nao se verificaram diferencas estatisticamente significati-
vas entre o grupo de encefalites herpéticas vs ndo herpéticas no
que concerne a apresentacao clinica e citoquimico do liquido
cefalorraquidiano. Todos os doentes com encefalite herpética
apresentaram alteracdes na ressonancia magnética cranio-en-
cefélica, em comparacdo com 20% das encefalites ndo herpéti-
cas (p<0.001). A data de alta, 46% dos doentes apresentaram
bom progndstico (mRankin0-2), sem diferencas estatisticamen-
te significativas entre os grupos. A anélise bivariada, revelou
que a idade a admissdo (p=0.045), a presenca de défices de
linguagem (p=0.021) e a restricao a difusdo (p=0.017) estdo as-
sociados a mau prognéstico. No entanto, nao se verificou signi-
ficancia estatistica na analise multivariada.

Discussao: Estes dados demonstram a presenca de predito-
res clinicos e imagioldgicos de mau prognéstico nas encefalites
viricas, achado que ja tinha sido demonstrado em estudos pré-
vios de encefalites herpéticas para a idade a admissao, estados
de imunodepressao e a alteracao grave do nivel de conscién-
cia. Embora este estudo seja condicionado pelo baixo tamanho

amostral, as caracteristicas clinicas da nossa amostra asseme-
lharam-se as previamente descritas na literatura.

DEGENERESCENCIA HEPATO-
CEREBRAL ADQUIRIDA: EXPERIENCIA DE
UM CENTRO TERCIARIO

Maria Jodo Malaquias'; Catarina Mendes Pinto?; José Eduardo
Alves?; Cristina Ramos?; Sara Cavaco®; Judith Gandra*; Sofia
Ribeiro*; Agostinho Almeida®; Marina Magalh3es'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario

do Porto; 2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar
Universitario do Porto; 3 - Unidade de Neuropsicologia, Centro
Hospitalar Universitario do Porto; 4 - Unidade de Transplante
Hepatico-Pancreéatico, Centro Hospitalar Universitario do Porto;
5 - Departamento de Ciéncias Quimicas, Faculdade de Farmacia,
Universidade do Porto

Introdugdo: A degenerescéncia hepato-cerebral adquirida
(DHCA) é uma sindrome neurolégica rara, observada na doenga
hepatica avancada (DHA) associada a hipertensédo portal (HTP).

Objetivos: Caraterizar a DHCA numa coorte de doentes
com DHA.

Meétodos: Estudo retrospectivo-observacional incluindo do-
entes com DHCA com manifestacdes neuroldgicas, DHA e hi-
persinal palidal em T1 na RMN cerebral. Caracterizacgo clinica,
laboratorial, imagiolégica e neuropsicolégica dos doentes na
primeira consulta de neurologia. Definimos encefalopatia hepa-
tica (EH) por quadros com flutuacées da vigilia.

Resultados: Incluimos 76 doentes (52 homens), com idade
média no diagndstico de 56,46x10,8 anos. Mais de 60% dos do-
entes apresentavam cirrose hepatica em estadio B ou C de Child
Pugh, 23,6% MELD-Na>16, estando a HTP ausente apenas num
doente. Classificamos os doentes como DHCA isolada (Grupo1,
n=12) e DHCA+EH (Grupo2, n=64). As manifestacdes neurold-
gicas compreenderam: alteracdes da vigilia (n=63), comporta-
mento (n=28), cognitivas (n=71), humor (n=22), tremor (n=50),
marcha (n=40), parkinsonismo (n=37), sinais cerebelosos (n=10)
e distonia (n=10). A Dementia rating scale-2 identificou 32 em
61 doentes no espectro da deméncia (spercentil 5). A aménia
estava elevada em 73% (54 de 74) e o manganés em 38% (25 de
66). Na RMN cerebral identificamos em T1, hipersinal em outros
génglios da base (n=7); em T2, hipersinal subcortical (n=33), fei-
xe corticoespinal (n=19), infratentorial (n=14) e cortical (n=9).
Os doentes do Grupo2 apresentavam uma significativa maior
prevaléncia de deméncia e niveis mais elevados de aménia. A
RMN cerebral apenas identificou hipersinal cortical no Grupo2.

Conclusao: A presente série caracteriza-se por grande hete-
rogeneidade clinica dos doentes com DHCA e hipersinal palidal
em T1 na RMN cerebral, variando desde quadros subclinicos
a neuroldgicos complexos. Os niveis de amdnia e o hipersinal
cortical ajudam a identificar a coexisténcia de DHCA+EH, muito
frequente na nossa coorte de doentes. A auséncia de HTP nao
excluiu o diagndstico.

MANIFESTACOES NEUROPSIQUIA-
TRICAS APOS ESTIMULACAO CEREBRAL
PROFUNDA EM DOENTES COM DOENCA DE
PARKINSON IDIOPATICA

Mafalda Seabra'?; Eduardo Pereira®; Ana Oliveira'?; Maria José
Rosas’; Celeste Silveira®®

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Sao
Joao; 2 - Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3 -
Servigo de Psiquiatria, Centro Hospitalar e Universitario de Sdo Jodo

Introducdo: A Estimulagdo cerebral profunda (ECP) é uma
opcao terapéutica cada vez mais utilizada no tratamento dos
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sintomas motores da Doenca de Parkinson Idiopética (DPI), com
significativo impacto na qualidade de vida destes doentes. A sua
eficacia esta estabelecida, assim como os seus efeitos deletérios,
embora alguns sejam reportados menos frequentemente, como
os efeitos da ECP nos sintomas neuropsiquiatricos da DPI.

Objectivos: Caracterizar a populacdo de doentes com ma-
nifestacdes maniformes ou psicéticas ap6s a realizacédo de ECP.

Metodologia: Foram revistos retrospectivamente os pro-
cessos dos 359 doentes submeitos a ECP, num periodo de 17
anos, e identificados aqueles que foram avaliados em regime
de consulta externa, internamento ou servico de urgéncia por
sintomas maniformes ou psicéticos.

Resultados: IdentificAmos 4 doentes do sexo masculino,
com idades compreendidas entre os 58 e 72 anos, todos com
formas treméricas de DPI submetidos a ECP no nicleo subtala-
mico. No espaco de um més, os doentes desenvolveram um
quadro neuropsiquiatrico, interpretado como iatrogénico, em
dois casos de mania/hipomania, um caso de psicose e um caso
com ambos os sintomas. Para dois doentes foi necessario um
internamento em Servico de Psiquiatria para estabilizacdo do
quadro. Trés deles iniciaram terapéutica com antipsicéticos
e benzodiazepinas em todos eles a estimulacdo e medicagado
dopaminérgica foi ajustada. Actualmente os quatro doentes
encontram-se estabilizados psicopatologicamente.

Conclus3o: Esta série de doentes pretende ilustrar um efei-
to adverso da ECP: sintomas neuropsiquiatricos. Destacamos a
precocidade destas manifestacées e a sua gravidade, em alguns
casos com necessidade de internamento para proteger o pré-
prio doentes e os seus conviventes. A reducao da estimulagao
e da medicacdo dopaminérgica parecem ter um efeito positivo
na evolugédo do quadro.

INTERCORRENCIAS NOS DOENTES
COM PARKINSONISMO - ANALISE
RETROSPETIVA DO RECURSO AO SERVICO
DE URGENCIA

Rafael Jesus'; Carolina Azéia’'; Rita Raimundo'; Michel Mendes';
Vera Espirito-Santo'; Pedro Guimaraes'; Ana Graca Velon'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real

Introducdo: a doenca de Parkinson (DP) e patologias rela-
cionadas condicionam uma reducao progressiva de autonomia,
aumentando o risco de intercorréncias e recorréncia ao servico
de urgéncia (SU), seja por sintomas da doenga ou indiretamente
relacionadas com outras comorbilidades.

Objetivo: analisar a frequéncia de recurso ao SU de uma
amostra de doentes com DP e patologias relacionadas.

Metodologia: estudo observacional retrospetivo de doen-
tes com DP ou patologias relacionadas, observados em con-
sulta de Doencas do Movimento no primeiro semestre de 2016
que recorreram ao SU nos dois anos seguintes; recolheu-se
informacao epidemioldgica, diagnéstico, grau de dependéncia
(escala de Barthel), terapéutica e motivo de recurso ao SU.

Resultados: identificaram-se 158 doentes, predominio do
sexo feminino (57%), idade média de 75 anos. O diagndstico
mais frequente foi a doenca de Parkinson idiopatica (65%), se-
guido de parkinsonismo vascular (11%), parkinsonismo atipico
(10%) e parkinsonismo iatrogénico (8%). Os doentes eram se-
guidos em consulta em média hé 2 anos. A maioria apresentava
total independéncia ou dependéncia ligeira nas atividades de
vida diaria (42% e 31%, respetivamente). A maioria dos doentes
cumpria tratamento em monoterapia com levodopa/inibidor da
descarboxilase (61%). Verificaram-se 379 episddios de recurso

ao SU, justificados na sua maioria por doencga infecciosa (132
episodios, 35%), prevalecendo a infecdo respiratéria (64 episo-
dios, 17%) e urinaria (36 episddios. 9%) é o trauma secundario a
queda (85 episddios, 22%), sendo que 18 deles condicionaram
fratura ssea (21%). Apenas 37 doentes (23%) ndo recorreram
ao SU no periodo descrito. 63 episédios (17%) motivaram inter-
namento hospitalar. 15 doentes (9%) faleceram no decurso de
um episddio de recurso ao SU no periodo descrito.

Conclusao: Este trabalho pretende realcar a vulnerabilidade
dos doentes com parkinsonismo a intercorréncias que motivam
o recurso ao servigo de urgéncia. A grande prevaléncia de pa-
tologia traumatica enfaiza a necessidade de promocéo de estra-
tégias de prevencao.

A 6-MONTH TRIAL OF ORAL
MEMANTINE FOR PENDULAR NYSTAGMUS
AND RELATED PHENOMENA IN
OCULOPALATAL TREMOR

Ricardo Soares dos Reis'?; Ana Inés Martins®; André Jorge®;
Cristina Duque®; César Nunes*; Anabela Matos?®; Luis Negrao®;
Fradique Moreira®; Jodo Sargento-Freitas®®; Jodo Lemos®®

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar Universitario
de Sao Jodo, Porto, Portugal; 2 - Department of Clinical
Neurosciences and Mental Health, Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto, Portugal; 3 - Department of Neurology,
Centro Hospitalar Universitario de Coimbra, Portugal; 4 -
Department of Neuroradiology, Centro Hospitalar Universitario
de Coimbra, Portugal; 5 - Faculty of Medicine, Universidade de
Coimbra, Portugal

Introduction: Acquired oculopalatal tremor (OPT) is charac-
terized by pendular nystagmus (PN) and continuous movements
of the soft palate. There is anecdotal evidence showing that
memantine may improve PN in OPT.

Aim: To test memantine treatment for PN and related phe-
nomena in OPT during a 6-month period.

Methods: Adult OPT patients were assessed at baseline
(visit 1), 2 (visit 2) and 6 months (visit 3) post-treatment with
video-oculography, best-corrected visual acuity (BCVA), visual
function questionnaire (VFQ25), orbicularis oris electromyogra-
phy (EMG) and subjective visual vertical test (SVV). Memantine
was titrated to 20mg/day and stopped after 6 months. The
study was approved by the Ethics Committee of ARS-Centro, IP.

Results: We included 8 patients (7 females; median age was
66 [interquartile range (IQR), 60-72]). At visit 1, PN median ve-
locity and amplitude was 11.76 (1.175-11.5)°/s and 1.78 (1.04-
4.25)°, respectively, while median BCVA, VFQ25, and SVV was
0.5 (0.3-0.7), 67.4 (56.4-78.8) and -6.46 (-10.25 to -1.165), re-
spectively. At visit 2, 3 (50%) patients showed a >50% improve-
ment in PN horizontal velocity and/or amplitude in at least one
eye, while 1 (16%) showed worsening. 2 (33%) patients showed
>50% worsening in PN vertical velocity and/or amplitude in at
least one eye. At visit 3, PN improvement along the horizontal
plane was not sustained in 2/3 of patients, and median BCVA
was 0.8 (0.4-1.0) (p=0.02 vs visit1). There was no correlation
between PN parameters and BCVA. No significant differences
were observed for VFQ25, SVV, and soft palate tremor frequen-
cy, between visits.

Conclusion: In OPT patients, memantine produced distinct
effects in horizontal and vertical PN parameters, which were
nevertheless modest and not sustained over time. BCVA im-
provement over time was not accompanied by VFQ25 improve-
ment or correlation with PN behavior, raising questions about a
possible placebo effect.
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CLINICAL EFFICACY OF
4-AMYNOPIRIDINE IN SPONTANEOUS AND
POSITIONAL DOWNBEAT NYSTAGMUS: A
SINGLE-CENTRE EXPERIENCE

Ana Inés Martins'; André Jorge'; Cristina Duque'; Ana Sofia
Morgadinho'; Jodo Lemos'?

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra

Introduction: Downbeat nystagmus (DBN) frequently im-
pairs vision due to oscillopsia. DBN usually indicates flocculus
(FL) dysfunction. Recently, dalfampridine (4-AP), which acts on
FL by enhancing its inhibition over the vestibular nuclei, has
been shown to decrease DBN mean slow phase velocity (mSPV)
and improve oscillopsia.

Objectives: To ascertain the clinical efficacy of 4-AP in DBN.

Methods: We included patients with spontaneous (s) and
positional (p) DBN who were treated with 4-AP 10mg bid in our
clinic between 2015 and 2019.

Results: There were 5 patients. A 45-year-old male presented
with 2-year pDBN and positional oscillopsia following left medul-
lary infarction. Video-oculography (VOG) showed a ~15-second
pDBN (mSPV, 16,5°/s) in head hanging. After 4-AP, pDBN (16,4°/s)
and oscillopsia were unchanged. A 34-year-old female presented
with 2-year pDBN following right medullary demyelination. VOG
showed a ~15-second pDBN in head hanging (9,6°/s). After 4-AP,
pDBN (10°/s) and oscillopsia were unchanged. A 68-year-old
diabetic female presented with 2-year sDBN, positional upbeat
nystagmus (pUBN) and oscillopsia in the context of anti-glutamic
acid decarboxylase antibody-related syndrome. VOG showed
sDBN (4.3°/s) and ~1-minute pUBN (25°/s) in head hanging. 4-AP
inverted sDBN mSPV gaze-dependency (ie, now more intense in
downgaze), but did not change sDBN or pUBN mSPV or oscillop-
sia. A 68-year-old female presented with 4-year oscillopsia due to
sDBN (2.3°/s) in the context of degenerative ataxia. After 4-AP,
sDBN (0.6°/s) and oscillopsia significantly improved. A 75-year-
old male presented with 15-year oscillopsia due to sDBN (4.0°/s)
in the context of degenerative ataxia. 4-AP was not tolerated due
to sinus tachycardia.

Conclusion: There was a variable response to 4-AP in our
series. Only 1 patient clearly improved DBN after 4-AP, and no
improvement was noted in pDBN patients. Larger studies are
needed to identify clinical predictors associated with 4-AP ef-
ficacy in DBN patients.

CENTRAL POSITIONAL
NYSTAGMUS: A NEURO-OTOLOGICAL
SERIES OF 23 PATIENTS

Ana Inés Martins'; André Jorge'; César Nunes?; Ana Sofia
Morgadinho'; Carmo Macério'; Sénia Batista'; Livia Sousa'-;
Cristina Januério’?; Jodo Lemos'?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario

de Coimbra; 2 - Servigo de Radiologia, Departamento de
neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 3 -
Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra

Introduction: Central positional nystagmus (CPN) is associ-
ated with brainstem and/or cerebellar disease. Its distinction
from peripheral benign paroxysmal positional vertigo (BPPV)
is challenging. Moreover, detailed video-oculographic data on
CPN is currently sparse.

Objectives: To provide a detailed vestibular analysis of CPN
patients.

Methods: We retrospectively assessed video-oculography
(VOG) data from patients diagnosed with CPN and followed in
ourclinicbetween 2015 and 2019.

Results: Twenty-six patients were included [mean age+/-SD,
54.84/-15.1; 7 males]. CPN etiologies included demyelination
(30.8%), stroke (26.9%), degenerative ataxia (23.1%), anti-glu-
tamic acid decarboxylase (GAD) antibody-related syndrome
(11,5%), parkinsonism (3.8%) and fatal familial insomnia (3.8%).
15 (57.7%) patients showed a strategic lesion in medulla ob-
longata (15.4%), ponto-medullary region (15.4%), pons (7.7%),
cerebellum (11.5%), and cerebellar peduncle (7.7%). On exam,
22 (84.6%) patients had additional ocular motor signs: gaze-
evoked nystagmus (46.2%), saccadic pursuit (46.2%), impaired
saccades (31.8%), impaired head impulse responses (19.1%),
strabismus (34.2%), and spontaneous nystagmus (34.2%).On
positional testing, 6 (22.8%) patients had apogeotropic nystag-
mus (APO) (median slow phase velocity, 6.5°/s) in lateral posi-
tion and downbeat nystagmus (DBN) (8.9°/s) in head hanging.
One (3.8%) had geotropic nystagmus (GEO) in lateral position
(7.9°/s) and upbeat nystagmus (UBN) (14.5%/s) in head hang-
ing. Six (22.8%) had isolated DBN (14.7°/s) or UBN (10°/s) in
head-hanging. 3 (11.4%) had isolated APO (3.5°/s) or GEO
(4.1°/s) in lateral position. 7 additional patients showed other
combinations. In 10 patients, CPN was transient (paroxysmal)
and intense (19,33 °/s; UBN, 5; DBN, 5) in head hanging. These
were associated with a strategic lesion (6, 23.8%), anti-GAD syn-
drome (3, 14.2%) or degenerative ataxia (1, 3.8%).

Conclusion: CPN is often accompanied by central ocular mo-
tor signs. Isolated APO and GEO forms may be difficult to dif-
ferentiate from BPPV. Paroxysmal UBN or DBN suggest the pres-
ence of a focal infratentorial lesion or an auto-immune disorder.

STATIC AND DYNAMIC OCULAR
MOTOR ASYMMETRIES AS POTENTIAL
BIOMARKERS IN SPINOCEREBELLAR
ATAXIA TYPE 3

Joao Lemos'; Ana Novo'; Cristina Duque’; Joana Ribeiro";
Cristina Januério'
1 - Coimbra University Hospital Centre

Introduction: Static [convergent (esotropia) and divergent
(exotropia) strabismus] and dynamic [gaze-evoked and optoki-
netic nystagmus (GEN; OKN), saccades, pursuit, head impulse
test (HIT)] ocular motor abnormalities have all been described
in spinocerebellar ataxia type 3 (SCA3), some correlating with
disease markers. Importantly, static but also dynamic ocular
motor abnormalities are often asymmetric between eyes and/
or between eye abduction and adduction movements in ataxia.

Objectives: To evaluate the role of static and dynamic ocular
motor asymmetries as potential biomarkers in SCA3.

Methodology: We prospectively accessed in SCA 3 patients
followed in our movement disorders clinic, ocular alignment, ab-
duction and adduction GEN, OKN, pursuit, saccades, and HIT. An
adjusted p value<0.003 and <0.008 were considered statistically
significant for between- and within-groups comparisons.

Results: We recruited 38 SCA3 patients (mean age,
49.8+12.2; 24 females) and 22 healthy controls (mean age,
50.7£12.5; 12 females) (p=0.651; p=0.589). Patients were near
significantly more esotropic at far than controls (3.3+8.4 vs
0.1£1.8 prism diopters). Abduction and adduction GEN slow
phase velocity (SPV) and adduction saccades mean velocity
were greater in patients (3.4%3.7 and 4.0+5.2 vs 0.0 and 0.0;
512+117 vs 429+53°/s), while abduction and adduction pursuit,
HIT gain, and OKN SPV were lower (0.79+0.11 and 0.78+0.13
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vs 0.90+0.03 and 0.90+0.04; 0.67+0.28 and 0.70+0.28 vs
0.96+0.12 and 1.0+£0.1; 11.1+4.9 and 10.7+5.8 vs 17.3+2.6 and
16.6+2.4°/s). Abduction and adduction OKN SPV and HIT cor-
related with disease duration, CAG repeats and scale for the as-
sessment and rating of ataxia (SARA) score (R range, -427 -718),
while abduction and adduction GEN, and ocular alignment at
near correlated with SARA score (R range, -461 -716). Abduc-
tion pursuit gain correlated with SARA (R, -477) while adduction
GEN SPV correlated with CAG repeats (R, 432).
Discussion/Conclusion: Static (strabismus) and dynamic ad-
duction +/- abduction movements significantly correlate with
disease progression, severity and genetic profile in SCA3.

LINFOMA PRIMARIO DO
SISTEMA NERVOSO CENTRAL: ANALISE
EPIDEMIOLOGICA DE UMA SERIE DE
DOENTES DO CENTRO HOSPITALAR
UNIVERSITARIO DO PORTO

Marlene Saraiva'; Miguel Pinto?; Ricardo Taipa?; Manuel Melo
Pires?

1 - Hospital de Egas Moniz, CHLO; 2 - Centro Hospitalar
Universitario do Porto

Introducdo: O Linfoma primario do sistema nervoso central
(LPSNC) é um linfoma ndo-Hodgkin de origem extra-nodal, raro
e agressivo, com uma taxa de sobrevida aos 5 anos de 30%.
Nas Gltimas 2 décadas o tratamento sofreu avancos significa-
tivos com um importante impacto na sobrevida dos doentes.

Objectivos: Descrever as caracteristicas epidemioldgicas e
estimar o tempo de sobrevida dos doentes com diagnéstico
de LPSNC no Centro Hospitalar Universitario do Porto (CHUP).

Metodologia: Realizou-se uma analise retrospectiva de uma
coorte de doentes consecutivos com o diagndstico de LPSNC,
entre 2002 e 2019, no CHUP. Aplicou-se estatistica descritiva
para a caracterizacdo demogréfica da amostra e efectuou-se
uma andlise de sobrevida (Log-Rank e Regressdo Cox) para es-
timar o tempo médio de sobrevida de acordo com os dados
demograficos, as manifestacdes clinicas, tipo histolégico e ca-
racteristicas imagioldgicas do tumor.

Resultados: Foram identificados 109 doentes, 56.9% do
sexo masculino, com idade média de 60.5 anos (SD 1.3). O tem-
po médio de sobrevida apds o diagnéstico foi de 34.4 meses
(SD 5,6). 15,6% dos doentes estavam imunocomprometidos.
Histologicamente, 90% dos tumores corresponderam a linfoma
ndo-Hogdkin difuso de grandes células B. A manifestacéo cli-
nica inaugural mais frequente foi défice neuroldgico focal e os
tumores cuja primeira manifestacao foi hipertensdo intracrania-
na apresentaram pior prognoéstico. De entre os factores analisa-
dos, nomeadamente a idade, género, tipo histolégico, nimero
e localizacdo de lesdes, estado imunoldgico e manifestacdes,
a idade superior a 65 anos foi o Unico factor independente de
prognéstico (p< 0.002, Cl 95%). De realcar que o subgrupo de
doentes imunossuprimidos apresentaram sobrevida sobreponi-
vel aos restantes.

Conclusdo: Os resultados obtidos permitem corroborar os
dados mais recentes existentes na literatura, dando énfase ao
novo paradigma epidemiolégico do LPSNC como um tumor
que deixou estar associado preferencialmente aos doentes jo-
vens imunossuprimidos.

TRADUCAO E VALIDACAO DO
SPINAL CORD INDEPENDENCE MEASURE
VERSAO IV PARA O PORTUGUES DO BRASIL

Thabata Soeira'; Juliana Coelho'; Lucas Manoel'; Marcelo
Riberto’

1 - Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade de
Sao Paulo - FMRP-USP

Objetivo: O presente estudo teve como objetivo realizar a
adaptacao transcultural e validar o intrumento Spinal Cord In-
dependence Measure versao IV (SCIM V).

Métodos: Participaram deste estudo 100 individuos de am-
bos os sexos, diagnosticados com lesdo medular. Para a vali-
dade de construto a pontuacdo da SCIM IV foi correlacionada
com a pontuacdo da Medida de Independéncia Funcional (MIF)
motora. A anélise fatorial exploratdria foi realizada através do
indice Kaiser-Meyer-Olkin (KMO). Para a anélise da consisténcia
interna foi utilizado o alfa de Cronbach. A reprodutibilidade foi
analisada através do coeficiente de correlagao intraclasse (ICC),
que analisou a confiabilidade intra e inter-observadores. Para
a responsividade foi utilizada uma medida que estima o tama-
nho do efeito denominada MRP. Foi analisada a relagcdo entre a
pontuacdo da SCIM IV e o indice motor da AIS. O coeficiente
de correlagdo de Pearson foi utilizado para a verificacdo das
correlagdes.

Resultados: A correlacdo entre a SCIM IV e a MIF motora foi
considerada forte (p =0,86). A analise fatorial exploratéria foi
considerada apropriada (KMO=0,87). Quanto ao alfa de Cron-
bach o resultado para o total da SCIM IV foi considerado dentro
do esperado (a=0,91). A anélise da confiabilidade indicou uma
boa reprodutibilidade intra e inter-observadores. A responsi-
vidade foi considerada pequena em pacientes cronicos, ja em
pacientes agudos foi considerada forte na subescala “cuidados
pessoais” e moderada no valor total da escala. A correlacao en-
tre a SCIM IV e o indice motor da AlS foi considerada moderada
(p=0,65). Conclusao: A SCIM IV traduzida para o portugués do
Brasil, apresentou indices psicométricos adequados, garantin-
do o uso desse instrumento de avaliagdo de independéncia fun-
cional em pacientes diagnosticados com lesdo medular tanto na
prética clinica como em pesquisa.

OPTIC NEURITIS: A NEUROLOGY-
BASED NEURO-OPHTHALMOLOGY CLINIC
EXPERIENCE

André Jorge'; Ana Inés Martins'; Inés Correia"?; Carla Nunes';
Carmo Macério'; Sénia Batista’?; Livia Sousa'?; Jodo Lemos'?
1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra, Portugal; 2 - Faculty of Medicine, Coimbra University,
Coimbra, Portugal

Introduction: Optic neuritis [ON] is usually associated with
either multiple sclerosis [MS], aquaporin-4 [AQ4] or myelin oli-
godendrocyte glycoprotein antibody disease [MOG].

Objectives: To analyse ON cases referred to our clinic.

Methodology: We retrospectively reviewed all our ON cas-
es observed from January 2017 to August 2019.

Results: We observed 68 ON patients (mean age 40.15+13.5
years, 64.7% females). There were 26 (38.2%) MS, 5 (7.6%) AQ4
and 10 (14.7%) MOG patients. Twenty-seven patients remained
idiopathic or did not fully fulfil specific diagnostic criteria. ON was
unilateral in 23 (88.5%) MS, 4 (80%) AQ4, and 7 (70%) MOG pa-
tients (p=0.412). Acutely, (n=30), mean visual acuity (VA) and color
vision (CV) in the affected/worse eye were 20/50 and 8/17 (MS),
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20/100 and 3/17 (AQ4), and 20/40 and 12/17 (MOG) (p=0.567;
p=0.048), confrontational central visual field defects were pre-
sent in 15 (83.3%) MS, 5 (100%) AQ4, and 5 (55.6%) MOG pa-
tients (p=0.113), optic disc edema in the affected/worse eye was
present in 4 (22.2%) MS, 2 (40%) AQ4, and 3 (33.3%) MOG pa-
tients (p=0.677), and mean deviation in the affected/worse eye
and fellow/less affected eye in standard automated perimetry
(n=17) was -11.9 and -3.87 (MS), -15.38 and -0.1 (AQ4), and -19.5
and -11.65 (MOG) (p=0.485; p=0.04). Chronically (n=37), mean
VA and CV in the affected/worse eye was 20/20 and 14/17 (MS),
20/50 and 10/17 (AQ4), and 20/30 and 13.5/17 (MOG) (p=0.095;
p=0.682) and mean peripapillary retinal nerve fiber layer in the
affected/worse eye (n=20) in optical coherence tomography was
80.7 (MS), 63.0 (AQ4), and 86.0 (MOG) (p=0.163).

Discussion/Conclusion: Acutely, color vision in the affected
eye was lower in AQ4 than MOG patients while perimetric ab-
normalities in the fellow eye were greater in MOG than MS pa-
tients. Chronically, AQ4 patients tended to remain with lower
visual acuity in the affected eye than MS patients.

MIMICKERS OF OPTIC
NEUROPATHY

André Jorge'; Ana Inés Martins'; Bruno Rodrigues’; Inés Correia'?;
Carmo Macério'; Sénia Batista’?; Livia Sousa’?; Jodo Lemos'?

1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra, Portugal; 2 - Faculty of Medicine, Coimbra University,
Coimbra, Portugal

Introduction: Optic neuropathies (ON) frequently present
with unilateral visual acuity (VA), color vision (CV), and central vis-
ual field (CVF) loss, presence of a relative afferent pupillary defect
(RAPD), a normal or abnormal optic disc (ie, optic disc edema
[ODE])) and a normal ophthalmic exam or non-related ocular find-
ings. Recent data shows that ON overdiagnosis may reach 10%.

Objectives: We aim to identify the ON mimickers among
the referrals to our neuro-ophthalmology clinic and to identify
features that might have been overlooked at the initial encoun-
ter, ultimately leading to ON overdiagnosis.

Methodology: Retrospective analysis of clinical and com-
plementary data of cases referred to our clinic, from January
2017 to July 2019, due to ON suspicion.

Results/Discussion: From 155 cases, 16 (10.3%) were not ON,
while 140 were true ON. Final diagnosis in non-ON cases were
branch retinal artery occlusion (BRAO) (n=4), malignant hyperten-
sive retinopathy (MHR) (n=3), uveitis (n=3), anemia (n=1), central
serous chorioretinopathy (CSCR) (n=1), neuroretinitis (n=1), age-
related macular degeneration (ARMD) (n=1), persistent hyaloid
artery (PHA) (n=1) and functional vision loss (n=1). The follow-
ing features in non-ON cases were initially either overlooked
or considered to be non-relevant for supporting ON suspicion:
lack of VA (6, 37.5%; BRAO[3], uveitis[1], PHA[1]), CV (6, 37.5%;
BRAQJ3], uveitis[1], CSCR[1], PHA[1]) or CVF loss (2, 12.5%,; uvei-
tis[1], PHA [1]), lack of an RAPD (10, 62.5%; BRAO[2], uveitis[2],
MHR[2], CSCR[1], ARMD[1], PHA[1], functional[1]) and the pres-
ence of retinal abnormalities (ie, sectorial retinal ischemia [BRAO]
disperse haemorrhages [MHR, anemia], and macular drusens
[ARMD], exsudates [neuroretinitis], edema [MHR, ARMD] and/or
detachment [CSCR]) (15, 93.75%). Three (18.75%) patients also
complaint of metamorphopsia (CSCR, uveitis).

Discussion/Conclusion: The absence of color vision loss
and/or RAPD and the presence of disperse retinal hemorrhag-
es, macular edema, exsudates and/or detachment should all be
actively searched to discard the possibility of an optic neuropa-
thy mimicker.

DOENCAS DESMIELINIZANTES
ASSOCIADAS A ANTI-MOG:
VARIABILIDADE FENOTIPICA

Mafalda Seabra'?; Pedro Abreu'?; Maria José Sa"%; Joana
Guimaraes'?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Sao
Joao; 2 - Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3 -
Universidade Fernando Pessoa

Introdugdo: O espectro de doengas associadas a anticor-
pos anti-MOG tem conhecido nos Gltimos anos uma expansao
significativa, sobretudo em doentes em idade adulta. O papel
patogénico destes anticorpos permanece sob investigacéo, as-
sim como a melhor estratégia terapéutica.

Objectivos: Descrever a populacdo de doentes adultos em
que foram detectados anticorpos anti-MOG num centro de re-
feréncia nacional.

Metodologia: Dos 58 doentes em que foram pesquisados
os anticorpos anti-MOG obtivemos 7 resultados positivos. O
processo clinico destes doentes foi consultado de modo a ca-
racterizar clinica e imagiologicamente esta populagao.

Resultados: Foram identificados 2 homens e 5 mulheres, com
idades compreendidas entre os 30 e os 54 anos de idade. Em to-
dos os casos os anticorpos anti-AQP4 eram negativos. Trés doen-
tes tiveram como sintoma de apresentacdo uma mielite longitu-
dinalmente extensa e dois doentes uma nevrite éptica, num dos
casos unilateral, no outro bilateral. Uma doente foi observada por
parésia de nervos cranianos, febre e um quadro encefalopético e
o Ultimo caso recorreu ao nosso hospital por um défice sensitivo-
-motor unilateral. Em seis casos, até ao momento, o curso da
doenca foi monofasico. Em 3 doentes o quadro foi inicialmente
interpretado como infeccioso, recebendo tratamento com anti-
bioterapia e antiviricos, com proteinorraquia e pleocitose, num
dos casos marcada, dois deles tendo recebido posteriormente
tratamento com Metilprednisolona. Em cinco doentes foi inicia-
do tratamento de manutencdo, em dois casos com Rituximab,
um com Prednisolona e os restantes com Azatioprina.

Conclusdo: Com esta série os autores pretendem desta-
car a variedade de fendtipos associadas a Doenca associada a
anticorpos anti-MOG. Destacam-se trés casos inicialmente in-
terpretados como infecciosos e a divida do significado destes
anticorpos nestes casos.

ENCEFALITES AUTO-IMUNES -
EXPERIENCIA DE UM HOSPITAL TERCIARIO

Ana Rita Silva'; Filipa Carvalho'; José Nuno Alves'; Filipa Sousa’
1 - Hospital de Braga

Introducdo: Nos ultimos anos, o indice de suspeicdo diagnds-
tica e o reconhecimento clinico e laboratorial das encefalites auto-
-imunes tem vindo a aumentar. Estdo atualmente identificados
mais de uma dezena de anticorpos dirigidos contra proteinas nu-
cleares, receptores de superficie neuronal ou proteinas sinapticas.

Objetivo: Caracterizacdo de uma coorte de doentes com
diagnéstico de encefalite auto-imune.

Resultados: Identificaram-se doze doentes, com idade mé-
dia de 54.2 anos, verificando-se ligeiro predominio do sexo
masculino (58.3%). As manifestacdes iniciais mais frequentes
foram: crises convulsivas (91.6%), as alteragcdes de comporta-
mento (91.6%) e alteracdes de linguagem (50%). Um terco dos
doentes apresentou febre, um quarto cefaleias e um quarto sin-
tomas extrapiramidais. No estudo de LCR, observou-se hiper-
proteinorraquia em um terco dos doentes. Dois doentes apre-
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sentaram anti-NMDA positivos, um doente anti-GAD65 positivo
e dois doentes anti-Hu positivos. Verificaram-se hiperintensida-
des temporais mesiais em T2/FLAIR na ressonancia magnética
de um terco dos doentes (bilaterais em dois doentes). Foram
detectadas neoplasias em dois doentes (adenocarcinoma do
pulmao e carcinoma de pequenas células do pulmao). As te-
rapéuticas mais frequentemente instituidas foram pulsos de
metilprednisolona (75%), imunoglobulinas humanas endoveno-
sas (IgEV) (42%), seguidas de tratamentos de manutengdo com
prednisolona oral (75%) ou IgEV (58,3%) mensais. Trés doentes
faleceram no internamento e os restantes apresentaram bom
progndstico (mRankin 0-2) a data de alta. Trés doentes (anti-
-NMDA, anti-GAD&65 e anti-Hu) recidivaram.

Discussdo: Apesar dos avancos no diagndstico laboratorial,
continuamos a observar uma elevada percentagem de encefali-
tes auto-imunes seronegativas, estando descrita seronegativida-
de em 50% dos casos na literatura. Em comparacdo com outras
coortes, verificamos uma menor incidéncia de neoplasias, acha-
do potencialmente relacionado com a baixa prevaléncia de anti-
corpos anti-proteinas nucleares nesta amostra, bem como com o
possivel subdiagnoéstico desta entidade em doentes oncoldgicos.

A PORTABLE IMMUNOSENSOR
FOR ASSESSING NEUROFILAMENT LIGHT
CONCENTRATION IN BIOLOGICAL FLUIDS

Ricardo Soares dos Reis"?%*¢; Andrea Cruz®%; Daniela Ferro'?;
Lucinda Sequeira'; Jodo Relvas®*; Joana Guimaries'??; Maria
José Sa'7'8; Inés Mendes-Pinto>'°

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar Universitario

de Sdo Jodo, Porto, Portugal; 2 - Department of Clinical
Neurosciences and Mental Health, Faculdade de Medicina

da Universidade do Porto, Porto, Portugal; 3 - Department of
Biomedicine, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
Porto, Portugal; 4 - i3S — Institute for Research and Innovation in
Health, Universidade do Porto, Porto, Portugal; 5 - International
Iberian Nanotechnology Laboratory, Braga, Portugal; 6 - These
authors had an equivalent contribution to this work.; 7 - Fernando
Pessoa Energy, Environment and Health Research Unit (FP-ENAS),
Universidade Fernando Pessoa, Porto, Portugal; 8 - Faculty of
Health Sciences, Universidade Fernando Pessoa, Porto, Portugal;
9 - Center for Drug Discovery and Innovative Medicines (MedInUP),
Universidade do Porto, Porto, Portugal; 10 - Correspondence to:
ines.m.pinto@inl.int

Introduction: Neurofilament light (NFL) is a promising bio-
marker in a wide range of neurological conditions. It is released
into the cerebrospinal fluid (and serum) upon neuronal damage.
Thus, its levels allow for discrimination between neurological
patients and healthy controls and demonstrably predict dis-
ease progression in Multiple Sclerosis and Parkinson’s disease,
among other conditions. However, current quantification meth-
ods are both labor-intensive and expensive.

Methods: We developed a portable immunosensor using
Gold Screen-printed electrodes, which can be functionalized
with an antibody of choice. The immunosensor was functional-
ized with anti-NFL and calibrated with increasing concentrations
of bovine NFL.

Results: The calculated limit of detection for NFL was
0.026pg/mL with a linear range between 1 and 50 pg/mL. Cer-
ebrospinal fluid samples (1 microliter) spiked with a known NFL
concentration were accurately measured by the immunosensor.

Conclusion: This immunosensor is a promising tool for as-
sessing NFL levels in the CSF in resource-limited or sample-lim-
ited settings. Further validation studies are ongoing.

INTRAMEDULLARY SPINAL-CORD
TUMOR-LIKE LESIONS

Emanuel Martins'; Carolina Maia?; Joana Pinto?; Sénia Batista'
1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra; 2 - Neuroradiology, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra; 3 - Faculty of Medicine, Coimbra University, Coimbra

Introduction: Isolated intramedullary lesions still present a
diagnostic challenge for the neurologist, particularly when pre-
sent with tumor-like features. The most common etiologies of
these lesions are primary demyelinating, other inflammatory
diseases, vascular and infectious. The real challenge when ap-
proaching these lesions is differentiation the tumors from the
tumor-like lesions.

Objectives: To describe our population of “tumefactive”
spinal-cord lesions.

Methods: We collected data from clinical database and
spinal-cord MRI's from January 1% 2010 — December 315t 2018
using the keywords “tumefactive”, “medullary expansion” and
“edema” and included patients which met the following defini-
tion of “tumefactive”: spinal-cord lesion with diameter > 2cm
and causing medullary expansion, mass effect or edema. We
excluded patients with concurrent brain lesions or extramedul-
lary lesions.

Results: We included 21 patients with a median age at pres-
entation of 53.6 years (range 23-78 years), 13 were men (61.9%).
Four (19%) had NMOSD, one (4.8%) had neurossarcoidosis, one
(4.8%) had syringomyelia, 5 (23.8%) had idiopathic myelitis and
10 (47.6%) had a tumour (four ependymomas, two hemangio-
blastomas, two lymphomas and two metastasis). Comparing
inflammatory pseudo-tumoral with tumoral etiologies, the main
differences were: sphincter involvement (inflammatory 100%
vs tumoral 50%); T1 hypointensity/isointensity (inflammatory
100% vs tumoral 40%) and T1 signal heterogeneity (inflamma-
tory 0% vs tumoral 60%); T2 hyperintensity (inflammatory 100%
vs 30% tumoral) and T2 signal heterogeneity (inflammatory 0%
vs tumoral 70%). There were no significant differences in other
clinical features, gadolinium enhancement, number of vertebral
segments affected, location of lesions, and CSF characteristics
between the two groups.

Conclusdo: Clinical features, other than sphincter involve-
ment, and CSF characteristics do not appear to help in the dis-
tinction between tumors and tumor-like lesions. MRI’s T1 and
T2 signal pattern appear to be the most helpful aspects in the
differential diagnosis of tumors and tumor-like lesions.

DOENCA DO ESPECTRO DE
NEUROMIELITE OPTICA: ESTUDO
MULTICENTRICO NACIONAL

Ernestina Santos'?; Ana Luisa Rocha®#; Vanessa Oliveira'%; Daniela
Boleixa®; Daniela Ferro®*; Raquel Samdes'?; Ana Paula Sousa®;
Sonia Figueiroa’; Ana Martins Silva'%; Teresa Mendonca®*; Pedro
Abreu®*; Joana Guimaraes®*; Raquel Sousa®; Claudia Melo?; Ines
Correia’; Joao Duraes’; Livia Sousa?; Maria Carmo Macario?; Joao
Ferreira'®; Joao S4'% Filipa Sousa''; Marta Sequeira'?; Ana Sofia
Correia'3; Ana Luisa André'%; Carlos Basilio'*; Marta Arenga'®;
Irene Mendes'?; Ines Bras Marques'’; Sandra Perdigao'®; Helena
Felgueiras'?; Ivania Alves?’; Filipe Correia?'; Candida Barroso??;
Paula Carneiro??; Esmeralda Neves?23; Guilherme Gongalves?;
Maria Isabel Leite?*; Maria José S&a%2°

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar Universitario do Porto, 2-Unidade Multidisciplinar de
Investigacdo Biomédica do Instituto Ciéncias Biomédicas de Abel
Salazar; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario
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Sao Joado 4-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;
5-Departamento de Ensino, Formagao e Investigacdo, Centro
Hospitalar Universitario do Porto; 6-Servico de Neurofisiologia,
Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar Universitério do
Porto; 7-Servico de Neuropediatria, Centro Materno-Infantil do
Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 8-Unidade de
Neuropediatria do Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar
Universitario Sao Jodo; 9-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Universitario de Coimbra; 10- Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Universitério de Lisboa Norte; 11-Servico de
Neurologia, Hospital de Braga; 12-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Lisboa Central; 13-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 14-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Universitario do Algarve; 15-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar da Cova da Beira; 16- Servico de Neurologia,
Hospital Garcia de Orta; 17-Servigo de Neurologia, Hospital

da Luz de Lisboa; 18-Servico de Neurologia, Unidade Local de
Saude do Alto Minho; 19-Centro Hospitalar de Vila Nova Gaia e
Espinho; 20-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tamega

e Sousa; 21-Servico de Neurologia, Unidade Local de Satde de
Matosinhos; 22-Servico de Neurologia, Hospital de Vila Franca
de Xira; 23-Servigo de Imunologia Laboratorial, Centro Hospitalar
Universitario do Porto; 24- Nuffield Department of Clinical
Neurosciences — University of Oxford; 25-Faculdade das Ciéncias
da Sadde, Universidade Fernando Pessoa

Introducdo: A Doenca do Espectro da Neuromielite Optica
(NMOSD) é uma doenca rara e heterogénea imunomediada. O seu
reconhecimento é fundamental uma vez que o tratamento dirigido
e precoce tem implicagdes cruciais no prognéstico. A sua prevalén-
cia e caracteristicas clinicas em Portugal sdo desconhecidas.

Objectivo: Identificar os doentes portugueses com NMOSD
e descrever as suas caracteristicas clinico/demogréficas/serol6-
gicas.

Métodos: Estudo nacional multicéntrico incluindo neste pe-
riodo doentes de 16 centros, dos 26 que tratam esta patologia.

Resultados: Identificdmos 153 doentes com NMOSD se-
gundo os critérios de Wingerchuk(2015): 58 doentes com
anticorpos anti-aquaporina4 (AQP4), 50 com anti-MOG e 26
duplamente seronegativos. Esté a decorrer a caracterizacao se-
rolégica nos restantes.

Os doentes NMOSD anti-AQP4+ apresentam uma razao
homem:mulher de 1:5,4. A idade média de inicio dos sintomas
foi 39,5 anos (4-87), o sintoma de apresentacdo mais frequente
foi neuropatia éptica (26), mielite transversa (27) e sindromo da
drea postrema (5). A idade média no diagnéstico foi 43,4 anos.
A média surtos/doente foi 2,65, a taxa anualizada de surtos mé-
dia foi 0,60.

Apresentavam uma pleocitose média de 16,6 células, pre-
dominio mononucleares. 17 apresentavam outra doenga auto-
-imune(DAI).

Os doentes anti-MOG+ apresentam uma razao homem:mulher
1:1,7. A idade média de inicio dos sintomas foi 35,7 anos (4-72),
o sintoma de apresentacdo mais frequente foi neuropatia dptica
(22) e mielite transversa (20). A idade média no diagnéstico foi
40,9 anos. A média de surtos/doente foi 2.05, a taxa anualizada de
surtos média foi 0,58.

Apresentavam uma pleocitose média de 34,2 células, predo-
minio mononucleares. Apenas 2 apresentavam outra DAI.

Comentarios: As caracteristicas clinicas dos doentes iden-
tificados sdo semelhantes as descritas na literatura. Um franco
predominio do sexo feminino, a associagdo a outra DAl e maior
refractariedade as terapéuticas é mais frequente nas NMOSD
anti-AQP4+.

Continuaremos a inclusdo/caracterizagdo nos restantes cen-
tros com o objectivo de conhecer também os dados epidemio-
|6gicos.

PREVALENCIA DE CRISES
EPILEPTICAS E CARACTERIZACAO DOS
DOENTES COM ESCLEROSE MULTIPLA E
EPILEPSIA NUM HOSPITAL TERCIARIO

Margarida Ferro'; Marta Sequeira'; Ariana Barros'; Jodo
Sequeira'?; Joana Parra'; Marisa Brum'; Rui Pedrosa’; Inés
Menezes Cordeiro'; Carlos Capela’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Central; 2 - Valéncia de Neurologia, Centro Hospitalar
Barreiro Montijo

Introdugdo: Em diversos estudos tem sido descrita uma as-
sociagao entre esclerose multipla (EM) e epilepsia, sugerindo-se
um aumento da incidéncia em 2 a 3 vezes das crises epiléticas
em populagdes com EM comparativamente a populagéo geral.
A prevaléncia de crises epiléticas na EM reportada em estudos
hospitalares é de 2-4%.

Objetivos: Determinar a prevaléncia de crises epiléticas e
as caracteristicas clinico-demogréficas da populacdo com EM e
epilepsia de um hospital terciario.

Métodos: Estudo retrospetivo dos casos com EM e crises
epiléticas ou epilepsia (de acordo com a Classificacdo da Liga
Internacional Contra a Epilepsia de 2017) seguidos no nosso
centro até dezembro de 2018, cujos dados foram recolhidos
através da consulta do processo clinico hospitalar.

Resultados: Da nossa coorte de doentes com EM (n=876),
22 (2.51%) tinham histéria de crises epiléticas. Foram excluidos
cinco com epilepsia generalizada genética, um por dados insu-
ficientes e dois com crises sintomaticas agudas. Incluimos ca-
torze doentes (nove mulheres; idade média 45.50+13.46). Na
altura da primeira crise, nove doentes tinham EM surto-remis-
sdo, quatro secundaria progressiva e um primaria progressiva.
A mediana do EDSS era 4.0 [intervalo 1.0-7.5] e usavam seis te-
rapéuticas modificadoras da doenca (TMDs). Todas as ressonan-
cias magnéticas (RM) disponiveis antes da primeira crise (n=7)
tinham mais de nove lesdes. Em dois doentes a crise epilética
foi a manifestagao inicial da EM. Dois doentes tiveram crises fo-
cais sem alteracdo da consciéncia, quatro focais com alteracédo
da consciéncia e oito focais com evolucdo para ténico-clénica
bilateral. Trés doentes apresentaram estado de mal epilético.
Trés em 12 doentes (25%) demostraram atividade paroxistica
no eletroencefalograma. Todos os doentes estao ainda sob te-
rapéutica antiepilética.

Conclusdo: A prevaléncia de crises epiléticas na nossa
amostra estd em conformidade com outros estudos hospitala-
res. A epilepsia pode ocorrer em diferentes formas e estadios
da EM, e com diferentes TMD.

ENCEFALITE ANTI-RECEPTORES
NMDA: GRAU DE SUSPEICAO NA PRATICA
CLINICA E MIMETIZADORES

Diogo Costa'; Ana Sardoeiro'; Paula Carneiro?; Esmeralda Neves?;
Ana Martins da Silva'?; Ernestina Santos'; Raquel Samédes’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do
Porto, Porto; 2 - Servico de Imunologia Clinica, Centro Hospitalar
Universitario do Porto, Porto; 3 - Unit for Multidisciplinary Research
in Biomedicina (UMIB), Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar - Universidade do Porto

Introdugdo: A encefalite anti-receptores NMDA (anti-
-NMDAr) é a encefalite autoimune (EAI) mais bem caracte-
rizada. Apesar da existéncia de critérios bem estabelecidos,
existem patologias capazes de mimetiza-las e que requerem
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abordagens terapéuticas distintas.

Objectivos: Avaliar retrospectivamente os motivos de requi-
sicdo e os diagndsticos finais dos doentes internados num ser-
vico de Neurologia em que foi pesquisado anti-NMDAr no LCR.

Métodos: Recorrendo a base de dados do Servico de Imu-
nologia, identificaram-se os doentes internados no Servico de
Neurologia de um hospital terciario a quem foi pedido o anti-
corpo anti-NMDAr no LCR, entre Novembro de 2012 e Julho
de 2019. Reviram-se retrospectivamente os processos clinicos,
recolhendo-se dados clinicos e dos meios complementares de
diagnéstico.

Resultados: Foram identificados 124 doentes, dos quais 3
(2%) cumpriam critérios de encefalite anti-NMDAr provavel e
39 (31%) de EAI possivel (Graus, 2016). Dos 39 doentes que
cumpriam critérios para EAIl possivel, 9 (23%) tiveram o diag-
néstico final de EAI, 3 seropositivas (1 anti-NMDAr, 1 anti-CAS-
PR2 e 1 anti-flotilina) e 6 seronegativas (tendo sido testados
antineuronais de superficie e intracelulares). Dos mimetizado-
res (encontrados em 25 das EAI possiveis), os trés principais
foram: epilepsia inaugural (6); encefalopatia téxico-metabdlica
(5); meningoencefalite virica (4). 5 permaneceram sem diagnds-
tico. Dos 83 doentes (69%) a quem se pesquisou anti-NMDAr,
sem cumprirem critérios de EAIl possivel, os principais motivos,
retrospectivamente, foram: deterioragcdo cognitiva ou quadro
neuropsiquiatrico arrastados (26), epilepsia de novo (11) e dé-
fices focais de novo (9). Dois doentes sem critérios de EAIl pos-
sivel apresentaram anticorpo anti-NMDAr positivo e um teve o
diagnéstico final de EAl seronegativa.

Conclusdo: Na prética clinica, o limiar de pesquisa de anti-
-NMDAr foi mais baixo que o dos critérios de diagndstico vigen-
tes, tendo-se diagnosticado dois doentes que ndo cumpriam
esses critérios. A propor¢do de mimetizadores é elevada, pelo
que a pesquisa destes anticorpos néo substitui a sua busca.
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E-POSTERS

CEGUEIRA CORTICAL COMO
MANIFESTACAO DE ESTADO DE MAL NAO
CONVULSIVO

Rafael Jesus'; Rita Raimundo’; Carolina Azéia'; Vera Espirito-
Santo'; Jodo Paulo Gabriel'; Pedro Guimaraes'

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real

Introdugdo: A amaurose pode ser uma manifestacdo ictal,
pré ou pods-ictal de uma crise epilética sendo, no geral, um
fenédmeno incomum. Sdo poucos os casos que documentam
cegueira cortical com génese ictal confirmada com sincrono
registo electroencefalografico. Na maioria dos casos descritos
a cegueira é precedida de sintomas visuais positivos, como per-
cecao de luzes cintilantes ou miriade de cores, correspondendo
ao pos-critico de uma crise focal occipital.

Caso clinico: Homem de 31 anos seguido em consulta de
Neurologia por enxaqueca com aura visual (descrita como per-
cecdo de luzes cintilantes), medicado profilaticamente com val-
proato 500mg por dia. Admitido no servico de urgéncia por
amaurose bilateral de instalacdo subita. Referia também cefa-
leia hemicraniana direita, pulsatil, com 3 dias de evolugao, que
cedia parcialmente a analgesia com paracetamol, semelhante a
enxaqueca habitual, contudo de maior duragado. Sem sindrome
febril ou TCE recentes. Objetivamente apresentava amaurose
bilateral sem alteracdes a fundoscopia e preservacao dos refle-
xos fotomotores direto e consensual, sem outras alteracdes de
relevo. A complementar avaliacdo oftalmolégica excluiu altera-
¢des do globo ocular e a fundoscopia. A investigagao analitica
e imagiolégica por TC cerebral com estudo angiografico nao
revelou alteracdes. O estudo de liquido cefalorraquidiano, in-
cluindo medicdo de pressdao de abertura foi normal. Realizou
EEG que suportou fenomenologia amaurética como manifesta-
¢do de estado de mal ndo convulsivo com achados neurofisio-
|6gicos compativeis com padréo ictal focal alternante entre o
quadrante posterior direito e o quadrante posterior esquerdo.
O tratamento antiepileptico resultou na completa recuperacéo
da acuidade visual. Repetiu EEG com caracteristicas normais.
Estudo imagiolégico por RMN cerebral a posteriori foi normal.
Sem recrudescéncia da sintomatologia.

Conclusdo: O caso descrito representa um estado de mal
nao convulsivo focal com fenomenologia amaurética, salvaguar-
dando a importancia da suspeita diagndstica e a preponderan-
cia do EEG no diagnéstico preciso, tendo em conta que se trata
de uma patologia infrequente.

O IMPACTO DA VITAMINA D NOS
DOENTES COM EPILEPSIA

Pedro Lopes'; Inés Cunha'; Ana Saraiva?; Joana Jesus-Ribeiro';
Cétia Duarte’; Fatima Leitdo"; Francisco Sales'; Isabel Santana’;
Concei¢do Bento'

1 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2 - Faculdade de
Medicina da Universidade de Coimbra

Introducdo: Apesar da elevada prevaléncia da deficiéncia
de vitamina D (vitD) na populacao geral e nos doentes com epi-
lepsia, os fatores predisponentes, nomeadamente o uso de an-
tiepiléticos indutores enzimaticos (AIEs) e as doses necessarias
para a correcdo desse défice, sdo menos conhecidos (a Endo-
crine Society recomenda no caso da toma de AlE, 2 a 3 vezes

a dose standard).

Objetivos: Avaliar o efeito dos antiepiléticos nos niveis de
vitD e a eficicia da suplementacdo com uma dose standard de
vitD na correcdo desse défice.

Metodologia: Estudo longitudinal prospetivo realizado em
doentes da consulta de Epilepsia de um hospital terciario. Foi
considerado défice de vitD niveis séricos de 25-hydroxyvitamin-
-D (25[OH]D) <20ng/mL e insuficiéncia entre 21 e 29ng/mL. Fa-
tores influenciadores dos niveis séricos da vitD, nomeadamente
indice massa corporal (IMC), exposicdo solar, atividade fisica e
dieta, foram considerados. Nos doentes com 25(OH)D <30ng/
mL foi repetido o doseamento de 25[OHID apds 8 semanas de
suplementacdo. Aplicaram-se métodos estatisticos descritivos
e inferenciais.

Resultados: Dos 92 doentes com epilepsia, idade média
de 41,0+14,8 anos, 55.4% eram mulheres. O valor médio de
25(0OH)D dos doentes foi de 19,76+9,41 ng/mL e 56,5% apre-
sentaram niveis <20ng/ml. Os AlEs tiveram um efeito negativo
significativo nos niveis de 25(0OH)D(-5,92+2,41ng/mL,p<0,05).
A exposicao solar, o IMC e a frequéncia de crises nos Gltimos
3 meses revelaram uma associacdo independente com défice
de 25(0OH)D (p<0,05). O valor médio de 25[OH]D apds a suple-
mentacao foi de 39,4+11,00ng/mL, com 84.6% dos doentes a
atingirem niveis normais de 25(OH)D (independentemente do
uso de AIE).

Conclusdes: Uma elevada percentagem dos doentes adul-
tos com epilepsia apresentou insuficiéncia ou deficiéncia de
25(OH)D. A toma de AIE associou-se a niveis séricos mais bai-
xos de 25(0OH)D. A suplementacdo com uma dose standard de
VitD revelou-se suficiente na corre¢do do défice na maioria dos
doentes (sem as doses sugeridas pela Endocrine Society).

FOCAL CORTICAL DYSPLASIA
TYPE IIA AND IIB: IS THERE ANY CLINICAL
DIFFERENCE?

Joana Jesus-Ribeiro"?; Ana Inés Martins®; Pedro Lopes®; Inés
Cunha?; Joana Barbosa Melo?®; Olinda Rebelo®; Conceicio
Bento'; Francisco Sales'; Anténio Freire®”’

1 - Unidade de Monitorizacao de Epilepsia e Sono, Servico de
Neurologia, CHUC; 2 - iCBR/ CIMAGO, Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra; 3 - Servico de Neurologia, CHUC;
4 - Servico de Neurologia, Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta
Delgada; 5 - Laboratério de Citogenética e Gendmica, Faculdade
de Medicina da Universidade de Coimbra; 6 - Laboratdrio de
Neuropatologia, Servico de Neurologia, CHUC; 7 - Faculdade de
Medicina da Universidade de Coimbra

Objective: Focal cortical dysplasias (FCD) are a heterogene-
ous group of malformations of cortical development associated
with drug-resistant epilepsy. FCD Type Il is divided into 2 sub-
groups based on the absence (IIA) or presence (IIB) of balloon
cells. The aim of this study was to identify potential distinctions
between these 2 formal entities in terms of clinical and neuro-
imaging features and surgery outcome.

Methods: Cohort study including patients that underwent
surgery for drug-resistant epilepsy and had histological proven
FCD Type Il. Clinical and neuroimaging data and 2-year surgery
outcomes (Engel’s classification) were obtained. Descriptive sta-
tistics were employed.

Results: Six FCD-IIA and 9 FCD-IIB were included. The fe-
male/male ratios were 4:2 for FCD-IIA and 7:2 for FCD-IIB. The
median age at epilepsy onset was 4 years (IQR 6) in FCD-IIA
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group and 12 years (IQR 20) in FCD-IIB group. Regarding sei-
zure characteristics, in FCD-IIA 33% had aura, 83% had impaired
awareness, 83% had motor component and 50% had second-
ary generalization; in FCD-IIB 44% had aura, 67% had impaired
awareness, 89% had motor component and 56% had secondary
generalization. 83% of FCD-IIA and 44% of FCD-IIB had daily
seizures. Concerning neuroimaging localization, frontal lobe
was the most affected one in both groups. Surgical outcomes
for FCD-IIA were Engel Class | 50%, Ill 33% and IV 17%,; for
FCD-IIB were Engel Class | 56%, lll 22% and IV 22%. 50% pa-
tients with FCD-IIA reduced antiepileptic drugs after 2 years
follow-up versus 33% in FCD-IIB.

Conclusions: Patients with FCD-IIA presented an earlier age
of epilepsy onset and a higher seizure frequency. Seizure se-
miology was similar despite a higher percentage of impaired
awareness in FCD-IIA. Frontal lobe was the most frequent lo-
calization in both groups. Surgery outcomes were similar in both
groups, but a higher percentage of FCD-IIA patients reduced
antiepileptic drugs during follow-up.

EPILEPSIA E DISCINESIA
PAROXISTICA CINESIGENICA: UMA
HISTORIA FAMILIAR

Soraia Vaz'; Filipe Godinho'; Manuel Manita'
1 - Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central

Introducdo: A epilepsia e as doencas paroxisticas do movi-
mento podem surgir como manifestacdes de uma mesma enti-
dade neuroldgica. Esta associagao é frequente em canalopatias
e mutacdes de genes envolvidos na modulagdo da actividade
de canais da membrana neuronal.

Caso Clinico: Uma mulher de 56 anos apresenta, desde ha
varios anos, episddios de paragem de actividade e auséncia de
responsividade a estimulos externos, acompanhada de movi-
mentos oromandibulares de mastigacdo, sem perda do conhe-
cimento. Os episédios sdo precedidos de sensagdo de mau-
-estar epigastrico ascendente, tém duracdo de 1-3 minutos, e
cursam com amnésia parcial para os eventos. De acordo com
a mae, entre os 2 e 18 meses de vida a doente sofreu também
episddios de alteracao do estado de consciéncia, com paragem
de actividade, olhar fixo e cianose labial. A doente realizou EEG
que revelou actividade lenta frequente temporal anterior direi-
ta, sem actividade epileptiforme associada. A RM-CE realizada
foi normal. Da histéria familiar destaca-se uma filha diagnos-
ticada com discinésia paroxistica cinesigénica aos 21 anos, al-
tura em que inicia episddios paroxisticos de postura distonica
de um hemicorpo, despoletados pelo movimento e pelo stress
emocional. A investigacdo complementar levou a identificagdo
de uma mutagédo heterozigdtica do gene PRRT2 nesta doente.
Adicionalmente, esta apresentou também episddios de para-
gem de actividade semelhantes aos da mae nos primeiros me-
ses de vida. Face a estes antecedentes, a referida mutagao foi
pesquisada na nossa doente, tendo sido identificada a mesma
mutacdo apresentada pela filha. A doente iniciou terapéutica
anti-epiléptica com eslicarbazepina, com beneficio.

Conclusdo: O fendtipo das mutagdes do gene PRRT2 é
pautado por elevada heterogeneidade inter- e intra-familiar,
podendo incluir epilepsia infantil familiar benigna, discinesia
paroxistica cinesigénica, convulsdes infantis com coreoatetose,
e enxaqueca hemiplégica. O caso clinico apresentado é repre-
sentativo desta heterogeneidade, bem com do valor de uma
histéria familiar cuidada na abordagem destes doentes.

DESCONEXAO POSTERIOR EM
EPILEPSIA REFRATARIA - UM CASO DE
SUCESSO

Joana Ramos-Lopes?; Conceicdo Bento'; Conceigdo Robalo?;
Cristina Pereira®; José Augusto-Costa*; Manuel Rito®; Egidio
Machado®; Francisco Sales’

1 - Cirurgia de Epilepsia, Servico de Neurologia, CHUC; 2 -
Servigo de Neurologia, CHUC; 3 - Centro de Desenvolvimento da
Criancga, Hospital Pediatrico, CHUC; 4 - Servico de Neurocirurgia,
Hospital Pediatrico, CHUC; 5 - Cirurgia de Epilepsia, Servico

de Neurocirurgia, CHUC; 6 - Cirurgia de Epilepsia, Servico de
Neurorradiologia, CHUC

Introducdo: Apesar da evolugdo farmacoldgica, cerca de
30% dos doentes com epilepsia apresentam epilepsias refra-
tarias, sendo as técnicas cirirgicas uma opgdo terapéutica.
Quando a zona epileptogénica inclui varios lobos as técnicas de
desconexdo tém vantagens em relacdo as ressecdes, salientan-
do-se nos casos pediatricos os avancos da anestesia e as capa-
cidades da neuroimagem.

Caso Cinico: Crianga de 3 anos com crises neonatais e Sin-
drome de West com epilepsia refratéria ao tratamento farmaco-
l6gico e a dieta cetogénica, até a data. Apresentava ainda atra-
so de desenvolvimento psico-motor, tetraparésia assimétrica de
predominio direito sem marcha, alteragdes visuais bilaterais e
auséncia de linguagem. Na investigacdo complementar realiza-
da a RM-CE mostrava lesdo vascular sequelar envolvendo os
lobos temporo-parieto-occipital esquerdos e a PET evidenciava
hipometabolismo na mesma regiao; o eletroencefalograma in-
terictal revelava atividade paroxistica bilateral e o ictal ndo era
localizador nem lateralizador. Perante a gravidade da situagao
clinica, os défices neuroldgicos ja existentes e os achados ima-
gioldgicos estruturais e funcionais, optou-se por realizacdo de
cirurgia de desconexao posterior (temporo-parieto-occipital)
esquerda. Um ano apés o procedimento ndo houve mais registo
de crises, observando-se uma marcada melhoria do desempe-
nho motor (marcha e coordenacao) e da linguagem, conseguin-
do diminuir o nimero de anti-epilépticos em curso.

Conclusdo: O outcome exato deste tipo de cirurgias, em-
bora ndo quantificado, ronda resultados Engel Classe | em 50
a 90% dos doentes, sem mortalidade ou morbilidade significa-
tivas e com beneficio muito significativo na qualidade de vida.

STROKE MIMICS IMAGIOLOGICO
NO ESTADO DE MAL

Vera Montes'; Sandra Sousa'; Catia Carmona’; Fernando Pita’
1 - Hospital de Cascais

Introdugdo: A incidéncia exata das lesdes peri-ictais do es-
tado de mal varia entre 0,007 e 29,4% nos diferentes estudos.
Caracterizam-se por hiperintensidade em FLAIR, DWI e hipo ou
hiperintensidade em ADC, geralmente localizadas sobre a area
da atividade ictal. Estas alteracées imagioldgicas podem mime-
tizar as lesdes do AVC isquémico agudo. Ao contrério deste, a
maioria das lesdes peri-ictais sdo reversiveis.

Descrevemos o caso de um doente em estado de mal epi-
|ético atribuido inicialmente, erroneamente, a patologia cere-
brovascular.

Caso clinico: Homem de 64 anos, é levado ao SU por prostra-
¢do. Dos antecedentes pessoais destaca-se AVC isquémico fron-
totemporal esquerdo. A admissdo apresentava mutismo, desvio
oculocefalico para a direita, clonias dos membros direitos e agra-
vamento da hemiparesia. A TC-CE mostrou lesao vascular antiga.

Congresso de Neurologia 2019



Sinapse® | Supplement 1 | Volume 19 | November 2019

O EEG era compativel com estado de mal focal esquerdo. Iniciou
terapéutica antiepilética, com melhoria clinica. Por resolugédo dos
estigmas epiléticos mas manutencdo do mutismo e grau de he-
miparésia realizou TC-CE que mostrou extensa lesdo hipodensa
no territério da ACA e ACM sugestiva de AVC isquémico agu-
do, e mais tarde RMN-encefélica que confirmou lesdo isquémica
aguda. Admitiu-se estado de mal em contexto de lesao vascular
cerebral, iniciou estudo vascular e foi otimizada terapéutica an-
tiepilética, com melhoria clinica. Doze dias depois, por depres-
sdo do estado de consciéncia e clonias dos quatro membros, foi
transferido para a UCI para terapéutica de 3.? linha. Repetiu TC-
-CE que mostrou regresséo significativa das lesdes previamente
descritas. Reformulou-se a hipétese diagndstica imagioldgica,
admitindo-se lesdo peri-ictal transitoria.

Conclusdes: As lesdes peri-ictais refletem alteracoes fisio-
|6gicas que ocorrem durante a atividade epilética sustentada,
nomeadamente a falha no equilibrio entre a necessidade e o for-
necimento energético cerebral. Estas lesdes podem apresentar
padrdes imagioldgicos atipicos e enganadores, como no caso
apresentado. Estudos de neuroimagem adicionais, nomeada-
mente de perfusdo, revelam-se fundamentais de forma a evitar
erros diagndsticos e investigagdes e terapéuticas desnecessarias.

EPILEPSIA FOCAL REFLEXA E DEFICES
NEUROLOGICOS TRANSITORIOS NO IDOSO

Catarina Félix'; Ana André'; Helena Machado'; Fatima Ferreira';
Hipélito Nzwalo?; Carlos Basilio'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario do
Algarve, E.PE.; 2 - Departamento de Ciéncias Biomédicas e
Medicina, Universidade do Algarve

Introducdo: A hiperglicemia ndo cetética (HNC) é uma com-
plicacdo grave em doentes com diabetes mellitus (DM) com
uma taxa de mortalidade estimada em 50%. Pode apresentar-
-se com vérios sintomas neuroldgicos, mais frequentemente
alteragdes do movimento, mas também crises epilépticas. Ra-
ramente, foi reportada a ocorréncia de défices neurolégicos em
associacao com epilepsia focal reflexa.

Caso Clinico: Homem de 81 anos, com antecedentes de
DM razoavelmente controlado (HbA1c 6.9%), que se apresenta
com quadro com 5 dias de evolugdo de episddios de alucina-
¢des visuais nos hemicampos visuais esquerdos de 1-2 minutos,
autolimitadas, descritos como figuras geométricas elementares
que evoluiam para imagens complexas. Ao exame neuroldgico
apresentava hemianépsia homénima esquerda (HHE) e foram
objectivados multiplos episddios de fenémenos visuais positi-
vos despoletados pela versdo ocular para a esquerda. Analiti-
camente, destacavam-se glicémias persistentemente elevadas
(>450 mg/dL), sem outras alteragdes. Foi inicialmente medica-
do com levetiracetam e insulina e posteriormente adicionado
clobazam, com fraca resposta.A RM crénio-encefélica (RMCE)
revelou hipointensidade occipital medial direita e o EEG mos-
trou actividade de base bem estruturada com ocorréncia de
duas crises parciais com foco occipital direito despoletadas pela
versao ocular esquerda, sem actividade epileptiforme interictal.
Por rash cutaneo o levetiracetam foi substituido por lacosami-
da. Apesar da terapéutica com anti-epilépticos, apenas apds
normalizagdo das glicémias se verificou resolu¢do da HHE e das
crises. Foi feito o desmame de antiepiléptico sem recorréncia
de crises e a RMCE e EEG de controlo foram normais.

Conclusdes: A HNC é potencialmente fatal implicando
diagnéstico atempado e tratamento agressivo. Independente-
mente das manifestacdes neuroldgicas, o foco do tratamento
deve passar pela correccao dos valores das glicémias, perante

a ocorréncia de crises é expectavel que estas sejam resistentes
a terapéutica com anti-epiléptico. Num doente idoso diabético,
que se apresente com epilepsia focal reflexa e défices neuro-
|6gicos transitérios deve existir um elevado grau de suspeicao
para o diagndstico de HNC.

PADROES DE CONTINUO ICTAL-
INTERICTAL QUE SURGEM APOS O
ENCERRAMENTO OCULAR

Elisa Martins Silva'; Ana Catarina Franco?3*#; Carla Bentes?%4;
Ana Rita Peralta®3*

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta; 2 - Laboratério
de EEG/Sono, Unidade de Monitorizacdo Neurofisiolégica,
Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 3 - EPICARE; 4 - Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa

Introdugdo: O continuo ictal-interictal (Cll) engloba padrées
electrencefalograficos (EEG), como o delta ritmico, que nado
cumprem critérios para crise nem sao, puramente, interictais e
cujas implicacdes terapéuticas sdo incertas. Apresentamos dois
casos em que estes padrdes surgem apenas apds o encerra-
mento ocular.

Casos Clinicos: Caso 1: Mulher, 59 anos, epilepsia de etio-
logia indeterminada desde a idade adulta, com eletroencefa-
logramas (EEG) prévios normais. No contexto de alteragao
terapéutica de fenitoina para eslicarbazepina, surgem crises
ténico-clénicas generalizadas recorrentes, que motivaram in-
ternamento. Caso 2: Mulher, 51 anos, com epilepsia estrutural
refratéria, internada por agravamento do nimero das crises fo-
cais com perturbacdo da consciéncia, em contexto de infecdo
do trato urinario. Em ambas as doentes o EEG realizado em
internamento revelou surtos de atividade teta (caso 1) ou delta
(caso 2) ritmica, generalizados, ocasionalmente flutuantes ou
mesmo evolutivos (caso 2), com méximo anterior e com ocasio-
nais ondas abruptas sobrepostas que surgiam no encerramento
ocular e eram interrompidos pela estimulacdo ou abertura dos
olhos. Em ambas as doentes houve melhoria clinica rapida apds
pequeno ajuste terapéutico. No segundo caso, o EEG de con-
trolo tinha surtos de atividade lenta bilateral e atividade epilep-
tiforme temporal esquerda periddica na hiperventilagdo, sem
agravamento no encerramento ocular.

Conclusdo: A atividade epiléptica reflexa a auséncia de fi-
xagao ocular surge principalmente em epilepsias generalizadas
ou occipitais idiopaticas, o que ndo parece ser o caso destas
doentes. Nestes casos, ndo é possivel confirmar se a atividade
ritmica surge por encerramento ocular ou auséncia de estimu-
lacdo. A inducdo de atividade ritmica/periddica por estimulos
(SIRPIDS) é um dos padrées do Cll que parece encontrar-se no
extremo mais interictal. O aparecimento destes padrdes por
auséncia de estimulacdo/encerramento ocular ndo esta descrita
na literatura. A melhoria clinica rapida nestes dois casos sugere
que sejam padrdes menos ictais, sendo necessarios mais estu-
dos para confirmar esta hipdtese.

DO PLASMA EXCHANGES BENEFIT
IN KLEINE-LEVIN SYNDROME?

Ana Bras'?; Pauline Dodet?; Samir Saheb?; Olivier Benveniste?;
Elisabeth Groos?; Isabelle Arnulf?

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra, Coimbra Portugal; 2 - National Reference Center
for Kleine-Levin Syndrome, Sleep Disorders Unit, Pitié-Salpétriére
Hospital, Sorbonne University, Paris, France
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Introduction: Kleine-Levin syndrome (KLS) is a rare, relaps-
ing-remitting disorder characterized by recurrent episodes (last-
ing from one to several weeks) with neuropsychiatric symptoms.
The pathophysiology of KLS is unknown, but its intermittent
course, some inflammation in brain neuropathology and partial
benefit of IV steroids suggest an inflammatory or autoimmune
origin.

Clinical Case: A 22-year-old man was affected by KLS since
age 16. He experienced 3-4 episodes/y, lasting 2-3 weeks, char-
acterized by hypersomnia (18-20 h sleep/d), cognitive slowness,
derealization, apathy and megaphagia. Brain MRI, psychiatric
examination, immunoglobulin dosages and auto-antibodies
(anti-nucleus, GAD-65, I1A2, AQP4) were normal. During asymp-
tomatic periods, a mild attentional deficit was noticed during
cognitive tests, and the FDG-PET showed a marked bilateral
medial temporal hypometabolism. Lithium, lamotrigine and
valproate were tried, one at the time, without changing the
episode frequency (4/y). IV steroids were given during acute
episodes, without benefit too. A monotherapy with valproate
was left. At age 22, a new episode was characterized by hyper-
somnia, irritability, depression with intense sadness and an unu-
sually long (6 weeks) duration. After obtaining the patient’s and
family’s agreement, a series of 10 successive plasma exchanges
(one-two/week, following gamma-globulin and fibrinogen lev-
els) was performed. The episode stopped on the day following
the first exchange. After 10 exchanges, the control FDG-PET
was improved (minor hypometabolism in the right hippocam-
pus). The treatment was well tolerated except for tiredness. The
patient was free of episodes and of any other treatment during
4 months, then had two prolonged (8 weeks and 2 weeks) re-
lapses within the next 3.5 months.

Conclusion: The immediate benefit of plasma exchanges on
an ongoing KLS episode could be fortuitous (because episodes
may spontaneously stop) or a true effect on a putative humoral
autoimmune disorder. However, the absence of frank benefit of
10 successive exchanges on preventing relapses weakens this
hypothesis.

NAO HA DUAS SEM TRES:
NARCOLEPSIA, SINDROME DE APNEIA
OBSTRUTIVA DO SONO E SINDROME DAS
PERNAS INQUIETAS.

Diana Matos?; Filipa Carvalho'; Joana Pinto'; Inés Carvalho';
Jodo Pereira'; Sara Varanda'

1 - Hospital de Braga; 2 - Unidade Local de Saide de Alto Minho,
Hospital de Santa Luzia e Hospital de Braga

Introducao: O Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono
(SAOS) pode ocorrer concomitantemente a narcolepsia, poden-
do atrasar o seu diagnéstico e tratamento. Existem outras causas
de hipersonoléncia diurna, nomeadamente, a Sindrome das Per-
nas Inquietas (SPI), que deve ser ativamente pesquisada, mesmo
em doentes com patologias concomitantes ja diagnosticadas.

Caso clinico: Homem de 58 anos, com antecedentes de
dislipidemia é referenciado por hipersonoléncia diurna com 15
anos de evolugdo. Tinha realizado uma PSG com IAH de 6/h e
iniciado auto-CPAP, sem melhoria da sonoléncia. Trazia ainda
uma PSG com TLMS com fragmentacdo do sono, movimen-
tos periddicos das pernas (MPP) com indice elevado (34,9) e
2 SOREMP, tendo sido tentado tratamento com modafinil, que
suspendeu por intoleréncia gastrointestinal. Pontuava 13 na Es-
cala de Epworth. Sem cataplexia, paralisia do sono, alucinacdes
hipnagdgicas/hipnopémpicas. Negados sintomas sugestivos
da SPI. IMC 24. Realizou estudo analitico e RM cerebral, sem

alteracdes. Optou-se por repetir PSG e TLMS sob agonista
dopaminérgico, tendo revelado um IAH de 21/h, laténcia en-
curtada ao sono paradoxal (17minutos), 2 SOREMPS, sem MPP.
Diagnosticada narcolepsia, iniciou tratamento com metilfenida-
to, mantendo rotigotina, com boa resposta clinica, Escala de
Epworth de 9. Por reagravamento da hipersonoléncia diurna,
reiniciou auto-CPAP, com boa adeséo e resposta clinica em 6
meses (Escala de Epworth 16 » 11). Posteriormente surgimento
de mal-estar nos pés, ao final do dia, sobretudo quando senta-
do ou deitado e que o obrigava a mexer-se, com alivio apenas
transitério. Aumentou-se a dose de rotigotina.

Conclusdes: A ocorréncia simultdnea de varias patologias
do sono é possivel num mesmo doente, devendo suspeitar-se
perante baixa resposta a abordagens monoterapéuticas. O se-
guimento a longo prazo, assim como uma abordagem multidis-
ciplinar, sdo fundamentais especialmente nestes doentes.

PSEUDOATETOSE UMA
MANIFESTACAO RARA DO DEFICE DE
VITAMINA B12

Mariana Vargas'; Mariana Fonseca'; Gongalo Basilio?; Ana
Catarina Fonseca'

1 - Servigo de Neurologia,Departamento de Neurociéncias e Saiude
Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario
Lisboa Norte; 2 - Servico de Neurorradiologia, Departamento de
Neurociéncias e Saude Mental, Hospital de Santa Maria

Introdugdo: Os sintomas neurolégicos sdo as manifestacdes
mais precoces e mais frequentes do défice de vitamina B12.
Nos sintomas mais comuns estdo incluidos: parestesias, ins-
tabilidade da marcha e diminuicdo da sensibilidade vibratéria
principalmente nos membros inferiores. Reportamos uma mani-
festacdo incomum do défice de vitamina B12

Caso clinico: Homem, 71 anos com antecedentes pesso-
ais de gastrectomia, hipertensao arterial e acidente isquémico
transitorio. Recorreu a consulta de neurologia por movimentos
involuntarios das maos. Meses antes, tinha notado sensacgao de
frio e alteragdo da sensibilidade nas maos bilateralmente, tendo
posteriormente notado movimentos lentos e com contorcdo dos
dedos das m&os presentes em repouso.No exame neurolégico
o doente apresentava pseudo-atetose nos dedos das maos. A
sensibilidade proprioceptiva estava alterada com alguns erros
propriocetivos nos dedos das méaos. A sensibilidade algica e vi-
bratéria estava mantida. Os Reflexos osteotendinosos estavam
diminuidos de forma generalizada. .As anélises laboratoriais re-
velaram macrocitose (MCV 108.8) e um défice de vitamina b12
(50 pg/mL[{200-1000pg/mL]). A RM-Cervical mostrou hiperinten-
sidade em T2 nas colunas posteriores da medula cervical de C2
a C4. O doente foi medicado com injecgdes intramusculares de
vitamina B12, tiamina e piridoxina em dias. Ap6s 3 meses verifi-
cou-se uma melhoria significativa da sintomatologia.

