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Editorial

Alexandre de Mendonca

Desde que iniciei as minhas actividades como interno de neurologia, vendo bem j4 ha alguns anos, recordo o
debate em torno da funcao e do espaco possivel de uma revista portuguesa de neurologia. Um ponto de vista defen-
dia que seria importante os internos e os servicos menos experientes disporem de um lugar onde pudessem come-
car a publicar os seus trabalhos, antes de tentarem as revistas internacionais dificilmente acessiveis. Outro ponto de
vista contrapunha que se os trabalhos fossem bons deveriam ser partilhados pela comunidade médica e cientifica,
ou seja, mereciam publicagao numa revista internacional, e se ndao fossem bons o melhor seria ficarem na gaveta.
Ainda outra posicao, de certa forma intermédia, sugeria o investimento numa revista elaborada em colaboracao
com colegas espanhois ou brasileiros, permitindo maior difusao dos artigos publicados.

Penso que neste momento, decorrendo o oitavo ano de publicacao, e mercé do trabalho meritério e esforcado dos
Editores precedentes, a Sinapse adquiriu uma razao de ser prépria. Em minha opinido, a revista deverd assegurar a
publicagado de artigos que, embora de elevada qualidade cientifica e notério interesse didactico, assumem relevan-
cia sobretudo nacional. A validacdo de um instrumento em portugués. Um caso raro que é pela primeira vez des-
crito no nosso pais. Normas de consenso. Uma revisao de tema particularmente actual. Artigos histéricos sobre neu-
rologistas ou servicos nacionais. Sao apenas alguns exemplos de trabalhos que dificilmente poderiam assumir um
interesse geral que possibilitasse a publicacao numa revista internacional, mas que se revestem de interesse para os
neurologistas portugueses. Acrescento que, neste nimero da Sinapse, inauguramos uma seccao sobre Literatura e
Neurologia, incluindo pequenos trabalhos literdarios de neurologistas, ou descricdes neurolégicas de escritores, sec-
¢ao que o Dr. Francisco Pinto gentilmente acedeu coordenar.

Nao é demais reafirmar que a qualidade cientifica dos trabalhos publicados terd de ser a prioridade. Para tanto,
conto com a colaboragao inestimdvel dos membros do Conselho Editorial, neurologistas com grande experiéncia
nas respectivas areas da Neurologia, elevada formacao cientifica e vivéncia da publicacdo nas revistas da especiali-
dade, e bem assim com o contributo de outros colegas que fazem a arbitragem de artigos submetidos a revista, e o
parecer circunspecto dos membros do Conselho Cientifico, por ineréncia o mesmo da Sociedade.

Gostaria ainda de sublinhar o excelente espirito de colaboracdo que tem existido com a Direcc¢ao, e permito-me
uma palavra de especial estima e amizade a Professora Doutora Isabel Pavao, colega de hd muitos anos no Centro
de Estudos Egas Moniz, com quem partilho o entusiasmo pelo imprescindivel reforco e aperfeicoamento da inves-
tigacdo clinica. Menciono ainda o apoio valioso da secretéria, a Mestre Sénia Barroso, e o suporte financeiro dos
laboratdrios farmacéuticos, notadamente os Laboratérios Bial, que de forma generosa e totalmente isenta tém
patrocinado a edicao da Sinapse.

No préximo Forum de Neurologia estd agendada uma reunido com os membros dos varios conselhos e arbitros
da revista, mas gostaria que todos os sdcios que o desejem estivessem presentes, apresentando criticas e sugestoes,
porque a Sinapse serd o que todos houvermos por melhor. B

Correspondéncia:

Alexandre de Mendonca

Laboratério de Neurociéncias e Departamento de Neurologia
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Compound heterozygosity in Central Core Disease: case report
Heterozigotia composta na Miopatia de Central Core: caso clinico

Luis Negrao', Anabela Matos', Marta Rebelo?, Olinda Rebelo’, Argemiro Geraldo', José Vieira?, Rosdrio Santos®
1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servigo de
Medicina, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Unidade de Genética Molecular, Instituto de Genética Médica Jacinto

Magalhaes, Porto.

Introduction

Central Core Disease (CCD) is a congenital myopathy asso-
ciated to ryanodine receptor (RYRI) gene mutations (1,2). This
gene was mapped to chromosome 19q13 and encodes a 5037
amino-acid protein - the functional skeletal-muscle calcium
release channel - located in the junctional terminal cisternae
of the sarcoplasmic reticulum membrane. There is a broad
range of clinical severity and the majority of patients are
symptomatic at birth or childhood. Most of the CCD cases
have an autosomal dominant (AD) inheritance. Autosomal
recessive (AR) inheritance has been rarely reported (3,4,5) and
compound heterozigosity AR is even rarer (6).

Clinical Case

The patient is a 50 years old Caucasian male, born of a non-
consanguineous marriage. At the end of the third decade of
life, he began complaining of fatigability while doing recre-
ational sport activity, like riding a bicycle and swimming,
which forced him to stop and rest for a five to ten minutes
period, after which he was able to resume a less intensive
physical activity.

Neurological examination was normal without detectable
muscle weakness or skeletal deformities.

The laboratory examination revealed a sustained elevated
CKlevel (5x upper limit of normal), the EMG was normal and
the cardiovascular system evaluation did not detect any
abnormality.

The muscle biopsy showed myopathic changes with cores.

Genetic testing of the RYRI detected the mutations
c.7361G>A (p.Arg2454His) in exon 46 and c.14468C>T
(p-Thr4823Met) in exon 100, both in heterozygosity.

T2 weighted pelvic and thigh muscles MRI showed mild
fat infiltration of the biceps femoris and semimembranosus
muscles.

Conclusion

AR inheritance in CCD is rare and even rarer in the form of
compound heterozigosity, as presented by this patient. This
clinical case is notable not only for this rare genetic abnor-
mality, but also for its beginning in adult life, the mild pheno-
type and the persistent elevated CK level.

Key-words: congenital myopathies; autosomal recessive
central core disease; ryanodine receptor 1 gene; compound

heterozigosity.

Running title: Compound heterozygosity in Central Core
Disease
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Introducao

A Miopatia de Central Core (MCC) é uma miopatia congé-
nita associada a mutac¢des no gene do receptor tipo 1 da ria-
nodina (RYRI) (1,2). Este gene foi mapeado no cromossoma
19q13 e codifica uma proteina de 5037 aminoacidos — o canal
de libertacao do céalcio muscular esquelético — localizada na
cisterna terminal juncional do reticulo sarcopldsmico. A
maioria dos casos de MCC sdo de transmissao autossémica
dominante. A transmissao autossOmica recessiva é rara (3,4,5)
e a forma de heterozigotia composta é ainda mais rara (6). E
reconhecida uma grande variabilidade fenotipica e a maioria
dos casos sao sintomaticos na altura do nascimento ou na
infancia.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, caucasiano, de 50 anos de
idade, filho de um casamento ndo consanguineo. No fim da
terceira década de vida, iniciou queixas de fatigabilidade
durante a actividade desportiva de lazer, como andar de bici-
cleta e nadar, o que o obrigava a parar e repousar durante um
periodo de 5-10 minutos, ap6s o qual podia retomar a mesma
actividade fisica, mas de forma mais moderada.

O exame neurolégico era normal, sem fraqueza muscular
ou deformidades esqueléticas.

A avaliagdo laboratorial revelou elevacao sistematica dos
valores de CK (5x o limite superior da normalidade), o estudo
EMG foi normal e a avaliacdo do sistema cardiovascular ndao
revelou qualquer alteracao.

A biopsia muscular revelou alteracdes miopaticas com cores.

O despiste de mutacdes no gene RYRI detectou as muta-
¢coes c.7361G>A (p.Arg2454His) no exdao 46 e c.14468C>T
(p.Thr4823Met) no exao 100, ambas em heterozigotia.

A RM dos musculos da cintura pélvica e coxa, na pondera-
¢do T2, mostrou infiltracdo gordurosa ligeira nos musculos
bicipite femoris e semimembranoso.

Concluséo

A forma autossémica recessiva da MCC é rara e ainda mais
rara na forma de heterozigotia composta, como a apresentada
por este doente. Salienta-se ainda o inicio tardio da doencga e
a incapacidade clinica ligeira por ela provocada.

Palavras-chave: miopatias congénitas; miopatia a central
core autossémica recessiva; gene do receptor de rianodina;

heterozigotia composta

Titulo de cabecalho: Heterozigotia composta na Miopatia
de Central Core.
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Compound heterozygosity in Central Core...

Introduction

Despite being a rare myopathy, central core disease
(CCD) is one of the most common congenital myopathies.
Like other diseases included in this group, it is defined
mainly by characteristic morphological abnormalities (7)
and pathogenic mutations in the RYRI gene (1). From a
clinical point of view, a broad range of clinical presenta-
tion is recognized and a reasonable functional prognosis is
expected, with a very mild slow progression (8) or even
motor improvement (5). Most of the cases have a domi-
nant mode of transmission (9). More recently a recessive
mode of transmission was also recognized, but considera-
bly less frequent (3,4). The few clinical cases with AR inhe-
ritance published up to 2006 had significant motor
impairment, but in 2007, Kossugue et al. (6) presented two
mildly affected brazilian patients.

We present an adult patient with a compound heterozi-
gozity form of CCD, with clinical symptoms related to
recreational exercise.

Clinical Case

The patient is a 50 years old Caucasian male, born of a
non consanguineous marriage. The parents are still alive
and do not present signs of muscle disease. He works in
the health public system as male nurse, without any phy-
sical limitation. He complains of fatigability while doing
recreational sport activity (beginning at the end of the
third decade of life), like riding a bicycle and swimming,
forcing him to stop and rest for a five to ten minutes
period, after which he is able to resume a less strenuous
physical activity. He doesn "t report any episode of sudden
weakness, cramps or dark urine. Despite this limitation, he
keeps doing his physical activities on a weekly basis, wit-
hout deterioration of physical performance or any new
neuromuscular symptom until today.

Neurologic examination showed a normal physical
appearance, with normal cranial nerves, strength and
muscle bulk. No spine deformities or contractures were
present. Myotonia and fasciculations were not observed
and Gower’s sign was negative. Deep tendon reflexes were
present. Sensory system examination was normal. There

were no symptoms of cardiac or respiratory dysfunction.

Laboratory Investigation

The CK determinations showed elevated values throug-
hout the years, ranging from 554 to 5469 UI (lower and
upper limits of serial determinations over the years). His
cardiovascular examination was normal, including the

determination of cardiac enzymes on several occasions.

Sinapse

The EMG examination showed normal motor and sen-
sory nerve conduction studies, and needle examination of
several muscles in the proximal and distal segments of the
upper and lower extremities did not show any evidence of
muscle or nerve disease.

Histological Examination: Deltoid muscle
The muscle biopsy with haematoxilin and eosin (HE) stai-

ning (Fig. 1) showed a diffusely abnormal muscle with increa-

Fig. 1. Variability in fiber size with atrophy and hypertrophy (HE X200)

sed diameter variability of fibers, with atrophic and hyper-
trophic fibers. The atrophic fibers had round or angulated
contours and were random or on the same area of the fasci-
cles and there was also a moderate increase in the number of
central nuclei, very rare necrotic fibers and a slight increase in
endomisial connective tissue. With oxidative enzymes, some
of the fibers (atrophic and normal sized) revealed a periphe-
ral round area without oxidative enzyme activity on NADH-
TR, SDH and COX, one or several per fiber, and some with a
peripheral rim of increased oxidative activity and glycogen,
originating “core-like” structures (Fig. 2). These structures
extended almost along the full length of the fiber longitudinal

Fig. 2. Cores (arrows) (SDHase X400)

Maio de 2008 | N.°1 | Volume 8



Fig. 3. Longitudinal cores (arrows) (COX X400)

axis (Fig. 3) and were found in type 1 fibers where they had a
slightly reduced ATPase activity. In the semithin sections
from the material included in Epon, irregularity of the sarco-

meres inside the cores was observed (Fig. 4).

Fig. 4. Myofibrillar disorganization (AT semithin sections X1000)

Muscle MRI of the pelvic and thigh muscles

T2 weighted pelvic and thigh muscles MRI disclosed a
very slight fat infiltration of the biceps femoris and semi-
membranosus muscles (Fig.5). The pelvic muscles were
normal as well as the muscles of the anterior compart-
ment of the thigh.

Molecular Genetic studies

Methodology: Direct sequencing in both directions of
the hotspots 1 (exons 1-17), 2 (exons 39-47) and 3 (exons
93-105) including the exon-intron junctions of RYRI
(Acession Number NM_000540). The mutation c.14468C>T
was screened by PCR-RFLP and sequenced in 100 normal
controls.

Results: The mutations ¢.7361G>A (p.Arg2454His) in
exon 46 and c.14468C>T (p.Thr4823Met) in exon 100 were
detected, both in heterozygosity. The mutation ¢.14468C>T
was not detected in 200 normal alleles.

Volume 8 | N.21 | Maio de 2008

Fig. 5. Fat infiltration of the biceps and semimembranosus muscles
(arrows)

Discussion

In the 89" ENMC International Workshop (10), the revi-
sed diagnostic criteria for CCD stated that recessive inhe-
ritance was not documented and that various mutations
in or linkage to the RYRI gene had been reported in seve-
ral families. Haan et al. (11) mapped the CCD locus and
linkage to chromosome 19q13.1 was confirmed by Kausch
et al. (12). The major hotspot for CCD mutations is found
in the C-terminal transmembrane domain of the RYR1 (13)
encoding the luminal/transmembrane domain of RYRI.
Two-thirds of patients with CCD have mutations in exons
95-105 (14). The pathogenic mutations in CCD cause a
depletion of calcium stores, in opposition to malignant
hyperthermia, where it is found an increased sensitivity to
activation (15).

The majority of cases of CCD have an AD mode of inhe-
ritance. The first genetically documented cases of AR inhe-
ritance were reported in 2002 (3,4), although Manzur et al.
already admitted this possibility in 1998 (16). AR CCD is
still rarely diagnosed and it is generally associated with a
severe phenotype. Until today, only three families presen-
ted a compound heterozygous AR transmission. Romero el
al. (5) reported two compound heterozygotes AR CCD
families with the rare syndrome of fetal akinesia. One of
the patients died at 32 weeks of gestation but his brother
and the patient from the other family severely affected at
birth, survived, needing intensive care assistance as new-
borns and intensive physiotherapy in the following years.
The brother of the deceased baby achieved walking wit-
hout assistance at 5 years and half of age and the other
patient could only crawl at 5 years of age. More recently,
Kossugue et al. (6) reported two adult brothers, diagnosed

at 46 and 42 years of age, mildly disabled, with the muta-

Sinapse
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tions R4558Q (c.13673G>A) in exon 94 and A4846
(c.14537C>T) in exon 101.

Comparing with the examples above, our patient is the
least affected by the disease, without any physical abnor-
mality or significant physical limitation. The mutations
G7361A and C14468T are both novel mutations and were
not found in 200 normal control chromosomes. The fact
that the parents are neurologically normal but carriers of
each of these mutations probably means that they are pat-
hogenic only when together.

The possibility of autosomal recessive inheritance has
been put forward as very likely for patients considered
sporadic forms of CCD. With the increasing availability to
perform muscle biopsy and molecular genetic studies, it is
reasonable that the number of AR CCD cases will be more
common and easily identified than they are today and the
clinical severity of the disease will become broader, with

increasing numbers of less severe cases. B

Sinapse
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Recurrent demyelinating lesion of the ulnar nerve in the arm - case report
Lesdo desmielinizante recorrente do Nervo Cubital no braco - caso clinico

Luis Negrao, Anabela Matos, Argemiro Geraldo

Consulta Externa de Doencgas Neuromusculares, Servi¢o de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Introduction

Isolated ulnar nerve lesion in the arm is rare.

We report a patient with a recurrent demyelinating lesion
of the ulnar nerve in the arm, responsive to immunoglobulin
G infusion (IVIg).

Clinical report

The patient is a 22 year-old Caucasian man, with a two
weeks history of left ulnar innervated hand muscles weakness
(G4-MRC) and paresthesias on the ulnar aspect of the hand.

The EMG examination of the left ulnar nerve showed an
83% area reduction of the compound muscle action potential
of abductor digiti minimi, with stimulation in the axilla com-
pared to more distal stimulation. The needle electrode exami-
nation of the left 1st dorsal interosseous and abductor digiti
minimi muscles showed a sparse number of positive sharp
waves at rest and a reduced pattern of muscular recruitment
with increased firing of motor unit potentials of normal morp-
hology during voluntary muscle contraction.

It was prescribed, for five days, a dose of 0.4g/Kg/day of
IVIg. Ten days after the treatment the patient recovered clini-
cally and the EMG examination showed a significant improve-
ment of the previous area reduction (33%). The patient
remains free of symptoms until today:.

Four years before, the patient had presented the same cli-
nical picture and EMG findings. The therapeutic response to
IVIg was similar. He has been asymptomatic between the two
episodes.

Conclusion

This clinical case is rare due to the localization of the
lesion, its demyelinating nature, spontaneous recurrence and
good response to IVIg.