Conclusdo: A pseudoatetose estd descrita na literatura
em doentes com defeitos proprioceptivos graves associados
a neuropatias sensitivas e a ganglioneuronopatias, mas é uma
apresentacdo muito rara em doentes com défice de vitamina
B12, mesmo que existam defeitos importantes da sensibilidade
vibratéria e propriocetiva. Este caso demonstra a importancia
de descrever e reconhecer manifestacoes raras de doengas co-
muns sobretudo se estas sdo trataveis.
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BELLY DANCE: A RARE
MANIFESTATION OF VITAMIN B12
DEFICIENCY

Emanuel Martins'; Jodo Silveira?; Pedro S&°; Raquel Gongalves?;
Sénia Batista'®

1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra; 2 - Physical Medicine and Rehabilitation Department,
Coimbra University Hospital Centre, Coimbra; 3 - Physical
Medicine and Rehabilitation Department, Centro de Medicina

de Reabilitagdo da Regido Centro - Rovisco Pais, Tocha; 4 -
Haematology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra; 5 - Faculty of Medicine, Coimbra University, Coimbra

Introduction: The common neurological manifestations of
vitamin B12 deficiency consist of clinical features of myelopathy
or peripheral neuropathy, sub-acute combined cord degenera-
tion (SACD) being the most frequent manifestation, but cogni-
tive, behavioural symptoms and optic atrophy may occur. We
report a case of vitamin B,, deficiency presenting with abdomi-
nal wall myoclonus resembling a “belly dance”.

Case Report: A 77-year-old woman was admitted to the
emergency department with 3-day history of myoclonus re-
stricted to abdominal muscles with rostral conduction. The
patient presented involuntary movements restricted to the ab-
dominal muscles, like a “belly dance”. Movements were regular,
repetitive, brief, persisted during sleep, were conducted ros-
trally and occasionally triggered by coughing. There was only a
mild response to clonazepam. EEG found no paroxysmal activ-
ity and myoclonus had no electrographic findings. Spinal-cord
and brain MRI were unremarkable. Malignancy was excluded
with chest-abdomen-pelvis CT and whole-body 18F-FDG PET.
During investigation, the patient developed pancytopenia and
we found blood vitamin B,, < 83 pg/mL (normal > 187), folate
16.3 ng/mL (normal > 3.5) and homocysteine 52 umol/L (nor-
mal 5-15). Additional investigation including auto-immune and
oncological panel revealed positive anti-parietal cell antibod-
ies. Endoscopic gastric biopsies were performed and revealed
chronic gastritis. Therefore, a diagnosis of pernicious anaemia
was done, and the patient started parenteral vitamin B, ,. There
was a complete resolution of the myoclonus and the patient was
discharged with monthly administration of parenteral vitamin
B12. Follow-up evaluation after one month did not show recur-
rence of myoclonus and the patient presented only anaemia,
recovering from pancytopenia.

Conclusion: Abdominal wall muscle myoclonus is a rare but
reported manifestation of vitamin B,, deficiency. In the absence
of a clear diagnosis and in a patient presenting with myoclonus
associated with macrocytic anaemia or even pancytopenia, se-
rum vitamin B, , should be measured as vitamin B,, deficiency is
a treatable cause of myoclonus.

ACHADO INESPERADO EM TC-CE:
SINDROME DE FAHR

Helena Rodrigues'; Pedro Faustino'
1 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducdo: A doenca/sindrome de Fahr, também conhe-
cida por calcinose estriato-palido-dentada bilateral, € uma en-
tidade rara e caracteriza-se pela deposicao anormal de célcio
cerebral, em particular nos nucleos da base, nicleo dentado do
cerebelo e substancia branca. A etiologia da doenca ainda nao
estd bem estabelecida, mas pode ser genética ou secundaria a
outros distirbios (p.ex. metabdlicos, dermatoldgicos, infecdes,

miopatias mitocondriais). A apresentacdo clinica é variavel,
incluindo sintomas extrapiramidais, disfuncdo cerebelosa, de-
méncia e sintomas neuropsiquiatricos.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 93 anos, é en-
viada ao Servico de Urgéncia apds um episédio compativel
com crise focal com alteracdo do estado de consciéncia, com
generalizacdo secundaria durante o transporte. Crise teve uma
duracao aproximada de 1 hora e apenas cessou com toma de
clonazepam a admissdo. Apresentava-se prostrada, pouco rea-
tiva, ndo colaborante, com baixa saturacdo periférica e febril.
Tinha antecedentes de deméncia (ndo caracterizada), insuficién-
cia cardiaca, doenca renal crénica, depressdo e encontrava-se
polimedicada. O controlo analitico mostrava discreta elevacao
dos parametros inflamatérios, agudizacdo da doenca renal ja
conhecida e insuficiéncia respiratéria hipoxémica. Dada a dura-
¢ao prolongada da crise, foi pedida TC-CE que revelou exten-
sas calcificagcdes periventriculares, envolvendo os espacos peri-
vasculares e os nlcleos da base, de forma simétrica, sugestivas
de sindrome de Fahr. Passadas 48 horas, a doente apresentou
nova convulsao, pelo que iniciou tratamento anticonvulsivante
empirico com Levetiracetam. Atendendo a idade e estado geral
da doente, foi decidido ndo proceder a investigagao etioldgica.

Concluséo: A doencga/sindrome de Fahr pode justificar varios
sintomas que a doente apresentava (i.e. deméncia, depressdo).
No entanto, na auséncia de clinica mais sugestiva, como envolvi-
mento extrapiramidal, e provavelmente por falta de seguimento
adequado, nao foi realizado um diagnéstico mais precoce, com
investigacdo de potenciais causas reversiveis, cujo tratamento te-
ria repercussao significativa no progndstico da doente.

DOENCA DE ALEXANDER NA SUA
FORMA MAIS RARA

Catarina Brito'; Ana Calado?; Carla Concei¢do?
1 - Hospital Beatriz Angelo; 2 - Hospital da Luz

Introducgdo: A doenca de Alexander (DA) é uma leucodistro-
fia rara, cuja prevaléncia e incidéncia ndo sédo verdadeiramente
conhecidas. Existem trés formas de apresentacdo descritas: in-
fantil, juvenil e idade adulta. A forma do adulto é considerada
a mais rara, podendo clinicamente, mimetizar outras doencas
neurodegenerativas mais comuns. A avaliagdo por imagem em
ressonancia magnética (RM) revela frequentemente alteracées
tipicas com envolvimento predominantemente bulbar e medu-
lar alto, constituindo um padrdo notavelmente distinto do ob-
servado na populagao pediatrica.

Caso clinico: Homem de 60 anos, previamente auténomo,
sem histéria familiar conhecida, inicia quadro de dificuldade
progressiva para a marcha, com cerca de 3 anos de evolugéo,
apresentando quedas frequentes e dificuldade na estagcdo de
pé, incontinéncia urinaria e mais recentemente disfagia e altera-
¢do da articulacdo verbal. Ao exame neuroldgico destacava-se
uma tetraparésia de predominio crural (com for¢a grau 1/2 em
5), atrofia muscular (mais evidente nos musculos interésseos),
raras fasciculagdes na lingua e reflexos osteo-tendinosos global-
mente vivos, patoldgicos. O eletromiograma demonstrou sinais
de desinervagao/reinervacdo recente nos musculos das quatro
extremidades. O estudo por RM crénio-encefélica e medular
revelou acentuada atrofia do bulbo e medula cervical superior,
associada a faixas de hipersinal T2 nos cordées/cornos anterio-
res da medula, em multiplos feixes bulbares e dos pedinculos
cerebelosos, nos nicleos dentados, mesencéfalo e na substan-
cia branca periventricular frontal. Os aspetos documentados na
RM, sendo tipicos, levantam a suspeita de DA (forma do adulto)
num doente ainda sem estudo genético conhecido.
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Conclusdo: A apresentacéo clinica tardia da DA pode fa-
cilmente simular outras doencas neurodegenerativas mais
comuns. O reconhecimento do seu padrdo de imagem é fun-
damental para limitar o diagndstico e desta forma, permitir pre-
cocemente o conhecimento do prognéstico.

Palavras-chave: Doenca de Alexander, forma do adulto,
atrofia bulbar

DOENCA DE MARCHIAFAVA-
BIGNAMI - 2 CASOS COM ESPECTROS
CLiNICOS DIFERENTES

Joana Costa Novo'; Anténio Martins de Campos'; Ana Filipa
Geraldo?;, Amélia Mendes'; Helena Felgueiras'

1 - Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho; 2 - Unidade de Neurorradiologia do Servico de
Imagiologia do Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho

Introducdo: A doenca de Marchiafava-Bignami (DMB) é
uma doenca rara, associada sobretudo ao alcoolismo crénico.
Caracteriza-se por desmielinizagado e necrose do corpo caloso,
e associa-se a alteragdes cognitivas e sindromes de desconexao
inter-hemisféricas, epilepsia, ataxia e sinais piramidais.

Caso Clinico 1: Mulher, 55 anos. Antecedentes de alcoolis-
mo crénico. Trazida ao SU por alteragdo do estado de conscién-
cia. Ao exame neurolégico revelava-se sonolenta, ndo cumpria
ordens, apresentava oftalmoparésia complexa, disartria e tetra-
parésia; registou-se crise focal motora direita. O estudo anali-
tico, LCR e TC-CE com angio-TC dos troncos supra-adrticos e
dos vasos do poligono de Willis ndo evidenciaram alteracdes
relevantes. Realizou RM cerebral que revelou hipersinalem T2 e
FLAIR ao longo da vertente inferior do joelho, corpo e esplénio
do corpo caloso. Diagnosticada DMB e iniciou suplementacgao
vitaminica, nomeadamente com tiamina e ainda anti-epilético.
Durante o internamento, verificou-se melhoria progressiva do
estado geral e neuroldgico, mantendo disfuncdo cognitiva e
ataxia da marcha.

Caso clinico 2: Homem, 58 anos. Antecedentes de alcoolis-
mo crénico. Trazido ao SU por degradagédo do estado geral e
incapacidade de marcha com um més de evolucdo. Ao exame
neuroldgico apresentava agitacdo psico-motora, ndo cumpria
ordens e estava disartrico. Realizou TC CE que revelou hipo-
densidade do corpo caloso, nomeadamente do esplénio, su-
gestiva de DMB. Iniciou suplementacdo vitaminica, porém sem
melhoria clinica, com agravamento progressivo e falecimento
ao 3° dia de internamento por infecgao respiratdria.

Conclusao: Pelo grande espectro de apresentacdes clinicas
possiveis, o diagndstico de DMB é desafiante. A anamnese e os
exames imagiolégicos fornecem dados Uteis para diagndstico
atempado da doenca. A identificacdo da DMB possibilita o tra-
tamento precoce e agressivo com tiamina e outras vitaminas do
complexo B, o que é relevante, visto que a patologia pode ser
reversivel. Ainda assim, muitos doentes nao melhoram com a
terapéutica e nesses a morbimortalidade é elevada.

MIOCARDIOPATIA,
OFTALMOPLEGIA, EPILEPSIA E
CALCIFICACOES CEREBRAIS EXTENSAS

Beatriz Nunes Vicente'; Linda Azevedo Kauppila'; Isabel
Amorim’; Filipa Falcao'; Luisa Albuquerque'?

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias

e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario de Lisboa, Lisboa; 2 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa

Introducdo: As mitocondriopatias sdo doengas multissisté-
micas, clinicamente e geneticamente heterogéneas. As suas
principais alteragdes neuroldgicas associadas sdo deméncia,
epilepsia, episédios stroke-like e doencas do movimento. Sao
igualmente frequentes alteracdes cardiacas e oculares, nomea-
damente oftalmoplegia. Entre as alteracdes imagioldgicas po-
tencialmente associadas destacam-se, em 15-20% dos casos, as
calcificacbes cerebrais.

Caso Clinico: Mulher, 26 anos, antecedentes de dificulda-
de de aprendizagem, miocardiopatia hipertréfica do ventriculo
esquerdo, sem histdria prévia de epilepsia. Internada por crises
epilépticas tdénico-clénico generalizadas. Realizou TCCE que
documentou calcificacdes bilaterais e simétricas dos génglios
da base, tdlamos, nlcleos dentados do cerebelo. Iniciou tera-
péutica com levetiracetam 1000 mg/dia, com bom controlo cli-
nico. No exame neuroldgico, a destacar apenas oftalmoplegia
externa bilateral.

Foi apurada histéria familiar de dois irm&os com epilepsia
e calcificacbes cerebrais documentadas em TCCE, sem altera-
¢des do metabolismo fosfo-célcico ou endocrinopatia. Um dos
irmaos apresenta tremor postural e de intencdo e estudo do
genoma mitocondrial com mutacdo MT-ND1 3308T>C, contro-
versamente patogénica. Os pais da doente sdo ndo-consangui-
neos, com TCCE sem alteracées. Do estudo analitico, a realcar
razdo lactato/piruvato no LCR aumentada (ratio 19,5) e estudo
enddcrinoldgico e fosfo-célcico sem alteragdes. Aguarda-se es-
tudo genético do DNA mitocondrial da doente

Conclusdes: A calcificacdo bilateral e simétrica dos génglios
da base e dentados do cerebelo é um achado imagiolégico
sugestivo de doenca do metabolismo fosfo-célcico, doenca de
Fahr, endocrinopatias ou infeccdes do SNC. Porém, quando as-
sociada a oftalmoparésia, epilepsia e alteragdes cardiacas, jus-
tifica uma investigacao adicional dirigida a mitocondriopatias.

PUPILA DO JARDINEIRO

Sofia Figueiredo'; Anténio Martins de Campos'
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/
Espinho

Introdugdo: A instalacdo sUbita de anisocoria obriga a ex-
clusdo de causas neuroldgicas ou oftalmolégicas graves, recor-
rendo-se frequentemente a meios complementares de diagnds-
tico para exclusdo de lesao estrutural.

Caso Clinico: Homem, 61 anos. Doenca vascular periférica.
Recorre ao SU apés instalagdo subita de visdo turva e assime-
tria pupilar (esquerda > direita). Referia episédio semelhante,
auto-limitado, um ano antes. Sem histéria prévia ou actual de
cefaleia ou outros sintomas neurolégicos. Quando questionado
sobre as actividades prévias a instalagdo dos sintomas referiu
manipulacdo de plantas no jardim de sua casa. Ao exame neu-
rolégico apresentava midriase fixa a esquerda, sem alteracdes
pupilares a direita, com campos visuais preservados e movimen-
tos oculares completos. Ndo se objectivavam outras alteragdes
ao exame neurolégico. Foi observado por oftalmologia que do-
cumentou pupila esquerda midriética, sem alteracées do fundo
ocular, sem resposta a pilocarpina a 0,125% e 2%. A suspeita
diagnéstica apontada como mais provavel foi a de oftalmople-
gia interna téxica. O doente foi encaminhado para investigacao
complementar em ambulatério. Ocorreu remissdo completa
dos sintomas e sinais em dois dias. O estudo complementar
com angio-RM cerebral e RM das drbitas ndo revelou lesdo es-
trutural. De entre as plantas manipuladas foi identificada uma
planta do género Datura, com propriedades anti-colinérgicas,
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vulgarmente intitulada de ‘trompeteira’ e responsavel por qua-
dros de midriase fixa ou ‘pupila do jardineiro’.

Conclusdo: Apesar da importancia do exame neuroldgico,
oftalmoldgico e imagiolégico num doente com anisocoria de
instalacdo subita, é importante ndo menosprezar o papel de
uma correcta anamnese no servico de urgéncia, nomeadamen-
te no que concerne a contactos com substéncias potencial-
mente toxicas, no sentido de melhor se orientar a investigagao
etioldgica e evitar a realizacdo de exames complementares des-
necessarios.

HERNIACAO ESPONTANEA DA
MEDULA ESPINHAL TORACICA COMO
CAUSA DE MIELOPATIA CRONICA

Patricia Marques’; Luis Cruz'; Ana Inés Martins'; Armando
Lopes'; Argemiro Geraldo'
1 - Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra

Introducdo: A herniagdo da medula espinhal é uma causa
incomum de mielopatia, provavelmente subdiagnosticada,
em particular na auséncia de histéria de traumatismo. Resulta
de uma evaginagdo da medula através de um defeito da du-
ra-mater. Apesar de rara, parece existir, com base nos casos
publicados na literatura, uma resposta consistente favoravel
ao tratamento cirdrgico mesmo anos apos o inicio dos primei-
ros sintomas. E uma entidade mais frequentemente reportada
em mulheres de meia idade, afetando predominantemente a
medula toracica e o mecanismo pelo qual se desenvolve ainda
nao estd esclarecido. Reportamos o caso de um sindrome de
Brown-Séquard devido a uma herniagdo medular.

Caso: Homem de 49 anos de idade foi referenciado a con-
sulta de Neurologia por um quadro de incontinéncia urinaria e
dorméncia do membro inferior esquerdo com trés anos de evo-
lucdo, lentamente progressivo. Ndo existia histéria de trauma
ou intervengdes cirlrgicas nem de outros antecedentes pato-
l6gicos relevantes. Ao exame elicitava-se uma discreta espas-
ticidade e sinal de Babinsky no membro inferior direito, com
evidéncia de atrofia dos musculos gastrocnemios desse lado e
um nivel sensitivo algico T5-Té a esquerda, mais tarde acompa-
nhado de diminui¢do das sensibilidades profundas, compondo
um sindrome mielopatico de Brown-Sequard. A RM medular ini-
cialmente considerada normal foi mais tarde revista, apds estu-
do complementar infrutifero, observando-se um deslocamento
focal anterior da medula espinhal em T6-T7 através de um orifi-
cio dural. O defeito da dura-mater foi corrigido cirurgicamente
verificando-se melhoria das queixas sensitivas e urinarias sema-
nas depois da intervencao.

Conclusdo: Na auséncia de um elevado nivel de suspeicao,
o diagnéstico de uma herniacdo medular pode ser desafiante,
sobretudo porque é incomum na prética clinica, mesmo de neu-
rologistas e neurorradiologistas experientes. Ainda assim deve
ser considerado uma vez que, mesmo com sintomas prolonga-
dos, os doentes podem beneficiar do tratamento adequado.

VARIANTE EM HETEROZIGOTIA
DO GENE HTRA1 - CAUSA RARA DE
DEMENCIA VASCULAR

Inés Laranjinha'; Ricardo Martins?; Luis Maia'; Ana Paula
Correia'; Sara Cavaco?; Isabel Alonso?; Ricardo Taipa'*®

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do
Porto-Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 2 - Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto-Hospital
de Santo Anténio (CHUP-HSA); 3 - Unidade de Neuropsicologia,
Centro Hospitalar Universitario do Porto-Hospital de Santo Anténio

(CHUP-HSA); 4 - CGPP e UnIGENe, Instituto de Investigacéo e
Inovagdo em Saude (i3S), Instituto de Biologia Molecular e Celular
(IBMC), Universidade do Porto; 5 - Unidade de Neuropatologia,
Centro Hospitalar Universitério do Porto-Hospital de Santo Anténio
(CHUP-HSA)

Introdugdo: A deméncia vascular hereditaria mais comum
é CADASIL (cerebral autosomal dominant arteriopathy with
subcortical infarcts and leukoencephalopathy) por variantes
patogénicas do NOTCH3. Variantes causadoras de doenca do
HTRA1 (high temperature requirement serine peptidase A1)
causam uma forma recessiva (CARASIL). Recentemente, varian-
tes em heterozigotia deste gene associaram-se a doenca domi-
nante com inicio mais tardio e fenétipo semelhante a deméncia
vascular esporadica, com disfuncado disexecutiva, alteracdes da
marcha e humor.

Caso clinico: Mulher(caso index), 71 anos, com inicio pelos
50 anos de perturbacao do humor, alteragdes de linguagem,
mnésicas e executivas, posteriormente crises epilépticas; pelos
68 anos desenvolveu apraxia ideomotora, sindrome piramidal
irritativo, distonia das maos e pés, festinacdo da marcha, perda
de reflexos posturais e agravamento cognitivo. Mae e avé ma-
terna teriam sindrome demencial (inicio pelos 60s); irma com 67
anos(1) observada uma vez em consulta por sindrome demen-
cial avangado; irma com 59 anos(2) com queixas mnésicas e hu-
mor depressivo pelos 52 anos, enfarte lacunar e crise epiléptica
aos 60, posteriormente deterioracdo cognitiva até dependéncia
total e 6bito aos 64. RM cerebral das trés irmas revelou hiper-
sinal confluente da substancia branca em T2/FLAIR, simétrico,
e hemorragias petequiais predominantemente justacorticais.
Avaliacdo neuropsicoldgica (caso index e irma 2) apresentava
deterioragdo em multiplos dominios cognitivos, particularmen-
te lentificacdo psicomotora e funcdes visuo-espaciais; estudo
vascular e sequenciagdo do NOTCH3 foram negativos. Em am-
bas foi identificada nova variante [c.1027A>G;p.(Asn343Asp)]
em heterozigotia no exdo 16 do gene HTRA1. Analise bioinfor-
maética sugere um papel deletério desta variante no dominio de
protease de serina; a sua auséncia em bases de dados popula-
cionais apoia fortemente relacao causal com a doenca.

Conclusdes: Apresentamos trés irmas com deméncia vascu-
lar com padrao de transmissdo autossémico dominante e iden-
tificacdo de nova variante em heterozigotia do HTRA1. Refor¢a-
-se o papel patogénico de variantes em heterozigotia deste
gene nas formas familiares de doencas de pequenos vasos.

O PAPEL DA PET CEREBRAL NO
DIAGNOSTICO DE DEMENCIA

Daniela Garcez'; Leonor Rebordao?; Durval da Costa®; Ana Valverde?
1 - Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa; 2 - Hospital Prof. Dr.
Fernando Pessoa, Amadora; 3 - Fundacdo Champalimaud, Lisboa

Introducdo: PET FDG cerebral é uma técnica de neuroima-
gem funcional com potencial para melhorar a acuidade diagnds-
tica dos diferentes tipos de deméncia priméaria, bem como dis-
tingui-los de deméncias secundarias ou pseudodeméncia. A PET
amiléide, ao permitir quantificar in vivo a carga amildide cerebral,
permite identificar os doentes com défice cognitivo ligeiro (DCL)
que irdo converter para Doenca de Alzheimer (DA). Atendendo
ao custo elevado destes exames, a sua acessibilidade na pratica
clinica é limitada. O objetivo deste trabalho foi avaliar se a PET
FDG ou PET amildide cerebral tiveram implicacdes no diagnosti-
co final do doente com suspeita de deméncia primaria.

Métodos: Estudo retrospectivo de doentes da consulta de
deterioragao cognitiva do HFF com suspeita clinica de demén-
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cia primaria, incluindo casos prodrémicos, que realizaram PET
cerebral (FDG ou PET-amiléide) entre janeiro/2016 e maio/2019.
Definiu-se que o resultado da PET permitiu esclarecer o diag-
ndstico se corroborou ou tornou uma hipétese diagnéstica mais
provavel em detrimento de outra(s).

Resultados: Das 24 PETs amildide realizadas, em apenas um
caso (4%) nao foi possivel esclarecer a divida clinica. Das 56
PETs FDG realizadas, apenas 6 (11%) nao tiveram implicacdes
no diagnédstico, por auséncia de padrdo metabdlico sugestivo
de doenca neurodegenerativa ou pela sobreposicdo de pa-
drées metabdlicos que impossibilitaram a distingao etioldgica.

Conclusdo: O resultado da PET permitiu esclarecer o diag-
ndstico em 91% dos doentes, sendo que a PET FDG se mostrou
particularmente Util no diagndstico diferencial de entidades como
DA e deméncia frontotemporal. Contudo, a confrontagdo destes
resultados com o follow up prolongado e/ou outros biomarcado-
res torna-se premente de forma a permitir a sua validacao.

COMUNICACAO INTERPESSOAL
APOS TRAUMATISMO CRANIO-
ENCEFALICO: EFICACIA DE UM
PROGRAMA DE REABILITACAO

Nicole Agrela'; Maria Emilia Santos?; Sandra Guerreiro®

1 - Universidade Catdlica Portuguesa, Instituto de Ciéncias

da Salde; 2 - Universidade Catdlica Portuguesa, Center for
Interdisciplinary Research in Health (CIIS), Instituto de Ciéncias da
Saude; 3 - Centro de Reabilitagio Profissional de Gaia (CRPG)

Introducgdo: A perturbagdo da comunicacdo apds Trauma-
tismo Créanio Encefélico (TCE) é comum, mas apesar da sua im-
portancia social é normalmente negligenciada nos programas
de reabilitacdo.

Objetivo: Verificar se um programa de reabilitacdo da co-
municacdo conduz a uma melhoria da capacidade de comuni-
cagdo destas pessoas a curto e médio prazo.

Metodologia: Foram recrutados 12 participantes adultos
que sofreram TCE grave ou moderado. Os sujeitos foram divi-
didos, de forma aleatéria, em dois grupos, grupo experimental
(GE) e grupo de controlo (GC). Os grupos foram avaliados antes
e apds o tratamento e feito follow-up trés meses depois. O GE
seguiu um programa especifico de reabilitacdo da pragmatica
e o GC um programa de estimulagdo geral da comunicacao.
Cada programa consistiu em 24 sessées de grupo, de uma hora
e trinta minutos, duas vezes por semana, durante 12 semanas.

Resultados: Foram observadas melhorias nos dois grupos,
embora mais evidentes no GE. Ambos os grupos obtiveram me-
Ihores resultados na producado extralinguistica (gestos). No GE
verificou-se ainda melhoria na produgéo paralinguistica (expres-
sdes faciais e prosddia) e na compreensao extralinguistica. Estas
melhorias permaneceram trés meses apés o final do programa.

Conclusdes: Os resultados mostram que alguns aspetos
da comunicagdo melhoram apds frequéncia de um programa
de reabilitacdo, especialmente se este for especifico para a
pragmatica. Este tipo de intervengdo pode melhorar as com-
peténcias comunicativas interpessoais e, consequentemente, a
qualidade de vida destas pessoas. O estudo demonstrou tam-
bém que mesmo um programa de intervencdo simples de con-
versagao pode trazer algum beneficio, quando programas mais
elaborados ndo podem ser executados.

ENCEFALOPATIA A BISMUTO - UMA
COMPLICACAO RARA DO USO CRONICO
DE SUBSALICILATO DE BISMUTO

Filipa Serrazina'; Cldudia Borbinha'; Manuel Salavisa'; Miguel
Viana-Baptista'?

1 - Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental; 2 - CEDOC - Nova Medical School, Universidade
Nova de Lisboa

Introdugdo: Farmacos que contém bismuto tém sido usados
no tratamento de distdrbios gastrointestinais. Embora habitual-
mente seguros e bem tolerados, os sais de bismuto podem ra-
ramente causar neurotoxicidade caracterizada por encefalopatia
de evolugado subaguda, mioclonias, descoordenacao e disartria.

Caso Clinico: Mulher de 44 anos, com antecedentes de
sindrome do cdlon irritdvel, admitida por alteracdo do com-
portamento e instabilidade postural com duas semanas de
evolucdo. A admissdo destacava-se coloracio acinzentada dos
dentes e, ao exame neuroldgico, encontrava-se confusa, desa-
tenta e desorientada vindo a apresentar agravamento clinico
com depressao do estado de consciéncia e mioclonias gene-
ralizadas. O estudo laboratorial e a TC-CE foram inocentes. O
LCR apresentava hiperproteinorraquia (47mg/dL) e pleocitose
ligeiras (10/pL). Por suspeita de encefalite infeciosa, iniciou tra-
tamento com aciclovir IV e ceftriaxone, mantendo alteracao do
estado de consciéncia e mioclonias exuberantes. O EEG mos-
trou lentificagdo difusa da atividade de base e a RM-CE nao
revelou alteracdes. Nesta altura foi considerada a hipotese de
encefalite autoimune cumprindo 5 dias de imunoglobulina IV
(0.4g/kg/dia). Perante um quadro de encefalopatia mioclénica
consideraram-se entdo etiologias toxicas, nomeadamente o
bismuto. Apesar de espontaneamente nao referido na medica-
¢do habitual os familiares admitiram, quando questionados, o
uso de subsalicilato de bismuto nos Ultimos 20 anos para quei-
xas gastrointestinais. Os niveis de bismuto na urina (375 pg/L,
N<3.0), no soro (260 pg/L, N<0.5) e no LCR (21.4 pg/L, N<2.0)
estavam acima dos niveis toxicos. Verificou-se melhoria clinica
nas duas semanas seguintes apenas sob tratamento de suporte.
A doente veio a retomar o emprego nos trés meses seguintes.

Conclusdo: Mesmo quando a exposicdo a produtos neu-
rotéxicos ndo é espontaneamente reportada, a hipdtese de
encefalopatia toxica deve ser considerada perante um quadro
de instalacdo subaguda. Embora o uso prolongado de bismuto
possa conduzir a manifestagdes devastadoras, a sua suspensao
estd habitualmente associada a uma recuperacdo completa em
semanas a meses.

DIFICULDADE EM DIAGNOSTICAR
DEMENCIAS EM PAISES ONDE A
ESPERANCA DE VIDA COMECA A
AUMENTAR. UM GRANDE DESAFIO

Jorgina Isaias'; Jodo Adilson Gama Ricardo’
1 - Clinica Sagrada Esperanca-Luanda Angola

Introdugdo: As sindromes deméncias caracterizam-se pela
presenca de déficit progressivo na cognicdo, com énfase na
perda de memobria, e interferéncia significativa nas actividades
sociais e ocupacionais. Em Angola a esperanca de vida comega
aumentar para mais de 50 anos, com isso comegam a surgir, pa-
tologias neurodegenerativas. Hoje, elas constituem dificuldade,
em termos de diagnéstico e tratamento, por serem patologias
desconhecidas, para os policlinicos e populagdo em geral. Os
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doentes sdo encaminhados para psiquiatria e praticas de fei-
ticaria. Descrevemos 3 casos de deméncias com varias formas
de apresentacéo.

1° Caso: Homem de 79 anos, negro, com esquecimento fa-
cil e discurso incoerente de forma paroxistica, durando alguns
minutos, com 1 ano de evolugdo. Pontuagdo muito baixa no
MEEM (7/30), marcha com suporte de canadiana sem outras al-
teracdes neuroldgicas. Interrogamos doenca de Alzheimer. RM
de cranio com atrofia cértico-subcortical difusa mais acentuada
nos lobos temporais; EEG que mostra actividade lenta focal,
frequente, em RTD, TSH e T4L sem alteracdes. Medicado com
vitamina B12, acido félico e donepezil.

2° Caso: Mulher 71 anos, Professora Universitaria, com déficit
cognitivo leve a moderado, que evolui ha mais de um ano. Refere
que mantém o esquecimento facil. Ao exame neuroldgico, sem
alteracdes relevantes; Hipotiroidismo pelos exames laboratoriais
e pela ecografia; RM de cranio, mostra atrofia cértico-subcortical
de predominio fronto-temporal; EEG sem alteracoes.

3° Caso: Homem de 70 anos, ex-Bancério, com histéria de
desorientacéo, dificuldade na marcha e incontinéncia urinaria,
evolucdo de 1 ano. TC e RM crénio-encefélica atrofia cdrtico-
-subcortical difusa, hidrocefalia ex-vacuo e leucaraiose. Teste
de MOCA foi de 3/30; pressao do LCR foi normal (5 cmH20).
Fizemos o TAP-test pré e pds teste de MOCA.

Concluséo: E um desafio enorme para profissionais de sat-
de de paises em desenvolvimento, no diagnédstico precoce e
tratamento de quadros demenciais. Algumas deméncias sao
trataveis e dependem do diagnéstico precoce.

DEMORA NO DIAGNOSTICO
COMO FALHA DO TRATAMENTO DA
HIDROCEFALIA DE PRESSAO NORMA

Jorgina Isaias’; Elizeu Ekundi'; Jodo Adilson G. Ricardo'
1 - Clinica Sagrada Esperanca

Introdugéo: A hidrocefalia de pressdo normal (HPN) é uma
doenca que acomete principalmente idosos e se manifesta por
distdrbio de marcha, deméncia e incontinéncia urinaria, que sao
consideradas a triade clinica da doenca. Achados nos exames
de neuroimagem também sao importantes para confirmagdo do
diagnéstico. A fisiopatologia ainda é controversa, existindo al-
gumas hipdteses relacionadas com a etiologia da doenga.

Objectivo: O presente trabalho tem como objectivo chamar
a atencao para uma doenca rara e quase desconhecida no nos-
so meio, em que o diagndstico tardio afectou o quadro, sem
recuperagao apos a realizacdo do TAP test.

Relato de Caso: Homem de 70 anos, hipertenso medicado,
com histéria que evolui hé 2 anos caracterizada por desorienta-
cao, dificuldade na marcha e incontinéncia urinaria. Tomografia
computarizada e ressondncia magnética de créanio-enceflica
revelou atrofia cértico-subcortical difusa, hidrocefalia ex-vacuo
e leucaraiose. Teste de MOCA foi de 3/30, fez-se puncdo lom-
bar a pressdo do LCR foi normal (5 cmH20). Fizemos o TAP-
-test, que avalia a chance do doente melhorar com derivacdo
ventriculoperitoneal(DVP).

Conclusédo: o presente caso clinico mostra que a demora no
diagnéstico de uma deméncia pontecialmente reversivel leva
a um mau progndstico e quadro de dependéncia extrema do
doente e diminuicio da qualidade de vida da familia. E impor-
tante a identificacdo precoce da doenca e o conhecimento dos
diagnésticos diferenciais, pois sdo essenciais para o bom prog-
néstico do paciente.

DOENCA DE CREUTZFELDT-JAKOB:
QUANDO A CLINICA IMPERA SOBRE A
IMAGEM

Mariana Santos'; Pedro Vieira%;, Miguel Neves'; Filipa Carvalho';
José Aralijo'; Virginia Mendes'; Sofia Rocha’
1 - Hospital de Braga; 2 - Hospital Amato Lusitano, Castelo Branco

Introdugdo: A doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) é um dis-
turbio neurodegenerativo raro, invariavelmente fatal, cuja inci-
déncia é de um caso por milhdo por ano, que se carateriza pela
acumulacdo anormal da proteina priénica, afetando o sistema
nervoso central. A forma esporadica é a mais comum, ocorren-
do em cerca de 85-95% dos casos.

Caso Clinico: Homem, 82 anos, previamente auténomo,
com antecedentes de HTA, DM tipo 2 e neoplasia da préstata,
é admitido no servico de urgéncia por alteracdo da marcha, di-
sartria e esquecimentos para factos recentes, com um més de
evolucdo. Deixou de conduzir e de reconhecer familiares. Ao
exame neuroldgico na admissdo, encontrava-se desorientado
e apresentava estacdo em pé de base alargada e marcha im-
possivel, mesmo com apoio bilateral. Realizou RM cerebral que
revelou atrofia cerebral e focos multiplos hiperintensos inespe-
cificos em T2 na substancia branca subcortical frontoparietal
bilateralmente. O EEG mostrou atividade alfa basal de 8Hz,
sem outras alteragdes e o PET cerebral sugeria deméncia de
Alzheimer ou de corpos de Lewy. Neoplasia, infecdo, doenca
autoimune, lesdes dos corddes posteriores da medula espi-
nal foram excluidos. Seis semanas apds o doente apresentou
agravamento clinico significativo, estava afasico, ndo cumpria
ordens e tinha mioclonias e sinal de babinski bilateral. Repetiu
RM cerebral que revelou hiperintensidade de sinal em T2/FLAIR
e restricao a difusdo dos ganglios da base bilateralmente e das
vertentes posteriores dos talamos, a traduzir DCJ provavel. No
LCR: proteina-Tau 3800pg/mL, Tau fosforilada 85.3pg/mL e a
14.3.3 fracamente positiva. Apresentou desfecho fatal, apés 4
meses de evolugdo do quadro clinico.

Conclusdo: O diagndstico definitivo de DCJ apenas se faz
com base na histologia, no entanto os biomarcadores e a RM
cerebral podem ter um papel importante na suspeicao inicial.
Este caso mostra um desafio diagnéstico, pela idade de apre-
sentacdo e, mais importante, pela falta de correlacdo clinica-
-imagiolégica na fase inicial.

INTERVENCAO
NEUROPSICOLOGICA NO TRAUMATISMO
CRANIO-ENCEFALICO

Olga Ferreira'
1 - Centro Hospitalar Barreiro Montijo, EPE

Introdugdo: O TCE é um grave problema de sadde publica,
apresenta elevado impacto econdmico-social, sendo causa de
muitos anos de vida produtiva perdidos devido as suas sequelas
fisicas, cognitivas, emocionais e comportamentais; tem signifi-
cativo impacto na vida da pessoa afecta, sua familia e comu-
nidade. Os programas de reabilitagdo nas suas componentes
fisica, psiquica e social constituem-se como uma necessidade
premente na reabilitacdo e integracdo socio-laboral da pessoa
com TCE. Baseando-se na caracteristica de neuroplasticidade
do cérebro, a reabilitagdo neuropsicoldgica (RN) possibilita a
recuperagdo das fungdes afectadas, permitindo optimizar a
qualidade de vida, minimizar os défices e disfuncdes, facilitar a
adaptacdo a nova realidade, potenciar a funcionalidade, permi-
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tir a reintegracao sdcio-profissional.

Objectivos: O presente trabalho visa apresentar os resul-
tados de um programa de RN individualizado criado para um
sujeito com TCE grave de tipo fechado causado por acidente
de viagao.

Metodologia: Estudo de caso clinico, realizou-se um pro-
grama individualizado de 72 sessées de RN com um sujeito
adulto jovem, baseando-se num perfil neuropsicoldgico inicial
(avaliagdo pré-programa RN), e avaliado apds 24, 48 e 72 ses-
sdes nos parametros de meméria operativa, meméria auditivo-
-verbal imediata e diferida, meméria visual imediata.

Resultados: Observou-se uma boa adesdo ao programa de
RN, melhoria do desempenho neurocognitivo (com progressivo
incremento nos desempenhos de meméria avaliados ao longo
dos diferentes momentos do programa) e também melhoria do
funcionamento socio-afectivo do paciente, reflectindo-se na sua
insercao sécio-laboral.

Conclusées: A RN é um dos pilares do tratamento da lesao
cerebral por TCE quando existem sequelas neuropsicoldgicas.
Os programas individualizados de reabilitagao permitem uma
potenciacdo dos efeitos da intervengado neuropsicolégica pela
adaptacdo as caracteristicas especificas do individuo, ao seu
ambiente, facilitando a adesdo ao programa de RN. Seria perti-
nente reavaliacdo follow-up (6 meses/ 1 ano), visando avaliar a
permanéncia dos resultados do programa de RN no funciona-
mento ao longo do tempo.

EXPOSICAO AMBIENTAL A
ELEMENTOS POTENCIALMENTE TOXICOS
E A SUA INFLUENCIA NO ESTADO
COGNITIVO

Bianca Gerardo'; Marina Cabral-Pinto?; Paula Marinho-Reis?;
Agostinho Almeida®; Joana Nogueira'; Mario Simdes'; Sandra
Freitas'

1 - Centro de Investigacdo em Neuropsicologia e Intervencdo
Cognitivo Comportamental (CINEICC), Faculdade de Psicologia
e Ciéncias da Educacao, Universidade de Coimbra (FPCE-UC),
Coimbra, Portugal; 2 - Centro de Investigacdo GeoBioTec,
Departamento de Geociéncias, Universidade de Aveiro, Aveiro,
Portugal; 3 - LAQV/REQUIMTE, Departamento de Quimica,
Laboratério de Quimica Aplicada, Faculdade de Farmacia,
Universidade do Porto (FF-UP), Porto, Portugal

Introdugdo: A exposicdo ambiental prolongada a Elementos
Potencialmente Toxicos (EPT) parece estar associada a algumas
doencas neurodegenerativas. Contudo, ndo é ainda conhecida
a forma como esta influencia a cognigéo.

Objetivo: Identificar possiveis ligacdes entre a exposicao
ambiental a EPT e perfis neuropsicoldgicos, avaliando poten-
ciais fatores influenciadores da predisposicdo para o declinio
cognitivo.

Metodologia: A investigagdo envolveu um grupo de resi-
dentes (>55 anos) de Estarreja, regido favoravel ao estudo de
EPT por albergar um complexo quimico cuja atividade indus-
trial intensa tem um impacto negativo no ar, solo, sedimentos e
qualidade da agua. Cada participante respondeu a um questio-
nério sociodemografico, realizou uma avaliacdo neuropsicolégi-
ca para afericdo do funcionamento cognitivo e providenciou 3
tipos de amostras bioldgicas para determinagdo dos niveis de
EPT — unhas de mao, cabelo e urina. Foram conduzidos 3 estu-
dos baseados no emparelhamento dos dados cognitivos com
os dados biolégicos de cada tipo de amostra.

Resultados: Anélises das amostras de urina sugerem a exis-
téncia de uma relacao entre niveis elevados de EPT e o défice

cognitivo e apontam o Aluminio, Cadmio e Zinco como bons
preditores de desempenho no Mini Mental State Examination.
Os dados biolégicos provenientes das unhas discriminam os
desempenhos de participantes sem e com declinio cognitivo
(sinalizados pela Clinical Dementia Rating Scale) e sugerem
uma associagao entre teores elevados de Manganés e Zinco e
condigdes de deméncia severa. J& as anélises das colheitas de
cabelo revelam uma variagao significativa dos niveis Mercurio
nas amostras, sucessivamente mais elevados de participantes
saudaveis, para participantes com queixas subjetivas de memé-
ria, défice cognitivo ligeiro e deméncia.

Conclusdo: Os dados dos estudos apontam para uma asso-
ciagao entre a exposicao a EPT e o declinio cognitivo, transver-
sal a biomarcadores distintos. Os resultados suportam a hipé-
tese da exposicdo ambiental a EPT constituir um fator de risco
para o desenvolvimento de declinio cognitivo.

FUNCTIONAL NEUROLOGICAL
DISORDERS: TIME FOR A TURNING POINT?

Carolina Soares'?; Carolina Lopes'?; Pedro Abreu':

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar Universitario de
Sdo Joao, EPE, Porto; 2 - Department of Clinic Neurosciences and
Mental Health, Faculty of Medicine of University of Porto

Background and aims: Functional neurological disorders
(FND) are common and associated with noteworthy morbidity
and healthcare costs. The aim of this study was to analyse and
characterize the patients and admissions for FND in a portu-
guese tertiary center.

Methods: Retrospective study of all admissions in Neurol-
ogy Department of our hospital over a period of 5 years in
which a final diagnosis of FND was assumed by the assistant
neurologist. Semiological features and neurological examina-
tion findings were analysed. Patient characteristics (such as sex,
age, work and marital status, prior neurological conditions and
family history of neurological disorders), length of stay, ancillary
studies, treatments and final orientation after discharge were
also considered.

Results: A total of 166 cases were identified. The majority
of patients were female (72.9%), with a mean age of 41+12
years; 64.5% were married; one out of four were unemployed;
55.4% had no prior neurological conditions and 71.2% had un-
known family history of neurologic disorders. The most common
presentation was simultaneous sensitive and motor complaints
(34.5%) and 92.2% had at least one positive sign at neurologi-
cal examination suggestive of FND. Mean hospitalization length
was 6.4+4 days and brain MRI was performed in 86.1%, elec-
troencephalogram in 21.7%, cervical and transcranial Doppler
ultrasonography in 49.4%, medular MRI in 11.4% and lumbar
puncture in 6.6%. A specific treatment was performed in 6.6%
and 16.9% patients had psychiatric assessment during hospitali-
zation. After discharge, 52.4% patients had at least one re-eval-
uation by a neurologist and 28.3% were referred to psychiatry
appointment.

Conclusion: Although FND is now a ‘rule in’ diagnosis based
on positive neurological examination findings, patients with
FND are still difficult to manage, often requiring hospital admis-
sion and several ancillary studies, associated with high costs, to
achieve a correct diagnosis.
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USO DE BENZODIAZEPINAS EM
DOENTES REFERENCIADOS A CONSULTA
DE NEUROLOGIA-COGNICAO

Claudia Borbinha'; Marcelo Mendonga’; Filipa Serrazina'; Rita
Ventura'; André Sobral-Pinho'; Luisa Alves'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental

Introducdo: As Benzodiazepinas sdo farmacos amplamente
prescritos no controlo da ansiedade e insénia, contudo, apesar
da sua indicacdo auto-limitada, sdo muitas vezes prescritas por
longos periodos. Os seus efeitos adversos incluem deterioragdo
cognitiva e psicomotora, risco de quedas, acidentes, sedacao
diurna e risco aumentado de deméncia.

Objetivos: Caracterizagdo do uso de Benzodiazepinas numa
primeira consulta de Neurologia-Cognicdo. Comparar melhoria
clinica em doentes com e sem reducdo de benzodiazepinas.

Métodos: Estudo preliminar, retrospetivo, a partir da anélise
dos processos clinicos de doentes observados em primeira con-
sulta de Neurologia Cognigdo em 2017. Apenas foram incluidos
doentes com medicagdo registada: doentes medicados com
benzodiazepinas (BZD+) e ndo medicados com benzodiazepi-
nas na primeira consulta (BZD-) Os doentes foram demografica
e clinicamente caracterizados. Foram feitas comparagdes entre
BZD+ e BZD-, assim como entre doentes BZD+ que fizeram ou
nao reducado de benzodiazepinas. Determinou-se evolugao cli-
nica com base nas escalas Clinical Global Impression — Severity
scale (CGI-S) e Clinical Global Impression — Improvement scale
(CGI-l). Os testes utilizados foram o chi-quadrado e T-teste de
student, assumindo-se significancia estatistica para p<0.05.

Resultados: Foram observados 105 doentes, dos quais 93
foram incluidos (73,9£10,1 anos; 61,3% mulheres) com segui-
mento de 1,7+1,3 anos. 38 doentes (40,9%) encontravam-se
medicados com benzodiazepinas na primeira consulta, a maio-
ria mulheres (73,7% vs 52,7% no grupo BZD-; p=0.05). A 73.8%
dos doentes foi proposto a descontinuacdo de benzodiazepi-
nas, contudo apenas 57,9% o conseguiu. 30% dos doentes que
fizeram a reducdo das benzodiazepinas obteve melhoria clinica
(CGI-S 1 e 2) no final do seguimento, contudo comparando com
os 11.1% doentes melhorados sem descontinuagdo nao houve
diferencas significativas (p=0,38).

Conclusdes: 40,9% dos doentes referenciados a consulta de
Neurologia-Cognigdo encontravam-se medicados com benzo-
diazepinas. 57,9% conseguiu a descontinuacdo desta medica-
¢ao, verificando-se melhoria em 30% destes doentes. Para es-
tabelecer conclusGes mais robustas é necessario o alargamento
da amostra.

SEQUELAS NEUROPSICOLOGICAS
NO TRAUMATISMO CRANIO-ENCEFALICO:
ESTUDO DE CASO

Olga Ferreira'
1 - Centro Hospitalar Barreiro Montijo

Introducdo: O traumatismo crénio-encefélico (TCE) é uma
das principais causas de lesdo cerebral adquirida, a par do aci-
dente vascular cerebral, e constitui em todo o mundo a primeira
causa de morte e de incapacidade antes dos 40 anos (World
Health Organization, 2006). Sdo muito frequentes sequelas neu-
ropsicolégicas no TCE sendo fundamental a sua avaliacdo pre-
coce para possibilitar a intervencdo sobre as mesmas. O presen-
te trabalho apresenta um estudo de caso clinico de um paciente
com TCE em que foi realizada avaliagdo neuropsicolégica.

Caso Clinico: Paciente de sexo masculino, 34 anos, na sequén-
cia de acidente de viacdo apresenta TCE grave, fechado, com se-
quelas de hematoma subcutaneo, em avaliagdo psicoldgica por
queixas de défice de meméria, lentificacdo, défice de nomeacao.

Conclusdes: Constataram-se significativas alteragdes neu-
ropsicolégicas, nomeadamente memoria operativa, memoria
auditivo-verbal, velocidade de processamento da informacdo
verbal, mas também sintomatologia depressiva com significativo
impacto na insercao sécio-laboral do paciente. As competéncias
de linguagem estavam mantidas, sugerindo que as dificuldades
de nomeacao se deveriam provavelmente ao défice de memo-
ria verbal. A sintomatologia depressiva e de somatizagao iden-
tificadas parecem surgir reactivamente as sequelas do TCE. As
sequelas neuropsicoldgicas identificadas podem comprometer o
desempenho nas tarefas de vida diéria e a qualidade de vida do
paciente, podendo comprometer a sua reintegracao sécio-labo-
ral, sendo importante a intervengado sobre as mesmas. A avalia-
¢do neuropsicoldgica é fundamental na intervencdo com o pa-
ciente com TCE permitindo identificar as areas comprometidas
e delinear um programa de intervencdo adequado ao mesmo.

PROVAVEL ENCEFALITE
AUTOIMUNE COM ANTICORPOS
ANTINEURONAIS NEGATIVOS: UM
DESAFIO DIAGNOSTICO E TERAPEUTICO

Rita Pinheiro'; Francisco Bernardo'; Sara Machado'; Amélia
Pinto'; Elsa Parreira’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora

Introdugdo: A encefalite autoimune (EA) é uma patologia
neuroldgica cada vez mais reconhecida na pratica clinica. Na
presenca de uma apresentacao clinica tipica associada a altera-
¢oes imagioldgicas, eletroencefalogréficas e laboratoriais, no-
meadamente com identificacdo de um anticorpo antineuronal,
o diagndstico torna-se evidente. Porém, os casos de EA com
anticorpos antineuronais negativos sdo um desafio diagndstico
e terapéutico com implicagdes progndsticas importantes.

Caso Clinico: Homem de 64 anos, com hébitos etandlicos
acentuados. Foi internado por quadro clinico com 2 meses de
evolucdo caracterizado por deterioracdo cognitiva com envol-
vimento de fun¢bes executivas, meméria e linguagem, altera-
¢des comportamentais e do estado de consciéncia. Ao exame
neurolégico encontrava-se desorientado, com discurso nao
fluente, comprometimento da compreenséo, repeticdo e no-
meacdo; com dispersdo da atencdo e diminuicdo da velocidade
de processamento; apresentava hipomimia facial, rigidez axial
e apendicular, tendo perdido autonomia na marcha. A RM-CE
evidenciou atrofia parietal e mesio-temporal bilateral e discreto
hipersinal T2/FLAIR bilateral. O EEG revelou lentificacao difusa
da eletrogénese. O PET-FDG cerebral mostrou acentuado hipo-
metabolismo cortical simétrico. A analise citoquimica do LCR,
pesquisa de anticorpos de superficie neuronal e estudo de neo-
plasia oculta foram negativos. Por quadro clinico e imagiolégico
sugestivo de provavel EA, realizou 5 dias de metilprednisolona
endovenosa seguida de prednisolona oral, dois ciclos de imu-
noglobulina humana endovenosa e iniciou imunossupressao
oral com azatioprina. O doente evoluiu favoravelmente com
recuperacao dos défices iniciais, mantendo dificuldade no cum-
primento de ordens complexas e discreta rigidez apendicular.

Conclusdes: Apresentamos um caso de possivel EA com
anticorpos antineuronais negativos e resposta clinica favoravel
ap6s imunoterapia. Na auséncia de um anticorpo antineuronal
especifico, um quadro clinico sugestivo associado a alteracdes
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na RM-CE e/ou PET cerebral devem alertar para a possibilidade
deste diagnéstico. Na presenca de forte suspeicao clinica, deve
iniciar-se imunoterapia precocemente, de forma a melhorar a
resposta funcional e a reduzir a probabilidade de recorréncia

DEFICE COGNITIVO DE ORIGEM
HEMODINAMICA E CONTEXTO
IATROGENICO

Jodo André Sousa'; Jodo Sargento-Freitas'?; Isabel Santana'?
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

Introdugdo: A oclusdo carotidea tem uma apresentacdo
geralmente subita sob a forma de Acidente Vascular Cerebral,
sendo rara a sua manifestacao através de défice em

dominio exclusivamente cognitivo.

Caso-clinico: Mulher de 70 anos, assistente de bordo apo-
sentada, com um aneurisma do segmento oftalmico da artéria
cardtida interna (ACI) esquerda submetido a exclusdo cirirgica
aos 59 anos, apresentou um quadro de défice de memoria re-
cente. A primeira avaliacdo neuropsicolégica em novembro de
2017 sugeriu um défice cognitivo ligeiro. A segunda avaliagdo
em outubro de 2018 demonstrou uma estabilidade do defeito
mnésico caracterizado por defeitos ligeiros na meméria verbal e
na evocacgao espontanea de informacao recente, sem alteragao
das restantes funcdes nervosas superiores. O exame neurolé-
gico nao revelou défices focais e a realizagdo do Mini-Mental
State Examination (MMSE) totalizou 28/30 e o Montreal Cogni-
tive Assessment (MoCA) 22/30. A repeticao do MoCa em junho
2019 perfez 23/30. Realizou TC-Ce que exibia padrao de atrofia
localizado a alta convexidade e na regiao temporal esquerda.
Um EEG atestava ritmo lento na regido temporal ipsilateral. A
realizacdo de um PiB-PET ndo demonstrou deposicdo anémala
de peptideo beta-amiloide.

Foi prescrito Rivastigmina 4,6mg (posteriormente 9,5mg)
sem beneficio clinico. A realizagdo de Eco-Doppler Carotideo-
-Vertebral e Transcraniano provou uma exclusdo de fluxo na Ar-
téria Carétida Comum esquerda e fluxo vestigial na ACl ipsilate-
ral garantido por fenémenos arteriogénicos de colateralidade.
A Artéria Cerebral Média esquerda apresentava uma reducdo
velocimétrica de 45% relativamente a contralateral.

Conclusdo: Ainda que a clinica de défice de memoéria re-
cente pudesse sugerir um Défice Cognitivo Ligeiro do espectro
da Doenca de Alzheimer, a estabilidade do defeito cognitivo e
os resultados dos exames complementares de diagnéstico des-
vendaram outra causa menos comum de défice cognitivo, por
provavel mecanismo hemodinamico.

CASO DE ENCEFALITE ANTI-MA2
APRESENTANDO-SE COMO DEMENCIA
FRONTAL

Isabel Rovisco Monteiro'; Ana Rita Machado'; Miguel Tabuas
Pereira’
1 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugdo: As Sindromes Paraneoplasicas Neuroldgicas
(SPN) sao disturbios raros que acompanham tumores malignos,
ndo estando diretamente ligadas aos seus efeitos diretos ou das
suas metastases. Podem afetar qualquer parte do sistema ner-
voso, antecedendo o diagnéstico do tumor em meses a anos.
Atendendo a dificuldade de diagnéstico, estabeleceram-se cri-
térios baseados na presenca ou auséncia de tumores, de an-
ticorpos anti-neurénio especificos e em sindromes tipicos. Os

anticorpos anti-Ma2 s&o reconhecidos como fortemente asso-
ciados a tumores, em particular de células germinativas do testi-
culo, pulmao e mama. Habitualmente manifestam-se através de
encefalites com atingimento do sistema limbico, diencéfalo ou
tronco cerebral. Aqui descrevemos um caso de um doente com
alteracdes comportamentais e declinio cognitivo, mimetizando
uma deméncia frontotemporal.

Caso Clinico: Descreve-se um caso de um homem de 71
anos com antecedentes de sindrome mielodisplasico, que se
apresenta com um quadro de alteragdes comportamentais,
défices executivos, ideias delirantes e obsessivas, com agrava-
mento progressivo, e epilepsia. O EEG revelava foco epiléptico
frontal e fronto-medial direito. No LCR identificou-se hiperpro-
teinorrdquia. A RMN-CE descrevia pequenas areas punctifor-
mes de hipersinal da substancia branca subcortical compativeis
com etiologia vascular microcirculatéria, associada a fendmenos
atréficos cortico-subcorticais globais. Posteriormente, foi iden-
tificado o anticorpo anti-Ma2. A PET-FDG corporal revelou uma
formacdo nodular hipermetabdlica no lobo inferior do pulmao
esquerdo, sugestiva de lesdo neoplasica maligna. O doente foi
submetido a lobectomia apds 2 meses, documentando-se a
presenca de adenocarcinoma acinar primario do pulmao. Apds
a excisao, o doente responde a instituicdo das imunoglobulinas,
com posterior reagravamento.

Conclusdes: Este caso ilustra a necessidade de um alto in-
dice de suspeicdo para sindromes paraneoplasicos. Documen-
tamos o primeiro caso em que esta encefalite se manifesta com
uma sindrome sugestivo de deméncia frontotemporal.

SINTOMAS NEUROPSIQUIATRICOS
NA DOENCA DE CREUTZFELDT-JAKOB
ESPORADICA: EXPERIENCIA DE UM
CENTRO TERCIARIO

Marco Fernandes'; Filipa Serrazina'; Claudia Borbinha'; Luisa
Alves’

1 - Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental

Introducgdo: A doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) carateri-
za-se pelo fendtipo classico de deméncia rapidamente progres-
siva, ataxia, sinais extrapiramidais e mioclonias. Os sintomas
neuropsiquiatricos tém sido identificados mais frequentemente
na forma variante, embora a sua caraterizacdo na forma espora-
dica ndo esteja bem definida.

Objetivo: Caraterizar os sintomas neuropsiquiatricos na
DCJ esporadica.

Metodologia: Anélise retrospectiva de casos consecutivos
de doentes com diagnéstico de DCJ definitiva ou provavel, for-
ma esporadica, admitidos ao internamento de Neurologia do
Hospital de Egas Moniz no periodo compreendido entre 2006 e
2019. Dados clinico-demogréficos colhidos através dos proces-
sos clinicos. Caraterizacdo dos sintomas neuropsiquiatricos com
base na ICD-10, cédigo F06 - alteragdes neuropsiquiatricas em
contexto de lesao cerebral.

Resultados: Incluidos 14 doentes, 71.4% (n=10) com DCJ
provavel e 28.4% (n=4) com DCJ definitiva; 64.3% do género
feminino, com média de idades de 70+9.7 anos. Trés doentes
tinham diagndstico prévio de doenca psiquiatrica. Os sinto-
mas neuropsiquiatricos estavam presentes em 85.7% dos do-
entes: défice cognitivo em 78.6%, perturbacdo do humor em
28.6%, alucinose em 21.3%, aumento da atividade psicomotora
em 14.3%, labilidade emocional em 7.1% e delirio em 7.1%.
Apenas 3 doentes (21.4%) foram avaliados por Psiquiatria. A
maioria (64.3%) dos doentes apresentou sintomas neuropsiqui-

Congresso de Neurologia 2019



Sinapse® | Supplement 1 | Volume 19 | November 2019

atricos antes do diagnéstico de DCJ, com intervalo de 5 dias a
7 meses. No que diz respeito a psicofarmacos, 42.9% dos do-
entes foi medicado antes do diagndstico de DCJ, 28.6% apds o
diagnéstico e 28.6% nao foi medicado.

Conclusdo: Os nossos resultados sugerem que os sintomas
neuropsiquiatricos podem ser uma manifestacdo precoce e pro-
eminente da DCJ esporadica, com instalagdo antes do quadro
neurolégico tipico. Apesar de ndo haver tratamento curativo
para a DCJ, o reconhecimento dos sintomas neuropsiquiatricos
e o seu tratamento poderd melhorar a qualidade de vida dos
doentes e dos cuidadores.

AMNESIA GLOBAL TRANSITORIA:
UM CASO EM CONSULTA DE INTER-
SUBSTITUICAO

José Sousa Vale'; Inés Madeira'; Rita Medeiros'
1 - USF Marginal

Introducdo: A Amnésia Global Transitéria (AGT) é definida
como uma subita reducéo profunda da meméria anterégrada e
uma reducdo mais ligeira da meméria episddica retrégrada. Inclui
alteracdo das funcdes executivas, de reconhecimento e dura até
24 horas. Durante o episédio, o paciente mantém conhecimen-
to pessoal, geralmente mantém o conhecimento de familiares, e
também a meméria remota e intelecto preservados.

Objectivos: Relato de caso e revisio narrativa. E um relato
de uma senhora de 55 anos que recorre a consulta de inter-
-substituicdo por sensacdo de mal-estar geral com uma hora
de evolucéo, associada a ansiedade motivada por mau relacio-
namento conjugal e um episédio de ndusea e vomito alimentar
durante a entrevista clinica. Nesta revisao da AGT, resume-se a
epidemiologia, sintomatologia, fisiopatologia, avaliacdo, diag-
néstico diferencial e possiveis recomendacgdes de tratamento.

Metodologia: A base de dados PubMed foi pesquisada
com os termos de busca “transient amnesia”, “transient global
amnesia”,"hippocampus” e “amnesic syndromes”.

Resultados: A avaliagdo de um paciente com amnésia tran-
sitoria deve incluir a observacdo do mesmo até ao desapareci-
mento de todos os sintomas. A etiologia da AGT permanece
desconhecida. Para fazer um diagnéstico de AGT certos crité-
rios clinicos devem estar preenchidos. O diagnéstico diferencial
inclui doenca estrutural, vascular, amnésia epilética, delirio, in-
toxicacdo, traumatismo craniano e enxaqueca. O melhor enten-
dimento da fisiopatologia poderia facilitar a compreensao de
outros distdrbios neuroldgicos que afetam o hipocampo, como
a doenca de Alzheimer. Concomitantemente a anélise dos fato-
res emocionais e da neuroimagem poderiam aumentar o conhe-
cimento dos mecanismos subjacentes a AGT.

Conclusdes: O melhor entendimento da fisiopatologia po-
deria facilitar a compreensdo de outros distirbios neuroldgicos
que afetam o hipocampo, como a doenca de Alzheimer. Con-
comitantemente a anélise dos fatores emocionais e da neuroi-
magem poderiam aumentar o conhecimento dos mecanismos
subjacentes a AGT.

SINDROME CUTIS VERTICIS
GYRATA-DEFICE COGNITIVO - CASO
CLiNICO E REVISAO DA LITERATURA

Diana Melancia'?; Rodrigo Carvalho®; Inés Carvalho?; Rita Lopes
Silva®

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Lisboa
Central; 2 - Departamento de Farmacologia e Neurociéncias,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 3 - Consulta

Externa de Dermatologia Pediatrica, Centro Hospitalar Universitario
de Lisboa Central; 4 - Servico de Genética, Centro Hospitalar
Universitario de Lisboa Central; 5 - Servico de Neurologia Pediatrica,
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central

Introdugdo: O sindrome Cutis verticis gyrata-défice cogni-
tivo (CVG-DC) é um sindrome neurocutaneo raro de etiologia
desconhecida com apenas 62 casos publicados na literatura
desde 1883. Afecta predominantemente o sexo masculino e
caracteriza-se pela associacdo de atraso do desenvolvimento
psicomotor (ADPM) profundo e pregas cutaneas no escalpe -
cutis verticis gyrata (CVG) - que surgem na puberdade, e asso-
ciagdo variavel de tetra/paraparésia espastica (40%), epilepsia
refractaria (44%), alteracdes da oculomotricidade (30%) e mi-
crocefalia (28%). Nos estudos de imagem, a presenca de atrofia
cortico-subcortical, atrofia calosa ou calcificagdes exuberantes e
dispersas sdo os achados mais frequentes.

Caso Clinico: Sexo masculino, 12 anos, natural de Cuba e
filho de pais ndo consanguineos, referenciado aos 3 meses a
consulta de Neurologia Pediatrica por microcefalia, ADPM glo-
bal, hipotonia axial, hipertonia dos membros e epilepsia. EEG
revelou actividade paroxistica multifocal e a RM calcificacées
bilaterais da substancia branca, génglios da base e tronco. Co-
locadas hipdteses diagnédsticas de infeccdo congénita a CMV
versus interferonopatia. O estudo infecioso no cartdo de Gu-
thrie foi negativo para PCR de CMV; o estudo metabdlico e
endocrinolégico nado revelou alteragbes e o estudo genético
incluindo exoma foi inconclusivo.

O quadro neurolégico evoluiu com epilepsia refractéria, lu-
xacdo bilateral da anca, escoliose e deformidades dos pés e
maos secundérios a espasticidade. Aos 12 anos foram notadas
pela mae irregularidades e pregas do escalpe compativeis com
cutis verticis gyrata que, juntamente com o quadro descrito,
permitiram o diagnéstico do sindrome CVG-DC.

Conclusdo: O sindrome CVG-DC é uma entidade clini-
ca subdiagnosticada, a considerar perante quadro clinico de
ADPM com aparecimento na puberdade de cutis verticis gyrata.
O reconhecimento desta associacdo permite o seu diagndstico,
evitando outros exames complementares desnecessarios.

TUMOR NEURONAL
MULTINODULAR E VACUOLAR DO
CEREBRO: UMA ENTIDADE RECENTE.

Denil Tribovane'; Joana Vitor'; Catarina Brito'; Joana Morgado';
José Vale'
1 - Hospital Beatriz Angelo

Introdugdo: O Tumor Neuronal Multinodular e Vacuolar
(TNMV) do cérebro é uma lesdo benigna cuja prevaléncia é des-
conhecida, estando associada a epilepsia do adulto jovem. Foi
reconhecido como um padrao do tumor de células ganglionares
pela OMS em 2016. A sua natureza é controversa, podendo
corresponder mais a uma lesdo hamartomatosa do que a uma
neoplasia propriamente dita.

Caso clinico: Mulher de 43 anos com antecedentes pessoais
de epilepsia na infancia, referenciada a consulta por agravamen-
to da intensidade e frequéncia de crises de enxaqueca com aura
visual e sensitiva, episédios com duracdo inferior a 24 horas. Nao
apresentava alteragdes ao exame neuroldgico. Realizou EEG que
evidenciou escassa actividade epileptiforme na regido temporal
anterior esquerda e RM cranio-encefélica com contraste que de-
monstrou pequenos focos de hipersinal TR Longo circunscritos
justacorticais em topografia perirrolandica esquerda sem efeito de
massa significativo sobre as estruturas adjacentes ou reforco de
sinal RM apds administragao de gadolinio compativel com Tumor
Neuronal Multinodular e Vacuolar (TNMV). Foi iniciada terapéutica
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com antiepilético e pedida RM para controlo imagioldgico.

Conclusao: Apresenta-se o caso de um TNMV, que cons-
titui uma entidade rara e recentemente descrita na literatura.
Pretende-se realcar a importéncia da imagiologia para se esta-
belecer o diagndstico uma vez que as leses sao praticamente
patognoménicas, sendo estas multinodulares, bem circunscri-
tas, hiperintensas em sequéncias TR Longo e sem restri¢do hi-
drica nas sequéncias ponderadas em difusdo na RM, envolvem
o cortex e/ou substancia branca subcortical e ndo condicionam
efeito de massa significativo sobre as estruturas adjacentes. O
TNMV é uma lesdo “leave me alone” podendo ser sintomatica
ou assintomatica e achada incidentalmente, requerendo apenas
vigilancia imagioldgica periddica.

ROMBOENCEFALITE ASSOCIADA
A ANTICORPOS ANTI-MA2/TA SEM
EVIDENCIA DE NEOPLASIA

Vanessa Oliveira'; Hugo Déria?; Luis Botelho? Mércio Cardoso®; Ana
Paula Sousa®; Paula Carneiro? Esmeralda Neves?®; Ernestina Santos'®
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do

Porto — Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 2 - Servico

de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario do

Porto — Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 3 - Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto — Hospital
de Santo Anténio (CHUP-HSA); 4 - Servico de Imunologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio (CHP-HSA);

5 - Unit for Multidisciplinary Research in Biomedicine, ICBAS,
University of Porto, Portugal

Introducdo: A encefalite por anticorpos anti-Ma2/Ta tipica-
mente apresenta-se como uma disfun¢éo limbica, diencefalica ou
do tronco cerebral. E geralmente associada a homens com neo-
plasia testicular, ou a doentes mais velhos com outros tipos de tu-
mores. Apenas um terco dos doentes respondem ao tratamento.

Caso clinico: Homem de 54 anos, ex-fumador, que pelos 51
anos iniciou um quadro progressivo de ptose, diplopia, oftal-
moparésia supranuclear vertical, diparésia facial e disfagia. Ti-
nha uma eletromiografia normal, com anticorpos anti-recetores
de acetilcolina e anti-MuSK negativos. Foi tratado com corti-
coterapia e piridostigmina sem melhoria. Apds alguns meses
desenvolveu um parkinsonismo e a avaliacdo neuropsicoldgica
documentou um declinio cognitivo significativo. A RM cerebral
inicialmente foi descrita como normal, com estudo do liquor
sem bandas oligoclonais ou outras alteracdes, e pesquisa de
botulismo e Whipple negativa. O estudo imunolégico extenso
documentou anticorpos anti-Ma2/Ta fracamente positivos. O
PET-FDG mostrava um hipermetabolismo da amigdala palatina,
tendo sido submetido a amigdalectomia por suspeita de neo-
plasia — anatomia patoldgica sugestiva de inflamacao. A repe-
ticdo do estudo imunoldgico foi negativa, incluindo anticorpos
anti-neuronais, mas a RM cerebral de controlo evidenciou uma
hiperintensidade mesencefélica compativel com romboencefa-
lite. Durante o follow-up repetiu o PET-FDG, TC toraco-abdomi-
no-pélvico, estudo digestivo endoscédpico e mlltiplas ecogra-
fias testiculares — todos negativos. Fez 2 ciclos de 5 dias de 1g
metilprednisolona ev, 5 dias de imunoglobulinas (0,4g/kg) e 5
sessdes de plasmaférese sem melhoria. Aos 3 anos de follow-
-up tem apresentado uma progressao da disfuncdo cognitiva e
bulbar, incluindo disfagia severa com necessidade de colocacao
de uma gastrostomia endoscépica percuténea. Dado o estado
geral atual do doente, ndo foram propostas outras terapéuticas
imunossupressoras.

Conclusdo: Reportamos um caso de uma romboencefalite,
provavelmente associada a anticorpos anti-Ma2/Ta, sem resposta
a terapéutica instituida. Apesar do estudo exaustivo, este doente
apresenta varios anos de follow-up sem evidéncia de neoplasia.

SINDROME DE BING-
NEEL: UMA MANIFESTACAO RARA
DA MACROGLOBULINEMIA DE
WALDENSTROM

Daniela Vieira'; Daniela Jardim-Pereira?; Fernando Matias'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

Introdugdo: A sindrome de Bing-Neel é uma manifestacao
neuroldgica rara da macroglobulinemia de Waldenstrém (MW),
e é caracterizada pela presenca de células malignas linfoplas-
mociticas no sistema nervoso central (SNC). A sua apresenta-
cao clinica pode ser variada e inespecifica, o que dificulta o seu
diagnéstico.

Caso Clinico: Doente de 51 anos, sexo masculino, apresenta
quadro de alteracées da memoria recente e episédios de deso-
rientacdo com duracdo de 1 hora, e resolugdo completa, com 2
meses de evolugdo. Tem como antecedentes pessoais uma ma-
croglobulinemia de Waldenstrém diagnosticada aos 37 anos,
encontrando-se sob tratamento com ciclofosfamida e dexame-
tasona. A avaliagdo neuropsicoldgica revelou alteragdes na evo-
cacdo, fungdo visuospacial e atencdo (pontuou 23 no MoCA),
e ndo apresentava sinais neuroldgicos focais. A RMN-CE em
FLAIR revelou uma les&o infiltrativa captante de contraste en-
volvendo o lobo temporal mesial esquerdo, associada a edema
vasogénico, que era sugestiva de lesdo tumoral. A anélise de
LCR demonstrou proteinas 169 mg/dl (15-40), glicose normal,
e leucdcitos 30/mm?, com uma citometria de fluxo a confirmar
a presenca de células B kappa clonais com um fenétipo de lin-
foma linfoplasmocitico (semelhante as celulas encontradas no
sangue). A anélise molecular revelou a mutacdo MYD88 L265P
nos linfécitos do LCR. Foi feito o diagndstico de sindrome de
Bing-Neel atendendo a presenca de células tumorais no SNC e
o doente foi tratado com metotrexato intratecal, citarabina e
dexametasona. Posteriormente iniciou ibrutinib 420 mg id. A
RMN-CE de controlo apés 7 meses demonstrou uma redugao
significativa da lesdo tumoral, e 10 meses depois o doente per-
manece sem queixas cognitivas.

Conclusdo: Nos doentes com MW, a existéncia de sintomas
neurolégicos relevantes deve ser considerada e devidamente
investigada. O diagnéstico de sindrome de Bing-Neel tem in-
fluéncia na terapéutica para a MW, podendo melhorar o prog-
néstico do doente.

RADIOTERAPIA ESTEREOTAXICA
NO TRATAMENTO DE SCHWANNOMAS
VESTIBULARES

Diogo Delgado'-?; Claudia Viveiros®*®; Raul Colago®*%; Anténio
Silva Mota®; Eduardo Netto®; Cldudia Pedro®; Filomena Santos®

1 - Centro; 2 - Hospitalar Universitario Lisboa Norte EPE; 3 - Instituto;
4 - Portugués de Oncologia de; 5 - Lisboa Francisco Gentil; 6 -
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil

Introdugdo: O Schwannoma vestibular é um tumor benig-
no com origem nas células de Schwann da bainha do VIII par
craniano e corresponde a 6% de todas as neoplasias intracra-
nianas. As opgdes terapéuticas incluem a cirurgia e/ou radiote-
rapia, com resultados semelhantes em termos de controlo local.
Os tratamentos de radioterapia incluem a radiocirurgia (RC) ou
a radioterapia estereotaxica fraccionada (RTEF).

Objectivos: Avaliar a taxa de controlo tumoral e a sintoma-
tologia pré e pos-tratamento de doentes submetidos a radiote-
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rapia por schwannoma vestibular num unico centro.

Metodologia: Anélise retrospectiva de todos os doentes
tratados entre Janeiro de 2016 e Marco de 2019 com o diag-
néstico de schwannoma vestibular.

Foram colhidos dados demograficos, clinicos e dosimétricos
e posterior analise descritiva.

Resultados: Foram identificados 12 doentes com mediana
de idades de 53,5 anos. Todos os tumores eram unilaterais e
mais frequentemente a direita (58%).

Em relagdo aos sintomas pré-tratamento, o mais frequente
era hipoacusia (n=12).

O primeiro tratamento foi a cirurgia em 8 doentes e RC/
RTEF em 4.

Os tumores submetidos inicialmente a cirurgia apresenta-
vam maiores dimensdes (média 34.5mm) e Koos Grade superior
(Grau IV — 6 doentes).

ApOds cirurgia, em termos de sintomatologia, 1 doente de-
senvolveu ataxia e 4 lesao VIl par. Posteriormente, foram trata-
dos com RC/RTEF os 8 doentes por: recidiva (n=5) e presenca
de residuo tumoral pés-cirdrgico (n=3).

O tratamento com radioterapia foi RC em 6 doentes (12-
14Gy) e RTEF em 6 doentes (35-50,4Gy).

Com um follow-up mediano de 14 meses, o controlo tumoral
foi de 100% (70% resposta estavel e 30% reducao da dimensao,
em avaliagdo por RMN). Nao houve registo de sintomatologia
“de novo" apés RC/RTEF.

Conclusdes: Apesar das limitagdes inerentes a andlise re-
trospectiva de uma amostra de conveniéncia, verificou-se exce-
lente controlo tumoral com RC/RTEF quer como primeira tera-
péutica ou apds cirurgia, com eficaz controlo da sintomatologia.

NUMB CHIN SYNDROME E
DIPARESIA FACIAL - SINAIS DE ALARME

Joana Vitor'; Denil Tribovane'; Ana Gongalves'; Vanessa Silva';
Nuno Inécio’; José Vale'
1 - Hospital Beatriz Angelo

Introducgdo: A ‘sindrome do queixo dormente’ é uma enti-
dade rara, caracterizada por neuropatia do nervo mentoniano,
mais frequentemente secundaria a traumatismo ou neoplasia.
Os tumores mais comummente associados sdo os da mama,
linfoma ou da préstata; condicionando um mau prognéstico.

Caso clinico: Mulher, 54 anos, com diagnéstico de neoplasia
da mama, 10 anos antes, submetida a quadrantectomia e pes-
quisa de ganglio sentinela (negativo), seguida de radioterapia e
hormonoterapia (tamoxifeno). Recorre ao SU por parésia facial
esquerda de tipo periférico, para a qual realizou reabilitacao e
corticoterapia, com melhoria parcial. Seis meses depois, recorre
novamente ao SU, por parestesias da regido mentoniana es-
querda e nova alteracdo da mimica facial (contralateral), acom-
panhada de vertigem, nduseas e vomitos. Ao EN apresentava
hipostesia da regido do mento a esquerda e diparésia facial.
Da investigacao etioldgica, salienta-se: elevagdo de marcadores
tumorais (CA 15.3, CA 27.29, CA 125); RM de cranio e face
que mostraram a presenca de envolvimento 6sseo neoplasico
secundério da base do créanio (andar médio em topografia me-
diana e paramediana bilateral incluindo o clivus), assim como
do corpo, angulo e ramo esquerdos da mandibula (com atin-
gimento do canal do nervo alveolar inferior esquerdo), coexis-
tindo reforco anémalo da dura-mater da fossa média da base
do crénio e captacdo de gadolinio de ambos nervos faciais nos
canais auditivos internos. A PL ndo revelou alteragdes no exame
citoquimico ou células neoplasicas. A doente foi encaminhada
para consulta de Oncologia.

Conclusédo: Este caso ilustra duas formas atipicas de apre-
sentacdo de neoplasia. Por um lado, a ‘sindrome do queixo dor-
mente’, manifestacdo subtil que pode resultar de metastizagdo
éssea mandibular; e, por outro lado, diparésia facial por disse-
minagao perineural do tumor. Salienta-se a importancia da valo-
rizagao e investigacao destes achados neuroldgicos, principal-
mente em doentes com histéria prévia de doenga oncoldgica.

METASTIZACAO SISTEMICA DE
GLIOBLASTOMA

Jo&o Bilardo Caiano'; Joana Peta?; Mariana Fernandes?®; Daniela
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de Neurologia do IPO Lisboa; 4 - Departamento de Neuro-
Oncologia Pediétrica do IPO de Lisboa

Introducgdo: O glioblastoma é o glioma mais frequente no
adulto e esta associado a um progndstico reservado na maioria
dos doentes. A recorréncia local ou a distancia no SNC ¢ a regra
para a maioria dos doentes. Muito raramente ocorre metastizacdo
extra SNC. A patofisiologia subjacente a este padrdo de metastiza-
¢ao nao esta definida, mas existem alguns mecanismos propostos.

Caso Clinico: Homem com 61 anos de idade, apresentou
crise epiléptica focal inaugural. A RM-CE revelou lesdo expan-
siva frontal direita com reforco apés gadolinio. Apds remocéo
macroscdpica total, confirmou-se o diagnéstico de Glioblasto-
ma IDH Wildtlype sem metilacdo do promotor do gene MGMT.
Apbs a cirurgia, foi tratado de acordo com um protocolo ex-
perimental que incluiu radioterapia com protdes em associa-
¢ao com temozolomida (TMZ) seguida por TMZ adjuvante. Ao
oitavo ciclo de tratamento, apresentou quadro de dor lombar
com irradiagdo ao longo da face anterior da coxa. A RM-Lom-
bar revelou fratura patoldégica do corpo vertebral de L2 com
compressao radicular de L2 a direita. O estadiamento realizado
revelou outras lesdes metabolicamente ativas na crista iliaca
direita, figado e pulmdes. A bidpsia da lesdo iliaca confirmou
tratar-se de metastizagdo de glioblastoma e a RM-CE excluiu
progressao no SNC. Foi proposto tratamento com radioterapia
antalgica para controlo da dor sobre as lesdes 6sseas e proto-
colo de quimioterapia com Bevacizumab associado a Lomusti-
na, mas apos 2 ciclos de tratamento verificou-se agravamento
clinico e imagioldgico. Decidiu-se suspensdo de tratamento
oncolégico activo. O doente faleceu 6 meses apds diagnéstico
da metastizacao..

Concluséo: no presente caso o doente apresentou progres-
sdo sistémica apds tratamento com protocolo experimental.
O tratamento da metastizacdo sistémica do glioblastoma nao
esta definido e a extrapolacdo do tratamento de segunda linha
preconizado para a progressao ao nivel do SNC nao foi eficaz.

Palavras-chave: Glioblastoma; metéstase extracraniana; ra-
dioterapia; quimioterapia.

PRIMARY INTRAMEDULLARY
SPINAL-CORD LYMPHOMA - DIAGNOSTIC
CHALLENGES

Emanuel Martins'; Cristina Duque'; Olinda Rebelo'; Sénia
Batista'?
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Introduction: Primary intramedullary spinal-cord lymphoma
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(PISCL) is a rare cause of myelopathy and constitutes only 1% of
central nervous system lymphomas. We report a case of PISCL
and discuss the challenges faced on diagnosis, namely the im-
pact of corticosteroids on histologic findings, the usefulness of
MRI, PET/CT and lumbar puncture.

Case Report: A 51-year-old female was admitted to the hos-
pital with a 2-week history of persistent neck pain and paresthe-
sias of the left upper limb. Neurological evaluation showed loss
of pain sensation below level T5. Spinal-cord MRI demonstrated
a diffuse hyperintense T2-lesion extending from the medulla-C1
transition to D2, which enhanced post-gadolinium. Brain MRI
was normal. 18F-FDG PET/CT showed an increased uptake of
18F-FDG extending from C1 to C4 and excluded other systemic
lesions. Infectious, autoimmune, anti-aquaporin4-IlgG and anti-
myelin oligodendrocytes-IgG antibodies serologies were nega-
tive. CSF analysis showed 7 lymphocytes and mildly elevated
proteinorhachia; microbiology, infectious serologies, oligo-
clonal IgG bands s and cytology were unrevealing. An inflamma-
tory myelopathy was suspected, and methylprednisolone 1g/
day was started. After 5 days, a switch to oral corticosteroids
was done. As it was not possible to make a definitive diagnosis,
the patient underwent surgical intramedullary biopsy: the spi-
nal-cord was macroscopically unremarkable and intramedullary
exploration did not show any suspicious lesion. Nevertheless, a
biopsy at the level of C2 and C4 was done and neuropathology
was suggestive of lymphoid tumoral proliferation and the diag-
nosis of diffuse large B-cell lymphoma was made.

Conclusion: The MRI features of PISCL mimics other causes
of myelopathy which contributes for delaying the diagnosis.
PET imaging could be useful in the differential diagnosis with
inflammatory myelopathies. Corticosteroids may decrease the
diagnostic yield of spinal-cord biopsy and should not be given
or at least should be discontinued before. Still, the combined
use of histopathology with an extended immunohistochemical
panel allowed a conclusive diagnosis.

DA CEFALEIA AO FILUM
TERMINALE - UM DESAFIO DESCENDENTE

Inés Antunes Cunha'; Joana Lopes'; Henrique Cabral?; Olinda
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1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar da Universidade

de Coimbra; 2 - Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar da
Universidade de Coimbra; 3 - Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar da Universidade de Coimbra

Introducdo: O ependimoma mixopapilar(EM) é um tumor
raro, indolente, localizado preferencialmente na cauda equina.
Os quistos aracndides maioritariamente primarios, estao descri-
tos em doentes com histéria de insulto espinhal prévio. A side-
rose superficial € uma condicdo rara, clinicamente heterogénea
e potencialmente devastadora. Descrevemos um caso de EM
do filum terminale associado a um quisto aracnéide dorsal cuja
manifestacado inicial foi uma cefaleia com caracteristicas de hi-
pertensao intracraniana.

Caso Clinico: Homem, 50 anos, com cefaleia occipital com
4 dias de evolugao, agravamento progressivo e em decubito,
refratéria a analgesia, associado a nauseas, vomitos e fotofo-
bia. Ao exame neurolégico, apresentava-se sonolento e rigidez
da nuca. O estudo analitico revelou leucocitose com neutro-
filia. TC cranio mostrou alargamento do sistema ventricular e
apagamento sulcal hemisférico. PL ndo-traumatica com LCR de
aspeto citrino, com proteinorraquia (826mg/dL), 30 leucécitos,
3500 eritrécitos e estudo das encefalites/meningites negativo.
AngioTC crénio sem alteracdes. Repetida PL com bloqueio do

gotejar mantendo proteinorraquia e eritrocitos incontaveis; RM
CE mostrou multiplos depdsitos hematicos crénicos e siderose
superficial na fossa posterior; e RM medular um quisto arac-
noide medular(D2-D5). Realizada excisao cirtrgica do quisto
aracnoideu com resolugdo da sintomatologia. Dez dias apds a
intervencéo, inicia quadro de paraparésia proximal e ataxia da
marcha com envolvimento dos corddes posteriores e esfincte-
riano. Repetida PL que mostrou proteinorraquia (544mg/dL),
3 leucécitos e 1240 eritrocitos. Os potenciais evocados soma-
tossensitivos revelam auséncia de resposta cortical por estimu-
lagdo do nervo tibial bilateralmente. A RM neuro-eixo revelou
uma formac&o expansiva intra-canalar entre L4 e S2, cujo diag-
néstico histopatolégico confirmou um EM do filum terminale
(grau | da Classificagao da OMS).

Conclusdo: A cefaleia como manifestacdo clinica de EM
do filum terminal é extremamente rara. Realcamos o papel do
quisto aracndide nas alteragdes do fluxo do LCR e a presenca
de siderose superficial, que apesar de clinicamente silenciosa,
obriga a um estudo completo do neuro-eixo.

SINDROME DO QUEIXO
DORMENTE COMO MANIFESTACAO
INICIAL DE LINFOMA

Inés Carvalho'; Joana Pinto'; Jodo Pereira’; Ana Filipa Santos’;
Célia Machado'
1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Braga

Introducdo: A sindrome do queixo dormente (numb chin
syndrome), também designada neuropatia do mento, caracte-
riza-se por uma diminui¢do da sensibilidade na distribuicdo do
nervo mentoniano e seus ramos. Ha varias etiologias possiveis,
nomeadamente odontolégicas, toxicas, infeciosas, inflamato-
rias ou neoplasicas.

Caso Clinico: Homem de 67 anos, com antecedentes de
enfarte agudo do miocéardio submetido a revascularizagédo co-
ronaria e adenomectomia prostética, recorre ao SU trazido pela
esposa por alteracdo do estado de consciéncia e da linguagem
com inicio no dia anterior. Ao exame neuroldgico, a admissao,
encontrava-se bem acordado, com discurso espontaneo com
pausas, hesitacdes e parafasias, embora com nomeacao, re-
peticdo e compreensdo preservadas, sem outras alteracdes.
A RM-CE foi normal e o EEG mostrou possivel atividade epi-
leptiforme fronto-central esquerda. O estudo do LCR revelou
proteinorraquia (0,92 g/L) e pleocitose linfocitica (30 células/uL,
76% linfocitos), sem consumo de glicose, com exame viruldgico
e microbioldgico negativos. Ficou medicado com levetiracetam
e a partir do 3° dia objectivado exame neurolégico normal, bem
como normalizagdo do EEG. Durante o internamento, o doente
referiu sensacdo de adormecimento na regido mentoniana, con-
tinuo, com inicio ha 5 meses, tendo sido ja observado por Es-
tomatologia, mas persistindo com a sintomatologia. O estudo
analitico alargado revelou um pico monoclonal IgM/Kappa, IgM
elevada, aumento da beta-2-microglobulina, hipoalbuminemia
e hipocalcemia. Realizou biépsia éssea que revelou um linfoma
de células B da zona marginal e o doente iniciou quimioterapia.

Conclusdes: A alteracdo do estado de consciéncia e de
linguagem que motivaram o internamento do doente foram
interpretados como tendo provével etiologia epilética. As-
sociadamente apresentava a sindrome do queixo dormente,
que, apesar de rara, pode constituir a manifestacéo inicial de
uma neoplasia subjacente, sendo o linfoma a segunda neopla-
sia mais frequentemente encontrada. Nestes casos, apesar de
existir tratamento sintomético, este baseia-se no tratamento da
doenca primaria.
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HISTORIA NATURAL DA
LINFOMATOSE CEREBRAL - UM
PARADIGMA CLINICO-RADIOLOGICO
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Introducdo: A Linfomatose Cerebral (LC) é uma variante
rara do Linfoma Priméario do Sistema Nervoso Central (LPS-
NC). Caracteriza-se por infiltracdo difusa de células tumorais
na Substancia Branca (SB), ganglios da base e talamos e cursa
com declinio cognitivo e sinais neurolégicos focais rapidamen-
te progressivos. A investigacao é frequentemente negativa e o
diagnéstico exige Bidpsia cerebral.

Caso Clinico: Mulher de 76 anos, imunocompetente, com
antecedentes de trombocitose essencial (mutacao JAK2 V617F)
e uma viagem recente ao Mediterraneo, apresentava clinica
subaguda de lentificagdo psicomotora, sonoléncia excessiva,
desequilibrio e quedas. Objectivou-se um défice cognitivo im-
portante, reflexos osteotendinosos vivos e ataxia apendicular
e da marcha O estudo neuroldgico e sistémico (infeccioso, in-
flamatério, autoimunidade, carencial, neoplasico, vascular) ndo
revelou alteracdes. O LCR n3o continha células neoplasicas.

A RMNCce inicial mostra infiltracdo subcortical difusa, hipoin-
tensa em T1 e hiperintensa em T2, sem realce, afectando os
génglios da base, tdlamos, pedinculos cerebelosos e tronco ce-
rebral, o que sugeria Encefalite e Rombencefalite. RMNce pos-
teriores revelam infiltracdo progressiva da SB subcortical, em
leque, demarcando a transi¢édo cortico-subcortical. O FDG-PET
exibia captacdo heterogénea, de predominio taldmico, tronco
cerebral e hemisférios cerebelosos, sem sinais de Linfoma sis-
témico. A doente foi tratada empiricamente com Corticdides,
Imunoglobulina IV, Rituximab e Ciclofosfamida, sem melhoria
relevante ou sustentada.

A Bidpsia cerebral, sucessivamente adiada por complica-
¢des sistémicas, confirmou processo tumoral linféide de gran-
des células B, multifocais, compativel com LC.

Conclusdo: A LC é um desafio diagndstico, ja que a uma
clinica inespecifica e dependente da localizagdo das lesées se
associam exames complementares de diagndstico, nomeada-
mente sanguineos e do LCR, com elevada probabilidade de se-
rem negativos. Apesar do diagndstico definitivo exigir bidpsia
cerebral, o padrdo da RMNce (infiltragdo taldmica e do tronco
cerebral com progressdo para a substancia branca bilateral)
pode levantar esta suspeita.

UM CASO RARO DE
MIELORRADICULITE NUMA DOENTE COM
LEUCEMIA DE BURKITT E HIV

Filipe Godinho'; Jodo Lourenco'; Luisa Medeiros'
1 - Centro Hospitalar Lisboa Central

Introducdo: As neoplasias hematoldgicas e o HIV sao duas enti-
dades associadas a complicagdes neuroldgicas, com envolvimento
do SNC. Contudo, também se constatam complicagdes neuroldgi-
cas decorrentes do seu tratamento, sendo importante considerar
causas iatrogénicas no diagnéstico diferencial destas situacoes.

Caso Clinico: Mulher de 50 anos, portuguesa, com diagndsti-

co desde junho de 2018 de leucemia de Burkitt com envolvimen-
to do SNC, em contexto de diagndstico inaugural de SIDA. Ini-
ciou neste contexto terapéutica antirretroviral com dolutegravir,
abacavir e lamivudina; e quimioterapia intratecal com esquema
R-Hyper-CVAD (rituximab, ciclofosfamida, vincristina, doxorrubi-
cina, dexametasona, metotrexato e citarabina). Em dezembro de
2018 (apds 3 ciclos de quimioterapia) inicia quadro de instalacédo
progressiva de paraparésia flacida de predominio proximal, com
arreflexia ésteo-tendinosa, incontinéncia urinaria e fecal, e hipos-
tesia algica em sela. Da avaliagdo complementar realizada, a ana-
lise do LCR excluiu um processo infecioso ou infiltragdo tumoral.
A RMN medular evidenciou lesdo medular longitudinalmente ex-
tensa D5-D11, hiperintensa em T2/STIR, interessando os corddes
posteriores. O estudo neurofisiolégico com EMG e potenciais
evocados demonstrou uma lesdo polirradicular concomitante.

Discussao/Conclusdes: Os diagndsticos diferenciais a con-
siderar incluem infiltracdo tumoral, mielite secundaria a HIV,
infecdo oportunista, mielopatia carencial, mielopatia vacuolar
do HIV, ou uma causa iatrogénica farmacolégica. Apds a inves-
tigagdo diagndstica a hipdtese mais plausivel foi a mielorradi-
culopatia iatrogénica a quimioterapia intratecal. Foi iniciada
suplementacdo endovenosa com acido félico e vitamina B12 e,
apos suspensdo da quimioterapia, assistiu-se a uma melhoria
progressiva e subtotal dos défices neuroldgicos.

A mielorradiculopatia secundaria a quimioterapia intratecal
é uma entidade pouco conhecida e potencialmente tratavel.
Ocorre mais frequentemente na populagdo pediatrica, sendo
rara na idade adulta. Estdo descritos casos de mielopatia se-
cundarios a terapéutica intratecal com metotrexato e citarabi-
na, dois dos farmacos pertencentes ao esquema Hyper-CVAD.
Nestes casos é importante reconhecer atempadamente esta
possibilidade e suspender a quimioterapia, assim como iniciar
suplementacdo em altas doses com acido félico.

LINFOMA PRIMARIO DO SISTEMA
NERVOSO CENTRAL - UM DIAGNOSTICO
DESAFIANTE

Marta Sequeira'; Margarida Ferro'; Rebeca Brito?; Manuel
Manita'; Joana Parra’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario
de Lisboa Central, E.P.E; 2 - Servico de Hematologia, Centro
Hospitalar Universitario de Lisboa Central, E.P.E

Introdugdo: O linfoma primério do sistema nervoso central
(SNC) representa um dos subtipos mais agressivos e raros dos
linfomas ndo Hodgkin extranodais, com atingimento exclusivo
do SNC. A sua apresentacao clinica é inespecifica e, na maioria
dos doentes imunocompetentes, manifesta-se por uma Unica
lesdo intracraniana tipicamente localizada na substancia branca
periventricular.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 58 anos, com con-
sumos toxicofilicos marcados. Em janeiro de 2019 tem a primei-
ra crise focal motora com progressdo para ténico-clénica bilate-
ral, com mais trés crises semelhantes até internamento em abril
de 2019. Ao exame neuroldgico apresentava sinais piramidais a
esquerda. Realizou RM-CE que assinalava vérias lesdes corticais
e subcorticais frontais bilaterais e parietal direita; duas lesdes
apresentavam discreto reforco de sinal apds contraste, tendo
sido colocada hipétese de traduzirem fenémenos vasculiticos.
O estudo analitico autoimune, infecioso e paraneoplasico foi
negativo. No LCR apresentava discreta pleocitose com citologia
e imunofenotipagem negativas. A TC de corpo ndo demonstrou
alteragdes. A RM-CE apds um més revelou um incremento das
dimensdes das lesdes, novamente a favor de processo vasculiti-
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co, contudo a angiografia ndo revelou alteragdes. Em junho re-
alizou bidpsia de uma das lesées cuja primeira impressao foi de
vasculite de pequenos vasos. Em julho, apds novo agravamento
clinico, repetiu RM-CE que mostrava novas lesées, nomeada-
mente em “boomerang” no esplénio do corpo caloso, com
reforco de sinal. Sete meses apés o inicio dos sintomas, o resul-
tado definitivo da bidpsia foi compativel com linfoma difuso de
grandes células B. Atualmente encontra-se sob tratamento com
regime de quimioterapia MATRIX.

Conclusdo: Este caso demonstra o desafio do diagnéstico
dos linfomas do SNC, visto que nem sempre a apresentacao
clinica e imagioldgica é a mais tipica. Dado o seu mau prognéds-
tico, é necessario ter um elevado indice de suspeita para estes
tumores, para que o tratamento seja iniciado o mais brevemen-
te possivel.

O HOMEM QUE VIAJAVA NO
TEMPO: SINDROME DE CHARLES BONNET
POS-CIRURGICO

Axel Ferreira'; Vanessa Carvalho'; Pedro Valente Aguiar?; Paulo
S. Coelho'; Bruno Carvalho?

1 - Hospital Pedro Hispano; 2 - Centro Hospitalar Universitario Sao
Joao

Introducdo: As alucinagdes visuais podem surgir em contex-
to de vérias doengas cerebrais, como enxaqueca, epilepsia, do-
encas neurodegenerativas ou doenga cerebro-vascular. Na vas-
ta maioria dos casos, se as alucinagdes visuais forem complexas,
a transicao cortical parieto-occipital ou temporo-occipital estao
envolvidas. Contudo, lesdes em qualquer ponto das vias 6pti-
cas causando um defeito de campo parcial ou completo podem
induzir uma Sindrome de Charles Bonnet (SCB).

Caso Clinico: Um senhor, de 62 anos foi internado no ser-
vico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar Universitario Sao
Jodo para remogao eletiva de metastase occipital direita secun-
déria a adenocarcinoma pulmonar. Apds a cirurgia, o doente
apresentava alucinagdes visuais complexas limitadas ao hemi-
campo esquerdo. Especificamente, quando olhava para a rua
via carros antigos, como Citroén Boca de Sapo, Volskwagen
Carocha ou Renault 4L, principalmente de coloragao verde, no
lugar onde sabia estarem carros modernos de diferentes cores.
No lugar dos edificios normais, visualizava edificios e casas an-
tigas, recobertas a tijolo e com coloracées semelhantes. Estas
alteragbes mantinham-se mesmo que os objectos se apresen-
tavam numa revista. Queixava-se também de visualizar pogas
de agua no chdo. O doente apresentava autocritica, reconhe-
cendo o caracter irreal das alucinacées. Ao exame neurolégico
apresentava-se sem defeitos de campo visual por confrontacao,
apresentava, contudo, acromatopsia parcial para azul e verde
no hemicampo esquerdo. Uma RM craneo-encefalica revelou
lesdo pos-cirtrgica limitada ao lobo occipital direito sem resi-
duo tumoral. Um EEG demostrou atividade lenta focal posterior
direita, sem atividade paroxistica. Um més apds a cirurgia, o
doente mantinha alucinagées com pocas de agua no chao.

Conclusdes: A SCB implica a existéncia de defeito visual e
de alucinacdes visuais complexas, caracterizando-se pela au-
tocritica da situacao. Neste caso, os autores pressupdem que,
dada a localizagdo da lesdo no cértex visual de associacdo, o
doente alucine apenas objetos que n3o consegue interpretar e
cores que nao consegue visualizar.

PERINEVRITE OPTICA BILATERAL E
ALTERACAO DO ESTADO DE CONSCIENCIA

André Régo'; Angela Abreu’; Francisco Bernardo’; Rita
Pinheiro"; Catarina Santos’; Sara Machado'
1 - Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

Introducdo: A perinevrite dptica bilateral pode confundir-se
com a nevrite optica inflamatéria e como tal possui um exten-
so diagnéstico diferencial, desde anomalias congénitas, causas
genéticas, tdxicas, doencas inflamatdrias do sistema nervoso e
hipertensao intracraniana.

Caso clinico: Apresentamos um caso clinico de um doente
de 67 anos, com antecedente de adenocarcinoma gastrico ndo
metastizado, que foi submetido a quimioterapia peri-operatéria
e gastrectomia, sem evidéncia de recidiva no ano anterior. Re-
correu a urgéncia por alteracao flutuante da acuidade visual do
olho esquerdo. No exame neurolégico apresentava DPAR es-
querdo, importante diminuicdo da acuidade visual e edema bi-
lateral do nervo dptico associado a hemorragias peripapilares.

Realizou TC-CE que evidenciou hidrocefalia comunicante. A
veno-TC e avaliacdo analitica do LCR (com medicdo de pressao
de abertura e exame anatomopatoldgico) ndo mostraram alte-
racdes. A RM-CE identificou realce bilateral na bainha dos ner-
vos Opticos. Foi iniciada corticoterapia sem resposta clinica. O
estudo serolégico infecioso e auto-imune incluindo anticorpos
anti-neuronais e anti MOG e AQ4 foi negativo.

Dois meses depois iniciou alteragdo do comportamento,
cefaleia holocraniana com agravamento em decubito e epis6-
dios transitérios de coma associados a desvio ocular forcado
em infraversdo. O doseamento de vitamina B1, angio-TC intra-
craniana e EEG foram inocentes. Foi repetida a PL com pressao
de abertura de 27 cmH20, discreta pleocitose e presenca de
células compativeis com carcinoma. Apés o diagnéstico de car-
cinomatose meningea foi iniciado metotrexato intra-tecal com
discreta melhoria cognitiva.

Conclusdo: A perinevrite dptica bilateral é uma variante in-
comum da doenca inflamatéria da érbita, com aspectos clinicos
e imagioldgicos que a distinguem a nevrite dptica inflamatéria.
A auséncia de resposta a corticoterapia reforcou a hipétese de
infiltracdo tumoral subjacente ainda que a carcinomatose me-
ningea estivesse raramente associada a neoplasia gastrica sem
metastizacdo sistémica. A identificacdo de células malignas sé
foi possivel na segunda puncdo lombar, sendo fundamental a
realizacdo de puncdes seriadas.

ATAXIA CEREBELOSA COMO
FORMA DE APRESENTAGCAO DE
LEUCOENCEFALOPATIA MULTIFOCAL
PROGRESSIVA

Eduardo Freitas'?; Rosa Lobato'; Pedro Correia'; Sandra
Perdigao'

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do
Castelo; 2 - Servico de Neurologia, Hospital de Braga

Introducdo: A leucoencefalopatia multifocal progressiva
(PML) é uma doenca do sistema nervoso central rara e fre-
quentemente fatal causada pela reactivacdo do virus JC em
doentes imunodeprimidos. A forma de apresentacao é variavel,
podendo manifestar-se classicamente por défice motor, disfun-
cdo cognitiva, crises convulsivas ou alteracées da linguagem.
Apresentamos o caso de uma ataxia progressiva como forma
de apresentacdo de provavel PML.

Caso clinico: Mulher de 82 anos, com antecedentes de leu-
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cemia linfocitica crénica (LLC) em recidiva, internada por apre-
sentar desequilibrio progressivo da marcha, disfagia e disartria
com 3 semanas de evolucdo. Ao exame neuroldgico apresenta-
va ataxia apendicular e axial que impossibilitava a marcha, disar-
tria cerebelosa e tremor dos membros superiores. Realizou RM-
-cerebral que mostrou lesdo cerebelosa hemisférica esquerda.
O estudo analitico alargado ndo mostrou alteracdes relevantes,
no LCR apresentava 9 leucdcitos/ul e discreta proteinorraquia,
com pesquisa de células neoplasicas e citometria de fluxo po-
sitiva para LLC. Decidido por Oncologia ndo haver beneficio
com tratamento dirigido para a LLC. Repetiu RM cerebral 3
semanas depois que evidenciou agravamento da lesdo, com
envolvimento da ponte e do hemisfério cerebeloso esquerdo,
compativel com provavel PML. A PCR do virus JC foi positiva
no soro. Apesar da corticoterapia instituida observou-se agra-
vamento progressivo tendo a doente vindo a falecer apds 30
dias de internamento.

Conclusdo: A PML é uma doenga frequentemente fatal que
se manifesta sobretudo em doentes com disfuncéo imunolégi-
ca. Este caso chama a atencdo para a diversidade de manifes-
tagdes clinicas e imagioldgicas desta entidade, sendo essencial
um elevado nivel de suspeicdo nos doentes com neoplasias he-
matoldgicas ou sob tratamento com imunossupressores.

DISFONIA ISOLADA COMO FORMA
DE APRESENTACAO DE NEOPLASIA
PULMONAR

Eduardo Freitas'?; Rosa Lobato'; Gongalo Cac¢do’'; Sandra
Perdigao'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do
Castelo; 2 - Servico de Neurologia, Hospital de Braga

Introducdo: A etiologia da disfonia é muito variada, poden-
do ter causas infecciosas, ser devida a lesées benignas das cor-
das vocais, neoplasias laringeas, doencas neurolégicas degene-
rativas e lesdes do nervo vago ou laringeo recorrente. A parésia
de uma corda vocal deve motivar uma investigacado exaustiva,
uma vez que se associa muitas vezes a patologias graves, em-
bora 33% sejam idiopéticas. Apresentamos um caso de disfonia
que resultou no diagndstico de neoplasia pulmonar.

Caso clinico: Homem de 66 anos, fumador de cerca de 40
cigarros/dia desde ha cerca de 40 anos, com habitos etilicos ex-
cessivos. Internado apds queda da prépria altura com TCE. Ao
exame neurolégico, de referir apenas disfonia moderada. Na
laringoscopia, objectivada parésia da corda vocal esquerda. O
estudo analitico alargado nao revelou alteragdes. A TC-cerebral
revelou uma pequena hemorragia cerebelosa esquerda arre-
dondada. A TC-cervical, excluiu complicacdes pos-traumaticas
mas mostrou adenomegalias cervicais de caracteristicas pro-
vavelmente secundérias. Realizou TC-térax que revelou uma
massa para-hilar esquerda, com provével compressao do nervo
laringeo recorrente esquerdo. A bidpsia da lesao foi compativel
com carcinoma de pequenas células. Realizou RM-cerebral que
excluiu lesdes do tronco mas evidenciou provaveis metastases
cerebelosas. Aguarda estadiamento completo e decisdo de
orientacdo terapéutica.

Conclusdo: A disfonia isolada é um sintoma que pode ser
uma manifestacdo de um amplo espectro de patologias, poten-
cialmente graves. Apresentamos o caso de um doente cuja dis-
fonia levou ao diagnéstico de uma neoplasia pulmonar, sendo
importante uma investigacao célere destes casos que permita
uma orientacdo terapéutica adequada precoce.

TUMORES PRIMARIOS DA
GLANDULA PINEAL: RELACAO MAPA ADC-
GRAU HISTOLOGICO

Ana Gongalves'; Manuel Correia?; José Rosa®; Madalena
Rosario*; Rafael Roque®; José Pimentel>¢

1 - Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo; 2 - Servigo
de Imagiologia Neurolégica, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Universitario Lisboa- Norte; 3 - Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Universitério de Lisboa Central; 4 - Servico

de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa- Norte; 5 - Laboratério de Neuropatologia,
Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa- Norte; 6 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa

Introducgdo: Pela atual classificacdo histolégica da OMS, os
tumores da glandula pineal variam em grau de anaplasia, de
pineocitoma (grau 1), bem diferenciado e com bom prognds-
tico, ao pineoblastoma (grau V), agressivo e mal diferenciado,
passando pelo tumor do parénquima pineal de diferenciacdo
intermédia (TPDI) (grau II/Ill) com progndstico intermédio. Os
critérios diagnédsticos para diferenciar estas entidades sao sub-
jectivos. Multiplos estudos sobre astrcitomas sugerem que o
valor médio do mapa ADC na RM podera relacionar-se com
a celularidade/grau histolégico, j& que os astrocitomas de
elevado grau de anaplasia estdo associados a ADC inferiores
(<800x107-6mm?/s) enquanto os de baixo grau apresentam
ADC médio/elevado (>1000x107-6mm?/s). O objectivo deste
trabalho é verificar se existe essa mesma tendéncia nos tumores
da glandula pineal.

Metodologia: Foram revistos os casos de tumores primarios
da gléndula pineal relatados no Laboratério de Neuropatologia
entre 01-01-1999 e 31-08-2019. Critérios de inclusdo: doentes
com RM e mapa ADC realizado no estudo pré-operatério e
relatério histolégico de pineocitoma, TPDI ou pineoblastoma.
Fizeram-se medicdes do ADC, delineando manualmente >50%
da les&o sdlida, tendo como referéncia a drea com realce apds
gadolinio, excluindo areas quisticas, hemorragicas, necréticas
ou calcificadas. Registou-se o valor minimo, médio e maximo
de cada medicdo e obteve-se a média. A analise de imagem foi
realizada por observador independente, cego para a histologia.

Resultados: I|dentificaram-se 9 casos de tumores prima-
rios da pineal, dos quais 5 ndo cumpriam critérios de inclus3o.
Identificamos 2 pineocitomas, 1 TPDI e 1 pineoblastoma. Os 2
pineocitomas apresentaram ADCmédio >1000x10-6 mm?/s, o
TPDI apresentou ADCmédio 645x10-6 mm2/s e o pineoblasto-
ma 631x10-6 mm?/s.

Conclusdo: Apesar da amostra reduzida, parece existir uma
tendéncia ADC-grau histoldgico concordante com estudos pré-
vios aplicados noutros tumores do SNC. Dada a baixa prevalén-
cia dos tumores da pineal, seria necessario um estudo multicén-
trico para comprovar esta associagdo que pode ter implicacdes
terapéuticas e prognosticas.

EFEITO DA CORTICOTERAPIA NAS
BIOPSIAS DE LINFOMA DO SNC

Madalena Rosério'; José Rosa?; Ana Isabel Gongalves®; Mariana
Vargas'; Rafael Roque?; José Pimentel*®

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias

e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 2 - Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central; 3 - Servico de Neurologia, Hospital
Beatriz Angelo; 4 - Laboratério de Neuropatologia, Servico de
Neurologia, Departamento de Neurociéncias e Saude Mental,
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Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario Lisboa
Norte; 5 - Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa

O linfoma primario do SNC é uma variante rara de linfoma.
O diagnéstico histopatoldgico, feito por bidpsia estereotaxica
(BE), é quase sempre obrigatério para a terapéutica apropria-
da. Muitos factores podem interferir no rendimento da bidpsia,
nomeadamente a administracdo prévia de corticdides, a quanti-
dade tecidual e padrdes de crescimento infrequentes.

Homem de 43 anos, melanodérmico, HIV negativo. Cefa-
leias com duragao de 3 semanas. A RM cerebral mostrou lesées
intra-axiais bihemisféricas com envolvimento do esplénio do
corpo caloso, avida captagdo de contraste e marcado edema
vasogénico, sugestivas de linfoma do SNC. Iniciou dexameta-
sona para controlo sintomatico. A investigacao sistémica por
TC excluiu lesdes sistémicas. A BE, realizada sob corticoterapia,
mostrou achados inespecificos de perda de mielina, prolifera-
¢ao macrofagica e astrocitéria reactiva e presenca de linfécitos
T, sem sinais histolégicos de neoplasia e negativa para toxoplas-
mose. Posterior internamento no servico de Neurologia, sem
realizagdo de puncao lombar pelo risco de herniagéo cerebral.
Pela suspeita de patologia desmielinizante primaria, inicio de
plasmaferese mas rapida deterioracao clinica que culminou no
Obito. A autdpsia mostrou proliferacao difusa de células linfoi-
des grandes no tecido cerebral, com estudo imunohistoquimico
compativel com o diagnéstico de linfoma primario do SNC.

O caso clinico apresenta um exemplo paradigmatico da re-
lacdo entre corticoterapia e o diagndstico de linfoma do SNC
por BE. O efeito citolitico dos corticéides nas células de linfoma
pode levar a uma bidpsia ndo diagndstica. O exame micros-
cdpico mostra aspectos de um processo desmielinizante com
infiltrado inflamatério de predominio T, sem células tumorais,
mas que mesmo assim nao exclui o diagnéstico. Ndo obstante,
perante a suspeita de linfoma primario do SNC, é recomendada
a evicgao de corticdides até depois da bidpsia, embora, em Ulti-
ma analise, a sua administragao seja ditada pela clinica.

ENVOLVIMENTO DO SNC EM
DOENTES COM CANCRO DA TIROIDE

Madalena Rosério'; Ana Isabel Gongalves?; José Rosa®; Rafael
Roque?; José Pimentel*®

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias

e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 2 - Servico de Neurologia, Hospital
Beatriz Angelo; 3 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar

de Lisboa Central; 4 - Laboratério de Neuropatologia, Servico
de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 5 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa

Introducdo: O cancro da tirdide associa-se a um progndsti-
co favoravel, com uma taxa de metastizacdo a disténcia baixa
(4-15%), tendencialmente envolvendo o pulméao e osso. O en-
volvimento do SNC é raro (1%), embora represente habitual-
mente estadio terminal da doenga.

Objectivo: Identificacdo e caracterizacdo de doentes com
metastases de cancro da tiréide no SNC.

Metodologia: Revisdo da base de dados do Laboratério
de Neuropatologia de um hospital terciario, com identificacdo
de doentes com diagndstico de metastase de tumor da tiréide
entre 2016 e 2019, e sua caracterizacdo (sexo, idade no diag-
ndstico do tumor primario e do envolvimento do SNC, tipo de
cancro da tirdide, presenca de outra metastizagdo sistémica,
diagnéstico presuntivo pré-bidpsia estereotaxica).

Resultados: Identificdmos quatro doentes, dois homens. A

idade média no diagnéstico de cancro da tirdide e de metasti-
zagao cerebral foi de 68 e 72 anos, respectivamente, com um
intervalo temporal até & metastizagdo no SNC de 4 anos [0-11
anos]. O cancro da tirdide era de tipo folicular em dois casos,
e carcinomas indiferenciado e papilar nos restantes. As quatro
metastases de SNC tinham localizacdes distintas: calote dssea
com extensdo intracraniana, meninge, parénquima cerebral e
hipéfise, respectivamente. Dois doentes tinham histéria de me-
tastizacdo pulmonar ja conhecida. O tumor primario era conhe-
cido em trés casos, e no Ultimo doente o envolvimento do SNC
levou ao diagndstico de cancro da tirdide. Em trés doentes, o
diagnéstico da lesao cerebral assumido antes da cirurgia foi dis-
cordante do final.

Conclusdes: Embora reportado com uma frequéncia rara,
o envolvimento do SNC deve ser descartado em doentes com
lesdes cerebrais e histéria conhecida de cancro da tirdide. O
diagnéstico precoce permite uma actuagdo mais atempada,
embora esta situacao se associe a um mau prognostico.

IMPORTANCIA DA GENETICA
NO PROGNOSTICO DE ASTROCITOMAS
DIFUSOS IDH NAO MUTADOS

José Rosa'; Manuel A. Correia?; Ana Gongalves®; Madalena
Rosario?; Rafael Roque*®; José Pimentel*5¢

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Central; 2 - Servico de Imagiologia Neurolégica, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte;

3 - Servigo de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo; 4 - Servigo
de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 5 - Laboratério de Neuropatologia,
Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte; 6 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa

Introdugdo: Os astrocitomas difusos sem mutagéo do gene
IDH 1/2 (classificagdo da OMS de 2016) de grau Il ou Il com
presenca de amplificacdo do gene EGFR, ganho do cromos-
soma 7 e perda do cromossoma 10 ou mutacdo do promotor
do gene TERT associam-se a menor sobrevida em comparagao
com os restantes gliomas grau Il e lll e apresentam prognédsti-
co semelhante aos glioblastomas IDH ndo mutados. Assim, é
actualmente recomendada a pesquisa destas alteracoes neste
grupo de tumores.

Objectivos: |dentificar astrocitomas IDH ndo mutados com
caracteristicas genéticas de glioblastoma e avaliar a presenca
de caracteristicas imagioldgicas sugestivas de alto grau de ma-
lignidade.

Metodologia: Pesquisa da palavra-chave "“astrocitoma”
com recurso ao software ClinidataAnatomia para os diagnds-
ticos estabelecidos entre os anos de 2017 a 2019. Selec¢ao de
todos os astrocitomas difusos obtidos por cirurgia aberta em
individuos com idade > 20 anos com auséncia de mutagéo dos
genes IDH 1 e 2 e pelo menos uma das alteracdes referidas
confirmadas por teste genético. Posterior analise das imagens
de RM-CE por observador independente e cego tendo em con-
ta as seguintes caracteristicas: realce com gadolinio, restricdo
a difusao, areas de necrose, efeito de massa e coeficiente de
difusdo aparente.

Resultados: Identificaram-se 3 casos de astrocitomas com
as caracteristicas referidas, localizados na medula espinal, lobo
frontal e génglios da base, correspondentes a dois doentes com
58 anos e um com 70 anos, todos do género masculino. Todas
as mutacdes identificadas foram associadas ao promotor do
gene TERT. Os 3 casos apresentaram caracteristicas imagiold-
gicas de gliomas de baixo grau.
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Conclusdes: Salvaguardando a dimensao reduzida da amos-
tra, a presenca de caracteristicas moleculares de glioblastoma
em astrocitomas difusos IDH ndo mutados confere uma mu-
danca de progndstico significativa apesar das caracteristicas
imagioldgicas de baixo grau de malignidade, o que reforca a
importéncia da analise genética neste grupo de tumores.

TROMBOSE VENOSA CEREBRAL
NUMA UNIDADE DE AVC

Carolina Azoia'; Rafael Jesus'; Rita Raimundo'; Michel Mendes';
Ricardo Almendra’'; Maria do Céu Branco'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto
Douro

Introdugdo: A trombose venosa cerebral (TVC) corresponde
a um subtipo de AVC com distribuicdo demogréfica, manifesta-
¢oes clinicas e abordagem distinta do AVC arterial. Com um vas-
to espectro de apresentacdes sindromaticas, o seu diagndstico
assenta inimeras vezes num elevado nivel de suspeicao clinica.

Objectivos: Caracterizar a populacdo de doentes interna-
dos por TVC numa unidade de AVC.

Metodologia: Anélise retrospectiva da base de dados dos
doentes admitidos numa UAVC entre Janeiro de 2008 e De-
zembro de 2018.

Resultados: O estudo contemplou um total de 43 adultos,
70% mulheres, com idades entre os 21 e os 85 anos. A admis-
sdo todos apresentaram cefaleia, 4 destes de forma isolada.
Objectivaram-se défices neuroldgicos focais em 17 doentes e
quadros de encefalopatia em 7. Os seios mais afectados foram
o transverso (93%), o longitudinal superior (56%) e o sigmdide
(51%). No extremo oposto encontram-se os seios recto (23%),
cavernoso (5%) e longitudinal inferior (2%). Em 5 casos houve
envolvimento de uma veia cortical e em 14 dos casos a TVC foi
bilateral. Documentaram-se 8 enfartes e 9 lesdes hemorrégicas.
Foram identificados factores de risco permanentes em 22 doen-
tes: trombofilia em 17; neoplasia em 3, LES em 1 e doenca de
Crohn em 1. Das 30 mulheres incluidas, 14 fariam contracepgao
oral (CO). Dos restantes factores de risco modificaveis, o taba-
gismo foi o mais frequente. Em 13 doentes néo se identificou
qualquer factor de risco.

Conclusées: As caracteristicas epidemioldgicas da populagéo
representada vao ao encontro do descrito na literatura, com pre-
dominéncia de adultos jovens e mulheres, uma significativa par-
cela das quais sob anticoncepcionais. A sindrome clinica mais ob-
servada foi a hipertensao intracraniana, por vezes exclusivamente
expressa como cefaleia. Este aspecto, associado a frequente
sobreposicdo dos seus sintomas com a sintomatologia tipica de
outras entidades neurolégicas, condiciona a grande dificuldade
sentida pelo clinico aquando do diagndstico de TVC.

AVC ISQUEMICO - EXISTEM
DIFERENCAS ENTRE OS GENEROS?

Pedro Lopes'; Ana Martins?; Joana Jesus-Ribeiro?; José Lopes'
1 - Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, EPE; 2 -
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugdo: atualmente regista-se um reconhecimento cres-
cente da disparidade clinica entre homens e mulheres no que
diz respeito ao AVC, mantendo-se controverso o impacto des-
sas disparidades no sexo feminino.

Objetivos: analisar as diferencas entre género em doentes
com AVC isquémico relativamente a parémetros demogréficos,
clinicos e outcome.

Metodologia: estudo observacional retrospetivo com dura-
¢ao de 6 meses, incluindo doentes com diagndstico de AVC
isquémico internados num hospital terciario. Registaram-se
dados demogréficos, clinicos (MRS prévio, fatores de risco car-
diovascular (FRCV), NIHSS inicial, sindrome clinico, etiologia,
duracao do internamento) e outcome a data de alta (mRS, com-
plicagdes pds-AVC). Estatistica descritiva, com nivel de signifi-
céncia p<0,05.

Resultados: num total de 91 doentes com diagndstico
de AVC isquémico, 48.4% foram mulheres. A idade média a
data do evento foi de 74.66 anos = 13.44 nas mulheres ver-
sus 66.09+10.91 nos homens (p<0.001). As mulheres apresen-
taram um maior grau de dependéncia prévia (mRS >2)(36.4%
vs 10.6% p=0.004). Em relacdo aos FRCV, os doentes do sexo
feminino verificaram uma maior percentagem de HTA, dislipide-
mia, diabetes mellitus e insuficiéncia cardiaca. O NIHSS inicial
foi superior nas mulheres (9.98+5.92 vs 6.43+4.34)(p=0.001).
Em relacdo ao sindrome clinico, as mulheres apresentaram mais
TACi (38.6% vs 10.6%) e PACi (20.5% vs 14.9%)(p=0.007). Nao
se verificaram diferencas estatisticamente significativas entre os
dois sexos na etiologia dos eventos vasculares, na duracdo do
internamento e no mRS a data da alta. Em relacdo as compli-
cagdes pds-AVC, o sexo feminino registou maior incidéncia de
infecdes (34.1% vs 25.5%), nao se verificando diferencas na inci-
déncia de depresséo, epilepsia secundaria e insdnia.

Conclusdes: nas mulheres o AVC ocorreu em idades mais
avancadas, sendo os FRCV mais frequentes a HTA, dislipide-
mia, diabetes mellitus e insuficiéncia cardiaca. Globalmente, o
evento vascular teve maior rebate clinico nas mulheres e maior
percentagem de complicacdes de cariz infecioso pds-AVC.

FATORES DE RISCO MODIFICAVEIS
E PROGNOSTICO APOS HEMORRAGIA
INTRACEREBRAL ESPONTANEA

Axel Ferreira'; Vanessa Carvalho'; Isabel Cruz'; Paulo S. Coelho’;
Vitor Tedim Cruz'
1 - Hospital Pedro Hispano

Introdugdo: A hemorragia intracerebral espontanea (HIC)
representa 10-15% de todos os AVC, no entanto, pouco é co-
nhecido sobre o efeito de factores de risco modificaveis comuns
no progndstico das HIC. No caso da obesidade, ela até ja foi
associada a melhor prognéstico.

Objetivos: Verificar que factores de risco modificaveis (obe-
sidade, hipertensdo arterial, consumo crénico excessivo de
alcool, anemia, hemoglobina Alc elevada, colesterol total ou
LDL elevados) estao associados a maior gravidade e pior prog-
nostico apds HIC.

Metodologia: Foram colhidos dados de doentes admitidos
por hemorragia intracerebral no SU do Hospital Pedro Hispano
entre 2015 e 2016. Foram obtidos 149 doentes, dos quais 28
foram excluidos por apresentarem uma causa secundaria, to-
talizando 121 doentes analisados. A comparagado de variaveis
categéricas foi realizada através do teste qui-quadrado. Varia-
veis continuas foram avaliadas através de testes t para amostras
independentes ou de testes ndo-paramétricos, dependendo da
normalidade da distribuicdo. Anélises univariadas e multivaria-
das foram usadas para explorar associa¢des.

Resultados: A idade média da amostra é de 71,9 anos e
59,5% dos doentes eram do género masculino. 67,8% das HIC
eram hipertensivas, 36,4% tinham componente intraventricular,
30,4% tinham um volume >30ml e 26,4% tinham um score ICH=3.
A mortalidade intra-hospitalar foi de 26,4% e 61,2% dos doentes
apresentavam um mRS>3 a data da alta. Das variaveis analisa-
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das, a obesidade mostrou ter uma associagdo positiva com um
mRS>3 (p=0.022) independente de idade e sexo. O consumo
de lcool associou-se a mortalidade intra-hospitalar (p=0.036). A
anemia surgiu associada a volume >30ml (p=0.029) e um ICH=3
(p=0.025), mostrou também tendéncia para associacdo a maior
mortalidade intra-hospitalar (p=0.089). A HbA1c>6% surgiu as-
sociada a hemorragia com volume>30ml (p=0.031).

Conclusées: Na amostra descrita existe uma associacdo po-
sitiva entre obesidade, anemia e HbA1c>6% e uma maior gra-
vidade da hemorragia e morbilidade resultante. O consumo de
alcool surgiu associado a uma maior mortalidade.

IMPLICACOES DA FUNCAO
TIROIDEIA NAS CARACTERISTICAS
CLINICAS E PROGNOSTICO FUNCIONAL
DO AVC ISQUEMICO AGUDO

Augusto Rachio’; Tiago Geraldes'; Miguel Grunho'
1 - Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Aimada

Introducgdo: A funcdo tiroideia relaciona-se de forma mul-
timodal com o AVC isquémico (AVCi). Alteracdes de novo da
funcgéo tiroideia (AFT) apds eventos cerebrovasculares foram
relacionadas com uma maior gravidade e mortalidade, e pior
progndstico funcional a longo prazo.

Objetivo: Relacionar altera¢ées de novo da funcao tiroideia
com as caracteristicas clinicas, de gravidade e prognéstico do
AVCi agudo.

Metodologia: Nos 1172 doentes com AVCi internados no
Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta entre 2014
e 2018, selecionaram-se aqueles com AFT (96; 8,2%) e empa-
relharam-se por sexo (feminino: 51%) com doentes sem alte-
racdes da funcao tiroideia (SAFT). Foram colhidos dados de-
mograficos, do perfil de comorbilidades, habitos de consumo,
caracteristicas clinicas e prognésticas do AVC, e perfil tiroideu,
com posterior analise estatistica (SPSS®).

Resultados: No grupo AFT, verificou-se maior realizacdo de
terapéuticas de reperfusao (38,5 vs. 24%; OR=1,99; 95%IC: 1,067-
3,712), mantendo-se apds ajuste para variaveis de confundimento,
e pontuagdo mediana superior na Escala de NIHSS a admissao (7,5
vs. 5; p=0,042) e maior percentagem de mortalidade (6,3 vs. 0%;
p=0,029), sem manutencado apds ajuste. Foi mais frequente a etio-
logia cardioembdlica (34,4 vs. 17,7%; OR=2,434; 95%IC: 1,243-
4,768) e os enfartes totais da circulagdo anterior (TACI) (37,2 vs.
21,1%; OR=2,225; 95%IC: 1,165-4,247). No grupo SAFT, foi mais
frequente a doenca de pequenos vasos (25,0 vs. 12,5%; OR=0,429;
95%IC: 0,200-0,917). Nao se verificaram diferencas estatisticamen-
te significativas na Escala de NIHSS e de Rankin modificada no
final do internamento e aos 6 meses, na duragao do internamento,
na recorréncia do AVC e na restante classificacao TOAST e OCSP.

Conclusdes: Este estudo, apesar de retrospectivo, mostrou
uma relagdo entre as AFT e maior gravidade e mortalidade do
AVC. Contudo, o metabolismo tiroideu tem uma relagdo comple-
xa com o AVC, com mdltiplos fatores intervenientes, e estudos
com maiores coortes devem ser realizados para a esclarecer.

OCLUSAO DA AORTA ABDOMINAL
COMO CAUSA DE PARAPLEGIA SUBITA NO
SERVICO DE URGENCIA

Alexandra Silva'; Rita Machado'; Joana Silva?; Fradique Moreira’
1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra; 2 - Servico de Angiologia e Cirurgia Vascular, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugdo: A oclusdo da aorta abdominal (OAA) é uma
emergéncia vascular rara, que se pode apresentar com um qua-
dro predominantemente neuroldgico, devido a isquémia medu-
lar. Pode ocorrer por embolizagdo ou trombose, em contexto
de doenca vascular concomitante. O sintoma de apresentacao
tipico é a lombalgia de inicio subito. Frequentemente surgem
parestesias e parésia dos membros inferiores, mas estes sinais
raramente se encontram a apresentacao. A taxa de mortalidade
é muito elevada, a ndo ser que exista tratamento imediato.

Caso clinico: Mulher de 72 anos, com antecedentes de AVC
isquémico ha 2 semanas, admitida no Servico de Urgéncia por
paraplegia flacida e simétrica, arreflexia miotatica, nivel de sen-
sibilidade algica e palestésica em T10-12, pele marmoreada e
auséncia de pulsos femorais palpéaveis bilateralmente, confirma-
do por EcoDoppler. Realizou angio-TC abdominal e pélvica que
revelou trombose da aorta abdominal e de ambas as artérias
iliacas comuns. Foi submetida a tromboembolectomia imediata,
com revascularizacao eficaz e recuperacao total da forca muscu-
lar. Na ressonancia magnética medular, ap6s 5 meses, foi exclu-
ida lesao isquémica residual da medula espinhal.

Discussdo: A paraplegia aguda por isquémia da medula es-
pinhal é rara e esté associada a mau prognéstico. O seu meca-
nismo ainda ndo estd completamente esclarecido, mas pensa-
-se que sera causada, por uma neuropatia periférica isquémica,
mas mais importante serd a isquémia medular, resultante da
diminuicao do fluxo sanguineo arterial através das artérias ra-
diculares intercostais, lombares, sagradas e pélvicas. Com este
caso, pretendemos realcar a importancia de considerar a OAA
no diagndstico diferencial de uma paraplegia aguda tratavel,
quadro clinico em que o exame vascular é mandatério.

HEMICOREIA COMO FORMA
DE APRESENTACAO DE OCLUSAO DA
ARTERIA CEREBRAL MEDIA

Patricia Marques'; Emanuel Martins'; Egidio Machado’;
Fernando Silva'
1 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugdo: Menos de 1% dos acidentes vasculares cere-
brais pode manifestar-se, na fase aguda, como um sindrome
hipercinético em vez da tipica perda de funcdo. Nos doentes
com fatores de risco vascular, o principal mecanismo é a afecado
dos nucleos da base por doenca de pequenos vasos ou por hi-
poperfusao transitéria devido a hipotensao arterial no contexto
de estenoses carotideas graves. O prognéstico das hemicoreias
vasculares é geralmente bom, com resolucdo espontanea ao
longo do tempo. Descrevemos o caso de uma doente com he-
micoreia sUbita por embolizacdo, que resolveu apds fibrindlise.

Caso: Mulher de 81 anos, com antecedentes de hiperten-
sdo arterial e dislipidémia, autébnoma, recorreu ao Servico de
Urgéncia apds inicio subito de movimentos involuntérios no
hemicorpo direito. A avaliagdo neuroldgica revelava défice de
forca muscular dos membros direitos (grau 4+/5) e movimentos
do tipo coreico do mesmo lado (NIHSS 3). Na TC cranioencefa-
lica (CE) efetuada ndo eram aparentes lesdes parenquimatosas
agudas (ASPECTS 10), contudo a angioTC mostrava a presenga
de oclusdo do segmento M1 distal da artéria cerebral média
(ACM) esquerda, ndo se documentando estenoses de outros
segmentos arteriais cervicais e intracranianos. A doente iniciou
fibrinélise endovenosa 3 horas apés o inicio dos sintomas, com
evidéncia angiogréfica de recanalizacdo do vaso ocluido e ces-
sacdo dos movimentos involuntarios. O estudo por RM CE efe-
tuado dias depois revelava area de restricao a difusdo do nucleo
caudado esquerdo e outra temporal ipsilateral compativeis com
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leses isquémicas recentes no territério da ACM. Um més apds
o quadro, a doente mantém-se sem movimentos involuntarios,
medicada com aspirina e atorvastatina e a aguardar realizagao
de Holter 24horas.

Conclusdo: O caso apresentado é notéavel pela apresenta-
cao atipica e deluséria de uma oclusdo de um vaso de grande
calibre intracraniano por um trombo. A atuacdo rapida e o tra-
tamento reperfusor realizado foram determinantes para o prog-
néstico da doente.

NIHSS 0 TAMBEM E AVC: UM CASO
DE HEMICOREIA VASCULAR SUBMETIDA A
TERAPEUTICA TROMBOLITICA

Verénica Raquel Cabreira'?; Goreti Nadais'

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitério de Sao
Jodo; 2 - Departamento de Neurociéncias, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto

Introducdo: Doencas do movimento no contexto de AVC
representam uma possivel complicagdo em 1-4% dos eventos
isquémicos ou hemorragicos. Nas sindromes hipercinéticas, o
tratamento farmacolégico é sintomatico e tem um efeito limi-
tado. Apresentamos o caso de uma doente com hemicoreia
aguda submetida a terapéutica ativadora do plasminogénio
tecidual recombinante por via endovenosa (rtPA).

Caso clinico: Senhora de 67 anos, com hipertenséo arte-
rial medicada e patologia osteoarticular, observada 180 minu-
tos apds o inicio stibito de movimentos coreico-balisticos dos
membros direitos. Ao exame neurolégico, movimentos invo-
luntarios, ndo ritmicos, continuos, rapidos e nao supressiveis,
sem distractibilidade, do tipo “arremeco”, com predominio no
membro superior direito (video). Pontuava 0 na escala de AVC
do National Institutes of Health Stroke (NIHSS). Na TC cerebral
inicial, evidente leucoencefalopatia periventricular confluente,
traduzindo doenga de pequenos vasos crénica. Dado o inicio
sUbito, a existéncia de fatores de risco vascular e a auséncia de
contraindicacdes, foi administrada rTPA (0.9mg/kg). Duas horas
apods a terapéutica, apresentava discretos movimentos coreo-
atetdticos dos membros direitos e as 12 horas, com resolugao
completa do quadro (video). Sem lesées agudas na TC cerebral
de controlo.

Conclusées: Este é o quinto caso descrito na literatura de
hemicoreia como apresentacdo aguda de doenca vascular, sub-
metida a rTPA, com excelente remissdao dos sintomas. A idade
avancada e o género feminino sao dois fatores de risco para he-
micoreia, com ou sem hemibalismo, tipicamente apds um AVC
nlcleo subtaldmico, nicleo lenticular, tdlamo, nicleo caudado
ou, em raros casos, por lesdo cortical ou estenose carotidea con-
tralateral. Apesar de n3o ser pontuével na escala de NIHSS, pode
condicionar impacto significativo na qualidade de vida e autono-
mia dos doentes sobreviventes de AVC. Dado que dois tercos
dos casos sdo atribuiveis a doenca de pequenos vasos, na qual
a terapéutica trombolitica melhora o progndstico, com risco he-
morragico reduzido, esta deve ser considerada nestes doentes.

AVC ISQUEMICO AGUDO EM
CRIANCA SUBMETIDA A TROMBOLISE E
TROMBECTOMIA

Renata Souto Silva'; Rita Rodrigues’; Ana Azevedo’; Diana Reis
Monteiro?; Susana Tavares?; José Pedro Pereira®; Luis Ruano*®

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga,
Santa Maria da Feira, Portugal; 2 - Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira, Portugal;

3 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto,
Portugal; 4 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre
Douro e Vouga, Santa Maria da Feira, Portugal; 5 - Departamento de
Ciéncias da Saude Publica e Forenses e Educacdo Médica, Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

O AVC isquémico na crianca é raro, contudo potenciais se-
quelas motoras, cognitivas e comportamentais sdo importan-
tes. A trombdlise e a trombectomia mecanica sdo os pilares do
tratamento agudo no adulto, no entanto a evidéncia do seu
beneficio e seguranca em criancas é escassa.

Apresentamos o caso de uma crianca de 4 anos com ante-
cedentes de sindrome do coracdo esquerdo hipoplasico corri-
gido com vérias cirurgias, a Ultima realizada dois anos antes do
evento, e medicada com acetilsalicilato de lisina, propranolol e
captopril. Foi admitida no Servico de Urgéncia 30 minutos apds
a instalacdo subita de afasia e hemiplegia direita, pontuando
14 no PedNIHSS. A TC-CE ndo demonstrava sinais de isquemia
aguda e a angio-TC revelou uma oclusdo do segmento M1 es-
querdo, compativel com o evento vascular agudo. Iniciou trom-
bélise com 3h30m de clinica, com melhoria do défice motor e de
linguagem na hora seguinte (PedNIHSS 7). Apéds transferéncia
para um centro hospitalar terciario realizou angiografia cerebral
as 9h de clinica, que confirmou a oclusdo completa de M1. Foi
submetido a trombectomia mecanica com recanalizagdo com-
pleta. O ecocardiograma transtoracico nao identificou trombos
intracardiacos e a monitorizacdo eletrocardiogréfica nao reve-
lou alteragdes. O estudo analitico alargado excluiu trombofilias
e doencas autoimunes. A RM-CE apds 4 dias revelou uma leséo
isquémica estabelecida na regido lenticulocapsular esquerda.
Teve alta 8 dias depois sob hipocoagulacdo com varfarina, com
recuperacao do défice de linguagem, persistindo uma hemipa-
résia direita ligeira, capaz de marcha auténoma (PedNIHSS 2).

Mesmo apds a melhoria inicial dos défices com a trombdlise,
prosseguiu-se com a trombectomia com bons resultados e sem
complicagbes atribuiveis a abordagem diagnéstica ou terapéu-
tica. Este caso clinico ilustra a importancia do reconhecimento
precoce do AVC em idade pediatrica e da abordagem indivi-
dualizada e multidisciplinar, enfatizando a evidéncia crescente
do beneficio e seguranca dos tratamentos de fase aguda nesta
faixa etéria.

SUCCESSFUL ENDOVASCULAR
THROMBECTOMY IN PEDIATRIC STROKE
30 HOURS AFTER SYMPTOM ONSET

Rafael Dias'?%; Carolina Soares®*; Francisca Costa*; Tiago
Parreira®; Jodo Pedro Filipe?; Goreti Moreira®; Jodo Massano??
1 - Department of Neurology, Hospital Dr. Nélio Mendonca,
SESARAM, Funchal, Portugal; 2 - Department of Neurology,
Centro Hospitalar Universitério de S. Joao, Porto, Portugal; 3 -
Department of Clinical Neurosciences and Mental Health, Faculty
of Medicine University of Porto, Porto, Portugal; 4 - Department of
Neurorradiology, Centro Hospitalar Universitério de S. Jodo, Porto,
Portugal; 5 - Stroke Unit, Centro Hospitalar Universitario de S.
Jodo, Porto, Portugal

Background: Endovascular thrombectomy (ET) is effective
and safe in selected cases of acute ischemic stroke (AIS) due
to large vessel occlusion (LVO). Some evidence suggests that
ET could be safe and effective in patients with AIS due to LVO
treated even 24 hours after symptom onset. Pediatric AlS is rare
and potentially devastating, while evidence regarding treat-
ment in this population is limited.

Objectives: to describe a case of successful ET performed
beyond the 24-hour time interval in a child with AlS due to LVO.
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Clinical case: a previously healthy, left-handed 16 year-old
girl was brought to the emergency room due to difficulty speak-
ing for the past 26 hours. On neurological examination she had
mild motor aphasia, right minor central facial palsy, and mild ip-
silateral paresis and hypoesthesia; National Institutes of Health
Stroke Scale (NIHSS) score was 3. Brain CT scan/angiogram/
perfusion performed 30 hours after symptom onset showed
signs of acute infarction in the deep territory of the left mid-
dle cerebral artery (MCA), scoring 7 on the Alberta Stroke Pro-
gram Early CT Score (ASPECTS), as well as findings suggesting
a thrombus in the M1 and M2 segments of the left MCA, and an
extensive penumbra area of the left MCA territory.

Emergent ET was performed without complications, achiev-
ing a modified treatment in cerebral infarction (mTICI) score of
3. The patient was then admitted to the Stroke Unit, and dis-
charged 12 days later scoring 0 on NIHSS.

Conclusion(s): this case report suggests that ET might be
considered in selected cases beyond the 24-hour time window,
even in children. These rare case reports suggest the need to
plan further robust research probing the usefulness and safety
of ET in AIS due to LVO beyond 24 hours of symptom onset, and
in the pediatric population.

POLICONDRITE RECIDIVANTE COM
SINAIS NEUROLOGICOS

Rodrigo Palhas Vieira'; Gongcalo Bonifacio'; Catarina Damas’; Rui
Pedro Guerreiro'
1 - Centro Hospitalar de Setdbal

Introdugdo: A Policondrite Recidivante (PC) caracteriza-se
pela inflamagéo episddica dos tecidos cartilagineos, especial-
mente a cartilagem nasal e os pavilhées auditivos.

O processo imunoldgico pode afectar outras estruturas, como
0s vasos sanguineos, os rins, o globo ocular ou a medula dssea.

A afeccdo do sistema nervoso central é rara.

O diagndstico é uma combinacdo de achados clinicos, labo-
ratoriais, exame de imagem e, raramente, bidpsia.

Caso clinico: Homem de 62 anos de idade é trazido ao Ser-
vico de Urgéncia (SU) por confusdo mental e lentificacdo psico-
-motora de agravamento progressivo ao longo de 2 semanas.
Apurou-se diagnéstico recente de episclerite bilateral e peri-
condrite auricular bilateral. Ao exame objectivo, era evidente
pericondrite auricular e discurso lentificado com aumento da la-
téncia nas respostas e na execucao das tarefas. Realizou puncdo
lombar que revelou pleocitose linfocitaria. O exame de imagem
por Ressonancia Magnética Cranio-Enceféalico demonstrou le-
sdes vasculares isquémicas, em relacdo com vasculite. Admitiu-
-se Vasculite do Sistema Nervoso Central no contexto de po-
licondrite recidivante. Iniciou corticoterapia, objectivando-se
melhoria clinica, analitica (exame de liquor) e imagioldgica.

Conclusdo: Sendo que a policondrite recidivante é uma
doenca que em casos raros se manifesta com sintomas neuro-
|6gicos variados, o seu reconhecimento é extremamente im-
portante, permitindo o inicio répido do tratamento com doses
elevadas de corticoesterdides.

Apesar de raro, a Policondrite Recidivante deve fazer parte
do diagnéstico etioldgico de encefalite e meningoencefalite.

ENCEFALOPATIA HIPERTENSIVA
COMO MIMETIZADOR DE AVC ISQUEMICO

Gongalo Cabral'; Sérgio Pinho?; Jodo Pedro Marto'#; Nuno
Ferreira®; Teresa Mesquita®
1 - Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar

Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Medicina Fisica e Reabilitacdo,
Hospital Sao Francisco Xavier, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental;
3 - Servico de Medicina IV, Hospital Sao Francisco Xavier,

Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 4 - NOVA Medical School,
Universidade Nova de Lisboa

Introducdo: A encefalopatia hipertensiva (EH) corresponde a
um quadro de disfuncdo neurolégica aguda associado a hiperten-
sdo arterial severa. Encefalopatia, cefaleia e crises convulsivas consti-
tuem a apresentacao clinica mais frequente, podendo a presenca de
sinais focais mimetizar um quadro de AVC isquémico agudo.

Caso clinico: Homem, de 62 anos de idade, melanodérmi-
co, com antecedentes de hipertens3o arterial, diabetes mellitus
tipo 2 e dislipidémia. Admitido por quadro subito de alteracdo
da linguagem e défice motor do hemicorpo direito. Na avalia-
gao inicial apresentava PA 237/145mmHg e ao exame neuro-
|6gico destacava-se a presenca de afasia global e hemiparesia
direita G3, pontuando NIHSS 16. Nao apresentava aparente dé-
fice de campo visual, papiledema ou movimentos involuntérios.
Realizou TC-CE e angio-TC, ambas sem alteracdes agudas va-
lorizaveis. Foi admitido o diagnéstico clinico de AVC isquémico
agudo, nao tendo sido realizada terapéutica trombolitica por
pressao arterial ndo controlada apds terapéutica endovenosa.

Nas 24 horas seguintes manteve pressao arterial de dificil
controlo, com agravamento neurolégico por depressao do es-
tado de consciéncia e crise convulsiva tonico-clénico generali-
zada. A RM-CE revelou éreas de restricao a difusdo punctifor-
mes da substancia branca subcortical e periventricular parietal
esquerda e extensa alteracdo da substancia branca supratento-
rial em T2-FLAIR coexistindo envolvimento da protuberéncia e
presenca de multiplas microhemorragias.

Apds controlo rigoroso da pressao arterial, verificou-se re-
solucdo total défices neuroldgicos. Foi assumido o diagndstico
final de encefalopatia hipertensiva.

Conclusdo: A EH é caracterizada por uma apresentagdo
clinica heterogénea, podendo menos frequentemente com
sinais neuroldgicos focais. A presenca de encefalopatia pode
ser confundida com afasia isolada e levar ao subdiagndstico de
sintomas tipicos como cefaleia ou alteragdes visuais. A EH deve
ser considerada como uma possivel mimetizador de AVC isqué-
mico agudo em doentes com hipertenséo arterial severa.

ISCHEMIC STROKE DUE TO
INTRACRANIAL ARTERIAL STENOSIS
AFTER GAMMA-KNIFE RADIOSURGERY
FOR UNRUPTURED ARTERIOVENOUS
MALFORMATION

Leonor Rebord3o?; Gaia Sirimarco?; Isabelle Beuchat?; Marc
Levivier'; Patrik Michel?

1 - Department of Neurosurgery, Lausanne University Hospital,
Lausanne, Switzerland; 2 - Stroke Center, Department of Neurology,
Lausanne University Hospital, Lausanne, Switzerland; 3 - Neurology
Department, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, Amadora/Sintra

Introduction: Cerebral arteriovenous malformations (AVMs)
are rare congenital vascular lesions associated with risk of cer-
ebral hemorrhage. Gamma-Knife radiosurgery (GKRS) is a mini-
mally invasive treatment, ideally suited for small to medium-
sized AVMs located in deep or eloquent brain regions, with a
favorable risk-to-benefit profile in most patients. Normally, the
obliteration is achieved in 70-80% of the cases after 2-3 years.
However, GKRS carries a risk of radiological and clinical radia-
tion damage which may develop over time.

Case Report: A 60-year-old man, with a history of arterial hy-
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pertension and hypercholesterolemia, presented transient global
amnesia. The MRI and cerebral angiography revealed a 2 cm Spet-
zler-Martin grade Il AVM in the right fusiform gyrus, fed by two af-
ferent arteries from the P2-P3 junction of the right cerebral poste-
rior artery (PCA) and with deep drainage to the vein of Rosenthal.
GKRS was performed on a 4,7cc target volume with a peripheral
dose of 24 Gy at the 50% isodose line. Gradual nidus regression
on serial follow-up brain MRI at 6 and 12 months was observed
without arterial stenosis. Twenty-two months after treatment, the
patient presented multiple transient events of left hemiparesis and
hemiparesthesia. EEG was normal. MRI showed multiple ischemic
lesions in the right PCA territory. Angio-CT and cerebral angiogra-
phy revealed two subocclusive stenosis in the right P1-P2 and P2
segments of PCA. The high resolution MRI with intracranial ves-
sel wall imaging showed a homogeneous, concentric arterial wall
thickening and enhancement. The patient was treated with 100
mg of acetylsalicylic acid and a statin, without recurrence.
Conclusion: This report describes an uncommon pattern of
vasculopathic complication related to radiosurgery. The radia-
tion-induced vasculopathy have to be considered in the diag-
nosis work-up and management of the patients treated with
GKRS, even in vessels located in a low-dose irradiated area.

VASCULITE DO SISTEMA NERVOSO
CENTRAL - UMA APRESENTACAO RARA
DE OSTEOSSARCOMA

Rita Machado'; Emanuel Martins'; Egidio Machado?; Sénia
Baptista'; Olga Brito?

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra, Coimbra, Portugal.; 2 - Servico de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal.

Introducgdo: As vasculites paraneoplésicas representam me-
nos de 5% de todas as vasculites e constituem parte da apre-
sentacdo clinica em 2-8% das neoplasias. Apresentamos um
caso raro de vasculite isolada do sistema nervoso central (SNC)
como apresentacdo de osteossarcoma.

Caso clinico: Homem de 66 anos com ataxia da marcha,
diplopia e ptose direita com 2 semanas de evolucado, apresen-
tando parésia combinada do VI par bilateralmente e do Ill a
direita. Dois meses antes tinha desenvolvido pé pendente a di-
reita causado por neuropraxia do nervo peroneal por provavel
perda ponderal répida.

A RM-CE apresentava lesdo difusa do tronco cerebral com
extensdo aos pedinculos cerebelosos médios, cerebelo e téla-
mo esquerdo, hiperintensa em FLAIR/T2, sem restricdo a difu-
sdo, e com reforco de sinal apds contraste. Associava-se a cap-
tacdo de contraste na parede da artéria basilar. Estas alteracdes
eram sugestivas de vasculite do SNC. A angiografia cerebral
reforcou este diagnédstico ao evidenciar irregularidades de ca-
libre na AICA esquerda e juncao vertebro-basilar. O estudo do
LCR revelou apenas hiperproteinorraquia (89).

PET 18F-FDG revelou lesgo hipermetabdlica da coxa esquer-
da sugestiva de malignidade. O restante estudo foi negativo
(autoimunidade, serologias infeciosas, pesquisa de hipercoagu-
labilidade). A biépsia da lesao suspeita confirmou a presenca de
osteossarcoma. Iniciou-se tratamento com megadoses de metil-
prednisolona durante 7 dias seguido de corticoterapia oral, ob-
tendo-se resolucdo quase completa do quadro clinico, mantendo
apenas défice ligeiro (G4) na dorsiflexdo do pé direito, remissao
das alteragdes na RM-CE e na angiografia de controlo. O doente
est4 proposto para ressecao cirlrgica do osteossarcoma.

Conclusdes: A vasculite isolada do SNC como fenémeno pa-
raneoplasico é extremamente rara, sendo este o primeiro caso

descrito associado a um osteossarcoma. Realgamos a importan-
cia da angiografia cerebral no diagnéstico diferencial com CLI-
PPERS, entidade com caracteristicas imagioldgicas semelhantes
e responsiva a corticoterapia, mas que nao tem alteragdes angio-
gréficas e implica a exclusdo de etiologia paraneoplasica.

VASCULOPATIA A HSV-2 COMO
CAUSA DE AVC ISQUEMICO NO JOVEM
IMUNODEPRIMIDO

Miguel Leal Rato?3; Beatriz Nunes Vicente®; Tiago Marques’;
Diana Aguiar de Sousa??; Patricia Canhdo??

1 - Servigo de Doencas Infecciosas, Hospital de Santa Maria,
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa, Lisboa; 2 - Faculdade de
Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa; 3 - Unidade de AVC,
Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias e Saide
Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario
Lisboa Norte, Lisboa

Introdugdo: O AVC no doente com infecdo VIH represen-
ta um desafio de investigacdo etiolégica. Para além de causas
comuns, pode ser causado por vasculopatia associada a VIH,
infecdes oportunistas ou efeitos adversos da terapéutica anti-
-retroviral. O virus varicella zoster é o herpesvirus mais frequen-
temente associado a vasculopatia do SNC, estando os outros
herpesvirus raramente associados.

Caso Clinico: Doente de 23 anos, destra, com infecdo a VIH-
1 estddio CDC C3, com nadir de CD4+ de 54 células/ul e an-
tecedentes de pneumonia a Pneumocystis jirovecii. Medicacao
habitual com dolutegravir, abacavir, lamivudina e dapsona, com
incumprimento terapéutico. Sem factores de risco de doenca
vascular, habitos tabagicos ou toxifilicos recentes.

Admitida como Via Verde extra hospitalar por alteracdo su-
bita do discurso e hemiparésia direita. A admissdo apresentava
afasia ndo fluente, parésia facial central direita e hemiparésia
direita (NIHSS 8). TC CE inicial sem alteracdes e angio-TC com
estenose da ACM e ACA. O Doppler transcraniano seriado e
repeticdo de angio-TC revelaram agravamento da estenose
da ACA e ACM esquerdas, com oclusdo da ACM dois dias de-
pois. A RM-CE com protocolo dirigido a estudo de vasculites
confirmou reducédo do calibre da ACM esquerda com realce in-
tenso com gadolineo, corroborando a hipétese de vasculite. O
estudo do liquor mostrou pleocitose ligeira (5.6 celulas/mm3),
hipoglicorraquia (racio LCR/soro 0.44) e PCR positivo para
HSV-2, com carga viral de HSV-2 no LCR de 379 cépias/mL. O
restante estudo etiolégico de AVC ndo mostrou alteraces. O
re-estadiamento de infecdo VIH-1 revelou 272 CD4+/uL. Iniciou
terapéutica com Aciclovir 10mg/kg/q8h durante 21 dias, com
estabilizacdo do defeito neuroldgico.

Conclusdes: Consideramos que nesta doente a vasculopa-
tia esteve associada ao HSV-2, ndo se tendo encontrado outra
causa. Esta associagdo foi descrita em alguns doentes sem in-
feccdo VIH, e devera ser incluida na lista das causas de AVC em
doentes com VIH.

UM CASO DE NEUROIMAGEM
ATIPICO DE PRES

Vera Montes'; Catia Carmona’; Fernando Pita’
1 - Hospital de Cascais

Introdugdo: A sindrome de encefalopatia posterior reversi-
vel (PRES) manifesta-se por cefaleia, alteracdes da visao, crises
epiléticas e alteracdo do estado mental, encontrando-se fre-
quentemente associada a hipertensao arterial grave. O meca-
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nismo fisiopatoldgico da PRES é determinado pelo compromis-
so da autorregulacdo cerebral, com disfungédo endotelial aguda,
disrupgao da barreira hematoencefélica e edema vasogénico.

Desde a sua descricado em 1996, o espectro clinico e radiolégi-
co tem vindo a ser alargado. O edema vasogénico ocorre predo-
minantemente nas regides parieto-occipitais, sendo que o envol-
vimento infratentorial é raro. Descrevemos um caso incomum de
PRES com envolvimento supra e infratentorial marcado.

Caso clinico: Homem de 58 anos, avaliado por quadro de ce-
faleia occipital persistente e nduseas com seis dias de evolucgao.
Ao exame objetivo, pressdo arterial de 243/141 mmHg, fundo
ocular com papiledema bilateral, sem sinais neurolégicos focais.
A RMN-encefélica mostrou lesdes hiperintensas em T2 FLAIR da
substéncia branca periventricular, do tronco cerebral e cerebelo-
sas, aspetos compativeis com encefalopatia vascular hipertensi-
va supra e infratentorial. Apds 48 horas de controlo rigoroso da
HTA em UCI, o doente ficou assintomatico. Em reavaliacdo aos 4
meses o doente estava assintomatico, o exame neuroldgico era
normal e a TC-CE mostrou resolugéo das lesoes.

Conclusdes: No caso apresentado, as manifestacdes clini-
cas, associadas a HTA e a reversibilidade dos sintomas, supor-
tam o diagndstico de PRES.O envolvimento do tronco cerebral
é extremamaneto raro na PRES. Esta variante infratentorial pa-
rece afetar particularmente os doentes cujo aumento da pres-
sdo arterial é sibito e marcado, propondo-se que o facto das
estruturas vasculares da circulacdo posterior apresentarem uma
menor inervagdo simpatica diminua o limiar de capacidade de
autorregulacao cerebral. Se reconhecida e tratada atempada-
mente, a PRES apresenta um prognéstico favoravel. Apesar do
envolvimento, por vezes marcado do tronco, estes doentes ra-
ramente apresentam sinais de disfuncdo neuroldgica a ele atri-
buivel, como no caso apresentado.

INFLAMAGCAO ASSOCIADA A
ANGIOPATIA AMILOIDE CEREBRAL-UM
DESAFIO DIAGNOSTICO E TERAPEUTICO

Sofia Figueiredo'; Anténio Martins de Campos'; Telma Santos?;
Henrique Costa'; Miguel Veloso'

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tondela-Viseu

Introducdo:A angiopatia amildide cerebral inflamatéria (i-
-AAC) é uma doenca rara com apresentagado subaguda que se
associa a AVC e deméncia, sendo o seu diagndstico e tratamen-
to desafiantes.

Casos Clinicos: Homem, 61 anos, HTA. Recorreu ao SU
por cefaleia sibita e alteracdo visual. Apresentava TA 250/130
mmHg e hemianopsia homénima esquerda. Investigado com
RM cerebral: multiplas micro-hemorragias cortico-subcorticais
bilaterais temporo-parieto-occipitais, hemorragia occipital cor-
tical direita, extenso hipersinal em T2 e FLAIR na substancia
branca temporo-parieto-occipital bilateral. Restante estudo
com angio-TC, estudo analitico, LCR, ECG e ecocardiograma
sem achados relevantes. Assumido diagnéstico de i-AAC pro-
vavel, tendo realizado pulsos de metilprednisolona, com resolu-
¢do completa do quadro neuroldgico. Efectuou-se esquema de
reducdo gradual de prednisolona, iniciada azatioprina e ajusta-
da terapéutica com controlo da HTA. RM controlo (6 meses): re-
solucdo completa das lesdes hiperintensas da substancia branca
em T2 e FLAIR.

Mulher, 75 anos, dislipidemia. Medicada com estatina e
AAS. Admitida no SU por crise convulsiva ténico-clénica ge-
neralizada. Ao exame neurolégico apresentava afasia global e
hemianopsia homénima direita. Investigada com RM cerebral:

extensa hiperintensidade em T2 e FLAIR da substéncia branca
subcortical temporo-occipital esquerda. Multiplas micro-hemor-
ragias cortico-subcorticais temporo-parieto-occipitais bilaterais.
Restante estudo com angio-TC, estudo analitico, LCR, ECG e
ecocardiograma sem achados relevantes. Diagnosticada i-AAC
provavel. Suspendeu AAS, iniciou pulsos de metilprednisolona
seguidos de corticoterapia oral, havendo resolucdo completa
do quadro neurolégico. Admitida seis meses depois por estado
de mal epiléptico, recuperado com ajuste de farmacos. Um més
depois inicia cefaleias e declinio cognitivo subagudo. RM cere-
bral: hematoma temporal posterior esquerdo agudo e aumento
do nimero de micro-hemorragias. Realizou novos pulsos de
metilprednisolona, mantendo défice neurocognitivo com agra-
vamento progressivo e faleceu apds nova hemorragia cerebral.

Conclusao: Os casos clinicos sao representativos da variabi-
lidade clinica da i-AAC e da importéncia do seu diagndstico e
terapéutica precoces, uma vez que o tratamento imunomodula-
dor pode atrasar a progressdo da doenca.

SINDROME DE ENCEFALOPATIA
POSTERIOR REVERSIVEL APOS EXPOSICAO
AO DISSULFIRAM

Paulo Venancio Ferreira'; Fatima Hierro?;, M.? Isabel Vilas Boas?;
Ana Monteiro’

1 - Servigo de Neurologia, Unidade Local de Saide de Matosinhos
- Hospital Pedro Hispano; 2 - Servigo de Imagiologia, Unidade
Local de Saude de Matosinhos - Hospital Pedro Hispano;

3 - Servico de Medicina Interna, Unidade Local de Salide de
Matosinhos - Hospital Pedro Hispano

Introducdo: A sindrome de encefalopatia posterior reversi-
vel (PRES) constitui uma entidade clinico-imagioldgica caracte-
rizada por lesdo aguda do endotélio cerebral com consequente
disrupgao da BHE e edema vasogénico de predominio parieto-
-occipital. Entre as principais causas encontra-se a toxicidade
medicamentosa, principalmente por quimioterapicos e imunos-
supressores. Raramente, foram descritos casos de PRES asso-
ciados ao dissulfiram.

Caso-clinico: Homem de 55 anos, com antecedentes de al-
coolismo crénico e sem medicacdo habitual, é enviado ao SU
apos ter sido encontrado com alteragao do estado de conscién-
cia. Durante o transporte, ocorreu crise ténico-clénica generali-
zada. Tinha iniciado 3 dias antes dissulfiram. A admisséo, apre-
sentava TA 144/92 mmHg, T° 38°C, afasia global e hemiparésia
direita. Evoluiu depois com amnésia para os 3 dias anteriores
a chegada ao SU. A pesquisa de drogas de abuso na urina e
etanol no sangue foram negativas. A TC-CE demonstrou hipo-
densidades predominantemente subcorticais, parieto-occipitais
bilaterais. A pungado lombar revelou apenas ligeira proteinorra-
quia. Iniciou anti-epilético, tiamina em altas doses, benzodiaze-
pina e suspendeu dissulfiram. Realizou RM que demonstrou, em
T2, extensas areas de hipersinal cortico-subcortical occipitais bi-
laterais, com extensdo aos lobos temporais e frontais. Durante
o internamento verificou-se melhoria completa dos défices, sem
novas crises e regressdo quase completa das areas de hipersinal
na RM. O estudo auto-imune foi negativo.