Key words: monofocal motor neuropathy; ulnar nerve
neuropathy; motor conduction block; mononeuropathy; mul-

tifocal motor neuropathy;

Running title: Demyelinating ulnar nerve lesion in the arm
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Introducdo
A lesdo isolada do Nervo Cubital no brago é rara.
Descrevemos um doente com uma lesao recorrente do
Nervo Cubital no braco, de natureza desmielinizante, com
boa resposta a administracao de imunoglobulina G endove-
nosa (IgIV).

Caso Clinico

O doente é um homem de raca caucasiana, de 22 anos de
idade, com queixas de fraqueza dos musculos da mao esquer-
da inervados pelo Nervo Cubital (G4-MRC) e parestesias no
bordo cubital da mao, com duas semanas de evolugao.

O EMG do Nervo Cubital esquerdo com registo no muscu-
lo abdutor do dedo minimo, revelou uma reducao de 83% na
drea da resposta motora com estimulagao na axila e em com-
paracao com as respostas obtidas por estimulacao mais distal
e o exame com eléctrodo-agulha dos musculos 1°interésseo
dorsal e abdutor do dedo minimo revelou um padrdao de
recrutamento muscular reduzido, potenciais de unidade
motora de morfologia normal com aumento da frequéncia de
recrutamento e um numero reduzido de ondas lentas em
repouso.

Foi prescrita IglV na dose de 0,4g/Kg/dia, durante cinco
dias e dez dias apds o tratamento verificou-se recuperacao
completa dos défices neuroldgicos e no estudo EMG uma
melhoria significativa da drea da resposta motora com esti-
mulacio axilar.

Quatro anos antes, o doente apresentou a mesma sinto-
matologia clinica e achados EMG. A resposta clinica a admi-
nistragao de IgIV foi idéntica e o doente esteve assintomético
entre os dois episddios clinicos.

Conclusdo

O caso clinico € raro pela localizacao da lesao no braco, a
sua natureza desmielinizante, recorréncia e a boa resposta a
terapéutica com IgIV.

Palavras-chave: neuropatia motora monofocal; neuropa-
tia do Nervo Cubital; neuropatia motora monofocal; bloqueio
de condugdo nervosa motora; mononeuropatia; neuropatia
motora multifocal;

Titulo de cabecalho: Lesdo desmielinizante do Nervo
Cubital no braco
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Introduction

The ulnar nerve is the terminal branch of the medial
cord of the brachial plexus. It receives major contributions
from the C8 and T1 roots and less frequently from C7. It
becomes individualized in the proximal axilla, runs down
the arm medially to the elbow and, after passing the ulnar
groove, enters the forearm. Here it passes under the hume-
ral-ulnar arcade, goes through the flexor carpi ulnaris
muscle and runs in an anterior and lateral position in the
forearm to enter the Guyon’s canal at the wrist. It is a
mixed nerve and only sends motor branches after passing
the ulnar groove ©.

Through its course the ulnar nerve can be damaged in
several locations, especially at the ulnar groove and
Guyon’s canal. In the first area, local reduced motor con-
duction velocity and/or partial motor conduction block
are common neurophysiological findings.

Isolated demyelinating ulnar nerve lesion in the arm
has been rarely described.

We report a patient with such a lesion, recurrent and

responsive to immunoglobulin G infusion.

Case report

The patient is a 22 year-old Caucasian man, seen at the
Neuromuscular Outpatient Clinic for Neuromuscular
Diseases in 2006. He had two weeks history of left hand
weakness and paresthesias on the ulnar side of the hand.
The neurological examination revealed weakness in the
left ulnar innervated hand muscles (G4-MRC) and hypoes-
thesia to tactile and pain on the ulnar side.

The ulnar nerve was not tender and its surface was soft
without enlargement. There was no muscle atrophy of the
median and ulnar innervated left hand muscles.

The sensory examination and strength evaluated in the
right arm were normal, as well as in the legs and cranial
nerves. No fasciculations or tremors were noted and there
were no upper motor neuron signs.

There were no palpable masses in the upper arm or
adenopathies in the axilla. He was not on any medical
treatment; there was no history of trauma, recent or old,
contact or exposure to toxic products (professional or
recreational).

Using percutaneous stimulation and surface recording
electrodes, with the active electrode over the abductor
digiti minimi muscle and the reference electrode over its
tendon, the motor nerve conduction study of the left ulnar
nerve (Table 1A, Fig. 1) revealed a partial motor conduc-
tion block without temporal dispersion in the arm in the
segment axilla to above elbow. The motor responses recor-

ded with ulnar stimulation distal to the axilla were normal.

Sinapse

Left ulnar F waves had normal minimal latency. The nee-
dle electrode examination of the left 1* dorsal interos-
seous and abductor digiti minimi muscles during volunta-
ry muscle contraction revealed a reduced pattern of mus-
cular recruitment with increased firing of motor unit
action potentials of normal morphology with a sparse
number of positive sharp waves at rest. The motor nerve
conduction study of the right ulnar nerve was normal, as
well as the motor nerve conduction studies of the radial,
median and peroneal nerves, bilaterally. The sensory
nerve conduction studies (antidromic method with surfa-
ce recording electrodes) of the ulnar, median, radial and
sural nerves, bilaterally, were also normal.

Laboratory studies including hematological and bio-
chemical, thyroid hormones, vitamin B12 and folic acid
were normal. Blood and urinary immunoelectrophoresis
were normal. ANA’s, ANCA’s and anti-cardiolipine antibo-
dies were negative and serologic testing for HIV, HBV and
HBC were also negative. Testing for anti-GM1 and anti-
MAG antibodies was negative.

The cerebrospinal fluid examination was unrevealing
and MRI of the left arm and brachial plexus were normal.
Genetic testing for hereditary nerve pressure palsy neuro-
pathy was negative.

The dose of 0,4g/Kg/day of IVIg was prescribed for five
consecutive days. Ten days after the treatment, the patient
recovered clinically and a second nerve conduction investi-
gation (Table 1) showed a significant improvement of the
previous conduction block, on this follow-up study area
reduction was only of 33% at the demyelinating site (Fig.1B).
Two years after this episode, he remains asymptomatic.

In the beginning of 2002, the patient had presented the
same acute neurological deficit and EMG findings, with a
94.4% area reduction in the arm segment (Table 1). The
routine laboratorial and radiological investigations (cervi-

cal CT scan and plain X-ray of the left shoulder and arm)
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Fig. 1. Left ulnar CMAPs recorded from the hypothenar muscles (2006)
(A) Partial motor conduction block in the arm (arrow), with normal
motor distal responses.

(B) Two weeks after IVIg treatment: improved partial motor conduc-
tion block in the arm (arrow).
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Table 1. Motor nerve conduction studies data

Nerve/segment Distal latency (ms) Amplitude (mV) Area (mVms) Duration (ms) Conduction
(at onset of negative peak) (negative peak) (negative peak) (negative deflection) velocity (m/s)

Left ulnar 1/21/3 1/ 2173 1/ 21/ 3 1/ 21/ 3 1/21/3

Wrist 28/3/25 51/9/5.9 18.8/24.9/ 18.1 8.6/56/ 71

BE 6.3/57/57 47/83/5 17.8/23.5/17.0 86/6.1/ 7.1 61 /67 /59

AE 82/72/73 47182145 17.9/23.71/ 16.1 85/6.2/74 53/70/ 44

Axilla 11.5/11.1/ 11.1 03/147/3.1 1.0/3.97/ 108 8/62/6

Erb’s point --/128/13 --/16/3.1 --/46/82 --/6.1/6.1

F wave --/23.2/24.5

Left median

Wrist 34/331/-- 25/171-- 81/30/-- 86/73/--

Elbow 71/717/-- 231711 -- 741271 -- 87/173/-- 62/54/--

Axilla 10.8/9.9/ - - 22/68/-- 82/241/-- 93/72/--

F wave --1228/--

1: EMG results in 2002; 2: EMG results in 2006 (pre-treatment); 3: EMG results in 2006 (two weeks post-treatment); BE, below elbow; AE, above elbow;

- -, not recorded;

were normal. He was treated with IVIg in the dose of
0.4g/Kg/day for five days. Re-evaluation two weeks later
revealed complete recovery of the neurological deficits.
EMG control study was not performed.

Between these two episodes, the patient was asympto-

matic, without any treatment.

Discussion

Isolated ulnar nerve lesions are most commonly loca-
ted at the elbow where they can occur spontaneously ® or
after local trauma ®, sometimes many years later, while
the Guyon’s canal is a much less common place for ulnar
nerve lesions. In the arm, it is rare to find ulnar nerve
lesions and when present, they are usually part of a more
generalized peripheral nerve lesion, with the median and
radial nerves also involved “. In these cases an extrinsic
compression of sufficient duration or trauma are the com-
mon causes. Intrinsic nerve tumors, although rare, could
be a probable cause ©. The results of EMG in our patient
excluded localized lesion at the elbow and Guyon’s canal,
and there was no history of localized external compression
or trauma, isolated or recurrent. The MRI of the upper arm
and brachial plexus was normal, ruling out compressive
masses and infiltrative lesions.

The existence of a genetic peripheral nerve disorder
that presents with signs and symptoms of recurrent acute
peripheral nerve palsy, could be possible, especially here-
ditary neuropathy with liability to pressure palsy (6), but
testing for PMP 22 deletion was negative.

In 1988, Parry and Clarke © described five patients with
upper arm asymmetric progressive weakness, in which
partial motor conduction block was present in more than
one nerve in the EMG examination. Since then, several
groups of patients with similar symptomatology have

been described ® and the multifocal motor neuropathy

Volume 8 | N.21 | Maio de 2008

(MMN) has emerged progressively as an autonomous
entity. The clinical similarities with the Lewis-Sumner syn-
drome (LSS) © makes the differential diagnosis difficult,
but electrophysiological data and evaluation of the anti-
GMI1 antibodies are helpful. The response to treatment is
also different in the two diseases, with reported good res-
ponse to [VIg in MMN %, while LSS has a better response
to steroids V.

In 2000, Jafari et al. " described one patient with only
the right ulnar nerve affected and in 2002 Felice et al. ©®
described three more patients with one single nerve affec-
ted. The clinical symptomatology was purely motor and
these four cases exhibited partial motor conduction block
outside the usual common entrapment or compression
injury sites and responded to repeated IVIg administration.

These clinical cases are rare and the demyelinating natu-
re of the lesion and responsiveness to IVIlg indicate they are
similar to the more classical, generalized, form of MMN.

Our patient is similar to these last four patients, with
some particularities: 1. The sensory symptomatology was
evident and it’s unique among these patients. It’s similar to
neuropraxia, with sensory symptoms distal to the lesion
and normal recorded distal sensory responses. 2.
Preserved ulnar F waves (absent in Felice’s cases and not
reported in Jafari’s case), which could be explained by a
more restricted and focal lesion, leaving intact some of the
more rapid motor fibers. 3. The anti-GM1 antibodies titers
were negative (the Felice’s patients were all negative to
anti-GM1 antibodies). The variable presence of anti-GM1
antibodies in cases of MMN is well known "*. 4. We obser-
ved an impressive clinical and electrophysiological res-
ponse to IVIg. Repeated treatments were necessary to
maintain the clinical response in the cases reported by
Felice et al. and Jafari et al, which is different from what we

observed in our patient. The electrophysiological impro-
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vement that we reported was also documented by Jafari et
al. Repeated electrophysiological examinations were not
reported by Felice et al.

In conclusion, clinical weakness in one or several
peripheral nerves with normal motor nerve conduction
studies in the most usual segments should alert for the
possibility of a more proximal lesion. Efforts should be
made to explore the more proximal segments of the nerve,
including root stimulation and it should always be kept in
mind that the clinical manifestations of the demyelinating
peripheral nerve diseases are very broad and that focal

and generalized forms should be recognized. B

Sinapse
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Resumo

As deméncias sdo geralmente situacdes esporddicas com
uma etiologia multifactorial. Quando existe uma base fami-
liar, os factores genéticos podem ser decisivos (mutagdes) ou
concorrer para a sua expressao (factores de risco). No primei-
ro caso o padrao de hereditariedade é definido e, frequente-
mente, autossémico dominante. Na grande maioria das situa-
¢oes, a fisiopatologia é mais complexa, sendo a hereditarieda-
de um cofactor mais ou menos relevante no desenvolvimento
da doenca.

Assim sendo, o estudo das bases genéticas da deméncia é
importante e tem aplicacdes objectivas ou potenciais em
varios dominios. Quando se identifica uma mutagao, o impac-
to clinico e assistencial, quer em termos de diagnéstico, quer
de aconselhamento genético da familia sdo 6bvios. Por outro
lado, a identificacdo de novos loci permite-nos melhorar a
percepcao da patogénese da doenca de uma forma geral (e
ndo apenas da forma genética da mesma), revelando assim,
novos alvos. Abre ainda campo ao desenvolvimento de mode-
los animais da doenca que podem ser usados para testar
novas hip6teses patogénicas, ou diferentes estratégias de tra-
tamento. Permite-nos também uma visdo mais préxima da
fungdo génica e proteica. A expectativa é a de que, num futu-
ro préoximo, este conhecimento permita basear o estudo das
deméncias na identificacdo de potenciais factores de risco e
marcadores precoces de doenca, bem como na aplicagao de
novas armas de diagnéstico especificas e modalidades tera-
péuticas individualizadas.

Palavras-chave: Genética, Deméncia

Titulo de cabecalho: Genética das deméncias

Volume 8 | N.21 | Maio de 2008

Abstract

Dementia is usually considered as a sporadic disease with
a multifactorial aetiology. When a familiar basis exists, the
genetic factors may be decisive (mutations) or concur to its
expression (risk factors). In the first case the hereditary pat-
tern is well defined and frequently autosomal dominant. In
the majority of cases, the physiopathology is more complex
and hereditary is a cofactor more or less relevant in the deve-
lopment of the disease.

In this way, the study of the genetic basis of these disorders
is important and has objective or potential applications in
several areas. When a mutation is identified, the clinical and
assistential implications in terms of diagnostic and genetic
counselling for the family are obvious. Additionally, the iden-
tification of pathogenic loci may lead to a better perception of
the pathogenesis of the general disease and not only of the
genetic form, showing new targets. It may also lead to the
development of animal models of the disease that may be
used to test new hypotetical pathways or different therapeutic
approaches. It also allows a direct and global view of gene and
protein functions. In the near future, this knowledge will ulti-
mately allow the study of dementias to be based on the iden-
tification of potential risk factors and early disease markers, as
well as on the use of new specific diagnostic weapons and
individualized therapeutic approaches.

Keywords: Genetics, Dementia

Header: Dementia genetics
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Introducgao

A deméncia, ou sindrome demencial, é a expressao clini-
ca de multiplas entidades patolégicas. De acordo com as
perspectivas epidemiolégicas actuais, cerca de 5% dos indivi-
duos com mais de 65 anos de idade sofrem de uma forma de
demeéncia. Clinicamente, esta sindrome € definida como um
défice adquirido das capacidades cognitivas e da meméria
com repercussdo funcional. Relativamente a fisiopatologia,
as deméncias sao doencas complexas e heterogéneas que
resultam de uma conjuncao de factores ambientais e genéti-
cos. O estudo da genética destas patologias é importante por
vdrias razoes: 1) sempre que se identifica uma mutagao num
doente, este resultado vai ter um impacto clinico na familia,
com implica¢des em termos de diagndstico, de testes pré-
natais e pré-sintomadticos; 2) a identificacao de loci patogéni-
cos possibilita uma melhor percepcdo da patogénese da
doenca em geral, ndo apenas da forma genética dessa doen-
¢a, oferecendo assim, potenciais alvos terapéuticos; 3) per-
mite ainda o desenvolvimento de modelos animais da doen-
¢a que podem ser usados para testar novas hipéteses patogé-
nicas, bem como o desenvolvimento de novas terapéuticas e
permite-nos uma observagao directa, sobre a func¢ao génica
e proteica [2]. A procura de genes possivelmente associados
com a deméncia, como em quaisquer outras doengas com-
plexas, é dificultada por diversos factores: (1) o efeito fraco a
moderado de determinada variante genética; (2) a heteroge-
neidade alélica; (3) os padrdes de interaccao nao identifica-
dos e dificeis de modelar; (4) o tamanho da amostra insufi-
ciente versus estratégias de amostragem inadequadas; (5) os
diferentes backgrounds genéticos em diferentes populacoes
e a estratificacdo da populacao; (6) a possibilidade de ocor-
réncia de falsos positivos e, obviamente, (7) a ocorréncia de
linkage disequilibrium entre polimorfismos que nao aqueles
inicialmente associados com a doenca.

Nesta revisdo, discutimos as tltimas descobertas gené-
ticas relacionadas com as deméncias, bem como, a impor-
tancia dos diferentes tipos de estudos genéticos para o

conhecimento destas doencas.