Conclusdes: Os mecanismos fisiopatolégicos e agentes
etiolégicos da PRES encontram-se ainda pouco esclarecidos.
Neste caso, descrevemos um doente com achados clinicos e
imagioldgicos sugestivos desta sindrome apds um curto perio-
do de exposicado ao dissulfiram. Apesar dos efeitos neurotdxi-
cos conhecidos deste fadrmaco, ainda nao é clara a sua associa-
¢do a PRES. Alertamos, assim, para o potencial do dissulfiram
como causa possivel de PRES.
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AVC HEMORRAGICO EM DOENTE
COM DISPLASIA FIBROMUSCULAR

Pedro Lopes das Neves'; Rita Martins'; Raquel Tojal'; José
Campillo’; Jodo Peres'
1 - Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca

Introducdo: A displasia fibromuscular (DFM) é uma vascu-
lopatia ndo aterosclerdtica e ndo inflamatéria que afeta prefe-
rencialmente as artérias de médio calibre, nomeadamente as
artérias cérvico-cranianas e renais. As artérias apresentam re-
gides de constricdo com proliferacdo da média e displasia fi-
brosa, que alternam com dilatacdes vasculares com disrupgao
da camada elastica, produzindo nos estudos angiogréficos um
padréo classico em “contas de rosario”.

Os doentes com DFM tém maior risco de AVC isquémico,
dissec¢ao cervical e aneurismas.

Caso Clinico: Mulher de 55 anos, sem fatores de risco vascu-
lar conhecidos e com antecedentes pessoais relevantes de en-
xaqueca e boécio multinodular, recorreu ao Servico de Urgéncia
por queixas de cefaleia subita e intensa, distinta das habituais e
discreta diminuicdo da forca da mao esquerda. Ao exame neu-
rolégico observou-se parésia facial do tipo central esquerda e
discreta parésia (forca muscular grau 4) da mao ipsilateral. ATC
e RM cranio-encefalicas revelaram hematoma lenticular esquer-
do, sem evidéncia de lesdo estrutural subjacente a hemorragia.

Foi realizado estudo vascular com angiografia por TC e
posteriormente angiografia de subtracao digital que confirmou
tortuosidade e irregularidade mural das artérias carétidas inter-
nas extracranianas e das artérias vertebrais, sugestivas de DFM.
N&o se identificaram alteracdes vasculares intracranianas. Mos-
trou ainda aneurisma de pequenas dimensdes na entrada da
artéria carétida interna esquerda no canal carotideo. Durante o
internamento, a doente apresentou perfil tensional normal. O
estudo arterial extra-craniano encontra-se em curso.

Conclusdes: As hemorragias intracranianas nos doentes
com DFM ocorrem tipicamente em relagdo com rotura aneu-
rismatica, disseccdo vascular ou por hipertensdo de causa re-
novascular.

Nesta doente, a auséncia de quaisquer destes predisponen-
tes bem como de outros fatores de risco vascular leva-nos a ad-
mitir que a DFM possa contribuir para a fragilizacdo dos vasos
perfurantes intracerebrais, promovendo o evento hemorrégico.

FATORES CLINICOS DE
PROGNOSTICO NO AVC HEMORRAGICO

Vanessa Carvalho'; Axel Ferreira'; Isabel Cruz?; Paulo Coelho';
Vitor Tedim Cruz’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Pedro Hispano/Unidade Local
de Saude de Matosinhos; 2 - Servico de Medicina Interna, Hospital
de Pedro Hispano/Unidade Local de Saide de Matosinhos

Introducédo: O AVC hemorragico é responsavel por cerca de
10-15% dos eventos vasculares agudos. Apesar de ser menos
frequente do que o AVC isquémico, apresenta uma morbilida-
de e mortalidade importante, atingindo esta ultima os 40% no
primeiro més. Por este motivo, vérios fatores de progndstico
clinicos e imagioldgicos tém sido descritos nos ultimos anos.

Objectivos: Quais as co-morbilidades clinicas (patologia he-
patica, cardiaca, pulmonar, hipertensgo arterial, tabagismo, dis-
lipidemia diabetes mellitus) que estdo associadas a maior mor-
bilidade e mortalidade intrahospitalar no AVC hemorragico?

Métodos: foram colhidos dados de doentes admitidos por
AVC hemorragico no servigo de urgéncia entre 2015-2016, num

total de 149 doentes. 28 foram excluidos por causa secunda-
ria para hemorragia. A comparagao de variaveis categoricas foi
realizada através do teste qui-quadrado. Variaveis continuas fo-
ram analisadas através de testes t para amostras independentes
ou de testes ndo-paramétricos, dependendo da normalidade
da distribuicdo. Anélise univariada e multivariada foi usada para
exploracdo de associacdes.

Resultados: A idade média 71,9 anos (DP 13) e 59,5% eram
do sexo masculino. 32% das hemorragias eram lobares. A mor-
talidade intra-hospitalar foi 26,4%. O tabagismo atual ou prévio
esteve associado a um aumento significativo de mortalidade
(p=0,021). De igual modo, o tabagismo também se associou a
volume da hemorragia > 30 mL, embora este efeito fosse ate-
nuado quando ajustado para a idade. A histéria de hipertensao,
diabetes mellitus, patologias cardiacas, pulmonares ou hepa-
ticas ndo estiveram associadas a uma maior mortalidade ou a
hemorragias maiores. Nao existiram diferencas na anélise de
subgrupos AVC hipertensivo versus AVC lobar.

Conclusdes: Na nossa amostra, a histéria de tabagismo
(presente ou passado) esteve associado a maior mortalidade
em doentes com AVC hemorragico, independentemente da
idade ou de outras co-morbilidades clinicas.

CRISES EPILETICAS NA TROMBOSE
VENOSA CEREBRAL

Leonor Dias"?; Marta Carvalho'?

1 - Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Universitario de
Sao Jodo, E.PE.; 2 - Departamento de Neurociéncias Clinicas e
Salde Mental da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introducgdo: As crises epiléticas podem surgir em qualquer
fase de uma trombose venosa cerebral (TVC). A sua ocorrén-
cia tem importantes implicagdes na gestao terapéutica destes
doentes. A identificagdo de fatores que predisponham a crises
epiléticas pode ser Util na prética clinica, permitindo identificar
doentes de risco.

Objetivo: Determinar fatores que aumentem o risco de
desenvolver crises epiléticas nos doentes com diagndstico de
TVC.

Metodologia: Andlise retrospetiva da amostra de doentes
com diagnéstico de TVC admitidos entre 01-01-2006 e 31-12-
2016. As associacdes entre crises epiléticas e carateristicas de-
mogréficas, clinicas e radiolégicas foram avaliadas através de
analise bivariavel e multivariavel.

Resultados: Dos 89 doentes, 24 tiveram crises (27,3 % inau-
gurais, 36,4% na fase aguda, e 36,4% remotas). A sua ocorrén-
cia foi mais frequente nos doentes com cefaleia, défice motor,
mutagdes no fator V Leiden ou gene da protrombina, oclusdo
do seio longitudinal superior ou dos seios laterais esquerdos,
com qualquer lesdo parenquimatosa, enfartes isquémicos, ou
enfartes no hemisfério esquerdo. Na regressao logistica bivaria-
vel, o défice motor (OR 4,691, 95% IC 1,265-17, 398), mutacao
no gene da protrombina (OR 18,669, 95% IC 1,440-242,021),
oclusdo do seio sagital superior (OR 4,293, 95% IC 1,346-
13,693) e enfarte no hemisfério esquerdo (OR 8,582, 95% IC
1,917-38,425) foram preditores significativos da ocorréncia de
crises. S6 7 doentes tiveram recorréncia das crises, 4 dos quais
apos a fase aguda. Metade dos doentes pararam antiepilético
durante o follow-up e sé um teve recorréncia.

Conclusao: Fatores como existéncia de défice motor, mu-
tagdo no gene da protrombina, oclusdo do seio sagital supe-
rior ou presenca de enfarte no hemisfério esquerdo poderdo
ser marcadores de risco para crises epiléticas em doentes com
TVC. A recorréncia de crises apds a fase aguda é rara, mas po-
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dera dever-se a manutencdo de tratamento antiepilético, pelo
que nao foi possivel determinar fatores de risco de recorréncia.

DISARTRIA E DISFONIA
PAROXISTICAS ASSOCIADAS A
DOLICOECTASIA DA ARTERIA VERTEBRAL

Joana Vitor'; Ana Gongalves'; Rita Simées'; Joana Morgado';
Teresa Nunes'; José Vale'
1 - Hospital Beatriz Angelo

Introdugdo: A ocorréncia de disartria intermitente/paro-
xistica por disfuncdo do tronco cerebral é habitualmente uma
consequéncia de lesdo de natureza vascular ou desmielinizante.
S&o raras as descrigdes de disartria paroxistica por compressao
neurovascular.

Caso clinico: Homem de 84 anos, observado por episédios
subitos de disartria e disfonia. Esta manifestacdo tinha 3 me-
ses de evolugdo, com episédios de duracéo inferior a 1 minuto
e que se repetiam frequentemente (10-20 vezes/dia), ndo se
identificando quaisquer precipitantes. No dltimo més, comeca-
ra também com cefaleia persistente occipital esquerda. No EN
apresentava parésia facial central esquerda e parésia da lingua
com atrofia e fasciculagdes da hemilingua esquerda. Sem dis-
fonia, disartria, alteracdes do palato ou disfagia. Sem ataxia ou
sinais de vias longas. A observacdo por ORL (j& sob terapéutica)
a laringoscopia ndo mostrou alteragdes e o EEG era normal. A
RM de crénio e pescoco revelou a existéncia de contacto neuro-
vascular por dolicoectasia da artéria vertebral, afectando os IX,
X e Xl nervos cranianos (NC) esquerdos e possivelmente o XII
NC ipsilateral; em complemento, a TC cervical excluiu lesées no
trajeto ésseo destes nervos. Os episddios remitiram totalmente
com eslicarbazepina 400mg, a par de melhoria da dor occipital.

Conclusdo: Relata-se um caso de disartria e disfonia paro-
xisticas associadas a compressao neurovascular de nervos cra-
nianos baixos por dolicoectasia da artéria vertebral, associado
a sindrome do céndilo occipital. Pelas caracteristicas do quadro
e a resposta a eslicarbazepina deve admitir-se um mecanismo fi-
siopatoldgico similar ao da nevralgia dos V e IX NC. A atrofia da
hemilingua esquerda e a presenca de dor occipital sugerem o en-
volvimento direto do XIl NC na génese destes episddios. Adicio-
nalmente, o caso sugere que a dolicoectasia da artéria vertebral
possa ser incluida nas causas de sindrome do céndilo occipital.

ACUIDADE DO PEPTIDEO ATRIAL
NATRIURETICO PARA DIAGNOSTICO DE
FIBRILHACAO AURICULAR EM DOENTES
COM AVC ISQUEMICO

Maria Cristina Fialho'; Teresa Pinho e Melo'; Patricia Canhao’;
José M. Ferro'; Ana Catarina Fonseca'
1 - Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Servico de
Neurologia do Hospital de Santa Maria

Introducdo: A fibrilhacao auricular (FA) paroxistica é respon-
savel por 10-15% AVC criptogénicos. Vérios estudos mostraram
a utilidade do N-terminal do péptido natriurético cerebral (NT-
-proBNP) na identificacdo de AVC cardioembdlico associado a
FA. Por ser produzido nas auriculas, o péptido atrial natriurético
(ANP) pode ter maior acuidade que o NT-proBNP para o diag-
ndstico de FA.

Objetivo: Determinar se o ANP tem maior acuidade que o
NT-proBNP para o diagnéstico de FA, em doentes com AVC
isquémico.

Metodologia: Realizdmos um estudo observacional utilizan-
do uma coorte retrospetiva de doentes internados de 08/2012
a 10/2013 na Unidade de AVC de um hospital universitério. Cri-
térios de inclusdo: doentes com AVC isquémico agudo e amos-
tras de soro disponiveis em Biobanco. Critérios de exclusdo:
TFG<30mL/min; colheitas de sangue >72 horas apds o inicio
de sintomas. A etiologia do AVC foi determinada com a classi-
ficacdo TOAST. A anélise estatistica incluiu a determinacdo de
curvas ROC.

Resultados: Foram incluidos 204 doentes com uma media-
na de idade de 65 anos, 61.8% eram do sexo masculino. A cur-
va ROC para o diagndstico de eventos cardioembdlicos com
FA versus nao cardioembdlicos obteve uma AUC de 0.83 (IC
95% 0.76-0.90) com NT-proBNP e 0.66 (IC 95% 0.56-0.75) para
o ANP. No diagnéstico de eventos cardioembdlicos com FA ver-
sus indeterminados, com NT-proBNP a AUC foi 0.83 (IC 95%
0.75-0.90) e com ANP de 0.62 (IC 95% 0.52-0.73).

Discussao/Conclusées: O NT-proBNP, comparativamente
ao ANP, teve maior acuidade diagnéstica para FA, o que pode
dever-se ao facto dos AVC tromboembdlicos se associarem a
alteracdes nas auriculas que nao apenas FA e a diminuigéo da
libertacdo de ANP com episddios repetidos de FA e instalagao
de insuficiéncia cardiaca.

Conflitos de interesses: Financiado pela Bolsa CHULN/
FMUL, GAPIC.

AS ATIPIAS DE UMA SiINDROME DE
ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIVEL:
DO COMA SUBITO AO PADRAO
IMAGIOLOGICO INCOMUM
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Introducéo: A Sindrome de Encefalopatia Posterior Reversi-
vel (PRES) é caracterizada pela presenca de sintomas neurolégi-
cos agudos/subagudos diversos, associados a um padrao ima-
gioldgico distintivo e potencialmente reversivel — tipicamente,
edema vasogénico subcortical parietal e occipital bilateral. A
quimioterapia, a hipertensao arterial e a sépsis/infeccao severa
sdo causas descritas de PRES.

Caso Clinico: Homem de 37 anos, sem antecedentes de re-
levo a excepcdo de diagndstico recente de linfoma difuso de
grandes células B primario do testiculo, é admitido no Servico
de Urgéncia com neutropenia febril e deterioragcdo do estado
de consciéncia, sete dias apds terminar o segundo ciclo de qui-
mioterapia - que incluia rituximab, ciclofosfamida, vincristina,
doxorrubicina, dexametasona, metotrexato e citarabina.

A admissdo, encontrava-se hipertenso (175/92 mmHg), fe-
bril (39.5°C) e sonolento, apresentando rapida deterioragdo
neuroldégica até ao coma. Analiticamente, com pancitopenia
severa. TC cranioencefélica com hipodensidades taldmicas bi-
laterais; ressonancia magnética (RM) com éreas hiperintensas
em T2/FLAIR envolvendo predominantemente talamos, capsula
interna, mesencéfalo e ponte. Anélise de LCR com hiperprotei-
norraquia, sem outras alteragoes.

Iniciada antibioterapia empirica, terapéutica de controlo
tensional e de suporte e admissdo subsequente na Unidade
de Cuidados Intensivos (UCI). A data da transferéncia da UCI,
5 dias apds admissao, o doente apresentava-se desorientado,
disartrico e tetraparético; com melhoria clinica progressiva pos-
terior. Quatro semanas apds admissdo, uma nova RM revelava
regressdo marcada das lesdes talamicas e nova lesdo no corpo
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caloso. Apds seis semanas, teve alta apenas com disartria e ins-
tabilidade na marcha ligeiras.

Conclusdes: Este caso reflecte o desafio diagndstico de um
doente com um contexto complexo — quimioterapia, hiperten-
sdo arterial de novo e neutropenia febril -, que se apresenta
com um coma subito e que demonstra um padrao imagiolégico
atipico, com envolvimento marcado dos tédlamos e tronco cere-
bral. Assim, pretende-se discutir a variabilidade e a dificuldade
diagnéstica por vezes associadas a esta entidade.

ARTERITE DE CELULAS GIGANTES
E PARALISIA DO TERCEIRO PAR
CRANIANO: A IMPORTANCIA DO ESTUDO
COMPLEMENTAR

Filipa Meira Carvalho'; Diana Matos'%; Joana Pinto'; Eduardo
Freitas'?, Margarida Rodrigues'; José Nuno Alves'
1 - Hospital de Braga; 2 - Unidade Local de Saide Alto Minho

Introducdo: A Arterite de Células Gigantes (ACG) é a vas-
culite primaria mais frequente em idosos. Embora com amplo
espectro de manifestacdes clinicas, a ACG é raramente descrita
como causa de paralisia do terceiro par craniano.

Casos clinicos: Apresentamos dois doentes com paralisia
do Ill par craniano como manifestacdo predominante de ACG.

(1) Homem de 75 anos, antecedentes de dislipidemia, recor-
re ao Servico de Urgéncia por diplopia binocular e febre inicia-
das no préprio dia. A admissdo, apresentava ptose palpebral
esquerda e limitagdo dos movimentos verticais do olho esquer-
do. Analiticamente, com elevacdo marcada da PCR e VS. TC
cranioencefélica (TC-CE) sem alteracdes. Anélise de LCR com
hiperproteinorraquia ligeira. Durante o internamento, desen-
volveu queixas de cefaleia bifrontal e, por manter elevacado dos
parametros inflamatdrios e febre sem sinais clinicos de infeccao,
foi colocada hipétese de ACG. Iniciada corticoterapia em alta
dose, com resolugdo completa da paralisia do Ill par em trés
dias. Completada investigagdgo com RM - sem alteragdes; e eco-
grafia das artérias temporais e axilares - com halo hipoecdico
sugestivo de processo vasculitico.

(2) Homem de 90 anos, antecedentes de hipertensao arterial,
recorre ao Servico de Urgéncia por ptose palpebral direita; refe-
ridos posteriormente anorexia, fadiga e cefaleia frontal esquerda
com um més de evolucio. A admisso, apresentava paralisia do
Il par direito - ptose direita e olho direito abduzido, com limita-
¢do da adugdo e dos movimentos verticais - e elevacdo marcada
da PCR e VS. TC-CE e angioTC sem alteragdes. Iniciada cortico-
terapia em alta dose, com melhoria clinica em cinco dias.

Conclusdes: Embora incomum, a oftalmoplegia pode ser a
manifestacdo predominante da ACG, por vezes até a Unica. As-
sim, pretende-se alertar para a importéncia da investigagdo de
outros sinais e sintomas sugestivos desta entidade, por vezes
subtis, em idosos que se apresentem com diplopia ou paralisia
de nervos oculares motores de novo.

AVC COM DISSOCIACAO CLINICO-
IMAGIOLOGICA EM DOENTE COM
ESQUIZENCEFALIA

Eduardo Tchilala'; Margarida Dias?; Jodo Caiano'; Filipa Rocha®;
Manuel Manita'

1 - Hospital Santo Anténio dos Capuchos, CHULC; 2 - Hospital
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Introdugdo: a esquizencefalia é uma rara malformacéo con-

génita que se caracteriza por fenda unilateral ou bilateral nos
hemisférios cerebrais, em que poucas vezes o doente atinge
a terceira idade. Apresentamos uma doente de 70 anos, com
esquizencenfalia, que teve acidente vascular cerebral(AVC) is-
quémico, com dissociacao clinico-imagioldgica, provavelmente
secundaria a sua patologia de base.

Caso clinico: mulher, 70 anos, parcialmente auténoma para
atividades diérias, deambulava com andarilho; tinha hemipare-
sia esquerda e epilepsia secundaria a esquizencefalia, antece-
dentes de diabetes mellitus tipo Il e dislipidemia.

Admitida com quadro subito de disfagia e disartria, que
evoluiu em 24h para anartria. Apurou-se, além da hemiparesia
espastica esquerda ja conhecida, incapacidade para a protusao
da lingua e encerramento da boca, sialorreia, disfagia para liqui-
dos e sdlidos, parésia do membro inferior direito com reflexo
cutédneo plantar homolateral em extenséo e incapacidade para
marcha.

Admitiu-se provavel acidente vascular isquémico bulbar.

A RM-CE: revelou hipersinal na DWI e hipossinal no mapa
ADC de localizag&o justa- ventricular posterior esquerdo, suge-
rindo lesdo isquémica aguda.

Ecocardiograma TT e Holter sem alteracdes; doppler VP:
placas de ateroma sem repercussao hemodinamica.

Por dissociacao clinico-imagioldgica, pediu-se avaliacdo de
ORL: a nasofaringolaringoscopia néo revelou alteragdes e, farin-
gografia foi impossivel de realizar por incapacidade de retengao
da solugdo de contraste.

Iniciou anti-agregagado plaquetaria, estatinas, reabilitacdo
fisica, terapia da fala e treino de degluticdo, obteve ligeira me-
lhoria.

Trinta dias apds o evento agudo mantinha disfagia
grave(alimentacdo por sonda), anartria e incapacidade para
marcha. Recuperou parcialmente a forca muscular do orbicular
dos labios.

Assumiu-se AVC isquémico aterotrombético.

Conclusdo: neste caso, a localizagdo da lesdo isquémica
recente n3o explicava as alteragdes clinicas observadas, o que
nos levou a questionar a possibilidade de existirem ou nao,
alteracdes de areas funcionais ou, a potencializacdo da clinica
decorrente da vasta area cerebral esquizencefalica. Pensamos
serem necessarios estudos funcionais para melhor compreen-
sdo deste caso.

LABYRINTHINE HAEMORRHAGE AS
AN INITIAL MANIFESTATION OF CHURG-
STRAUSS SYNDROME

Inés Gomes'; Ana Inés Martins'; Jodo Rovisco?; Silvia Carvalho?;
Sandra Costa?; Jodo Lemos'®

1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra, Portugal; 2 - Rheumatology Department, Coimbra
University Hospital Centre, Coimbra, Portugal; 3 - Neurorradiology
Department, Coimbra University Hospital Centre, Coimbra,
Portugal; 4 - Leiria Otorhinolaryngology Centre, Coimbra, Portugal;
5 - Faculty of Medicine, Coimbra University, Coimbra, Portugal

Introduction: Churg-Strauss Syndrome (CSS) is a systemic
small vessel anti-neutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-as-
sociated vasculitis characterized by the presence of asthma, si-
nusitis hypereosinophilia and eosinophilic infiltrates and/or vas-
culitis in lungs, skin, gastrointestinal and blood vessels. While
necrotizing peripheral neuropathy and myopathy have been
described in CSS, central nervous system is seldomly affected.
We present a patient with sudden sensorineural hearing and
vestibular loss (SSNHVL) caused by a labyrinthine hemorrhage
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(LH) in the context of CSS. To our knowledge this is the first
CSS-related labyrinthine hemorrhage ever described.

Case-Report: A 70-year-old male patient with a previous
history of hypertension and eosinophilic colitis presented with
sudden dizziness, left-ear hearing loss and myalgias. On exam
there was spontaneous right-beating nystagmus, reduced left
horizontal head impulse response, right-lateralized Weber test
and a negative Rinne test on the left. Video head impulse test
demonstrated hypoactive (~0.35) left horizontal, anterior and
posterior semicircular function. Pure tone audiometry showed
profound left-sided sensorineural hearing loss. Brain/inner ear
MRI showed a left non enhancing T1/T2/FLAIR hyperintense
labyrinth, consistent with LH. Coagulation studies were normal.
ANCA were positive and erythrocyte sedimentation rate and
creatinine phosphokinase were elevated (64, 1500, respectively).
Neither peripheral eosinophilia or sinusitis were present. Thoracic
CT revealed pulmonary infiltrates. Electromyography evidenced
signs of muscle fiber lesion and muscle biopsy confirmed a ne-
crotizing myopathy. A diagnosis of CSS was advanced and the
patient was putted on intravenous methylprednisolone followed
by oral prednisolone and monthly intravenous cyclophosphamide
cycles. At the 6-month follow-up, neither vestibular or cochlear
function recovered while LH partially subsided.

Conclusion: SSNHVL should prompt urgent imaging to rule
out CNS/inner ear vascular disease. Labyrinthine hemorrhage is
a rare cause of SSNHVL. We here show that it may be associat-
ed with CSS-related vasculitis affecting small and medium-sized
vessels in the inner ear.

"CAROTID WEB": UM DESAFIO
DIAGNOSTICO

Inés Gomes'; Ricardo Varela'3; Orlando Galego?; Fernando
Silva'3

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar

e Universitario de Coimbra; 3 - Unidade de AVC, Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugéo: O termo “carotid web"” refere-se a uma proje-
¢ao endoluminal de tecido fibroso na parede péstero-lateral da
ACI a nivel do bolbo carotideo, sendo considerada uma varian-
te rara da displasia fibromuscular. De prevaléncia desconhecida,
é atualmente reconhecida como uma causa de isquémia cere-
bral recorrente, a considerar retrospetivamente em eventos de
etiologia indeterminada.

Caso Clinico: Homem, 57 anos, hipertenso e fumador, envia-
do ao SU com clinica de TACS direito com 1 hora de evolugéo.
Angio-TC cerebral com oclusdo do segmento M1-ACM direita.
Submetido a terapéutica reperfusora com r-tPA endovenoso e
trombectomia (TICI final 2b), objetivando-se pequena hipoden-
sidade estriada direita em TC-CE controlo. Do estudo etiolégico
com ultrassonografia e Angio-TC cervical salienta-se oclusdo da
ACl| esquerda desde a sua origem e a presenca de uma formacao
compativel com placa fibroadiposa homogénea, irregular, possi-
velmente ulcerada na origem da AClI direita (condicionando este-
nose de 30%). Excluidas outras causas de AVC, nhomeadamente
cardioembolismo. A data de alta com hemiparesia esquerda G4
(NIHSS 3). Readmitido no internamento dois meses depois com
queixas de desorientagdo espacial, defeito mnésico e agrava-
mento de défice motor esquerdo com algumas semanas de evo-
lugdo. RM-CE com novas lesdes isquémicas no territério de ACM
direita. Os estudos ultrassonogréfico e angiogréfico conduziram,
pela persisténcia de formacao endoluminal em estudo pregresso,
agora sem segmento compativel com trombo aderente, a iden-

tificagdo de uma “web"” carotidea no segmento bulbar da ACI
direita. O doente aguarda colocagéo de stent na ACl e mantém-
-se até a data sem novos eventos vasculares.

Conclusdo: A “carotid web” pode ser causa de AVC em ida-
de jovem, devendo ser excluida na investigacdo de AVC/AIT re-
correntes. A sua identificagdo e intervencao precoces permitem
reduzir o risco de AVC. Dada a sua raridade, esta entidade consti-
tui um desafio diagnéstico e terapéutico, levando a rétulos diag-
nosticos divergentes na auséncia de elevado grau de suspeigdo.

ATINGIMENTO DO SISTEMA
NERVOSO CENTRAL NUMA DOENTE
COM MONONEUROPATIA MULTIPLA POR
VASCULITE ANCA MPO +

Isabel Rovisco Monteiro'; Ana Rita Nogueira'; Miguel Tabuas
Pereira’
1 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducdo: As vasculites associadas a ANCA (VAA) sédo
distdrbios raros que se manifestam sistemicamente através de
inflamacgdo necrotizante de artérias de pequeno e médio ca-
libre. O envolvimento do sistema periférico pode ocorrer até
60% dos casos, apresentando-se habitualmente como mono-
neuropatia mdltipla. Contrariamente, o atingimento central é
raro, podendo manifestar-se através de fenémenos isquémicos
ou hemorragicos. A histéria clinica, técnicas de imagem e ele-
trofisiologia sdo Uteis, embora a bidpsia seja determinante na
confirmacéo do diagndstico.

Caso Clinico: Descreve-se um caso de uma mulher de 55
anos com antecedentes de asma e rinite alérgica que se apre-
senta com um quadro de um més de evolugao de parestesias e
diminuicao de forca nos membros inferiores com posterior pro-
gressdo para os membros superiores. Ao exame apresentava
telangiectasias malares, atrofia muscular, tetraparésia de predo-
minio distal e hipopalestesia vibratéria dos membros inferiores.
Analiticamente identificou-se um aumento de IgE. A eletromio-
grafia revelou sinais de mononeuropatia multipla axonal grave
envolvendo os nervos mediano direito, peronial direito e sural
esquerdos. Do estudo imunoldgico, obteve-se positividade for-
te para anticorpos p-ANCA anti-MPO. Imagiologicamente, a
RMN-CE revelou mdltiplas lesées a nivel cerebeloso, da protu-
berancia e bi-hemisféricas dispersas, compativeis com etiologia
vascular. As biopsias de nervo e musculo apresentavam sinais
indiretos de processos vasculiticos.

Conslusdo: As manifestacdes neuroldgicas tém um papel im-
portante nas VAA, sendo consideradas indicadores de atividade
major da doenca e, portanto, critério de gravidade. Demonstra-
mos um caso de vasculite sistémica primaria com atingimento
nervoso periférico e central grave que obrigou tratamento com
elevadas doses de corticoide e terapéutica imunossupressora.

UM CASO DE SINDROME DE
ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIVEL
UNILATERAL

Ménica Santos'; Catarina Campos'; Isabel Amorim’; Mariana
Costa'; Francisco Raposo?; Ana Patricia Antunes’:; Filipa
Falcdo'?; Luisa Albuquerque'®

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Norte, E.PE; 2 - Servico de Imagiologia Neurolégica, Centro
Hospitalar Universitario de Lisboa Norte, E.P.E; 3 - Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa

Introdugdo: A Sindrome de Encefalopatia Posterior Rever-
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sivel (PRES) é caracterizada por edema vasogénico reversivel, e
tipicamente afeta as regides cerebrais posteriores de uma for-
ma bilateral e reversivel. Estd normalmente associada a hiper-
tensdo arterial elevada de forma abrupta, o que leva a faléncia
dos mecanismos de autorregulagao cerebral. Surge também em
contexto de terapéuticas imunossupressoras, doencas autoimu-
nes, insuficiéncia renal ou eclampsia.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 56 anos, apresentou-se
no servico de urgéncia com cefaleia intensa, afasia, hemianopsia
homénima direita e hemiparésia direita de instalacdo progressiva
nos quatro dias prévios. A doente nao tinha antecedentes pes-
soais relevantes, nem exposicdo a farmacos recentes ou toxicos.
A tens3o arterial manteve-se sempre dentro dos limites normais
durante o curso da doenca. A RM-CE mostrou uma lesdo tume-
fativa parieto-occipital esquerda, hiperintensa em T2/FLAIR, sem
restricdo a difusdo, e sem realce apds injecdo de gadolineo, su-
gerindo edema vasogénico. O Doppler transcraniano e dos va-
sos do pescoco mostrou permeabilidade do sistema carotideo,
e vasospasmo arterial em ambas as artérias cerebrais médias. A
cefaleia resolveu apds cinco dias de dexametasona, e os restantes
sintomas melhoraram sob tratamento com 21 dias nimodipina 60
mg 4/4h po. Seis semanas depois do inicio do quadro, a RM-CE
mostrou a quase completa resolucdo das alteragdes imagioldgicas,
tornando definitivo o diagndstico de PRES unilateral.

Conclusdes: Apresentamos um caso muito raro de PRES
unilateral, na auséncia de fatores desencadeantes sistémicos
ou locais, o que exigiu um elevado nivel de suspeicdo clini-
ca. A apresentacdo unilateral desta sindrome foi previamente
descrita em casos de estenose arterial focal, variantes arteriais
anatémicas ou sindrome de reperfusdo apds tratamento de va-
sospasmo arterial focal.

SYSTEMIC INFLAMMATION STATUS
AT ADMISSION AFFECTS THE OUTCOME
OF INTRACEREBRAL HEMORRHAGE BY
INCREASING PERIHEMATOMAL EDEMA
BUT NOT THE HEMATOMA GROWTH

Rafael Dias'??; Sérgio Fonseca®; Francisca Costa* Mafalda
Seabra??; Adriana Soares®; Celeste Dias®; Elsa Azevedo??; Pedro
Castro?37

1 - Department of Neurology, Hospital Dr. Nélio Mendonga,
SESARAM, Funchal, Portugal; 2 - Department of Neurology,
Centro Hospitalar Universitario de S. Jodo, Porto, Portugal; 3 -
Department of Clinical Neurosciences and Mental Health, Faculty
of Medicine University of Porto, Porto, Portugal; 4 - Department
of Neurorradiology, Centro Hospitalar Universitario de S. Jodo,
Porto, Portugal; 5 - Department of Internal Medicine, Hospital
Beatriz Angelo; 6 - Department of Intensive Care and Neurocritical
Care Unit, Centro Hospitalar Universitario Sdo Jodo, Faculty of
Medicine of University of Porto; 7 - Stroke Unit, Centro Hospitalar
Universitario de S. Jodo, Porto, Portugal

Introduction: Acute stress and inflammation have an impor-
tant role in the pathophysiology of acute intracerebral hemor-
rhage (ICH). Neutrophil-to-lymphocyte ratio (NLR) has been
linked to increased mortality and functional outcome although
the mechanisms for this effect are still not clear.

Objectives: To evaluate the effect of NLR in ICH outcome,
with focus on hematoma expansion and early cerebral edema.

Methods: Data from patients with primary ICH admitted to
our center between January 2014 and February 2015 were ret-
rospectively collected including clinical, laboratorial and radio-
logical features and were analyzed through logistic regression
to assess their influence in clinical outcome, defined by mortal-
ity at 30 days and functional independence at 90 days (modified

Rankin Scale (mRS) < 2) and imagological outcomes defined by
significant hematoma expansion (>33% or >6mL) and significant
midline shift.

Results: We included 135 patients, with a median (inter-
quartile range) age of 73 (64-80) years old. Independence at 90
days was achieved by n=29 (22%) and mortality within 30 days
in n=35 (26%). Hematoma expansion and significant cerebral
edema were present in n=63 (47%) and 50 (37%) respectively.
NLR was independently associated with independence at 90
days (adjusted OR (aOR) =0.79, 95% CI 0.67-0.93, p=0.006)
and significant cerebral edema (aOR=1.08, 95% Cl 1.01-1.15,
p=0.016), but not mortality at 30 days (aOR =0.99, 95% ClI
0.93-1.06, p= 0.831) nor could predict hematoma expansion
(@aOR=0.99, 95%Cl 0.94-1.04, p=0.736).

Conclusions: In ICH, an immediate and intense systemic
inflammatory response reduces the likelihood of a better func-
tional outcome at 90 days, which is more likely to be explained
by perihematomal edema growth than due to a significant he-
matoma expansion. These findings could have implications in
new treatment strategies and trial designs, which endpoints
tend to target exclusively hematoma enlargement.

SINDROME DE OTELO APOS AVC
ISQUEMICO

Teresa Barata Silvério'; Cétia Santos?; Liliana Pereira'; Miguel
Rodrigues'; Ana Claudia Ribeiro'; Filipa Moutinho?; Francisco
Antunes’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2 -
Servigo de Psiquiatria, Hospital Garcia de Orta, Almada

Introdugdo: Embora os sintomas psiquiatricos secundarios
a AVC ocorram em cerca de um terco dos doentes, encontram-
-se frequentemente subdiagnosticados. A psicose organica se-
cundaria a AVC é rara, manifestando-se frequentemente sob a
forma de delirios, sendo o Sindrome de Otelo (definido como
ciime patoldgico) um dos possiveis subtipos. A sintomatologia
psicdtica é habitualmente tardia e na maioria dos casos o AVC
tem localizagdo hemisférica direita. Esta associada a uma maior
morbi-mortalidade, sendo a evidéncia disponivel para a sua
abordagem ainda escassa.

Caso Clinico: Apresentamos um homem com 71 anos, sem
antecedentes psiquidtricos, internado por um AVC isquémico
da Artéria Cerebral Média (ACM) direita. Ao exame neuroldgico
apresentava anosognosia (que se manteve durante 15 dias pds
AVC), hemi-inatencao espacial esquerda, hemiandpsia homdnima
esquerda, parésia facial central esquerda, disartria, disfagia, hemi-
plegia e hemihipostesia algica esquerdas. A TC/angio-TC revelou
extenso AVC isquémico no territério da ACM direita por oclusdo
aterosclerdtica. Seis meses apds a alta, apresentava melhoria dos
défices, e auséncia de sintomatologia psiquiatrica ou deteriora-
¢ao cognitiva. Oito meses depois, foi internado por quadro com
um més de evolugdo de alteracdo comportamental (desinibicdo
sexual, isolamento social e hetero-agressividade) e ideias deliran-
tes de ciime, infidelidade e de prejuizo; sem altera¢des sensério-
-perceptivas associadas. O estudo analitico ndo revelou alteragoes;
a TC-CE foi sobreponivel; ndo foram apurados ajustes terapéuticos
recentes. Estabeleceu-se o diagnéstico de psicose organica secun-
déria a AVC. Iniciou terapéutica com olanzapina, mas por auséncia
de resposta e pelo seu impacto metabdlico, foi substituida por ris-
peridona, com franca melhoria sintomatica.

Conclusdo: O doente apresentado é uma caso paradigma-
tico desta patologia, sendo a sintomatologia, tempo de insta-
lagdo, localizagdo da lesdo e resposta terapéutica semelhante
aos casos descritos na Literatura. Pretendemos alertar para a
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importéncia do seu reconhecimento célere, do diagndstico di-
ferencial com outras causas reversiveis e do inicio precoce da
terapéutica antipsicotica.

AS VARIAS FACES DO
NEUROLUPUS

Teresa Barata Silvério'; Ana Catarina Duarte?; Sandra Sousa?;
Pedro Gongalves?; Maria José Santos?; Ana Cordeiro?; Ana
Claudia Ribeiro’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2 -
Servico de Reumatologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

Introducdo: O termo Neurollpus é uma definicdo genérica
que inclui uma ampla variedade de manifestagdes neuropsiquia-
tricas associadas ao Lupus Eritematoso Sistémico (LES). A sua pre-
valéncia é muito variavel (15 a 95%) e é influenciada substancial-
mente pela classificacdo do Colégio Americano de Reumatologia.

Objectivos: Apresentamos uma série de doentes com o diag-
ndstico de NeurolUpus, internados entre Setembro de 2017 a Se-
tembro de 2019 nos servigos de Reumatologia e/ou Neurologia.

Métodos: Foram recolhidos retrospectivamente dados de-
mograficos, clinicos, imagiolégicos e terapéuticos.

Resultados: Incluimos sete doentes, seis mulheres e um ho-
mem, com idades compreendidas entre os 23 e 75 anos.

Os diagnésticos neuropsiquiatricos que motivaram o inter-
namento foram: vasculite do sistema nervoso central (2), AVC
isquémico recorrente (2) sindrome de encefalopatia posterior
reversivel recorrente (1), mielite transversa longitudinalmente
extensa (1), psicose aguda (1), mononeuropatia multipla (1),
mononeuropatia craniana (1).

A manifestacdo neuropsiquiatrica foi a apresentacdo inaugu-
ral de LES em dois doentes.

As manifestacdes multiorganicas associadas incluiram envol-
vimento imunoldgico (6), hematoldgico (5), muco-cutaneo (6),
musculo-esquelético (5), renal (5), pulmonar (2), cardiaco (1) e
serosite (2). Trés doentes apresentavam sindrome dos anticor-
pos antifosfolipidicos secundario (SAFL).

Todos os doentes foram medicados com hidroxicloroquina,
em associagdo com imunossupressao, incluindo corticoterapia
(7), ciclofosfamida (4), rituximab (4) e imunoglobulina humana
endovenosa (3). No caso dos doentes com SAFL secundario foi
também iniciada anticoagulacdo com varfarina, por vezes em
associacao com antiagregacao plaquetaria.

Conclusao: O diagndstico de NeurolUpus pode ser extrema-
mente complexo e implica a exclusdo prévia de outras etiologias,
exigindo extensa investigacdo para diagnédstico diferencial. A
escolha do tratamento baseia-se nas manifestacdes presentes,
sendo também importante considerar o risco infeccioso associa-
do & imunossupressao em cada doente. Com este trabalho, pre-
tendemos alertar para as multiplas faces do Neurollpus e para a
importancia do reconhecimento precoce desta entidade, devido
as respectivas implicagdes terapéuticas e progndsticas.

OS PERIGOS DE UM PROCESSO
ESTILOIDE ALONGADO: SINDROME DE
EAGLE CAROTIDEA

Pedro Faustino'; André Jorge'; Luciano Almendra'; Bruno
Gomes?; Isabel Amado?; José Vieira Barbosa'

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra; 2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra; 3 - Servico de Cirurgia Maxilo-Facial,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducéo: A sindrome de Eagle corresponde a um alon-
gamento sintomatico do processo estiléide e/ou calcificagao
do ligamento estilo-hioideu. Cerca de 4% da populagdo tem
pelo menos um processo estiléide alongado, isto é, > 3 cm de
comprimento. Contudo, apenas 4-10,3% destes tém sintomas
(sindrome de Eagle). Sao descritas duas variantes desta entida-
de: tipo carotideo, com compressdo da artéria carétida interna
(ACI) ou externa, e tipo classico, com compressdo dos ultimos
pares cranianos.

Caso clinico: Homem de 47 anos, sem antecedentes pes-
soais de relevo, admitido no servico de urgéncia por dor e
parestesias da hemiface esquerda com 1 semana de evolucao.
Dor de inicio subito, constritiva, sem paroxismos, sem nauseas
e/ou vémitos, sem foto/fonofobia. Sem trigger aparente, sem
relacdo com as alteracdes posturais. Associa nogdo de olho ver-
melho ipsilateral e lacrimejo no inicio do quadro, mas evolu-
¢do temporal pouco sugestiva de cluster. Sem sinais focais na
primeira avaliacdo em urgéncia. Realizou TC cranio-encefalica,
sem qualquer alteracdo. Em reavaliacdo posterior, sugestdo
de ptose palpebral esquerda e discreta anisocéria (OD > OE).
Ao rever anamnese, apurada histéria de traumatismo cervical
poucos dias antes do inicio da clinica. A angio-TC cervical reve-
lou disseccdo da ACI esquerda, cuja reformatacdo da imagem
mostrou alongamento bilateral do processo estiléide (direito:
47 mm, esquerdo: 41 mm), com trajeto préximo a ACI. O do-
ente foi internado e tratado de acordo com a legis artis para a
disseccdo carotidea. Teve alta sem défices, sendo referenciado
para consulta de Cirurgia Maxilo-Facial, onde foi proposto para
correcao cirlrgica.

Concluséo: A diferenca entre as 2 variantes da sindrome de
Eagle estabelece-se consoante o comprimento, largura, angu-
lagdo, desvio e grau de ossificagdo do processo estildide. Apre-
sentamos um caso clinico ilustrativo do tipo carotideo ou vascu-
lar. Destacamos o valor de uma (re)avaliagdo metddica, mesmo
no contexto de urgéncia.

SINDROME DA ARTERIA ESPINHAL
ANTERIOR SECUNDARIA A ANEURISMA
NAO ROTO DA AORTA ABDOMINAL

Catarina Damas'; Gongalo Bonifacio'; Rodrigo Palhas Vieira';
André Militao'; Rita Miguel'; Cristina Semedo'; Rui Guerreiro’
1 - Servigo de Neurologia, Hospital Sdo Bernardo, Centro
Hospitalar de Setubal, Setdbal

Introdugdo: Os enfartes medulares sdo eventos raros ca-
raterizados por uma combinacdo de défices motores e sensi-
tivos agudos caudais ao nivel da lesdo. O tipo mais comum é
a sindrome da artéria espinhal anterior. As etiologias incluem
cirurgia adrtica, dissecdo arterial, trauma, tromboembolismo,
aterosclerose e lesdes compressivas. Reportamos um caso ilus-
trativo de sindrome da artéria espinhal anterior.

Caso Clinico: Homem, 79 anos, admitido no SU por diminui-
¢do subita da sensibilidade e forca dos membros inferiores de
intensidade maxima desde o inicio. Negou dor lombar, abdo-
minal ou torécica na instalagdo. Antecedentes de dois enfartes
agudos do miocérdio e dislipidemia, negando tomar qualquer
medicacdo. Apresentava paraplegia flacida arrefléxica e aneste-
sia algica com nivel por L1, retencéo urindria e obstipacdo, com
pulsos arteriais dos membros inferiores palpaveis e simétricos. A
AngioTC abdominal revelou aneurisma da aorta abdominal infe-
rior a emergéncia das artérias renais, sem dissecdo ou trombose
mural. ARM medular evidenciou hipersinal medular em T2 e STIR
caudal a D11 de predominio mediano e anterior, com expansao
medular associada, compativel com enfarte medular anterior bai-
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xo. Iniciou antiagregagéo e estatina. O estudo etiolégico vascu-
lar identificou ateromatose em territdrios aortoiliaco e cervical
(artéria cardtida interna direita proximal com estenose de 90%),
cardiopatia isquémica em fase dilatada e Diabetes mellitus tipo
2. Concluiu-se pelo diagndstico de sindrome da artéria espinhal
anterior caudal a D11, provavelmente secundéria a tromboem-
bolismo com fonte no aneurisma da aorta abdominal.

Conclusdes: Na maioria das sindromes da artéria espinhal
anterior esponténeos ndo se encontra causa, existindo poucos
casos reportados de eventos trombéoticos na origem do enfarte
medular anterior. Este caso ilustra a importancia de, perante
sindrome da artéria espinhal anterior atraumatica e sem lesdes
compressivas, pesquisar causas vasculares tromboembdlicas,
nomeadamente aneurismas da aorta.

QUANDO O SISTEMA NERVOSO
CENTRAL E A PONTA DO ICEBERG

Margarida Bela"; Dalila Parente'; Luis Nogueira'; Mari Mesquita'
1 - Centro Hospitalar Tamega e Sousa

Introdugdo: A vasculatura do sistema nervoso central (SNC)
pode ser alvo dum grupo heterogéneo de doencas inflamatdrias,
isoladamente, mas também no contexto de doencas inflamaté-
rias sistémicas primarias ou secundarias a infecdes. A distincédo
entre vasculite sistémica com atingimento dominante SNC e an-
geite primaria do SNC é por vezes dificil de estabelecer.

Caso Clinico: Mulher de 66 anos apresentou, ao longo de
2 meses, alteracdo progressiva e insidiosa do comportamento
com desorientacdo, lentificacdo psico-motora e discurso pro-
gressivamente mais parco, culminando em incapacidade para as
atividades da vida diéaria, recusa alimentar e agressividade. As-
sociadamente, apresentava dificuldade na marcha. Ao exame,
estava desorientada, e apraxica. Respondia a questdes simples.
Os reflexos palmo-mentoniano e de preensédo estavam presen-
tes, apresentando ainda sinais piramidais difusos e sindrome
pancerebeloso. Analiticamente, marcadores imunoldgicos e
serologias viricas negativas, proteinorraquia isolada (102 mg/
dL) com uma banda oligloclonal sem correspondéncia no soro.
A RM identificou multiplas lesdes supra e infratentoriais com
hipersinal em T2/FLAIR, com iso-hipossinal em T1 e marcada
restricdo a difusdo, sem realce. A angio-RM demonstrou mar-
cadas irregularidades de calibre nos principais eixos vasculares
intracranianos, admitindo-se discreta “pobreza” dos seus ramos
terminais. Pela suspeita de vasculite com atingimento do SNC
(excluida causa infeciosa), iniciou empiricamente metilpredniso-
lona 1g ev durante 5 dias com boa resposta clinica, seguido
de prednisolona oral 60 mg/dia. Cinco meses apds o inicio do
quadro, documentado agravamento neuroldgico associado a
provavel manifestacdo sistémica, com lesdes cutdneas desca-
mativas dispersas, equimoses faceis e fendmeno de Raynaud,
sem evidéncia de novas lesdes na RM. Iniciou ciclofosfamida 2
mg/kg/dia, com excelente resposta clinica e imagioldgica, sem
recidiva aos 4 anos de doenca.

Conclusdes: As vasculites de 6rgao Unico sdo sempre um
diagnéstico dinamico e presuntivo pela possibilidade de atin-
gimento de outros érgdos no futuro, pelo que a exclusdo de
vasculite sistémica com atingimento predominante do SNC se
torna dificil.

INTERNUCLEAR OPHTALMOPLEGIA
AS AN ATYPICAL PRESENTATION OF
LACUNAR STROKE IN CADASIL

Carlos Figueiredo'; Mariana Fernandes?®; Carlos Casimiro?;
Mariana Santos'; Cristina Costa’

1 - Servico de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca; 2 -
Unidade de Neurorradiologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca;
3 - Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa Francisco Gentil,

Introduction: CADASIL is the most common genetic vascu-
lar disorder of the brain and is characterized by ischemic stroke
and extensive white matter abnormalities. Stroke presents most
commonly as classic lacunar syndromes, while diplopia is a rare
presenting symptom.

Clinical Case: We present the case of a 48-year-old male
with smoking habits and dyslipidemia and no other medical his-
tory (including migraine or psychiatric disease). His mother has
high blood pressure and had a stroke in a young age (55y).The
patient presented with sudden onset of binocular diplopia, os-
cillopsia, and gait instability.His examination revealed adduction
paresis of the left eye, with horizontal nystagmus of the right
eye on right gaze, compatible with a left internuclear ophtalmo-
plegia. There was also spontaneous upbeat nystagmus and os-
cillopsia in every direction of gaze. Routine vascular and cardiac
investigation was normal. MRI revealed a subacute ischemic
lesion in the left posterior pons involving the medial longitu-
dinal fasciculus and extensive bilateral multifocal white matter
lesions, affecting the right external capsule but sparing the tem-
poral poles. Since the white matter abnormalities seemed dis-
proportionate to the age and vascular risk factors, small-vessel
vasculitis and hereditary small-vessel disease were considered.
A digital-subtraction angiography and lumbar puncture didnt
reveal any abnormalities and a thorough analytic evaluation
showed only a mild folic acid deficit and hyperhomocisteine-
mia. Considering the possibility of a hereditary condition, alpha-
galactosidase determination was ordered and presented a nor-
mal value. Finally, a genetic study for NOTCH3 demonstrated a
pathogenic variant, confirming the diagnosis of CADASIL. The
patient has been asymptomatic for 2 years after the stroke and
remains cognitively unimpaired.

Conclusion: This case highlights the diverse clinical profile
of hereditary small-vessel disease, and reminds us to consider
CADASIL in the differential diagnosis of lacunar stroke and leu-
koencephalopathy in young patients, even in the absence of all
the typical features.

AVC ISQUEMICO DO TERRITORIO
VERTEBRO-BASILAR: VASCULITE FOCAL 6
MESES APOS ZOSTER CERVICAL

Beatriz Nunes Vicente'; Isabel Amorim’; Linda Azevedo
Kauppila'; Filipa Falcdo'; Luisa Albuquerque'?

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias
e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario de Lisboa, Lisboa; 2 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa

Introducgdo: A vasculite a Virus Varicella Zoster (VZV) apés
reactivacdo do virus nos neurénios ganglionares ocorre por
invasdo transmural das pequenas e grandes artérias cerebrais
pelo virus.O diagndstico pode ser confirmado através da pre-
senca de anticorpo IgG VZV no LCR, podendo a PCR de VZV no
LCR ser igualmente positiva em 30% dos casos.
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Caso Clinico: Mulher, 26 anos, com antecedentes de Lupus
Eritematoso Sistémico (LES) com envolvimento cutineo, renal
e muscular e infecdo crénica por virus da Hepatite B (portador
inactivo). Medicada em ambulatério com prednisolona 15mg, mi-
cofenolato de mofetilo 3000mg e hidroxicloroquina 200mg. Em
Janeiro de 2019, apresentou zoster cutdneo do territério de C2
direito e cefaleia hemicraniana direita, tendo realizado 21 dias de
aciclovir (500mg 8/8h - 7 dias endovenoso + 14 dias oral).

Em Junho de 2019, foi internada por alteracdo de estado de
consciéncia, dificuldade na articulacdo verbal e diminuicao da
forca do hemicorpo esquerdo. Apresentava nistagmo multidi-
recional, hemiparesia esquerda e RCP em extensdo a esquerda.
A RM-CE mostrou lesdo com restricdo a difusao e hipersinal em
T2/FLAIR da protuberéncia direita e hemisférios cerebelosos.

Os marcadores de actividade de LES apresentavam-se com
titulos controlados (antidsDNA 107.9 Ul/ml).

O LCR mostrou 22 células/mL (polimorfonucleares), prote-
inas 422 (pungdo traumatica) mg/dl, glicose 70mg/dl, culturas
negativas e PCR VZV positiva.

A angio RM e o Doppler transcraniano revelaram diminuigcdo
de fluxo vertebral bilateral e obstrucado do terco distal da arté-
ria basilar. A doente cumpriu 21 dias de aciclovir endovenoso,
com melhoria do défice, com indicacdo para manter aciclovir
profildtico durante 6 meses. No follow-up a um més, o DTC
mantinha-se sobreponivel.

Conclusées: A vasculopatia por VZV é uma causa importan-
te de AVC isquémico no doente imunodeprimido e tem um tra-
tamento especifico. Pode ser tardia em relacdo a infecao, o que
implica um alto indice de suspeicao clinica.

HIPERTENSAO INTRACRANIANA
POR HEMORRAGIA SUBARACNOIDEIA
ASSOCIADA A CAVERNOMA MEDULAR

Marco Fernandes?; Pedro Pires’; Claudia Borbinha?; Filipa
Ladeira?3; André Caetano?; Sofia Calado?

1 - Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental; 3 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Central

Introducdo: A hemorragia subaracnoideia (HSA) medular é
uma entidade rara, representa 0.05 a 1.5% de todos os casos de
HSA. Pode estar associada a diferentes causas, nomeadamen-
te trauma, malformacdes vasculares ou neoplasias. Raramente,
pode ter apresentacao clinica sem sinais de disfuncdo medular.

Caso Clinico: Homem de 45 anos, sem antecedentes pes-
soais ou familiares de relevo, com quadro sibito de dor lombar
que se instalou durante o decubito, intermitente, exacerbada
com movimentos de flexdo da coxa. Apés 3 dias, inicia queixa
de cefaleia frontotemporal esquerda tipo facada associada a
nauseas e vomitos, e que coincidia com periodos de dor lom-
bar. Sem agravamento com decibito ou manobra de Valsalva.
Paralelamente, reporta diplopia binocular horizontal na levover-
sao do olhar. Sem histéria de febre, sintomas constitucionais ou
trauma. Ao exame neuroldgico, a destacar limitagao discreta da
abdugéo do olho esquerdo, presenca de rigidez da nuca e sinal
de Brudzinski. Estudo complementar com TC-CE e TC lombar
inocente. Realizada PL com saida de LCR xantocrémico, pres-
sdo de abertura de 27 cm H20, pleocitose mononuclear com
205 células/pL, proteinorraquia de 179 mg/dL, hipoglicorraquia
de 35 mg/dL. Apds PL, referiu melhoria da cefaleia e da diplo-
pia. Perante suspeita de HSA, realizou angio-TC-CE, que nao
revelou alteracdes, nomeadamente sem malformacdes aneuris-
maéticas. Equacionou-se a hipétese de HSA medular, realizan-

do RM medular que identificou lesdo intratecal extramedular
direita em D12 com evidéncia de hemorragia aguda, sugestiva
de cavernoma. Angiografia medular nao identificou alteracdes.
O doente apresentou melhoria progressiva com resolucao total
das queixas nas 2 semanas seguintes e sem recorréncia. Repe-
ticdo de RM medular apds 1 ano evidenciou aracnoidite pds-
-hemorragica.

Conclusées: A hipétese de HSA medular deve ser conside-
rada em doentes com liquor xantocrémico que se apresentem
com sinais de hipertensao intracraniana, como cefaleia e diplo-
pia, e com investigagado negativa para patologia intracraniana.

CARACTERIZACAO DOS DOENTES
COM NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA
ANTERIOR ARTERITICA NUM CENTRO
HOSPITALAR TERCIARIO

Octévia Costa'; Eduardo Freitas'?; Sofia Rocha’
1 - Hospital de Braga, Braga; 2 - Unidade Local de Salde do Alto
Minho, Viana do Castelo

Introducdo: A neuropatia ptica isquémica anterior (NOIA)
arteritica, com incidéncia de 0,36/100000/ano, é uma das ma-
nifestacdes da arterite temporal, podendo provocar cegueira
bilateral.

Objectivo: Rever casos de NOIA arteritica seguidos em con-
sulta de neurologia.

Métodos: Anilise retrospectiva dos processos de doentes
com NOIA arteritica do servico de neurologia de um hospital
terciario, entre janeiro/2018 e agosto/2019.

Resultados: Identificaram-se 8 doentes, 5 mulheres (62.5%)
com idade mediana de 77(55-89)anos. Foram admitidos na ur-
géncia de oftalmologia (n=6) e consulta de neurologia (n=2).
Ocorreu atingimento do olho esquerdo (n=3), direito (n=3) e
bilateral em 2 casos, com 3-5dias de tempo mediado entre o
envolvimento dos dois olhos. Além da redugédo da viséo, to-
dos apresentavam inicio recente de cefaleia, 8-180dias antes.
Outras manifestacdes incluiram claudicagdo mandibular (n=5),
mialgias/artralgias (n=4), diplopia vertical (n=3), anorexia (n=3),
astenia (n=2), emagrecimento (n=2). A acuidade visual inicial
era <2/10 em 6 doentes. A acuidade visual aos 6 meses, mos-
trou auséncia de percepcao luminosa em 5 casos, que manti-
veram apoés término do tratamento. Embora todos apresentas-
sem pulso arterial temporal preservado, trés tinham dor e/ou
endurecimento a palpacdo. Todos apresentavam velocidade de
sedimentagéo superior ao valor referéncia ajustado para idade
e sexo (40-97mm/h), proteina C reactiva elevada (55,20-87mg/
dL), cinco tinham anemia (10,5-12,9g/dL) e dois trombocitose.
Cinco doentes fizeram metilprednisolona 1g 5dias, seguido de
prednisolona 1mg/Kg/dia durante 29(12-71)dias. O tempo total
de corticoterapia foram 354(44-840)dias. Dois doentes inicia-
ram metotrexato. O seguimento foi de 408(203-862)dias, com
mediana de consultas de neurologia de 7(3-21) e oftalmologia
de 6(2-10).Nao ocorreram recorréncias.

Conclusdo: Apesar de pouco comum, trata-se de uma do-
enca com impacto na qualidade de vida, com risco de amau-
rose bilateral, pelo que deve sempre ser excluida. Estes da-
dos corroboram os da literatura, mostrando que os doentes
apresentavam cefaleia de novo, com sintomas constitucionais.
Curiosamente, nesta série, trés doentes apresentavam episédio
transitério de diplopia, sendo uma caracteristica descrita pouco
frequentemente.
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EXPRESSAO CLINICA DO
FORAMEN ARCUALE, DA CEFALEIA AO
EVENTO ISQUEMICO POR DISSECAO DA
ARTERIA VERTEBRAL

Diana Mesquita'; Miguel Joana'; Inés Natario?; Sofia Amorim'
1 - Hospital da Prelada; 2 - Centro de Reabilitacdo do Norte

Introducdo: O foramen arcuale (FA) é uma ponte dssea ao
nivel do arco posterior do atlas, podendo ser uni ou bilateral,
completa ou incompleta, com dimensdes distintas. Desenvolve-
-se sobre o sulco da artéria vertebral (AV), ao nivel do segmento
V3, podendo também conter o nervo suboccipital e o feixe ve-
noso, refletindo uma clinica variavel pelo conflito destas estru-
turas. A sua prevaléncia varia consoante a populagao alvo, entre
4.4-11.3%, estimando-se FA completo bilateral em aproxima-
damente 4.8%. A literatura comprova a associagdo causal do
FA completo com a cefaleia, enxaqueca, vertigem, entre outros
sintomas. S3o escassos os casos descritos relacionando o FA
como causa de dissecao da artéria vertebral (DAV), por norma
subsequentes a movimentos bruscos da cervical. A DAV tem
uma incidéncia estimada de 1.87:100000, sendo o FA um fator
de risco extremamente raro, usualmente assumido como uma
variante anatdmica benigna.

Caso Clinico: Homem de 39 anos, com antecedentes de
epilepsia e habitos tabégicos ativos, inicia quadro sibito de ver-
tigem, desequilibrio e vomitos que motivou ida ao Servigo de
Urgéncia (SU), interpretado como vertigem paroxistica benigna.
Apresentou subsequentemente hemiparesia direita recorrendo
novamente ao SU. A observacéo foi objetivada anisocoria, nis-
tagmo, disfagia, hemiparesia e hemihipostesia direitas e hemia-
taxia esquerda.

O estudo imagioldgico por tomografia computorizada (TC)
cranioencefalica nao revelou lesdo aguda, complementando-se
o estudo com angio-TC intracraniana e cervical e angio-resso-
nancia, evidenciando enfarte da circulagdo posterior, FA com-
pleto bilateralmente, trombo em V4 e irregularidades em V3 da
AV esquerda com sinal de duplo limen, compativeis com DAV.

Conclusdes: O enfarte da circulagdo posterior associado a
DAV ipsilateral ao FA é uma entidade rara, revelando uma in-
cidéncia crescente pela maior sensibilidade diagnéstica. E de
extrema importancia atentar-se a clinica neuroldgica de insufi-
ciéncia arterial vertebrobasilar associada ao FA que possa ante-
ceder este evento de elevada morbimortalidade, com potencial
tratamento de descompressao cirdrgico.

MERGULHO, FORAMEN OVALE
PATENTE E ACIDENTE VASCULAR
CEREBRAL - COINCIDENCIA OU FACTOR
DE RISCO?

André Sobral-Pinho'; Marco Fernandes'; Rita Ventura'; Tiago
Baptista?; Sofia Calado'; Miguel Viana-Baptista'

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Neurorradiologia,
Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental

Introdugdo: Apds mergulho com garrafa podem surgir al-
teracdes fisioldgicas e hemodindmicas com potencial de causar
lesdes do SNC. Dentro destas, a doenca de descompresséo e
surgimento de bolhas gasosas sdo as mais frequentes, embora
também estejam descritas outras como disseccdo da artéria ca-
rétida interna e alteracdes na coagulacao. A frequéncia destas
lesdes aumenta na presenca de um FOP que favorece a ocor-

réncia de fenémenos embdlicos paradoxais.

Caso Clinico: Homem, 31 anos, instrutor de mergulho sem
histéria de doenca de descompressao. Quatro dias apos ultimo
mergulho, depois de acordar, apresentou instalagéo ictal de ver-
tigem, diminuicao da acuidade auditiva do ouvido direito, disar-
tria e assimetria facial. Admitido no SU hemodinamicamente es-
tavel, obnubilado, anartrico, tetraparético, com oftalmoplegia
internuclear direita e parésia facial central esquerda, NIHSS=15.
TC-CE com PC-ASPECTS=10 e angioTC com ocluséo distal da
artéria basilar. Por depressao subita da consciéncia foi entuba-
do, tendo iniciado trombdlise (tempo clinica-agulha=2h14min)
e realizado trombectomia mecénica com resultado TICI=3
(tempo clinica-recanalizagio=3h32min). As 24h sem alteracoes
ao EN (NIHSS=0). Estudo por RM-CE mostrou duas pequenas
lesdes isquémicas agudas cerebelosas esquerdas e interessan-
do a hemiprotuberancia direita e o lobo temporal esquerdo.
EcocardiogramaTE revelou FOP de grandes dimensdes, com
passagem de contraste em repouso e acentuado com a ma-
nobra de Valsalva. Sem evidéncia de aneurisma do septo inte-
rauricular. Restante investigagdo negativa: estudo auto-imune
e protrombético e ecodoppler venoso MI. Admitiu-se embolia
paradoxal com RoPE Score=8. Iniciou anticoagulagao e realizou
encerramento percutdneo da comunicagdo cardiaca a 1 més,
sem recorréncia de eventos isquémicos aos 4 meses.

Conclusdes: Na literatura sdo raros os casos descritos de
AVC no contexto de mergulho e FOP. Este caso salienta uma
possivel associacdo entre a ocorréncia de embolia paradoxal
num doente com FOP e a realizacdo de mergulho com garra-
fa. A descompressdo podera ter agravado um shunt cardiaco
direito-esquerdo, e assim contribuir para este mecanismo fisio-
patoldgico.

ESTRIDOR POS-AVC - UMA
COMPLICACAO POUCO CONHECIDA E
NEM SEMPRE IMEDIATA

Elisa Martins Silva'; Jorge Dentinho?; Francisco Antunes’; Liliana
Pereira’; Miguel Rodrigues'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta; 2 - Servico de
Otorrinolaringologia, Hospital Garcia de Orta

Introducdo: A paresia das cordas vocais (CV) é uma manifes-
tagdo incomum no AVC. Tem gravidade variavel, dependendo
da abertura glética, desde reducao da protecdo da via aérea e
risco de aspiragao, a sua obstru¢do e compromisso respiratério.
S3o apresentados 3 casos seguidos na Unidade de AVC dum
hospital central nos ultimos 12 meses.

Casos Clinicos: Mulher, 71 anos, AVC hemorragico hiper-
tensivo lenticulo-radiério direito. Ao 8° dia pés-AVC inicia febre
e secre¢des purulentas com alteracdes radioldgicas de pneu-
monia. Tem agravamento répido de dispneia, surgindo estridor
e hipoxemia. Constatou-se por laringoscopia parésia das CV
com espaco glético muito reduzido. Realizada traqueostomia
cirirgica emergente e antibioticoterapia. No seguimento foi
possivel encerramento do traqueostoma ao 6° més pds-AVC.

Homem, 61 anos, AVC isquémico do territério completo da
artéria cerebral média (ACM) direita, etiologia indeterminada.
Ao 3° dia pds-AVC tem dispneia subita com estridor e tiragem
global. Laringoscopia confirma parésia bilateral das CV em po-
sicdo mediana, sendo realizada traqueostomia. No dia seguinte
tem secrec¢des purulentas e febre, admitindo-se pneumonia de
aspiragao. Encerra traqueostoma apos 3,5 meses.

Homem, 57 anos, AVC isquémico do territério completo da
ACM direita, de etiologia aterosclerética, maligno, com cra-
niectomia descompressiva ao 3° dia pds-AVC. Permaneceu em
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Unidade de Cuidados Intensivos, onde realizou traqueostomia
eletiva por entubacdo orotraqueal prolongada. Apesar de re-
cuperar respiracdo espontanea nao foi possivel desmame da
traqueostomia por paresia bilateral das CV, em posicdo para-
mediana, com melhoria marginal apds 7 meses.

Conclusao: A parésia das CV num evento cortical podera ser
explicada por projegoes corticais unilaterais dominantes para
ambos os nucleos ambiguos. Certos autores relacionaram le-
sdo insular com diminuicao da atividade do vago. Nos primeiros
dois casos verificou-se obstrugdo grave subita da via aérea su-
perior com pneumonia de aspiracdo. Estes eventos ocorreram
tardiamente pds-AVC, por motivos desconhecidos. Pretende-
mos alertar para esta complicacdo, permitindo assim um diag-
noéstico e tratamento atempados.

APRESENTACAO ATIPICA
DE SINDROME DE ENCEFALOPATIA
POSTERIOR REVERSIVEL

Sofia Grenho Rodrigues’; Inés Bras Marques'
1 - Servico de Neurologia, Hospital da Luz de Lisboa, Lisboa

Introdugdo: A Sindrome de Encefalopatia Posterior Rever-
sivel (PRES) pode-se manifestar clinicamente sob a forma de
cefaleias, alteracdes visuais, ou sinais focais, podendo ocorrer
no contexto emergéncias hipertensivas, secundario a farmacos
ou patologias organicas, como doenca renal crénica ou insufici-
éncia hepatica. Constitui uma entidade clinico-radiolégica tra-
duzida por edema vasogénico subcortical, visivel em T2/FLAIR
da RM-CE, geralmente reversivel, envolvendo tipicamente os
lobos parieto-occipitais. Tém sido descritas variantes atipicas
de PRES (<20% dos casos), podendo haver envolvimento do
tronco encefalico, ganglios da base, tdlamo ou substancia bran-
ca periventricular.

Caso Clinico: Mulher, 41 anos, antecedentes de HTA nao
medicada, encaminhada ao servico de urgéncia por cefaleia e
alteragdo do campo visual do olho direito com 3 dias de evolu-
¢ao. A admissao apresentava press3o arterial, apenas mensuravel
apos diazepam, de 269/180mmHg. Ao exame neuroldgico apre-
sentava defeito altitudinal inferior no olho direito, papiledema
bilateral e retinopatia hipertensiva grau lll/IV. Analiticamente com
agravamento da fungéo renal e elevagdo dos marcadores cardia-
cos. RM cerebral revelou hiperintensidade T2/FLAIR ao nivel da
protuberancia, bulbo raquidiano e vias épticas (quiasma, fitas
Opticas e segmento intracraniano do nervo optico esquerdo),
sem alteracdo na difusdo. Durante o internamento verificou-se
controlo progressivo dos valores tensionais, com melhoria da ce-
faleia, mantendo o defeito de campo interpretado no contexto
de Neuropatia Optica Isquemica Anterior (NOIA). RM cerebral
repetida apds 12 dias com melhoria marcada.

Conclusées: Apresentamos o caso de uma doente com hi-
pertensdo maligna que apresentou como complicagdes neuro-
|6gicas PRES e NOIA. Destacamos este caso pela apresentacdo
imagioldgica atipica de PRES com envolvimento do tronco en-
cefélico e das vias dpticas. O envolvimento do tronco encefélico
sem envolvimento cortical estd descrito em menos de 10% dos
casos, estando geralmente associado a valores muito elevados
de pressao arterial. O envolvimento da via dptica foi descrito
apenas num caso na literatura.

MENINGOMIELORRADICULITE
LONGITUDINALMENTE EXTENSA COMO
MANIFESTACAO DE UM SINDROME DE
SJOGREN

Ana Gongalves'; Maria Maia?; Vania Junqueira®; Joana Vitor';
Ana Arraiolos’; Rafael Roque*; José Pimentel*®; Jodo Espirito
Santo?; Rita Simées'; José Vale'

1 - Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo; 2 - Servico de
Medicina Interna, Hospital Beatriz Angelo; 3 - Servico de Medicina
Interna, Centro Hospitalar do Oeste - Unidade de Caldas da
Rainha; 4 - Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Universitario Lisboa- Norte; 5 - Faculdade de
Medicina da Universidade de Lisboa

Introducado: As complicacdes do SNC podem atingir 20% dos
doentes com Sindrome de Sjogren (SS). A mielopatia como mani-
festacdo do SS é rara, tendo sido reportados apenas 31 casos na i-
teratura nos uUltimos 20 anos. Este caso é singular por ser o primei-
ro caso descrito de envolvimento meningorradicular e medular.

Metodologia: Descricdo de caso e revisao da literatura.
Com recurso aos termos MESH “Myelopathy” e "Sjégren” fo-
ram revistos os casos publicados na Pubmed entre 01-01-1999
e 31-12-2018.

Mulher de 68 anos, admitida por paraparésia progressiva,
com 4 meses de evolugdo, dorsolombalgia intensa com irradia-
¢do para os membros inferiores, dificuldades da marcha e dis-
funcdo esfincteriana. Na observacdo apresentava paraparésia
flacida simétrica (mRS=4), hipostesia com nivel suspenso em
D6-D11 e areas de alodinia nos membros inferiores (L5-S1 e S3)
bilateralmente. Nos antecedentes patoldgicos salienta-se linfo-
ma de Hodgkin ha 23anos, artrite reumatoide com SS secundario
diagnosticada ha 20 anos e tuberculose pulmonar ha 14 anos. A
RM de neuro-eixo revelou hipersinal medular com realce apds
gadolinio entre D4-cone medular, predominantemente central,
com espessamento meningeo em manga, e das raizes da cauda
equina de forma difusa. O LCR apresentou pleocitose, hiperpro-
teinorraquia, sem células neoplésicas, e aimunofenotipagem nao
revelou monoclonalidade. Realizou extensa investigagao, negati-
va para etiologia granulomatosa, infeciosa (virus, bactérias, mi-
cobactérias), neoplasica, desmielinizante (anticorpos anti-NMO
e anti-MOG) e toxico-metabdlica. A bidpsia meningea revelou
apenas escasso infiltrado inflamatério. Admitiu-se meningomie-
lorradiculite auto-imune secundéaria a SS. Apds pulso de metil-
prednisolona EV sem resposta clinica, administrou-se ciclofosfa-
mida e ao sexto ciclo de tratamento apresentou melhoria clinica
significativa (mMRS=1). A RM de controlo apés um ano mostrou
regressao quase total das alteragdes imagioldgicas descritas.

Conclusdo: Os antecedentes patolégicos da doente suge-
riam um vasto leque de diagndsticos diferenciais, motivo pelo
qual a marcha diagndstica foi extensa. O caso apresentado su-
gere a inclusdo do SS no diagnédstico diferencial de meningo-
mielorradiculite subaguda.

A DEPRESSAO COMO
COMORBILIDADE DA ESCLEROSE
MULTIPLA - PREVALENCIA E FATORES QUE
A INFLUENCIAM

Pedro Lopes'; Cidalia Peixoto'; Ana Martins?; José Lopes’
1 - Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, EPE; 2 -
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducdo: a associacdo entre a depressdo e a Esclerose
Multipla(EM) é inequivoca. No entanto, apesar da investigacao,
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a relacdo entre alguns indicadores da EM (sexo, duragao, gravi-
dade, terapéutica modificadora da doenca (TMD)) e a depres-
sao é controversa.

Objetivos: analisar a prevaléncia de depressao em doentes
com EM e a sua variagdo com parédmetros demograficos, clini-
cos e terapéuticos.

Metodologia: estudo observacional retrospetivo realizado
em doentes com EM sob TMD num hospital terciério. Regista-
ram-se dados demogréficos, clinicos (duragdo doenga, EDSS,
fadiga, surtos, terapéutica) e a prevaléncia de depressao. Esta-
tistica descritiva, com nivel de significancia p<0,05.

Resultados: numa populacdo de 50 doentes com EM a re-
alizar TMD, a prevaléncia de depressao foi 42%. Fatores como
o sexo feminino, o diagnéstico de EM a partir dos 35 anos,
queixas de fadiga em alguma altura da doenca, maior gravi-
dade da EM(EDSS>=4) e o registo de surtos clinicos durante
o ultimo ano, associaram-se a uma maior prevaléncia de de-
pressdo, sem significado estatistico. Verificou-se uma relacao
positiva entre o tempo de evolucado da doenca e a prevaléncia
de depressao, com o grupo de doentes com mais de 5 anos de
evolucdo da EM a registar valores mais elevados de depressao
(53.1%vs22.2%)(p=0.034). Nao se verificaram diferencas signi-
ficativas na prevaléncia de depressdo entre as diferentes TMD.
A realizagdo de duas ou mais mudancas na TMD ao longo do
curso da doencga relacionou-se positivamente com a prevaléncia
de depressao (69.2%vs32.4%)(p=0.021).

Conclusdes: a prevaléncia de depressdo nos doentes com
EM ¢é superior ao de uma populagdo normal e é influenciada
positivamente pelo tempo de evolu¢do da EM. Em relacdo a
TMD, em especial ao interferdo, ndo se verificaram diferencas
estatisticamente significativas na prevaléncia de depresséo en-
tre doentes a realizar diferentes TMD. Finalmente verificou-se
uma relag@o positiva entre a realizagdo de 2 ou mais mudancas
de TMD e a prevaléncia de depressao.

RESULTADOS DO TRATAMENTO
COM PLASMAFERESE POR DOENCA
NEUROLOGICA NUMA SERIE HOSPITALAR

Carlos Figueiredo'; Ana Gaspar?; Simao Cruz'; Lia Leitdo";
Mariana Santos’; Cristina Costa’

1 - Servico de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca; 2 -
Servigo de Nefrologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca

Introducdo: A plasmaferese é um método de filtracdo extra-
corporal de plasma que tem como objetivo remover imunoglo-
bulinas e fatores pré-inflamatérios. Diversos estudos mostram
uma eficacia semelhante a outras terapéuticas de fase aguda
em variadas doengas imunomediadas, sendo frequentemente
preterida por maior dificuldade no acesso e receio de efeitos
adversos. As complicagdes mais comuns sdo as relacionadas
com o local de acesso e alteragdes hidro-eletroliticas.

Objectivos: Caracterizar a populagdo de doentes subme-
tidos a plasmaferese por doenca neuroldgica, a frequéncia e
gravidade dos efeitos adversos e o impacto funcional do tra-
tamento.

Metodologia: Estudo observacional retrospectivo incluin-
do todos os doentes submetidos a plasmaferese por indicagdo
neuroldgica entre janeiro de 2014 e agosto de 2019. Identifica-
mos as indicagdes para tratamento e as terapéuticas realizadas
previamente. Os efeitos adversos foram classificados quanto a
gravidade. Avaliou-se a eficécia recorrendo a escalas apropria-
das para cada patologia.

Resultados: Analisdmos dados de 28 tratamentos (média de
6 ciclos/tratamento), correspondentes a 23 doentes, dos quais

26 cumpriram outra terapéutica de primeira linha. As indicacdes
mais comuns foram: doenca desmielinizante do SNC (N=11),
miastenia gravis (N=8) e polineuropatia inflamatéria (N=4). Em
26 tratamentos foram registados efeitos adversos, num total de
53 eventos. Os mais frequentes foram défice de fibrinogénio
(N=12), infecao relacionada com cateter venoso central (N=11),
hipotensao arterial (N=7) e alteracdes eletroliticas (N=6). A
maioria foi de baixa gravidade e prescindiu de intervencdo
médica urgente, sendo registados apenas dois eventos graves
(edema agudo do pulmao hipertensivo). Ndo ocorreu nenhum
bbito relacionado com o procedimento. O tratamento foi sus-
penso em seis casos por complicagdes. A maioria (70%) dos do-
entes apresentou melhoria clinica com impacto funcional.

Conclusdes: Apesar de na nossa amostra os efeitos adver-
sos serem frequentes, sdo maioritariamente ligeiros e tratados
sintomaticamente. Em doentes sem uma resposta satisfatoria
inicial, este tratamento pode produzir um beneficio adicional
com impacto funcional.

ESCLEROSE MULTIPLA
FULMINANTE (VARIANTE DE MARBURG)
COM RESPOSTA FAVORAVEL A
NATALIZUMAB

Ana Margarida Novo'; Carolina Maia?; Inés Correia'; Sénia
Batista'; Olga Brito?; Sofia Tavares®; Olinda Rebelo?; Mario
Sousa'; Livia Sousa’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra; 3 - Servico de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra; 4 - Laboratério de
Neuropatologia, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitério de Coimbra

Introdugdo: A variante de Marburg é uma forma maligna
de esclerose multipla (EM) caracterizada por extensa desmieli-
nizagao e lesdo axonal. Anteriormente considerada uma doenca
monoféasica com elevada mortalidade, atualmente ha evidéncia
que pertenca ao espectro da EM surto-remissdo. A sua raridade
associa-se a pobreza de dados na literatura, nomeadamente em
relacdo as opg¢des terapéuticas mais eficazes.

Caso clinico: Mulher, 63 anos, antecedentes de diabetes
tipo 2, recorreu ao Servico de Urgéncia por diminuicdo da forca
muscular nos membros inferiores, retencdo urinaria e obstipa-
¢ao com 4 dias de evolugdo. Ao exame apresentava paraparésia
flacida G4, hipoestesia algica com nivel D2/D3 e hipopaleste-
sia vibratéria. RM cervicodorsal revelou lesdo intramedular a
nivel D5/D6é com hipersinal T2 e realce apds contraste. Estu-
do citoquimico do LCR normal. Foi internada, medicada com
metilprednisolona 1g ev/dia. No D2 internamento observou-se
agravamento da paraparésia (G2 a esquerda) e ataxia apendi-
cular assimétrica, tendo-se iniciado troca plasmatica terapéutica
(TPT) em paralelo. RM-CE mostrou 4 grandes lesées (fronto-pa-
rietal e periventricular frontal esquerdas, pedinculo cerebral di-
reito com extensao protuberancial e cerebelosa lateral direita),
todas com captagao periférica de contraste em anel incomple-
to. Apds 7 dias de corticoterapia e 10 sessdes de TPT manteve
agravamento progressivo, evoluindo para tetraparésia, disartria
e encefalopatia. Serologias, bandas oligoclonais (LCR e soro);
pesquisa de células neoplasicas, imunofixagao (LCR); autoimuni-
dade sistémica, anticorpos antineuronais (soro) - negativos. PET
corporal sem alteragées. Efetuou ainda IglV 30g/dia, 5 dias,
sem melhoria, pelo que se efetuou bidpsia lesional. Estudo
imunohistoquimico compativel com lesdo desmielinizante. Ini-
ciou tratamento com Natalizumab e programa de reabilitacao,
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verificando-se recuperagdo progressiva dos défices (regressdo
da encefalopatia, marcha possivel com andarilho, melhoria da
disartria e da disfuncao esfincteriana).

Conclusdes: Descrevemos um caso raro de EM fulminante,
salientando o possivel papel do Natalizumab como terapéutica
de primeira linha nestas formas. Ressalta-se ainda a necessida-
de de bidpsia cerebral atempada nestas formas.

ESTRATEGIAS DE REGULACAO
EMOCIONAL COMO PREDITORES DA
SINTOMATOLOGIA DA PERTURBACAO DE
STRESSE POS-TRAUMATICO EM DOENTES
COM ESCLEROSE MULTIPLA

Teresa Carvalho'?; Helena Espirito-Santo'?; Carolina Gomes?;
Luis Benedito?; Fernanda Daniel?

1 - Centro de Investigagdo em Neuropsicologia e Intervencéo
Cognitivo-Comportamental (CINEICC), Faculdade de Psicologia e
de Ciéncias da Educagao da Universidade de Coimbra, Portugal.;
2 - Instituto Superior Miguel Torga, Coimbra, Portugal

Introducdo: A Esclerose Multipla (EM) é uma doenca des-
mielinizante crénica, progressiva e potencialmente incapaci-
tante, facilitadora de repetidas experiéncias stressantes e po-
tencialmente traumaticas, indutoras de emocgdes disruptivas.
Evidéncias empiricas sugerem igualmente que estados de stres-
se podem influenciar o inicio e as recidivas da EM. Porém, sao
escassos os estudos sobre o papel preditivo de estratégias de
regulacdo emocional disfuncionais no desenvolvimento da sin-
tomatologia da Perturbacdo de Stresse Pds-Traumatico (PTSD)
em doentes com EM.

Objetivos: Explorar o valor preditivo da fusdo cognitiva (FC),
supressao do pensamento (SP) e alexitimia (estratégias de regu-
lacdo emocional) para os sintomas da PTSD em doentes com EM.

Metodologia: Este estudo transversal integrou duas amos-
tras independentes de conveniéncia, compostas por 97 do-
entes com EM e 108 individuos da populacdo geral sem EM,
ambas sem outras doencas neuroldgicas diagnosticadas. Os
participantes preencheram o protocolo de autorresposta. O
modelo preditivo foi testado no grupo com EM, através da re-
gressao linear maltipla.

Resultados: Os participantes com e sem EM nao diferiram
quanto a idade e escolaridade. Os primeiros apresentaram valo-
res significativamente mais elevados de sintomatologia da PTSD
e depressiva comérbida, FC, SP e alexitimia. As Ultimas quatro
varidveis correlacionaram-se significativamente com sintomas da
PTSD no grupo com EM, tendo integrado o modelo preditivo. O
modelo composto pelos preditores significativos, FC e alexitimia,
explicou 49,9% da variancia dos sintomas da PTSD.

Discussdo: Os resultados corroboram estudos prévios efetu-
ados noutras populagdes clinicas e sugerem que intervencdes de
prevencao/redugao da PTSD em doentes com EM devem flexi-
bilizar estratégias de regulagdo emocional centradas na FC e na
alexitimia, promovendo, assim, a salide mental e a eventual mini-
mizacdo da exacerbacdo da EM. Futuramente, sugere-se a repli-
cacdo deste estudo, considerando as suas limitacdes que podem
comprometer a generalizagdo dos resultados (amostragem nao-
-probabilistica e eventual ndo-representatividade da amostra).

Conflitos de Interesse: Sem conflitos.

Agradecimentos: Sociedade Portuguesa de Esclerose Miltipla.

TENDENCIAS EM READMISSOES
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Introducdo: A taxa de readmissoes hospitalares é um indica-
dor importante de qualidade de cuidados, impacto econémico
na saude e cuidados prestados apds a alta. Os determinantes
de readmissao hospitalar em doentes com Esclerose Mdltipla
(EM) sdo ainda desconhecidos.

Objetivos: Estimar a taxa e descrever os preditores de re-
admissao hospitalar com base na doenca e caracteristicas in-
dividuais.

Métodos: Estudo retrospetivo observacional unicéntrico
das readmissdes hospitalares ndo planeadas, em doentes com
um primeiro diagnéstico de EM (ICD-9), entre Agosto de 2009
e Julho de 2015.

Resultados: 44 doentes (29% daqueles com primeira hospi-
talizagdo com diagnéstico inaugural de EM) foram readmitidos
- total de 102 readmissdes (2,3/paciente). A idade média foi
de 46,8 anos; 59,1% eram do género feminino. Pontuacdo de
EDSS=4 na primeira hospitalizagdo associou-se a maior risco de
readmissdo (p<0.001). O tempo médio até a readmissao foi de
287 dias. Doentes com formas progressivas de EM tendem a
ser readmitidos mais precocemente do que aqueles com for-
mas surto-remissao (hazard-ratio 1,52). A idade, EDSS na pri-
meira hospitalizagdo e estarem ou nao sob terapéutica, nao se
associaram ao tempo até a readmissdo. A duracdo da estadia
hospitalar nas readmissdes (9,9 dias) ndo diferiu daquela na pri-
meira hospitalizagado (p=0,58). A taxa anual de readmissao por
infecdo manteve-se estavel e as infe¢des foram o diagnéstico
mais frequente (48% das readmissdes; 57% do trato urinario). A
bexiga neurogénica e o enfarte agudo do miocardio foram co-
morbilidades em 48% e 18,2% dos pacientes, respetivamente.
A mortalidade ou incapacidade (aumento =1.0 pontos no EDSS)
cumulativa foi de 13,6%.

Conclusdes: A EM associa-se a risco aumentado de infe-
¢oes, que predispde a readmissdes hospitalares. EDSS=4 na
primeira hospitalizacdo confere maior risco de readmissao, e
formas progressivas de EM associam-se a hospitalizagdo mais
precoce. A bexiga neurogénica e a doenga cardiovascular sao
comorbilidades frequentes pelo que devem ser prevenidas, ras-
treadas e tratadas.

ACHADOS IMAGIOLOGICOS
INCOMUNS NUMA ROMBENCEFALITE
GQ1B POSITIVA

Gongalo Cabral'; Filipa Serrazina'; Jodo Ramos?; Miguel Pinto?;
Miguel Viana Baptista'*

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental.; 2 - Servico de Neurorradiologia,
Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental.; 3 -
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio.; 4 - CEDOC,
Nova Medical School, Universidade Nova de Lisboa.

Introdugdo: A encefalite do tronco cerebral é uma doenca
neuroldgica rara com diversas etiologias. Quando se apresen-
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ta com oftalmoplegia, ataxia e alteragdo de consciéncia e/ou
com anticorpo anti-GQ1b positivo, esta constitui a sindrome de
Bickerstaff, uma condi¢cdo autoimune habitualmente pds-infe-
ciosa. As alteracdes da RM-CE sdo geralmente inespecificas e
estdo presentes em apenas 30 % dos casos.

Caso clinico: Senhor de 63 anos, com antecedentes de
carcinoma pavimento celular da lingua operado e submetido
a RT em 2012. Admitido por quadro com 2 dias de evolucdo
caracterizado por diplopia binocular e desequilibrio na marcha.
A observacio estava apirético e destacava-se marcha atéxica
e perturbacdo oculomotora complexa bilateral, nistagmo ver-
tical, disartria e disfagia. Apresentava também flutuacées do
estado mental. A RM-CE documentou lesdes extensas afetando
todo o tronco cerebral, com focos de realce em anel. A puncdo
lombar documentou hiperproteinorraquia (81mg/dL) e discreta
pleocitose (10 células de predominio mononuclear). O restante
estudo do LCR (bacterioldgico, virolégico, micobacteriolégico,
imunofenotipagem/anatomia patolégica, anticorpos onconeu-
ronais), do soro (autoimunidade, serologias infeciosas inclusive
borrelia, anticorpos onconeuronais) e as hemoculturas foram
negativas, exceto a pesquisa de anticorpos anti-gangliosideos
que foi fortemente positivo para anti-GQ1B. Admitiu-se rom-
bencefalite imunomediada, tendo o doente realizado cinco dias
de imunoglobulina, verificando-se melhoria significativa dos dé-
fices neurolégicos nas seis semanas seguintes. A reavaliacao,
ap6s um més, o doente mantinha discreta adugéo e do olho di-
reito e ligeiro alargamento da base na marcha. Repetiu RM-CE
com franca melhoria, sem realce de contraste, mas com ligeiros
focos de hemorragia crénicos.

Concluséo: Este caso mostra uma apresentacao radioldgica
atipica duma rombencefalite imunomediada. No entanto, ape-
sar das alteracdes imagioldgicas, verificou-se uma recuperagao
clinica quase completa. Por outro lado, revela a importancia dos
anticorpos anti-GQ1b, devendo estes fazer parte do estudo das
rombencefalites mesmo que a RM-CE mostre extensas altera-
¢des de sinal, sendo, portanto, fundamentais no diagnéstico
diferencial.

ENCEFALITE SERONEGATIVA
ASSOCIADA A NIVOLUMAB
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1 - Servigo de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
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Introdugdo: Nos Ultimos anos, os inibidores do checkpoint
(IC) revolucionaram o tratamento de varias neoplasias. Com a
sua crescente utilizacdo, tém sido reportados diversos efeitos
adversos imuno-mediados, incluindo sindromes neuroldgicos.

Caso Clinico: Mulher de 75 anos com antecedentes de ade-
nocarcinoma de pulmao, submetida a lobectomia, radioterapia
e quimioterapia. Por progressdo da doenca, iniciou nivolumab
(480mg/meés), tendo desenvolvido nas semanas seguintes alte-
racdes do comportamento, disfuncdo executiva e défice mné-
sico a curto prazo. Na quarta semana apds tratamento é admi-
tida na urgéncia por episédio de subito de afasia, seguido de
perturbacdo sensitiva positiva envolvendo o membro superior
direito com progressdo para a hemiface ipsilateral e reversao
esponténea em 15 minutos. Ao exame neuroldgico apresentava
desorientacao parcial no tempo e espaco, disfuncdo executiva
e dificuldade na retencdo e na memdria diferida, pontuando
21/30 no MoCA. A RM-CE néo apresentou alteragdes e o EEG

revelou tracado difusamente lento sem atividade paroxistica;
puncdo lombar com pressdo abertural normal, estudo de LCR
incluindo exame citoquimico com hiperproteinorraquia (76mg/
dL) e 22 células de predominio mononuclear. O restante estu-
do do LCR (indice IgG, bandas oligoclonais, microbioldgico,
pesquisa de virus neurotrépicos e de células neoplasicas), bem
como a pesquisa de anticorpos antineuronais no LCR e soro,
foram negativos. Admitiu-se provavel encefalite associada a ni-
volumab, pelo que se suspendeu o tratamento e iniciou cortico-
terapia oral (1mg/kg/dia), verificando-se melhoria progressiva
nas semanas seguintes.

Conclusdo: O tratamento com IC pode complicar-se com
encefalite em 0,1-0.2% dos casos. A encefalite é geralmente
seronegativa e apresenta manifestacdes clinico-imagioldgicas e
laboratoriais inespecificas. A relacdo temporal entre a adminis-
tragdo do IC e o inicio dos sintomas, bem como a resposta a
corticoterapia e a suspensao do IC sdo elementos fundamentais
para o diagnodstico desta entidade.

LESOES DA SUBSTANCIA BRANCA
NA DISTROFIA MIOTONICA TIPO 1:
QUANDO CO-EXISTE UMA SEGUNDA
DOENCA
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1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz - Centro
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Introducédo: A Distrofia Mioténica tipo 1 (DM1), é uma do-
enca hereditéria, autossdémica dominante, multissistémica que
afecta o sistema muscular, ocular, gonadal, cardiaco, endécrino
e SNC. Alteracoes da substancia branca estao descritas, mais fre-
quentemente lesdes subcorticais e peri-ventriculares. O desen-
volvimento concomitante de outra patologia neurolégica é raro.

Caso Clinico: Mulher, 43 anos, com diagnéstico genético
de DM1, com inicio dos sintomas na infancia, atualmente com
tetraparesia flacida de predominio distal, grau 3+, fraqueza da
flexdo do pescoco, ligeiro envolvimento da musculatura respi-
ratéria e cataratas bilaterais. Admitida em internamento por
quadro de hipostesia dos membros inferiores (Mls) até a re-
gido do umbigo e agravamento da fraqueza muscular dos Mls,
progredindo para incapacidade para a marcha sem apoio em
1 semana. Retrospectivamente reportava episédio, ocorrido 21
meses antes, com duracdo de 2 meses, de dorméncia nos Mls
até a cintura. A observacéo, destacava-se, de novo, hiperrefle-
xia rotuliana, RCP esquerdo extensor, hipostesia élgica e hipo-
palestesia abaixo de T12. A RM de neuro-eixo revelou multiplas
lesdes com caracteristicas desmielinizantes em localizacdo peri-
ventricular, justacortical, infrantentorial e medular. Salientava-se
uma lesdo ovalada tumefactiva, péstero-lateral, em C5-6, com
captacdo de constraste, coexistindo realce com gadolinio de
varias lesdes supratentoriais. O estudo analitico ndo mostrou
alteracdes de relevo. O estudo do LCR mostrou: exame cito-
quimico normal, indice IgG elevado (1.55) e presenca de BOC
tipo 2. Os PEV identificaram lesdo pré-quiasmatica da via 6ptica
esquerda. O diagnéstico de Esclerose Muiltipla (EM) Surto-Re-
missao foi assumido e iniciou-se terapéutica com Natalizumab.

Conclusdo: Neste caso, a presenca de critérios clinicos,
imagioldgicos e laboratoriais permitiram o diagnéstico de EM.
Apesar da natureza multissistémica da DM1, outras patologias
n3o relacionadas podem ocorrer e precisam ser considerados.

Congresso de Neurologia 2019

85



86

Sinapse® | Supplement 1 | Volume 19 | November 2019

Até ao momento, sdo raros os casos reportados de ocorréncia
simultdnea de EM e Distrofia Mioténica. Perante surto multifocal
considerou-se existir indicacdo para iniciar terapéutica de 2%linha.

ANALYSING THE ABILITY OF
4-AMYNOPIRIDINE (4-AP)-RELATED
OCULAR MOTOR EFFECTS IN PREDICTING
4-AP-RELATED GAIT RESPONSE IN
MULTIPLE SCLEROSIS PATIENTS

André Jorge'; Cristina Duque’; José Coelho'; Joana Marcal';
Isabel Ribeiro’; Alda Melo'; Carmo Macario'; Sénia Batista';
Livia Abreu’?; Jodo Lemos'?

1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra, Portugal; 2 - Faculty of Medicine, Coimbra University,
Coimbra, Portugal

Introduction: Fampridine (4-AP) has been shown to improve
gait and eye adduction in internuclear ophthalmoplegia (INO) in
multiple sclerosis (MS) patients, by improving impulse conduction
through demyelinated lesions. Additionally, 4-AP seems to cause
asymptomatic spontaneous nystagmus in dark in normal individu-
als, by its additional action on the neural integrator system.

Objectives: We sought to ascertain the utility of 4-AP’s ocu-
lar motor response in predicting gait response in MS patients
undergoing 4-AP treatment for gait disability.

Methodology: We prospectively acquired video-oculogra-
phy (prior to 4-AP [visit 0], and 2 hours [visit 1] and 2 weeks [visit
2] later) and gait (prior to 4-AP and 4 weeks [visit 3] later) data
in MS patient starting treatment with 4-AP for gait disability.

Results: Ten patients were enrolled (9 females, mean age
51.4 years, median expanded disability score scale, 4.5). Two
(20%) patients showed asymptomatic spontaneous nystagmus
in dark (visit 0). In visits 1 and 2, this number raised to 6 (60%)
and 4 (40%) patients, respectively (p=0.05). Mean number of
head positions evidencing positional nystagmus increased from
visit O to visit 1 (4.8+1.3 vs 7.5%1.0, p=0.021). Upward saccade
latency tended to improve from visit O to visit 1 (242.9+49ms
vs 228+43ms, p=0.084). Four patients had INO. Adducting/ab-
ducting saccade ratio velocity tended to increase from visit 0 to
visit 2, only for left eye (0.897+0.25 vs 1.00+0.24, p=0.061). Five
(50%) patients were gait responders (ie, 220% improvement in
timed 25-foot walk from visit O to visit 3). However, none of
ocular parameters or their change between visits was able to
predict gait response. Intriguingly, the major benefit on saccade
velocity and latency was observed among gait non-responders.

Discussion/Conclusion: 4-AP-induced changes in adduction
saccades and nystagmus seem to be driven independently from
4-AP-induced changes in gait, in MS patients.

A CLADRIBINA COMO OPCAO
TERAPEUTICA EM DOENTES COM
ESCLEROSE MULTIPLA COM SURTOS
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Santo Anténio; 4 - Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
Universitario do Porto, Hospital de Santo Anténio; 5 - Servico de
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de Santo Anténio; 6 - Unidade Multidisciplinar de Investigagao
Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto

Introducdo: A cladribina é um farmaco oral aprovado para o

tratamento da Esclerose Multipla (EM) com surtos muito ativa,
sendo considerada uma terapia de reconstituicdo imunolégica
seletiva.

Objetivos: Descrever as caracteristicas sociodemograficas
e clinico-imagioldgicas de quinze doentes com EM com surtos
propostos para tratamento com cladribina.

Resultados: Foram incluidos quinze doentes com EM surto-
-remissdo (EMSR), onze do género feminino (73%), idade mé-
dia=36.76 (27-53) anos, duragdo média de doenca 9.93 (1 a 29)
anos, mediana de EDSS=1.5 (0-4), nimero médio de surtos no
ano prévio=1.5 (0 a 4). Um doente era naive, dez (67%) esta-
vam medicados com farmacos de 1% linha e quatro (27%) com
farmacos de segunda linha. Todos os doentes apresentavam
critérios de doenga muito ativa, exceto um caso sob fingolimod
sem atividade no ultimo ano com desejo de engravidar. Mais
duas doentes manifestavam desejo de futura gravidez. Nove
(60%) apresentavam novas lesdes em T2 na RM pré-tratamento,
seis dos quais tinham lesdes captantes de gadolineo. Todos os
doentes realizaram rastreio infeccioso prévio: num foi diagnos-
ticada tuberculose latente e quatro (27%) realizaram vacinacdo
para virus hepatotrépicos. O tempo mediano de follow-up é de
6 (2-12) meses. Nos seis doentes com pelo menos seis meses
de terapéutica a média do valor de linfécitos aos trés meses foi
0.96+0.13 (< 46.31% no valor inicial) e aos seis meses 1.13+0.26
(<35.74% do valor inicial). Nao foram documentados efeitos ad-
versos graves, tendo um doente tido infecdo do trato urinério
inferior e uma doente herpes vaginal.

Conclusdes: No grupo de doentes apresentados a baixa in-
capacidade e a existéncia de apenas um doente naive sdo os
aspetos clinicos que se distinguem do estudo de fase 3. A co-
modidade do esquema posoldgico e farmacocinética do farma-
co foram os aspetos que tiveram mais importancia na escolha
da cladribina como terapéutica de escalonamento.

RECURRENT NEURORETINITIS
ASSOCIATED WITH CNS PRIMARY
DEMYELINATING DISEASE.

Emanuel Martins'; André Jorge'; Cristina Fonseca?; Luis Pedro®;
Pedro Fonseca?; Sénia Batista'*; Jodo Lemos™*

1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre,
Coimbra, Portugal; 2 - Ophthalmology Department, Coimbra
University Hospital Centre, Coimbra, Portugal; 3 - Neuroradiology
Department, Coimbra University Hospital Centre, Coimbra,
Portugal; 4 - Faculty of Medicine, Coimbra University, Coimbra,
Portugal

Introduction: Neuroretinitis is characterized by the pres-
ence of optic disc swelling and macular hard exudates, and clas-
sically presents with sudden unilateral vision loss. It is commonly
monophasic and caused by infections including cat-scratch dis-
ease. Very rarely it may be associated with CNS inflammatory
disorders, such as MS. We report a case of recurrent neuroreti-
nitis associated with CNS primary demyelinating disease.

Case Report: A previously healthy 25-year-old female living
with 4 cats presented with a 2-day history of painless vision loss
OS. She denied any other symptoms. Visual acuity and color
vision were reduced OS (20/200, 0/17, respectively), there was
a left RAPD, a central scotoma was present OS, and there was
marked optic disc edema and macular radiary distributed exu-
dates OS. Apart from multiple cat scratches in patient’s arms,
the remaining exam was normal. Cat-scratch disease was sus-
pected and azithromycin 250mg daily was started while waiting
for serological confirmation. Two months later, there was com-
plete clinical recovery and serologies including Bartonella came
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back negative. At this stage, head MRI was performed and
showed optic nerve atrophy OS and several periventricular and
subcortical lesions, including a linear enhancing radial lesion
perpendicular to the right lateral ventricle. Additional investiga-
tion including auto-immune and oncological panel, serum anti-
aquaporin4-IgG and anti-myelin oligodendrocytes-IgG antibod-
ies, and CSF cytochemistry, microbiology and oligoclonal 1gG
band status was unrevealing. A 5-day course of methylpredniso-
lone 1000mg daily was initiated. Three months later, there was
a new asymptomatic right periventricular enhancing lesion and
neuroretinitis recurred in the same eye. In the absence of a clear
diagnosis, treatment with mycophenolate mofetil was initiated
and anti-GFAP antibody assessment was ordered.

Conclusion: In the presence of isolated neuroretinitis, the diag-
nosis of CNS primary demyelinating disease should not be initially
suspected. However, if atypical features are present (eg. negative
serologies, recurrence), additional investigation may be warranted.

DOENCAS DO ESPETRO DA
NEUROMIELITE OTICA - CASUISTICA DE
UM HOSPITAL TERCIARIO
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Introducdo: As doencas do espetro da neuromielite Stica
(NMOSD) sdao uma entidade autoimune rara, mais comum no sexo
feminino, manifestando-se principalmente por quadro de nevrite
Stica (NO) e mielite transversa longitudinalmente extensa (LETM).
Os critérios de diagndstico contemplam casos seropositivos e se-
ronegativos para o anticorpo anti-aquaporina 4 (AQP4-IgG). Um
subgrupo do espetro é mediado por anticorpos anti-MOG.

Objetivo: Descricao clinica, imagioldgica e terapéutica dos do-
entes com NMOSD seguidos em consulta num hospital terciério.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos doentes com diag-
néstico de NMOSD segundo critérios de diagnédstico de 2015.
Recolha de dados demogréficos, clinicos, imagioldgicos e te-
rapéuticos.

Resultados: Incluidos sete doentes, cinco (71.4%) do
sexo feminino, um (14.3%) de raca negra, com idade média
38.6+17.2 anos. Cinco doentes apresentam o diagnéstico de
NMOSD com AQP4-1gG, dos seronegativos para AQP4-IgG um
doente (14,3%) tem anticorpo anti-MOG positivo. A primeira
manifestacdo clinica em quatro doentes (57.1%) foi de mielite,
um (14.3%) com NO e mielite, um (14.3%) NO e um (14.3%)
teve sindrome da area postrema. Quatro doentes (57.1%) tém
follow-up superior a um ano, com uma taxa anualizada de sur-
tos média no primeiro ano de 1. A mediana de EDSS é 3.0 [0-
6.0]. A data do diagnéstico, seis doentes tinham RM-neuroeixo,
trés (42.8%) apresentavam LETM, dois (28.6%) lesdes no tron-
co cerebral, um (14.3%) hipersinal no nervo ético direito e um
(14.3%) hipersinal no nervo dtico esquerdo e varias lesdes me-
dulares. Nenhum destes doentes tem outra doenga autoimune.
Relativamente a terapéutica, cinco doentes (71.45) estdo sob
rituximab, um (14.3%) sob azatioprina e um (14.3%) permanece
sem terapéutica imunossupressora.

Conclusdo: A nossa anélise estd de acordo com o descrito
na literatura sobre NMOSD, é uma doenca rara, mais comum
no sexo feminino e a maioria dos doentes é anti-AQP4 positivo.
Até recentemente ndo havia nenhuma terapéutica aprovada,
sendo o rituximab a terapéutica predominante.

NEUROSSARCOIDOSE OU
DESMIELINIZACAO DO SNC SECUNDARIA
A INFLIXIMAB
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Introducgdo: A neurossarcoidose ocorre em 10% das sarcoi-
doses sistémicas, podendo manifestar-se por inflamag&o granu-
lomatosa do SNC ou envolvimento meningeo. O aparecimento
de lesdes desmielinizantes foi reportado em doentes sob inibi-
dores do TNF. Apresentamos um caso de desafio diagndstico
entre varias patologias inflamatérias do SNC.

Caso Clinico: Mulher, 41 anos, com sarcoidose sistémica
desde os 18 anos sob prednisolona 5mg/dia; e doenga infla-
matdria intestinal, controlada com infliximab (5mg/Kg/bimes-
tral) desde 2014. Em maio/2018, iniciou cefaleia holocraniana
progressiva e fotofobia, sem febre. A PL revelou pleocitose
(64céls/mm3) com predominio polimorfonuclear, hiperprotei-
norraquia (111mg/dL), normoglicorraquia, ECA normal, se-
rologias, culturas e PCR de JCV negativo. A RM-CE mostrou
lesdo temporo-polar bilateral simétrica hiperintensa em T2/
FLAIR e hipointensa em T1, sem restricdo a difusdo nem real-
ce por gadolineo. Apds pulso de metilprednisolona EV 1g/dia
verificou-se resolucdo da cefaleia, persistindo defeito cogniti-
vo ligeiro de tipo disexecutivo. Admitiu-se meningite assépti-
ca em contexto de neurossarcoidose e escalou-se terapéutica
para prednisolona Tmg/kg/dia. O estudo genético para CADA-
SIL foi negativo; anticorpos anti-MOG e anti-AQP4 negativos.
Quatro meses depois, a RM-CE mostrou maior extensdo das
lesdes bihemisféricas da substéancia branca. Doseamento de in-
fliximab no LCR<0,3ug/mL e sérico de 2,38ug/mL e anticorpos
anti-infliximab no LCR e no soro <10. Por hipétese de desmieli-
nizacdo o infliximab foi suspenso e feito desmame progressivo
de prednisolona. A partir dai, estabilizagao clinica (MoCA 20) e
imagiolégica. A anélise seriada do LCR mostrou normalizacao
progressiva do exame citoquimico, ECA 6,5 (N<2), persisténcia
de negatividade para JCV e presenca de BOC. Pela doenca de
Crohn, ficou sob prednisolona 40mg/dia e vedolizumab.

Conclusdes: Este caso é sugestivo de doenca inflamatéria/
desmielinizante do SNC numa doente com sarcoidose sistémica
e doenca de Crohn sob infliximab. Paradoxalmente, o infliximab
é uma terapéutica de eleicdo na neurossarcoidose, pelo que se
alerta para a dificuldade de diagnéstico diferencial entre envol-
vimento do SNC pela sarcoidose ou pelo infliximab.

ALEMTUZUMAB NA ESCLEROSE
MULTIPLA - A EXPERIENCIA DE UM
HOSPITAL CENTRAL

Inés Gomes'; Inés Correia’; Sénia Batista'; Carmo Macario;
Isabel Campelo?; Carla Cecilia Nunes’; Livia Sousa’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra; 2 - Servico Farmacéutico, Centro Hospitalar e
Universitério de Coimbra

Introdugdo: O Alemtuzumab é um anticorpo monoclonal
anti-CD52 aprovado pela EMA (2013) para tratamento de do-
entes com Esclerose Muiltipla surto-remissao (EMSR). E um far-
maco modificador de doenca (DMT) de elevada eficacia, mas
com efeitos adversos potencialmente graves, exigindo uma
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vigilancia apertada.

Objetivos: Descrever a experiéncia da utilizagdo do Alemtu-
zumab em doentes com esclerose multipla (EM) num Centro
Terciario.

Métodos: Estudo retrospetivo incluindo doentes com EM
que efetuaram tratamento com Alemtuzumab. Recolhidos da-
dos demogréficos, imagiolégicos e clinicos, incluindo surtos,
EDSS e efeitos secundarios.

Resultados: Incluidos 23 doentes divididos em Grupo 1 (do-
entes tratados em off-label) e Grupo 2 (doente tratados com
o farmaco apds a sua aprovacdo). O Grupo 1 engloba 6 do-
entes com follow-up médio de 7,67 anos (5-11), 83,33%(n=3)
género feminino, 83,33%(n=5) forma EMSR; idade média 44,5
anos (DP+8,46), duracdo média de doenca 19 anos (DP+5,18),
EDSS mediano prévio=5, taxa anualizada de surtos (TAS) pré-
via=1,84 e média de tratamentos prévios=5,33. Apresentam,
atualmente, EDSS mediano=5,5 e TAS=0,25, estando 2 sem
DMTs. Efeitos secundarios: reportados na perfusdo rash cuta-
neo severo(1), hipotensdo(2); infe¢des(1), hipertiroidismo(1),
hepatotoxicidade(1). O Grupo 2 engloba 17 doentes, tratados
entre novembro/2017-agosto/2019, 8 dos quais com 2 ciclos de
tratamento; 70,5%(n=12) género feminino; 94,11%(n=16) forma
EMSR; idade média 39,41 anos (DP+6,88), duragdo média de
doenca 10,71 anos (DP+4,79), EDSS mediano prévio=4, média
de tratamentos prévios=3,23 e TAS prévia=0,82. Trés doentes
apresentaram 1 surto entre os dois ciclos, com TAS atual=0,31.
Observou-se melhoria de EDSS em 47,05%(n=8). Nos 10 doen-
tes com RM-CE, apenas 2 apresentaram novas lesdes, sem cap-
tagdo de contraste. Efeitos adversos registados em 9 doentes,
incluindo reacdes a perfusao(6), infecoes(2) e tiroidite(1).

Conclusées: Nesta populacdo, no esquema aprovado, o
Alemtuzumab revelou-se um farmaco efetivo e seguro, com
reducdo do nimero de surtos, melhoria da incapacidade em
cerca de metade dos doentes e efeitos adversos de gravidade
moderada.

SINDROME VOGT-KOYANAGI-
HARADA - CARATERIZACAO DE UMA
COORTE DE 11 DOENTES

Maria Jodo Malaquias'; Hugo Mota Doria?; Maria Jodo Furtado®;
Ana Martins da Silva'#; Ernestina Santos'*

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto;
2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario do
Porto; 3 - Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar Universitario
do Porto; 4 - Unidade Multidisciplinar de Investigacado Biomédica,
ICBAS, Universidade do Porto

Introdugdo: A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH)
é uma doenca inflamatéria granulomatosa rara. Apresenta-se
com uveite bilateral, associada a manifestacdes neuroldgicas,
auditivas e dermatolégicas. Divide-se em 4 fases, embora nem
sempre se desenvolvam todas as fases.

Objetivo: Rever os casos de SVKH, com énfase nas manifes-
tacdes clinico-laboratoriais e imagiolégicas referentes ao SNC.

Metodologia: Estudo retrospetivo incluindo doentes segui-
dos em consulta de uveites e/ou neuroimunologia, que preen-
chem os critérios diagnésticos de SVKH completa, incompleta
ou provavel (segundo a American Uveitis Society).

Resultados: Incluidos 11 doentes, 8 mulheres, idade média
ao diagnéstico 38 anos+13,57. Na primeira avaliacdo neurolégi-
ca (7 servico de urgéncia, 5 consulta), 7 encontravam-se na fase
ocular aguda, 2 fase de convalescéncia e 1 fase recorrente cré-
nica. Dez doentes desenvolveram manifestacdes neuroldgicas,
sendo a cefaleia o sintoma mais comum (n=10), acompanhada

por vomitos, rigidez de nuca, febre e/ou fotofobia (n=7). Em 3
doentes o inicio da clinica neuroldgica ocorreu na fase prodré-
mica (tempo até doenca ocular entre 1 semana a 3 meses) e em
6 na fase ocular aguda. O estudo do LCR, em 6 doentes, reve-
lou uma pleocitose monocitica (média de leucdcitos 113, 1 caso
de proteinas aumentadas). Foram excluidas causas infeciosas e
outras sistémicas e a RMN cerebral ndo mostrou hipersinal do
nervo ético. Na fase aguda, todos foram tratados com corticoi-
des e na fase crénica 5 estavam sob azatioprina, 2 metotrexato,
1 ciclosporina, 2 corticdide e 1 caso sob adalidumab (por re-
sisténcia ao tratamento prévio). Os sintomas neurolégicos re-
correram em 2 doentes, com 1 caso de défices focais (afasia e
hemiparésia direita).

Conclusdo: O atingimento neuroldgico foi frequente na
SVKH e relacionou-se com o inicio da doenca ocular, constituin-
do um marcador de atividade da doenca. Salienta-se que os
sinais neuroldgicos podem preceder a doenca ocular, tornando-
-se um importante diagnéstico a considerar pelo neurologista
na abordagem das sindromes uveo-meningeas.

EFETIVIDADE, SEGURANCA E
TOLERABILIDADE DO ALEMTUZUMAB NA
PRATICA CLiNICA

Margarida Ferro'; Marta Sequeira’; Ariana Barros'; Jodo
Sequeira'?; Joana Parra'; Marisa Brum’; Filipa Ladeira'; Lia
Leitdo"; Carlos Capela’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Central; 2 - Valéncia de Neurologia, Centro Hospitalar
Barreiro Montijo

Introdugdo: O alemtuzumab é um anticorpo monoclonal
anti-CD52 indicado para o tratamento de Esclerose Multipla
surto-remissao (EMSR). Nos ensaios clinicos, verificou-se uma
melhoria significativa dos parédmetros clinicos e imagioldgicos
em doentes naive e com resposta inadequada a terapéutica
prévia (CARE-MS | e II).

Objetivos: Descrever as caracteristicas clinico-demograficas
de uma coorte de doentes tratados com alemtuzumab. Avaliar
a efetividade, seguranca e tolerabilidade em condicdes de uso
real, num hospital terciario.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo dos casos
de EM tratados com alemtuzumab, até agosto de 2019. Avalia-
ram-se caracteristicas demograficas, clinicas, e imagioldgicas a
data de inicio do farmaco e durante o seguimento.

Resultados: Incluiram-se sete doentes, seis (85,7%) mulhe-
res, com idade média 39,28+7,58 anos e duragcdo média de do-
enca 13,85+5,75 anos. Em todos os doentes, o alemtuzumab foi
introduzido como terceira linha: quatro (57,1%) encontravam-se
previamente sob fingolimod (washout médio 7,25+5,32 meses)
e trés sob natalizumab (washout médio 2,67+0,57 meses). Os
motivos de alteracdo terapéutica incluiram ineficécia (n=3), de-
sejo de gravidez (n=1) e risco de PML (n=3). No ano prévio ao
tratamento, a TAS observada variou entre 1 e 3. A RM-CE basal
apresentava atividade em quatro doentes.

Observaram-se as seguintes reacdes associadas a perfusao:
bradicardia (n=4), taquicardia (n=1), febre (n=3), insénia (n=1) e
erupcao cutanea (n=1).

Durante seguimento (duracdo média de 11,00+5,54meses)
observaram-se os seguintes efeitos adversos: anticorpos anti-ti-
roglobulina positivos (n=1); alteragdes cutaneas (n=3); infecdes
urindrias (n=2) e trombocitopenia (n=1). Dois doentes comple-
taram o segundo ciclo de tratamento. Nestes, ndo foram obser-
vados surtos ou progressao de incapacidade no primeiro ano
de tratamento. Contudo, um doente apresentava novas leses
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T2 na RM-CE realizada aos 12 meses.

Conclusdes: Os dados de seguranca da nossa coorte vao
ao encontro do descrito na literatura, apesar da utilizagdo do
alemtuzumab como farmaco de terceira linha. E necessério um
maior follow-up para confirmar a sua efetividade.

SEGURANCA E TOLERABILIDADE
DA CLADRIBINA NO TRATAMENTO DA
ESCLEROSE MULTIPLA - EXPERIENCIA
CLINICA DE DOIS HOSPITAIS TERCIARIOS

Ménica Santos'; Ariana Barros?; Jodo Sequeira®®; Marisa Brum?;
Joana Parra?; Lia Leitao? Filipa Ladeira? Joao Ferreira'; Carlos
Capela?; Jodo de S&'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Norte, E.PE; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
Universitario de Lisboa Central, E.P.E.; 3 - Valéncia de Neurologia,
Centro Hospitalar Barreiro Montijo, E.P.E.

Introducdo: A cladribina é uma terapéutica oral de reconsti-
tuicdo imunoldgica seletiva, aprovada pela EMA (2017), em Por-
tugal com reembolso pelo Infarmed (2018) no tratamento da
esclerose multipla (EM) com surtos muito ativa. O seu perfil de
eficicia e seguranca foram avaliadas no estudo clinico de fase
Il CLARITY (2005-2009). Os estudos pds-comercializagdo, em
condicdes de vida real, sdo essenciais para confirmar este perfil.

Objetivos: Avaliar a seguranca e tolerabilidade do trata-
mento com cladribina em doentes com EM.

Metodologia: Estudo observacional, multicéntrico, prospe-
tivo dos casos com EM sob cladribina acompanhados em dois
centros hospitalares terciarios de Lisboa. Avaliadas caracteris-
ticas clinico-demogréficas, EDSS, terapéuticas modificadoras
da doenca (TMD) prévias, efeitos adversos (EA) e duragdo do
tratamento.

Resultados: Incluidos 62 doentes, 41 (66,1%) mulheres, com
idade média 43+13 anos e duracdo média de doenca 10+7 anos.
Cinquenta e seis (90%) doentes com EM surto-remissao, restan-
tes com EM secundariamente progressiva e mediana de EDSS
pré-tratamento 2,0 (intervalo 1,5-4,0). Doentes com pelo me-
nos duas TMD prévias foram 44 (73,3%), 33 (53%) previamente
tratados com farmacos de primeira linha, e cinco (8,1%) naive.
Iniciaram cladribina por ineficacia da TMD prévia 43 (59%) doen-
tes. Tempo médio de seguimento 6x4 meses e 31 (50%) doentes
com pelo menos seis meses de terapéutica. Os EA mais frequen-
tes foram linfopenia (33,3%), fadiga (22,2%) e alopecia (12,2%).
Aos dois meses, verificou-se descida acentuada da subpopulacdo
linfocitéria CD19+ comparativamente com CD4+ e CD8+. Nao
foram registados casos de linfopenia grau 4. Verificaram-se dois
casos de efeitos adversos graves (0,4%). Nenhum doente des-
continuou o tratamento por efeitos adversos.

Conclusdes: Esta coorte apresenta globalmente caracte-
risticas semelhantes as da populacdo do estudo CLARITY. Os
EA registados foram semelhantes aos descritos, com incidéncia
superior de alopecia e fadiga. Este estudo corrobora o perfil de
tolerabilidade e seguranca a curto prazo desta terapéutica em
condi¢des de vida real.

ENCEFALOMIELITE AGUDA
DISSEMINADA APOS IMUNIZACAO
CONTRA HPV

Daniel Ferreira'; Mariana Almeida?; Rui Aratjo'?; Pedro Abreu'?
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario

de S&o Joao, Porto, Portugal; 2 - Servico de Medicina Interna,
Centro Hospitalar e Universitario de Sao Joao, Porto, Portugal;

3 - Departamento de Neurociéncias Clinicas e Saide Mental,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

Introducdo: A encefalomielite aguda disseminada (ADEM)
representa uma patologia neuroldgica desafiante a nivel diag-
néstico e terapéutico sendo importante a sua relagdo com even-
tos clinicos prévios, nomeadamente a vacinacdo. Em cerca de 5%
dos casos esta patologia é precedida por episédios de vacinagao.

Caso: Mulher, 34 anos, com antecedentes de lesdo esca-
mosa intraepitelial de alto grau do colo uterino submetida a
conizagdo ha 6 meses e vacinagdo anti-HPV (Gardasil®) ha 15
dias, é observada por quadro com curso flutuante de cefaleias,
retencdo urinaria e obstipacdo seguido de parestesias distais
nos membros inferiores, dificuldade na marcha e episddios
confusionais. Ao exame neuroldgico, de relevante, objetivou-
-se escassos bloqueios andmicos, paraparésia de predominio
proximal, hipostesia algica e hipopalestesia com nivel por D6,
hiperreflexia miotatica patolégica nos membros inferiores (MI)
e retencao urinaria com necessidade de algaliagdo. O estudo
de LCR mostrou uma elevacao das proteinas (0.96 g/dL). ARM
cerebral e medular revelaram areas com alteragdo de sinal de
provavel natureza desmielinizante/inflamatéria com extensdo
fronto-parieto-temporal esquerda, temporo-insular direita, cor-
po caloso e centro-medular entre D6-D12. Realizou corticotera-
pia em altas doses durante 5 dias e 6 sessdes de plasmaferese
seguidas de terapéutica com prednisolona 40mg e azatioprina
25mg. A pesquisa de anticorpos anti-AQP4 e anti-MOG foi, en-
tretanto, negativa. Verificou-se uma melhoria imagiolégica e cli-
nica a nivel da cognicao, marcha e sintomatologia sensitiva, mas
manteve importante disfuncao esfincteriana e dor neuropatica
nos Ml a data de alta. Atualmente encontra-se a efetuar progra-
ma de reabilitacdo intensiva e em seguimento multidisciplinar.

Discussao: Este caso ocorre em idade adulta logo apés uma
primeira toma para imunizagao anti-HPV e alerta para a necessi-
dade de uma correta anamnese, em particular na identificacado
de eventuais fatores despoletantes de ADEM. Embora inco-
mum dentro dos tipos de vacinas implicadas, estdo reportados
na literatura casos apds imunizacdo anti-HPV, maioritariamente
apos a segunda dose.

BIOTINA NO TRATAMENTO DE
FORMAS PROGRESSIVAS DE ESCLEROSE
MULTIPLA

Joana Lopes'; Inés Ferreira'; Raquel Sam&es'; Ernestina Santos';
Ana Paula Sousa'; Ana Martins da Silva'
1 - Centro Hospitalar Universitario do Porto

Introducdo: A Biotina(vitamina B7) em alta dose (100mg,
3vezes/dia) mostrou reduzir a incapacidade associada a esclero-
se multipla primariamente/secundariamente progressiva (EMPP/
EMSP) (Tourbah, 2016) e melhorar sintomas como fadiga, disfa-
gia, disartria, perturbagdes sensivas, da marcha e urinarias (Sedel,
2015). Em agosto/2017, na auséncia de terapéutica modificadora
de doenca aprovada para as formas progressivas, foi criado no
nosso centro hospitalar um protocolo de utilizagdo de biotina.

Objetivos: Avaliar retrospetivamente a eficacia e seguranca
do tratamento com biotina nos doentes com EMPP/EMSP.

Métodos: A informacao foi retirada dos processos clini-
cos. A eficacia e seguranca da terapéutica foram avaliadas se-
mestralmente em consulta de neurologia incluindo célculo do
EDSS (Expanded Disability Status Scale), capacidade de marcha
(T25FW-Timed 25-Foot Walk), destreza manual (9HPT-9-Hole
Peg Test), cognicao (SDMT-Symbol Digit Modalities Test, MM-
SE-Mini-Mental State Examination, MoCA-Montreal Cognitive
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Assessment), qualidade de vida (SF36-Health Status Question-
naire) e humor (HADS-Hospital Anxiety and Depression Scale).

Resultados: Foi iniciado tratamento a 16doentes, mé-
dia de idades=54anos(dp=9), duracdo média de doenca=13
anos(dp=6,0), 12(75,0%) com EMPP, 5(31,3%) com doenca ativa
(surtosounovaslesdesnoanoanterior), medianado EDSS=6,0(3,0-
8,0), tempo médio de tratamento=16meses(dp=5,3). Nos
15doentes com =bmeses de tratamento, verificou-se: O surtos;
6(46,2%) reportaram nocao de melhoria, 2(15,4%) de agrava-
mento; diminuicdo de queixas urinarias (68,8% pré-tratamento
Vs. 50,0%), de sensibilidade (25,0% Vs. 21,4%) e disfagia (12,5%
Vs. 7,1%), sem efeito na fadiga; sem alteracao significativa da me-
diana do EDSS (mas diminuicdo em 3doentes), dos scores T25FW
(2doentes com melhoria na distancia percorrida), 9HPT (1doen-
te com melhoria), MMSE e/ou MoCA (melhoria em 2 doentes),
SF36 (diminuicdo da fadiga), HADS (ansiedade 6>4, depressao
6>5,5). Nao se registaram efeitos adversos da terapéutica.

Conclusdo: Altas doses de biotina sdo seguras e bem to-
leradas. Ha uma percecao global de melhoria clinica que, ndo
sendo estatisticamente significativa, se verifica individualmente
em alguns doentes nas escalas de EDSS, T25FW/9HPT, MMSE/
MoCA, SF36 e HADS.

“VIA VERDE
LEUCOENCEFALOPATIA MULTIFOCAL
PROGRESSIVA” NA ESCLEROSE MULTIPLA:
RECOMENDACOES PARA DETECCAO
PRECOCE E SEGURANCA DOS DOENTES

Joana Guimaraes'?3; Maria José S&'*>

1 - Department of Neurology, Centro Hospitalar Universitario

de Sao Jodo, Porto, Portugal,; 2 - Department of Clinical
Neurosciences and Mental Health, Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto, Porto, Portugal; 3 - Center for Drug
Discovery and Innovative Medicines (MedInUP), Universidade

do Porto, Porto, Portugal; 4 - Fernando Pessoa Energy,
Environment and Health Research Unit (FP-ENAS), Universidade
Fernando Pessoa, Porto, Portugal; 5 - Faculty of Health Sciences,
Universidade Fernando Pessoa, Porto, Portugal

Introdugdo: Apesar da eficacia evidente da terapéutica com
natalizumab em doentes com esclerose mdltipla, este farmaco
associa-se ao risco aumentado de leucoencefalopatia multifocal
progressiva (LMP) , que pode ser fatal ou resultar em incapaci-
dade grave. Apds anos de experiencia, na pratica clinica, com
natalizumab e apds a ocorréncia de diversos casos de LMP em
Portugal é mandatério padronizar e uniformizar, parémetros de
monitorizagdo de prevencao e diagndstico da LMP.

Objetivos: Definir pardmetros de vigilancia e monitoracao
da prevencao da LMP em doentes com esclerose multipla trata-
dos com natalizumab, com aplicabilidade extensiva a médicos
ndo especializados na érea.

Metodologia: De acordo com a experiéncia adquirida em
doentes medicados com natalizumab e apds os registos de ca-
sos de LMP em Portugal pretendeu-se definir cenérios possiveis
de doentes com esclerose mdltipla a fazer terapéutica com na-
talizumab. Para definicdo dos vérios cenarios foram incluidos os
seguintes pardmetros: tempo de terapéutica com natalizumab,
positividade para anticorpos anti-JCV e valores de indice (0,9 e
1,5 ou acima de 1,5), presenca de novos eventos neurolégicos,
vigiléncia imagiolégica (RM cerebral com protocolo abreviado
T2, FLAIR e DWI), escalonamento terapéutico.

Conclusado: Considerando que objetivo principal é a preven-
¢ao da LMP e/ou o seu diagnéstico precoce foram encontrados
6 cenérios possiveis de enquadramento de doentes com escle-

rose multipla sob natalizumab. Definiram-se parametros aper-

tados de vigilancia com medidas de intervencédo precoce em

termos de prevencao e orientacao de doentes em risco de LMP.
Projeto financiado pela Biogen Portugal

VASCULITE CEREBRAL
TUBERCULOSA - UMA CAUSA INCOMUM
DE HEMORRAGIA SUBARACNOIDEIA E
DEFICES FOCAIS

Gongalo V Bonifécio'; Catarina Damas’; Rodrigo Palhas Vieira';
André Militao’; Cristina Rosado Coelho'; Rui Pedro Guerreiro';
Rui Matos'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Sao Bernardo, Centro
Hospitalar de Setubal

Introdugdo: A meningite tuberculosa surge em aproximada-
mente 1% dos casos de tuberculose, podendo ser a manifesta-
¢ao inicial. Até metade dos casos complicam-se com vasculite
cerebral tuberculosa, caracterizada por estenose inflamatéria
dos grandes vasos intracranianos, podendo ter lesdes isquémi-
cas ou HSA associadas.

Caso clinico: Homem, 63 anos, antecedentes de fibrose
pulmonar e alcoolismo, foi encontrado prostrado e com in-
continéncia de esfincteres. No SU apresentava-se despertavel
apenas com estimulos algicos, verificando-se mutismo e hemi-
paresia direita.

A TC-CE revelou HSA multifocal supratentorial, cisternal e
sulcal. AngioTC revelou estenoses nas ACM-M1 e na circulagdo
posterior intracraniana proximal e excluiu malformagdes vascula-
res. Realizou duas angiografias nos dias seguintes, que revelaram
estenose severa em A1 bilateral, M2 direito e M2-3 esquerdo, sem
resposta a verapamil intra-arterial. TC e RM de repeticdo mostra-
ram normal evolugao da HSA, complicada com enfarte em territd-
rio de barragem ACA/ACM esquerdas. O exame do LCR revelou
proteinorraquia aumentada (84 mg/dL), aumento de celularidade
no sedimento a custa de linfécitos e rtPCR para Mycobacterium
tuberculosis positivo. O doente nado apresentava sintomatologia
respiratéria e as radiografias e TC torécicas eram inocentes.

Manteve-se estavel até uma semana apds inicio de terapéutica
quadrupla com antibacilares, apresentando entao melhoria clinica
progressiva. Apds um més de antibacilares apresentava afasia mo-
derada e hemiparesia direita ligeira, com marcha auténoma.

Discussdo: A presenca de multiplas estenoses sem respos-
ta a terapéutica intra-arterial sugeriu etiologia vasculitica. A
distribuicdo predominantemente proximal (descrita em séries
de vasculite tuberculosa), o LCR inflamatdrio, a identificagdo
de PCR de Mycobacterium tuberculosis e a resposta favoravel
a terapéutica antibacilar apds periodo de estabilidade clinica
permitiu o diagndstico. Este caso ilustra uma manifestacao rara
mas potencialmente fatal de tuberculose extrapulmonar num
doente cuja apresentagéo foi uma HSA nao-aneurismatica, sa-
lientando a importancia de uma investigacdo abrangente de
etiologias trataveis desta entidade.

NEUROPATIA OTICA ANTERIOR
COMO MANIFESTACAO PRIMARIA DE
NEUROBORRELIOSE

Renato Oliveira'; Filipa Dourado Sotero?; Inés Bras Marques'
1 - Hospital da Luz Lisboa; 2 - Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Norte

Introducéo: A neuroborreliose (NB) ocorre em 10-40% dos
doentes com doenca de Lyme disseminada (DL). A triade classi-
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ca da neuroborreliose (sinais e sintomas < 6 meses) inclui a me-
ningite linfocitica, a neuropatia craniana (mais frequentemente
o nervo facial) e a radiculoneurite dolorosa. O envolvimento do
nervo 4tico é muito raro, com poucos relatos na literatura.

Caso clinico: Mulher de 51 anos com histéria médica de hi-
pertensao arterial e cistectomia do ovario. Quadro clinico com
um més de evolucao de perda de visdo dolorosa do olho direito
e episddios recorrentes de dor facial em guinada na distribuicao
do nervo trigémio direito. A observacao revelou diminuicdo da
acuidade visual do olho direito (0.6/1), defeito pupilar aferente
relativo, papilite e uveite anterior do olho direito. A angiogra-
fia fluoresceinica foi consistente com neuropatia ética anterior
(NOA) e a RM-CE sem alteracées. Analiticamente serologia IgM
da Borrelia burgdorferi positiva, confirmado por immunoblot.
A anélise citoquimica do liquor ndo mostrou alteracdes, e a
pesquisa de Borrelia por DNA no LCR foi negativa. Foi feito o
diagnéstico de neuroborreliose e iniciado tratamento com do-
xiciclina, havendo melhoria clinica ligeira.

Conclusdo: Os critérios de diagndstico de NB incluem ca-
racteristicas clinicas associadas com NB e alteracées laborato-
riais de suporte (serologias positivas com ou sem anticorpos
positivos no LCR). De facto, o teste negativo para anticorpos de
Lyme no LCR né&o exclui envolvimento da DL no sistema nervoso
central. Relatamos uma apresentacao rara da NB, com envolvi-
mento do segundo e quinto pares cranianos, assim como uveite
anterior. Este caso alerta para a necessidade de considerar a DL
no diagnéstico diferencial da NOA.

POLINEVRITE CRANIANA POS-
HERPETICA COM ENVOLVIMENTO DE
NERVOS CRANIANOS BAIXOS - UMA
VARIANTE DA SINDROME DE RAMSAY
HUNT?

Joana Vitor'; Luis Rodrigues'; Denil Tribovane'; Rita Simdes’;
Joana Morgado'; Nuno Inacio’; José Vale'
1 - Hospital Beatriz Angelo

Introdugdo: A sindrome de Ramsay Hunt caracteriza-se por
parésia facial periférica associada a infecgao a herpes zoster com
erupcdo vesicular do pavilhdo auricular (zoster oticus). Esta sin-
drome apresenta frequentemente envolvimento de outros ner-
vos cranianos (NC), sendo o mais comum o VIII. A auséncia de
atingimento do nervo facial tem sido muito raramente descrita.

Caso clinico: Apresenta-se uma série de 3 casos clinicos de
doentes com queixas de otalgia, disfagia e perda ponderal. A
observacdo por ORL apresentavam parésia unilateral das cor-
das vocais e vesiculas no pavilhao auricular ipsilateral sugestivas
de etiologia herpética. Ao EN apresentavam disfonia e um dos
doentes tinha hipostesia no territério V1 ipsilateral a parésia da
corda vocal, reflexo de vémito ausente, desvio da Gvula e véu do
paladar e hipoacusia neurossensorial. Nenhum dos doentes apre-
sentava parésia facial. Na RM-CE apenas um doente apresentava
reforco de sinal com gadolinio no IX e X NC e adicionalmente
do VIl e VIII NC, ipsilaterais as vesiculas herpéticas. Uma outra
doente teve envolvimento clinico do VIII NC, sem tradugéo ima-
giolégica. As serologias para o VZV IgM foram negativas e IgG
positivas com pesquisa de DNA VZV negativos no LCR, contudo
as PL foram realizadas j& sob aciclovir. Um dos doentes teve disfa-
gia grave com necessidade de colocagdo de SNG e mé resposta
a terapéutica antiviral, pelo que foi tentada terapéutica com me-
tilprednisolona e IglV. Num dos casos, foi feito um diagnéstico de
manifestacdo inaugural de esclerose mltipla. Ao fim de 6 meses,
todos apresentaram uma evolucao favoravel.

Conclusao: Apresenta-se uma série de doentes com polineuro-
patia craniana de provavel etiologia herpética. Nesta série, ao con-
trério da sindrome de Ramsay Hunt classicamente descrita na litera-
tura, ndo existiu atingimento clinico significativo do nervo facial, mas
antes um envolvimento predominante dos NC baixos (IX/X NC).

A RECUPERACAO ATRIBULADA DE
UM DOENTE NEUROCRITICO

Maria Jodo Pinto"?; Luis Braz'?; Rui Prado Costa®; Rogério
Ruas?; Fernando Silveira'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Sao
Jodo E.PE., Porto; 2 - Departamento de Neurociéncias Clinicas e
Salde Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;

3 - Servico de Medicina Fisica e Reabilitacdo, Centro Hospitalar
Universitario de Sao Joao E.PE., Porto; 4 - Servico de Doencas
Infecciosas, Centro Hospitalar Universitario de Sao Joao E.P.E., Porto

Introdugdo: A longa recuperacéo funcional de um doente
neurocritico pode ser prejudicada por diversas comorbilidades.
A sua pronta identificacdo e abordagem revestem-se de impor-
tancia prognostica.

Caso clinico: Mulher de 54 anos, previamente auténoma, com
antecedente de paresia facial periférica direita ndo resolvida des-
de ha cerca de trés anos. Observada apds internamento prolon-
gado por hemorragia subaracnoideia por aneurisma da artéria
comunicante anterior, submetido a clipagem microcirdrgica. Ao
exame neuroldgico, apresentava-se cognitivamente lentificada,
com paresia facial periférica direita, disartrohipofonia e disfagia
marcadas e tetraparesia flacida assimétrica, estando acamada.
Sem beneficio evidente com o longo programa de reabilitacdo
instituido. O estudo laboratorial inicial revelou apenas elevacao
ligeira da VS (37mm/h). Os estudos de conducdo nervosa e a
electromiografia evidenciaram mononeuropatias multiplas assi-
métricas nos quatro membros, com grave dano axonal. O exaus-
tivo estudo etioldgico, incluindo avaliagdo imune e infecciosa,
revelou IgG positiva e IgM negativa para Borrelia burgdorferi no
soro (confirmadas por Western Blot). O estudo de LCR mostrava
ligeira hiperproteinorraquia, com serologia de B. burgdorferi ne-
gativa. Apesar de nao ser possivel obter confirmacdo de contex-
to epidemiolégico sugestivo, admitiu-se a hipdtese de neurobor-
reliose e iniciou-se tratamento com ceftriaxone 2g EV durante 14
dias. Apds a antibioterapia, verificou-se melhoria progressiva do
estado de consciéncia e da funcionalidade motora. Cerca de um
més depois, apresentava um exame do estado mental normal, re-
solucdo da paresia facial direita e melhoria consideravel do défice
motor dos membros, com normalizacdo do ténus muscular e da
intensidade dos reflexos osteotendinosos. A doente recuperou
autonomia funcional, incluindo capacidade de marcha com es-
boco de pé pendente esquerdo, necessitando apenas de apoio
minimo de terceira pessoa.

Conclusdes: A neuroborreliose deve ser considerada no
diagnéstico diferencial das mononeuropatias multiplas em Por-
tugal, mesmo perante quadros clinicos pouco ébvios, dado o
seu caracter potencialmente reversivel.

ANTI-MPO INDUZIDO
POR M. TUBERCULOSIS: DESAFIO
NO DIAGNOSTICO DE PAQUI E
LEPTOMENINGITES

Filipa Dourado Sotero'; José Hipdlito-Reis?; Rafael Roque®; José
Pimentel®#; Luisa Albuquerque’**>

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias

e Salde Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
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e Universitario Lisboa Norte; 2 - Servico de Neurocirurgia,
Departamento de Neurociéncias e Satide Mental, Hospital de
Santa Maria, Centro Hospitalar e Universitério Lisboa Norte;

3 - Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia,
Departamento de Neurociéncias e Satide Mental, Hospital de
Santa Maria, Centro Hospitalar e Universitério Lisboa Norte; 4
- Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa; 5 -
Instituto de Medicina Molecular, Lisboa

Introdugdo: A infeccdo por Mycobacterium tuberculosis é
conhecida por induzir a producdo de auto-anticorpos frequen-
temente utilizados como marcadores diagnéstico de outras do-
engas, como sdo exemplo os ANCAs associados a vasculites.

Caso Clinico: Homem, 82 anos, com antecedentes de hi-
pertensdo arterial e dislipidemia. Observado por episédios
frequentes de alteracao transitéria da sensibilidade da mao es-
querda com duracao de segundos desde 7 meses atrés. Referia
internamento por episddios semelhantes 10 anos antes, com
RMN mostrando espessamento e realce dural pelo gadolinio na
alta convexidade a direita. LCR com 41cel/mm?3, glicose normal,
ligeira hiperproteinorraquia e ADA aumentada (11,9Ul/L). Auto-
anticorpos, serologias infecciosas e culturas incluindo BK nega-
tivas. Alta com diagnéstico de paquimeningite hipertréfica sem
etiologia identificada pela bidpsia meningea, cumprindo sub-
sequentemente corticoterapia durante 16 meses com melhoria
clinico-imagiologica, mas perdido o seguimento hospitalar.

Apresentava agora lentificagdo psicomotora e mioclonias
dos membros esquerdos que regrediram com Levetiracetam.
A RM-CE com gadolinio mostrou realce meningeo dural e lep-
tomeningeo na alta e média convexidade bilateral, associado
a érea de hipersinal FLAIR/T2 sugestiva de edema vasogénico
parietal direito. Analiticamente apresentava elevacido de PCR,
VS e B2-microglobulina e anti-MPO positivo(1/180). IGRA nega-
tivo. LCR revelou uma pleocitose linfocitica (21cel/mm?), bandas
oligoclonais positivas e PCR para M.tuberculosis positiva. TC
toracoabdominopélvica e do térax de alta resolugdo sem alte-
racdes. As laminas da bidépsia meningea realizada 10 anos antes
foram revistas, mostrando granulomas com necrose. O doente
foi medicado com corticdide e tuberculostaticos, com evolucdo
clinica, do LCR e imagiolégica favoraveis.

Conclusdo: A tuberculose e a granulomatose com polian-
geite partilham caracteristicas clinicas e histopatolégicas. A
positividade do anti-MPO induzida pelo M.tuberculosis pode
tornar ainda mais dificil o diagnéstico diferencial entre as duas
entidades. Destaca-se a necessidade de excluir envolvimento
por M. tuberculosis, mesmo em casos indolentes e de longa
duragdo de doenga, mais comumente associados a estirpes de
BK euro-americanas, dadas as implicagdes terapéuticas.

TREMOR RUBRICO POS-INFECAO
POR ViRUS DO EPSTEIN BARR

Leonor Dias"?; André Pinto®; Rui Aratjo"?; Joana Guimaries'?
1 - Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Universitario de
S3o Joao, E.PE.; 2 - Departamento de Neurociéncias Clinicas

e Saude Mental da Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto; 3 - Servico de Doencas Infeciosas do Centro Hospitalar
Universitario de Sao Joéo, E.PE.

Introducdo: A infecdo pelo virus Epstein Barr (EBV) é maio-
ritariamente assintomética, sendo o atingimento neurolégico
raro. Apresentamos um caso de tremor rubrico generalizado
pos-infecao pelo EBV.

Caso Clinico: Homem de 33 anos, com dermatite atopica
grave, medicado com metotrexato 15mg/semana e tremor ligei-
ro. Duas semanas antes da admissdo viajou para a Guiné-Bissau,

referindo aparecimento de febre, nduseas, vomitos, astenia e
mialgias. Foi observado em fase de resolugao da sindrome febril,
por aparecimento de tremor generalizado com 2 dias de evolu-
¢do e sonoléncia excessiva. Objetivava-se tremor generalizado
englobando os quatro membros, regido cefélica, incluindo face,
mento, lingua e tronco, com componente de repouso, postural
e intencdo, condicionando a marcha. Observavam-se mioclonias
sensiveis ao toque. A RM cerebral e estudo paraneoplasico com
TAC toraco-abdomino-pélvica ndo tinham alteragdes. No EEG
destacavam-se periodos de ritmo mu, observados no tremor
cortical. O estudo imunolégico, os anticorpos anti-neuronais e
para encefalites auto-imunes foram negativos. O estudo de li-
quor apresentava 50 células e ligeira proteinorraquia, sendo
iniciada empiricamente terapéutica com aciclovir 750mg 3id e
ampicilina 2g 6id. A pesquisa de bandas oligoclonais foi positi-
va no liquor. Nas serologias sanguineas detetaram-se anticorpos
IgM positivo para EBV, IgG-VCA e IgG-EBNA positivos. A PCR
para o EBV foi positiva no liquor, com nimero de cépias inferior
a 500. O doseamento da PCR de EBV no sangue, realizado dias
mais tarde, foi negativo. Dada a evidéncia de infecdo em fase de
resolucdo, assumiu-se uma possivel manifestacdo para-infeciosa
de EBV, que condicionou exacerbacao de tremor prévio. Iniciou
tratamento sintoméatico com gabapentina 300mg e clonazepam
0,5mg. A reavaliagdo, apds algumas semanas, apresentava me-
lhoria significativa, com tremor apenas nas extremidades distais
praticamente impercetivel.

Conclusdo: A infecdo por EBV pode raramente cursar com
manifestacdes neuroldgicas. Tremor de Holmes e mioclonias
num doente com sindrome febril prévio podem ser uma possi-
vel manifestacdo para-infeciosa de EBV.

ROMBOENCEFALITE POR LISTERIA
- DISTRIBUICAO AXONAL RETROGRADA
COM PONTO DE PARTIDA NO NERVO
TRIGEMEO

Ana Rita Silva'; Eduardo Freitas'?; Inés Carvalho'; José Maia de
Sousa?; Diana Matos'?; Filipa Carvalho'; Joana Pinto'; Miguel
Quintas-Neves'; Margarida Rodrigues’; Alvaro Machado'; Filipa
Sousa'; José Nuno Alves'

1 - Hospital de Braga; 2 - Centro Hospitalar Universitario do
Algarve — Unidade Hospitalar de Portimao; 3 - Unidade Local de
Saude do Alto Minho

Introdugdo: A romboencefalite por Listeria € uma forma
rara de infecdo do tronco cerebral, que se apresenta frequen-
temente num padrdo bifasico com prédromo gripal, seguido
de manifestagdes neurolégicas, nomeadamente paralisia de
nervos cranianos, ao fim de alguns dias.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino de 59 anos de ida-
de, com antecedentes de hipertensao arterial, dislipidemia e
hébitos etilicos, recorreu ao servico de urgéncia por hipoestesia
da hemiface esquerda de inicio stbito, seguida de desequilibrio
algumas horas mais tarde. No exame neurolégico, foram objeti-
vados hipoestesia em V1 e V2 esquerdos, marcha livre de base
alargada e tandem com lateropulsdo esquerda. Os estudos de
imagem por TC e angio-TC n3o revelaram alteragdes. Em D2
de internamento, apresentava nistagmo horizontal, paralisia fa-
cial periférica esquerda e Horner esquerdo de novo e em D3,
desenvolveu diplopia, disfonia e disfagia. A RMN-CE revelou
area com hipersinal nas sequéncias com TR longo a envolverem
o bolbo raquidiano a esquerda, a vertente posterior da protu-
berancia e mesencéfalo e o pedunculo cerebeloso médio es-
querdo, coexistindo restricdo a difusdo e captacédo periférica de
contraste nos nucleos e trajeto do nervo trigémeo esquerdo. O
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LCR apresentava pleocitose ligeira, discreta hiperproteinorra-
quia e glicose normal. Em D5, apresentou agravamento do es-
tado de consciéncia com insuficiéncia respiratdria, necessitando
de ventilacdo invasiva. Nesta altura, apresentou picos febris de
novo, tendo sido isolada Listeria monocytogenes em duas he-
moculturas.

Discussdo: A romboencefalite por Listeria ocorre mais fre-
quentemente em individuos imunocompetentes, no contexto
de consumo de carnes contaminadas. A fase inicial é frequente-
mente subdiagnosticada e até 25% dos doentes podem apre-
sentar-se sem fase prodrémica. A apresentacdo com hemihipo-
estesia facial e captacdo de contraste do nervo trigémeo sugere
uma porta de entrada no SNC, a partir da qual o acometimento
do nucleo sensitivo do trigémeo permite acesso a todos os ni-
veis do tronco cerebral.

ALTERACOES
NEUROPSICOLOGICAS NA ENCEFALITE
HERPETICA NO ADULTO: ESTUDO DE
CASO

Olga Ferreira’
1 - Centro Hospitalar Barreiro Montijo EPE

Introducdo: A encefalite herpética (EH) é uma doencga in-
fecciosa do sistema nervoso central considerada grave devido
as suas consequéncias; a inflamagdo pode danificar o cérebro
podendo resultar em coma ou morte, caso nao tratada atem-
padamente. Estudos reportam que no maximo um ter¢o dos
afectados retomam o seu funcionamento pré-mérbido. Sao fre-
quentes os danos permanentes no lobo temporal medial, lobo
orbital e algumas zonas do lobo frontal. A EH tem particular in-
teresse neuropsicolégico devido a gravidade dos défices cogni-
tivos, sendo comuns efeitos residuais na funcdo mnésica. Na EH
encontram-se mais sequelas neurocognitivas, nomeadamente
mais alteracdes na memoria verbal, fungdes verbal-semanticas
e funcdes visuo-perceptivas, comparativamente a outros tipos
de encefalite. A avaliagdo neuropsicoldgica é fundamental para
identificar as alteracdes neurocognitivas e poder actuar sobre
as mesmas. Estudos de caso de avaliagdo neuropsicoldgica
na encefalite herpética no adulto sdo escassos, dado tratar-se
duma patologia pouco frequente.

Caso clinico: Neste trabalho apresenta-se o estudo de caso
de uma paciente de 50 anos com encefalite herpética, que
apresentava queixas de cefaleias, fadiga e alteracdes de me-
méria 3 meses apos internamento para o seu tratamento, ten-
do efectuado tratamento com aciclovir. Realizou-se avaliacdo
neuropsicoldgica 4 meses apds este internamento, esta indicou
compromisso ao nivel de capacidade visuo-perceptiva, racio-
cinio légico-dedutivo em prova de estimulo visuo-perceptivo,
atencgdo sustentada, memoria visual e verbal a curto e longo
prazos. Foi também identificada sintomatologia ansiosa.

Conclusées: Os compromissos neurocognitivos encontrados
corroboram a literatura existente sobre o tema referindo altera-
¢des nas funcdes visuo-perceptivas e funcdo mnésica, acrescen-
tando alteragdes ao nivel da atencdo sustentada. Salienta-se a
presenca de sintomatologia ansiosa que podera derivar da prépria
lesdo cerebral ou ser reativa as sequelas da mesma. As alteracdes
neuropsicolégicas comprometem o funcionamento socio-ocupa-
cional e a reintegracdo socio-laboral, sendo sugerida intervengao
neuropsicoldgica e reavaliacdo nestas situacdes clinicas.

COREIA E SINDROME
PANCEREBELOSA POR FENOMENO DE
ESCAPE DO VIH NO SISTEMA NERVOSO
CENTRAL

Diogo Pereira'; Vanessa Oliveira'; Hugo Mota Déria?; Marta
Marques?®; Ana Paula Tavares®; Ernestina Santos'*

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do

Porto — Hospital de Santo Antdnio (CHUP-HSA); 2 - Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto —
Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 3 - Servico de Infeciologia,
Centro Hospitalar Universitario do Porto — Hospital de Santo
Anténio (CHUP-HSA); 4 - Unidade Multidisciplinar de Investigacédo
Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto — UMIB/ICBAS/UP

Introdugdo: O neurotropismo do Virus de Imunodeficiéncia
Humana (VIH) constitui um dos principais problemas associados
a esta infecdo, constituindo o sistema nervoso central (SNC) um
reservatério ideal. Embora a Terapéutica Antirretrovirica (TARV)
atual seja frequentemente eficaz na supressao do virus no LCR,
sdo reportados casos de “fenédmeno de escape”, existindo le-
sdo direta do virus no SNC. O fenémeno de escape pode cor-
responder a detecao de duplicagdo do valor da carga virica (CV)
no liquor em relacdo a sérica (50-500 cépias/ml).

Caso clinico: Homem de 51 anos, com infecdo por VIH-1
diagnosticada ha 11 anos. Sob TARV com Emtricitabina-Teno-
fovir e Raltegravir desde 2009, sem supressdo virolégica (CV
de base de 200 cépias/ml), mas duvidosa adesdo terapéutica.
Avaliado por uma sindrome extrapiramidal caraterizada por
movimentos coreicos/tiques orofaciais e sindrome pancerebe-
losa, associada a deterioracdo cognitiva nos ultimos 5 meses. A
ressonancia magnética cerebral evidenciava extensa hiperinten-
sidade da substancia branca dos hemisférios cerebrais. O LCR
apresentava pleocitose com 12 células (90% mononuclares) e
CV de 1600 cépias/ml, sem outras alteragdes. A CV sérica era
de 228 coépias/ml, verificando-se elevacdo superior a 2 vezes
dos valores de CV do LCR em relacdo aos séricos, sugestiva
de fenémeno de escape do VIH no SNC. O restante estudo
microbiolégico do LCR foi negativo. Foram excluidas causas
metabdlicas, toxicas e carenciais e doencas oportunistas. Apds
realizacdo de teste de resisténcia, foi alterada a TARV para daru-
navir/cobicistate + dolutegravir. Com este ajuste, observou-se
melhoria do quadro extrapiramidal em 2 semanas, com redugao
dos movimentos coreicos/distonicos e da sindrome cerebelosa.

Conclusao: Descrevemos um caso raro de coreia e sindrome
cerebelosa por fenémeno de escape neuro-sintomético do VIH
no SNC, em doente com contexto de incumprimento terapéu-
tico vs resisténcia ao tratamento antirretroviral instituido, que
demonstrou melhorias com ajuste terapéutico antirretroviral.

ENCEFALOMIELONEUROPATIA
INFLAMATORIA COMO COMPLICACAO
DA INFECAO POR MYCOPLASMA
PNEUMONIAE

Andreia Fernandes'; Diana Melancia'; Jodo Lourenco’; Isabel
Henriques'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Central

Introdugdo: As complicagdes neurolégicas sdo as manifes-
tagdes extrapulmonares mais comuns e potencialmente graves
da infecdo por Mycoplasma pneumoniae (Mp). Um amplo es-
pectro de manifestacdes neurolégicas tem sido descrito, sendo
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raro o acometimento simultdneo do sistema nervoso central e
periférico.

Caso Clinico: Mulher, 45 anos, sem antecedentes médicos
relevantes, inicia 10 dias apds episdédio de pneumonia atipica
(tratada com azitromicina), quadro de instalacdo e agravamento
progressivo em uma semana de lombalgia, parestesias distais
dos quatro membros com progressao disto-proximal e diminui-
cdo da acuidade visual (AV). Objetivamente, apresentava ede-
ma da papila e AV 0/10 com percecdo luminosa bilateralmente,
tetraparésia distal simétrica, hiperreflexia e sinais piramidais nos
4 membros, hipostesia algica em meia e luva e hipopalestesia
nos membros inferiores. Laboratorialmente, LCR com pleocito-
se linfocitica (15células/ul) e hiperproteinorraquia (150mg/dl). A
RM do neuroeixo revelou lesées hiperintensas em T2 na subs-
téncia branca subcortical supratentorial e medula (D7-D8), e in-
tenso reforco de sinal dos nervos éticos e das raizes da cauda
equina apds contraste. A eletroneuromiografia foi compativel
com polineuropatia sensitivo-motora axonal e desmielinizante.
As serologias para Mp revelaram IgM negativo e IgG positivo
com niveis crescentes em medicdes sucessivas. O restante es-
tudo infecioso e imunolégico foi negativo. Admitiu-se encefa-
lomieloneuropatia inflamatéria parainfeciosa, verificando-se
melhoria clinica e imagiolégica apds tratamento com metil-
prednisolona ev (1g/dia,5 dias) e imunoglobulina ev (0.4g/Kg/
dia,8 dias). Apds 7 meses com AV-OD 10/10 e AV-OE 8/10 sem
correcdo, sem outros défices.

Conclusdo: A doenca neurolégica aguda precedida por sinto-
mas respiratoérios, fez-nos suspeitar de um quadro parainfecioso.
A associagdo ao Mp baseou-se nos niveis crescentes de IgG es-
pecifica e no quadro de pneumonia atipica precedente, podendo
os anticorpos IgM ser negativos durante a reinfecdo em adultos.
Trata-se de uma apresentagao rara sob a forma de encefalomie-
loneuropatia. A resposta ao tratamento imunossupressor/imuno-
modulador, destaca o papel dos mecanismos imunolégicos na
patogénese das complicagdes neuroldgicas do Mp.

SINDROME DE MILLER-FISHER -
POLINEUROPATIA POS-INFECCAO POR
CAMPYLOBACTER JEJUNI

Gongalo V Bonifécio'; Catarina Damas'; Rodrigo Palhas Vieira';
Rui Matos'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Sao Bernardo, Centro
Hospitalar de Setubal

Introdug@o: A sindrome de Miller-Fisher é uma variante rara
da sindrome de Guillain-Barré (SGB), ocorrendo em cerca de
1-5% dos casos nos paises ocidentais. Caracteriza-se pela triade
de oftalmoparesia, ataxia e arreflexia e, tal como a SGB, surge
habitualmente em contexto pds-infeccioso e é autolimitada.

Caso clinico: Homem, 42 anos, sem antecedentes, medica-
¢do ou consumos relevantes, recorreu ao servico de urgéncia
com queixas de oscilopsia, visdo turva, disestesia nos dedos das
maos e “sensacdo de andar sobre algodado” com quatro dias
de evolugao. Apurou-se quadro de dor abdominal associada a
febre cerca de duas semanas antes do inicio deste quadro.

Na observacdo destacava-se midriase bilateral sem reflexos
fotomotores ou de acomodacéo, ligeira limitagdo da aducdo
ocular bilateral com diplopia na dextroversao, hipestesia algica
a picada na face palmar das maos, hiporreflexia tendinosa ge-
neralizada com reflexos patelares e tricipitais ndo-despertaveis,
e ataxia da marcha com base alargada e impossivel em linha.

Da avaliagao analitica destacava-se apenas a presenca de an-
ticorpos IgM para Campylobacter jejuni. Realizou TC-CE, RM-E
e EMG sem alteragdes significativas. A puncao lombar foi trau-

matica, apresentando 20 leucdcitos por mm3 sem predominio,
92 mg/dL de proteinas e 60 mg/dL de glicose. A pesquisa de
anticorpos antigangliosideos foi negativa, incluindo anti-GQ1b.

O doente manteve-se sob vigilancia, clinicamente estavel
até iniciar melhoria progressiva e completa dos défices ao lon-
go de trés meses, sem tratamento.

Discussdo: Pela apresentacao clinica tipica, o curso autolimi-
tado, a presenca de infecgao recente por Campylobacter jejuni
e o LCR inflamatério (associou-se a presenca de leucécitos a
presenca de sangue), assumiu-se o diagndstico de sindrome de
Miller-Fisher. Optou-se por nao iniciar imunomodulagao pela
benignidade do quadro.

Esta sindrome pode evoluir para quadro tipico de SGB ou
apresentar instabilidade hemodindmica ou respiratdria, pelo
que devemos estar alerta para esta entidade rara e nem sempre
tdo benigna como neste caso.

PARESIA FACIAL PERIFERICA - NEM
SEMPRE UM DIAGNOSTICO BENIGNO

Gongalo V Bonifécio'; Catarina Damas’; Rodrigo Palhas Vieira';
Rui Matos'

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Sao Bernardo, Centro
Hospitalar de Setubal

Introducgdo: Cerca de 75% dos casos de paresia facial peri-
férica (PFP) sdo idiopaticos e tém bom progndstico com trata-
mento sintomético. Contudo, multiplas outras causas s&o co-
nhecidas, e quando a paresia ndo surge isolada é imperativo
excluir outros diagnésticos.

Caso clinico: Mulher, 28 anos, antecedentes de enxaqueca
sem medicagéo habitual, recorreu ao servico de urgéncia por
cefaleia explosiva acompanhada de falta de forca no hemicorpo
direito. A cefaleia era diferente da habitual e ndo se associava
a alteracdes visuais, nauseas/vomitos ou fotofobia/fonofobia.
Negou ainda febre ou episédios prévios de cefaleia associada
a alteracdes de forca ou sensibilidade. Sem histéria de trauma,
esforco associado ou histéria epidemiolégica relevante. Apre-
sentou melhoria espontanea parcial, agravando novamente no
servico de urgéncia.

Na observacdo apresentava PFP direita e hemiparesia direita
discreta (forca 4+/5), flutuante. Realizou TC-CE com AngioTC
arterial e venosa, sem alteragdes.

Iniciou tratamento com prednisolona e aciclovir e foi inter-
nada para prosseguir investigacao. Realizou RM-E (sem contras-
te), sem alteracdes relevantes. Realizou PL, também sem alte-
racdes. Da avaliacdo analitica alargada destacou-se apenas a
presenca de anticorpos IgM para Borrelia spp., confirmados em
segunda anélise em laboratério independente.

Iniciou tratamento com doxiciclina, tendo evoluido favo-
ravelmente. Teve alta sem cefaleia ou hemiparesia, mantendo
apenas PFP ligeira.

Discussdo: A PFP idiopatica (paralisia de Bell) apresenta-se
habitualmente de forma isolada, progressiva e autolimitada.
Neste caso, a instalagao sibita, com cefaleia explosiva e com si-
nais focais associados, levou a uma investigacao mais alargada.

A distribuicdo dos défices e a RM-E sem alteracdes compa-
tiveis excluiram causa vascular e desmielinizante. Pela apresen-
tacdo atipica para paralisia de Bell, a identificacdo de anticor-
pos IgM para Borrelia spp. e a resposta ao tratamento dirigido,
assumiu-se paresia facial periférica secundaria.