Doenca de Alzheimer

A doenca de Alzheimer (DA) é a principal causa de
demeéncia, sendo responsdavel por pelo menos 60% dos
casos de sindrome demencial. E uma doenca neurodege-
nerativa caracterizada por uma perda neuronal severa,
selectiva que afecta predominantemente e precocemente
o hipocampo e outras estruturas dos circuitos da memo-
ria. E uma doenca complexa, que em termos etiolégicos se
pode classificar em formas familiares e esporddicas . As
primeiras caracterizam-se pela presenca de mutacdes
muito penetrantes, apresentam uma hereditariedade
autoss6mica dominante e um inicio precoce da doenca.
As formas esporadicas sao multifactoriais e em termos
genéticos complexas e heterogéneas. Classificam-se, de
acordo com a idade de inicio em: formas precoces, em que
o inicio da doencga ocorre antes dos 65 anos de idade e as
formas tardias, caracterizadas por um inicio da doenca

depois dos 65 anos de idade ®.

Doenca de Alzheimer familiar

Foram identificadas mutacdes completamente pene-
trantes (causais) em trés genes, que determinam predomi-
nantemente DA familiar, autossémica dominante de ini-
cio precoce (Tabela I). Estima-se que cerca de 5-10% dos
casos de DA correspondam a estas formas familiares de
inicio precoce . Nos casos onde foram detectadas muta-
coes, cerca de 10% estdo ligados ao cromossoma 21q21,
resultando numa alteragao do processamento metabdlico
da proteina precursora amiléide (APP, OMIM 104760) que
conduz a formacao de agregados fibrilhares do peptideo
B-amildide, toxicos para os neurénios . Cerca de 80%
estdo relacionados com mutagdes no gene da presenilina
1 no cromossoma 14q24.3 (PSEN1, OMIM 104311) ® e 10%
com o gene da presenilina 2 no cromossoma 1q31-q42
(PSEN2, OMIM 600759) '®7, Estas proteinas mutantes vdo
desempenhar funcées anémalas, sendo a sua toxicidade
também mediada pela $-amiléide.

Os doentes com sindrome de Down desenvolvem as

Tabela I. Sistematizacao das principais caracteristicas das mutacoes associadas com a DA familiar.

Localizacio Modo Her. N°mutacbes Idade média Relevincia paraa

Gene (proteina) cromo. patogt?nlcas deinicioda  patogénese da DA

(familias doenca

afectadas) (intervalo)
APP
(Proteina precursora -amil6éide) 21q21.3 AD 27 (75) 51.5 (35-60) Aumento da Ap (ratio AB42/ A,40)
PSEN1 Aumento da Ap (ratio AB42/ Ap40);
(presenilina 1) 14q24.3 AD 159 (353) 44.1 (24-60) essencial para a actividade da

y-secretase

PSENZ2 Aumento da Ap (ratio AB42/ AB40);
(presenilina 2) 1q31-42 AD 11 (19) 57.1 (46-71) essencial para a actividade da

y-secretase?

(Localizag@o cromo — Localizagao cromossémica; Modo Her. — Modo de hereditariedade; AD — autossémico dominante)
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caracteristicas neuropatolégicas da doenca de Alzheimer
numa idade mais precoce que os individuos com DA sem
trissomia 21 ¥, Tanto as placas senis como as trancas neu-
rofibrilhares estdo presentes nos cérebros de todos os indi-
viduos com sindrome de Down com idades superiores a 40
anos. Este facto deve-se a triplicacao do gene da APP e levou
a sugestdo de que a duplicacao deste segmento do cromos-
soma 21 seria o defeito genético subjacente a DA. No entan-
to, a demonstracdo da ocorréncia de tal duplicacdo foi
impossivel tanto em formas familiares como em formas
esporddicas desde os anos 80 ¥ '”. Em 2006 Rovelet-Lecrux
et al, finalmente encontraram uma duplicacao do locus da
APP em cinco casos de DA autossémica dominante de ini-
cio precoce associada a angiopatia amil6ide severa. Hoje
conhecem-se 8 familias onde a duplicacao do gene comple-

to da APP é a causa genética da doenga de Alzheimer ™.

Doenca de Alzheimer esporadica

Relativamente a forma mais comum de doenca de
Alzheimer, a DA com inicio tardio, apenas um factor genéti-
co parcialmente penetrante foi definitivamente estabeleci-
do - o alelo ¢4 da apolipoproteina E (APOE, cromossoma
19q13.2, OMIM 107741), cujo produto proteico estd envol-
vido no transporte de colesterol "?. A variante €4 da apoli-
poproteina E estd provavelmente associada a uma deposi-
¢ao aumentada de -amiléide fibrilhar e pode ser encontra-
da em cerca de 40% dos casos de DA "*!, A presenca do alelo
¢4 da ApoE ndo é necessdria nem suficiente para o desen-
volvimento desta doenca, actuando como um factor modi-
ficador do risco. Este alelo antecipa a idade de inicio da

doencga, de uma forma dependente da dose. Assim, o risco

cumulativo em termos de antecipacdo da doenca tem um
impacto importante na incidéncia deste tipo de patologias
onde o maior factor de risco é a idade, aumentando em
cerca de 8 vezes o risco de desenvolvimento de doenca,
quando em homozigotia. Adicionalmente, este efeito (ante-
cipador) é extensivo as formas familiares e parece ser res-
ponsével por pelo menos 70% do risco de conversdo para
deméncia nos doentes com Defeito Cognitivo Ligeiro "*.
Tem sido sugerida a existéncia de genes de susceptibi-
lidade adicionais para ambas as formas de DA (inicio pre-
coce / tardio). No entanto, nenhum dos mais de cinquen-
ta loci genéticos estudados e associados com a doenca de
Alzheimer foram consistentemente replicados em anélises

subsequentes .

Genética de outras deméncias

As bases genéticas de outras formas de deméncia tém
vindo a ser reveladas nos tltimos anos (Tabela II). Apesar de
estas patologias serem muito menos frequentes que a doen-
ca de Alzheimer, a identificacdo de alteracdes genéticas nas
mesmas, pode contribuir para a identificacao de alteracoes
do metabolismo comuns a diversas formas de deméncia.
Existem ainda doengas geneticamente determinadas que,
afectando em geral criancas ou adolescentes, podem oca-
sionalmente manifestar-se como deméncia na idade adulta.
Algumas destas doencas sdo representadas na Tabela III,

bem como o respectivo modo de hereditariedade.

Degenerescéncia frontotemporal
A degenerescéncia frontotemporal (DFT) é a designa-

¢do geral de um grupo de entidades que tém em comum a

Tabela Il. Genes e localiza¢cdes cromossémicas associados com os principais tipos de deméncia nao Alzheimer.

Tipo de deméncia Simbolo Gene Cromossoma
Demeéncia frontotemporal com parkinsonismo FTDP17 MAPT 17g21.1
Demeéncia frontotemporal com parkinsonismo negativa para tau

e positiva para ubiquitina FTD-U PGRN 17q21.32
Demeéncia familiar britanica DFB ITM2B 13q14.3
Deméncia familiar dinamarquesa DFD ITM2B 13q14.3
Arteriopatia cerebral autossémica dominante com enfartes sub-corticais

e leucoencefalopatia CADASIL ~ NOTCH3 19pl13.2-p13.1
Doenga de Creutzfeld-Jakob DCJ PRNP 20pter-p12
Doenga de Gerstmann-Straussler GSS PRNP 20pter-p12

Tabela Ill. Algumas doencas geneticamente determinadas que afectam em geral criangas ou adolescentes, podendo ocasional-

mente manifestar-se como deméncia na idade adulta.

Tipo de hereditariedade

Doencga de Niemann Pick tipo C

AutossOmica recessiva

Doenga de Parkinson

Autossémica dominante/recessiva

Ataxia espinhocerebelosa

Autossémica dominante

Doencga de Wilson

AutossOmica recessiva

Doencas mitocondriais (MERRE, MELAS, Leigh)

“Materna”

Adrenoleucodistrofia

Ligada ao cromossoma X

Leucodistrofia metacromatica

AutossOmica recessiva
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afectacdo predominante das regides anteriores do cérebro.
Incluem-se neste grupo nosolégico a deméncia frontal
primadria e a variante com associacao de doenca do neur6-
nio motor (DNM), as formas temporais (nomeadamente a
afasia progressiva primaéria e a deméncia semantica) e for-
mas mistas. As suas manifestacoes clinicas essenciais sao
as alteracdes do comportamento e da personalidade, per-
turbacdes cognitivas do tipo frontal, alteracoes do movi-
mento e defeitos de linguagem com evolugao répida para
mutismo ou defeito semantico " '*. De todos os casos de
DFT pensa-se que 35 a 50% sejam familiares "”'®. No que
respeita a genética, a DFT apresenta algumas caracteristi-
cas interessantes: por um lado o facto da variabilidade cli-
nica e neuropatolégica desta sindrome sugerir a existéncia
de diferentes factores genéticos como causadores ou
modificadores da patogénese; por outro, a evidéncia de
que diferentes mutacdées no mesmo gene, ou até no
mesmo exao ou codao, poderem conduzir a um espectro

diverso de sindromes de tipo DFT "%,

Deméncia frontotemporal com parkinsonismo asso-

ciada ao cromossoma 17

Das deméncias frontotemporais, aquela em que existe
uma associa¢do mais marcante com um gene é a demén-
cia frontotemporal com parkinsonismo associada ao cro-
mossoma 17 (DFTP-17). Em 1998 foram identificadas as
primeiras mutagodes associadas com este tipo de demén-
cia, no gene da Tau (MAPT no cromossoma 17q21.1,
OMIM 157140) #°#¥, Esta é uma condi¢do extremamente
heterogénea cujas caracteristicas comuns sao, como refe-
rimos, a distribui¢do marcadamente frontotemporal da
patologia, alteracbes comportamentais pronunciadas e
disfuncao extrapiramidal. A variabilidade fenotipica per-
mite que algumas familias manifestem predominante-
mente sintomas psicéticos e outras, amiotrofia ",

Na célula, a proteina tau encontra-se associada aos
microtabulos e, na sua forma patogénica, forma agregados
intraneuronais insoltveis, as trancas neurofibrilhares, pre-
sentes em diversas doencas neurodegenerativas. No cérebro
de um adulto saudével existem 6 isoformas da tau, produzi-
das a partir de um unico gene por splicing alternativo *%,
Estas isoformas diferem umas das outras pela presenca ou
auséncia de uma sequéncia de 29 ou 58 aminodcidos no ter-
minal amino da proteina e por inclusdo, ou nao, de um
repeat de 31 aminodcidos codificado pelo exao 10, na meta-
de do terminal carboxilico da proteina. Assim, a exclusao do
exdo 10 conduz a produgdo de trés isoformas, contendo
cada uma 3 repeats (tau 3R), e a sua inclusao conduz a outras
trés isoformas, contendo cada uma 4 repeats (tau 4R) 2",

Os repeats constituem a regido de ligacao da proteina
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tau aos microtibulos, estando portando associados a fun-
¢do da proteina. Foi entretanto reconhecida a existéncia
de um mini stem loop na regido de splice do exao 10 deste

27 A presenca deste loop faz com que os mecanis-

gene
mos de splicing nao reconhecam o exao 10, o qual nao é
incorporado, produzindo-se consequentemente, protei-
nas tau 3R %, Por outro lado, a existéncia de mutagoes
nesta regido altera a estrutura secunddria do pré-mRNA,
fazendo com que haja por parte da "maquinaria" de spli-
cing reconhecimento do exao 10, que vai ser incorporado
no mRNA e, consequentemente, vai dar origem a protei-
nas tau 4R [21, 22, 28-30].

Sendo assim, as muta¢des no gene da tau podem
incluir-se em duas grandes categorias: 1) aquelas que
influenciam o splicing alternativo do pré-mRNA da tau e
vao ter um efeito a nivel do ratio tau 3R/4R e, 2) aquelas
cujo efeito principal se faz sentir ao nivel da proteina, por
modificacdo dos locais de ligacao aos microttibulos. A
deposicdo da proteina tau nas vdarias tauopatias parece
depender do desequilibrio no ratio entre as formas 3R e as
formas 4R desta proteina 2%,

Por outro lado, a regido cromossémica onde se situa o
gene MAPT possui uma estrutura haplotipica muito pouco
usual, tendo sido identificados 2 haplétipos praticamente
ndo recombinantes no gene da tau: o haplétipo H1 e o
haplétipo H2 P'. O haplétipo H1 foi associado a vérias
condicoes neurodegenerativas similares, como a paralisia
supranuclear progressiva (PSP), a degenerescéncia corti-
cobasal (DCB) e, mais surpreendentemente, a doenca de
Parkinson (DP) ®* 3%, Esta associagdo haplotipica é um
exemplo do principio geral em que a variabilidade genéti-
ca em loci causadores de doencas autossémicas dominan-
tes (DFTP-17) constitui parte da contribuicao genética
para as doencas esporadicas (neste caso PSP e DCB) ®*.

Em Julho de 2006, dois grupos independentes descre-
veram a associacdo de mutacoes no gene da progranulina
(PGRN, localizado no cromossoma 17q21.32, OMIM
138945) com o desenvolvimento de DFTP-17 familiar,
negativa para inclusoes de tau e positiva para inclusoes de
ubiquitina ***', Em cohorts de DFT, a frequéncia de muta-
¢des no gene MAPT varia entre os 8 e os 50% (tendo sido
identificadas cerca de 40 mutacdes em 116 familias),
enquanto no gene PGRN varia entre os 5 e 0os 26%. Este
gene da progranulina situa-se centromericamente apenas
a 1.7 Mb da localizacdo do gene da tau (cromossoma
17g21.1), o que explica a dificuldade na sua identificacdo.
A progranulina é um factor de crescimento multifuncional
composto por 593 aminodcidos (68.5 kDa), membro de
uma familia de polipeptideos ricos em cisteinas, com acti-

vidade moduladora do crescimento e com um papel em
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diferentes processos fisiolégicos e patolégicos °7. E
expressa em neurdnios e células da glia tendo sido impli-
cada no desenvolvimento do hipotdlamo masculino #¥. A
perda funcional da progranulina na DFT-U (DFT com
inclusodes de ubiquitina) e, potencialmente noutras doen-
¢as neurodegenerativas, parece confirmar o seu envolvi-
mento nos processos de sobrevivéncia neuronal .
Apesar da deficiéncia parcial de PGRN causar DFT-U, a
sobrexpressdao de PGRN foi associada a patologia oncol6-
gica, indicando que a dosagem do gene PGRN é também

importante nestas doengas ",

Outras causas genéticas de DFT

Em 1995 foi encontrada uma familia dinamarquesa
com deméncia frontotemporal familiar com linkagepara a
regido pericentromérica do cromossoma 3. Desde entao
tem sido postulado que uma mutacao na regido aceitado-
ra de splice do ex@o 6 do gene codificante da proteina
modificadora da cromatina 2 (CHMP2B) seja causadora da
patologia nesta familia “'*%.
Conhecem-se ainda mutagdes no gene da proteina que
com IBMPFD

(Miopatia de corpos de Inclusdo com doenca de Paget

contém valosina (VCP) associadas
6ssea e deméncia frontotemporal) “**9. Foi também esta-
belecida uma associacdo genética entre a deméncia fron-
totemporal com esclerose lateral amiotréfica e uma regido

do cromossoma 9 7,

Deméncias familiares "Britanica" e "Dinamarquesa"
A demeéncia familiar com angiopatia amildide (British
Dementia) é uma doenca autossémica dominante rara,
caracterizada por deméncia, tetraparesia espdstica pro-
gressiva e ataxia cerebelosa, com inicio na sexta década de
vida. Uma mutagdo pontual no gene BRI no cromossoma
13q14 (OMIM 603904) foi considerada a causa genética
desta doencga &9,
bases (795-

796insTTTAATTTGT) neste mesmo gene causa a deméncia

Uma duplicagao de 10 pares de

familiar "Dinamarquesa" (Danish dementia), caracterizada

por cataratas, surdez, ataxia progressiva e deméncia "'

Encefalopatia familiar com corpos de inclusdo de
neuroserpina

Foi recentemente descrita uma mutacdo pontual no
gene codificante da neuroserpina (PI12, localizado no cro-
mossoma 3q26, OMIM 602445) associada a uma doenca
autossémica dominante - a encefalopatia familiar com
corpos de inclusdo de neuroserpina . Esta estd associa-
da a deméncia progressiva em que se observa, a nivel his-

tolégico, a acumulacdo de inclusdes citoplasmadticas nas
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camadas corticais mais profundas, substancia nigra e

ntcleos subcorticais ° %%,

Arteriopatia autossémica dominante com enfartes
subcorticais e leucoencefalopatia

A arteriopatia autossémica dominante com enfartes
subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) é uma causa
familiar rara de deméncia vascular e enfarte em adultos
jovens - a média de idade de inicio da doenga ronda os 45
anos. O quadro clinico pode estar associado a enxaquecas
com aura e perturbagdes cognitivas do tipo frontal ®¥. A
causa genética relaciona-se com mutacGes no gene
NOTCH3 no cromossoma 19p13.2-p13.1 (OMIM 600276)
BY. O diagnostico é possivel através da detecgio de material
osmiofilico granular, por microscopia electrénica, junto das
células musculares lisas vasculares da pele, musculo, nervo

periférico e cérebro ®°

I. Também é possivel o diagnoéstico
genético: os exoes 2 a 6 do gene NOTCH3 contém cerca de

86% das mutagdes associadas com esta patologia *°'.