Este caso reflete a importancia de reconhecer as apresenta-
¢oes atipicas de sindromes comuns e do beneficio da investiga-
¢ao adicional nestes casos.
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DEMENCIA RAPIDAMENTE
REVERSIVEL ASSOCIADA A VIH

Miguel Leal Rato'?; Joana Silva?; Filipa Dourado Sotero?;
Patricia Pacheco?; Isabel Pavdo Martins'-3

1 - Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa; 2

- Servico de Doengas Infecciosas, Hospital Prof. Doutor Fernando
da Fonseca, Amadora; 3 - Servico de Neurologia, Departamento
de Neurociéncias e Saude Mental, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Universitario Lisboa Norte, Lisboa

Introducdo: As alteragdes neuroldgicas e cognitivas séo fre-
quentes na populagdo com infecdo crénica pelo virus da imu-
nodeficiéncia humana (VIH). O defeito cognitivo associado ao
VIH (HaND) inclui desde alteragdes cognitivas assintomaticas a
defeito cognitivo ligeiro e deméncia associada a VIH (HAD). A
HAD, com um padréo tipicamente subcortical e para a qual ndo
existe terapéutica dirigida, € um fator de risco independente
para morte, pelo que assegurar a adesao a terapéutica antirre-
troviral combinada (TARVc) é a principal forma de tratamento.

Caso clinico: Homem, 50 anos, quatro anos de escolaridade,
dextro, com infecgao VIH-1 (estddio CDC C3) e incumprimento
terapéutico. Internado por quadro consumptivo. A observacio
apresentava lentificacdo psicomotora, Montreal Cognitive As-
sessment test (MoCA) de 6/30 com defeito de predominio dise-
xecutivo e HIV dementia scale 4,5/16. Analiticamente, 1 CD4*/
uL (CD4+/CD8%0,01), CV 1090000 cépias/mL (logé,04). Puncao
Lombar: 1cel/mm3, hiperproteinorraquia com glicorraquia nor-
mal, CV 1300 cépias/mL. Serologias soro e LCR negativas para
outras infecdes oportunistas. RM-CE mostrou alteracdes difusas
de substéncia branca. Iniciou TARVc com tenofovir/emtricitabi-
na e darunavir/cobicistato, tendo sido orientado para consulta.
Aos 8 meses apresentava 37 CD4*/uL com CV indetectavel no
soro e MoCA de 18/30, com melhoria dos defeitos disexecuti-
vos. O doente mantém-se sobe TARVc.

Conclusdo/Discussdo: A HAD é frequente e multifactorial
(inflamatdria, vascular, iatrogénica ou por comorbilidades). Ape-
sar do baixo nivel de escolaridade, contagem baixa de CD4+
e carga viral alta, destaca-se a rapida reversibilidade das alte-
ragdes cognitivas aos 8 meses de TARVc, bem documentadas
em desenhos repetidos do relégio que, embora seja um teste
de cabeceira, mostrou ser bastante sensivel a gravidade da do-
enca. Parece existir um periodo de janela/intervencédo precoce,
pela reversibilidade das alteracées ou pelo potencial papel neu-
roprotector da TARVc.

LEUCOENCEFALOPATIA
MULTIFOCAL PROGRESSIVA - UM DESAFIO
DIAGNOSTICO

Rita Ventura'; Filipa Ladeira?;, André Sobral Pinho'; Joana
Tavares?; Tiago Lorga*; Martinha Chorao®; Miguel Viana
Baptista'®

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2 -
Servico de Neurologia do CHLC; 3 - Servico de Neurocirurgia,
Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 4 - Servico de Neurorradiologia,
Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 5 - Servico de Anatomia Patoldgia,
Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 6 - CEDOC, Nova Medical School,
Lisboa

Introducdo: A leucoencefalopatia multifocal progressiva
(LEMP) é uma infecdo oportunista pelo virus JC e representa
uma complicagdo tardia do HIV, ocorrendo geralmente com
niveis de CD4+ inferiores a 100 células/mm? e carga viral de
HIV elevada. O diagnéstico definitivo requer critérios clinicos,
laboratoriais e imagioldgicos. Contudo, os sintomas e exames

de imagem nem sempre s&o faceis de interpretar e a sensibili-
dade da PCR do virus JC no LCR varia significativamente entre
laboratérios.

Caso clinico: Homem de 53 anos, com infe¢do HIV com 20
anos de evolugao, carga viral negativa, mas CD4+ persistente-
mente baixos (39 células/mm3), sob terapéutica antirretroviral
otimizada com boa adesdo. Avaliado em consulta de Neuro-
logia por quadro de deterioragdo cognitiva multidominios, de
predominio visuo-espacial e linguagem, rapidamente progres-
siva, com 6 meses de evolucdo. Ao exame neuroldgico desta-
cava-se: afasia global com discurso desestruturado, paratonia,
estereotipias dos membros superiores, perseveragdo motora e
cegueira cortical. O estudo imagiolégico por RM-CE revelou
lesdes hiperintensas em T2 a nivel fronto-parietal esquerdo,
temporo-occipitais bilateralmente e do esplénio do corpo ca-
loso, sem realce apds administragdo endovenosa de gadolinio.
EEG com ma estrutura global, com tracado e atividade de base
lenta. Pesquisa de PCR do virus JC no LCR negativa (isoladas 86
copias — abaixo do limiar de dete¢&o). A bidpsia cerebral reve-
lou presenca de numerosas células gliais com nicleos grandes
e bizarros, com pequenas inclusées, SV40+, e pesquisa de DNA
do virus JC positivo.

Conclusdo: O diagndstico definitivo de LEMP pode ser
dificultado por achados clinicos e laboratoriais, resultando no
atraso do diagnéstico, inicio de tratamento e levando conse-
quentemente a pior prognéstico. O diagnéstico deve ser con-
siderado mesmo em doentes com carga viral HIV negativa e
sob terapéutica anti-retroviral de alta eficacia, na auséncia de
recuperacao de populacdo de linfécitos CD4+.

ABORDAGEM DA ENXAQUECA
PEDIATRICA NOS CUIDADOS DE SAUDE
PRIMARIOS

Marina Faria®; Catarina Carvalho?
1 - USF Lusa; 2 - UCSP Linda-a-Velha

Introducdo: A enxaqueca é a cefaleia recorrente mais co-
mum e incapacitante na idade pediatrica. Apesar da sua pre-
valéncia elevada (5% aos 10 anos, aumentado até 23% na ado-
lescéncia) e o seu impacto negativo na vida das criancas, esta
ainda é subdiagnosticada. Nos Cuidados de Saude Primarios
(CSP) o Médico de Familia (MF) é crucial na identificacdo desta
patologia garantido o diagndstico precoce e uma eventual re-
ferenciagao.

Objectivo: Pretende-se rever a evidéncia existente relativa
a abordagem, diagnéstico, critérios de referenciagéo e preven-
¢ao para que o MF tenha uma intervengado mais precoce e activa
nesta patologia.

Métodos: Foi feita uma pesquisa nas seguintes bases de da-
dos: Canadian Medical Association - Practice Guidelines InfoBa-
se, NICE, The Cochrane Library, UpToDate, Dynamed e Pubmed.
Foram usados os termos MeSH: pediatric migraine, migraine
disorders e pediatrics. Esta incidiu sobre artigos publicados em
inglés entre 1 de Janeiro de 2015 e 1 de Julho de 2019.

Resultados: Foram selecionados 28 artigos: 26 revisdes de
tema, 1 revisdo sistematica e 1 guideline. Uma anamnese e exa-
me objectivo cuidadosos permitem a identificagdo de sinais de
alarme que motivem a referenciacdo a Urgéncia ou a Consulta
de Neurologia. Porém, se a abordagem inicial puder ser feita
nos CSP deve incluir a instituicdo de terapéutica farmacoldgica
de crise mas também de medidas preventivas ndo farmacolégi-
cas e/ou farmacoldgicas.

Conclus3o: E mandatéria uma maior consciencializacdo dos
MF para esta patologia. Ndo havendo critérios de referencia-
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¢do, o MF deve ter conhecimentos para implementar e gerir a
medicacao de crise e/ou profilactica. Apesar de muitas das tera-
péuticas serem usadas off-label este trabalho permitiu rever as
abordagens mais consensuais e seguras, incentivando o acom-
panhamento destas criangas nos CSP evitando a superlotagdo
da consulta de Neurologia.

CEFALEIA DESENCADEADA PELA
TOSSE - REVISAO DE UMA CASUISTICA
HOSPITALAR

Filipa Meira Carvalho'; Joana Pinto'; Diana Matos''%; Ana Rita
Silva'; Margarida Rodrigues'; Gisela Carneiro'; Sara Varanda'
1 - Hospital de Braga; 2 - Unidade Local de Saide Alto Minho

Introdugdo: A cefaleia desencadeada pela tosse é uma en-
tidade rara, sendo classificada como primaria, na auséncia de
patologia intracraniana, ou secundaria. Esta ultima representa
cerca de 40% dos casos, associando-se geralmente a malforma-
¢ao de Arnold-Chiari tipo | (MAC-I).

Objetivos: Descricdo dos casos de cefaleia desencadeada
pela tosse observados numa consulta hospitalar de cefaleias,
entre outubro de 2014 e agosto de 2019.

Métodos: Revisdo do registo de doentes consecutivos refe-
renciados a consulta, com inclusdo dos que cumpriam os crité-
rios de diagndstico da Classificacdo Internacional de Cefaleias
para cefaleia primaria da tosse, com ou sem o critério E: “nédo
melhor explicada por outro diagnéstico”.

Resultados: |dentificaram-se cinco casos de cefaleia desen-
cadeada pela tosse em 642 doentes observados na consulta
de cefaleias:

(A) Duas doentes, 37 e 60 anos, preenchiam critérios para
cefaleia priméria da tosse — intensa e subita, localizagao tem-
poral bilateral e occipital com irradiacédo anterior, desencade-
ada apenas por manobras de Valsalva; sem outros sintomas.
Exame e neuroimagem sem alteragdes. Tentada indometacina
em ambas. Remissdo esponténea num caso, quatro anos apds
diagnéstico.

(B) Duas doentes, 23 e 34 anos, apresentavam cefaleia se-
cundaria a MAC-| - caracter explosivo, também de localizagdo
temporal bilateral e occipital, desencadeada por manobras de
Valsalva. Ambas com diagnéstico imagioldgico subsequente da
malformac&o. Proposto tratamento cirdrgico a ambas.

(C) Uma doente, 25 anos, apresentava cefaleia explosiva,
desencadeada por manobras de Valsalva, mas também por ou-
tros estimulos. Exame e estudo imagiolégico sem alteragGes.

Conclusdes: O reconhecimento desta entidade é funda-
mental, dada a elevada prevaléncia de causas secundarias. En-
fatiza-se, assim, a necessidade de uma investigacdo imediata,
com o intuito de excluir patologia intracraniana que justifique
uma abordagem terapéutica especifica.

ARTERITE TEMPORAL, A GRANDE
MASCARADA

Joana Ferreira Pinto’; Filipa Meira Carvalho'; Diana Matos';
Margarida Ramos Lopes'; Barbara Soeiro®; Sara Varanda'; Ana
Filipa Santos’

1 - Servigo de Neurologia do Hospital de Braga; 2 - Servico de
Neurologia da Unidade Local de Saide do Alto Minho, Hospital de
Santa Luzia; 3 - Servico de Medicina Interna da Unidade Local de
Salde de Matosinhos, Hospital Pedro Hispano

Introducdo: A arterite temporal é a vasculite mais comum
depois dos cinquenta anos. A cegueira constitui a complicagao

mais grave, devendo-se, maioritariamente, a neuropatia ética
isquémica ou, mais raramente, a oclusdo da artéria central da
retina (OACR, 2-18% dos casos).

Caso Clinico: Homem, 82 anos, com HTA, dislipidemia,
antecedentes de EAM e doenca arterial obstrutiva periférica,
recorreu a um servico de urgéncia por hipovisdo subita do
olho direito. A fundoscopia demonstrou sinais de OACR. Sem
cefaleia, nem alteragdes a palpacdo das artérias temporais. O
estudo analitico revelou policitemia, leucocitose e marcadores
inflamatérios normais. A angioTC craniocervical demonstrou es-
tenoses das artérias carétidas internas, suboclusiva a esquerda
e moderada a direita. Iniciou antiagregante plaquetario, estati-
na em alta dose e oxigenoterapia hiperbarica. Quatro dias de-
pois ocorre episddio transitério de diplopia e de hipovisao do
olho esquerdo, evoluindo rapidamente para amaurose bilateral.
Apresentava, nesta altura, OACR bilateral e artérias tempo-
rais ingurgitadas, indolores, com pulso menos amplo a direita.
Analiticamente mantinha policitemia e leucocitose, VS normal
e subida da proteina C-reativa (47mg/L). Foi internado, iniciou
corticoide em alta dose, sem melhoria da acuidade visual, e da
restante investigacao salienta-se: auséncia de sinais ecogréficos
inequivocos de arterite temporal, positividade para a mutagado
JAK2 e biépsia da artéria temporal superficial com sinais de ar-
terite de células gigantes.

Conclusdo: Apresentamos um caso complexo de um doen-
te com arterite temporal cuja manifestagao inicial foi OACR. A
auséncia de cefaleia e dos sintomas constitucionais tipicos e a
amaurose devida a OACR, perante inspecao e palpacdo das arté-
rias temporais superficiais e marcadores inflamatérios inicialmen-
te normais, associados a presenca de patologia aterosclerdtica
carotidea extensa e doenca mieloproliferativa convergiram para
o atraso no diagnéstico. E essencial manter um elevado nivel de
suspeicao perante diminuicdo da acuidade visual em idosos, para
que a terapéutica adequada seja instituida atempadamente.

CEFALEIA PRIMARIA E
CALCIFICACAO DOS NUCLEOS DA BASE

Inés Carvalho'; Joana Pinto'; Diana Matos?; Jodo Pereira’; Ana
Filipa Santos'; Sara Varanda'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2 - Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia (ULSAM), Viana do Castelo

Introducdo: As calcificagdes dos nicleos da base podem
ser idiopéaticas ou secundéarias, nomeadamente, a alteracdes
metabdlicas ou genéticas. Podem manifestar-se com sintomas
neuropsiquiatricos, frequentemente, alteracdes do movimento
e/ou cognitivas.

Caso Clinico: Mulher de 27 anos, com baixa estatura des-
de a infancia e suspeita de nefropatia de IgA, referenciada a
consulta por cefaleias episddicas com um ano de evolucéo. Es-
tas eram de instalagdo gradual, hemicranianas alternantes, de
predominio direito, com carater de aperto, duracado de horas
a dias, associando-se a nauseas e vémitos, fonofobia, fotofo-
bia e cinesiofobia. Aliviavam com o repouso e apresentavam
frequéncia mensal, sem relacdo com os cataménios e sem epi-
sédios sugestivos de aura. Ao exame fisico apresentava baixa
estatura e hipotelorismo, dismetria esquerda ligeira, sem outras
alteracdes. A TC-CE revelou calcificagdes palidais e putaminais
bilaterais e simétricas, atrofia cerebral e cerebelosa. A mae ti-
nha histéria de cefaleias episddicas catameniais e mineralizagdo
dos pélida na TC-CE. O estudo analitico alargado revelou dé-
fice isolado de vitamina D, tendo sido iniciada suplementacao.
Pela enxaqueca frequente, iniciou tratamento com amitriptilina
10mg/dia, com necessidade de associagdo posterior de topi-
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ramato 100mg/dia, verificando-se melhoria da intensidade das
crises. Nas consultas de reavaliacdo, manteve entre seis e 13
crises mensais pelo que foi suspensa a amitriptilina por inefi-
cécia e adicionado propranolol 80mg/dia. Painel genético para
doencas com calcificacdo dos nucleos da base negativo. Atual-
mente, com 4 anos de seguimento, ndo se verificou progressao
da ataxia nem surgimento de outras alteracdes ao exame.
Conclusées: As calcificacdes dos nicleos da base sdo acha-
dos imagioldgicos frequentes, geralmente de natureza fisiologi-
ca e, mais raramente, patoldgica. O estudo etioldgico disponivel
na atualidade n3o permitiu ainda determinar a etiologia no caso
apresentado. Estdo descritos raros casos associados a enxaque-
ca, mas ainda esta por esclarecer a existéncia de relacdo causal
entre eles, atendendo a elevada prevaléncia desta doenca.

CRONORRISCO NA CEFALEIA TIPO
CLUSTER: UM RELATO DE 2292 EPISODIOS.

Pedro Coelho?; Miguel Leal Rato'?; Isabel Pavdo Martins'2

1 - Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, Lisboa; 2 -
Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias e Satde
Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario
Lisboa Norte, Lisboa

Introducdo: Uma das caracteristicas da cefaleia em salvas
(CH) prende-se com o seu ritmo cronobiolégico, um fendmeno
ainda pouco compreendido. Este efeito verifica-se nas formas
episddicas e também nas crénicas (cCH). Apresenta-se a anélise
de uma cCH num homem de 59 anos com crises desde os 40.

Objetivos: Descricdo das caracteristicas das crises de um
caso clinico de cCH com registos clinicos didrios nos ultimos
15 anos.

Métodos: Avaliacdo retrospectiva dos registos clinicos dos
ultimos 15 anos de cCH de um doente e anélise estatistica des-
critiva das caracteristicas das crises. Foram definidas como va-
ridveis o dia, més, ano, intensidade da cefaleia e hora de inicio
da dor. A intensidade da cefaleia foi definida com base numa
escala subjectiva de dor entre 0 (sem dor) e 10 (maximo).

Resultados: Foram analisadas 5049 entradas de registo di-
ario, nos quais se verificaram 2292 episddios de CH no periodo
analisado, correspondendo em média a um episddio a cada 2,2
dias. O doente esteve sempre sob terapeutica preventiva e de
crises. Existiram 3678 dias livres de ataques (72%). A horério
mais frequente de crise foi entre as 22-23h00 (n=596, 26%) sen-
do que a média da intensidade dos ataques foi de 4,55+0,94,
mediana=5, AlQ 2 a 8. Relativamente a distribui¢do horaria das
crises, 59% das crises ocorreram no intervalo 20-24h (n=1346),
que correspondeu também ao periodo de maior intensidade
média das crises (4,75+0,80). Nao ha diferenca na intensidade
dos episddios entre meses de Verdo (> 12 horas de luz) e Inver-
no (p=0,16). O doente referiu maior intensidade das crises nos
meses mais quentes (Junho-Setembro; p=0.056).

Conclusdo: O estudo do ritmo cronobioldgico/cronorrisco
em doentes com CH podera ser importante para determinar
novas estratégias terapéuticas agudas e preventivas, bem como
para aumentar o conhecimento sobre a fisiopatologia da CH.

SINDROME VERTIGINOSO EM
DOENTE TRATADA COM ERENUMAB

Angela Abreu’; Elsa Parreira’
1 - Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca

Introdugdo: A associagao de enxaqueca com distirbios ves-
tibulares é muito frequente sendo a enxaqueca vestibular uma

entidade pouco estudada e compreendida.

O CGRP é um neuropéptido fundamental na fisiopatolo-
gia da enxaqueca. Recentemente foram desenvolvidos, para
terapéutica profildtica de enxaqueca, anticorpos monoclonais
anti-receptor de CGRP com efeito antagonista, que parecem
exercer o seu efeito em estruturas fora da barreira hemato-en-
cefalica como no ganglio trigeminal.

Os receptores de CGRP encontram-se ainda amplamente
distribuidos no sistema vestibular, parecendo desempanhar
também um papel na fisiopatogenia dos distirbios vestibulares.

Caso clinico: Mulher de 44 anos de idade, com anteceden-
tes patoldgicos de trombose venosa cerebral, bronquiectasias
e enxaqueca com aura com agravamento progressivo da fre-
quéncia, que passou a ser diaria. Fez tratamento profilatico com
topiramato, flunarizina, amitriptilina, propranolol e toxina bo-
tulinica, todos suspensos por efeitos secundarios intoleraveis.

Apresentava ainda episddios transitérios e incapacitantes
de vertigem espontanea, ndo desencadeada por mudancas
posturais, associada a acufenos e hipoacusia bilateral. A ob-
servacao nao apresentava alteragcdes na otoscopia, nistagmo e
tinha prova de Fukuda-Unterberger e Manobra de Dix-Hallpike
negativas.

Em fevereiro de 2019 inciou tratamento com erenumab com
boa tolerancia e resposta. Notou adicionalmente franca melho-
ria do quadro vertiginoso. Apds o segundo tratamento, os tra-
tamentos foram interrompidos por sépsis com ponto de partida
respiratério com agravamento subsequente tanto da enxaque-
ca como do sindrome vertiginoso.

Em junho de 2019 reiniciou tratamento com erenumab com
melhoria da enxaqueca e vertigens, ndo tendo atualmente epi-
sédios vertiginosos.

Conclusdo: Apresentamos uma mulher com enxaqueca
crénica refrataria e sindrome vertiginoso incapacitante tratada
com erenumab com melhoria da enxaqueca e franca melhoria
do quadro vertiginoso.

Com este caso pretendemos alertar para a possibilidade de
efeito terapéutico do erenumab, anticorpo monoclonal anti-
-receptor do CGRP, nos sindromes vertiginosos, em particular
na enxaqueca vestibular, tendo em conta a ampla presenca do
CGRP no sistema vestibular e ndcleos vestibulares.

ERENUMAB - DADOS DE VIDA
REAL DE UM CENTRO EM PORTUGAL

Sofia Grenho Rodrigues'; Renato Oliveira'; Raquel Gil Gouveia'
1 - Servico de Neurologia, Hospital da Luz de Lisboa, Lisboa

Introdugado: O erenumab é um anticorpo monoclonal anta-
gonista do receptor canénico do CGRP (calcitonin gene-related
peptide), aprovado em 2018 (EMA) para tratamento preventivo
da enxaqueca com frequéncia superior a 4 dias por més.

Objectivos: Analisar resposta terapéutica ao Erenumab
numa populacdo com enxaqueca.

Metodologia: Registo prospectivo de dados clinicos de do-
entes com enxaqueca episddica e crénica medicados com ere-
numab 70mg 4/4 semanas, seguidos num Centro de Cefaleias.

Resultados: Incluidos 23 doentes — 22 do sexo feminino
(95,7%), média de idades de 44,5 anos. A data de inicio de tra-
tamento, 6 (26%) apresentavam enxaqueca crénica e 7 (30%)
cefaleia por utilizagdo excessiva de analgésicos, tendo em mé-
dia falhado 3,9 farmacos preventivos (2 a 5). No més anterior
ao inicio do tratamento a frequéncia mensal média foi 13,3
dias, com média 6 faltas ao trabalho, 0,7 idas a urgéncia, com
Headache-Attributed Lost Time questionnaire (HALT) de 30.5. A
data, 20 doentes cumpriram primeiro més de terapéutica, com
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frequéncia média de 9 dias, 2,5 faltas ao trabalho, e HALT 12.6.
Onze doentes cumpriram 3 meses de terapéutica, apresentan-
do uma frequéncia mensal de 5,6 dias, 0.9 faltas ao trabalho e
nenhuma ida & urgéncia, e HALT 19.5. Uma doente abandonou
seguimento e uma suspendeu por ineficacia. A percecdo mé-
dia da utilidade terapéutica (escala GIP) foi 5,4 - entre mode-
radamente melhor a mesmo melhor. Os efeitos adversos mais
comuns foram dor no local da injecdo, obstipacdo e nauseas,
ligeiros e sem necessidade de terapéutica. Uma doente desen-
volveu quadro de eritema nodoso, 1 semana apds a primeira
administragdo, tendo suspendido a terapéutica.

Conclusées: Aos trés meses de terapéutica verificou-se di-
minuicado da frequéncia média de dias com dor e da incapaci-
dade relacionada com a enxaqueca. Globalmente, os doentes
consideram a terapéutica util, tendo-se verificado 3 abandonos
terapéuticos (perda de seguimento, possivel efeito adverso e
auséncia de resposta).

INTOXICACAO POR HISTAMINA DO
PEIXE - OUTRA CAUSA DE CEFALEIA

Margarida Ferro'; Sofia Costa Corado?; Maria Iné&s Lopes?; Jodo
Gomes?; Luisa Quaresma?; Patricia Cachado®; Joana Parra’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Central; 2 - Servico de Cirurgia Geral, Centro Hospitalar e
Universitario de Lisboa Central; 3 - Servico de Medicina Interna
Centro Hospitalar e Universitario de Lisboa Central

Introdugdo: A Intoxicacdo por histamina do peixe resulta do
consumo de peixes, mais frequentemente atum, mal preserva-
dos e inadequadamente refrigerados. A histadina descarboxi-
lase presente em bactérias, mais frequentemente Escherichia
coli, converte histidina presente no peixe em histamina. As
principais manifestacdes sdo rash e eritema da face e pesco-
¢o, sensacao de ardor, prurido ou edema perioral, diarreia, dor
abdominal e cefaleia, ocorrendo 10-60 minutos apds o consu-
mo. A apresentacdo semelhante da reagdo alérgica mascara
a verdadeira incidéncia desta patologia. E uma situacdo com
bom progndstico, que resolve maioritariamente de forma es-
pontanea em 12-48h. O tratamento sintomatico faz-se com blo-
queadores de H1 e H2 sendo que a cefaleia frequentemente
responde aos Ultimos.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 32 anos, sem an-
tecedentes pessoais de relevo, apresentou-se no servico de
urgéncia (SU) por cefaleia e palpitagdes de instalacdo aguda.
A cefaleia era holocraniana, pulsétil, de intensidade grave, sem
relacdo com as mudancas posturais, mas com agravamento com
a atividade fisica. No SU objetivou-se taquicardia. Quinze minu-
tos apds ser admitida, apresentou rash urticariforme e eritema
da face, pescoco e membros superiores que se estendeu para
o restante corpo, bem como sensagao de “lingua encorticada”.
Iniciou terapéutica com clemastina com ligeira melhoria do
rash, mas sem efeito na cefaleia. Meia hora apds a admissao
no SU, o marido da doente iniciou rash semelhante e nauseas,
sem cefaleia. Apurando-se a histéria clinica, a doente refere ter
jantado atum comprado diretamente na lota. Nega alteracdes
do aspeto ou paladar, com os sintomas a surgirem 10 minutos
apds a refeicdo. Foi administrada ranitidina com melhoria franca
e rapida da cefaleia e rash.

Conclusées: Neste caso, a cefaleia imediata provocada por
histamina verificou-se em contexto de intoxicacdo por consumo
de peixe. Apesar de ser uma patologia pouco reportada, é co-
mum, e a cefaleia pode ser a manifestac&o inicial isolada.

ERENUMAB NA ENXAQUECA
REFRATARIA: SERIE DE DOENTES
TRATADOS NUM HOSPITAL PUBLICO

Rita Pinheiro"; Angela Abreu; Elsa Parreira’
1 - Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora

Introdugdo: As terapéuticas anti-CGRP, nomeadamente
com anticorpos anti-receptor do CGRP, sdo uma nova opgao
para tratamento de enxaqueca refrataria. O excelente perfil de
seguranca, o rapido inicio de acdo e a eficacia demonstrada
em doentes resistentes aos preventivos orais, sdo as grandes
vantagens destes novos tratamentos.

Objetivos: Apresentar uma série de doentes portugueses
com enxaqueca cronica e episddica refratarias, tratados com
Erenumab, num centro publico.

Metodologia: Estudo prospetivo com inicio em Fevereiro
de 2019 e seguimento mensal dos doentes que iniciaram tra-
tamento com Erenumab. Foram colhidos dados demograficos,
tentativas terapéuticas prévias e motivo de faléncia, frequéncia
e intensidade das crises no inicio do tratamento e mensalmen-
te, efeitos secundarios e medidas de impacto da enxaqueca,
até 9 meses de seguimento.

Resultados: Foram incluidos 13 doentes (11 mulheres) com
idade mediana de 44 anos. Quatro doentes apresentavam enxa-
queca cronica e os restantes enxaqueca episddica, com mediana
de 20 anos de evolucio da doenca. Todos falharam tratamento
com preventivos orais (n=13) e/ou toxina botulinica (n=5). A me-
diana de tentativas terapéuticas foi de 4 farmacos. Todos inicia-
ram tratamento com 70mg e apenas uma doente aumentou a
dose. No inicio do tratamento apresentavam mediana de 11,5
dias de cefaleia por més. Resultados preliminares aos 3 e 6 me-
ses de seguimento mostraram reducao do nimero de dias com
enxaqueca (mediana de 8.5 e 9, respetivamente), melhoria veri-
ficada também nas escalas de impacto aplicadas e na escala de
percecao global de mudanca (mediana 6 em ambos os periodos).
Verificaram-se possiveis efeitos secundarios em 3 doentes. Em 4
foi reduzida a dose ou nimero de preventivos utilizados.

Conclusdes: O Erenumab foi bem tolerado nesta série de
doentes, havendo em todos melhoria da frequéncia e intensi-
dade das crises. Todos estes doentes, previamente refratarios,
apresentaram uma apreciacdo muito positiva, que se traduziu
numa melhoria significativa da qualidade de vida.

EPICRANIA FUGAZ - UMA
CEFALEIA PRIMARIA COM FENOTIPO EM
CRESCENDO

Mariana Rocha'; Madalena Pinto?
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Jodo

Introducdo: A epicrania fugaz é uma cefaleia priméaria que
se carateriza por paroxismos breves de dor com uma trajetéria
linear ou em ziguezague ao longo de um hemicranio, com ori-
gem e término em territérios de nervos diferentes. Apesar de
inicialmente descrita como tendo exclusivamente irradiagcdo da
regido occipital para as regides frontal, orbitéria ou nasal, atu-
almente ha mdltiplos casos descritos de irradiagdo no sentido
contrario e até doentes em que coexistem os dois fendtipos. A
neuroimagem é fundamental para excluir causas secundarias.

Caso Clinico: Mulher de 57 anos com histéria de enxaqueca
episddica de longa data foi avaliada por cefaleia de novo com
cerca de 8 meses de evolugdo. A dor é exclusivamente hemi-
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craniana esquerda, inicia-se na regido orbitéria e irradia “em fis-
gada” para a regido occipital ipsilateral, podendo ter trajetéria
linear ou em ziguezague. Os paroxismos de dor sdo intensos e
duram breves segundos, permanecendo uma dor constante e
em moedeira no local onde a dor se origina. Infrequentemente,
a dor tem o sentido contrario. A cefaleia associa-se a lacrimejo
do olho esquerdo e os paroxismos recorrem mdltiplas vezes por
dia, ocorrendo periodos varidveis entre dias a um més em que
ha remissao espontanea. O exame neuroldgico é normal e nao
se identificam pontos que despoletem a dor. O estudo analitico
incluindo VS e a RM cranioencefalica sdo normais. Foi instituida
terapéutica com gabapentina com diminui¢do da frequéncia e
intensidade dos episddios mantendo, no entanto, trés a quatro
paroxismos diérios, pelo que foi iniciada lamotrigina.

Conclusdo: N3o obstante a sua recente descricao, a epicra-
nia fugaz parece constituir uma entidade clinicamente distin-
ta, que deve ser distinguida de outras cefaleias e nevralgias.
O seu fendtipo tem-se expandido, com multiplos padrdes de
irradiacdo e evolugao variadvel. A duragdo dos paroxismos e a
coexisténcia de sintomas autondémicos, tornam o diagndstico
desta entidade desafiante.

CEFALEIA TIPO FACADA EM
SINDROME DE EHLERS-DANLOS TIPO IV

Pedro Faustino'; André Jorge'; Ricardo Veiga?; Fernando Silva';
Helena Gens'; Inés Correia'?

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra; 2 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar

e Universitario de Coimbra; 3 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra

Introducdo: A sindrome de Ehlers-Danlos (EDS) tipo IV, é
uma doenca autossémica dominante do tecido conjuntivo cau-
sada por mutacdes do gene COL3A1. Caracteriza-se por ter
risco acrescido de complicagdes arteriais, sobretudo de arté-
rias de grande e médio calibre, sendo frequentes disseccdes
das artérias vertebrais e carotideas nos seus segmentos extra
e intra-cranianos.

Caso clinico: Mulher de 43 anos com diagnéstico de EDS
tipo IV (confirmacdo genética) e antecedentes de enxaqueca
sem aura, recorre ao servico de urgéncia (SU) por cefaleia de
inicio sUbito e agravamento progressivo com duas semanas de
evolucdo. Descrevia cefaleia tipo facada na regido temporal di-
reita, agravada com o esforco, tosse, riso e decubito, levando
a despertares noturnos. Acompanhava-se de acufenos pulsa-
teis bilaterais, de inicio 2 dias apds a cefaleia, mais intensos a
direita. Ndo apresentava melhoria com analgesia fixa com pa-
racetamol e anti-inflamatérios nao esterdides. Negava outros
sintomas acompanhantes, em particular disautonémicos, e
n3o havia histéria de traumatismo. Ao exame neuroldgico nao
apresentava sinais focais. Apesar da TC cranio-encefélica ndo
apresentar alteracoes de relevo, a angio-TC revelou aneurisma
sacular da porcao petrosa da artéria carétida interna direita,
com suspeita de fistulizagdo para o seio cavernoso ipsilateral.
A angiografia convencional realizada 5 dias depois confirmou
a presenca de fistula carétido-cavernosa de tipo direto e alto
débito. Apesar de analgesia fixa com metamizol e inicio de ami-
triptilina, manteve cefaleia e acufenos pulsateis até ao 11° dia
apos a observagdo no SU, quando os sintomas resolveram. A
segunda angiografia, para tratamento endovascular, decorreu
no dia seguinte (12° dia), tendo sido objetivado encerramento
espontaneo da fistula.

Conclusdo: Este caso pretende demonstrar a importancia
de uma anamnese cuidada e revisdo dos antecedentes do do-

ente, de forma a identificar potenciais cefaleias secundarias.
Apresentamos uma doente com EDS tipo IV, destacando as
complicagbes vasculares desta patologia, que se podem apre-
sentar como cefaleia.

CARDIAC CEPHALGIA: AN
UNCOMMON HEADACHE TO BE AWARE
OF!

André Jorge'; Cldudia Lima'; Nadia Moreira??; Catia Ferreira®3;
Célia Domingues?®®; Fradique Moreira'?; Isabel Luzeiro'?

1 - Neurology Department, Coimbra University Hospital Centre;

2 - Cardiology Department, Coimbra University Hospital Centre; 3 -
Faculty of Medicine, Coimbra University

Introduction: Cardiac Cephalgia is a rare but serious cause
of secondary headaches. It is defined by the International Clas-
sification of Headache Disorders (3rd edition) as a migraine-like
headache, occurring during an episode of myocardial ischaemia.
Although it usually presents with angina pectoris, in 30% there is
no chest symptoms, mainly in acute myocardial infarction (AMI).
We present a case of an AMI presenting with headache.

Clinical-case: A 58-year-old male, with previous history of
diabetes mellitus type 2, hypertension, dyslipidaemia, obe-
sity and obstructive sleep apnoea syndrome, presented at the
emergence department with an explosive, holocranial head-
ache, maximum from the begging, lasting for 1 hour, with no
photo-phonophobia, nausea or vomit. He was agitated and su-
doretic, but denied other neurologic or systemic symptoms in-
cluding chest pain. There was no previous history of headache.
Neurologic examination was unremarkable, including normal
fundi. Brain and angio-CT did not show any acute lesion or signs
of bleeding. EKG revealed ST elevation on lateral derivations
and ST depression on inferior derivations and high-sensitivity
troponin | (hsTNI) was elevated (2078.4ng/L), suggesting ante-
rior cardiac wall AMI. Prompt coronary angiography excluded
large vessel occlusion. Posteriorly, headache returned, patient
developed pulmonary pre-oedema and hsTNI was 93067ng/L.
Bed-side echocardiogram showed moderate decreased of left
ventricular function (ejection fraction(EF)=47%). Patient was ad-
mitted at coronary intensive care unit with suspected myocardi-
tis. Cardiac MRI was consistent with AMI of probable embolic
origin. It was initiated oral anticoagulation and antiaggrega-
tion. At 3-months follow-up, patient remained headache-free,
echocardiogram showed mild left ventricular dysfunction.

Conclusion: Cardiac Cephalgia may be difficult to diagnose,
especially when there is no chest pain. This striking case should
prompt us to add a cardiac screening (EKG + hsTNI + echocar-
giogram) in patient with new onset headache and multiple vas-
cular risk factors in order to avoid misdiagnosis, once treatment
differs largely from common headaches.

"CEFALEIA SINUSAL": UMA
ENTIDADE SOBREDIAGNOSTICADA?

Pedro Faustino'; Diogo Carneiro’; Ivone Saavedra?; Henrique
Correia®; Ana Mascarenhas®; Lara Cabral®; Teresa Santis®; Ana
Sofia Martins’; Pedro Bairrada®; Barbara Oliveiros’; Sénia
Batista''?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Unidade de Saude Familiar Cruz de Celas, Coimbra;
3 - Unidade de Satde Familiar Progresso e Saide, Cantanhede;

4 - Unidade de Cuidados de Salude Personalizados Montemor-o-
Velho; 5 - Unidade de Saide Familiar Briosa, Coimbra; 6 - Unidade
de Salde Familiar Marqués de Marialva, Cantanhede; 7 - Unidade
de Saude Familiar Mondego, Coimbra; 8 - Unidade de Saude
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Familiar Fernando Namora, Condeixa-a-Nova; 9 - Laboratério
de Bioestatistica e Informatica Médica, Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra; 10 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra

Introdugdo: Embora a Classificagdo Internacional de Cefa-
leias (ICHD-3), revista em 2018, recomende evitar a utilizagdo do
diagndstico “cefaleia sinusal”, este ainda permanece enraizado
na pratica clinica. Foi utilizado para descrever cefaleias causadas
por patologia nasal e/ou perinasal, mas séries recentes mostra-
ram que mais de 80% dos doentes diagnosticados com “cefaleia
sinusal” tém outro tipo de cefaleia, sobretudo enxaqueca.

Objetivos: Identificar os tipos de cefaleia diagnosticados
como “cefaleia sinusal”. Reconhecer as caracteristicas confun-
dentes que dificultam o diagndstico correto.

Metodologia: Estudo observacional e prospetivo, com
colaboracdo hospital/cuidados de saide primarios. Incluimos
doentes adultos, referenciados a Consulta de Cefaleias com o
diagnéstico de “cefaleia sinusa
de 2019. Foi efetuado questionario estruturado e classificada a
cefaleia de acordo com a ICHD-3.

Resultados: Incluimos 16 doentes adultos com diagnéstico
inicial de “cefaleia sinusal”, 14 (87,5%) do sexo feminino, com
idades entre os 18-59 anos (média 39,7 anos). Apds classifica-
¢ao, 2 doentes (12,5%) apresentavam cefaleia atribuida a rinos-
sinusite crénica ou recorrente. Os restantes 14 doentes (87,5%)
cumpriam critérios de enxaqueca, com a seguinte distribuicao:
2 doentes (12,5%) com enxaqueca episddica sem aura, 4 (25%)
com enxaqueca episddica com aura, 1 (6,3%) com enxaqueca
episodica com aura provavel, 6 (42,9%) com enxaqueca crénica
e 1 (6,3%) com enxaqueca crénica e cefaleia por uso excessivo
de analgésicos combinados. Destes doentes, salientamos como
fatores confundentes: localizagdo atipica — cefaleia bifrontal e/
ou perinasal (71,4%) —, congestao nasal (57,1%) e agravamento

1"

no periodo de margo a agosto

da cefaleia com exposicao a alergénios (28,6%), mudangas de
clima (35,7%) e de altitude (35,7%).

Conclusado: Muitos doentes com “cefaleia sinusal” tém, na ver-
dade, enxaqueca. As caracteristicas que mais comummente levam
a este diagndstico sao a localizagdo atipica e o agravamento/asso-
ciacdo com sintomas e fatores exacerbantes da patologia sinusal.
Torna-se importante conhecer estas apresentagdes atipicas de en-
xaqueca, para fazer o diagndstico e tratamento corretos.

INTERVENCAO PSICOLOGICA NA
ENXAQUECA SEM AURA ATRAVES DE
MUDANCAS NO ESTADO DE ANIMO

Odilia D. Cavaco'
1 - Instituto Politécnico da Guarda

Introducdo: A relagcdo entre dor e emocdes é sustentada
por toda a investigacao sobre dor, desde o surgimento da teo-
ria do portdo de Melzack e Wall. Na enxaqueca, a dor constitui
o sintoma mais incapacitante. O trio emocional ansiedade, de-
pressividade e irritabilidade tem sido fortemente identificado
como fator precipitante e/ou de manutencdo da enxaqueca.

Objetivos: O primeiro objetivo do nosso estudo foi criar um
protocolo terapéutico — Treino de Estados de Animo Funcionais
(TEAF), dirigido aos aspetos afetivo-emocionais da dor enxa-
quecosa. Ou seja, desenvolver estados de adnimo antagdnicos
aos que sdo habitualmente experienciados pelos individuos en-
xaquecosos antes e durante os episddios de enxaqueca (ansie-
dade, depressividade e irritabilidade). O segundo objetivo foi
testar a eficacia deste protocolo e comparé-la com a de outro
ja existente, dirigido aos aspetos sensoriais, o Treino de Bio-

-Absorcao Imagética (TBI).

Metodologia: Num estudo de tipo experimental foram
constituidos trés grupos de individuos com enxaqueca sem
aura: 1) Grupo TBI, 2) Grupo TEAF (grupos experimentais —
quatro semanas de baseline e oito semanas de tratamento) e
3) Grupo ndo sujeito a intervencao (grupo controlo — quatro
semanas de baseline e oito semanas em “lista de espera”). Os
grupos foram comparados entre si relativamente a intensidade
e frequéncia das crises e aos sintomas associados a enxaqueca
através dos testes estatisticos ANOVA 2, Tukey e Friedman.

Resultados: Quer a intensidade, quer a frequéncia das cri-
ses, mostraram uma diminuicao ao longo do tempo nos grupos
experimentais, sobretudo no grupo sujeito ao TEAF, o que nédo
aconteceu no grupo de controlo. Os sintomas associados reve-
laram também uma clara diminuigéo, sobretudo no grupo sujei-
to ao TBI, em contraste com o grupo de controlo. Resultados
que merecem ser discutidos/refletidos.

Conclusées: Os resultados apontam para a relacdo entre
enxaqueca e o estado de animo; e para a importancia clinica de
apostar em intervencdes psicoldgicas.

CONTRIBUTO PARA A VALIDACAO
DO MIGRAINE DISABILITY ASSESSMENT

Pedro Ferreira'; Isabel Luzeiro?;, Margarida Lopes?; Bruno Silva%;
Lara Ferreira’

1 - Centro de Estudos e Investigagdo em Saude da Universidade de
Coimbra; 2 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducdo: Os ataques de enxaqueca sao frequentemente
acompanhados por sintomas como nauseas ou vomitos que in-
terferem significativamente com a atividade fisica diéria e contri-
buem para uma diminuicdo da qualidade de vida (QdV) e inca-
pacidade temporaria para o trabalho. A investigacdo prévia tem
demonstrado que o aumento da frequéncia de enxaquecas e da
gravidade da dor se encontram associados a uma menor QdV.

Objetivos: O objetivo principal deste estudo foi contribuir
para a validacdo em portugués do Migraine Disability Assess-
ment (MIDAS) que permite medir o impacto da enxaqueca na
QdV dos doentes. Os objetivos secundarios deste estudo é a
caracterizacdo da Qdv de doentes com enxaqueca.

Métodos: Para atingir estes objetivos avaliaram-se a fiabili-
dade, validade, e aceitacdo do MIDAS e caraterizou-se a QdV
de uma amostra de doentes com enxaqueca. O estudo realizou-
-se num Servico de Neurologia de um hospital central e a po-
pulagao estudada foi constituida por doentes com, pelo menos,
18 anos de idade que soubessem ler e escrever portugués para
o autopreenchimento das medidas e com enxaqueca crénica e
episédica em consulta ou internamento.

Resultados: Os resultados preliminares deste estudo reve-
laram uma versao portuguesa do MIDAS perfeitamente aceite
pelos doentes e com uma boa fiabilidade. A validade de con-
teudo, verificada por dois clinicos foi aceitavel e as entrevistas
cognitivas com doentes n3o revelaram problemas significativos.
O questionario foi aplicado a uma amostra de 100 doentes, 30
dos quais com dois preenchimentos. Os testes de hipdteses
formulados comparando os resultados do MIDAS com dados
sociodemograficos e clinicos, assim como com instrumentos de
medicao da ansiedade e depresséo e da QdV forneceram resul-
tados muito animadores.

Conclusdes: O estudo estd em fase de conclusdo, mas, ate
agora os resultados sdo muito animadores no sentido de recomen-
dar a utilizagdo sistematica do MIDAS a populagao portuguesa.

Congresso de Neurologia 2019



Sinapse® | Supplement 1 | Volume 19 | November 2019

ESTRIDOR LARINGEO E PTOSE
PALPEBRAL FLUTUANTE COMO
APRESENTACAO CLINICA DE SINDROME
STIFF-PERSON

Francisco Bernardo'; Mariana Santos'; Margarida Monteiro?;
Jodo Peres’; Cristina Costa'; Simao Cruz'

1 - Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora; 2 - Servico de Medicina Interna, Hospital
Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora

Introducdo: A sindrome stiff-person é uma doenga incomum
de evolucdo progressiva, caracterizada por rigidez e espasmos
musculares dos musculos axiais e apendiculares. A sua hetero-
geneidade fenotipica nao é totalmente conhecida e apresenta-
¢oes clinicas atipicas podem atrasar o diagnéstico.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 50 anos, previa-
mente saudavel, inicia quadro clinico de diarreia e perda pon-
deral significativa. Nos meses seguintes, desenvolveu estridor
laringeo, diplopia transitéria e disfagia. Pouco tempo depois,
comegou a notar maior rigidez e espasmos musculares dos
membros inferiores, bem como prurido abdominal. Adicional-
mente, desenvolveu ptose palpebral flutuante bilateral. Nessa
altura, o doente foi internado para esclarecimento etiolégico.
No exame neurolégico o doente apresentava discreta disartria,
ptose palpebral flutuante, anisocoria e alteracdes da oculomo-
tricidade (sacadas lentas, fragmentacdo dos movimentos de
perseguicdo), rigidez axial e apendicular, hiperreflexia genera-
lizada com clénus aquiliano e sinal de Babinski bilateral. A na-
sofibroscopia documentou movimentos paradoxais das cordas
vocais durante a inspiracdo provocando estridor. A RM-CE, a
RM medular, o EEG, a avaliagdo do LCR e a investigacdo de
neoplasia oculta ndo evidenciaram alteragdes. O EMG mostrou
atividade continua de unidades motoras em repouso que re-
verteu completamente apds administracdo de diazepam endo-
venoso. Os anticorpos pesquisados no soro e LCR, incluindo
GADG65, anfifisina, GlyR, CASPR2 e DPPX, foram negativos. O
tratamento sintoméatico com diazepam n&o foi eficaz. Existiu re-
miss3o clinica apds inicio de imunoterapia com metilprednisolo-
na e imunoglobulina humana endovenosa seguido de corticoi-
des orais e azatioprina. Um ano apds o inicio da imunoterapia o
doente continua sem sintomas significativos.

Conclusdo: Apresentamos um caso clinico de uma apresen-
tacdo incomum de sindrome stiff-person com estridor laringeo
e ptose palpebral flutuante, o que ilustra a heterogeneidade
fenotipica desta patologia. Enfatizamos a importancia diagnds-
tica dos testes neurofisiolégicos e que a imunoterapia deve ser
considerada mesmo nos casos em que nao sao identificados
anticorpos especificos.

COREIA E INSONIA COMO
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ASSOCIADA A ANTICORPOS ANTI-IGLONS
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Introducdo: A autoimunidade é raramente considerada em
doentes com clinica sugestiva de doenga neurodegenerativa,
incluindo aqueles com alteracées do sono proeminentes. Foi
recentemente descrita uma entidade com presenca de anticor-
pos (AC) anti-lgLONS5, uma proteina de adesao celular, carac-
terizada por parassénia NREM e REM e disfuncao respiratéria

no sono, e um espectro de sintomas acompanhantes que inclui
instabilidade da marcha, disfuncao bulbar, e disfuncao cognitiva
por vezes associada a coreia. Nao apresenta resposta a imuno-
terapia e a mortalidade por faléncia respiratéria é comum. Re-
portamos um caso clinico de uma doente com AC anti-IgLON5
que se manifestou por coreia, deterioracdo cognitiva e insénia.

Caso Clinico: Mulher, 69 anos, sem antecedentes relevan-
tes, iniciou quadro de coreia dos membros superiores, de pre-
dominio distal, com progressdo para membros inferiores, pelo
que recorreu ao Servico de Urgéncia. Concomitantemente,
apresentou deterioracdo cognitiva progressiva e alteracao do
sono com insénia e hipersonoléncia diurna. Ao exame neuro-
l6gico apresentava coreia dos membros superiores e inferiores
de predominio distal, com discreto envolvimento oro-facial.
Avaliagado analitica sem alteragdes, incluindo funcao tiroideia,
autoimunidade, serologias, cobre, ferro e metais pesados, e
AC anti-neuronais no sangue. Estudo genético para Doenca
de Huntington negativo. Realizou puncao lombar que detectou
AC anti-IgLON5 no LCR. Polissonografia revelou baixa eficién-
cia do sono, estridor nocturno, apneia obstrutiva e alteracdo do
sono NREM e REM. Avaliagdo neuropsicolégica revelou defei-
to cognitivo cortico-subcortical de predominio frontal. Iniciou
tratamento com ciclo de imunogloblinas e ciclo de metilpred-
nisolona, seguido de 2 ciclos de ciclofosfamida e 4 ciclos de
Rituximab, com muito discreta melhoria.

Conclusdo: Embora rara, trata-se de uma patologia com prog-
ndstico reservado, com manifestacdes variadas e curso insidioso,
com associa¢ao descrita a tauopatia, pelo que pretendemos real-
car a importéancia de considerar esta entidade no diagnéstico dife-
rencial de alteracdes do sono, instabilidade da marcha, disfuncao
bulbar e transtornos do movimento de inicio subagudo.

SINDROME DE ATAXIA-FLUTTER
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Introdugdo: A entidade ataxia-flutter ocular é rara, asso-
ciando-se a sindromes para-neoplasicos ou patologia infeciosa/
para-infeciosa com envolvimento do sistema nervoso central,
nomeadamente da formacao reticular pontina.

Caso clinico: Mulher de 32 anos, que duas semanas previa-
mente a admissdo hospitalar contactou com criangca com gas-
troenterite aguda, com desenvolvimento posterior de quadro
auto-limitado de diarreia. Foi observada por desequilibrio axial
de inicio subito, oscilépsia, nduseas e vémitos com 6 dias de
evolucdo. Ao exame fisico foram objetivadas ataxia com predo-
minio axial, flutter ocular, tremor cefalico e do mento. O estudo
analitico a admissdo ndo demonstrou leucocitose nem elevagédo
dos pardmetros inflamatérios. Realizou TAC créanio-encefélico
e eco-Doppler cervical/transcraniano, excluindo-se lesGes is-
quémicas agudas. A RM cerebral e o EEG nao demonstraram
alteragdes. O estudo imunolégico, que incluiu doseamento de
anticorpos anti-ENA, anti-neuronais, anti-gliadina e anti-GAD
foi negativo. Os estudos citolégico e bioquimico do liquor
apresentavam apenas 1 célula e 0,45 g/L de proteinas. Realizou
estudo seroldgico extenso no sangue e no liquor, sem altera-
¢oes. A biologia molecular, o estudo bacterioldgico e o estudo
micobacterioldgico no liquor foram negativos. A eletroforese
de proteinas séricas, a TAC toraco-abdomino-pélvica e citolo-
gia cervico-vaginal excluiu patologia neoplasica. Realizou tera-
péutica sintoméatica com ondasertrom, clonazepam 0,5mg bid
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e levetiracetam 250mg bid, e completou 5 dias de tratamento
com metilprednisolona 1000mg, com melhoria progressiva dos
sintomas. Excluidas outras etiologias e dado o contexto infe-
cioso prévio, assumiu-se um quadro de ataxia-flutter ocular de
provavel etiologia para-infeciosa. A doente mantém seguimen-
to em consulta de Neurologia.

Conclusdo: A entidade clinica ataxia-flutter ocular é rara.
Tem sido descrita apds infe¢cdes pelo enterovirus, o CMV, o HIV,
parotidite infeciosa, Zika, dengue e malaria. Apesar de nao ter
sido possivel o isolamento de um agente, o desenvolvimento
desta sindrome apds um quadro de gastroenterite aponta para
uma etiologia para-infeciosa, cujo curso clinico é benigno e
auto-limitado.

DESAFIOS E DIFICULDADES
NA ABORDAGEM DE DUAS DOENCAS
NEUROLOGICAS CONCOMITANTES
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Introducdo: A Doenca de McArdle, uma miopatia autos-
sémica recessiva associada a mutagdes da enzima muscular
miofosforilase, e a Doenca de Parkinson (DP), classicamente
associada a triade clinica de tremor de repouso, bradicinesia e
rigidez, sdo patologias com clinica e abordagens distintas.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 47 anos, com
antecedente de rabdomidlise de presumida etiologia viral
em 2002 e subsequente quadro insidioso de astenia, mialgias
e diminuicdo da forca muscular da cintura escapular e poste-
riormente pélvica, condicionando marcada limitagao funcional.
Analiticamente, as CKs mantiveram-se elevadas. Foi internado
em 2013 no Hospital Garcia de Orta, onde, ao exame objetivo,
apresentava escapula direita alada, atrofia muscular da cintu-
ra escapular (de predominio direito) e tetraparésia de predo-
minio braquial. A par deste quadro miopatico, foi constatado
adicionalmente quadro acinético-rigido de predominio esquer-
do, com tremor de repouso ipsilateral, compativel com sindro-
me parkinsénico. Foram realizados bidpsia muscular e estudo
genético compativeis com Doenca de McArdle e DatSCAN®
compativel com parkinsonismo. Iniciou terapéutica anti-parkin-
sénica, tendo mantido seguimento na Consulta de Neurologia
(com exclusao de causas genéticas de DP) e de Medicina Inter-
na. Atualmente, apresenta incapacidade crescente, tendo sido
tentadas varias estratégias de abordagem clinica do doente,
em virtude da presenca concomitante de queixas sintomaticas
de ambas as patologias e de uma ma compliance terapéutica.

Conclusdo: O caso apresentado ilustra um paciente cuja
incapacidade associada a Doenca de Parkinson é exacerbada
pela presenca concomitante de Doenca de McArdle, e vice-
-versa. A abordagem clinica deste doente e destas doengas tor-
na-se desafiante neste contexto, devendo ser multidisciplinar,
com o objectivo de encontrar um esquema terapéutico ajusta-
do a ambas as patologias, obviando a incapacidade que podera
surgir por esta interacgao.

CRIATIVIDADE ARTIiSTICA NA
DOENCA DE PARKINSON INDUZIDA PELO
ROPINIROL
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Introducdo: A perturbacdo de controlo de impulsos (PCI) é
um efeito secundério frequente dos antiparkinsénicos, especial-
mente dos agonistas dopaminérgicos, e usualmente disruptiva.
Mais invulgar é o desenvolvimento de novo de criatividade ar-
tistica.

Caso Clinico: Mulher, 75 anos, publicitaria, com Doenca de
Parkinson (DP) h& nove anos com complicacbes motoras e nao
motoras (ansiedade e disautonomia em OFF, taquifrenia em
ON). Recentemente, seis meses apds aumento do ropinirol de
8 para 12mg e introducdo de opicapone por agravamento mo-
tor, surgiu, de novo, criatividade artistica no desenho. Desenha
e pinta horas seguidas, com qualidade artistica reconhecida por
terceiros ligados a arte, enquanto anteriormente a qualidade
do seu desenho era méa. Sente-se motivada, reconhecida e sa-
tisfeita. Previamente, tivera fase de PCl ligeira — jogo, compras
e arrumacdo compulsivos — que motivou redugdo da dose de
ropinirol para 8mg. Desde que comecou a pintar, atribui me-
nos importancia e tempo ao jogo. Tem cognicdo preservada.
Atualmente medicada com carbidopa/levodopa 25/100mg
500mg/dia, carbidopa/levodopa CR 50/200mg deitar, ropinirol
LP 12mg, rasagilina 1mg e opicapone 50mg (totalizando 700mg
levodopa/dia e 1290mg equivalentes levodopa/dia).

Conclusdes: Neste caso, associamos a criatividade ao au-
mento da dose de ropinirol, apesar da introducdo de opicapo-
ne. O aumento da criatividade artistica na DP é pouco conhe-
cido e parece fazer parte do espectro da PCl. A desenervacao
mesolimbica que ocorre na DP parece potenciar a sensibilidade
aos efeitos psicoestimulantes dos agonistas dopaminérgicos.
Efetivamente, este fendmeno estd menos descrito no uso de
agonistas dopaminérgicos para outras doengas (ex. sindrome
das pernas inquietas). Existe evidéncia a favor duma associacao
entre a dose de agonistas dopaminérgicos e a criatividade artis-
tica na DP. Na maioria dos casos descritos é uma atividade nao
disruptiva. Curiosamente, a ocorréncia deste efeito secundario
nesta doente foi fonte de bem-estar e diminuiu o impacto nega-
tivo doutro efeito secundario do mesmo espectro.

PERTURBACAO DE CONTROLO DE
IMPULSOS APOS ESTIMULACAO CEREBRAL
PROFUNDA NO GLOBUS PALLIDUM
INTERNUS NUM DOENTE COM DISTONIA-
MIOCLONICA
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Introdugdo: Em alguns casos de doenca de Parkinson, a
perturbacdo de controlo de impulsos (ICD) surge de novo apds
estimulacdo cerebral profunda (DBS) no nicleo sub-taldmico
(NST), provavelmente relacionada com a sua sub-regido limbi-
ca. Por outro lado, na distonia-miocldnica (D-M) existe maior
frequéncia de perturbacédo obsessiva-compulsiva, perturbacdo
da ansiedade generalizada, depress&o e abuso de élcool. Apre-
sentamos um caso de ICD grave de novo num doente com D-M
implantado no globus pallidum internus (GPi).

Caso clinico: Homem, 32 anos, com inicio de sintomas de
D-M aos 8 anos, sem mutacdo genética identificada (DYT11,
DYT15 negativo). Por refratariedade a melhor terapéutica mé-
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dica, foi submetido a DBS do GPi na porgdo postero-ventral
(motora) aos 29 anos de idade, com excelente resposta motora.
Dois meses ap6s DBS, iniciou jogo patoldgico, com consequén-
cias econdémicas graves, e comportamentos compulsivos de
hiperfagia. Estava medicado com clonazepam, tetrabenazina e
trihexilfenidilo. A ICD n3o respondeu a quetiapina, tendo remi-
tido com a reducgéo da intensidade da estimulacdo. Mantém,
atualmente, beneficio da DBS, com muito bom controlo sinto-
mético, boa integracdo profissional e estavel relacao afectiva.
A avaliagdo psiquidtrica pré-cirirgica excluiu psicopatologia e
consumos toxicos prévios

Conclusdes: Este caso ilustra uma ICD grave de novo num
doente com D-M sem psicopatologia prévia, apés DBS da re-
gido motora do GPi, com resolucado apds reducdo da intensi-
dade de estimulacdo. A medicacdo manteve-se estavel, refor-
cando a auséncia do contributo da mesma. Nao encontrdmos
relatos de ICD de novo pds-DBS nesta patologia. Kasemsuk et
al. reportam, na DP, uma prevaléncia de ICD de novo p6s-DBS-
-NST de 15%, na sua maioria transitérias, embora também es-
teja descrita noutros alvos. Aquela ocorreu apesar da reducao
na terapéutica dopaminérgica, sugerindo um mecanismo fisio-
patoldgico distinto, por efeito directo no NST, que apresenta
conexdes com circuitos de decisdo e inibicao.

QUANTITATIVE STRAIGHT AND
CIRCULAR WALKING PARAMETERS FOR
DETECTING ON AND OFF MEDICATION
STATES IN EARLY PD
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Background: Clinical PD patient assessment and monitoring
is demanding and has limitations regarding validity, inter-rater
variability and lack of continuous monitoring. Mobile health
technology may have potentially detect these changes in the
clinic and allow easy and long term disease monitoring1. We
investigated the potential of mobile health technology-derived
straight and circular walking parameters to differentiate be-
tween ON and OFF medication state.

Objective: To determine gait parameters that differentiate
ON and OFF medication states using mobile health technol-
ogy (one device at lower back) in a group of early PD patients
(Hoehn&Yahr stage £ 2).

Methods: A group of 63 PD patients (19 females) underwent
clinical (MDS-UPDRS-Ill) and mobile assessment (Hasomed,
Magdeburg, Germany) under ON and OFF medication states.
They performed a straight (20m, preferred pace) and circular
walking task (1080° around a circle2). The following parameters
were analyzed using validated algorithms: step, stride, stance,
swing and double support times, variability and asymmetry.

Results: The mean age of the group was 65 (+10) years and
the mean disease duration was 5 (+4) years. Mean MDS-UPDRS-
Il score during OFF was 21 (+9) and 13 (£7) during ON medica-
tion state. For both straight and circular walking conditions, step
(p<0,001), stride (p<0,001), stance (p<0,01), swing (p<0,001),
double support time (p=0,001) and total time (p<0,001) were
significantly different between the ON and OFF states. Moreo-
ver, stance and total time were showed as independent param-

eters for the discrimination of the different medication states.
ROC curve analysis yielded an AUC of 0.74.

Conclusions: Preliminary results show that parameters ex-
tracted from circular walking are useful for determining treatment
effects in early PD and easy tool for disease monitoring. We will
investigate these effects in a growing sample and test whether a
combination of specific walking parameters may further improve
the AUC for differentiating ON and OFF medication states.

SERIE DE CASOS DE
SUBTALAMOTOMIA UNILATERAL
ATRAVES DOS ELECTRODOS PROFUNDOS
IMPLANTADOS: TERAPEUTICA DE
RESGATE EM DOENTES COM DOENCA DE
PARKINSON SUBMETIDOS A CIRURGIA DE
ESTIMULACAO CEREBRAL PROFUNDA
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Introducao: A cirurgia ablativa unilateral do nucleo subtala-
mico (NST) é eficaz para tratar complicacdes motoras na doenca
de Parkinson (DP), embora irreversivel. A subtalamotomia unila-
teral usando os eléctrodos implantados para estimulagdo cere-
bral profunda (DBS) pode estar indicada quando os dispositivos
DBS tém de ser removidos, aproveitando a boa localizacdo dos
eléctrodos implantados. Dados relativos a este procedimento de
resgate sdo escassos, e ndo existem normas para a sua realizagdo.

Objetivos: Avaliacdo do beneficio e seguranca da subtala-
motomia unilateral de resgate nos sintomas motores na DP, com
remocao parcial ou total do sistema DBS.

Metodologia: Estudo observacional transversal e com anali-
se retrospectiva dos registos hospitalares da Consulta de Cirur-
gia de DP. Os doentes foram avaliados ap6s a subtalamotomia,
nas condicdes off (med off/stim off ou med off) e on (med on/
stim on ou med on), consoante remoc&o total ou parcial do sis-
tema DBS.

Resultados: Foram identificados 4 doentes, um dos quais ja
falecido, sem avaliacdo motora actual, com idades entre os 58
e 75 anos. As DBS foram realizadas entre 2011-2015 e as subta-
lamotomias entre 2015-2017. Em 3 doentes, a subtalamotomia
foi feita por infeccdo dos eléctrodos e num por rejeicdo dos
cabos. Dois doentes mantém 1 eléctrodo. Nao houve efeitos
secundarios das subtalamotomias. O doente sem eléctrodo tem
melhoria no med on de 30%. Os 2 doentes com eléctrodos e
subtalamotomia apresentam melhoria de 22 e 57% entre o med
off/stim off e o med on/stim on.

Discussao/Conclusées: A subtalamotomia unilateral através
dos eléctrodos profundos foi segura. Dois doentes apresentam
offs mais graves e ons menos eficazes comparativamente ao
pré-operatdrio de DBS, verificando-se o contrario em 1 doente.
Mantém-se uma diferenca minima positiva de 22% entre o off e
o on. A confirmar-se estes dados, esta técnica pode constituir
uma opcao Util quando o sistema DBS tem que ser removido.
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SINDROME DE PISA APOS
TERAPEUTICA DE MUITO CURTA DURACAO
COM OLANZAPINA
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Introducdo: A Sindrome de Pisa constitui uma forma rara de
distonia persistente do tronco, mais frequentemente associa-
da a toma prolongada de neurolépticos classicos. Com menor
frequéncia, pode associar-se igualmente a toma de outros far-
macos, a doencas neurodegenerativas ou a formas idiopaticas.

Caso clinico: Doente do género masculino, 57 anos de
idade, leucodérmico. Internado em Servico de Psiquiatria por
sindrome de dependéncia alcodlica. Sem outros antecedentes
pessoais relevantes. Medicado em internamento com oxaze-
pam, paroxetina, mirtazapina, tiamina e acido félico. Transpor-
tado até ao Servico de Urgéncia por desvio direito da marcha e
postura distonica do tronco com laterodesvio direito em repou-
so com um dia de evolugdo, associados a mialgias nas regides
laterais do tronco. Este episddio foi precedido de toma Unica
de olanzapina no dia anterior a vinda ao Servico de Urgéncia.
Sem histéria prévia de toma de quaisquer outros farmacos
neurolépticos. A observacao destacava-se desvio da marcha e
lateropulsdo do tronco para a direita enquanto se encontrava
sentado, sem outras alteragées, nomeadamente sem outros si-
nais extra-piramidais e sem outro tipo de distonias. Apds admi-
nistracdo intra-muscular de biperideno verificou-se progressiva
recuperacgédo do quadro clinico, com remissdo completa ao final
de dois dias.

Conclusdes: A distonia do tronco foi descrita, ainda que
raramente, apds terapéutica de curta duragdo com olanzapina
ou outros farmacos neurolépticos atipicos. Neste caso, o nexo
de causalidade em relacdo aos restantes farmacos iniciados em
contexto de internamento foi assumido como menos provavel,
dada a sua menor associacdo a esta sindrome e relagdo tempo-
ral com a sua administragao.

IDADE A DATA DA CIRURGIA
PREDIZ REDUCAO DO HANDICAP AO FIM
DE 5 ANOS DE DBS-STN NA DOENCA DE
PARKINSON

Daniela Pimenta Silva'; Margherita Fabbri?; Leonor Correia
Guedes'; Ana Castro Caldas?; Patricia Pita Lobo'; Begofia
Cattoni*; Herculano Carvalho?; Anténio Gongalves Ferreira®;
Mario Miguel Rosa'; Joaquim J Ferreira®; Miguel Coelho'

1 - Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias e
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Universidade de Torino, Turim, Italia; 3 - Campus Neuroldgico
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Lisboa, Portugal

Introdugdo: A London Handicap Scale (LHS) foi estudada
em diferentes estadios de Doenca de Parkinson (DP). A sua sen-
sibilidade para identificar os determinantes de handicap torna-a
uma boa medida de percepcao de estado de saide na DP.

Objectivo: Caracterizar o handicap 4.8 anos apés DBS-STN
e avaliar a sua mudanca comparada com pré-cirurgia.

Métodos: 33 doentes com DP submetidos a DBS-STN fo-
ram avaliados em média 4.8 anos apods a cirurgia nas 4 condi-

¢oes: StimOFF/MedOFF, StimON/MedOFF, StimOFF/MedON,
StimON/MedON, usando as escalas MDS-UPDRS, HY e Schwab
and England (SE). Foram avaliados sintomas ndo motores
(NMSS, NPI, MMSE, GDS), qualidade de vida (PDQ-8, EQ5-5D)
e handicap (LHS: handicap maximo=0 e minimo=1). Foram re-
colhidos dados pré-DBS.

Resultados: |dade e idade média a data da cirurgia de
64.3(£9.9) e 59.4(+9.6) anos, respectivamente. A média da
LHS 4.8 anos apds DBS-STN foi 0.707(+0.207) e os dominios
mais afectados “Ocupacéo”, “Mobilidade” e “Integragao so-
cial”. Independéncia funcional (SE)(r=0.562;p<0.05), indepen-
déncia na marcha (r=0.622;p<0.05) e depressdo (GDS)(r=-
-0.491;p<0.05) foram preditores independentes de handicap
(R2ajustado=0.527;p=0.021). A LHS foi avaliada numa suba-
mostra de 18 doentes antes e depois da cirurgia. O handicap
melhorou significativamente pds-DBS [ALHS 0.213(+0.185);
p=0.002)]. A sua melhoria correlacionou-se com a idade de ini-
cio de sintomas e idade a data da cirurgia (r=-0.598 e r=-0.473,
respectivamente; p<0.05). A idade a data da cirurgia foi predi-
tora independente de ALHS (R2ajustado=0.405; p=0.003).

Discussdo: Doentes com DP submetidos a DBS-STN tiveram
handicap ligeiro 5 anos apds a cirurgia, determinado por de-
pendéncia funcional e na marcha, e depressao. Os subdominios
mais afectados foram “Ocupagao”, “Mobilidade” e “Integracao
social”. A melhoria no handicap com a DBS-STN mantém-se aos
5 anos, e o seu maior determinante é a idade a data da cirurgia.
A LHS parece ser um instrumento sensivel a mudanca no estado
de salde nestes doentes.

ESTRIATOPATIA DIABETICA
COMPLICADA COM ENCEFALITE
HERPETICA

Raquel Rocha'; Vanessa Carvalho'; Luis Ribeiro’; Filipe Correia';
Vitor Tedim Cruz'

1 - Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de Saide de
Matosinhos

Introducdo: A diabetes mellitus tipo 2 (DM2) descompen-
sada pode resultar em multiplas complicacées neurolégicas,
sendo o desenvolvimento de movimentos involuntarios uma
das formas mais raras. A hiperglicemia ndo cetética em idosos,
que se apresentam com movimentos tipo coreia, associados a
alteracdes imagioldgicas tipicas, constitui uma sindrome de ca-
racterizacdo recente e com poucos casos relatados na literatura.

Caso clinico: Homem de 80 anos com antecedentes pes-
soais de hipertensdo arterial, DM2 e insuficiéncia renal créni-
ca apresenta movimentos involuntérios coreiformes da mao
esquerda de frequéncia crescente nos ultimos 15 dias. A ad-
missdo apresentava-se febril, prostrado, com disartria e he-
miparésia esquerda. Constatada hiperglicemia de 635 mg/dl.
A TC-CE revelou hiperdensidade lenticular direita sem outras
alteragdes. O estudo de LCR demonstrou pleocitose (14 leuco-
citos) e hiperproteinorraquia (95 mg/dL) com normal ratio de
glicose no LCR-soro. RM-CE com contraste revelou lesdo no
corpo do estriado a direita sugestiva de estriatopatia diabética
e alteragdes bilaterais corticais insulares, de predominio direito,
estendendo-se ao lobo temporal e cingulo direito sugestivas de
encefalite. PRC positivo para herpes simplex pelo que realizou
tratamento com aciclovir.

Conclusdo: A estriatopatia diabética é uma sindrome ca-
racterizada pela presenca de sinal aumentado no corpo do
estriado em T1WI na RMN-CE, com distirbios do movimento
hipercinético contralateral ou manifestacdes sensitivo-motoras
paroxisticas. A maioria dos doentes no momento da apresenta-
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¢do tem um quadro clinico consistente com hiperglicemia ndo
cetdtica. No caso reportado a hemicoreia esquerda secundaria
a hiperglicemia ndo cetdtica associou-se um quadro encefalitico
por reactivacao do virus herpes, provavelmente facilitada pelo
quadro de imunodepressao, o que tornou a interpretacao clini-
ca e imagioldgica desafiante.

COREOATETOSE EM DOENTE COM
ANGIOMAS CAVERNOSOS CEREBRAIS
MULTIPLOS COM VARIANTE DO GENE
CCM2 NAO DESCRITA NA LITERATURA

Francisco Sabenca'; Marta Chaves'?; Jorge Pinto Basto®;
Anténio Jorge'; Graga Sousa’

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2 - Hospital Militar Principal/Instituto Superior, Luanda,
Angola; 3 - CGC Genetics Porto

Introducdo: Os angiomas cavernosos cerebrais (ACC) sdo
malformacdes vasculares que surgem no sistema nervoso cen-
tral, com uma apresentacao incidental ou através de crises con-
vulsivas, hemorragia cerebral ou défices neurolégicos focais.
Podem ocorrer de forma esporadica ou familiar. As variantes
patoldgicas dos genes CCM1, CCM2 e CCM3 s&o responsaveis
pelos casos familiares, de transmissdo autossémica dominante,
e mais de metade dos casos esporadicos com mdltiplos ACC.

Caso Clinico: Mulher, 52 anos, dextra. Diagnosticada ha 24
anos com ACC e desde entdo com hipostesia do hemicorpo
direito sequelar. Sem histéria pessoal ou familiar de epilepsia
ou AVC hemorréagico. Ha 10 anos iniciou movimentos coreico-
-atetdsicos da mao direita que evoluiram progressivamente até
causarem interferéncia funcional. Realizou RM cerebral que re-
velou multiplas lesdes supra e infratentoriais compativeis com
angiomas cavernosos multiplos, destacando-se uma lesdo de
maiores dimensdes localizada na regido talamo-peduncular es-
querda. Realizou EEG, que n3o revelou alteracdes de relevo.
Pedido estudo genético de ACC, onde foi detetada a variante
c.514G>T p.(Glu172*) em heterozigotia no gene CCM2.

Conclusdo: A apresentacgéo clinica dos ACC depende da
localizagdo das lesdes e os sintomas podem ser atribuidos a
hemorragia ou efeito de massa associado. Os movimentos co-
reico-atetdsicos sdo manifestagdes incomuns dos ACC, sendo
neste caso mais provavelmente causados pela lesdo talamo-
-peduncular. Até ao momento, varias mutacdes patoldgicas
nos 3 genes CCM foram identificadas, o que revela a hetero-
geneidade genética desta patologia. A maioria das mutacdes
levam a um codao stop prematuro ou delecdes significativas,
sugerindo perda de fungédo do gene. A variante detetada nesta
doente introduz um cod3o stop prematuro, devendo ser classi-
ficada como provavelmente patogénica. Este é o primeiro caso
apresentado desta variante, j& que ndo se encontra descrita na
literatura nem nas bases de dados populacionais.

DISCINESIA PAROXISTICA
CINESIGENICA - UMA HERANCA COM
MOVIMENTO

Inés Antunes Cunha'; Pedro Correia'; Joana Afonso Ribeiro?;
Concei¢do Bento'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar da Universidade de
Coimbra; 2 - Servico de Neuro-pediatria, Centro Hospitalar da
Universidade de Coimbra

Introdugdo: Mutagdes no gene Proline-Rich Transmembra-
ne Protein 2(PRRT2) estdo associadas a diferentes fenétipos:
discinesia paroxistica cinesigénica(DPC), epilepsia e enxaqueca.
Pela raridade e sintomatologia positiva, comum a outras etiolo-
gias mais frequentes, o seu diagndstico torna-se desafiante. Em
casos mais complexos, o video-EEG pode tornar-se uma mais
valia no diagnéstico diferencial.

Caso Clinico: Homem, 40 anos, sem antecedentes pré ou
perinatais relevantes e desenvolvimento psicomotor normal,
que apresenta desde os 10 anos episédios de “descoordena-
¢d0" do corpo com duragdo maxima de 3 minutos, caracteri-
zados por posicdes disténicas e movimentos coreiformes de
predominio no hemicorpo esquerdo, sem alteracao da consci-
éncia, e desencadeados pelo cansaco, stress, privacdo de sono
ou movimento subito. Os episddios diminuem na sua frequén-
cia com carbamazepina (dose habitual 200 mg, bid), prescrita
na infancia por epilepsia. Dos antecedentes familiares, destaca-
-se mae com clinica semelhante e varios familiares do lado ma-
terno (em 1° e 2° grau) com clinica de DPC, enxaqueca com
aura e epilepsia de auséncia. Da investigacdo complementar,
o EEG e o estudo de imagem nao revelaram alteragdes.Sera
apresentado o video-EEG que identificou varios episddios es-
tereotipados, de breves segundos, de tipo motor distonico do
hemicorpo esquerdo sem manifestacdo electroencefalografica.
Foi realizado estudo genético que identificou a variante pato-
génica c.649dup em heterozigotia no gene PRRT2. Na méae do
doente, 56 anos, com clinica semelhante dos 10 aos 30 anos
de idade, foi também identificada a mesma mutacdo.Da mes-
ma forma, pela suspeita de episédios semelhantes, o filho de 8
anos do doente foi orientado para consulta de Neuro-pediatria,
aguardando o resultado da investigagdo complementar.

Conclusao: Este caso ilustra a dificuldade no reconhecimen-
to desta patologia pela raridade e clinica comum a epilepsia,
nomeadamente a resposta a carbamazepina. O pleomorfismo
fenotipico e a variabilidade intrafamiliar poderao atrasar o diag-
néstico, realcando a importéncia da anamnese detalhada e do
video-EEG no diagndstico diferencial de episédios com movi-
mentos paroxisticos.

ANTI-GLUTAMIC ACID
DECARBOXYLASE (GAD) ANTIBODY-
RELATED NYSTAGMUS: A NEURO-
OTOLOGICAL SERIES.

Ana Inés Martins'; André Jorge'; Patricia Marques’; Cristina
Duque’; Rui Aratjo? Ana Sofia Morgadinho'; Jodo Lemos'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Joado

Introduction: Video-oculography (VOG) analysis in anti-
glutamic acid decarboxylase (GAD) antibody-related nystag-
mus has been anecdotally reported and includes the presence
of spontaneous downbeat (DBN) or upbeat nystagmus (UBN).
Video-head impulse test (VHIT) data in anti-GAD ataxia is large-
ly unknown.

Objectives: To provide detailed vestibular analysis in anti-
GAD-related nystagmus.

Methods: We provide retrospective VOG and VHIT data of
patients with anti-GAD-related nystagmus followed in our clinic.

Results: We included 3 patients. All patients were diabetic
and anti-GAD antibody levels ranged from 56 to 239 U/ml. Pa-
tient 3 had no ataxia, while patients 1 and 2 showed generalized
ataxia. Patient 1: A 68-year old female presented with 2-year
positional vertigo. VOG showed spontaneous DBN (mean slow
phase velocity, 4.3°/s), gaze-evoked nystagmus (GEN), and po-
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sitional transient UBN (25°/s) in head hanging. VHIT showed
anterior and horizontal hyperactive responses (gain ~1.5). Pa-
tient 2: A 57-year old female presented with 12-year positional
vertigo. VOG revealed spontaneous DBN (2.8°/s), GEN and
positional transient UBN (21,7°/s) followed by persistent DBN
(4.1°/s) in head hanging. VHIT showed hyperactive anterior
(gain ~1.7), horizontal (gain ~1.3) and posterior (gain ~1.2) re-
sponses. Patient 3: A 69-year old female presented with 8-year
positional vertigo. VOG showed GEN, positional transient DBN
(18°/s) in head hanging and positional transient UBN (28°/s)
when returning to upright position. VHIT showed anterior hy-
peractive (gain ~1.4) and horizontal hypoactive (gain ~0.5) re-
sponses. Intravenous immunoglobulin abated spontaneous and
positional nystagmus in patient 1, while the remaining patients
await post-treatment assessment.

Conclusion: The presence of positional transient UBN or
DBN with or without spontaneous DBN, GEN, and predomi-
nantly anterior canal-related hyperactive VHIT responses should
raise the suspicion for the presence of anti-GAD antibody syn-
drome, particularly in diabetics, even in the absence of ataxia.

ATAXIA CEREBELOSA ASSOCIADA
AO ANTICORPO ANTI-GAD65
COMO APRESENTACAO INICIAL DE
ADENOCARCINOMA DO PULMAO

Rita Pinheiro'; Francisco Bernardo'; Sara Machado'; Amélia
Pinto'; Elsa Parreira’

1 - Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora

Introdugdo: A ataxia cerebelosa associada ao anticorpo
anti-GAD65 é uma ataxia cerebelosa imunomediada que ocorre
habitual em mulheres com diabetes mellitus tipo 1. Apesar de
ndo estar tipicamente relacionada a patologia tumoral, estudos
recentes reportam uma possivel associacdo desta entidade cli-
nica a neoplasias ocultas, a semelhanca de sindromes parane-
oplasicas classicas (degenerescéncia cerebelosa paraneoplasica
ou sindrome opsoclonus-mioclonus).

Caso Clinico: Homem de 75 anos, com hébitos tabagicos
e etandlicos acentuados. Foi internado para esclarecimento
de quadro clinico de agravamento progressivo com 3 meses
de evolugdo caracterizado por desequilibrio na marcha, des-
coordenacdo motora apendicular, disartria, disfagia e perda
ponderal superior a 10%. Ao exame neuroldgico apresentava
disartria moderada, opsoclonus, sacadas hipermétricas, nistag-
mo e ataxia axial e apendicular bilateral. A investigacdo com
RM-CE revelou atrofia difusa do parénquima cerebral e cerebe-
loso, sem outras alteragdes estruturais. A RM medular, o estudo
eletromiografico e o exame citoquimico do LCR n&o revelaram
alteracdes de significado patolégico. Da restante investigagcdo
destacou-se anticorpo anti-GAD65 positivo e negatividade
dos restantes anticorpos antineuronais, aumento da enolase
especifica do neurénio e da beta2-microglobulina. O estudo
de neoplasia oculta com TC/PET-FDG revelou massa pulmonar
para-hilar direita e adenopatias mediastino-hilares que foram
biopsadas por ecoendoscopia brénquica. O resultado histopa-
toldgico foi adenocarcinoma do pulmao. Excluiram-se outras
causas de ataxia cerebelosa subaguda. Durante o internamen-
to, o doente realizou um ciclo de imunoglobulina humana endo-
venosa, verificando-se melhoria transitéria do quadro pancere-
beloso. Posteriormente, iniciou tratamento oncoldgico dirigido
com quimioterapia, estando clinicamente estavel.

Conclusées: Apresentamos um caso clinico de ataxia cere-
belosa associada ao anticorpo anti-GAD65 num homem com

adenocarcinoma do pulm&o. Apesar de raramente ter etiologia
paraneoplasica, na presenca de doentes do sexo masculino,
com idade avancada, sintomas constitucionais e sinais neuro-
|6gicos atipicos como opsoclonus, deve ser considerada a pes-
quisa ativa de neoplasia oculta, pelas implicacdes terapéuticas
e progndsticas inerentes.

UM CASO PECULIAR DE ATAXIA
ESPINHO-CEREBELOSA AUTOSSOMICA
RECESSIVA DO TIPO 10

Cristina lonel'; Pedro Pereira’
1 - Hospital Garcia de Orta

Introdugdo: Varias mutagdes do gene anoctamina 10
(ANO10) foram associadas na Ultima década a ataxia espinho-
-cerebelosa autossémica recessiva tipo 10 (SCAR10), actualmen-
te com 44 casos reportados. Com idade de inicio entre os 7-50
anos, e curso lento, caracteriza-se por ataxia cerebelosa pura,
sendo variavel a presenca de sinais de 1° e/ou 2° neurdnio motor,
deterioracdo cognitiva ou epilepsia. Foi ainda descrito défice de
coenzima-Q10 e eventual beneficio com a suplementacao.

Caso clinico: Homem de 69 anos, com quadro progressivo
com inicio aos 59 anos, de desequilibrio da marcha, disartria, dis-
fagia e hipofonia. Na observacao inicial destacava-se nistagmo
vertical na posicdo primaria e posicional em down-beat, disartria
cerebelosa, ligeira hipofonia e ataxia axial e apendicular do tipo
cerebeloso, simétrica. No decurso do seguimento o doente de-
senvolveu blefaroespasmo bilateral e constatou-se que o doente
apresentava flutuagdo com periodos de melhoria (deixava de uti-
lizar auxiliar de marcha) e agravamento entre as consultas.

A investigacdo foi normal para causas secundarias de ataxia.
A RM-Encefélica revelou atrofia cerebelosa. O estudo eletro-
neuromiografico e observacdo oftalmoldgica foram normais.
Foram excluidas mutacdes causadoras de ataxia espinho-cere-
belosa 3, 5 e 6 e ataxia episddica tipo 2. O painel genético de
ataxias revelou mutacdo em homozigotia da ANO10, variante
c.1715C>A. Foi iniciada suplementagdo com coenzima-Q10,
com melhoria subjetiva.

Conclusdo: Este caso alarga o espectro clinico conhecido
da SCAR10, pelo seu inicio tardio e pela presenca de flutuacao
clinica a sugerir um fenétipo tipo-ataxia episédica. O blefaroes-
pasmo ndo é um sinal associado conhecido, pelo que podera
ser uma coincidéncia.

ATAXIA CEREBELOSA DE INICIO NO
ADULTO

Ana Azevedo'; Rita Rodrigues'; Renata Souto Silva'; Ana
Gouveia'; Sénia Tomé?; Luis Font&o'

1 - Servico de Neurologia - Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga;
2 - Servico de Medicina Fisica e Reabilitacao - Centro Hospitalar de
Entre Douro e Vouga

Introducdo: A ataxia cerebelosa de inicio no adulto tem um
espectro alargado de etiologias, nomeadamente vasculares, ca-
renciais, toxicas, infeciosas, inflamatdrias, estruturais, entre ou-
tras. As ataxias cerebelosas como manifestacao clinica de sindro-
mes paraneoplasicas sdo raras e resultam da resposta imune do
doente a proteinas neuronais expressas pelas células tumorais.

Caso clinico: Homem de 66 anos, com antecedentes de hi-
pertensao arterial, dislipidemia, tabagismo, consumo alcodlico
moderado, AVC isquémico sem sequelas e doenca ulcerosa
péptica. Submetido recentemente a transfusdo de eritrécitos
por anemia. Admitido no Servico de Neurologia por nauseas,
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vomitos, visao turva e desequilibrio com 2 a 3 semanas de evo-
lucdo, associado a sindrome confusional com inicio na semana
prévia. Referia ainda agravamento de epigastralgia nos ultimos
3 meses. Ao exame neuroldgico destacavam-se: lentificagdo
psicomotora, nistagmo horizonto-rotatdrio, ataxia apendicular
e da marcha. Analiticamente apresentava défice ligeiro de vita-
mina Bé6. A analise de LCR mostrou ligeira pleocitose, hiperpro-
teinorrdquia e anticorpos anti-neuronais negativos. O restante
estudo analitico dirigido a causas infeciosas, carenciais ou infla-
matorias foi inocente. A TC-CE e a RM-CE nao demonstravam
alteragdes. A TC toraco-abdomino-pélvica revelou um espessa-
mento da parede gastrica com adenopatias peri-lesionais, que
se confirmou tratar-se de adenocarcinoma gastrico por bidp-
sia. Sem evidéncia de lesdes metastaticas, confirmada por PET.
Realizou terapéutica imunomoduladora, reposi¢do vitaminica e
quimioterapia, mas o curso clinico foi inexoravel.

Conclusdo: O caso descrito constituiu um desafio diagnéds-
tico, pela variedade de etiologias concorrentes. Apds exclusao
de outras causas, e considerando o contexto clinico do doen-
te, admitiu-se o diagndstico de degenerescéncia cerebelosa
paraneoplasica decorrente de neoplasia gastrica localmente
avancada, raramente associada a sindromes paraneoplasicas
neuroldgicas, particularmente com anticorpos anti-neuronais
negativos. Realcamos a necessidade de equacionar esta etiolo-
gia em doentes com sindrome cerebeloso progressivo, uma vez
que a sua identificagdo pode permitir o diagndstico precoce e
tratamento atempado da neoplasia até entdo oculta.

INFLUENZA B COMO
MIMETIZADOR DE SINDROME DE
GUILLAIN BARRE

Raqguel Rocha'; Catarina Viveiros?; Luis Ribeiro'; Ana Luisa
Correia?; Filipe Correia’

1 - Servigo de Neurologia - Hospital Pedro Hispano, Unidade Local
de Salde de Matosinhos; 2 - Servico de Pediatria - Hospital Pedro
Hispano, Unidade Local de Saide de Matosinhos

Introducgdo: As complicacdes neuroldgicas da gripe sdo ra-
ras, mas podem ser potencialmente graves. Entre estas, estdo
descritas meningites, encefalites e sindrome de Guillain-Barré
(SGB). Nas Ultimas duas décadas foram observadas com uma
taxa de 1-4 /100.000 pessoas/ano.

Caso Clinico: Adolescente de 16 anos de idade recorre ao
Servico de Urgéncia por astenia, cefaleia, tosse seca, rinorreia e
odinofagia, com cerca de 5 dias de evolucédo e 3 episddios de
perda de consciéncia nas Ultimas 24 horas. Encontrava-se febril.
Ao exame neuroldgico: sonolenta, mas colaborante, com para-
lisia facial periférica bilateral, disfagia para liquidos, tetraparé-
sia proximal e distal grau IV; ROTs ndo despertaveis; Retencao
urinaria; sem alteracdes sensitivas. Dada a gravidade clinica foi
internada na UCI e iniciou tratamento com imunoglobulinas. A
investigacao etioldgica revelou elevagao isolada da PCR, sem
leucocitose, positividade para influenza B no sangue, e LCR nor-
mal. TC-CE sem altera¢cdes. Em 24 horas, a doente apresentou
melhoria substancial, tendo realizado posteriormente fisiotera-
pia com recuperagao integral.

Conclusdo: O Influenza, principalmente Influenza A, tem
sido associado a um conjunto de complicacdes neuroldgicas de
gravidade variavel, como convulsdes, encefalite e SGB. Na lite-
ratura houve apenas alguns casos de encefalopatia associada
ao Influenza B. Pela sua raridade, alertamos para que seja con-
siderado como um diagnéstico diferencial em caso de sintomas
neuroldgicos inexplicaveis no contexto clinico apropriado, para
fazer um diagnéstico precoce e tratamento adequado.

IMPORTANCIA DO ESTUDO
GENETICO NA OFTALMOPLEGIA EXTERNA
PROGRESSIVA CRONICA - DESCRICAO
DE MUTAGCAO NO GENE TWNK
COM TRANSMISSAO AUTOSSOMICA
DOMINANTE

Ana Rita Silva'; Ana Filipa Santos’; Filipa Sousa'
1 - Hospital de Braga

Introducdo: A oftalmoplegia externa progressiva crénica
(OEPC) é uma sindrome clinica caracterizada por ptose bilateral
progressiva e limitagdo simétrica dos movimentos oculares. Na
maioria dos casos, é causada por uma mutacdo no DNA mito-
condrial. Pode manifestar-se isoladamente ou associada a ou-
tros sintomas, como na sindrome de Kearns-Sayre.

Caso Clinico: Mulher de 57 anos de idade, recorre a con-
sulta por ptose bilateral lentamente progressiva, com sete anos
de evolucdo, e diplopia horizontal intermitente. A anamnese
revelou vérios familiares (pai, trés em cinco irmaos e uma so-
brinha) com ptose bilateral progressiva. Ao exame neuroldgico,
foi objetivada ptose bilateral de predominio direito, com oculo-
motrocidade preservada. A investigacdo com ressonancia mag-
nética cerebral, eletromiografia, niveis de mioglobina, aldolase,
lactato, piruvato e dos anticorpos anti-recetor de acetilcolina
e antiMusk foi negativa. O estudo genético revelou mutacéo
patogénica em heterozigotia no gene TWNK (1363A>G - Me-
t455Val). Mais tarde, a irma de 62 anos recorreu também a con-
sulta referindo igualmente ptose bilateral progressiva isolada,
sem diplopia, desde os 50 anos de idade.

Discussao: Apresenta-se o caso de uma familia com citopatia
mitocondrial, de transmissdo autossémica dominante, manifesta
sob a forma de OEPC. O defeito genético mais comum asso-
ciado a OEPC consiste na delecdo do DNA mitocondrial, en-
volvendo os genes POLG1 e 2, RRM2B e TWNK. Na literatura,
estdo descritas outras mutagdes no gene TWNK (C100rf2), nas
quais a oftalmoplegia externa progressiva se apresenta em idade
adulta associada a disfagia e/ou disartria, neuropatia periférica,
parkinsonismo ou insuficiéncia respiratéria, achados que nao se
verificam nesta familia. A variabilidade genética permite explicar
a variabilidade fenotipica destas doencas mitocondriais.

NEUROMIOTONIA OCULAR: UMA
CAUSA RARA DE DIPLOPIA

Rita Raimundo’; Rafael Jesus'; Carolina Queiroz Azéia'; Michel
Mendes'; Andreia Veiga'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real

Introdugdo: A neuromiotonia ocular consiste em episédios
recorrentes de diplopia causados por uma contragao ténica de
um ou varios musculos extraoculares. O mecanismo subjacente
permanece desconhecido, contudo a desmielinizagao focal de
um nervo envolvido na oculomotricidade e a consequente trans-
missao efatica de potenciais nervosos parece ter um papel pre-
ponderante nesta patologia. A etiologia encontrada na maioria
dos casos ¢ a radioterapia cerebral prévia, porém existem ainda
casos associados a compressdo vascular, patologia autoimune,
neoplasias intracranianas ou mesmo casos idiopaticos.

Caso clinico: Jovem de 28 anos do sexo feminino, sem an-
tecedentes de relevo, foi observada em consulta de Neurologia
por episddios recorrentes de diplopia binocular no olhar ho-
rizontal com 3 anos de evolugéo. Estes episddios tinham uma
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duracdo de cerca de 10 segundos, uma frequéncia progressi-
vamente maior (20/dia) e um agravamento tanto vespertino
como associado ao esfor¢o. O exame neuroldgico nao revelava
alteracdes na oculomotricidade, contudo era possivel induzir di-
plopia no olhar sustentado para a direita sequida de adugao es-
pontéanea do olho direito, traduzindo discreta parésia do VI par
craniano direito. Estas alteragdes revertiam espontaneamente
e o restante exame neurolégico era completamente normal. O
estudo etioldgico foi integralmente negativo, incluindo funcao
tiroideia, estudo imune, EMG, RMN CE, anticorpos anti-AChR
e anti-Musk e estudo de LCR. A doente tinha previamente sido
medicada com piridostigmina com melhoria transitéria e corti-
coterapia oral sem beneficio. Assim, foi possivel estabelecer o
diagnédstico de neuromiotonia ocular idiopatica do nervo abdu-
cente direito, tendo a doente sido medicada com carbamazepi-
na 200mg bid com resolucéo integral do quadro clinico.
Conclusdes: Este caso demonstra uma diplopia transitéria
de longa duracdo cujo diagndstico etioldgico correto permitiu
um tratamento dirigido a patologia de base com resposta cli-
nica sustentada. O uso de bloqueadores dos canais de sédio
baseia-se nas suas propriedades de estabilizagdo da membrana,
habitualmente com uma resposta muito favoravel.

MIASTENIA GRAVIS DE INICIO
MUITO TARDIO - CASO CLINICO E
REVISAO BREVE DA LITERATURA

Renato Oliveira®; Luis Landeiro"; Martin Lauterbach’
1 - Hospital da Luz Lisboa

Introdugdo: A miastenia gravis (MG) é classicamente uma
doenca da mulher jovem e do homem de idade média, apresen-
tando uma distribuicdo etéria bimodal (30 e 50 anos). Estudos
epidemioldgicos recentes sugerem um aumento da incidéncia
da MG em individuos mais velhos independentemente do sexo.
A definicdo de miastenia gravis de inicio tardio (MGIT) varia de
acordo com os estudos, com diferentes pontos de corte para a
idade (mais frequentemente citados 50, 65 e 75 anos).

Caso clinico: Relatamos o caso duma mulher de 93 anos de
idade, que se apresentou com fraqueza muscular generaliza-
da, disfagia, diplopia e ptose palpebral bilateral. Verificou-se
a presenca de anticorpos anti-recetor acetilcolina e alteracdes
eletromiograficas compativeis com uma doenca neuromuscular.
A TC téraco-abdomino-pélvica ndo revelou sinais de maligni-
dade. Apesar do quadro clinico sugestivo, houve uma demora
de 2 meses no diagndstico. Verificou-se melhoria clinica com
piridostigmina e corticoterapia.

Discussdo: A revisdo da literatura revela um ndmero pe-
queno de casos de MG com inicio aos 85 anos e apenas casos
aneddcticos com inicio apos os 90 anos. O reconhecimento da
MGIT é essencial pelas suas implicacdes diagndsticas e terapéu-
ticas na populagdo idosa. Possiveis explicacdes para o atraso
no diagnodstico nesta populagao incluem alteracdes expetaveis
com a idade, a multimorbilidade e a possibilidade de diagndsti-
co alternativo. Comparando a MGIT com a MG de inicio preco-
ce, parece que a MGIT tem uma predominancia masculina, uma
incidéncia menor de hiperplasia timica e nenhuma associagdo
com o haplétipo HLAB8D35. A MGIT é uma condicao tratavel
requerendo um alto indice de suspeicdo para o diagndstico pre-
coce e, assim, melhorar o outcome.

MIOPATIA NECROTIZANTE IMUNO-
MEDIADA

Alexandra Silva'; Daniela Vieira'; Olinda Rebelo'; Argemiro Geraldo'
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra

Introdugdo: As miopatias inflamatérias sdo um grupo he-
terogéneo de doengas auto-imunes raras, que se caracterizam
pela existéncia de fraqueza muscular, elevacdo das enzimas
musculares, presenca de auto-anticorpos e de aspetos inflama-
térios na bidpsia muscular. A Miopatia Necrotizante Imuno-Me-
diada (MNIM) representa 20-30% dos casos, sendo que a idade
média de inicio se encontra entre os 40 e os 60 anos. Distingue-
-se das demais miopatias inflamatérias pela existéncia de necro-
se das fibras musculares associada a um infiltrado inflamatério
escasso. Apresenta uma importante associagdo com neoplasias
e, em alguns casos, ha uma histéria prévia de exposicao a esta-
tinas. Foram descritos dois auto-anticorpos associados a MNIM:
anti-SRP (Signal Recognition Particle) e anti-HMGCR (Hidroxi-3-
-metilglutaril1-CoA reductase) e o seu papel na patogénese da
doenca ainda é objeto de estudo.

Caso Clinico: Homem de 62 anos, com 3 meses de evolugdo
de um quadro progressivo de fraqueza muscular dos membros
inferiores, e posteriormente dos superiores, de predominio pro-
ximal, marcha miopética, disfagia, astenia generalizada e perda
ponderal. O estudo complementar foi sugestivo de patologia
muscular, tendo sido excluidas causas infecciosas, toxicas ou
associadas a doencas sistémicas. A biopsia muscular foi crucial
para o diagnéstico definitivo de MNIM, tendo a pesquisa de
anticorpos anti-SRP e anti-HMGCR sido negativa. Foi realizado
estudo para despiste de neoplasia oculta, incluindo a pesquisa
de sangue oculto nas fezes, endoscopia digestiva alta, TC toraco-
-abdominal e PET com 18F-FDG n&o tendo revelado alteragoes.
O doente iniciou tratamento com prednisolona 60mg id e mico-
fenolato de mofetil 1000 mg 2id, verificando-se melhoria pro-
gressiva do défice de forca e da disfagia. Mantém seguimento
em consulta e estudo para despiste de possivel neoplasia oculta.

Discussdo: Apesar de rara, a MNIM é um diagnéstico a ter
em consideracdo na presenca de um quadro clinico sugestivo,
dada a possibilidade da existéncia de patologias concomitantes
associadas e inicio de tratamento precoce.

A MULHER QUE SO MOLHAVA
A ROUPA DO LADO DIREITO: TESTE DO
IODO E AMIDO

Luis Ribeiro'; Jodo Martins'; Ana Monteiro'
1 - Servico de Neurologia do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos

Introducdo: A sindrome de Horner (SH) resulta da interrup-
cao da via simpatica cervical, cuja causa pode ser periférica ou
central. Enquanto os sinais oftalmolégicos sao facilmente dete-
tados, a anidrose pode passar despercebida. O teste de iodo-
-amido pode confirmar qualitativamente a anidrose.

Caso Clinico: Mulher de 62 anos, com antecedentes de hi-
potiroidismo medicamente tratado, referia sudorese excessiva
do lado direito do corpo, com evolucdo lentamente progres-
siva desde ha 15 anos, que lhe causava importantes dificul-
dades sociais. O exame neuroldgico revelava anisocoria subtil
(direito>esquerdo) e aparente hiperhidrose a direita, sem outras
alteracdes. A aplicagdo ocular de apraclonidina causou dilata-
¢do pupilar esquerda, suportando o diagndstico de SH. O teste
de iodo-amido revelou uma imagem completamente inesqueci-
vel de anidrose completa do hemicorpo esquerdo respeitando
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estritamente a linha média. Apés TC-cervico-toraco-abdomino-
-pelvico, RM-cerebro-medular e extenso estudo laboratorial,
n3o foi encontrada etiologia. Foi assumido SH idiomatico e a
doente iniciou oxibutinina com melhoria da qualidade de vida.

Conclusdo: O teste iodo-amido é raramente usado na pra-
tica clinica, apesar de ser simples, mais barato e sem os po-
tenciais efeitos laterais de outros testes usados neste contexto
(cocaina, apraclonidida, reflexo quantitativo axonal sudomotor
e teste da sudorese termorregulatéria). Este teste foi também
benéfico ao permitir mostrar a doente que o real problema era
auséncia de sudorese do hemicorpo esquerdo, com sudorese
contralateral excessiva compensatéria. Com este caso preten-
demos demonstrar a utilizagdo deste teste e relembrar a sua
utilidade na prética clinica.

DOENCA DE ALEXANDER -
APRESENTACAO DE DOIS CASOS DE
FORMA TARDIA

Octdvia Costa'; Diana Matos'?; Eduardo Freitas'?; Leandro M.
Marques'; Sofia Rocha'; Sara Varanda'

1 - Hospital de Braga, Braga; 2 - Unidade Local de Satde do Alto
Minho, Viana do Castelo

Introducdo: A doenca de Alexander consiste numa leuco-
distrofia causada por mutacdes no gene GFAP que codifica uma
proteina do citoplasma astrocitario. Existem dois fenétipos, ti-
poslell

Caso Clinico 1: Homem, sem antecedentes familiares re-
levantes que, pelos 59 anos inicia dificuldade progressiva em
caminhar. Aos 64, associa-se dificuldade em engolir liquidos.
Trés semanas antes do internamento iniciou diplopia vertical bi-
nocular, diminuicdo da forga nos membros superiores e dispneia
progressiva. Ao exame, destacavam-se nistagmo multidirecio-
nal, ptose bilateral, disartrodisfonia, atrofia e fasciculacdes da
lingua, fraqueza muscular cervical e dos membros, hiperreflexia
e sinais de Tromner-Hoffman bilateral e Babinski esquerdo. Ti-
nha necessidade de ventilacdo mecénica por insuficiéncia res-
piratéria tipo 2. A RMN cerebral apresentava atrofia bulbome-
dular, leucoencefalopatia periventricular e lesdo com restricdo
a difusao bulbar.

Caso Clinico 2: Mulher, sem antecedentes familiares rele-
vantes, internada aos 71 anos por fraqueza muscular progres-
siva, com dois meses de evolugdo. Ao exame, apresentava
disartria, rinolalia, dupla hemiparesia hiperrefléxica com sinal
de Babinski bilateral, hipostesia tatil e algica esquerda. A RMN
evidenciava atrofia bulbar com hipersinal do feixe piramidal.
Atualmente, com 77 anos, apresenta disartrodisfonia, disfagia e
agravamento motor, com incapacidade para a marcha.

Conclusdo: O primeiro caso tem a particularidade de apre-
sentar agravamento agudo com lesao isquémica sobreposta a
atrofia bulbar. No caso 2, a mutacéo identificada ainda nao se
encontrava descrita, mas a clinica e os exames sdo compativeis
com o diagndstico. Os dois casos correspondem ao fenétipo
do tipo Il. Esta forma tem um inicio mais tardio e caracteriza-se
pelo aparecimento de espasticidade, ataxia cerebelosa e atrofia
da medula, podendo nao haver leucoencefalopatia supratento-
rial evidente. Apesar de uma histéria familiar negativa tornar o
diagnéstico dificil, a presenca de atrofia bulbar ajuda a suspeitar
desta patologia.

VARIABILIDADE FENOTIPICA DAS
MIOPATIAS NECROTIZANTES IMUNO-
MEDIADAS E REVISAO DA LITERATURA

Verénica Raquel Cabreira'?; Luis Braz''?; Carolina Lopes'?; Joana
Guimaraes'?; Ricardo Taipa®; Goreti Nadais'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario Sdo
Jodo; 2 - Departamento de Neurociéncias, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto; 3 - Unidade de Neuropatologia,
Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar Universitério
do Porto

Introducdo: As miopatias inflamatérias idiopaticas sdo mio-
patias adquiridas caracterizadas por défice motor de gravidade
variavel. Sdo doencas imuno-mediadas raras e heterégeneas no
fenétipo muscular e nas manifestagdes extramusculares; 19%
sdo miopatias necrotizantes imuno-mediadas (MNIM).

Objetivos: Descrever duas apresentacdes clinicas distintas
de MNIM a luz dos novos critérios de diagnéstico.

Métodos: Anélise retrospetiva de dois casos de MNIM diag-
nosticados num centro terciario e revisdo da literatura.

Resultados: Apresentamos duas doentes, com idade de ini-
cio dos sintomas de 71 e 54 anos, respetivamente. No primeiro
caso existia exposicao a estatinas e no segundo histéria de sin-
drome respiratdria restritiva e cirrose alcodlica criptogénica. Em
ambas, predominava défice motor de predominio proximal, dis-
fonia, disartria e disfagia. No primeiro caso, os niveis de CK eram
50 vezes o limite superior do normal, a bidpsia revelava necrose
de fibras associada a infiltrado inflamatério escasso e o anti-
-HMGCR sérico era positivo. No segundo caso, os niveis de CK
estavam aumentados cerca de 8 vezes e as duas bidpsias iniciais
sugeriam polimiosite ou causas metabdlicas/mitocondriais. Uma
terceira bidpsia revelou alteracées do tipo degenerativo, sendo
que apenas 8 anos apds foi possivel estabelecer o diagndstico
através da identificagdo do anticorpo anti-SRP. Na segunda do-
ente, verificou-se uma progressao lenta dos sintomas e refratarie-
dade a terapéutica imunossupressora, por oposicao a excelente
resposta ao tratamento imunossupressor verificada na primeira.

Conclusdes: A pesquisa destes autoanticorpos devera ser
realizada em doentes com sinais subagudos de miopatia pro-
ximal, sintomas bulbares e niveis muito elevados de CK e per-
mite ainda distinguir entre MNIM e miotoxicidade direta das
estatinas. A presenca de ambos os autoanticorpos é rara, pois
sdo mutuamente exclusivos. 20-30% das MNIM tém um curso
crénico lentamente progressivo e, nestes doentes, o estabele-
cimento do diagndstico com base em serodiagnéstico podera
ter importantes implicagdes progndsticas. Curiosamente, alte-
racdes degenerativas foram recentemente reportadas nas biép-
sias musculares de MNIM.

VARIABILIDADE IMAGIOLOGICA
NA APRESENTACAO DA ORBITOPATIA
TIROIDEIA

Daniela Ferro'; Gongalo Alves?; Carolina Soares'; Francisco
Coutinho®; Goreti Nadais'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Sao Jodo; 2 - Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar
Universitério de Sdo Joao; 3 - Servico de Psiquiatria, Centro
Hospitalar Universitario de Sdo Jodo

Introducgdo: A orbitopatia tiroideia (OT), ou orbitopatia de
Graves, é a doenca auto-imune mais comum da 6rbita. A RM
orbitaria mostra espessamento dos musculos extra-oculares
(mais frequentemente reto inferior e medial) e tecido conjunti-
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vo periorbitario, aspeto este que se parece correlacionar com a
atividade da doenga.

Caso clinico: F, 38 anos, recorreu ao SU por visao turva bi-
nocular e limitacdo do olhar para a esquerda com dois meses
de evolugdo e nocdo de agravamento no periodo vespertino.
Ao exame neuroldgico (EN) apresentava fundo ocular com
vascularizagdo palida da retina a esquerda, pupilas isocéricas e
isofotorreativas, aparente exoftalmia bilateral e oftalmoparésia
complexa com parésia da aducgo bilateralmente e limitagao do
movimentos verticais a esquerda. Apresentava TC Cerebral sem
alteracdes tendo ficado internada para estudo. No internamen-
to manteve estabilidade neuroldgica, realizou RM Cerebral sem
lesdes e completou estudo com RM das Orbitas que foi normal.
Foram detetadas TSH suprimida e T3/T4 aumentadas com an-
ticorpos anti-tiroideus aumentados e TRABs >40U/L e iniciou
terapéutica com tiamizol 10mg/dia por doenca de Graves. Por
auséncia de alteragdes imagioldgicas foi admitido o diagndstico
de miastenia gravis ocular, tendo realizado EMG de estimulagao
repetitiva e de fibra Unica que foram normais. Iniciou terapéuti-
ca com piridostigmina 60mg 4id sem melhoria clinica evidente e
corticoterapia e colheu anticorpos anti-receptor da acetilcolina
(anti-AchR) que foram negativos. Repetiu RM Orbitéria um ano
apds o internamento que revelou espessamento dos musculos
extra-oculares (com predominio dos retos mediais) e espessa-
mento da gordura intraorbitéria, compativel com OT, tendo-se
nesta fase estabelecido o diagnéstico de orbitopatia de Graves.

Discussdo: Embora os exames de imagem sejam importantes
no diagndstico de OT, com este caso clinico pretendemos aler-
tar de que uma RM Orbitaria normal numa fase inicial ndo deve
excluir o diagnéstico desta patologia e sugerimos o seguimento
clinico e a repeticdo de imagem orbitaria em casos suspeitos.

CHARCOT-MARIE-TOOTH 4J COM
BLOQUEIOS DE CONDUGAO: TENTATIVA
TERAPEUTICA COM RITUXIMAB

Luis Ribeiro'; Andreia Santos?; Jodo Martins'-?

1 - Servigo de Neurologia do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos;
2 - Servico de Neurofisiologia do Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos

Introdugdo: Charcot-Marie-Tooth 4J (CMT-4J) consiste
numa polineuropatia sensitivo-motora assimétrica autossomi-
ca recessiva. A sintomatologia inicia-se na infancia, com pro-
gressdo mais acelerada (fraqueza muscular/atrofia muscular) na
adolescéncia/idade adulta. A eletromiografia revela tipicamen-
te um padrdo de neuropatia axonal predominantemente distal
nos membros inferiores. Ha casos reportados em que a eletro-
miografia mimetiza CIDP com bloqueios de conducéo, nestes
tentou-se, sem sucesso, imunoglobulina. Na CIDP o rituximab
tem sido considerado como alternativa quando as terapias imu-
nossupressoras/imunomoduladoras convencionais falham.

Caso clinico: Homem, 38 anos, com mutagao heterozigédtica
composta do FIG4[c.122T>C(p.lle41Thr)c.500dup(p.Tyr167%)],
sendo os pais portadores de cada uma das mutacées, confir-
mando o diagndstico. A eletromiografia revelou padrdo de
neuropatia sensitivo-motora assimétrica mista: primariamente
desmielinizante com bloqueios de condugao e perda axonal as-
sociada, sobretudo nos membros inferiores. A sintomatologia
iniciou-se aos 13 anos (quedas frequentes) ficando dependente
de cadeira de rodas aos 32, os membros superiores foram afe-
tados apds os 35. Esta progressao lenta, agravou rapidamente
nos Ultimos 2 anos. Assim, e pela suspeita de CIDP concomi-
tante, tentou-se terapéutica com prednisolona. Houve nogédo
de beneficio ligeiro (essencialmente sensitivo), mas descon-

tinuou-se por efeitos adversos intoleraveis. Introduziu-se aza-
triopina (ndo tolerada) e imunoglobulina (sem efeito). Perante
a progressao agressiva, optou-se por tentar rituximab segun-
do esquema cléssico para supressao dos CD20. Clinicamente,
a avaliagdo das escalas MRC-sumscore e INCAT (Inflammatory
Neuropathy Cause and Treatment Disability Score) foram usa-
das para quantificar o sucesso terapéutico. Apesar de niveis,
consistentemente, indetectaveis de CD19/20 apds 9 meses, a
pontuacao na escala INCAT manteve-se inalterada e assistiu-se
a agravamento progressivo do MRC-sumscore.

Conclusdo: Os sinais de desmielinizacdo focal com blo-
queios de conducao fizeram-nos pensar em sobreposto insulto
autoimune (ja descrito noutras formas de CMT, com resposta
varidvel a terapéutica imunomoduladora). Do nosso conheci-
mento, esta foi a primeira tentativa terapéutica com rituximab.
Infelizmente ndo houve melhoria clinica, pelo que ndo podere-
mos aconselhar o seu uso em casos similares.

REMISSAO COMPLETA DE
MIASTENIA GRAVIS ANTI-MUSK
POSITIVA - DUAS FACES DE UMA MOEDA
IMPROVAVEL

Diogo Reis Carneiro’; Luciano Almendra’; Argemiro Geraldo';
Luis Negrdo'; Anabela Matos'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra

Introdugdo: O progndstico dos doentes com Miastenia Gra-
vis (MG) melhorou globalmente nas ultimas décadas. A positivi-
dade para anticorpos anti-tirosina-cinase especifica de musculo
(anti-MuSK) associa-se a maior gravidade clinica e elevada taxa de
refractariedade terapéutica. A remissao completa, ndo farmacolé-
gica, é raramente descrita na literatura. Apresentamos 2 doentes
com MG anti-MuSK, que se encontram em remissdo completa.

Caso clinico: Doente 1- Mulher de 47 anos, com diagndsti-
co de MG aos 34 anos, apds instalacdo subaguda de fraqueza
bulbar, respiratéria e dos membros. Nos primeiros anos de do-
enca, varias crises miasténicas exigiram frequentemente inter-
namento e tratamento imunomodulador (PF e IvIG) associado
a imunossupressao crénica: corticoterapia oral, azatioprina e
micofenolato de mofetilo. Realizou posteriormente timectomia
que revelou timoma microscépico. A seropositividade anti-
-MuSK foi reconhecida mais tarde, quando a anélise foi dispo-
nibilizada no nosso hospital. H& 3 anos cumpriu ciclo de trata-
mento com rituximab e desde entdo mantém-se em remissao
completa n3o farmacoldgica. O doseamento do anticorpo anti-
-MuSK flutuou, ndo atingindo o nadir mesmo em contexto de
remissdo completa.

Doente 2- Mulher de 44 anos, com diagnéstico de MG anti-
-MuSK aos 38 anos, no primeiro trimestre da 2* gravidez, apds
2 meses de evolugdo de queixas de diplopia, disfagia e fra-
queza muscular cervical. Apds vérios internamentos por crises
miasténicas, manteve tratamento com corticoterapia crénica e
ciclos mensais de IglV, tendo recusado outros farmacos imunos-
supressores. Por melhoria gradual foi possivel suspender toda
terapéutica e a doente mantém-se em remissdo completa ndo
farmacoldgica desde ha 2 anos. O doseamento do anticorpo
anti-MuSK manteve-se sobreponivel.

Conclusdo: As formas de MG anti-MuSK raramente atingem
remissdo completa. Descrevemos duas doentes com diferentes
fendtipo e gestdo terapéutica, inicialmente tipicos de MG anti-
-MuSK, mas com remissdo completa ndo farmacoldgica mantida
e estavel. O doseamento dos anticorpos anti-MuSK n&o se re-
lacionaram, nestes casos, com a evolucao clinica das doentes.
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POLINEUROPATIA AGUDA E
ANEMIA HEMOLITICA APOS ENFARTE
AGUDO MIOCARDIO

Rodrigo Palhas Vieira'; Rui Pedro Guerreiro'
1 - Centro Hospitalar de Setdbal

Introducéo: A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma poli-
neuropatia aguda de etiologia autoimune.

Caracteriza-se por paralisia flacida e arrefléxica ascendente
com dissociacdo albumino - citolégica do LCR.

A disfuncdo imunitaria pode ser desencadeada por processo
infeccioso, vacinagao ou cirurgia.

Na literatura ha poucos casos descritos de SGB apds Enfarte
Agudo do Miocérdio (EAM).

O tratamento consiste em medidas de suporte médico e de
imunomodulagéo.

Anemia hemolitica é um efeito secundario raro da adminis-
tracao de imunoglobulina endovenosa (IVIG), sendo este fend-
meno dose-dependente.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 87 anos de idade,
internada por EAM com supradesnivelamento do segmento ST
submetida a intervencao coronaria percutanea. Ao décimo ter-
ceiro dia de internamento iniciou quadro progressivo de pares-
tesias e tetraparésia flicida de agravamento progressivo com
predominio nos membros inferiores. Realizou puncdo lombar
que revelou dissociacdo albumino-citolégica. Admitindo-se o
diagnéstico de SGB, iniciou IVIG na dose de 0,4g/kg/dia du-
rante cinco dias consecutivos. Ao terceiro dia apds tratamento,
documentou-se anemia com sinais de hemdlise e teste directo
de Coombs positivo, sendo necessério transfusdo de duas uni-
dades de concentrado eritrocitario.

Concluséo: O indice de suspeita de SGB deve ser elevado
mesmo na auséncia de histéria de infec¢do ou vacinacdo recente.

Os doentes com queixas de fraqueza muscular apés EAM
devem ser submetidos a a exame neuroldgico detalhado para o
rapido diagnéstico de SGB.

Anemia hemolitica deve ser considerada nos doentes trata-
dos com IVIG.

A monitorizagdo com hemograma pode ser (til nas primei-
ras 48 horas apds tratamento com IVIG.

FRAQUEZA MUSCULAR
GENERALIZADA CRONICA: UMA DOENCA
OU UMA ASSOCIACAO RARA DE
DOENCAS RARAS?

Rita Machado'; Luciano Almendra?; Argemiro Geraldes?;
Anabela Matos?; Luis Negrao?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra, Coimbra, Portugal; 2 - Unidade de Doencas
Neuromusculares, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introducdo: A Neuropatia Motora Multifocal (NMM) e a Sin-
drome do Desfiladeiro Toracico Neurogénica (SDT-N) sdo do-
encas neuromusculares adquiridas raras. A NMM é uma neuro-
patia motora desmielinizante crénica, multifocal e assimétrica.
O SDT-N define-se por uma compressao cronica de estruturas
nervosas do plexo braquial, causando défices sensitivo-motores
com distribui¢do nao radicular.

Caso Clinico: Mulher de 39 anos com antecedentes de SDT-
-N bilateral com défices motores graves de predominio distal e
assimétricos (E>D). Apresentava estenose das artérias subclavias
documentada por angio-RM dinamica (D>E). Foi submetida a ex-

cisdo da 1? costela esquerda em Julho de 2018, sem melhoria cli-
nica. No inicio de 2019, inicia novas queixas de fraqueza muscu-
lar, inicialmente no pé esquerdo e posteriormente do pé direito,
com limitacao significativa da marcha. Negava queixas sensitivas.

O exame neurolégico revelava fraqueza e atrofia muscular
assimétrica das maos, pé pendente bilateral e dificuldade na
marcha em pontas (E>D). Os reflexos aquilianos estavam abo-
lidos, bilateralmente, e o exame das sensibilidades era normal.
O EMG demonstrou bloqueios de condugédo nervosa motora
parcial nos nervos cubitais e mediano esquerdo, nos segmentos
dos bracos e plexo braquial. A pesquisa de anticorpos IgM anti-
-gangliosideos GM1 foi negativa.

Foi prescrita imunoglobulina endovenosa (IglV) 2gr/kg/dia
durante 5 dias, com recuperacédo parcial da for¢ca muscular dos
membros inferiores e mao direita. Com a terapéutica de ma-
nutengdo quinzenal verificou-se recuperagao total da fraqueza
muscular dos membros inferiores, com normalizagdo da marcha
e melhoria funcional significativa nos movimentos finos das méaos.

Conclusées: A SDT-N é extremamente rara, sobretudo com
envolvimento bilateral. Neste caso, ndo se pode excluir a contri-
buicéo da lesdo do plexo braquial na fraqueza dos membros su-
periores causada pela NMM. No entanto, a auséncia de melhoria
clinica apds excisdo da 1% costela e a excelente resposta a tera-
péutica com IglV sugere que a etiologia principal serd a NMM.

PARAPARESIA PROGRESSIVA
ASSOCIADA A MUTAGCAO DE NOVO NO
GENE BSCL2

Joana Ramos-Lopes'; Joana Ribeiro?; Henriqueta Aradjo?; Vera
Ribeiro?; Mario Lago® Cérmen Costa?

1 - Servigo de Neurologia, CHUC; 2 - Centro de Desenvolvimento
da Crianca, Hospital Pediatrico, CHUC; 3 - Servico de Genética,
Hospital Pediatrico, CHUC

Introdugdo: As mutagdes no gene BSCL2 s3o causa de pato-
logia do primeiro e segundo neurdnios motores, de gravidade
fenotipica variavel e transmissdo autossémica dominante. Entre
os fendtipos descritos destaca-se a Sindrome de Silver, mani-
festada por paraparésia espastica e amiotrofia e fraqueza das
ma&os, e a neuropatia motora hereditéria distal tipo V (dHMN-V).

Caso Clinico: Apresentamos o caso de um rapaz de 14 anos,
com antecedentes de apneia do sono, que iniciou pelos 6 anos
queixas de deformidade dos dedos dos pés e dor, associadas a
queixas urinarias. Historia familiar negativa para patologia neuro-
l6gica. Houve um agravamento progressivo ao longo dos anos,
com limitagdo franca na marcha e necessidade de apoio bilate-
ral para grandes disténcias. Atualmente, ao exame neurolégico
apresenta fraqueza pronunciada dos membros inferiores (G2/3-
na dorsiflexdo do pé), pés cavus com conformagdo em equino
e halux em martelo com atrofia distal assimétrica de predomi-
nio esquerdo; fraqueza G4 nas maos e atrofia do 1° interésseo
dorsal e do curto abdutor do polegar bilateralmente, sugerindo
split-hand; e hiperreflexia global; na marcha apresenta stepagge
bilateral. Dos exames complementares destaca-se RM-CE com
reducdo do volume do istmo do corpo caloso e RM-medular sem
alteragdes; eletromiograma com sinais de lesdo nervosa moto-
ra periférica crénica nos tibiais anteriores; e estudo urodindmico
com sugestao de hiperatividade vesical. Foi realizado estudo ge-
nético com exoma clinico, identificando-se a presenca da varian-
te ¢.269C>T, em heterozigotia, no gene BSCL2, de significado
clinico provavelmente patogénico. O estudo dos pais permitiu
esclarecer a natureza de novo da mutagao.

Concluséo: Este caso ilustra a expressao clinica variavel das
mutagdes no gene BSCL2, no que se pode considerar um fe-
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nétipo com envolvimento progressivo do neurénio motor com
caracteristicas associadas a Sindrome de Silver. Realga-se a uti-
lidade das novas técnicas de sequenciacdo genética para um
diagnéstico molecular preciso em situacdes fenotipicamente
mais complexas.

AMILOIDOSE FAMILIAR TIPO
FINLANDES - APRESENTACAO DE DOIS
CASOS INDEX

Inés Cunha'; Ana Catarina Bras'; Luciano Almendra'; Argemiro
Geraldo'; Luis Negrdo'; Fatima Silva'; Anabela Matos’

1 - Consulta de Neuromusculares, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar da Universidade de Coimbra

Introdugdo: A amiloidose familiar tipo finlandés (AFTF) é
uma forma de amiloidose sistémica de transmissdo autossémi-
ca dominante, secundaria a mutagdes no gene gelsolina, sem
terapéutica curativa. Manifesta-se como neuropatia periférica
craniana e sensitiva, distrofia da cornea tipo lattice e cutis laxa.
Apesar de inicialmente descrita na populacdo finlandesa, ha
uma familia descrita em Portugal. Apresentamos os primeiros
dois casos diagnosticados com AFTF no nosso centro, de duas
familias ndo relacionadas, sem ascendéncia nérdica conhecida.

Casos Clinicos: 1. Mulher, 76 anos, seguida por quadro de
alteragdo da mimica facial e desequilibrio com agravamento
progressivo, associado a alteracdo da acuidade visual desde os
70 anos. A mée e duas tias maternas tinham clinica semelhante.
Apresenta cutis laxa, distrofia lattice da cérnea, diparésia facial,
mioquimias faciais, hipopalestesia generalizada, ataxia apendi-
cular e axial.

2. Homem, 68 anos, seguido por quadro de diminuicdo da
acuidade visual e alteragcdo da simetria facial desde os 50 anos,
associado a dificuldade da marcha com agravamento progres-
sivo. Historia familiar positiva para patologia oftalmolégica e
alteracdo da expressao facial (irmdo, mae e avé materna). Ao
exame objetivo apresenta cutis laxa, distrofia lattice da cérnea,
diparésia facial, limitacdo de todos os movimentos oculares, te-
traparésia G4+, hiperreflexia generalizada e ataxia apendicular
e da marcha.

Em ambos foi detetada a variante patoldgica c.640G>A no
gene gelsolina em heterozigotia. Serd apresentado o estudo
neurofisiolégico dos dois casos index e imagens dos doentes e
dos familiares com clinica semelhante.

Conclusdo: Apresentamos estas duas familias pela raridade
diagndstica e pela necessidade de considerar a AFTF no diag-
néstico diferencial de diparésia facial progressiva, mesmo sem
ascendéncia nérdica conhecida. O inicio tardio, a progressao len-
ta e o seu nao reconhecimento, conduzem ao atraso de diagnos-
tico e, consequentemente, de tratamento sintomatico adequado
e do aconselhamento genético nos familiares em risco.

FRAQUEZA MUSCULAR EM
DOENTE COM DEFICE DE VITAMINA D
EM RELACAO COM SINDROME DE MA
ABSORCAO

Pedro Lopes das Neves'; Rita Martins'; Simdo Cruz'; Jodo Peres'
1 - Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca

Introducdo: O défice de vitamina D esta descrito como cau-
sador de miopatia. As sindromes de ma absorc¢éo, a reduzida
exposicao solar, o reduzido aporte e o uso alguns antiepiléticos
sdo causas de défice desta vitamina lipossoltvel. O mecanismo

fisiopatoldgico nao é totalmente conhecido, admitindo-se que
esta vitamina regula diretamente a transcricdo genética no teci-
do muscular através de recetores nucleares.

Caso Clinico: Mulher de 69 anos, com diagndstico de co-
langiocarcinoma intra-pancreatico com metastizacdo hepatica,
admitida por ictericia obstrutiva e instalacdo progressiva nas 2
semanas anteriores a admissao, de mialgias nas coxas e fraque-
za muscular dos membros, com multiplas quedas.

Ao exame fisico apresentava-se pélida e ictérica. Ao exame
neuroldgico objetivou-se tetraparésia simétrica (forca muscular
[FM] membros superiores: grau 4+ proximal, distal conserva-
da; membros inferiores: grau 3- proximal, distal conservada),
reflexos miotéticos presentes e simétricos, reflexos cuténeo-
-plantares flexores. Marcha possivel apenas com ajuda de 3°
pessoa, notando-se hiperlordose lombar. Sem alteracdes dos
pares cranianos, sensibilidade ou coordenacdo motora. A ava-
liagdo analitica mostrou elevacdo da creatinaquinase (1446 U/L),
défice severo de vitamina D e hiperbilirubinémia. Nao foram
identificadas alteracdes idnicas, do metabolismo fosfo-calcico
ou da funcgdo tiroideia. Realizou estudo de condugdo nervosa
que foi normal e eletromiografia com agulha que nao revelou
achados miopaticos. A bidpsia muscular ndo apresentou alte-
racdes significativas, nomeadamente sugestivas de miopatia
inflamatdria ou necrotizante.

Apds reposicdo com vitamina D parentérica observou-se
normalizacdo da creatinaquinase e progressiva melhoria da FM
com defeito motor minimo na reavaliacdo aos 2 meses (mem-
bros superiores: FM proximal grau 5-; membros inferiores: FM
grau 4+).

Conclusdes: Apesar dos défices vitaminicos serem ampla-
mente reconhecidos com causadores de patologia neuropética
sdo raramente implicados como causadores de miopatia. Nos
doentes com fatores de risco para défice de vitamina D e com
fragueza muscular associada, o doseamento sanguineo desta
vitamina deverd ser realizado e a sua suplementacdo pronta-
mente iniciada.

MIOCARDIOPATIA DE TAKOTSUBO
E ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Joana Ferreira Pinto’; Filipa Meira Carvalho'; Diana Matos'?;
Eduardo Freitas'?; Isabel Campos Duraes®; Margarida Ramos
Lopes'; Sara Varanda'; Ricardo Maré'; Ana Filipa Santos’

1 - Servico de Neurologia do Hospital de Braga; 2 - Servico de
Neurologia da Unidade Local de Saude do Alto Minho, Hospital de
Santa Luzia; 3 - Servico de Cardiologia do Hospital de Braga

Introducdo: A miocardiopatia de Takotsubo é uma sindrome
de insuficiéncia cardiaca aguda causada por disfuncdo ventricu-
lar esquerda reversivel. Entre as etiologias neuroldgicas, pre-
dominam doencas agudas ou paroxisticas, como AVC e crises
epilépticas. Mais raramente, pode ocorrer associada a doencas
neurodegenerativas, nomeadamente a Esclerose Lateral Amio-
tréfica (ELA). A miocardiopatia de Takotsubo nestes doentes é
maioritariamente precipitada por infegcdes e intervengdes cirlr-
gicas, devendo-se a hiperatividade simpatica.

Caso Clinico: Mulher de 81 anos, internada por quadro pro-
gressivo de fraqueza muscular, disartria e disfagia com um ano
de evoluggo. A admisséo, foi objetivada insuficiéncia respiraté-
ria hipercépnica. Os achados eletromiograficos e a exclusado de
diagnésticos alternativos permitiram estabelecer o diagndstico
de ELA. Desde a admissdo, com necessidade de alimentagado
por sonda nasogastrica e de ventilacdo ndo invasiva continua.
Foi, assim, submetida a traqueostomia e gastrostomia, no mes-
mo tempo cirdrgico. Cinco dias depois do procedimento surgi-
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ram dispneia e taquicardia, sem precordialgia ou sinais de insu-
ficiéncia cardiaca, apresentando o ECG elevacdo do segmento
ST nas derivacdes precordiais. Analiticamente, verificou-se au-
mento do pré-BNP (12289pg/mL), desproporcional a elevagao
dos marcadores de necrose miocardica (troponina | 2ng/mL). O
ecocardiograma revelou acinésia apical, com envolvimento de
todas as paredes e depressao severa da fracao de ejecao ventri-
cular esquerda (FEVE~29%). A doente ja se encontrava sob an-
tiagregacao plaquetaria, foi ajustada a terapéutica ventilatéria
e iniciou diurético. Os niveis séricos dos marcadores anteriores
evoluiram em perfil descendente e o controlo ecocardiografico
mostrou hipocinésia apical e da parede anterior e recuperagao
da FEVE para 50%.

Conclusdo: Este caso demonstra a apresentagéo tipica
da miocardiopatia de Takotsubo em doentes com ELA. Deve
suspeitar-se desta associacdo perante agravamento subito da
dispneia, particularmente nos estadios avancados da doenca
neurolégica e quando temporalmente relacionado com inter-
corréncias infeciosas ou cirurgicas.

MIOSITE COM CORPOS DE
INCLUSAO: APRESENTACAO COM
ELEVACAO ASSINTOMATICA DA CREATINA
CINASE

Sofia Delgado'; Jodo Peres'; Rafael Roque?; Luis Santos®; Pedro
Alves?*; Ana Valverde'; Simao Cruz’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca; 2 -
Laboratério de Neuropatologia, Centro Hospitalar e Universitario
de Lisboa Norte; 3 - Consulta de Doencas Neuromusculares,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 4 - Servico de Imagiologia,
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central.

Introducdo: A miosite com corpos de inclusdo (MCI) é uma
miopatia que se manifesta habitualmente com fraqueza muscu-
lar progressiva numa distribuicdo anatémica caracteristica e que
cursa frequentemente com creatina cinase (CK) sérica normal
ou apenas ligeiramente aumentada.

Caso clinico: Homem de ascendéncia Africana, com ele-
vacdo persistente e assintomatica da CK (méximo 1300 UI/L),
detectada inicialmente no contexto de um Enfarte Agudo do
Miocérdio aos 63 anos. Ndo apresentava na altura alteracoes ao
exame neuroldgico, no EMG ou na biépsia muscular.

Manteve-se assintomatico até aos 65 anos quando come-
cou a sentir mialgias ligeiras. Pelos 71 anos comecou a referir
fragueza das maos, observando-se entdo diminuicdo de forca
muscular nos flexores longos dos dedos das maos, sem altera-
¢des nos restantes grupos musculares.

Nos dois anos seguintes apresentou agravamento progres-
sivo da fraqueza das méaos. Adicionalmente, comecou a notar
dificuldade na marcha e teve vérias quedas porque tropecava.
Ao exame neuroldgico apresentava entdo diminuicido da forca
muscular na flexdo plantar e, sobretudo, na dorsiflexdo do pé.

Repetiu-se 0 EMG que demostrou alteracdes miopaticas nos
flexores dos dedos das maos e nos musculos das pernas, com
abundantes fibrilhacoes.

Fez RM muscular dos membros inferiores, que evidenciou
infiltragdo adiposa acentuada no vasto e gémeo externo, e li-
geira no tibial anterior e peroneais, com o recto femoral e com-
partimento posterior relativamente poupados.

Fez biépsia do vasto lateral que revelou alteragdes sugesti-
vas de uma miopatia inflamatéria, com predominio de infiltrado
linfocitario CD8+ e presenca de vacuolos bordejados, sugerin-
do assim o diagnéstico de MCI.

Conclusdo: Descrevemos o caso de uma MCl com elevagao

assintomatica da CK precedendo em 8 anos o aparecimento de
fraqueza muscular. Este aspecto é extremamente invulgar e su-
gere que a MCl deve ser incluida entre os diagnédsticos diferen-
ciais da hiperCKemia assintomatica em individuos com idade
superior a 50 anos.

SINDROME DE GUILLAIN-BARRE:
CARACTERIZACAO EPIDEMIOLOGICA,
CLINICA E TERAPEUTICA DA UNIDADE
LOCAL DE SAUDE DE MATOSINHOS

Luis Ribeiro'; Raquel Rocha'; Ana Monteiro'
1 - Servigo de Neurologia do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos

Introducgdo: A sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma do-
enca potencialmente fatal que requer uma rapida identificacdo
e atuacao.

Objetivos: Caracterizagdo dos casos de SGB internados no
Hospital Pedro Hispano (HPH).

Métodos: Estudo retrospectivo dos internamentos por SGB
entre 01-Jan-2017 e 31-Dez-2018.

Resultados: |dentificaram-se 14 doentes, 11 homens (79%),
com idades entre 50-84 anos (média=65.6 anos). Nove (64%)
com antecedente infecioso prévio, 1 raquianestesia, 4 (29%)
sem antecedentes. Levou em média 22 dias entre o antece-
dente e os primeiros sintomas de SGB (variacdo 9-50 dias) e
8 dias entre o inicio da clinica e a avaliacdo médica (variagcdo
2-20 dias). Nove (64%) apresentaram-se com tetraparésia em
grau variavel, 2 (14%) com paraparésia, arreflexia em 13 (93%),
9 (64%) tinham hipostesia/parestesias simétricas nas maos/pés
e 5 (36%) ataxia da marcha. Todos realizaram PL na admissao,
13 (93%) com dissociagdo albumina-citolégica. Todos foram
internados nos cuidados intermédios. Serologia para C.Jejuni,
VHB, VHC, VIH, sifilis e Mycoplasma pesquisada em 11 (79%),
1 positivo para C.Jejuni, 2 para Mycoplasma e 1 infecdo prévia
por VHB. Em todos pesquisou-se anticorpo antigangliosideo (2
positivos). 13 (93%) realizaram RM-neuroeixo. Todos receberam
IgEV 0.4g/kg/dia durante 5 dias, 1 caso necessitou segundo ci-
clo aos 20 dias. Todos realizaram EMG>12 dias de clinica, iden-
tificando-se AIDP em 6, AMSAN em 5, AMAM em 2. Houve 1
caso de sindrome de Miller-Fisher. O internamento durou entre
7-51 dias (média=25,6 dias), 5 altas para ambulatério, 4 para
centro de reabilitacdo, 3 para unidade de cuidados continuados
e 2 para outro hospital.

Conclusdo: Verificamos uma maior incidéncia de formas
axonais que o esperado, assim como um predominio do sexo
masculino. Estes achados podem ser enviesados pela reduzida
amostra, pelo que serd importante alargar esta analise aos anos
vindouros. O estudo motivou a realizagdo de um protocolo de
atuagdo na SGB para uniformizacdo de investigagao/cuidados.

SINDROME MIASTENICA DE
LAMBERT-EATON E SUA CARACTERIZACAO
CLINICA E ELETROFISIOLOGICA

Ana André'; Vanessa Oliveira; Ana Paula Sousa®; Raquel
Samdes?; Ernestina Santos?*

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario

do Algarve; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
Universitario do Porto, Hospital de Santo Anténio; 3 - Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Universitério do Porto, Hospital
de Santo Antdnio; 4 - Unidade Multidisciplinar de Investigagao
Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto
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Introdugdo: A sindrome miasténica de Lambert-Eaton
(LEMS) é uma doenca rara da juncdo neuromuscular com aspe-
tos clinicos, analiticos e eletrofisioldgicos caracteristicos. Apre-
senta uma morbilidade e mortalidade significativas.

Objetivos e Metodologia: Estudo retrospetivo e descritivo
das caracteristicas sociodemograficas e clinico-neurofisiélogi-
cas de doentes com diagnéstico de LEMS seguidos na consulta
de neuroimunologia dum centro terciario, no periodo de 2009
a Agosto de 2019.

Resultados: Cinco doentes com LEMS, trés do género fe-
minino, apresentaram inicio de sintomas entre os 33-74 anos
(média 59) e tempo até diagndstico 3-37 meses (mediana 12).
Em quatro doentes o sintoma inicial foi défice motor dos mem-
bros inferiores e num fraqueza generalizada. No diagndstico to-
dos apresentavam défice motor predominio proximal e crural,
quatro com arreflexia, trés com sintomas autonémicos, e todos
tiveram envolvimento facial e/ou bulbar. Num doente a EMG
era normal, em dois demonstrou reducdo da amplitude do po-
tencial motor composto evocado apds estimulagdo com 3Hz,
com incremento significativo apds contragao voluntaria ou esti-
mulagao de alta frequéncia no primeiro exame, e noutros dois
estes achados foram observados numa segunda EMG. Todos
apresentaram anticorpos contra os canais de célcio voltagem-
-dependente. Em trés foi identificado carcinoma de pequenas
células do pulmao (6, 12 e 19 meses apds inicio sintomatico),
dois dos quais faleceram apds 1 e 14 meses do diagndstico.
No quarto doente foi diagnosticado carcinoma da prostata
alguns meses antes do inicio de sintomas, tendo falecido 59
meses apds. Num doente com seguimento de oito anos nao foi
identificado tumor, sendo tratado com piridostigmina, diami-
nopiridina, imunoglobulinas e vérios imunossupressores. Todos
apresentaram ma resposta aos diferentes tratamentos da LEMS.

Conclusdes: Estes casos demonstram uma certa variabili-
dade clinica e eletrofisioldgica, realcando a complexidade no
diagnéstico da LEMS e a necessidade do seu conhecimento e
alto grau de suspeicdo, de modo a identificar e tratar atempa-
damente o tumor e a doenca.

FRAQUEZA MUSCULAR FATIGAVEL
COMO MANIFESTACAO DE UMA MIOPATIA
MITOCONDRIAL POR MUTAGCAO NO GENE
NUCLEAR RRM2B

Carlos Figueiredo'; Rafael Roque?; Célia Nogueira®; Cristina
Pereira®; Laura Vilarinho®; Ana Valverde'; Simao Cruz'

1 - Servico de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca;

2 - Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Universitario Lisboa Norte; 3 - Unidade de Rastreio
Neonatal, Metabolismo e Genética, Departamento de Genética
Humana, Instituto Nacional de Saide Doutor Ricardo Jorge, Porto

Introducdo: O gene nuclear RRM2B esta envolvido na replica-
¢do do ADN mitocondrial (mtDNA) e as suas mutagdes tém sido
descritas como uma causa frequente de miopatia mitocondrial,
particularmente perante um fendtipo de oftalmoparésia extrinse-
ca cronica progressiva com ptose e fraqueza muscular proximal.

Caso Clinico: Mulher de 55 anos, sem antecedentes pes-
soais nem histéria familiar relevantes. Cerca dos 46 anos de
idade iniciou ptose palpebral assimétrica, persistente, associa-
da a diplopia, fadiga e fraqueza muscular dos membros mas
de gravidade flutuante. A observacao revelava ptose bilateral
assimétrica, limitacdo ligeira dos movimentos oculares no pla-
no horizontal e vertical, diplopia na supraversdo e levoversao
(fatigavel), ligeira fraqueza do andar inferior da face e disartria
nasal intermitente. Apresentava ainda fraqueza muscular cervi-

cal e dos membros de predominio proximal, fatigaveis, e esbo-
¢o de sinal de Gowers. O EMG revelou tracado miopatico nos
musculos estudados, sem decremento na estimulagao repetiti-
va. Doseamentos séricos de anticorpos anti-AChR, CK e funcdo
tiroideia foram normais. Realizou bidpsia de musculo que mos-
trou alteracdes sugestivas de doenca mitocondrial e um défice
do complexo IV no estudo enziméatico da cadeia respiratéria.
A pesquisa de dele¢des no mtDNA (musculo) e sequenciacdo
NGS do mtDNA (sangue) ndo revelaram alteracdes pelo que foi
pedido o estudo de um painel de genes nucleares associados a
doencas mitocondriais que revelou uma variante (p.lle47Val) em
heterozigotia no gene RRM2B. A suplementacdo com carnitina
e CoQ10 tem melhorado a fadiga.

Conclusdes: Este caso ilustra uma miopatia mitocondrial
com aspectos clinicos invulgares neste tipo de doencas, nome-
adamente a assimetria da ptose, a existéncia de diplopia, e a
natureza fatigavel e flutuante dos sintomas. Realca-se também
a auséncia de delec¢des no mtDNA, ao contrario do que tem
sido descrito em mutacdes do gene RRM2B e do que seria ex-
pectavel perante a idade de inicio dos sintomas e as alteracdes
histoldgicas evidentes.

A IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO
E TERAPEUTICA NA QUALIDADE DE
VIDA DE UMA FAMILIA COM PARALISIA
PERIODICA HIPOCALEMICA

Francisco Sabenca'; Hugo Morais?; Henrique Costa’
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2 - Hospital CUF - Porto

Introdugdo: A Paralisia Periddica Hipocalémica (PPH) Pri-
maria é uma canalopatia musculoesquelética Autossémica Do-
minante rara, causada por mutagdes nos genes dos canais de
célcio (CACN1AS) ou sddio (SCN4A). Apresenta-se tipicamente
em adolescentes e adultos jovens e é caracterizada por episé-
dios transitérios de paralisia flacida associada a hipocaliemia.

Caso Clinico: Ao longo de 3 geragdes, varios elementos de
uma familia apresentavam mudltiplos episddios transitérios de
paralisia generalizada. O caso index, uma mulher de 25 anos,
sem antecedentes médicos ou cirdrgicos de relevo, manifestava
desde os seus 4-5 anos de idade, uma tetraparesia transitéria
e, esporadicamente, paresia ocular e bulbar, minutos apds rea-
lizagdo de exercicio vigoroso, jejum prolongado ou periodos de
maior stress. Com recuperacao da forca muscular em 30-45 mi-
nutos, sobretudo se manutencao de atividade fisica ligeira. His-
téria familiar de clinica semelhante presente no pai, irmao, tios
e avo paternos. Dado clinica sugestiva de paralisia periddica,
foi realizado estudo genético no caso index e outros elementos
da familia, que revelou uma mutagado em heterozigotia no gene
SCN4A, sugestivo de Paralisia Periédica Hipocalémica tipo 2.
Com a suplementacao oral com cloreto de potassio e acetazo-
lamida, verificou-se uma franca diminuicdo da frequéncia das
crises em todos os elementos afetados (com video).

Concluséo: Episddios recorrentes de paralisia podem causar
morbilidade significativa, sendo o principal método preventivo
a eviccdo dos fatores desencadeantes, nem sempre possivel.
Apesar de ser uma patologia hereditéria com manifestacdo pre-
coce, elementos sintomaticos da familia podem ser diagnos-
ticados apenas em idade tardia, apresentando, contudo, uma
resposta importante com a terapéutica. Com este caso, pre-
tendemos demonstrar como terapéuticas preventivas simples,
nomeadamente suplementacdo de potéssio e inibidores da ani-
drase carbdnica, podem melhorar significativamente a qualida-
de de vida destes doentes e, por conseguinte, de toda a familia.
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MIELITE TRANSVERSA
EM DOENTES COM AMILOIDOSE
TTRVAL50MET: ESPECTRO CLINICO DA
DOENGA?

Diogo Pereira'; Vanessa Oliveira'; Hugo Mota Déria?; Ana Paula
Sousa®?; Teresa Coelho®?*; Ana Martins da Silva'*®

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do
Porto — Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 2 - Servico

de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Universitario do

Porto — Hospital de Santo Anténio (CHUP-HSA); 3 - Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Universitério do Porto- Hospital
de Santo Anténio (CHUP-HSA); 4 - Unidade Corino de Andrade,
Centro Hospitalar Universitério do Porto- Hospital de Santo
Anténio (CHUP-HSA); 5 - Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto — UMIB/ICBAS/UP

Introducdo: A polineuropatia amiloidética familiar (PAF) é
uma amiloidose hereditéria caracterizada pela deposicdo ex-
tracelular de transtirretina, produzindo manifesta¢des multissis-
témicas, incluindo do sistema nervoso central. O atingimento
medular é pouco conhecido. Descrevemos 3 doentes portado-
res de TTRVal50Met, dois da mesma familia, com episddios de
mielite transversa.

Caso Clinico:

Caso 1: Homem, 65 anos, com mielite aguda transversa as-
simétrica aos 47 anos. O estudo citoquimico e imunolégico do
liquor (LCR) foi normal e a ressonancia magnética (RMN) medu-
lar revelou hipersinal medular em T2 ao nivel de D1-D2. Teve
recuperacgao parcial dos défices. Aos 58 anos iniciou sintomas
de disautonomia e sensitivos nos membros inferiores com con-
firmacdo por estudo neurofisiolégico e a bidpsia de glandula
salivar (BGS) foi positiva para amiloide.

Caso 2: Mulher, 51 anos, hipotiroidismo desde os 18 anos,
com mielite aguda transversa aos 45 anos. A RMN medular
revelou hipersinal medular em T2 e STIR ao nivel de D2-D3.
Apresentava 10 células mononucleares no LCR, sendo o restan-
te estudo analitico normal. Fez metilprednisolona (MPD) sem
melhoria. Aos 49 anos surgem sintomas sensitivos, disautond-
micos e oftalmopatia amilodética. O estudo neurofisiolégico
revelou sindrome de tunel carpico bilateral e a BGS foi positiva
para amiloide.

Caso 3: Mulher, 57 anos, com sintomas de polineuropatia
sensitiva e autondmica aos 38 anos e submetida a transplante
hepético aos 41 anos. Aos 57 anos teve instalacdo aguda de
quadro de mielite transversa assimétrica. O estudo citoquimico
e imunolégico do LCR foi normal. Fez MPD endovenosa com
melhoria parcial.

Conclusdo: Descrevemos trés casos de mielite transversa
de etiologia indeterminada em doentes portadores da mutagao
Val50Met, dois deles prévios ao inicio da polineuropatia. A pre-
senca deste fendtipo em membros da mesma familia (casos 2 e
3) coloca a hipdtese do quadro se enquadrar na doenca de base
e que fatores genéticos contribuem para a heterogeneidade fe-
notipica desta doenca.

CISP PARANEOPLASICA POR
ANTICORPOS ANTI-ANFIFISINA
Isabel Rovisco Monteiro'; Emanuel Martins'; Sénia Batista';
Anabela Matos'; Argemiro Geraldo'

1 - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducdo: As Sindromes Paraneoplasicas Neuroldgicas

(SPN) s@o doencas raras, imunomediadas, que surgem associa-
dos a neoplasias malignas. Para além de uma elevada suspeita
clinica, o seu diagndstico baseia-se também na positividade
de anticorpos anti-neuronais. Os anticorpos anti-anfifisina es-
tao fortemente associados a neoplasias da mama, tendo como
principal manifestagdo o “Stiff Person Syndrome”. A “Chronic
Immune Sensory Polyradiculopathy” (CISP) é uma entidade cli-
nica englobada nas polineuropatias inflamatérias e desmielini-
zantes cronicas, que afeta preferencialmente as grandes fibras
das raizes posteriores.

Caso Clinico: Descreve-se o caso de uma mulher de 76 anos
com antecedentes de adenocarcinoma da mama submetido a
tumorectomia e radioterapia ha 10 anos, com clinica de insta-
lacdo subaguda e evolugdo progressiva de disestesias intensas
dos membros superiores e inferiores, de predominio distal. Ao
exame neuroldgico apresentava discreta tetraparésia proximal
(G4+), hipostesia algica em meia e luva bilateral, hipopaleste-
sia dos membros inferiores, ataxia da marcha e arreflexia nos
membros inferiores. O estudo de conducdo nervosa motora e
sensitiva foi normal, sem sinais de polineuropatia, os PESS dos
membros inferires estavam ausentes e os dos membros supe-
riores apresentavam um aumento significativo e reprodutivel
das respostas evocadas. O estudo citoquimico do LCR revelou
hiperproteinorraquia isolada. O estudo imunolégico identificou
positividade forte para anticorpos anti-anfifisina. Realizou uma
PET-FDG corporal que diagnosticou metastizacdo ganglionar e
bssea. A bidpsia ganglionar axilar confirmou o diagnéstico de
adenocarcinoma da mama disseminado. Realizou cinco ciclos de
imunoglobulina endovenosa, com melhoria dos défices motores.

Conclusdes: Apresentamos um caso de CISP que esta rara-
mente descrito como sindrome paraneoplasica. O elevado grau
de suspeita de etiologia paraneoplésica permitiu diagnosticar
precocemente a recidiva de adenocarcinoma da mama. Ape-
sar dos défices associados a sindromas paraneoplésicos por
anti-anfifisina serem frequentemente irreversiveis, o diagndstico
atempado pode permitir o tratamento curativo da neoplasia,
que associado a imunoterapia, pode promover uma estabiliza-
¢do ou melhoria dos sintomas.

ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA COM ALTERACOES
SENSITIVAS

Adilson Cldudio Marcolino'; Mamede de Carvalho?; Fernando
Silveira’

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario Sao
Jodo; 2 - Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa, Centro Hospitalar Universitério Lisboa-
Norte, Portugal

Introdugdo: A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é uma do-
enca neurodegenerativa rapidamente progressiva e incuravel,
caraterizada pelo envolvimento dos primeiro e segundo neu-
rénios motores. Embora a disfuncdo motora seja definidora da
doenca, existe evidéncia de tratar-se de patologia multi sisté-
mica, na qual a cognigdo, o sistema nervoso autonémo, as vias
espino-cerebelosas, as colunas dorsais, os ganglios da base e as
fibras sensitivas também podem estar afetadas.

Caso clinico: mulher de 67 anos, com antecedentes de HTA,
DM, dislipidemia, e neo da mama. Sem antecedentes familiares re-
levantes. Manifestou em setembro de 2010 quadro clinico carateri-
zado por queixas progressivas da sensibilidade na coxa direita. Nos
anos subsequentes houve evolucio clinica com progressiva parésia
e perda sensitiva, com inicio no membro inferior direito, e progre-
dindo para o membro inferior contralateral, membros superior direi-
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to e esquerdo. Mais recentemente o defeito sensitivo compromete
a face. Atualmente ao exame neuroldgico revela: disartria com fas-
ciculagdes da lingua, parésia da mastigacdo e disfagia; marcada e
atrofia e parésia dos quatro membros, predominio no hemicorpo
direito; marcado defeito da sensibilidade de predominio das gran-
des fibras, severo nos membros inferiores; auséncia de sinais pirami-
dais. O estudo neurofisioldgico periddico revelou progressiva perda
do segundo neurdnio motor e das respostas sensitivas. Estudo dos
genes TARDBP, SOD1 e C9ORF72 negativos.

Conclusao: Relatamos um caso raro de ELA esporadica com
alteracdes sensitivas, proximo dos casos de FOSMN. Este feno-
tipico alarga o espetro clinico da ELA.

VARIABILIDADE FENOTIPICA
E DIFICULDADE DIAGNOSTICA DAS
MIOPATIAS MIOFIBRILARES

Mariana Rocha'; Henrique Costa’
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/
Espinho

Introducdo: As miopatias miofibrilares (MFM) sdo um grupo
heterogéneo de distrofias musculares com caracteristicas morfo-
|6gicas comuns. Além do quadro miopatico, podem cursar com
envolvimento respiratério, neuropatia periférica e/ou cardiopatia.

Caso Clinico: Homem de 74 anos, sem antecedentes pesso-
ais de relevo, apresenta quadro lentamente progressivo com 9
anos de evolugéo de défice motor com inicio no membro inferior
esquerdo e posterior envolvimento apendicular generalizado.
Ao exame neuroldgico apresenta amiotrofia apendicular distal,
tetraparésia de predominio distal com envolvimento preferen-
cial dos membros esquerdos, hiporreflexia miotatica no mem-
bro inferior esquerdo e marcha livre auténoma, sendo incapaz
de marcha em calcanhares a esquerda. Em termos de histéria
familiar, ha apenas a descricdo de dificuldades na marcha no seu
pai. O primeiro EMG mostrou fibrilacdes e ondas positivas nos
4 membros e potenciais neurogénicos crénicos no membro in-
ferior esquerdo. Analiticamente apresentava umas CKs normais
a duas vezes o limite superior da normalidade, antiganglioside-
os negativos e LCR sem pleocitose ou hiperproteinorraquia. A
RM cranioencefélica e cervical ndo mostrou alteracdes. Apds 2
anos de seguimento realizou novo EMG que mostrou, além dos
potenciais neurogénicos crénicos ja conhecidos, tracados mio-
péaticos com potenciais em repouso nos membros superiores e
inferiores, com alteracdes mais marcadas nos musculos distais,
a favor de miopatia distal. O painel NGS para miopatias distais
identificou a variante c.179C>T (p.Ser60Phe) em heterozigotia
no gene MYOT, previamente descrita como causadora de MFM.

Conclusdo: Apesar de inicialmente descrita como causando
um fendtipo tipo distrofia muscular das cinturas, atualmente
sabemos que a apresentacdo mais comum da miotilinopatia é
a miopatia distal. Habitualmente é de inicio tardio (apds os 50
anos), lentamente progressiva e de hereditariedade autossémica
dominante. H& marcada variabilidade fenotipica, mesmo intra-
familiar. A combinacéo de tracados miopéticos e neurogénicos,
assim como a diminuicdo das velocidades de conducdo nalguns
doentes, tornam esta entidade num desafio diagndstico.

NEUROINTOXICACAO POR
SAXITOXINA: “ALIMENTAR, MEU CARO
WATSON!”

Cristina lonel'; Inés Marques'; Miguel Grunho'
1 - Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta

Introducdo: Paralytic shellfish poisoning (PSP) ocorre apds
o consumo de moluscos bivalves contaminados com saxitoxi-
na, uma neurotoxina produzida por algas. Manifesta-se com
sintomas gastrointestinais e neurolégicos, podendo existir pro-
gressao rapida para paralisia muscular generalizada com envol-
vimento dos musculos respiratérios. Nao existe antidoto para
esta toxina e o tratamento é de suporte.

Caso clinico: Homem de 69 anos admitido por quadro agudo
de mal-estar geral, parestesias periorais e das maos, mialgias e
fraqueza muscular generalizada. No exame neurolégico apresen-
tava diparésia facial, disartria, disfonia, tetraparésia hipotdnica
normorrefléxica, hipostesia algica e hipopalestesia com padrao
em meia e luva altas. Apurou-se que, poucas horas antes do ini-
cio dos sintomas, o doente e a sua irma haviam ingerido me-
xilhdo que os préprios haviam apanhado. A irma, de 63 anos,
tinha igualmente desenvolvido quadro agudo de vémitos, e pa-
restesias periorais e das extremidades, distais e simétricas, trinta
minutos apds o consumo do mexilhdo. Apresentava tetraparésia
ligeira isoténica normorrefléxica e hipostesia algica perioral e
com padrdo em meia alta. Ambos foram inicialmente internados
em Unidade de Cuidados Intermédios para monitorizacao clini-
ca apertada. Nao foi possivel obter uma amostra do mexilhao
consumido, mas a pesquisa na urina confirmou a suspeita clinica
de intoxicacdo por saxitoxina. O estudo electroneuromiogréfico
nao revelou alteragdes. Os doentes apresentaram uma evolugao
favoravel, regressando ao estado pré-mérbido.

Conclusdo: Apresentamos dois casos de PSP, que ilustram
o espectro de gravidade clinica. Existem relatos de surtos de
PSP em varias regides do mundo. Em Portugal, apesar de ser
frequente a apanha recreativa de bivalves, parece ser uma en-
tidade rara, embora possa estar subdiagnosticada uma vez que
sintomas ligeiros podem nao ser valorizados ou reconhecidos.
O seu diagndstico correcto e atempado por profissionais de
saude em geral, e neurologistas em particular, é fundamental,
uma vez que a PSP pode ser fatal sem a abordagem apropriada.

MUTACAO NO GENE SIGMAR1:
UMA CAUSA RARA DE NEUROPATIA
HEREDITARIA MOTORA DISTAL

Bruno Silva'; Joana Lopes'; Joana Afonso Ribeiro?; Vera
Ribeiro®; Henriqueta Aradjo®; Cristina Alves*; Margarida
Venancio®; Carmen Costa?

1 - Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 - Servico de Neuropediatria do Hospital Peditrico do
CHUC; 3 - Centro de Desenvolvimento da Crianga do Hospital
Pediatrico do CHUC; 4 - Servico de Ortopedia Infantil do Hospital
Pediatrico do CHUC; 5 - Servico de Genética Médica do Hospital
Pediatrico do CHUC

Introdugdo: As neuropatias motoras hereditarias distais
(dNMH) constituem um conjunto heterogéneo de doencas e
em cerca de 80% dos casos nao se identifica a mutagdo gené-
tica. O gene SIGMAR1 codifica uma proteina do reticulo endo-
plasmatico essencial para a sobrevivéncia neuronal. E habitu-
almente associado a dois fendtipos distintos: esclerose lateral
amiotrofica (ALS16) e a dNMH.

Caso Clinico: Adolescente de 17 anos, com histéria de
consanguinidade parental e desenvolvimento psicomotor nor-
mal nos primeiros anos de vida. Aos sete anos iniciou fraqueza
distal dos membros inferiores com quedas frequentes e aos
nove, dificuldade da escrita por fraqueza das maos. Aos dez
anos observava-se tetraparésia distal com atrofia muscular,
pes cavus bilateralmente, reflexos osteotendinosos presentes,
excepto estiloradiais e aquilianos, e auséncia de alteracdes da
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sensibilidade superficial ou profunda. Sem fasciculagdes ou
sinais de primeiro neurdnio. O estudo electrofisiolégico mos-
trou diminuicdo dos potenciais de accdo motores compostos
e respostas sensitivas normais. O estudo por agulha apresen-
tou alteragcdes neurogénicas crénicas. Os estudos de funcéo
respiratéria, polissonogréfico e cardiaco nao revelaram altera-
¢oes. Foi pedido o estudo molecular para neuropatias motoras
hereditérias (HSPB8, BSCL2, HSPB1, GARS) que foi negativo.
Posteriormente, realizou painel de genes associados a polineu-
ropatias periféricas por Next Generation Sequencing (NGS) que
identificou deleccdo em homozigotia do exdo 4 do gene SIG-
MAR]1. Atualmente, agravou da fraqueza distal, mantendo re-
flexos osteotendinosos proximais e capaz de marcha auténoma
com steppage bilateral. Por retracdes e limitagdo na abdugao
do polegar direito, realizou tratamento cirdrgico com boa recu-
peracdo da funcionalidade.

Conclusdo: As dHMN e as formas juvenis de ALS s3o raras,
sendo a divulgagdo de novos casos importante para a carac-
terizacdo fenotipica destes doentes. Do nosso conhecimento
trata-se do segundo caso descrito na populagdo portuguesa.
O estudo de NGS esté a tornar-se rotina no diagndstico destes
doentes, com claro contributo para o conhecimento das neuro-
patias e identificacdo de associagdes genéticas.