Doenca de Huntington

A doenca de Huntington (DH), a semelhanca da doen-
ca de Parkinson, da paralisia supranuclear progressiva e
da degenerescéncia corticobasal, é uma doenga do movi-
mento que se pode manifestar como sindrome demencial
W, Geneticamente é uma doenga autossémica dominante
com inicio, mais frequentemente, na idade adulta. Os sin-
tomas tipicos incluem alteracées do movimento (classica-
mente coreia), um défice cognitivo predominantemente
subcortical e perturbacdes psiquidtricas ®”. O defeito
genético consiste na expansao de repeticoes trinucleotidi-
cas (CAG) no gene HD no cromossoma 4pl16.3 (OMIM
143100). Repeticoes de tamanho normal (10-35) ndo pro-
vocam doenca, enquanto repeti¢oes >39 resultam em DH,
em individuos com uma esperanca de vida normal. A
idade de inicio da doencga € inversamente proporcional ao
comprimento das repeticoes CAG e observa-se o fenéme-

no de antecipacgao ®.

Doencas de prides

As encefalopatias espongiformes sdao doencas fatais,
transmissiveis e rapidamente progressivas que se caracteri-
zam por um longo periodo de incubacao, que conduz inva-
riavelmente a morte, e compreendem quatro entidades
diferentes: a doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ), que inclui
quatro formas (esporadica, hereditdria, iatrogénica e "nova
variante"); a doenca de Gerstmann-Straussler-Scheinker
(GSS) e a Ins6nia Familiar Fatal (IFF), hereditdrias, e o Kuru
B9 Como caracteristicas histopatoldgicas salientam-se a

presenca de uma degenerescéncia esponjosa do parénqui-

Sinapse

17

-



18

ma cerebral, perda de neurénios, proliferacdo astrocitica
reactiva e dep6sitos da proteina PrP. Estruturalmente, todo
o sistema nervoso pode ser afectado, havendo, no entanto,
uma clara predominancia na substancia cinzenta, no cére-
bro, cerebelo e ganglios da base *”. Nas doengas por prides
ocorre a conversao pés-traducional de uma proteina huma-
na normal, a proteina prionica (PrP), para uma forma
anormal, designada PrP*. A PrP¢ é codificada por um tinico
exao localizado no braco longo do cromossoma 20 (gene
PRNP, 20pter-p12, OMIM 176640) ©'.

Estas sdo doencgas raras (com uma incidéncia a nivel
mundial de aproximadamente 1/milhao) e as formas
hereditérias sdo ainda mais raras, correspondendo a cerca
de 15% de todas as doengas humanas por prides .
Normalmente, estdo associadas a mutacdes pontuais ou
insercoes no gene da proteina pridnica. Os trés fen6tipos
tradicionalmente reconhecidos (DCJ, GSS e IFF) apresen-
tam uma hereditariedade autossémica dominante [63].
Pelo menos duas mutacdes no PRNP (coddes 145 e 183)
podem conduzir a um fendtipo que clinicamente mimeti-
za o da doenca de Alzheimer, e uma insercao no par de
bases 144 pode apresentar-se com fenétipos muito varia-
veis. Adicionalmente, o fené6tipo pode ser dramaticamen-

te alterado por polimorfismos no codao 129 %%,

Doenca de Creutzfeldt-Jakob

A forma esporédica da DCJ é a mais frequente das doen-
¢as humanas por prides. E caracteristico o seu aparecimen-
to na sexta ou sétima décadas de vida, dependendo as mani-
festacoes clinicas das estruturas mais atingidas. O quadro
mais frequente engloba deméncia rapidamente progressiva,
associada a movimentos involuntarios de tipo mioclénico e
mutismo acinético terminal, tendo o curso da doenca, habi-
tualmente, uma duracéo inferior a um ano . Os exames
complementares importantes para o diagnéstico sdo o elec-
troencefalograma (EEG), que mostra uma actividade perio-
dica caracteristica, a Ressonancia Magnética (RM) e a positi-
vidade da proteina 14.3.3 no liquido cefalorraquidiano . A
forma familiar, muito mais rara do que a esporddica, estd
ligada, tal como as doengas hereditdrias do mesmo grupo, a
mutacoes do gene PRNP e as manifestacoes clinicas, seme-
lhantes as da forma esporddica, dependem dessa mutacao.
A mutagdo mais comum localiza-se no codao 200 do gene
PRPN que provoca uma doenca clinicamente indistinguivel
da forma esporadica de DC]J, a excepcao da idade média de
inicio que é ligeiramente mais precoce. Mutacdes nos
coddes 208 e 210 descritas em familias italianas produzem
um fenétipo semelhante, exibindo as trés mutacées uma
penetrancia incompleta. A segunda mutacdo mais comum,

no codao 178, provoca uma doenca com uma idade de ini-
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cio mais precoce (quinta década de vida) e com uma dura-
¢do mais longa (1-2 anos). Outras mutagdes pontuais foram
identificadas em apenas uma ou duas familias .

Anova variante, a "BSE humana", da qual estdo diagnos-
ticados mais de cinco dezenas de casos até ao momento,
atinge predominantemente 0s grupos etirios mais novos,
tem um tempo de evolucdo que ronda um ano e meio e
manifesta-se inicialmente por um quadro psiquidtrico ines-
pecifico (ansiedade, depressao, alucinagdes), ao qual se
associam, caracteristicamente, perturbacdes sensitivas de
tipo disestésico e dores atipicas. Na evoluc¢ao surgem per-
turbagoes da coordenacao motora, alteracoes cerebelosas,
movimentos involuntdrios mioclénicos e a sindroma
demencial *”. O diagnéstico definitivo, andtomo-patologi-
co, mostra os referidos depésitos de PrP no cérebro, cerebe-
lo e na amigdala palatina ® . Um polimorfismo comum,
localizado no codao 129 do gene PRNP que codifica dois
aminodcidos diferentes, uma metionina (Met) ou uma vali-
na (Val), apresenta uma forte relacdo com a susceptibilida-
de a doenca e um forte efeito modificador do fenétipo.
Aproximadamente 50% da populacdo caucasiana é homo-
zigética neste local polimérfico para Met ou Val mas exis-
tem diferencas marcadas na distribuigao alélica no codao
129, a nivel mundial **'. O codao 129 afecta todas as catego-
rias de doenca priénica, mas a nova variante DCJ demons-
tra este efeito mais dramaticamente: todos os casos geneti-
camente testados sdo homozig6ticos para 129M *”. O inicio
da doenca priénica transmissivel geneticamente ocorre
geralmente mais cedo e tem um curso mais curto em indi-
viduos homozigéticos no codao 129 quando comparados
com individuos heterozigéticos para este mesmo codao. O
efeito modificador deste polimorfismo a nivel fenotipico
ocorre mais notoriamente quando em configuragao cis com
a mutacdo D178N: se for codificada uma Val, o fenétipo é
caracteristico de DCJ; se for codificada uma Met o fenétipo
é IFE Mesmo em formas nao familiares de DCJ, este poli-
morfismo parece ter um efeito no fenétipo da doenga, de tal
forma, que individuos homozigéticos para Met apresentam
mais frequentemente deméncia e um curso da doenga mais
répido, enquanto aqueles com Val em um ou em ambos os
alelos apresentam ataxia no inicio da doenca e uma pro-

gressdo mais lenta da mesma ',

Sindrome de Gerstmann-Striussler-Scheinker

A GSS é uma doenga autossémica dominante, rara, que
atinge predominantemente o cerebelo, medula espinhal e
cérebro, e manifesta-se, habitualmente, por perturbacoes da
coordenacgdao motora e do equilibrio, movimentos involun-
tarios e deméncia ™. Conhecem-se cerca de meia duzia de

quadros clinicos que correspondem a outras tantas muta-
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¢oes do gene PRNP. A maior parte das familias afectadas
apresenta uma mutacdo pontual no codao 102 (P102L). O
inicio da doenca ocorre normalmente na terceira ou quarta
décadas de vida, podendo surgir mais tardiamente em indi-
viduos heterozigéticos para o polimorfismo met/vall29 do

que em individuos homozigéticos (met129 ou val129) "™,

Insénia familiar fatal

A TFE igualmente autosémica dominante e bastante
rara, manifesta-se por perturbacdes autonémicas (hiper-
tensao arterial, taquicardia, hipertermia), disfuncées endo-
crinolégicas multiplas, perturbagdo do sono e do sistema
motor voluntério e involuntério e defeito na memoria ™. A
estrutura mais atingida é o tdlamo. A idade de inicio varia
entre os 20 e os 70 anos de idade, com vérios fenétipos pos-
siveis associados com o polimorfismo localizado no coddo
129. O defeito na meméoria caracteriza-se por uma alteracio
severa da atencao, com uma boa preservacdo da funcao
intelectual geral ™. A doenga associa-se com a mesma
mutacdo no codao 178 que produz DCJ familiar. O facto de
esta mutacgdo conduzir a IFF ou a DC]J € influenciado pela
variacao polimérfica do coddo 129: quando codifica uma
valina no alelo mutante 178 o resultado é CJD; quando codi-
fica metionina, o resultado é IFF ™. Adicionalmente, uma
sindrome idéntica foi descrita num doente com uma muta-

¢do no codao 200 e em doentes com doenca esporadica ™.

Conclusdes

A investigagao genética na deméncia, como na maioria
das situacoes de fisiopatologia multifactorial, é complexa.
Foram referenciados alguns dos factores que tém dificul-
tado esta investigacdo, nomeadamente a heterogeneidade
alélica. Nao obstante, a materializacao de "ferramentas"
analiticas e de genotipagem mais poderosas e eficientes,
facilitardo a compreensdo da genética destas e outras
doencgas complexas, a ponto de ser possivel estabelecer
perfis genéticos de risco cientificamente fidveis. E de espe-
rar que, num futuro préximo, a avaliacao sistemdtica do
risco genético individual, se venha a aliar a meios terapéu-
ticos, com o objectivo de atrasar ou prevenir o inicio des-
tas patologias. Serd entdo possivel estabelecer uma abor-
dagem tactica para a "predicao e prevencdo precoces" da
deméncia, o que serd uma pedra angular na medicina

genémica. B
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Servico de Neurologia do Hospital de Santo Antdnio - apresentacdo em

Lisboa em Dezembro de 1972

Luis de Carvalho
Chefe de Servi¢o de Neurocirurgia aposentado

Ex-Director Clinico e Ex-Presidente do Conselho de Administracao do Hospital Geral de Santo Ant6nio (HGSA), Porto.

Em Novembro de 1972 o entao Servigo de Neurologia
(S.N.) do Hospital Geral de Santo Anténio (HGSA) atraves-
sava uma fase de acentuado prestigio nacional, o que
resultava, sem duvida, da projec¢do internacional atingida
pelo desenvolvimento das investigacdes sobre a parami-
loidose familiar (PAF), pela rdpida evolucdo para uma
estrutura departamental e pluridisciplinar, e finalmente
pelo papel desempenhado por jovens médicos, formados
ja por Corino Andrade, na criacdo de um clima de troca de
experiéncias e cooperacdo entre os servicos de Porto,
Lisboa e Coimbra, sobretudo através da Sociedade
Portuguesa de Neurologia e Psiquiatria, e das suas reu-
nides tornadas mais abertas e participadas.

Entre os referidos jovens médicos encontrava-se o
autor do presente texto. Existia na época um clima de
sadia competicdo entre os servicos, em que muitos médi-
cos passavam pelo HGSA para se inteirarem in loco dos

métodos implantados pela escola de Corino de Andrade.

Foi assim que, em Novembro de 1972, o Doutor
Almerindo Lessa, Presidente da Sociedade Médica dos
Hospitais Civis de Lisboa (HCL), convidou Corino de
Andrade a deslocar-se a Lisboa para apresentar o Servico
de Neurologia, a sua histdria, a sua estrutura e organiza-

¢do, 0s seus projectos e objectivos.

O Dr. Corino Andrade preferiu nomear uma equipa dos
seus colaboradores para o efeito, embora a coordenagado
da exposicdo fosse sua.

Em 30 de Novembro de 1972 realizou-se, de facto, tal
evento num saldo dos HCL, com o seguinte programa:

1- Criacao, desenvolvimento, realizacdes - Jodo Resende

2 - Actividade actual - Luis de Carvalho

3 - Perspectivas futuras - A. Rocha Melo

4 - Investigagdo médica - Pedro Pinho e Costa

5 - Apreciagdes finais - Manuel Canijo

O texto do ponto tratado pelo Dr. Jodo Resende, inédito
desde entao, foi recentemente encontrado por um de nés,
membro qualificado do staff do Servigo de Neurologia,

Paulo Mendo, na época mobilizado para a Guerra
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Colonial, em Angola, ao manusear a sua correspondéncia
do referido periodo.

E esse interessante texto sobre a histéria remota do
Servico de Neurologia, que Jodo Resende, com elevado
sentido de humor, escreveu, que se entende dever tornar
publico, pois ajudard certamente as novas geracoes a
melhor compreender o esfor¢o e a tenacidade dos nossos

Mestres.

O Servico de Neurologia do Hospital de Santo Anténio

I - Sua criacdo, desenvolvimento e realizacoes (Jodo
Resende)

II - Actividade actual (Luis de Carvalho)

III - Perspectivas futuras (Rocha Melo)

IV - Investigacdao médica (Pinho Costa)

V - Apreciagoes finais (Manuel Canijo)

|

A convite do Dr. Almerindo Leca, presidente da
Sociedade Médica dos Hospitais Civis de Lisboa, ao Dr.
Corino de Andrade, Director do Servico de Neurologia do
Hospital de Santo Anténio, para que este apresentasse
uma exposicdo do que foi a evolugdo e actividade do
Servico que dirige desde a sua criacdo oficial, em 1940, até
ao momento presente, vimos nés fazé-la em sua represen-
tacdo e por seu encargo.

E esta a razdo de ser da nossa presenca aqui, esta noite,
conscientes da nossa responsabilidade e da delicadeza da
posicao que assumimos, correndo o risco de desagradar a
“gregos e troianos”, isto é, a quem representamos e cujo pen-
samento poderemos trair, e a quem nos acolhe que devera
sentir-se decepcionado por lhe ser servido “gato por lebre”.

Pela parte que pessoalmente me diz respeito venho por
isso no cumprimento duma obrigacao, a qual entendi ndao
dever furtar-me, mas também sem demasiado entusiasmo.

O programa que deliniamos seguir estd sintetizado no

titulo dado a esta exposicao.
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Ao mais antigo colaborador do nosso representado
coube, por voluntdria opcao e conhecimento mais com-
pleto de toda a sua crénica, a parte talvez mais melindro-
sa, a de tracar um esboco da curta (ou longa, depende da
perspectiva de quem a encare...) histéria do Servigo.

A Historia, porém, é quase sempre encarada como um
assunto rebarbativo, até quando versada por um dos seus
profissionais, e o historiador tido como um narrador
pouco imparcial. Ao vestir-lhe a pele, um amador improvi-
sado, como eu, ndo poderd furtar-se ao peso redobrado
daquelas duas indefectiveis grilhetas e por isso antecipa-
damente me penitencio pelo enfado que cause, ou por
qualquer afirmacdo inexacta que faga, ou injustica que
cometa ao ter um ou outro desabafo ou comentdrio mais
mordaz, jocoso, ou sentimental, a que nem sempre conse-
guirei furtar-me. Fago parte integrante do Servico desde a
sua criacdo, e com ele sofri também as esplendorosas
misérias dos seus dificeis comecos, as agruras dos invios
caminhos que por vezes trilhou, e os miseros esplendores
da sua existéncia actual.

Hao-de convir, deste modo, ser carga excessiva para se
poder conservar sempre, ao longo da narrativa, a serena

imparcialidade dum observador imparcial.

Parodiando um pouco a Biblia, o Servi¢o de Neurologia
do Hospital de Santo Anténio, se ndo nasceu do Nada,
pouco lhe faltou para tal...

Para o compreender, porém, necessdrio se torna tracar,
em breve esboco, a imagem do que fora a Neurologia por-
tuense até 1940, altura em que o Servico comecou oficial-
mente a funcionar, e qual o contexto hospitalar em que ele
se inseriu.

Somente assim se podera avaliar das enormes dificul-
dades havidas no seu laborioso parto e na viabilidade pre-
céria do débil retardatério.

Remontando as suas origens a Neurologia do Porto pas-
sara até entdo por duas fases distintas. Na primeira, inicia-
da cerca de 1883 com a fundac¢do do Hospital do Conde
Ferreira, ela fora uma parente pobre da Psiquiatria, em cuja
dependéncia permanecera obscuramente, apenas sendo
cultivada com mais carinho por Magalhaes Lemos, crono-
logicamente o 3° Director daquele Hospital, antecedido
sucessivamente por Anténio Maria de Sena e Julio de
Matos, vultos eminentes da Psiquiatria portuguesa.

Magalhaes Lemos deve ser considerado o verdadeiro
introdutor, no Porto, da Neurologia. Formado pela Escola
Meédico-Cirurgica local, onde apresentou em 1882 a sua
dissertacao inaugural intitulada “A regido Psychomotriz”,
foi aluno de Charcot e manteve sempre relacoes estreitas

com a neuropsiquiatria francesa e alema pela qual era
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muito apreciado. Entre 1890 e 1925, e sobretudo depois
que Julio de Matos se retirou para Lisboa, em 1911, foi ele
a figura dominante da Neuropsiquiatria portuense, que
muito prestigiou.

Constituiu esta a fase durea da Neuropsiquiatria pro-
priamente dita, em que a Neurologia era exercida quase
exclusivamente pelos médicos dum Hospital de doencas
nervosas e mentais, cujos directores acumulavam, desde
1890, a pratica da especialidade com a do ensino. Este foi
de caracter particular até 1909 e, a partir dai, oficializado
pela Escola Médico-Cirtrgica, transformada pouco
depois, em 1911, pela grande reforma arejadora de
Antoénio José de Almeida, em Faculdade de Medicina. Nela
passaram entdo a existir cursos independentes de
Neurologia e de Psiquiatria.

Depois de 1925, com o afastamento progressivo de
Magalhaes Lemos, que nao fizera escola na Neurologia,
inicia esta a sua fase seguinte, a segunda, de estagnacao e
até retrocesso.

Com efeito, no ensino ela passou a constituir um
departamento insignificante da Patologia Interna, e, fora
dele, apenas Victor Ramos, o “franco-atirador” mais rele-
vante deste periodo, lhe mantém o fogo sagrado até 1938-
40, época em que ele se encerra.

Nele se desenha progressivamente o afastamento entre
as duas especialidades irmas e a aproximacdo cada vez
mais pronunciada da Neurologia a Medicina Interna, a
exemplo do que se verificava em muitos centros estrangei-
ros, e em Lisboa sob o impulso de Egas Moniz. Os médicos
do hospital de doencas nervosas e mentais dedicavam-se
quase exclusivamente a estas ultimas e na Faculdade de
Medicina apenas passou a existir um curso de Neurologia,
eufemisticamente dito semestral, sem instalacoes proprias
nem pessoal especializado, adstrito a Medicina Interna da
qual brotava periodicamente todos os anos para cumprir
uma formalidade didéctica, e na qual de novo se dissolvia
descoloridamente mal ela era concluida.

Nao passava de um simulacro de Neurologia que se
mostrava aos alunos como uma curiosidade um tanto mar-
ginal da Patologia Interna, e que ndo chegava a interessa-
los, pois que os conhecimentos que ja traziam, de anato-
mia, fisiologia e de semiologia nervosas eram diminutas e
classicamente sacrificados as restantes matérias dos pro-
gramas, por escassez de tempo para as abranger a todas.

De notar, porém, que estes ciclicos fogachos de activi-
dade neurolédgica se verificavam no Hospital de Santo
Anténio dentro de cujos muros se encontravam acolhedo-
ramente instalados nas Clinicas da Faculdade, com o seu
corpo docente, que nele exibia a supremacia de alguns

privilégios, tais como a sua relativa erudicao, a dispensa de
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fazer consultas externas e de participar no Servico de
Urgéncia, a possibilidade de escolher os seus doentes nos
Servicos hospitalares, etc.

No Hospital propriamente dito nada existia, porém.
Tentativas isoladas de Victor Ramos e de Adriano Marinho,
para criar uma consulta da especialidade, ndo passaram
de outros tantos malogros, que ja ninguém recorda e que
nunca frutificaram.

Estdvamos nos fins da década de 30. Tudo era sossego,
imobilidade e conformismo no velho Hospital de D. Lopo.
O seu corpo clinico, feito a imagem e semelhanca de quem
o criara, lia (quando lia....) pachorrentamente as novida-
des com que a Presse Médicale lhe refrescava a memoria e
lhe actualizava os conhecimentos que bebera nas seben-
tas ou, na melhor das hip6teses, nos Precis, e por vezes até
nos Tratados, da Maloine ou da Masson.

Os doentes eram em regra ddceis, a enfermagem, no seu
conjunto, respeitadora das convencionais hierarquias exis-
tentes, o velho formuldrio galénico suficiente para as neces-
sidades correntes da terapéutica, e a caridade exercia-se em
toda a plenitude com que sonhara a rainha D. Leonor.

Nenhuma aragem soprava neste belo bosque adorme-
cido, onde até a pentria econémica dos que ndo tinham
outros proventos, além dos hospitalares, contribuia para
os irmanar a todos na beatifica desventura.

E neste ambiente de bonancosa quietude que surge, no
Porto, Corino de Andrade quando corria o Verao de 1938.
Alentejano de origem, formado em Lisboa e recém-chega-
do dum longo estagio em Estrasburgo, junto de Barré, no
vigor da juventude, duma curiosidade insaciavel, irreve-
rente e obstinadamente teimoso, verdadeiro contestatario
nato “avant I'époque”, Corino de Andrade exalava um sus-
peito hélito a “estrangeirado” para a circunspecta medici-
na local de entdo, que o recebeu com algumas, e até certo
ponto compreensiveis, reservas.

Metendo ombros a empresa, e manobrando com uma
incomodativa tenacidade e uma sagacidade até agora
indesmentidas, conseguiu ele, todavia, leva-la a cabo e ver
criado o Servico de Neurologia, depois de ano e meio de
noviciado oficioso, durante o qual vagueou por todas as
enfermarias e consultas do Hospital a procura de doentes
nervosos e a exibir aos incrédulos as belezas e a utilidade
da semi6tica neurolégica.

Em 1940, e depois de levar de vencida todas as resistén-
cias oficiais e burocréticos, era finalmente nele empossa-
do como seu Director, coadjuvado por um tenro
“Assistente sem vencimento” (foi este o seu titulo honori-
fico e situacao real durante mais 3 anos que, mercé do
acaso, encontrara como estagidrio numa enfermaria de

medicina, logo no principio da sua peregrinacdo evangeli-
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zadora, e que desde estdo se lhe agregara.(...)

Nao se julgue, porém, que foi tarefa facil obter estas
nomeacgoes; entre a data da entrega de documentos para o
concurso e a decisao final do juri que tinha de os apreciar,
passaram-se mais de 6 meses!

Eram dois os lugares e apenas um concorrente para
cada, separadamente, isto sem esquecer que ao Assistente
nao era atribuida qualquer remuneracao, e a do Director a
pouco passava de simbdlical Foram por vezes hostis e
duros esses tempos, mas a juventude dos pioneiros e a sua
persisténcia, embora de indoles bem diferentes, acabaram
por vencer a adversidade genérica do ambiente, coadjuva-
dos por algumas ajudas amigas que ampararam e auxilia-
ram preciosamente a ac¢ao do seu principal obreiro. Entre
elas é justo destacar a figura austera do crénico Provedor
de entdo, o Dr. Anténio Luis Gomes, em cujo aprumo fisi-
co e moral o velho Porto liberal de Almeida Garrett, de
Fernandes Tomaz, de Passos Manuel e do 31 de Janeiro se
revia embevecido, e que solicitamente acabou por apadri-
nhar a criacdo do Servico, mas com a ciosa parciménia
que sempre caracterizou a sua administracdo. Liberal
empedernido e mais deu impenitente, foi o tltimo aben-
cerragem eficiente, no Porto, da autonomia econémica e
administrativa da Sua Misericérdia.

Nasceu, pois, em 1940, o Servico de Neurologia no
Hospital de Santo Ant6nio, quando a angiografia cerebral
contava ja 13 anos, a leucotomia frontal ia nos trés, e
Diogo Furtado langara ja as bases s6lidas de Neurologia
dos Hospitais Civis de Lisboa.

De Servico, tinha apenas o nome pomposo, instalacdes
privativas ndo existiam e o seu pessoal consistia somente
no Director e no seu incipiente Assistente. Como instru-
mentos de trabalho, além de doentes, que era necessario
procurar nos outros Servicos, apenas havia, de inicio, um
pequeno arquivo portétil, um martelo de reflexos e um
oftalmoscépio (ambos propriedade particular do Director),
e um fonendoscépio trazido pelo gracioso Assistente das
suas andancas anteriores pela medicina interna.

O gabinete para a consulta externa (entdo denominada
consulta I) era cedido, nem sempre de bom grado, duas
vezes por semana e s6 ao fim da manha, pelo Servico de
Homeopatia, e os doentes internados estavam dispersos
pelas diferentes enfermarias que se apraziam em permitir
ou solicitar, a colaboragao da nascente especialidade.

Com o rodar dos tempos, o capricho das oportunidades
e a persisténcia peculiar dos seus pioneiros cada qual
segundo os seus moldes, méritos e temperamentos (até
certo ponto uma configuracao da lei sobre a unidade dos
contrdrios), tudo se foi lentamente modificando.

Exiguas, e mesquinhas instalacdes privativas foram
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conseguidas, quer para a consulta externa (instalada pri-
meiramente em duas pequenas salas cimentadas nas
caves do actual Pavilhao de 12 classe), quer para o interna-
mento (3 camas para homens e 3 para mulheres na man-
sarda do hospital, as tultimas na incrivel sala dos
“Barrotes”, de clima continental) dotou-se o Servigco com
pessoal de enfermagem préprio, e apetrechou-se gradual-
mente com o material estritamente necessdrio para o seu
funcionamento de rotina.

Estruturou-se melhor a Neurologia Clinica, desenvolveu-
se e alargou-se progressivamente a sua colaboracdao nao
somente com a Medicina Interna, a Otorrinolaringologia e o
Oftalmologia (esta particularmente através de Anténio
Gomes), mas também com todas as restantes especialida-
des, e comecaram a surgir timidamente um ou outro esta-
giario, atraidos, alguns deles, talvez, pela singularidade e
juventude do Servigo. Evocarei com particular afecto a longa
permanéncia de Pinto da Cunha, Jorge Campos, Pereira
Guedes, Castro Alves, Zita Blanc, Anténio Coimbra e Nuno
Ribeiro, na Neurologia Clinica.

Na sua consulta externa ainda perpassou fugidiamente, e
apenas em fraternal convivio, a figura venerada de Abel
Salazar, que 14 mesmo modelou, um dia, com meia duzia de
geniais dedadas, o busto pensativo e triste de Ramon e Cajal.

Datam dessa fase, também, as primeiras participacoes
do Servico nas sessdes cientificas da Sociedade
Portuguesa de Neurologia e Psiquiatria, especialmente
naquelas que realizou no Porto.

Deram-se depois os primeiros passos na Neurocirurgia,
dispondo de meios incrivelmente rudimentares, gracas
ainda a directa e pessoal interferéncia do seu Director que
nunca fora, antes, cirurgido, e que para o ser, frequentou
assiduamente a Neurologia do Hospital de Santa Marta e
visitou variados centros estrangeiros. A principio com a
colaboracdo esporédica de Espergueira Mendes, Fernando
Magano, Sousa Pereira e Ferreira Alves, tornou-se, em
seguida, auténoma, autonomia essa consolidada ainda
mais quando Rocha Melo, que frequentava o Servigo desde
1950, sendo ainda estudante, regressou da Esc6cia em 1957,
ap6s demorado e frutuoso estagio no Servico de Dott.

A primeira angiografia cerebral cruenta, do Servigo,
fora realizada em Junho de 1942 pelo cirurgiao Oliveira
Santos, que, gentilmente acedera deslocar-se a Lisboa
para adquirir a respectiva técnica junto dos criadores
deste processo de diagndstico.

Paralelamente assistia-se a um facto quase insélito no
velho Hospital de D. Lopo, onde tudo permanecia ainda
pausado, imével e tradicional: iniciou-se a investigacao
médica com base na clinica, e datam de 1951-52, anos em

tantos aspectos atribulados para o Servico, as primeiras
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publicacdes de Corino de Andrade sobre a Polineuropatia
Amiloidética Familiar (PAF), a cujo estudo se vinha dedi-
cando desde fins de 1939, em precérias condicoes de tra-
balho, e na qual continua ainda a trabalhar actualmente,
mas agora com o concurso de uma equipa de colaborado-
res que inclui neurologistas, geneticistas, neuroquicos,
neurofisiologistas e neuropatologistas, tudo sob a égide do
Instituto de Neurologia para tal fim criado em 1969, a
substituir com mais largas possibilidades e recursos um
Centro de Estudos de Neuropatologia, o qual, desde 1961,
desempenhara idénticas funcoes.

Além de apoiar especialmente a investigacao da PAE o
Instituto serve ainda de suporte a estudos analiticos mais
diferenciados das Unidades de Traumatologia Cranio-
Encefélica e de Reanimacgao Respiratéria, e até doutros
servicos hospitalares.

Recentemente (Outubro findo) foi-lhe agregado um
novo organismo, o Centro de Estudos da Paramiloidose
“tipo portugués”’, dependente do Instituto Nacional de
Satde, e que se destina, de acordo com o seu nome, a
patrocinar e promover a investigacdo da PAE

A “pari-passo”’que o Servico crescia em espaco, eficién-
cia e diversificacdo de actividades, sempre a custa de ini-
meras dificuldades, ia sendo cada vez mais um centro de
atracc¢ao para médicos, muitos dos quais nele tirocinaram
e trabalharam, contribuindo também para o seu progresso.
Criaram-se nele Neurologistas e Neurocirurgides (nestes
altimos Nestor Rodrigues e Amaral Gomes), e durante bas-
tante tempo foi o tinico Servico idéneo, reconhecido como
tal pela Ordem dos Médicos, para a formacao daqueles
especialistas no Norte do Pais, continuando ainda a sé-lo
actualmente no que concerne a Neurocirurgia.

O ano de 1955 assinala uma data importante na evolu-
¢do do Servigo, com a abertura de novas instalacdes para a
consulta e a criacdo dos laboratérios de electroencefalo-
grafia e de neuropatologia, e da sala de biblioteca, todos
situados nos mesmos locais que actualmente ainda ocu-
pam, ao mesmo tempo que era aumentada a lotacao de
camas (20 para homens e 16 para mulheres) em salas
inteiramente privativas.

Coincidindo com todo este aumento de espago e
melhoria de apetrechamento, entre os ultimos anos da
década de 50 e os primeiros da seguinte, comecou a traba-
lhar no Servico um grupo de médicos recém-formados,
bastante unido, entusiasta e irrequieto, que lhe veio dar
novo impulso e animacdo na sua progressiva actividade, e
do qual, mais tarde, sairia a maioria dos que actualmente
constituem o seu corpo clinico permanente.

Foi jd com a sua colaboracdo que se tornou possivel,

em 1966-67, por a funcionar a neurorradiologia (que pos-
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sibilitou um novo surto de progresso a neurocirurgia), e a
unidade de traumatologia craieo-encefdlica (com sala de
internamento prépria). Mais tarde, em 1969, consegui-
ram-se finalmente as actuais enfermarias, todas conti-
guas, e ligadas as consultas e laboratérios por elevador.

Ao findar o seu 32° ano de existéncia conta o Servico de
Neurologia com os seguintes departamentos: neurologia
clinica, neuro-cirurgia (com a Unidade de Traumatologia
Craneo-Encefdlica desde Junho de 1966, cronologicamen-
te a primeira do Pais): neurofisiologia clinica: electroence-
falografia em 1956; electromiografia em 1963; ecoencefa-
lografia, esta adstrita a neurorradiologia, desde 1970; neu-
rorradiologia privativa, que possibilitou um enorme incre-
mento da neuro-cirurgia, desde 1967; neuroquimica e
neuropatologia, dependentes ambas do Centro de
Estudos, a principio, e actualmente, do Instituto de
Neurologia; arquivo; a biblioteca. A neuropatologia foi
sempre o sector desafortunado mais do Servico, o seu ver-
dadeiro calcanhar de Aquiles.

A consulta externa funciona agora em 3 salas préprias,
quatro vezes na semana (duas para cada uma das duas
sub-especialidades), e ha 3 enfermarias, uma de mulheres
e outra de homens com 20 camas cada (sendo no total 16
para neurologia e 24 para a cirurgia), e a terceira mista
(traumatologia craneo-encefélica, com 16 camas). Situam-
se, desde 1969, como se disse, todas no mesmo piso, perto
da sala de operacdes, ainda nao privativa, (sendo esta uma
das maiores deficiéncias do Servi¢o), e brevemente na vizi-
nhanca da Reanimagdo Respiratéria que ird ocupar uma
sala adjacente. Esta unidade, para cuja criagao (Outubro de
62) contribuiu decisivamente, mais uma vez, Corino
Andrade, trabalha em intima comunhdo com o todo o
Servigo (o Director tem-lhe sido até agora comum).

Para atender as suas necessidades conta ele actualmen-
te com um quadro permanente de médicos assim consti-
tuido: 1 Director — Corino Andrade; 3 assistentes de neuro-
logia clinica - Jodo Resende, Paulo Mendo e Castro Lopes
(o primeiro acumulado ainda as suas fungoes de clinico
com as de electroencefalografista e o segundo exclusiva-
mente encarregado da neurorradiologia, onde tem exerci-
do uma ac¢do modelar); 4 assistentes de neurocirurgia —
Rocha Melo, Ledao Ramos, Luis de Carvalho e Serafim
Paranhos - e 1 graduado Alfredo Calheiros, os quais asse-
guram também, com generoso sacrificio, a assisténcia per-
manente aos traumatizados graves do craneo que acorrem
ao Servigo de Urgéncia; 1 médico eventual também neuro-
logista titular - Candida Maia, em vias de se dedicar mais
especialmente a neurologia infantil e a genética.