CARACTERIZACAO DE DOENTES
COM SINDROME DE PARSONAGE-TURNER
NUMA CONSULTA DE NEUROLOGIA

Octévia Costa'; Eduardo Freitas'? Margarida Lopes'; Ricardo
Maré"; Sofia Rocha’

1 - Hospital de Braga, Braga; 2 - Unidade Local de Satde do Alto
Minho, Viana do Castelo

Introducgdo: A sindrome Parsonage-Turner (SPT) é uma en-
tidade rara (incidéncia 3/100000/ano) que se caracteriza por
inicio agudo de dor intensa referida no MS seguida de défice
motor progressivo sem causa identificada.

Objectivos: Rever casos de SPT na consulta de neurologia.

Métodos: Anélise retrospectiva de casos de SPT da consulta
de neurologia num hospital terciario entre janeiro/2009 e de-
zembro/2018.

Resultados: Identificaram-se cinco casos de SPT (quatro
homens, uma mulher), com idade mediana de 34(25-53)anos.
Apresentaram-se com dor, seguida de fraqueza, excepto num
doente que dor e fraqueza foram simultdneas e noutro onde
houve alteracdo da sensibilidade associada. A dor esteve pre-
sente 2-240 dias e a fraqueza surgiu apds cerca de 15(0-365)
dias. Verificou-se atingimento do ombro direito em quatro ca-
sos e do esquerdo noutro. Apenas num doente foi identificado
um possivel factor precipitante -trauma do ombro. A EMG mos-
trou sinais de atrofia neurogénea em musculos inervados pelos
nervos acessério (n=2), longo toracico (n=1), supraescapular
(n=1) e longo toréacico/supraescapular simultaneamente (n=1).
Em todos, RM mostrava atrofia muscular do territério afectado
e, apenas um tinha elevagdo da creatina-cinase. O tempo de
seguimento mediano em consulta foi 4(1-7)anos. Observou-se
recorréncia num doente 3 anos depois, tendo sido iniciada cor-
ticoterapia precocemente, durante 2 semanas. Nenhum outro
doente fez corticoterapia. Todos foram orientados para fisio-
terapia. Apenas um doente nao teve recuperacao completa. O
tempo até a recuperacao total foi 3(1-7)anos.

Conclusao: Esta série descreve uma forma incomum de om-
bro doloroso. Reporta, de acordo com a literatura, predominio
em homens, pelos 30-60 anos, com recuperacdo completa na
maioria, no entanto, mais lenta do que o descrito onde 80%

fica assintomatica apds um ano. A recorréncia, ainda menos co-
mum, estd descrita sobretudo no primeiro ano, embora aqui
ocorreu aos 3 anos. Realcamos também que a maioria teve
queixas ipsilaterais ao MS dominante, levantando a possibilida-
de destas lesdes se relacionarem com maior uso desse membro.

DOENCA DE ARMAZENAMENTO
DE LIiPIDOS NEUTROS COM MIOPATIA -
RELATO DE CASO

Carolina Lopes'; Ana Paula Sousa?; Laurete Conceicao?;
Fernando Silveira'; Ricardo Taipa?; Manuel Melo Pires?; Teresa
Coelho?

1 - Centro Hospitalar Universitario Sdo Joao; 2 - Centro Hospitalar
Universitério do Porto; 3 - Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental

Introdugdo: A doenca de armazenamento de lipidos neu-
tros com miopatia (DALNM) é uma doenca autossémica reces-
siva rara causada por variantes patogénicas no gene PNPLA2
(Patatin-Like Phospholipase Domain Containing 2). Este gene
codifica uma enzima responsavel pela hidrdlise dos trigliceri-
deos, havendo nesta doenca deposicdo de triglicerideos em
multiplos tecidos.

Caso clinico: Apresentamos o caso de uma mulher de 34
anos com quadro de fraqueza progressiva da méo direita. Ao
exame, apresentava défice motor na mao direita, com atrofia e
hiperreflexia nesse membro. As anélises revelaram CK e provas
de fungdo hepdtica ligeiramente aumentadas. Os estudos de
condugao nervosa/eletromiografia, assim como a bidpsia de
nervo e musculo, foram compativeis com processo neurogéni-
co. O diagnéstico de doenca do neurdnio motor foi assumido.
Nos anos seguintes, verificou-se um agravamento progressivo
do quadro, apresentando a doente ao exame tetraparésia simé-
trica de franco predominio nos membros superiores, com fra-
queza axial associada, marcada atrofia muscular nos membros
superiores, escapula alada, hiporreflexia generalizada, hiperlor-
dose lombar e marcha miopética. Os valores de CK apresenta-
vam-se na ordem dos milhares (1157U/L) e a doente apresen-
tava diabetes tipo 2 e hipertrigliceridémia. O ecocardiograma
revelou ligeira dilatacdo da auricula direita e hipertrofia ventri-
cular esquerda, e a ecografia abdominal hepatomegalia e este-
atose hepaética. A funcao respiratéria era normal. A repeticao da
bidépsia muscular revelou miopatia de armazenamento lipidico.
O perfil de acilcarnitinas era normal. A sequenciagao total do
exoma revelou uma variante patogénica de novo no gene PN-
PLA2. A doente inicicou tratamento com bezafibrato.

Discussdo: Menos de 50 casos de DALNM causados por
variantes patogénicas no PNPLA2 estdo descritos na literatura.
Apresentamos um caso de DALNM de uma doente portuguesa
que apresenta uma variante patogénica no gene PNPLA2 nao
descrita anteriormente. Perceber as manifestacdes clinicas da
DALNM ajudara a estabelecer correlagdes entre o genétipo e o
fenétipo nesta doenca.

MIASTENIA GRAVIS
GENERALIZADA ASSOCIADA A DOENCA
DE PARKINSON IDIOPATICA: UMA
ASSOCIACAO RARA

Eduardo Freitas'% Amélia Mendes®; Rosa Lobato'; Sandra Perdigao’
1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do
Castelo; 2 - Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 3 - Servico
de Neurologia, Hospital de Vila Nova de Gaia

Introducgdo: A associacao entre a Miastenia Gravis (MG) e
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Doenca de Parkinson idiopatica (DPi) é rara, com poucos casos
descritos na literatura. O mecanismo etiopatogénico nao esta
esclarecido. As manifestacdes clinicas de ambas as patologias
podem sobrepor-se, tornando o diagnéstico diferencial um de-
safio. Apresentamos o caso de um doente com o diagndstico
de Miastenia gravis que posteriormente desenvolveu um qua-
dro de parkinsonismo acinetico-rigido de predominio axial.

Caso clinico: Homem de 81 anos, com antecedentes de
DM2, HTA, dislipidemia e ex-fumador, observado por quadro
de disartrodisfonia e sialorreia com um 1 ano de evolucdo, com
flutuacao ao longo do dia, sendo pior ao final do dia. Ao exame
neurolégico com disartria e fatigabilidade na prova de elevacdo
dos membros superiores. O estudo analitico alargado, incluindo
anticorpos anti-receptores de acetilcolina, a TC-cervical e do
térax ndo evidenciaram alteragdes. Realizou RM-cerebral que
excluiu lesdo bulbar. Na EMG observado decremento (>10%)
na estimulagao repetitiva nos territérios dos nervos cubitais e
faciais bilateralmente, compativel com disfuncao de placa mo-
tora pds sinaptica. Iniciou piridostigmina (60mg/3x dia) e poste-
riormente corticoterapia com boa resposta. Apds 2 anos de se-
guimento, notada bradicinésia, bradimimia facial, rigidez axial e
apendicular de predominio esquerdo. Iniciou levodopa (300mg)
com boa resposta. Apds 5 anos de seguimento, agravamento
da disfonia e disfagia, apesar do aumento das doses dos farma-
cos, ponderando-se colocacdo de PEG.

Conclusdo: O caso clinico apresentado descreve uma rara
associagdo entre duas patologias que podem ter manifestagdes
semelhantes, dificultando o diagndstico atempado. E importante
o correcto diagndstico uma vez que existem tratamentos eficazes
com potencial para melhorar a qualidade de vida dos doentes.

SINDROME COMPRESSIVO DO
COMPARTIMENTO BRAQUIAL INTERNO
APOS CATETERIZACAO DA ARTERIA
BRAQUIAL

André Teixeira'; Catarina Miguéns'; Pedro Soares Branco'
1 - Centro Hospitalar e Universitario Lisboa Central

Introducdo: As sindromes compressivas do compartimento
braquial interno em contexto de cateterizacdo percutanea da
artéria braquial sdo situagdes raras, podendo causar lesdo de
varios nervos terminais do plexo braquial infraclavicular, sendo
a lesdo alta do nervo mediano a mais frequente quando ocorre
isoladamente. A apresentacao clinica classica de parésia e dor é
fundamental para a detecao e tratamento precoces.

Caso Clinico: Homem de 67 anos com antecedentes de
hipertensdo arterial essencial, dislipidémia e doenca cardiaca
com necessidade de implantacdo de pacemaker, seguido na
Consulta de Reabilitacdo Ortotraumatolégica por lesdo alta
do nervo Mediano Direito, relacionada temporalmente com a
colocagado de catéter central de insercao periférica na artéria
braquial direita, complicada por trombose aguda, no contexto
de urosépsis, diagnédstico confirmado por ecodoppler arterial
que revelou trombose aguda da artéria braquial. Procedeu-se
a trombectomia e arterioplastia 20 horas apds o inicio da sin-
tomatologia, com sucesso. O estudo electroneuromiografico
confirmou existéncia de lesdo axonal subaguda do mediano
localizada a nivel do braco de gravidade severa.

Na observacéo inicial apresentava quadro clinico compati-
vel com lesao alta do nervo mediano, com défices sensitivos
no seu territério e parésia dos musculos dependentes deste,
mais acentuada nos musculos distais da mao e dor neuropética
(7/10). Na avaliagao inicial da forga do membro por dinamé-
metro computorizado objectivou-se uma diminuicdo da forca

de preensdo (méao direita: 14Kgf; mao esquerda: 30Kgf) e da
pinca (mao direita: 2.5Kgf; mao esquerda: 5Kgf). O doente en-
contra-se integrado em Programa de Reabilitagdo visando es-
timulagdo neuro-motora e actividades de preensdo e destreza
manual, com melhoria da forca de preensédo (20Kgf), da pinga
(3.4Kgf) e das queixas algicas (3/10).

Conclusdo: O reconhecimento precoce de complicagdes da
cateterizagdo percutanea da artéria braquial tem um impacto
determinante no prognéstico. O caso apresentado é exemplo
de como a detecgao e tratamento cirlrgico atempados sdo pre-
ponderantes para a recuperagao funcional.

CARACTERIZACAO FENOTIPICA
DA AMILOIDOSE HEREDITARIA
RELACIONADA COM A TTR (HATTR):
ESTUDO RETROSPETIVO DO CENTRO DE
REFERENCIA HSM-CHULN

Pedro Coelho'; Catarina Falcdo de Campos'?; Isabel Conceigao'
1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias

e Salde Mental, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Universitario Lisboa Norte, Lisboa; 2 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa

Introdugdo: A manifestacdo fenotipica classicamente des-
crita da hATTR, na nossa populacdo de doentes, é a neuropatia
axonal. O atingimento cardiaco, embora nem sempre destaca-
do, é outra manifestacdo comum nestes doentes, particular-
mente nos que tém inicio tardio da doencga, sendo uma impor-
tante causa de morbilidade e mortalidade.

Objetivos: Caracterizagéo fenotipica nos doentes sintomati-
cos com hATTR com seguimento no centro de referéncia HSM-
-CHULN.

Metodologia: Estudo retrospetivo transversal com consulta
dos registos hospitalares de doentes com hATTR sintomatica
com seguimento nos Ultimos 5 anos no centro de referéncia
HSM-CHULN. Foi feita analise estatistica descritiva das variaveis
analisadas.

Resultados: Foram avaliados 233 doentes (48% sexo femi-
nino), com uma idade média de inicio de sintomas de 42 anos
(+13,86). A data da dltima avaliacdo, os doentes mantinham, em
média, um seguimento ha 8,04 anos, com 16% de bitos. Relati-
vamente ao fenétipo neuropatico, 96% dos doentes apresenta-
vam neuropatia de pequenas fibras, 76% neuropatia de grandes
fibras e 8,6% sindrome de tinel céarpico. Cerca de 10% dos do-
entes correspondiam ao fendtipo late-onset (= 50 anos). Relativa-
mente ao fenédtipo cardiaco, 63% (n=146) dos doentes apresen-
tavam alteracdes da condugao cardiaca, dos quais 79% (n=116)
eram portadores de pacemaker; 23% (n=54) tinham miocardio-
patia (espessura do septo interventricular = 13 mm ou DPD =
2), sendo que 52% (n=28) correspondiam ao fenétipo late-onset.

Conclusdo: Para além do fendtipo neuropatico, o envolvi-
mento cardiaco é uma manifestacdo clinica frequente de hATTR
na nossa populagdo de doentes, e o estudo cardiaco deve ser
parte integrante de uma avaliagdo protocolada e multidiscipli-
nar nesta patologia.

UM QUADRO ATIPICO DE ALFA-
SARCOGLICANOPATIA

Michel Mendes'; Rita Raimundo'; Rafael Jesus'; Andreia Veiga'
1 - Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto Douro

Introducdo: As sarcoglicanopatias sdo formas autossémicas
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recessivas raras de distrofias musculares das cinturas. O fendtipo
tipico inclui atrofia e fraqueza muscular progressiva das cinturas
com inicio na infancia associado a hiperCKémia e perda de marcha
precoce, existindo, no entanto, grande heterogeneidade clinica. O
diagnéstico baseia-se nos achados histolégicos e imunohistoqui-
micos, bem como em estudos genéticos moleculares.

Caso Clinico: Doente de sexo feminino, filha de pais con-
sanguineos, com normal desenvolvimento psicomotor. Aos 31
anos de idade, foi observada em consulta de neurologia por
hiperCKémia persistente com valor méximo registado de 2300
U/l associado a queixas de mialgias esporadicas ligeiras.

Sem alteracdes ao exame objetivo, sem histéria familiar para
doenca neuromuscular nem uso de medicacdo, nomeadamente
estatinas.

O estudo eletromiogréfico nao revelou alteragdes de relevo.
Na bidpsia muscular foram descritas alteracdes inespecificas
consistindo na presenca de frequentes centralizagdes nuclea-
res. O estudo imunohistoquimico dos sarcoglicanos apresen-
tava normal expressdo destas proteinas. O teste DBS para a
doenca de Pompe foi normal e a andlise molecular do gene
FKRP foi negativa.

Aos 41 anos de idade inicia quadro miopatico, principalmen-
te dos membros inferiores, com dificuldade em subir escadas
mas mantendo marcha auténoma.

Foi efetuado sequenciacdo em larga escala de genes rela-
cionados com distrofias musculares, sendo detetado em homo-
zigotia a variante ¢.739G>A do gene do alfa-sarcoglicano.

Conclusdo: Descrevemos um caso raro correspondente a
uma alfa-sarcoglicanopatia com quadro clinico atipico, mais tar-
dio e com estudo imunohistoquimico normal.

A idade de inicio e a severidade do quadro clinico podem
estar associadas ao tipo de mutacdo assim como aos niveis de
proteina residual, o que explica a heterogeneidade fenotipica
destes doentes.

Este diagndstico ndo pode ser afastado, apesar do estudo
imunohistoquimico normal, principalmente nas formas com ida-
de mais tardias e menos severas, salientando-se a importancia
da sequenciagdo genética para o diagndstico definitivo.

POLIRRADICULOPATIA
LOMBOSSAGRADA COMO MANIFESTACAO
INICIAL DE MELANOMA METASTIZADO

Helena Machado'; Ana André’; Catarina Félix'; Jodo Raposo’
1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Faro, Centro Hospitalar e
Universitario do Algarve

Introduc&o: Por vezes, o sistema nervoso periférico é palco
de manifestacdes de tumores ocultos, por envolvimento direto
ou processo paraneoplasico. O quadro neurolégico pode mi-
metizar sindromes neuroldgicas conhecidas, atrasando a identi-
ficacdo do tumor, conduzindo a tratamentos desnecessérios e a
privagédo de intervencgao precoce dirigida ao tumor.

Caso clinico: Mulher de 69 anos, com antecedentes de hi-
pertensdo arterial, dislipidemia, habitos tabagicos e etilicos e
histéria de melanoma tratado ha 11 anos. Admitida no servigo
de urgéncia por quadro progressivo e insidioso, com 3 semanas
de evolucdo, de lombalgia com irradiacdo ao membro inferior
esquerdo, seguido de défice motor ipsilateral e, posteriormen-
te, paraparésia com parestesias na planta dos pés. Associava-se
anorexia e obstipacdo recentes. Exame neuroldgico: paraparé-
sia flacida assimétrica, de predominio esquerdo e proximal, com
reflexos aquilianos abolidos e patelar esquerdo diminuido, sem
alteracoes da sensibilidade. Puncdo lombar traumatica: LCR com
36 linfocitos e proteinorraquia 273 mg/dl. Assumiu-se sindrome

de Guillain-Barré (SGB) e iniciou imunoglobulinas sem melho-
ria clinica. EMG: polirradiculopatia lombossagrada bilateral, de
predominio esquerdo, coexistindo sinais de lesdo nervosa mo-
tora crénica e de desnervacao recente, e auséncia de sinais de
desmielinizacdo - aspectos atipicos para SGB, com possibilidade
de outras etiologias como infecciosa, neoplasica ou inflamatéria.
RM lombossagrada: espessamento das raizes da cauda equina
e realce intenso e difuso radicular e intra-tecal apds contraste
sugerindo processo infiltrativo do plexo e cauda equina. Estudo
analitico, microbiolégico e serolégico negativos. A pesquisa de
tumor primério evidenciou nodularidades metastaticas cerebrais,
pulmonares, hepéticas e suprarrenais. Fez bidpsia de nédulo
suprarrenal cuja histologia confirmou metastases de melanoma
desdiferenciado. Durante as semanas seguintes, houve deterio-
racao progressiva do estado clinico e a doente faleceu.
Conclusées: Este caso realca aimportancia do reconhecimen-
to de atipias do quadro clinico e do estudo neurofisiolégico na
evolugdo de quadros neuroldgicos conhecidos, redireccionando
a investigacdo para a correcta identificacdo da causa subjacente.

ELECTROMIOGRAFIA DE FIBRA
UNICA COMO PARTE INTEGRANTE DA
ESTRATEGIA DIAGNOSTICA NA MIASTENIA
GRAVIS

Diogo Costa'; Ana Paula Sousa?; Ernestina Santos'; Marcio

Cardoso?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario do

Porto, Porto; 2 - Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
Universitario do Porto, Porto

Introducdo: A electromiografia de fibra Unica (SF-EMG)
por estimulagdo é actualmente reconhecida como um método
diagnéstico mais sensivel que a estimulacdo repetitiva para o
diagnédstico de miastenia gravis (MG), mas apresenta uma maior
exigéncia técnica e de tempo que os outros métodos neurofi-
siolégicos de diagndstico.

Objectivos: Avaliar o ganho diagnéstico na introducdo da
SF-EMG na prética corrente de avaliacdo de suspeita de MG
num centro terciario.

Métodos: Foram revistos retrospectivamente os 93 do-
entes submetidos a electromiografia de fibra Unica (SF-EMG)
nos anos de 2016 a 2018 no Centro Hospitalar Universitario do
Porto e com seguimento no mesmo, recolhendo-se dados de-
mogréficos, clinicos e electrofisiolégicos dos processos clinicos.

Resultados: Trinta dos doentes tiveram o diagndstico final
de MG pelo médico assistente. Onze apresentaram alteragdes
simultaneamente na estimulacao repetitiva e na SF-EMG (10 cri-
térios claros e 1 critérios borderline), dos quais 9 eram seroposi-
tivos, com 3 formas oculares, 6 generalizadas e 2 bulbares. Cinco
apresentaram alteracdes apenas na SF-EMG (4 critérios claros e
1 critérios borderline), sendo todos seronegativos, com 4 formas
oculares e 1 generalizada. Catorze doentes nao apresentaram al-
teragdes a SF-EMG ou estimulacéo repetitiva, dos quais 7 eram
seropositivos, com 8 formas oculares, 5 generalizadas e 1 bul-
bar. 6 dos 7 seropositivos estavam sob imunossupressao a altura
do exame. Os 7 seronegativos sem alteracdes neurofisioldgicas
foram diagnosticados com base na clinica e na resposta ao tra-
tamento com piridostigmina ou imunossupressao, apresentando
quadros menos tipicos da doenca. Dois doentes com SF-EMG
alterada apresentaram diagndsticos alternativos a MG.

Conclusdo: A SF-EMG demonstrou beneficio diagnédstico
relativamente a estimulacdo repetitiva nos doentes com MG
seronegativas.
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VARIANTE MOTORA PURA DA
POLINEUROPATIA INFLAMATORIA
DESMIELINIZANTE SUBAGUDA-CRONICA

Helena Machado'; Ana André’; Catarina Félix'; Jodo Raposo’
1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Faro, Centro Hospitalar e
Universitario do Algarve

Introducgdo: Ao longo dos ultimos anos tém sido descritas
varias variantes fenotipicas da polineuropatia inflamatéria des-
mielinizante que poderdo traduzir um espectro de condicdes
com diferentes mecanismos imunopatolégicos. A forma motora
pura ocorre em 4-10% dos casos e tem sido reportada uma evo-
lucdo clinica em exacerbacao-remissao, em doentes mais jovens
do que a CIDP tipica e uma boa resposta com imunoglobulinas.

Caso clinico: Homem de 44 anos, sem antecedentes de relevo,
com quadro progressivo de seis semanas de tetraparésia, sem sin-
tomas sensitivos ou autondmicos. Exame neuroldgico: tetraparésia
simétrica, de predominio distal (fraca preensdo palmar e fraqueza
acentuada na dorsiflexdo e flexdo plantar dos pés), com arreflexia
aquiliana bilateral e restantes reflexos osteotendinosos preser-
vados, sem outras alteracdes nomeadamente sensitivas. O LCR
apresentava dissociagdo albuminocitolégica. Estudo analitico com
discreta elevagéo das gamaglobulinas e do complemento, sem ou-
tras alteragdes de relevo. Anticorpos anti-gangliosideos, anti-MAG
e anti-GAD negativos. O EMG revelou uma polineuropatia moto-
ra desmielinizante difusa com degeneracdo axonal associada nos
musculos mais distais. A RM cervico-dorso-lombar com contraste foi
normal. Foi estabelecido o diagnédstico de polineuropatia inflamaté-
ria motora subaguda idiopética e o doente iniciou tratamento com
imunoglobulina humana intravenosa (30 g/dia) e esquema de pred-
nisolona (20 mg/dia) com melhoria ligeira da forca muscular a data
da alta. O doente foi avaliado 11 dias apds o inicio do tratamento,
constatando-se melhoria progressiva com maior forca na preenséo
palmar e flexdo plantar, conseguido caminhar na ponta dos pés. O
doente mantém actualmente corticoterapia e plano mensal de imu-
noglobulina, com orientacao terapéutica a redefinir nas consultas de
seguimento de acordo com a futura evolugéo clinica.

Conclusao: O caso clinico apresentado ilustra uma variante
pouco comum de polineuropatia inflamatéria subaguda-crénica
idiopatica (variante motora pura) com boa resposta a terapéuti-
ca com imunoglobulina e corticoterapia.

IMOBILIDADE E ONDAS F:
IMPACTO NA EXCITABILIDADE DO 2°
NEURONIO MOTOR

Mariana Pereira'; Michael Swash'?; Mamede de Carvalho'-?

1 - Instituto de Fisiologia, Instituto de Medicina Molecular,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisbon, Portugal;
2 - Departments of Neurology and Neuroscience, Barts and the
London School of Medicine, Queen Mary University of London and
Royal London Hospital, UK

Introducdo: A Onda F é uma resposta motora tardia que
ocorre apds aplicacdo de um estimulo eléctrico supraméximo.
Este estimulo percorre centripetamente o nervo até a medula
espinhal onde despolariza um pequeno nimero de neurénios
motores (LMN), resultando em posterior propagacéo centrifu-
ga do potencial de acgdo. O estudo das ondas F constitui um
método acessivel para avaliar do LMN. A imobilidade dos mem-
bros superiores condiciona redugdo da frequéncia da Onda F.
Contudo, nao ha estudos semelhantes no membro inferior (MI).

Objectivo: Investigar o impacto da imobilidade dos Mls nas
onda F e no reflexo H.

Metédos: Foram estudados os Mls de 14 sujeitos saudaveis, an-
tes e apds 90 minutos de imobilidade. Ondas F (frequéncia, laténcia
média, minima, maxima, cronodispersao, amplitude média) e refle-

xo H (laténcia, ratio H/M, e slope da curva de recrutamento) foram
investigados bilateralmente. Em 7 sujeitos o protocolo foi repetido,
mas a temperatura do membro foi reduzida (entre 22-24°C) para
testar potencial impacto acrescido nas laténcias das ondas F.

Resultados: A imobilidade ndo alterou nenhum parametro
estudado do reflexo H, bem com a frequéncia, amplitude, e
cronodispersdo das ondas F. Verificou-se um aumento significa-
tivo das laténcias da onda F nos Mls, com aumento da laténcia
média em cerca de 2 ms (p<00.1). A reducao da temperatura
do membro n3o alterou este aumento das laténcias das ondas F.

Conclusées: Inversamente ao observado a nivel cervical, em
situacdes de imobilidade os LMN lombo-sagrado tém maior la-
téncia de re-excitacdo em resposta aos estimulos no nervo pe-
riférico, mas sem repercussao noutros parametros das ondas F.
Isto pode dever-se a reducao da inibicdo dos LMN de menores
dimensdes via células Renshaw, assim facilitando a sua resposta
a estimulacdo antidrémica.

Os nossos resultados indicam que as ondas F dos Mls sao
passiveis de evidenciar a menor excitabilidade dos LMN pela
imobilidade.

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA
GRAVE COMO MANIFESTACAO INICIAL DE
UMA MIOPATIA HEREDITARIA

Inés Carvalho'; Octédvia Costa'; Eduardo Freitas'?; Jodo Pereira';
Manuel Melo Pires®; Ricardo Taipa®; Ricardo Maré’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2 - Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia (ULSAM), Viana do Castelo;

3 - Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar Universitario do
Porto-Hospital de Santo Anténio, Porto

Introducdo: A miopatia hereditaria com insuficiéncia res-
piratéria precoce (HMERF) é uma miopatia rara e progressiva
que se caracteriza por fraqueza muscular proximal e/ou distal
e insuficiéncia diafragmatica precoce e severa, que pode ser o
sintoma de apresentacéo. E causada por mutagdes no gene da
titina transmitidas de modo autossémico dominante.

Caso Clinico: Mulher de 40 anos, professora de Educacao Fi-
sica, com antecedentes pessoais de sinusite e hipotiroidismo, re-
corre ao SU por hipersénia e apatia com cerca de um ano e meio
de evolugdo. Durante esse periodo foi diagnosticada com hipoti-
roidismo e sindrome depressivo, tendo iniciado tratamento com
levotiroxina e fluoxetina, com melhoria da sonoléncia e do humor.
Cerca de um ano antes da admiss&o iniciou queixas de dispneia
e astenia para médios esforcos e cefaleias matinais ao acordar,
que melhoravam ao longo do dia, com nogado de agravamento
progressivo até a admissdo. O exame neuroldégico ndo mostrou
défices focais. O estudo analitico revelou uma anemia normocitica
hipocrémica (Hb 9,7g/dL), trombocitopenia (191000/uL) e mioglo-
bina aumentada (301 ng/mL), e a gasimetria arterial revelou uma
acidose respiratéria grave por hipoventilagdo (pH 7,171, PCO2
126). O restante estudo analitico, imunoldgico e infeccioso, a RM-
-CE e medular e EMG foram normais. A pletismografia mostrou
um sindrome ventilatério restritivo. A bidpsia muscular revelou al-
teragdes compativeis com miopatia com corpos citoplasmaticos e
vacuolos bordejados, sugerindo titinopatia. O estudo genético re-
velou a mutacédo ¢.95134T>C no gene TTN. Iniciou ventilagdo ndo
invasiva com melhoria clinica gradual. Revendo os antecedentes
familiares, confirmou-se a existéncia de dois primos com titinopa-
tia com vacuolos bordejantes.

Conclusdes: Apresentamos o caso de uma doente com
HMERF, com histéria familiar positiva e insuficiéncia respiratéria
grave como forma de apresentagdo, caracteristica que ndo é
frequente nas restantes miopatias de causa genética. O trata-
mento é sintomatico e de suporte e deve ser multidisciplinar.
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Instrucoes aos Autores e Politicas Editoriais

Instrucoes aos Autores

Lingua

O titulo, resumo e palavras-chave, devem ser apresentados em inglés
e portugués.

Os manuscritos submetidos a SINAPSE devem ser claramente escritos
em portugués (de Portugal) e/ou inglés de nivel razoavel.

Copyright

Todos os artigos nesta revista sao de Acesso Aberto e atendem aos re-
quisitos das agéncias de financiamento ou instituicdes académicas. Relativa-
mente a utilizagao por terceiros a SINAPSE rege-se pelos termos da licenca
Creative Commons ‘Atribuicao — Uso Nao-Comercial — Proibicao de Reali-
zagao de Obras Derivadas (cc-by-nc-nd)’.

E da responsabilidade do autor obter permissio para reproduzir ilustra-
¢oes, tabelas, etc. de outras publicacdes.

Apds a aceitagao de um artigo, os autores serao convidados a preencher
um “Publishing Agreement”. Sera enviado um e-mail ao autor correspon-
dente, confirmando a recepgao do manuscrito juntamente com um formu-
lario de Publishing Agreement ou um link para a versao online desse contrato.

Auto-Arquivo

Os autores ficam autorizados a disponibilizar os seus artigos em reposi-
térios das suas instituicoes de origem, desde que mencionem sempre onde
foram publicados e de acordo com a licenga Creative Commons.

Taxa de Processamento do Artigo
Nao ha taxa de processamento de artigo.

Conduta Etica e Direitos Humanos e Animais

Os autores devem assegurar que o estudo que submetem para publica-
¢ao esta em conformidade com os principios éticos e legais, quer no decurso
da investigacao quer na publicacao, nomeadamente com as recomendacées
da Declaracao de Helsinquia revistas em 2013 da Associagao Médica Mun-
dial (http:// www.wma.net/en/20activities/ | Oethics/ | Ohelsinki), do Internatio-
nal Committee of Medical Journal Editors (www.icmje.org) e do Committee on
Publication Ethics (COPE) (http://publicationethics.org/resources/guidelines).
Nos casos adequados, os autores devem demonstrar que a investigacao foi
aprovada pela comissdo de ética das instituicdes envolvidas e que as reco-
mendagdes foram seguidas. Esta informagdo deve constar no texto do ar-
tigo. Qualquer suspeita de méa conduta sera investigada e denunciada. Nao
se devem apresentar imagens, nomes, nimeros de processos clinicos ou
outros elementos que permitam a identificacao dos participantes no estudo.
Os estudos que envolvam experiéncias em animais devem ser conduzidos
em conformidade com as guidelines definidas no “Guide for the care and use
of laboratory animals” dos National Institutes of Health. Todos os estudos em
animais deverao igualmente obedecer as guidelines ARRIVE (Animal Resear-
ch: Reporting of In Vivo Experiments). Os autores deverao ainda consultar a
legislacao vigente a nivel nacional que regula este tipo de estudos (Decreto
Lein.® 113/2013 de 7/08/2013, e eventuais actualizagbes posteriores). Deve
ser claramente explicitado no manuscrito que as normas acima referidas
foram seguidas.

Privacidade e Consentimento Informado

Estudos em doentes ou voluntarios requerem aprovagao da comissao
de ética e consentimento informado escrito, o que deve ser documentado
no artigo. Os autores sao responsaveis por obter o consentimento informa-
do relativamente a cada individuo presente em fotografias, videos, descri-
¢oes detalhadas, mesmo apds tentativa de ocultar a respectiva identidade.
Nomes, iniciais ou outras formas de identificagdo devem ser removidos das
fotografias ou outras imagens. Devem ser omitidos dados pessoais, como
profissdo ou residéncia, excepto quando sejam cientificamente relevantes
para o trabalho. Os autores devem assegurar que nao apresentam dados
que permitam identificagdo inequivoca ou, caso isso nao seja possivel, de-
vem obter o consentimento informado dos intervenientes (ou, quando apli-
cavel, do tutor ou representante legalmente definido).

Permissoes

Todo o material previamente publicado e protegido por direitos auto-
rais, incluindo ilustragoes, figuras e tabelas, deve ser acompanhado de per-
missao escrita para reprodugao dos detentores dos direitos autorais.

Conflito de Interesse e Fontes de Financiamento

Existe um conflito de interesses quando o julgamento profissional so-
bre um interesse primario (como o bem-estar dos doentes ou a validade
da investigacao) pode ser influenciado por um interesse secundario (como
ganho financeiro).

As relagoes financeiras sdo os conflitos de interesse mais facilmente
identificaveis e tém maior probabilidade de prejudicar a credibilidade da
revista, dos autores e da prépria ciéncia. No entanto, os conflitos podem
ocorrer por outros motivos, como relacionamentos pessoais ou rivalidades,
competigao académica e crencas intelectuais.

Todos os participantes do processo de revisao por pares e publicagao
- nao apenas autores, mas também revisores, editores e membros do con-
selho editorial da SINAPSE - devem considerar os seus conflitos de interesse
ao cumprir as suas fungdes no processo de revisao e publicagdo do artigo
e devem divulgar todos os relacionamentos que possam ser vistos como
potenciais conflitos de interesse.

Os autores devem referir todas as fontes de financiamento ao estudo
descrito e a sua influéncia na concepgao do manuscrito ou na decisao de sub-
missao para publicacido. O rigor e a exactidao dos contetidos, assim como as
opinides expressas sao da exclusiva responsabilidade dos autores.

Os autores sao obrigados a divulgar todas as relagoes financeiras e pes-
soais que possam enviesar o trabalho. Para prevenir ambiguidade, os autores
tém que explicitamente mencionar se existe ou nao conflitos de interesse.
Todos os autores devem completar e submeter o modelo de Declaracao
de Conflitos de Interesse (ICMJE Form for Disclosure of Potential Conflicts
of Interest), disponivel em http://www.icmje.org/conflicts-of-interest/. Essa
informagao sera mantida confidencial durante a revisao do manuscrito pe-
los revisores e nao influenciara a decisao editorial, mas sera publicada se o
artigo for aceite. Se nao existirem conflitos, os autores devem mencionar
esse facto.

Resultados de ensaios clinicos

A SINAPSE apoia iniciativas que contribuam para uma melhor divulga-
¢do de resultados ensaios clinicos. Estas incluem o registo prospectivo de
ensaios clinicos em bases de dados publicas adequadas. De acordo com as
recomendagdes do ICMJE, a SINAPSE exige o registo de todos os ensaios
clinicos cujos dados sejam incluidos em trabalhos submetidos para publica-
Gao nesta revista.

O ICMJE adopta a definicdo da Organizacao Mundial de Saide de en-
saio clinico, que é “qualquer estudo de investigacdo que prospectivamente
atribua a participantes humanos, individualmente ou em grupo, uma ou mais
intervencdes relacionadas com a salide, com o objectivo de avaliar os seus
resultados relacionados com a satide”. Esta definicao inclui ensaios das fases |
a IV. O ICMJE define intervencoes relacionadas com a satide como “qualquer
intervencao usada para modificar um resultado biomédico ou relacionado
com a satde” e resultados relacionados com a satide como “qualquer medida
biomédica ou relacionada com a satide obtida em doentes ou participantes”.

Registo de ensaios clinicos

O registo numa base de dados publica de ensaios clinicos é condicao
necessaria para a publicacdo de dados de ensaios clinicos na SINAPSE, de
acordo com as recomendagoes do ICMJE (http://www.icmje.org). Os ensaios
devem ser registados anteriormente ou no inicio do periodo de recruta-
mento de doentes. Os estudos puramente observacionais (aqueles em que
a atribuicao de uma intervencao médica nao é do critério do investigador)
nao exigem registo.

O ndmero de registo do ensaio clinico (TRN) bem como a data desse
registo devem ser referidos no final do resumo do artigo.
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Disponibilizacao dos dados

A SINAPSE sugere que todos os dados nos quais se baseiam as conclu-
sdes de um artigo de investigacao original sejam disponibilizados para os lei-
tores. Sugere-se assim aos autores que assegurem que os seus dados ficam
disponiveis em repositérios plblicos (sempre que estes estejam disponiveis
e sejam adequados), que sejam apresentados no manuscrito principal ou em
arquivos adicionais, sempre que possivel em formato tratavel (por exemplo,
em folha de célculo e nao em pdf).

A SINAPSE exige uma declaracio de disponibilizacao dos dados, pre-
sente no final de cada manuscrito. Para ensaios de farmacos ou dispositivos
médicos, a declaracao deve referir, pelo menos, que os dados relevantes de
cada doente, devidamente anonimizados, estao disponiveis mediante pedido
justificado aos autores.

Sugerem-se formulacdes para a referida declaracao:

“Disponibilizagao dos dados: os dados individuais dos doentes [e/ou] o
conjunto completo de dados [e/ou] o anexo técnico [e/ou] as especifica-
coes da andlise estatistica, estdo disponiveis em [/doi] [com acesso livre/
com as restri¢des] [do autor correspondente em]. Os participantes deram
o seu consentimento informado para disponibilizacao de dados [ou... ndo
foi obtido consentimento dos participantes, mas os dados apresentados es-
tao anonimizados e o risco de identificacao é reduzido... ou nao foi obtido
consentimento dos participantes, mas os beneficios potenciais da disponi-
bilizagdo destes dados justificam os prejuizos potenciais, uma vez que ...]"”

Se os dados nio estiverem disponiveis, deve ser referido o seguinte:
“Disponibilizacdo dos dados: ndo estdo disponiveis dados adicionais.”

Esta opg¢do nao se aplica a ensaios clinicos de farmacos ou dispositivos
médicos.

Pode ser solicitado aos autores que disponibilizem os dados brutos em
que basearam o seu artigo durante o processo de revisdo e até |0 anos apés
a publicagao.

Submissao dos Trabalhos

A submissao de um manuscrito implica que o trabalho descrito nao te-
nha sido publicado previamente (excepto na forma de um resumo ou como
parte de uma palestra publicada ou de uma tese académica), e que nao
esta sendo considerado para publicacdo noutra revista, que o manuscrito
foi aprovado por todos os autores e, tacita ou explicitamente, pelas autori-
dades competentes onde o trabalho foi realizado e que, se for aceite para
publicagdo, nao sera publicada em outro lugar na mesma forma, em inglés
ou em qualquer outra lingua, incluindo electronicamente.

Todos os manuscritos devem ser acompanhados por uma carta de apre-
sentagdo. Deve ser dada garantia na carta de apresentacdo de que o manus-
crito ndo esta sob consideracao simultanea por qualquer outra revista. Na
carta de apresentagdo, os autores devem declarar seus potenciais conflitos
de interesse e fornecer uma declaracdo sobre a autoria.

Para verificar a originalidade, o artigo pode ser verificado pelo servico de
deteccao de originalidade.

As submissdes que nao estejam em conformidade com estas instrucdes
podem ser devolvidas para reformulacéo e reenvio.

Submissao do Manuscrito
Os manuscritos sao submetidos através do site da SINAPSE em http://
www.SINAPSE. pt

Contacto
Em caso de dividas durante a submissdo, contacte: sinapse.spn@gmail.com

Preparacdo do Manuscrito
Uso de programa de processamento de texto

E importante que o arquivo seja guardado no formato nativo do pro-
cessador de texto usado. O texto deve estar no formato de coluna Gnica.
Mantenha o layout do texto o mais simples possivel.

Para evitar erros desnecessarios, aconselhamos o uso das fungoes “veri-
ficacdo ortografica” e “verificagdo gramatical” do seu processador de texto.

Tipologia dos Artigos

A SINAPSE aceita artigos das seguintes tipologias:

a) Artigos Originais reportando investigagao clinica ou basica (ensaios
clinicos, estudos de coorte, estudos de caso-controlo, outros estudos
observacionais);

b) Artigos de Revisao

) Revisoes Sistematicas com ou sem Meta-Anélise;

d) Estudos de Caso/Casos Clinicos;

e) Imagens em Neurologia;

f) Editoriais, que sdo escritos a convite do Editor-Chefe e consistem em
comentarios sobre artigos publicados na revista ou sobre temas de
relevancia particular;

g) Cartas ao Editor, que consistem em opinides concisas sobre artigos
recentemente publicados na SINAPSE;

h) Perspectivas;

i) Guidelines;

Na sec¢ao de submissao:

1. Titulo

Titulo em portugués e inglés, conciso, especifico e informativo, sem abre-
viaturas e nao excedendo os 120 caracteres. O titulo pode incluir um comple-
mento de titulo com um maximo de 40 caracteres (incluindo espagos).

Il. Autores e afiliacoes

Na seccdo da autoria, liste o Nome de todos os Autores (primeiro e Ul-
timo nome) e respectivas afiliagées (servico, instituicao, cidade, pais) e grau
académico mais elevado.

Ill. Financiamento

Todos as fontes de financiamento, no dominio publico ou privado,, in-
cluindo bolsas, que contribuiram para a realizagdo do trabalho.

IV. Autor Correspondente

Indicar claramente quem vai lidar com a correspondéncia em todas as
fases de arbitragem e publicacao, também pés-publicacio. Indicar endere-
co postal e e-mail do Autor responsavel pela correspondéncia relativa ao
manuscrito.

V. Resumo e Keywords

Um resumo conciso e factual é requerido, capaz de representar isola-
damente o contetido do artigo, escrito em portugués e inglés. Nenhuma
informagao que nio conste no manuscrito pode ser mencionada no resumo.
O resumo nao pode remeter para o texto, nao podendo conter citacdes
nem referéncias a figuras.

No fim do resumo devem ser incluidas um maximo de 5 keywords em
inglés utilizando a terminologia que consta no Medical Subject Headings
(MeSH), https://meshb.nlm.nih.gov/search

VI. Resumo Estruturado

Um resumo estruturado, com as etiquetas de seccao apropriadas (Intro-
ducio, Métodos, Resultados e Conclusio), deve fornecer o contexto e ob-
jectivo do estudo, procedimentos basicos (selecgdo dos sujeitos de estudo
ou animais de laboratério, métodos observacionais e analiticos), principais
resultados (significancia estatistica, se possivel) e principais conclusdes. Deve
enfatizar aspectos novos e importantes do estudo ou das observagoes.

VII. Os autores também deverao anexar a declaragio de “Proteccao
de pessoas e animais”, Confidencialidade dos dados e consentimento
informado e Conflitos de interesse.

Prémios e Apresentacoes prévias
Devem ser referidos os prémios e apresentacdes do estudo, prévias a
submissao do manuscrito.

Texto
Artigos Originais
O:s artigos originais devem incluir as seguintes seccdes: Introducao, Ma-
terial e Métodos, Resultados, Discussao e Conclusao, Agradecimentos (se
aplicavel), Referéncias, Tabelas e Figuras.
Os artigos originais ndo devem exceder 4000 palavras, até 6 tabelas ou figuras
e até 60 referéncias. Um resumo estruturado com o maximo de 350 palavras.
Seguir as guidelines EQUATOR

Article structure

Introduction

State the objectives of the work and provide an adequate background, avoid-
ing a detailed literature survey or a summary of the results.

Material and methods

Provide sufficient detail to allow the work to be reproduced. Methods already
published should be indicated by a reference: only relevant modifications should
be described.

Results
Results should be clear and concise.
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Discussion

This should explore the significance of the results of the work, not repeat
them. A combined Results and Discussion section is often appropriate. Avoid
extensive citations and discussion of published literature.

Conclusion

The main conclusions of the study may be presented in a short Conclusions
section, which may stand alone or form a subsection of a Discussion or Results
and Discussion section.

Artigos de Revisao Narrativa

Os artigos de revisdo sao artigos abrangentes que sintetizam ideias pré-
-existentes e sugerem novas. Abrangem areas amplas.

O foco deve ser uma actualizagdo sobre a compreensao actual da etio-
logia ou fisiopatologia das doencas, consideracdes diagnésticas e terapéutica.

Essas revisoes devem abordar uma questdo ou questao especifica rele-
vante para a pratica clinica. Embora geralmente por convite do Editor-Che-
fe, a SINAPSE aceita ocasionalmente artigos de revisao nao solicitados sobre
assuntos importantes ou sobre avangos recentes. Antes de submeter uma
revisao, pedimos que envie ao Editor-Chefe um breve esbogo (ndo mais de
500 palavras) indicando a importéncia do assunto, e por que esta qualificado
para escrevé-lo. Um convite para submissao nao garante aceitagao.

Os artigos de revisao nao devem exceder 4000 palavras, até 6 tabelas ou
figuras e até 100 referéncias. Um resumo nao estruturado com o maximo
de 350 palavras.

Revisées Sistematicas e Meta-Analises

As revisoes sistematicas podem ou nao utilizar métodos estatisticos
(meta-analises) para analisar e resumir os resultados dos estudos incluidos.

As Revisoes Sistematicas podem ser apresentadas no formato Introdu-
cao, Métodos, Resultados, Discussao. O assunto deve ser claramente defini-
do. O objectivo de uma revisao sistematica deve ser produzir uma conclusao
baseada em evidéncias. Nos Métodos deve ser fornecida uma indicacéo cla-
ra da estratégia de pesquisa da literatura, extraccdo de dados, classificacao
das evidéncias e andlise. Deve ser seguida a normativa PRISMA (http://www.
prisma-statement.org/) e realizado o registo do protocolo na PROSPERO
(https://www.crd.york.ac.uk/prospero).

O texto nao devera exceder 4000 palavras, excluindo um resumo estru-
turado (maximo de 350 palavras). Nao podera incluir mais de 100 referén-
cias, e até 6 tabelas ou figuras.

Caso Clinico

O relato de Casos Clinicos deve incluir as seguintes secdes: Introdugéo,
Caso Clinico e Discussao.

O texto nao podera exceder 2000 palavras, e nao podera exceder as
25 referéncias bibliograficas. Deve incluir um resumo nao estruturado que
nao exceda |50 palavras.

Deve ser seguida a normativa CARE (http://www.care-statement.org/).

Tendo em conta a sua natureza, os relatos de casos clinicos devem ter
um ndmero parcimonioso de autores - excepcionalmente mais de 5. No
caso de serem mais de 5 co-autores a carta de submissao deve indicar clara
e detalhadamente qual o papel de cada um no manuscrito, de modo a jus-
tificar a sua inclusao na linha de autoria a luz dos critérios do ICMJE (http://
www.icmje.org/). A permissao do doente (parente mais préximo, tutor legal)
pode ser necessaria.

Se o doente(s) descrito nestes manuscritos é identificavel, o formulario
de consentimento do doente deve ser preenchido e assinado pelo doente(s)
(ou tutor/representante legal) e submetido com o manuscrito. Dificultar a
identificacdo do doente através da omissao de dados cientificamente irrele-
vantes é aceitavel, mas a alteracdo desses dados ndo o é.

Editoriais

Os Editoriais sao da responsabilidade do grupo editorial, solicitados por
convite do Editor-Chefe, e constituirdo comentarios sobre tépicos actuais
ou sobre artigos publicados na revista. Nao devem exceder as 1200 pala-
vras, com um maximo de 20 referéncias bibliograficas e podem conter uma
tabela e uma figura. Nao tém resumo.

Cartas ao Editor

As cartas ao Editor consistem em comentarios criticos sobre um arti-
go publicado na revista ou uma nota curta sobre um determinado tépico
ou caso clinico. As Cartas ao Editor nao devem exceder 600 palavras e 10

referéncias bibliograficas e podem conter uma figura ou tabela. Nao tém

resumo.

Imagens em Neurologia

Esta secdo destina-se a publicacdo de imagens clinicas, radioldgicas, his-
toldgicas e cirdrgicas.

Uma imagem visual de uma observagao neuroldgica interessante e Uni-
ca, com uma breve descricao do problema clinico e dos achados neurolé-
gicos do paciente.

O titulo nao deve ter mais de oito palavras. Os autores devem ser no
maximo quatro. As imagens devem ser de alta qualidade e valor educativo.
Sao permitidas até 4 figuras. As legendas devem ser breves e informativas.
Setas ou outros simbolos devem ser incluidos conforme necessario para fa-
cilitar a compreensao das imagens. O texto nao deve exceder 500 palavras,
até cinco referéncias bibliograficas, e deve incluir uma breve histéria clinica
e dados relevantes do exame fisico, testes laboratoriais e progressao clinica,
conforme apropriado. Nao tém resumo. A permissao do doente (parente
mais préximo, tutor legal) pode ser necessaria.

Nesta secgdo também serdo aceites artigos versando tépicos neurolé-
gicos abordados em obras de cariz artistico (incluindo pintura, escultura,

teatro e cinema) ou relacionados com os artistas que as criaram.

Perspectiva

Este tipo de manuscrito é submetido a convite do Conselho Editorial,
sendo no entanto também sujeitas a consideracgdo editorial as candidaturas
espontdneas para publicagdo. Pode abranger uma ampla diversidade de té6-
picos importantes em biomedicina, salide publica, investigacao, descoberta,
prevengdo, ética, politica de saide ou lei de saide. Um Autor que deseje
propor um manuscrito nesta segao devera enviar um resumo ao Editor-
-Chefe, incluindo o titulo e a lista de autores para avaliacao. O texto nao
deve exceder 1200 palavras, até 10 referéncias, e até 2 tabelas e 2 figuras.
Nao tém resumo.

Guidelines

As recomendagdes para a pratica clinica nao devem exceder 4000 pala-
vras, até 6 tabelas ou figuras e até 100 referéncias. Resumo até 350 palavras.
Este tipo de artigo pode ser submetido por grupos de trabalho organizados
no ambito de encontros ou associacdes cientificas, ou grupos de autores
com trabalho especializado realizado no tépico em causa.

Referéncias
I. Citacdo no texto
Certifique-se de que todas as referéncias citadas no texto também estao
presentes na lista de referéncias (e vice-versa). As referéncias devem ser
listadas usando algarismos arabes pela ordem em que séo citados no texto.
As referéncias a comunicagdes pessoais e dados nao publicados devem
ser feitas diretamente no texto e nao devem ser numeradas. As comuni-
cagoes pessoais devem estar devidamente autorizadas pelo emissor das
comunicagdes, assumindo os autores a responsabilidade pela autorizagao.
A citacdo de uma referéncia como “in press” implica que o item tenha sido
aceite para publicacdo. Os nomes das revistas devem ser abreviados de
acordo com o estilo da Medline.

As referéncias a artigos publicados em revistas devem incluir o nome do
primeiro autor seguido dos nomes dos restantes autores (num maximo de
6, a partir dai deve ser utilizado et al.), o titulo do artigo, o nome da revista
e o ano de publicacio, volume e paginas, e DOI.

Certifique-se que os dados fornecidos nas referéncias estao corretos.
Ao copiar referéncias, tenha cuidado porque ja podem conter erros. A lista
de referéncias deve ser adicionada na secgao designada para tal, nunca como
uma nota de rodapé. Cédigos especificos do programa de gestao de refe-

réncias nao sao permitidos.
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. . Max. Tables/
Article type Abstract Keywords Main text structure words figures References
Original Article Max. 350 words; struc- Up to 6 Introduction; Methods; Re- 4000 Total up Up to 60
tured (Introduction and | Portuguese sults; Discussion; Conclusion; to 6
Objectives, Methods, | and English | Acknowledgments, if any; Refer-
Results and Conclusion) ences; and ?igure legends, if any
Portuguese and English
Review Article Max. 350 words; un- Upto 6 Introduction; thematic sections 4000 Total up Up to 100
structured Portuguese | Portuguese | at the discretion of the authors; to 6
and English and English | Conclusion; Acknowledgments,
if any; References; and figure
legends, if any
Systematic Review Max. 350 words; struc- Uptoé PRISMA 4000 Total up Up to 100
tured Portuguese to 6
Portuguese and English | and English
Case Report Max. 150 words; un- Upto 6 Introduction; Case report; Dis- 2000 Total up Up to 25
structured Portuguese | Portuguese | cussion; Conclusion (optional); to 4
and English and English | References; and figure legends,
if any
Images in Neurology None Up to 6 Unstructured 500 Total up Upto5
Portuguese to 4
and English
Editorial None None Unstructured 1500 Total up Up to 20
to 2
Letter to the Editor None Up to 6 Unstructured 600 Total up Up to 10
Portuguese to 1
and English
Current Perspectives None Uptoé Unstructured 1200 Total up Upto 10
Portuguese to 2
and English
Guidelines Max. 350 words; un- Upto 6 Introduction; thematic sections 4000 Total up Up to 100
structured Portuguese | Portuguese | at the discretion of the authors; to 6
and English and English Conclusion(s); Acknowledg-
ments, if any; References; and
figure legends, if any
Il. Formato
Uma descrigao detalhada dos formatos de diferentes tipos de referéncia Referéncias Web:
pode ser consultada na “Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to No minimo, o URL completo deve ser dado e a data em que o docu-
Biomedical Journals” (http://www.nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html). mento foi consultado. Qualquer outra informagao, se conhecida (nomes de
Liste todos os autores se houver seis ou menos. Et al deve ser adicionado se autor, datas, referéncia a uma publicagdo de origem, etc.), também deve
houver mais de seis autores. Titulo do artigo, nome da revista, ano, volume ser dada.
e paginas. Centers for Medicare & Medicaid Services. CMS proposals to imple-
ment certain disclosure provisions of the Affordable Care Act. [Acces-
Ill. Estilo de referéncia sed January 30, 2018] Available from: http://www.cms.gov/apps/media/
Texto: Indicar as referéncias no texto por nimero (s) em expoente. Os au- press/factsheet.asp?’Counter=4221.
tores podem ser referidos, mas o nimero de referéncia deve ser sempre dado.
Lista: Ordene as referéncias na lista pela ordem em que aparecem no texto Notas de Rodapé
Exemplos: As notas de rodapé devem ser evitadas. Quando imprescindiveis, devem
Referéncia de artigo: ser numerados consecutivamente e aparecer no final do texto.
l.
- Com menos de 6 autores Agradecimentos (facultativo)
Charvin D, Medori R, Hauser RA, Rascol O. Therapeutic strategies for Tem como objectivo agradecer a todos os que contribuiram para o es-
Parkinson disease: beyond dopaminergic drugs. Nat Rev Drug Discov. tudo mas que nao tém peso de autoria. Nesta seccao é possivel agradecer a
2018;17:804-22. doi: 10.1038/nrd.2018.136. todas as fontes de apoio, quer financeiro, quer tecnolégico ou de consulta-
- Com mais de 6 autores doria, assim como contribuicdes individuais.
Zesiewicz T, Salemi JL, Perlman S, Sullivan KL, Shaw D, Huang Y, et al.
Double-blind, randomized and controlled trial of EPI-743 in Friedreich’s Abreviaturas
ataxia. Neurodegener Dis Manag. 20188:233-242. doi: 10.2217/nmt- Nao use abreviaturas ou acrénimos no titulo e no resumo e limite o seu
2018-0013. uso no texto. Abreviaturas nao consagradas devem ser definidas na primeira
Referéncia de livro: utilizagdo, por extenso, logo seguido pela abreviatura entre parénteses. A
2. Battler A. Stem Cell and Gene-Based Therapy: Frontiers in Regenera- menos que a sigla seja uma unidade padrao de medigdo. Uso excessivo e
tive Medicine. Berlin: Springer; 2006. desnecessario de acrénimos e abreviaturas deve ser evitado.
Referéncia de capitulo de livro: Unidades de Medida
3. Pagel JF, Pegram GV. The role for the primary care physician in sleep Devem ser utilizadas as unidades Sistema Internacional de Unidades. As
medicine. In: Pagel JF, Pandi-Perumal SR, editors. Primary care sleep me- medidas de comprimento, altura, peso e volume devem ser expressas em
dicine. 2nd ed. New York: Springer; 2014. unidades do sistema métrico (metro, quilograma ou litro) ou seus multiplos
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decimais. As temperaturas devem ser dadas em graus Celsius (°C) e a pres-
sdo arterial em milimetros de mercirio (mmHg), e a hemoglobina em g/dL.
Todas as medi¢oes hematoldgicas ou bioquimicas serao referidas no sistema
métrico de acordo com o Sistema Internacional de Unidades (SI).

Nomes de Medicamentos e Dispositivos Médicos

Identifique com precisao todos os medicamentos e produtos pela de-
nominacao comum internacional (DCI). Nao é recomendavel a utilizacao
de nomes comerciais de farmacos (marca registrada), mas quando a uti-
lizacao for imperativa, o nome do produto devera vir apés o nome DCI,
entre parénteses, em minuscula, seguido do simbolo que caracteriza marca
registada, em sobrescrito (®). O mesmo principio é aplicavel aos dispositi-
vos médicos.

Nomes de Genes, Simbolos e Nimeros de Acesso

Aos genes e estruturas relacionadas devem ser atribuidos os nomes e
simbolos oficiais fornecidos pelo National Center for Biotechnology Informa-
tion (NCBI) ou o HUGO Gene Nomenclature Committee. Antes da submissao
de um manuscrito relatando grandes conjuntos de dados genémicos (por
exemplo, sequéncias de proteinas ou DNA), os conjuntos de dados devem
ser depositados em um banco de dados disponivel publicamente, como o
GenBank do NCBI, e um nimero de acesso completo (e nimero da versao,
se apropriado) deve ser fornecido na secao Métodos.

Tabelas e Figuras

As Tabelas/Figuras devem ser numerados na ordem em que sao citadas
no texto e assinaladas em numeragao arabe e com identificagao.

Cada Figura e Tabela incluidas no trabalho tém de ser referidas no texto:
“Uma resposta imunitaria anormal pode estar na origem dos sintomas da
doenca (Fig. 2)”; “Esta associa-se a outras duas lesdes (Tabela |)”.

Figura: Quando referida no texto é abreviada para Fig., enquanto Tabela
nao é abreviada. Nas legendas ambas as palavras sdo escritas por extenso.

Cada Tabela e Figura deve ser acompanhada da respectiva legenda, su-
cinta e clara. As Legendas devem ser auto-explicativas (sem necessidade de
recorrer ao texto).

Em relagdo aos graficos deve ser explicito se a informagao inclui valores
individuais, médias ou medianas, se ha representacao do desvio padrao e
intervalos de confianca e o tamanho da amostra (n).

As fotografias deverao incluir identificadores de aspectos cientificamen-
te relevantes (setas e asteriscos). Poderao ser publicadas fotografias a cores,
desde que consideradas essenciais.

Cada Tabela deve ser utilizada para mostrar resultados, apresentando
listas de dados individuais ou sumariando os mesmos, nao devendo no en-
tanto constituir duplicacio dos resultados descritos no texto. Devem ser
acompanhadas de um titulo curto mas claro e elucidativo. As unidades de
medida usadas devem ser indicadas (em paréntesis abaixo do nome que
encabeca cada categoria de valores) e os nimeros expressos devem ser
reduzidos as casas decimais com significado clinico.

Para as notas explicativas nas Tabelas devem ser utilizados os seguintes
simbolos e sequéncia: *, 1, , §, ||, T, **, +1, $+ .

Se fotografias de doentes forem usadas, estes nao devem ser identifica-
veis ou as fotografias devem ser acompanhadas de autorizacao por escrito
para usa-las.

As ilustraces coloridas sao reproduzidas gratuitamente.

Principios gerais:

* Numere as ilustragdes de acordo com a sua sequéncia no texto.

* Forneca as legendas das ilustracdes separadamente.

¢ Dimensione as ilustracoes préximas das dimensdes desejadas da ver-
sdo publicada.

* Envie cada ilustracdo em ficheiro separado.

Ainclusao de figuras e/ou tabelas ja publicadas, implica a autorizagio do
detentor de copyright (autor ou editor).

A submissao deve ser feita separadamente do texto, conforme as ins-
trucdes da plataforma.

Os ficheiros das figuras devem ser fornecidos em alta resolugao, 800 dpi
minimo para graficos e 300 dpi minimo para fotografias.

A publicacao de ilustracdes a cores é gratuita, reservando-se a SINAPSE
de publicar uma versao a preto e branco na versao impressa da revista.

Material grafico deve ser entregue em um dos seguintes formatos:

JPEG (- Jpg)

Portable Document Format (. Pdf)

PowerPoint (.ppt)*

TIFF (. Tif)

Excel®

* O material grafico submetido em formato Powerpoint (.ppt) ou Excel
(xIs) deve ser também submetido em formato Portable Document
Format (.pdf) dada a possivel desformatagao quando abertos em com-
putadores e programas sob diferentes definicoes.

Permissao para publicacao: No caso de publicacao de tabelas de li-
Vros ou revistas os autores sao responsaveis por obter permissao, junto dos
autores dos trabalhos de onde forem reproduzidos, para a referida publica-
Gao, e terdo de a apresentar na submissao.

Ficheiros Multimédia

Os ficheiros multimédia devem ser enviados em ficheiro separado com
o manuscrito. O material multimédia deve seguir os padrées de qualidade
de producao para publicacao sem a necessidade de qualquer modificagao
ou edicao. Os ficheiros aceitaveis sao: formatos MPEG, AVI ou QuickTime.

Anexos/ Apéndices

Quando necessario, os anexos devem ser utilizados para apresentar in-
quéritos longos ou detalhados, descricdes de extensos calculos matematicos
e / ou listas de itens. Devem ser colocados, se necessario, com legendas.
Anexos longos, tais como algoritmos, pesquisas e protocolos, serdo publi-
cados apenas online; o URL sera fornecido no artigo impresso onde o anexo
é citado.

Se houver mais de um apéndice, eles devem ser identificados como A, B,
etc. As férmulas e equagdes em apéndices devem ser numeradas separada-
mente: Eq. (A.1), Eq. (A.2), etc .; Em apéndice posterior, a Eq. (B.1) e assim
por diante. Da mesma forma para tabelas e figuras: Tabela A.I; FIG. A.1, etc.

Estilo

SINAPSE segue AMA Manual Style, 10? edi¢do (http://www.amama-
nualofstyle.com) e ICMJE Recommendations for the Conduct, Reporting,
Editing, and Publication of Scholarly Work in Medical Journals (http://icmje.
org/recommendations)

Ultima revisao | 1 Junho 2019
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Politicas Editoriais

Objetivo e Ambito
A SINAPSE é uma revista médica, propriedade da Sociedade Portuguesa
de Neurologia (SPN), publicada em edicao classica e em suporte electrénico.

A SINAPSE é orgdo oficial das seguintes organizacdes cientificas:

* Sociedade Portuguesa de Neurologia

¢ Sociedade Portuguesa de Neurocirurgia

* Sociedade Portuguesa do Acidente Vascular Cerebral

* Sociedade Portuguesa de Cefaleias

* Sociedade Portuguesa de Doencas do Movimento

¢ Sociedade Portuguesa de Estudos de Doengas Neuromusculares
¢ Sociedade Portuguesa de Neuropatologia

* Sociedade Portuguesa de Neuropediatria

¢ Liga Portuguesa Contra a Epilepsia

¢ Grupo de Estudos de Envelhecimento Cerebral e Deméncias

¢ Grupo de Estudos de Esclerose Mdiltipla

* Associacao Portuguesa de Electrofisiologia e Neurofisiologia Clinica
¢ Conselho Portugués para o Cérebro

A SINAPSE é uma revista internacional com revisao por pares, para
médicos que tratam pessoas com doengas neurolégicas e para outros pro-
fissionais de satde interessados na estrutura e fungao do sistema nervoso
normal e doente. O publico-alvo da revista inclui médicos, enfermeiros,
nutricionistas, farmacéuticos, psicélogos, fisioterapeutas, epidemiologistas,
investigadores clinicos, outros especialistas envolvidos nos cuidados de sau-
de (incluindo a drea da gestao e administragdo) e cientistas das areas basicas
e de translagao.

A SINAPSE publica artigos em portugués e/ou inglés. A SINAPSE é pu-
blicada continuamente desde 2005.

E uma revista com arbitragem cientifica (peer review) que publica em
acesso aberto, com especial énfase na area das Neurociéncias, mas nao sé.

Liberdade Editorial

A SINAPSE adopta a definicao de liberdade editorial do International
Committee of Medical Journal Editors (ICMJE) descrita pela World Association
of Medical Editors, que afirma que o Editor-Chefe assume completa auto-
ridade sobre o contetido editorial da revista. A Sociedade Portuguesa de
Neurologia, enquanto proprietaria da SINAPSE, nao interfere no processo
de avaliacio, seleccao, programacéo ou edigio de qualquer manuscrito, ten-
do o Editor-Chefe total independéncia editorial.

Visao Geral

A SINAPSE rege-se de acordo com as normas de edicdo biomédicas ela-
boradas pelo ICMJE, disponiveis em http://www.icmje.org/, e do Committee on
Publication Ethics (COPE), disponiveis em https://publicationethics.org/.

A politica editorial da SINAPSE incorpora no processo de revisdo e pu-
blicagdo as Recomendagdes de Politica Editorial (Editorial Policy Statements)
emitidas pelo Council of Science Editors, disponiveis em https://www.coun-
cilscienceeditors.org/resource-library/editorial-policies/white-paper-on-publica-
tion-ethics/, que cobre responsabilidades e direitos dos editores das revistas
com arbitragem cientifica.

Estas normas estao em conformidade com as Recommendations for the Con-
duct, Reporting, Editing and Publication of Scholarly Work in Medical Journals (ICMJE
Recommendations), disponiveis em: http://www.icmje.org/recommendations/

Orientacao para Apresentacao de Estudos

Os textos devem ser preparados de acordo com as orientacdes do
ICMJE Recommendations for the Conduct, Reporting, Editing and Publication
of Scholarly Work in Medical Journals disponiveis em http://www.icmje.org/re-
commendations/

A SINAPSE recomenda as linhas orientadoras para publicacao da EQUA-
TOR network (http://www.equator-network.org). As listas de verificagao estao
disponiveis para varios desenhos de estudo, incluindo:

* Randomized controlled trials (CONSORT - http://www.consort-state-

ment.org/downloads)

¢ Systematic reviews and meta-analyses* (PRISMA - http://www.prisma-

-statement.org/) and protocols (PRISMA-P - http://www.equator-ne-
twork.org/reporting-guidelines/prisma-protocols/)

* Observational studies (STROBE - http://www.strobe-statement.org/)

* Case reports (CARE - http://www.care-statement.org/)

* Qudlitative research (COREQ - http://intghc.oxfordjournals.org/con-
tent/19/6/349.long)

* Diagnostic/prognostic studies (STARD - http://www.stard-statement.
orgl)

¢ Economic evaluations (CHEERS - http://www.biomedcentral.com/1741-
7015/11/80)

¢ Pre-clinical animal studies (ARRIVE - http://www.nc3rs.org.uk/arrive-
-guidelines)

* Os autores de revisoes sistematicas também devem fornecer um link
para um ficheiro adicional da secgao ‘métodos’, que reproduz todos os de-
talhes da estratégia de pesquisa.

Os critérios de aceitacdo para todos os trabalhos sdo a qualidade e
originalidade da investigacdo e seu significado para os leitores da SINAPSE.
Excepto onde indicado de outra forma, os manuscritos sao submetidos a
peer review cego por dois revisores anénimos, pelo menos. A aceitacao ou
rejeicdo final cabe ao Editor-Chefe, que se reserva o direito de recusar qual-
quer material para publicagio.

Os manuscritos devem ser escritos em estilo claro, conciso, directo,
de modo que sejam inteligiveis para o leitor. Quando as contribuicdes sao
consideradas adequadas para publicagdo com base em contetido cientifico,
o Editor-Chefe reserva-se o direito de modificar os textos para eliminar a
ambiguidade e a repeticdo, e melhorar a comunicagao entre o autor e o lei-
tor. Se forem necessarias alteracdes extensivas, o manuscrito sera devolvido
a0 autor para revisao.

Os manuscritos que nao cumpram as instrugdes para autores podem ser
devolvidos para modificacao antes de serem revistos.

Critérios de Autoria e Formulario de Autoria

Como referido nos Requirements do ICMJE, a autoria requer uma con-
tribuicdo substancial para o manuscrito, sendo necessario especificar, em
carta de apresentacdo, o contributo de cada autor para o trabalho.

Declaracao das contribuigées individuais assinada por cada autor

Todos aqueles designados como autores devem cumprir os quatro cri-
térios para autoria, em baixo indicados e todos aqueles que cumprem os
quatro critérios devem ser identificados como autores. Os colaboradores
que nao cumpram os quatro critérios para autoria mas que tenham contri-
buido para o estudo ou manuscrito, deverao ser reconhecidos na seccao de
Agradecimentos, especificando o seu contributo.

Cada manuscrito deve ter um “autor correspondente” conveniente-
mente identificado desde a fase inicial de submissao do artigo. Porém, todos
os autores devem ter participado significativamente no trabalho para tomar
responsabilidade publica sobre o contetido e o crédito da autoria.

O autor correspondente devera obter permissao por escrito de todos
aqueles que forem mencionados nos agradecimentos.

Autores sdo aqueles que:

1) Tém uma contribuicdo intelectual substancial, direta, no desenho e
elaboracao do artigo,

2) Participam na analise e interpretacao dos dados;

3) Participam na redacdao do manuscrito, revisao de versoes e revisao

critica do contetido; aprovagao da versao final;

4) Concordam que séo responsaveis pela exatiddo e integridade de todo

o trabalho.

Além de ser responsavel pelas partes do trabalho que tenha feito, um
autor deve ser capaz de identificar quais dos co-autores foram responsaveis
pelas outras partes especificas do trabalho.

A obtengio de financiamento, a recolha de dados ou a supervisao geral
do grupo de trabalho, por si sé, ndo justificam a autoria, mas justificam a
inclusdo na seccao “Agradecimentos”.

Qualquer alteracdo na autoria apds a submissao deve ser aprovada por
escrito por todos os autores.

Nao serdo consentidas alterages a autoria ou a ordem dos autores apds
aceitagdo do manuscrito para publicacao.

Se um medical writer esteve envolvido na redacgao do manuscrito, é ne-
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cessaria uma declaragao assinada pelo autor correspondente com indicagao
do nome e se houve o financiamento dessa pessoa. Esta informacdo deve
ser acrescentada na secgao “Agradecimentos”. A revista SINAPSE exige uma
declaracao assinada pelo medical writer indicando em que este da permissao
para ser nomeado na seccao “Agradecimentos”.

Papel do Autor Correspondente

O autor correspondente funcionara em nome de todos os co-autores
como o correspondente preferencial com a equipa editorial durante o pro-
cesso de submissao e revisao.

O autor correspondente é responsavel, em nome de todos os co-au-
tores, pela comunicagao com a SINAPSE durante a submissao, fase de peer
review e processo de publicacao. Também é responsavel por assegurar todos
os requisitos administrativos da SINAPSE (fornecimento de detalhes de au-
toria; aprovacao da comissao de ética; formularios de conflitos de interesse;
consentimento informado).

Consentimento dos Doentes

Os autores sdo responsaveis por obter o consentimento informado
relativamente a cada individuo presente em fotografias, videos, descricdes
detalhadas ou em exames imagioldgicos, mesmo apds tentativa de ocultar
a respectiva identidade. Nomes, iniciais ou outras formas de identificagao
devem ser removidos das fotografias ou outras imagens. Devem ser omi-
tidos dados pessoais, como profissao ou residéncia, excepto quando sejam
epidemiologicamente relevantes para o trabalho. Os autores devem assegu-
rar que nao apresentam dados que permitam a identificagio inequivoca dos
participantes na investigagao/artigo ou, caso isso nao seja possivel, devem
obter o consentimento informado dos intervenientes.

Os estudos envolvendo doentes ou voluntarios precisam de aprovacao
da comissao de ética e consentimento informado dos participantes. Estes
devem ser documentados no artigo.

As barras “blackout” ou dispositivos similares nao anonimizam doentes
em imagens clinicas: é necessario o apropriado consentimento.

Submissao e Publicacao Duplicadas

A SINAPSE nao aceita material previamente publicado em forma im-
pressa ou eletrénica, ou manuscritos em consideracao simultanea noutra
revista.

A SINAPSE endossa as politicas do ICMJE em relacao a duplicagdo de pu-
blicagdes: http://www.icmje.org/recommendations/browse/publishing-and-editorial-
-issues/overlapping-publications.html.

Politica de Plagio

Seja intencional ou nao, o plagio é uma violagao grave. Definimos plagio
como reprodugdo de outro trabalho com pelo menos 25% de similaridade
e sem citacdo. Se for encontrada evidéncia de plagio antes ou depois da
aceitacao do artigo ou apés a sua publicacao, sera dada ao autor uma opor-
tunidade de refutacdo. Se os argumentos nao forem considerados satisfaté-
rios, o manuscrito sera retratado e o autor sancionado pela publicagdo de
trabalhos por um periodo a ser determinado pelo Editor-Chefe. O Editor-
-Chefe podera ainda decidir informar as instituicdes de afiliagao profissional
dos autores acerca do sucedido.

Publicacao Fast-Track

Um sistema fast-track esta disponivel para manuscritos urgentes e im-
portantes que atendam aos requisitos da SINAPSE para revisdo rapida e
publicacao.

Os autores podem solicitar a publicagao rapida através do processo
de submissdo de manuscritos, indicando claramente a razao por que o seu
manuscrito deve ser considerado para revisao acelerada e publicagdo. O
Editor-Chefe, com apoio dos Editores Associados ou Conselho Editorial,
decidira se o manuscrito é adequado para publicacdo rapida e comunicara
a sua decisdo dentro de 48 horas ao autor correspondente. Se o Editor-
-Chefe achar o manuscrito inadequado para publicacio rapida, o manuscrito
pode ser proposto para o processo normal de revisao, ou os autores podem
retirar a sua submissao. A decisao editorial sobre manuscritos aceites para
revisao rapida sera feita dentro de cinco dias Uteis.

Se o manuscrito for aceite para publicacao, a SINAPSE tera como objec-
tivo publica-lo electronicamente em 16 dias.

Revisao por Pares

Todos os artigos de investigacio, e a maioria das outras tipologias de arti-
gos, publicadas na SINAPSE passam por uma revisao por pares. Os revisores
sao obrigados a respeitar a confidencialidade do processo de revisao pelos
pares e nao revelar detalhes de um manuscrito ou sua revisao, durante ou
apds o processo de revisao por pares. Se os revisores desejam envolver um
colega no processo de revisao, devem primeiro obter permissao do Editor.

Os critérios de aceitagao para todos os trabalhos sao a qualidade, clare-
za e originalidade da investigacao e seu significado para nossos leitores. Os
manuscritos devem ser escritos num estilo claro, conciso, directo. O ma-
nuscrito nao pode ter sido publicado, no todo ou em parte, nem submetido
para publicacao noutro lugar.

Todos os manuscritos enviados sao inicialmente avaliados pelo Editor-
-Chefe e podem ser rejeitados nesta fase, sem serem enviados para revisao
por pares. A decisdo de aceitacdo ou rejeicao final recai sobre o Editor-Chefe,
que se reserva o direito de recusar qualquer material para publicacdo.

A SINAPSE segue uma rigorosa revisao cega por pares. A SINAPSE en-
viara os manuscritos para revisores externos seleccionados de uma base de
dados pré-existente, ou convidara novos revisores para o efeito.

Todos os manuscritos que ndo cumpram as instrucdes aos autores po-
dem ser rejeitados antes de serem revistos. A aceitacao final é da responsa-
bilidade do Editor-Chefe.

As cartas ao Editor ou os Editorais serdo avaliadas pelo Conselho Edito-
rial, mas também poderao ser solicitadas revisdes externas.

Na avaliagao, os manuscritos podem ser:

A) Aceite sem alteragoes

B) Aceite, mas dependendo de pequenas revisdes

C) Reavaliar apds grandes alteracoes

D) Rejeitado

Apb6s a rececao do manuscrito, se estiver de acordo com as instrugoes
aos autores e cumprir a politica editorial, o Editor-Chefe ou Editor Associa-
do por este incumbido de fazer a gestao do processo de revisdo enviam o
manuscrito para pelo menos dois revisores.

Dentro de 15 dias, o revisor deve responder ao Editor-Chefe ou Editor
Associado, indicando os seus comentérios sobre o manuscrito sujeito a revi-
sdo e sugestdo de aceitacdo, revisao ou rejeicao do trabalho. Dentro de 10
dias, o Editor-Chefe tomara uma decisao que podera ser: aceitar o manus-
crito sem modificacdes; enviar os comentarios dos revisores aos autores de
acordo com o estabelecido, para que estes possam rever o artigo; rejeigao.

Quando sao propostas alteragoes ao texto inicial os autores tém |5 dias
(periodo que pode ser estendido a pedido dos autores) para apresentar uma
nova versao revista do manuscrito, incorporando os comentarios editoriais
e dos revisores. Tém de responder a todas as perguntas e enviar também
uma versao revista do manuscrito, com as emendas inseridas destacadas
com uma cor diferente.

O Editor-Chefe tem 10 dias para tomar a decisao sobre a nova versao:
rejeitar ou aceitar a nova versao, ou encaminha-la para uma nova apreciacao
por um ou mais revisores.

Qualquer decisao do Editor-Chefe serd sempre comunicada ao Autor
Correspondente.

Apesar de os editores e revisores desenvolverem esforgos para assegu-
rarem a qualidade técnica e cientifica dos manuscritos, a responsabilidade
final do conteildo (nomeadamente o rigor e a precisdo das observacoes,
assim como as opinides expressas) é da exclusiva responsabilidade dos au-
tores.

Custos de Publicacao

Nao havera custos de publicacao (ndo tem taxas de submissao nem de
publicagao das imagens a cores, que poderao ser publicadas a preto e bran-
co na versao impressa da revista e a cores na versao eletrénica).

Provas Tipograficas

As provas tipogréficas serao enviadas aos autores, contendo a indicagao
do prazo de revisao em funcao das necessidades de publicacao da SINAPSE.
A revisao deve ser aprovada pelo autor correspondente. Os autores dis-
poem de 48 horas para a revisao do texto e comunicacao de quaisquer erros
tipograficos. Nesta fase, os autores ndo podem fazer qualquer modificagdo
de fundo ao artigo, para além das correccdes tipograficas e/ou ortograficas
de pequenos erros.

O nao respeito pelo prazo proposto desobriga a SINAPSE de aceitar
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a revisao pelos autores, podendo a revisao ser efectuada exclusivamente
pelos servigos da SINAPSE.

Erratas

A SINAPSE publica alteragoes, emendas ou retracdes a um artigo an-
teriormente publicado, se, apés a publicacao, forem identificados erros ou
omissoes que influenciem a interpretacao de dados ou informacao. Quais-
quer alteragdes posteriores a publicagao assumirao a forma de errata.

Retratacoes

Os Revisores e Editores assumem que os autores relatam trabalho com
base em observagoes honestas. No entanto, se houver dividas substanciais
sobre a honestidade ou integridade do trabalho, submetido ou publicado, o
editor informara os autores da sua preocupagao, procurara esclarecimento
junto da instituicdo patrocinadora do autor e/ou instituicao empregadora.
Consequentemente, se estes considerarem o artigo publicado como frau-
dulento, a SINAPSE procedera a retratacao. Se este método de investiga-
cao nao obtiver uma conclusao satisfatéria, o Editor-Chefe pode optar por
conduzir a sua prépria investigacao, e pode optar por publicar uma nota de
preocupagao sobre a conduta ou integridade do trabalho. O Editor-Chefe

podera decidir relatar a situagao a instituicao dos autores, de acordo com os
procedimentos recomendados pelo Committee on Publication Ethics (https://
publicationethics.org/).

Patrocinios

A SINAPSE é propriedade da Sociedade Portuguesa de Neurologia, que
suporta todos os custos de operagao da revista. Sem prejuizo deste facto, a
SINAPSE podera angariar patrocinadores, como por exemplo empresas da
industria farmacéutica ou outras, que geram receitas através da publicidade.
A publicidade nao podera pér em causa a independéncia cientifica da revista
nem influenciar as decisées editoriais e tera de estar de acordo com a legis-
lacao geral, bem como das disposicoes legais especificas da area da saide e
do medicamento.

Nota final: aconselha-se a todos os autores a leitura das Recommen-
dations for the Conduct, Reporting, Editing and Publication of Scholarly Work
in Medical Journals, emitidas pelo International Committee of Medical Journal
Editors, disponiveis em http://www.icmje.org/

Ultima revisio: Junho 2019
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