Nao chegaram a ser preenchidas duas vagas de gradua-

dos de neurologia clinica e provavelmente nunca o serao,
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pois tais cargos foram posteriormente extintos. Além deste
quadro permanente prestam ainda a sua colaboracdo ao
Servigco os internos complementares da especialidade
(actualmente 5 em neurologia - 1, Paula Coutinho, a estagiar
na Suica, e outro, Almeida Pinto, assegurando briosamente o
funcionamento da neurorradiologia na auséncia transitéria
do titular — e dois em neurocirurgia), e os especialistas do
Instituto (em especial Pinho e Costa na neuroquimica, e
Manuel Canijo na electromiografia e electroencefalografia).

Todos os departamentos, estdo assim, dotados com
pessoal médico especializado, nado ou criado na sua tota-
lidade no préprio servico, todo ele tendo respirado um
pouco de modernidade em centros adequados de lingua
francesa ou inglesa, e até sueca. Tornou-se desta forma um
servico misto, médico-cirtrgico, com todas as vantagens
inerentes e alguns dos seus inconvenientes, relativamente
actualizado para o nivel da medicina nacional, com insta-
lacdes sempre exiguas para as suas necessidades em per-
manente evolucao expansiva, povoado por um corpo cli-
nico em que predomina agora a fornada de jovens “qua-
rentoes” que apds os fatigantes e anacrénicos concursos
de 1970-71, prejudiciais para a prépria rotina de servico,
veio a emparceirar com o Director e primitivo assistente
da fundacao, aos quais Rocha Melo se agregara definitiva-
mente, em 1964, como assistente de neurocirurgia. Todos
tém contribuido mais ou menos, e segundo as suas carac-
teristicas peculiares, para melhorar a qualidade e quanti-
dade do trabalho 14 produzido e se, em rigor, ele poderia
ter sido, em ambos os aspectos, de maior valia, hd que
reconhecer-lhe, no seu conjunto, e ndo obstante a sua per-
manente pentria de meios bdsicos de trabalho, e em espa-
¢o, um saldo nitidamente positivo, encarada que seja a tri-
pla fungao essencial de qualquer servico hospitalar: a de
assisténcia médica, de ensino e de investigacao.

Antes de concluir quero apenas referir ainda um facto
que julgo inédito nos Hospitais Centrais do Pais: os médi-
cos efectivos do servigo trabalham todos em “tempo com-
pleto”, isto desde 1971, e a medida que iam sendo preen-
chidas as vagas que entdo existiam. Foi mais um éxito con-
seguido (ndo completo, em boa verdade; “nao ha bela sem
sendo”...), o tltimo em data, e ndo sem sacrificio pessoal e
até com prejuizo material para alguns dos seus elementos
que persiste com as obrigacdes do seu cargo hospitalar.

Prestes a findar, tentarei dar uma ideia do que foram
algumas das realiza¢oes do servico durante os 32 anos da
sua existéncia através de alguns nuimeros (todos eles
pecando por defeito, e alguns até com grande margem de
erro) que melhor as podem objectivar:

1) Doentes examinados na consulta externa — 21.084

(seguramente o dobro se lhes acrescentasse os que
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nunca foram registados).

2) Doentes internados — 7064 (incluindo os traumatiza-
dos de cranio).

3) Intervencdes cirtrgicas (a partir de 1966) — 1411.

4) Electroencefalografia (desde 1956) — 18.200.

5) Electromiografias (desde 1963) — 1470.

6) Exames neurorradiolégicos (desde 1967) — 7375
(angiografias, encefalografias, ventriculografias,
mielografias, radiografias 6sseas simples).

Nao referi, senao de relance, a actividade cultural e de
investigacdo médica do servico, na primeira participando
e apresentando trabalhos através de todos os seus médi-
cos, quer em congressos cientificos, quer em reunioes de
Sociedades Médicas (com particular relevo para a
Sociedade de Neurologia e Psiquiatria), quer em diversos
cursos e palestras da especialidade levadas a efeito pelos
mais variados organismos, quer ainda em publica¢des na
imprensa médica. No curriculum de cada um dos assis-
tentes actuais que, evidentemente, ndo vou agora ler, se
encontram referidos os principais trabalhos que a consti-
tuem.

Da 22 parte, isto €, da investigacdo médica propriamen-
te dita, se ocupard com mais propriedades e detalhes o
colega Manuel Canijo (acabou por ser o Doutor Pedro
Pinho e Costa.).

Empregando agora uma linguagem ontogénica, poder-
se-ia abreviadamente esquematizar a evolucao do servico
nos seguintes periodos:

1) O de gestagao: 1938-40 - funcionamento oficioso da

neurologia hospitalar.

2) O de nascimento: 1940 — criacao oficial do servico.

3) O da infancia: 1940-55 - revigoracdo e esboco de
diferenciacao, dos seus 6rgaos fundamentais (neuro-
logia clinica, neurocirurgia, investiga¢cdo), com pre-
cérias e mesquinhas instalacées auténomas.

4) O de adolescéncia: 1955-70 — época em que as duas
principais sub-especialidades, mantendo-se embora
interdependentes, se afirmam com maior personali-
dade, e em que novas instalagdes e departamentos
(Neurofisiologia, Neurorradiologia, Traumatologia
craneo-encefélica, Instituto de Neurologia) se estru-
turam e apetrecham melhor, a custa da boa vontade
e entusiasmo dum grupo coeso de jovens que surge
no findar de década de 50 e no inicio da seguinte, e
que vai colaborando preciosamente com os seus pre-
decessores, nem todos eles jg, talvez, no apogeu das
suas primitivas qualidades.

5) O da maioridade, o actual: a partir de 1970 até ao
presente — corresponde ao ingresso, no quadro efec-

tivo do seu corpo clinico, da anterior camada de
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juventude entusiasta, entretanto também amadure-
cida pela impiedade do tempo, e durante o qual se
vém vincando e resplandecendo, cada vez mais, os
tracos particulares da indole de cada um, um tanto a
custa da sua primitiva uniao.

Nele se da inicio a um complacente “full-time”, pleno
de subtilezas, a confirmar a apregoada brandura dos nos-
S0s costumes...

Eis muito em relance o que foi a aventura, por vezes tor-
mentosa, mas sempre orientada num ritmo progressivo, do
Servico de Neurologia durante os 32 anos da sua existéncia,
o0 Unico que serviu todo o Norte do Pais até 1960 (ano em
que foi criado o congénere do Hospital de S. Joao), algumas
das muitas vicissitudes por que passou, dos percalcos que
sofreu, das realizacdes que levou a efeito, das contrarieda-
des, dos desgostos e até de algumas alegrias que propor-
cionou aos seus elementos mais dedicados, sem esquecer
nestes um certo nimero de enfermeiros e técnicos que
obscuramente, com hordrios de trabalho desumanos e
todos irrisoriamente remunerados, contribuiram também
com a sua quota parte preciosa para que ele nao sogobras-
se, e viesse a impor-se como um dos departamentos mais
valiosos e fecundos de todo o Hospital.

Ela inicia e preenche na sua quase totalidade o que se
poderé considerar o terceiro periodo da neurologia portuen-
se, o actual, ainda ndo encerrado, da moderna neurologia de
equipe, em que a accao individual de cada um é valida,
sobretudo, quando bem integrada na actividade colectiva do
todo, e esta funciona harmonicamente sob a ac¢ao coorde-
nadora, moduladora e orientadora do seu maestro bem qua-
lificado. Aproximar-se desse limite tem sido uma das cons-
tantes preocupacoes do Servico, embora com as dificulda-
des inerentes as variadas imperfeicoes e fraquezas da condi-

¢ao humana de todos os seus componentes. B
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Introducao

As doencas neuroldgicas constituem um grave problema
de saude, constituindo cerca de 35% de todas as doencas na
Europa. Entre as doencas neurolégicas, a deméncia situa-se
numa posicao bastante elevada, afectando 5 milhdes de pes-
soas na Europa. E reconhecido que os investigadores euro-
peus tém vindo a desempenhar um papel crucial nos avancos
cientificos das ultimas décadas, com vista a desenvolver
meios de diagnéstico e de tratamento mais eficazes para estas
doencas. A contribuicao dos investigadores portugueses, que
trabalham em instituicdes nacionais na presente drea, ainda
estd pouco divulgada.

Objectivos

Com este trabalho, pretende-se identificar a contribuicao
recente dos investigadores portugueses, a trabalhar em insti-
tui¢des nacionais, para o conhecimento cientifico da doenca
de Alzheimer e de outras deméncias, de forma a propor estra-
tégias que possam promover futuras pesquisas neste campo.

Métodos

A procura sistemaética realizada na Web of Knowledge iden-
tificou 135 artigos publicados em revistas internacionais nos
dltimos 5 anos e meio.

Resultados

Os assuntos mais frequentemente abordados relaciona-
ram-se com (-Amil6éide (encontrados 18 artigos), Doencas
Vasculares e da Substancia Branca (17), Stress Oxidativo (16),
Genética (12) e Mitocondrias (11). A Universidade de Coimbra
foi a instituicdo que publicou mais artigos, seguida pelas
Universidades de Lisboa e do Porto. Dos 135 artigos somente
10 resultaram da colaboragdo entre diferentes instituicoes
portuguesas. Verificou-se ainda que muitos destes artigos
tiveram elevado nimero de citagdes, confirmando um largo
impacto na drea cientifica em estudo.

Discussdo

A fonte da maioria dos artigos identificados, nomeada-
mente dos mais citados, foram as principais Universidades.
Porém, a colaborac@o entre as diferentes instituicdes portu-
guesas é, actualmente, bastante limitada.

Palavras-Chave: doenca de Alzheimer, Defeito Cognitivo
Ligeiro, deméncia, doencas neurodegenerativas.
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Introduction

Brain diseases are a major health problem, accounting for
35% of the burden of all diseases in Europe. Among the brain
diseases, dementia ranks high, affecting about 5 million peo-
ple in Europe. It is recognized that European researchers have
played a major role in the scientific advances accomplished in
the last decades, in order to develop new strategies of early
diagnosis and more effective treatments for the disease.
However, the contribution of Portuguese researchers working
at national institutions to the knowledge of Alzheimer’s dis-
ease is incompletely known.

Aim

In the present work, we intend to identify more accurately
the recent contribution of portuguese researchers working at
national institutions to the scientific knowledge of Alzheimer’s
disease and related subjects, in order to propose strategies
that could promote future research in this field.

Methodology

This systematic search identified in the Web of Knowledge
135 full papers involving Portuguese institutions in the area of
Alzheimer’s disease and related subjects published in interna-
tional journals in the last 5 and half years.

Results

The most frequent topics were Beta-amyloid (18 papers
found), Vascular Disease/ White Matter Disease (17),
Oxidative Stress (16), Genetics (12), and Mitochondria (11).
The University of Coimbra was the institution that published
more articles, followed by the University of Lisbon and the
University of Porto. Only 10 papers out of 135 were the result
of collaborations among different Portuguese institutions.
Some of these papers had a clear impact in the field, as evalu-
ated by the high number of citations they gave rise to.

Conclusion

The major universities were the source of most identified
papers and of the most frequently cited papers as well, but the
collaboration among the different Portuguese institutions is
presently quite limited.

Keywords: Alzheimer, Mild Cognitive Impairment, demen-
tia, neurodegenerative disorder.
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Introduction

Brain diseases are a major health problem, accounting
for 35% of the burden of all diseases in Europe. Among
brain diseases, dementia ranks high, affecting about 5 mil-
lion people in Europe . The costs related to dementia
healthcare amount to €55 billion per year in Europe, most
of which are spent on long-term institutional care.
Importantly, this figure does not include the very high
indirect costs associated with the contribution of caregi-
vers, and does not encompass the human costs of the
disease that are certainly incalculable . Furthermore, as
the European population ages, the number of patients
with Alzheimer’s disease and other dementias are expec-
ted to increase dramatically, unless efficacious prevention
or therapeutical interventions comes along.

Although it is recognized that European researchers have
played a major role in the genetic, neuropathological, neu-
roimmunological, epidemiological and biomarker advan-
ces accomplished in the last decades, it appears obvious
that a great effort must be taken to improve the understan-
ding of neurodegeneration, in order to develop major effec-
tive treatments for the disease . It is thus predictable that
one of the priority research themes recently suggested by
the Consensus Document on European Brain Research is
entitled From Alzheimer’s Disease and Other Dementias to
Basic Mechanisms of Neurodegeneration .

In Portugal, in spite the fact that only recently direct
epidemiological data are being gathered ®, the number of
patients with Alzheimer’s disease and other forms of cog-
nitive decline is also estimated to be increasing. The con-
tribution of portuguese researchers working at national
institutions to the knowledge of Alzheimer’s disease is
incompletely known. There is evidence that the number of
scientific communications in the specialized meeting on

Alzheimer’s disease in Portugal is increasing ©.

Aim

In the present work, we intend to identify more acura-
tely the recent contribution of portuguese researchers
working at national institutions to the scientific knowled-
ge of Alzheimer’s disease and related subjects, in order to
propose strategies that could promote future research in
this field.

Methods

The research platform Web of Knowledge was used for
this systematic literature search. The 3 databases, Science
Citation Index Expanded, Social Sciences Citation Index
and Arts & Humanities Citation Index were looked for in
the last years (from January 2002 to July 2007). The follo-
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wing key words Alzheimer, Mild Cognitive Impairment,
dementia and neurodegenerative disorder were searched
for in conjunction with Portugal. To overcome the possibi-
lity that the country was for some reason missing in the
institutional address, search was additionally done for the
major Portuguese cities (Lisbon, Porto, Coimbra, Aveiro).
The keyword neurodegenerative disorder was included to
detect papers that, although not specifically in the area of
Alzheimer’s disease, could have relevance for the global
understanding of the neurodegenerative mechanisms.

References were excluded if they did not involve
Portuguese researchers, for instance some citations were
picked up because they contained Porto Alegre, Brasil.
Since only full papers were considered, the meeting abs-
tracts were also excluded. Citations from the same
research group were allowed.

The papers were organized according to the topics of a
keyword index “ (Keyword Index, 2006), and the institution.
University hospitals and associate laboratories were consi-
dered under the heading of the university they are linked to.
The ten most frequently cited papers were highlighted.

Results

This systematic search identified in the Web of
Knowledge 135 full papers involving Portuguese institu-
tions in the area of Alzheimer’s disease and related sub-
jects published in international journals in the last 5 years.

The most frequent topics were Beta-amyloid (18 papers
found), Vascular Disease/ White Matter Disease (17),
Oxidative Stress (16), Genetics (12), and Mitochondria (11)
(see Table I).

The Portuguese institutions that produced the papers
identified in the search are shown in Table II. The
University of Coimbra was the institution that published
more articles, followed by the University of Lisbon and the
University of Porto. It should be noted that only 10 papers
out of 135 were the result of collaborations among diffe-
rent Portuguese institutions.

Although recognizing that the probability of being cited
is lower for the most recent publications, the number of
the citations of the 10 most frequently cited papers is

shown in Table III.

Discussion

A substantial number of full papers produced by
Portuguese institutions in the area of Alzheimer’s disease
and published in international journals in the last 5 years
were found. Some of these papers had a clear impact in the
field, as evaluated by the high number of citations they gave

rise to. Comparing the results with those obtained by doing
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Table I. The topics of research in the field of Alzheimer’s disea-

se in Portugal

Table Il. Portuguese institutions.

Institutions Number of papers
Keywords Number of papers
thad - pap University of Coimbra 51
Acetylcholine 2 University of Lisbon 38
Ilieta—?mylmd lg University of Porto 13
poptosis Hospital Santo Anténio, Porto 7
Axonal Transport 1 : - -
Dementia with Lewy Bodies 5 Universidade Nova, Lisbon 6
Drug Development 9 University of Aveiro 5
Electroencephalography 2 University of Minho 1
Galantamine/Rivastigmine 3 Hospital Magalhaes Lemos, Porto 1
Genotyping and Related Topics 12 Instituto de Genética Médica Jacinto Magalhaes, Porto 1
Growth Factors 2 Hospital Maria Pia, Porto 1
Ir}ff?ctlous Diseases 3 Instituto Superior da Maia 1
Lipids : 2 Hospital Privado da Boavista, Porto 1
Mild Cogmtlve Impairment (MCI) 6 Collaborations * 10
Metabolism 5 . PR
Mitochondria 11 * Collaborations among Portuguese institutions
M tic R I i MRI 3 . . . .
N:izi);;clfcs)fognce maging (MRD) 3 similar searches for other European countries with equiva-
Neurotoxicology 1 lent numbers of inhabitants (10 million), the number of
I?Xidaﬁ_;’_e Stress 12 identified papers in Portugal was similar to those found in
resenilin
Proteases 1 Hungary and Greece, more than twice those in the Czech
Proteins 4 Republic, but only about one third of those in Belgium.
uality of Care 2 . . . i
Sm L 4 The most representative topics were identified. A large
Vascular Disease/ White Matter Disease 17 number of papers were devoted to the mechanisms of

Table Ill. The 10 most frequently cited papers

Title Authors Journal Number of Portuguese
citations Institution
Rivastigmine for dementia associated | Emre M, Aarsland D, Albanese A, Byrne EJ, | NEW ENGLAND JOURNAL 114 University of
with Parkinson's disease Deuschl G, De Deyn PP, Durif E Kulisevsky J, OF MEDICINE 351 (24): Lisbon
van Laar T, Lees A, Poewe W, Robillard A, 2509-2518 DEC 9 2004
Rosa MM, Wolters E, Quarg B Tekin S, Lane R
Diagnosis and management of demen- | McKeith IG, Dickson DW, Lowe J, Emre M, | NEUROLOGY 65 (12): 1863- 87 Private Hospital
tia with Lewy bodies - Third report of | O'Brien JT, Feldman H, Cummings J, Duda 1872 DEC 27 2005 of Boavista,
the DLB consortium JE, Lippa C, Perry EK, Aarsland D, Arai H, Porto
Ballard CG, Boeve B, Burn DJ, Costa D, Del
Ser T, Dubois B, Galasko D, Gauthier S,
Goetz CG, Gomez-Tortosa E, Halliday G,
Hansen LA, Hardy J, Iwatsubo T, Kalaria RN,
Kaufer D, Kenny RA, Korczyn A, Kosaka K,
Lee VMY, Lees A, Litvan I, Londos E, Lopez
OL, Minoshima S, Mizuno Y, Molina JA,
Mukaetova-Ladinska EB, Pasquier E Perry
RH, Schulz JB, Trojanowski JQ, Yamada M
Trinucleotide repeats in 202 families Silveira I, Miranda C, Guimaraes L, Moreira | ARCHIVES OF NEUROLOGY 44 University of
with ataxia - A small expanded (CAG)(n) | MC, Alonso I, Mendonca B, Ferro A, Pinto- 59 (4): 623-629 APR 2002 Porto
allele at the SCA17 locus Basto J, Coelho J, Ferreirinha E Poirier J,
Parreira E, Vale ], Januario C, Barbot C, Tuna
A, Barros J, Koide R, Tsuji S, Holmes SE,
Margolis RL, Jardim L, Pandolfo M,
Coutinho P, Sequeiros J
Dose-dependent neuroprotective effect Regulier E, De Almeida LP, Sommer B, | HUMAN GENE THERAPY 13 42 University of
of ciliary neurotrophic factor delivered Aebischer P, Deglon N (16): 1981-1990 NOV 2002 Coimbra
via tetracycline-regulated lentiviral vec-
tors in the quinolinic acid rat model of
Huntington's disease
Microtubule reduction in Alzheimer's Cash AD, Aliev G, Siedlak SL, Nunomura A, AMERICAN JOURNAL OF 42 University of
disease and aging is independent of tau Fujioka H, Zhu XW, Raina AK, Vinters HV, PATHOLOGY 162 (5): 1623- Porto
filament formation Tabaton M, Johnson AB, Paula-Barbosa M, Avila 1627 MAY 2003
], Jones PK, Castellani RJ, Smith MA, Perry G
Adenosine receptors in the nervous sys- | Ribeiro JA, Sebastiao AM, de Mendonca A | PROGRESS IN NEUROBIOLO- 40 University of
tem: pathophysiological implications GY 68 (6): 377-392 DEC 2002 Lisbon
Functional mitochondria are required Cardoso SM, Santos S, Swerdlow RH, FASEB JOURNAL 15 (6): 35 University of
for amyloid beta-mediated neurotoxicity Oliveira CR 1439-+ APR 27 2001 Coimbra
Cytochrome c oxidase is decreased in Cardoso SM, Proenca MT, Santos S, NEUROBIOLOGY OF AGING 29 University of
Alzheimer's disease platelets Santana I, Oliveira CR 25 (1): 105-110 JAN 2004 Coimbra
Membrane topology of gamma-secre- | Crystal AS, Morais VA, Pierson TC, Pijak | JOURNAL OF BIOLOGICAL 28 Universidade
tase component PEN-2 DS, Carlin D, Lee VMY, Doms RW CHEMISTRY 278 (22): 20117- Nova, Lisbon
20123 MAY 30 2003
Mitochondria dysfunction of Cardoso SM, Santana I, Swerdlow RH, JOURNAL OF NEUROCHE- 27 University of
Alzheimer's disease cybrids enhances Oliveira CR MISTRY 89 (6): 1417-1426 Coimbra
A beta toxicity JUN 2004
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degeneration, focusing on f3-amyloid and oxidative stress,
as well as on the energy processes and mitochondrial
function behind protection. Vascular white matter disease
and genetics were also frequent topics for research.

As expected, the major portuguese universities were
the source of most identified papers, and of the most fre-
quently cited papers as well. No effort was made at this
point to identify the specific research groups where the
scientific works came from. It should be emphasised that
less than 10% of the identified papers were the result of
collaborations among different Portuguese institutions.
We propose that a more extensive collaboration among
portuguese groups as well as a better integration of basic
and clinical research will be important in the future. B

Sinapse
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Literatura e Neurologia

Por iniciativa do Prof. Alexandre Mendonca a Sinapse inaugura uma seccao diferente, de cariz cultural, sobre Literatura e
Neurologia de cuja coordenacao fui incumbido. Pretende-se dar a estampa trabalhos literdrios de neurologistas — tanto em prosa
como em verso, bem como descricoes relacionadas com a Neurologia existentes na Literatura.

Nesta primeira aparicdo publicamos uma poesia do saudoso Dr. Anténio Magalhdes, conhecido pelo seu labor em torno da
esclerose multipla, o qual merece uma divulga¢do mais ampla da sua obra poética.

Esta seccdo pretende-se aberta a todos os colegas, cuja colaboracdo é sempre bem-vinda.

Francisco Pinto

os grandes mestres emudecem-nos
assassinam com as imensas vozes amadas
sufocam-te em sua intensidade

esmagam o humilde vaga-lume da alma devastada

cada Encontro equivale a um holocausto
como a necessariamente rara visao de Deus.

seu esplendor é o da morte

depois a manha desperta do estupor
descobre os preciosos dons a luz pacificada

suavemente grata ao abalo ja recolhido
e através da docura amadurecida
vé-se a alma mais auténoma, mais sua,

de olhar fortificada e de diferenca

Anténio Magalhdes
A Flauta na Falange, Editorial Caminho, 1990
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A Meméria de Anténio Magalhdes

Joao de Sa

Anténio Santos Magalhdes nasceu em Lisboa em 1933.
Confidenciou-me muitas vezes, como lhe foi dificil optar
entre uma carreira dedicada as letras e um curso de ciéncias.
Pesou na sua decisao final a influéncia paterna e, concluido o
5° ano do Liceu CamGes, inscreveu-se na alinea que conduzi-
ria a matricula em Medicina.

Terminou o curso com uma tese de licenciatura dedicada a
Electromiografia. Anténio Magalhdes, ambicionava dedicar-
se a neurofisiologia. O destino, contudo, decidiu de forma
diversa. Em 1968 Merritt foi chamado a Portugal para exami-
nar Anténio de Oliveira Salazar e emitir um veredicto definiti-
vo sobre a sua impossibilidade de retomar as funcdes de
Presidente do Conselho.

Espirito visiondrio e licido, antecipando a importancia
que a esclerose multipla viria a ter nos paises do Sul da
Europa, Houston Merritt convenceu o Prof Almeida Lima a
estabelecer contactos com a Ford Lusitana para criar em
Portugal uma Sociedade Portuguesa de Esclerose Multipla,
treinando neste dominio um jovem neurologista. A escolha
recaiu sobre Anténio Magalhdes. Estagiou primeiro com
Armand Lowenthal no Instituto Bunge em Antuérpia e em
seguida com Edmond Schuller na Salpétriére em Paris.
Anténio Magalhdes regressou a Lisboa com uma sélida for-
macgdo em neuroquimica, sendo entre nés um pioneiro ao
montar em Santa Maria o laboratério de andlise do liquor,
fundamental para o diagnéstico de doencas inflamatérias do
SNC e ao criar na Liga Portuguesa de Deficientes Motores a
primeira Consulta dedicada ao acompanhamento de doentes
com esclerose multilpla.

Muitos de nds recordam ainda aquela figura fragil e etérea,
mas ao mesmo tempo capaz de arroubos intempestivos.
Estruturalmente um poeta, figura de fina sensibilidade,
detentor de cultura abrangente que se estendia da musica a
poesia e a literatura; ao cinema e a pintura.

Enquanto seu colaborador muitas vezes assisti a sua irre-
quietude e sofrimento enquanto buscava o verso “certo”.
Nestas alturas transfigurava-se. Absorto e distante, deambula-
va ansioso pelo corredor do Centro de Estudos Egas Moniz,
em siléncio espectral, procurando a esséncia do poema.
Nestas alturas ficava irascivel quando era interrompido.

A Escola Nocturna e a Flauta na Falange, obras poéticas
publicadas respectivamente em 1985 e 1990, revelam-nos um
poeta maduro, obcecado pela simplicidade e limpidez das
palavras, numa tradi¢ao que se estende desde os poetas Tang
a Paul Celan.

Sinapse

Nao sou o individuo indicado para avaliar o Anténio
Magalhaes poeta, mas percebo o sentido tragico dos seus ulti-
mos dias, incapaz de lidar com a profunda angtstia da exis-
téncia. Recordo uma imagem que captei poucos dias antes da
sua morte naquele Outono de 2003.

Chovia e fazia frio. Sai do consultério ja noite, empunhan-
do um guarda chuva agoitado pelo vento, levantando as golas
da gabardine, tiritando embrulhado no cachecol. Em alguns
passos pus-me na Avenida Marqués de Tomar onde, dquela
hora, seria mais facil apanhar um taxi.

Foi nessa altura que vi o Dr. Magalhaes passeando o seu
pequeno cao na rua quase deserta. Indiferente a chuva que caia
violenta, desabrigado em mangas de camisa, escorria dgua,
molhado até ao tutano. Indefeso, alheado a intempérie forma-
va uma cena patética, parecendo arrancada a um filme de
Fellini (talvez a “La Strada”). Cobardemente estuguei o passo e
procurei evitd-lo. Um quarteirao adiante apanhei o almejado
taxi. Dias depois fui informado da sua tragica morte. B
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Forum de Neurologia 2008
Grande Hotel do Luso, 16 e 17 de Maio
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Sociedade Portuguesa de Neurologia

Férum de Neurologia 2008

PROGRAMA

21:00-23:00

21:30-22:30

8:00-9:20

pPo1

P02

P0o3

P04

P05

P06

pPo7

P0o8

P09

Sinapse

Abertura do Secretariado

Reunido da SINAPSE

Cartazes - Sessdo 1

Temas: Infeccoes, Neuropediatria e Tumores SNC
Moderadores: Dr. Bravo Marques, Dr. Pedro Cabral e Dr. Fernando Pita

Meningite Criptocéccica em Individuo Imunocompetente

Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Joao Paulo Gabriel, Mario Rui Silva

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Mucormicose Rino-orbito-cerebro-pulmonar

Pedro Guimaries', Ana Graca Velon', Ricardo Veloso?, Ant6nio Costa®, Jodo Paulo Gabriel', Nelson
Barros®, Ana Paula Dias*, Lurdes Gongalves*, Francisco Esteves*, Mdrio Rui Silva

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Gastroenterologia, 3-Servico de Pneumologia, Servico de
Cuidados Intensivos, do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.

Encefalite herpética apresentando-se como alteracdo da linguagem sem febre

Rui André, Freire Gongcalves, Cristina Janudrio

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

Encefalite com nevrite 6ptica bilateral e infeccdo pelo adenovirus

Jodo Cerqueira, Jodo Diogo Pinho', Ricardo Maré', Jodo Soares Fernandes?, Esmeralda Lourenco*
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, do Hospital de Sdo Marcos, Braga.
Meningoencefalite por Citomegalovirus num Adulto Imunocompetente

Ana Gracga Velon, Pedro Guimaries, Jodo Paulo Gabriel, Mdrio Rui Silva

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Mieloradiculoneuropatia associada a infecc@o por Schistosoma Mansoni

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Carolina Santos?, Miguel Coelho', Mario Miguel Rosa', Maria Amélia
Grécio®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia Cerebral, do Hospital de Santa Maria, Lisboa;
3-Instituto de Higiene e Medicina Tropical, Lisboa.

Paraparésia distal aguda como forma de apresentacdo de empiema subdural espinhal

Sénia Costal, Rita Simdes!, Vanessa Silva?, Elsa Parreira!, Ramiro Carvalho®, Isabel Cravo*
1-Servico de Neurologia do Hospital Fernando Fonseca; 2-Servico de Neurologia do IPO, Lisboa;
3-Servico de Medicina 2 do Hospital Fernando Fonseca; 4-Servigo de Imagiologia do Hospital Fernando
Fonseca, Amadora.

Mononeuropatia cubital e mediana bilateral secunddria a infecc@o crénica por Mycobacterium leprae
Rui Maltez Guerreiro', Alexei Bucur?, Margarida Anes®, Vitor Augusto®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Unidade Fonseca Ferreira, 3-Servico de
Dermatologia, do Hospital de S. Bernardo, Settibal.

Meningoventriculite ap6s hematoma cerebral

Margarida Rodrigues', Manuel Ribeiro?, Alvaro Machado', Jaime Rocha? Carla Ferreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neuroradiologia do Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Maio de 2008 | N.°1 | Volume 8



P10

P11

P12

P13

P14

P15

9:30-9:35

9:35-11:00

Co1

C0o2

Co3

Co4

CO5

COo6

Macrossomia, Hipersomnia e Alteracao do Controlo da Temperatura: Disfuncdo Hipotalamica de
causa desconhecida

Sandra Jacinto', Rita Silva', Patricia Lopes*, Luis Nunes?, Guilhermina Romao®, Euldlia Calado®
1-Servico de Neurologia Pediatrica, 2-Consulta de Genética Médica, 3-Consulta de Endocrinologia,
4-Servico 1 de Pediatria Médica, do Hospital de Dona Esteféania, Lisboa.

Tumor Primério das Leptomeninges

Henda Foreid', Candida Barroso', Herculano Carvalho?, Carlos Morgado®, Licia Roque®, José Pimentel'
1-Laboratério de Neuropatologia e Servicos de Neurologia, 2-Neurocirurgia, 3-Imagiologia Neurolégica
do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa; 4-Laboratério de Citogenética,
Centro de Investigacao em Patologia Molecular do Instituto Portugués de Oncologia de Francisco
Gentil, Lisboa.

Linfoma primdrio do SNC com localizacdo intra-ventricular: uma entidade rara

Angela Timéteo', Carla Conceigdo?, Vitor Oliveira®, Carlos Lima*, Cristina Costa’

1-Servico Neurologia, 2-Unidade Auténoma de Neurorradiologia, do H. E Fonseca; 3-Servico
Neurocirurgia, 4-Servigo Neurologia, do CHLO.

Aneurisma induzido pela radiacido

Vanessa Silva', Ilda Costa', Alexandra Borges?, Jorge Campos?, J. Lobo Antunes*

1-Servico Neurologia, 2-Servico de Imagiologia do IPOFG; 3-Servico Imagiologia, 4-Servigo
Neurocirurgia, do HSM.

Mielopatia como manifestacdo paraneopldsica de carcinoma do endométrio

Raquel Real', Jodo Massano', José Mendes Ribeiro?, Goreti Nadais'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurofisiologia do Hospital de S. Joao, Porto.

Metastizacio leptomeningea por carcinoma da préstata

Paulo Pacheco dos Santos, Rui Venancio Guerreiro

Servigo de Neurologia do Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal.

Abertura da Reuniado
Comunicacoes Orais - Sessao 1

Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Dr. Bastos Lima e Dr. José Vale

Caracterizacao da fisiopatologia das doencas do movimento por Imagiologia Funcional de Ressonancia
Magnética

Alberto Leal', Mdrio Forjaz Secca? José C Ferreira®, Gongalo Matias®, José Vale®

1-Servico de Neurofisiologia, Hospital Julio de Matos; 2-Departamento de Fisica, Universidade Nova de
Lisboa; 3-Servigo Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental

Ideacio suicida em 3 doentes submetidos a estimulacio cerebral profunda por Doenca de Parkinson
Maria José Rosas', Ana Margarida Rodrigues®, Miguel Gago', Graga Sousa', Margarida Ayres Basto?, Paulo
Linhares®, Rosalia Fonseca', Cldudia Sousa', Rui Vaz®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servi¢o de Neurocirurgia do Hospital de Sao
Jodo, Porto; 4-Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Efeito da Estimulac¢do Subtalamica no Comportamento do Tracto Urinério Inferior

Pinto R.}, Oliveira R.}, Silva J.}, Silva C.!, Guimaraes M.}, Cruz E', Paulo Linhares®, Miguel Gago?, Graca
Sousa?, Vaz R.%, Rosas M.J.?

1-Servigo de Urologia, 2-Servigco de Neurologia, 3-Servico de Neurocirurgia, Hospital de S. Jodo, Porto.
Curva de aprendizagem na estimulacao cerebral profunda dos nticleos sub-talamicos para tratamento
da doenca de Parkinson.

Miguel Coelho’, Joaquim Ferreira', Begona Cattoni®, Carlos Morgado®, Jodo Miguel Pereira?, Luisa
Albuquerque’, Herculano Carvalho?, Ana Ferro*, Alexandre Campos?, Leonor Correia Guedes', Mdrio
Miguel Rosa', Anténio Gongalves Ferreira®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, 3-Servico de Neuroimagiologia, 4-Servico de
Psiquiatria do Hospital Santa Maria, Lisboa.

Transplante Hepdtico na Doenca de Wilson: experiéncia de um centro

Marina Magalhdes', Rui Seca? Helena Pessegueiro?, Cristina Ramos®, Joana Damadsio', Mércio Cardoso’,
Judit Gandara®, Manuel Teixeira®, Vitor Ribeiro®

1-Servicos de Neurologia, 2-Departamentos de Medicina, 3-Neuroradiologia, 4-Cirurgia do Programa
Transplante Hepdtico do HSA — Centro Hospitalar do Porto.

Qual o “custo” de um doente parkinsénico?

Joana Domingues, Nuno Mendonga, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra (HUC), Coimbra.

Volume 8 | N.21 | Maio de 2008 Sinapse

35



36

co7

11:30-12:00

12:00-13:00

14:30-16:00

Sinapse

Cos

CO9

COo10

CO11

COo12

COo13

CO14

CO15

Evolucao dos sinais de imaturidade motora (neurological soft signs) da infancia a adolescéncia

Martin Lauterbach!, Isabel Pavdo Martins!, Brenda Townes?, Peter Slade®, Tim DeRouen®*, Michael Martin?®,
Alexandre Castro Caldas®, Jorge Leitao®

1-Laboratério de Estudos de Linguagem da FM Lisboa; 2-Department of Psychiatry and Behavioral
Sciences, Seattle, Washington, USA; 3-Edad.Co.Uk; 4-Department of Dental Public Health Sciences and
Biostatistics, Seattle, Washington, USA; 5-Universidade Catélica Portuguesa, Instituto de Ciéncias da
Saude, Lisboa.

Momento de Cefaleias (Participacdao da Sociedade Portuqguesa de Cefaleias)
Moderadora: Prof. Isabel Pavdao Martins

Enxagueca hemiplégica familiar
Conferencista: Dr. José Barros

Simpdsio Satélite - Novartis NeuroScience

Tema: “Inovacao no Tratamento da Deméncia"
Presidente: Prof. Dr. Alexandre Castro Caldas

Comunicacodes Orais - Sessao 2

Temas: Cuidados de Saiide em Neurologia e Doencas Neuromusculares
Moderadores: Dr. Celso Pontes e Dr. Luis Negrao

Utilizacdo de um fluxograma no Servico de Neurologia

Nuno Inécio’, Rita Simdes', Vanessa Silva®, Amélia Nogueira Pinto', Ant6nio Vasco Salgado'
1-Servigo de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora; 2-Servigo de Neurologia, IPOFG, Lisboa.
Cefaleias numa populacdo de doentes com ostium secundum

Catarina Santos, Rui Providéncia, André Leitdao, Marco Costa, Nuno Quintal, Isabel Luzeiro, Leitao
Marques

Servigco de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

O papel do electroencefalograma nas alteracoes da consciéncia e no diagnéstico de estado de mal
epiléptico ndo convulsivo — experiéncia da nossa unidade

Nadine Ferreira, Paula Breia

Laboratério de Electroencefalografia, Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.
Infeccdo nosocomial: problema emergente num Servico de Neurologia

Filipe Palavra, Helena Gens, Carlos Fernandes, Hélia Pombo, Grilo Gongalves

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.

Polineuropatia Craniana. Uma série hospitalar

Sonia Costa', Vanessa Silva®, Nuno Indcio’, Ana Valverde'

1-Servico de Neurologia do Hospital Fernando Fonseca; 2-Servico de Neurologia do IPO de Lisboa.
Casuistica da Miastenia Gravis (MG) na Unidade de Doencas Neuromusculares — Hospital de Santa
Maria (HSM)

Ruth Geraldes', Teresinha Evangelista', Isabel Concei¢do’, Candida Barroso', Benjamim Ohana,
Mamede de Carvalho'?

1-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade de Neuromusculares do
Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa.

Miastenia gravis e Gravidez: estudo retrospectivo de 16 casos

Ester Coutinho e Ana Martins Silva

Servigco de Neurologia do Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
Ganglioneuropatias idiopaticas e inflamatoérias : revisdao de casos clinicos

Ana Catarina Fonseca', Mamede de Carvalho'?

1-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade de Neuromusculares do
Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa.
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16:00-16:30 Doencas do Movimento - Controvérsias
(Participacdo da Seccao de Doencas do Movimento da SPN)

Indicacao para a cirurgia de estimulacao do nicleo subtalamico na doenca de
Parkinson
Moderadora: Dra. M2 José Rosas

Os critérios sdo consensuais e devem ser sistematicamente aplicados
Dr. Miguel Coelho

Os critérios estdo em evolucdo e devem ser flexibilizados

Dr. Paulo Linhares

17:00-18:00 Simposio Satélite - GlaxoSmithKline

Tema: “Continuous delivery of Ropinirole: improving the management of Parkinson's
Disease"
Moderadora: Prof. Dra. Cristina Sampaio

Continuous delivery of ropinirole: clinical perspective

Prof. F. Stocchi

Practical considerations with Ropinirole 24-hour prolonged release (TBC)
Dr. Joaguim Ferreira

18:30-19:30 Conferéncia "Miller Guerra" de Semiologia

Estado vegetativo, coma e estados de consciéncia minima
Conferencista: Dra. Melanie Boly

22:00 Professor Miller Guerra - Vida e Obra
Prelector: Dr. Francisco Pinto

Professor Miller Guerra
Vida e Obra

Prelector: Dr. Francisco Pinto

Luso, 16 de Maio de 2008
22:00 Horas
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8:00-9:20 Cartazes - Sessao 2

Temas: Doencas Neuromusculares, Neurofisiologia e Epilepsia
Moderadores: Dra. Isabel Luzeiro, Dra. Teresinha Evangelista e Dr. Anténio Atalaia

P16 Sindrome de Guillain-Barré e evidéncia de infeccao por Borrelia
Jodo Cerqueira’, Ricardo Maré', Esmeralda Lourengo’, Fernando Mota Garcia®, José Figueiredo'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Patologia Clinica, do Hospital de Sdo Marcos, Braga.

P17 Mononeuropatia miiltipla como forma de apresentacio de sarcoidose
Gongalo Matias', Jodo Martins', Francisco Tavares®, Candida Barroso®, José Vale*, Luis Santos™*
1-Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Servico
de Medicina Fisica e Reabilitagao do Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central;
3-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria; 4-Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa.

P18 Picada de Insecto e Pé Pendente
Rui Matos', Cecilia Bagulho?, Joao Coimbra'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

P19 Sindrome de Lambert-Eaton em Carcinoma Pavimento-Celular
Rui Matos', Raquel Faria?, Henrique Santos? Jodo Proenca’
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina, do Hospital Garcia de Orta, Almada.

P20 Forma atipica de doenca do neur6nio motor com diparésia braquial e longa evolucdo
José Mario Roriz, Belina Nunes
Servico de Neurologia do Hospital Pedro Hispano

P21 Uma Polineuropatia T6xica Emergente
Ana Graca Velon', Pedro Guimarées', Jodo Paulo Gabriel', Mério Rui Silva', Marisol Gerra?, Manuel
Cunha®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Hetamologia do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real.

P22 Parésia e fasciculacoes da lingua na Miastenia Gravis
Ruth Geraldes', Angelika Lobanova', Mamede de Carvalho'?
1-Servigo de Neurologia, do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade de Neuromusculares, do
Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.

P23 A Faldcia da Estimulacao Cortical
Ruth Geraldes', Miguel Coelho, Mario Miguel Rosa, Lara Severino®, Mamede de Carvalho?
1-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade de Neuromusculares do
Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa; 3-Servico de Psiquiatria, do
Hospital de Santa Maria.

P24 Epilepsia Generalizada Tipo Pequeno Mal, Controlada com Terapéutica Pouco Habitual
Rui Matos, Jodo Proenca, Paula Breia
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

P25 Lesoes Corticais Pericalosas Bilaterais em Doente com Crise Epiléptica Generalizada
Maria Rita Pelejao’, Ruth Feio® Ana Calado', Cldudia Jorge', Manuel Manita'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina do Centro Hospital de Lisboa Central — EPE.

P26 Hemiplegia alternante
Paula Pires', Concei¢do Bento', Beatriz Santiago’, Fernando Matias', Joaquim Oliveira?, Rosa Sa?, Isabel
Ramos?, Nuno Marques?, Concei¢do Robalo®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigco de Infecciologia, 3-Servico Neuropediatria dos Hospitais da
Universidade de Coimbra.

P27 Alexia por estimulacio temporal inferior num caso de cirurgia da epilepsia
Ana Rita Peralta'?, Carla Bentes'*, Clara Loureiro®*, Tiago Mestre', Rosa Santos', Ligia Ferreira', Joana
Pires', José Fonseca?, Luisa Albuquerque?, Isabel Pavdo Martins?, José Pimentel**
1-Laboratério de EEG/Sono, 2-Laboratério de Linguagem, 3-Laboratério de Neuropatologia, 4-Grupo
de Cirurgia da Epilepsia do HSM, Lisboa.

P28 Alucinaces visuais complexas p6s enfarte cerebral occipital — sindrome de Charles Bonnet ou crises
visuais simples?
Joana Damadsio, Ernestina Santos, Assunc¢ao Tuna
Servigco de Neurologia do Hospital de Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto, Porto.

P29 Disfuncdo Cognitiva e Sindromo Cerebeloso Grave Induzidos por Amiodarona
Joao Martins, Mdrio Veloso
Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa.
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P30

9:20-10:30

Co16

C0o17

Cco18

CO19

C020

C0O21

C022

C0o23

National Institute of Health Stroke Scale (NIHSS) International Initiative — versdo portuguesa
Pedro Castro, Teresa Mendonga, Pedro Abreu, Marta Carvalho, Elsa Azevedo
Servigco de Neurologia do Hospital de S. Joao e Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.

Comunicacodes Orais - Sessao 3

Temas: Neurologia do Comportamento e Doencas Cérebrovasculares
Moderadores: Dr. Anténio Freire Goncalves e Prof. Dr. Alexandre Castro Caldas

Deméncia frontotemporal: dois casos clinico-patolégicos

Ricardo Taipa', Pedro Pinto? Ana P. Correia', Manuel Correia', M. Melo Pires®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Unidade de Neuropatologia, do Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Perseveracao na fluéncia verbal na Doenca de Alzheimer e Deméncia Vascular

Claudia Guarda!, Ana Silvestre, Elia Baeta?, Miguel Viana Baptista'

1-Servico de Neurologia, do Hospital Garcia de Orta EPE, Almada; 2-Unidade de Neurologia, do Centro
Hospitalar do Alto Minho EPE, Viana do Castelo.

Cognitive deficits in middle-aged and older adults with bipolar disorder and cognitive complaints:
Comparison to mild cognitive impairment

Dina Silva', Isabel Santana?, Frederico Simdes do Couto'?, Jodo Maroco®, Manuela Guerreiro'*,
Alexandre de Mendonca'?

1-Grupo de Estudos de Deméncia, 2-Departamento de Neurologia, dos Hospitais da Universidade de
Coimbra; 3-Laboratério de Neurociéncias, do Instituto de Medicina Molecular e Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa; 4-Laboratério de Estudos de Linguagem, do Centro de Estudos Egas
Moniz, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 5-Instituto Superior de Psicologia Aplicada.
Avaliacao Funcional em doentes com defeito cognitivo ligeiro: a escala do Estudo Cooperativo da
Deméncia de Alzheimer

Helena Pedrosa', Manuela Guerreiro'?, Alexandre de Mendonga'?

1-Grupo de Estudos de Deméncia, 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, Centro de Estudos Egas
Moniz, da Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 3-Laboratério de Neurociéncias, Instituto
de Medicina Molecular da Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa.

Avaliacao da Capacidade Preditiva do Montreal Cognitive Assessment no Defeito Cognitivo, numa
Consulta de Meméria

Diana Duro'?, Emanuel Ponciano®, Mério Simdes', Beatriz Santiago?, Isabel Santana*?

1-Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacdo da Universidade de Coimbra, 2-Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra; 3-Faculdade de Medicina da Universidade de
Coimbra.

Prognéstico a longo prazo dos Acidentes Isquémicos Transitérios de acordo com o mecanismo
etiol6gico

Assuncdo Tuna', Manuel Correia', Rui Magalhdes*®, Emilia Moreira®, Maria Carolina Silva*?

1-Servigo de Neurologia do Hospital de Santo Anténio; 2-Instituto de Biologia Molecular e Celular
(IBMC); 3-Departamento de Estudo das Populac¢des, ICBAS, Universidade do Porto.

Caracterizar os Enfartes em territérios de fronteira

Ana Graca Velon', Pedro Guimaraes', Jodo Paulo Gabriel', Sandra Tavares?, Nelson Barros?®, Fernando
Afonso?, Mério Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Unidade de Acidente Vascular Cerebral do
Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.

Ombro hemiplégico/hemiparético. Comparacdo de dois procedimentos de fisioterapia que induzem
a transferéncia de peso para o membro superior

Ana Sequeira'?, Ana Cristina Inacio*, Sofia Pinto', Augusto Gil Pascoal®

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Escola Superior de Satiide Egas Moniz; 3-Faculdade de
Motricidade Humana, Universidade Técnica de Lisboa.
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11:00-13:00 Painel: Formagdo Médica Continua e Sistemas de Acreditacdo em Neurologia na
Europa
Moderadores: Dr. Celso Pontes (Colégio da Especialidade de Neurologia) e Prof. Dr. Martins da Silva
(Comissdo de Ensino da SPN)

11:00 Abertura / Opening
Prof. Dra. Isabel Pavao Martins

11:25 Continuing Medical Education in Neurology. The UK Perspective / EMC em
Neurologia. Perspectiva do Reino Unido.

Prof. Dr. Graham Venables (British Association of Neurologists)

11:45 Formacdo Médica Continua e Sistemas de Acreditacdo na Europa/ CME and
Accreditation Systems in Europe
Prof. Dr. Lopes Lima

12:05 Sistemas de Acreditacdo na Cardiologia / Accreditation Systems in Cardiology in
Europe
Prof. Dr. Fausto Pinto

12:25 Roles of the National Societies in establishing Accreditation systems - The EFNS
perspective / Papel das Sociedades Nacionais A perspectiva da EFNS.

Prof. Dr. Wolfgang Grisold (EFNS)

12:45 O papel do Comité Executivo da Ordem dos Médicos na Formacao Médica Continua
e Acreditacdo / The role of the Portuguese Medical Association in thedevelopment
of Accreditation sytems
Representante da Ordem dos Médicos (representative of the Portuguese Medical Association)

14:30-15:30 Simposio Satélite - Lundbeck
Tema: “Despertar para um Sono natural”

Ritmos Circadiarios
Prof. Dra. Teresa Paiva
Accdo da Melatonina
Dra. Lucilia Bravo

15:30-16:30 Casos clinicos em Esclerose Miltipla
(Participacao do Grupo de Estudos de Esclerose Miiltipla)
Moderadores: Professores José Grilo Goncalves e Maria José Sa

Paraparésia espastica progressiva

Luisa Alves, Isabel Carmo, Mario Veloso e José Vale

Manifestacdo invulgar de Doenca da Substancia Branca

Sénia Batista, Carlos Casimiro, Rui Pedrosa, Fernando Matias, Livia de Sousa
Bandas Oligoclonais num caso de dificil diagnéstico

Filipe Palavra, Catarina Santos, Jorge Caria, José Grilo Goncalves

17:00-18:10 Cartazes - Sessdo 3

Tema: Doencas Cérebrovasculares e Doencas do Movimento
Moderadores: Dr. José Barros, Dra. Assuncdo Tuna e Dr. Joaquim Ferreira

P31 Trombose venosa central e fistula dural: um diagnéstico acidental
Angela Timéteo', Ana Azevedo?, Carla Concei¢do?, Cristina Costa’
1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade Auténoma de Neurorradiologia do H. Fernando Fonseca, Almada.
P32 CADASIL: identificacdo de nova mutacdo e descri¢cdo do fenétipo clinico numa familia
Rui Maltez Guerreiro', Paulo Santos’, Jodo Paulo Oliveira?, José Pinto Marques', Paulo Fontoura'
1-Servico de Neurologia do Hospital de S. Bernardo, Settibal; 2-Servico de Genética, da Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto.
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P33

P34

P35

P36

P37

P38

P39

P40

P41

P42

P43

18:30-18:40

18:40-19:30

19:30

Demeéncia vascular, enxaqueca e epilepsia em mulher jovem com nova mutacgdo Notch3

José Mario Roriz, Belina Nunes

Servigco de Neurologia do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Um caso de Enfarte Bulbar Paramediano

Catarina Serafim’', Rui Matos?, Cdtia Carmona*

1-Medicina Interna do Hospital José Joaquim Fernandes — Beja; 2-Servico de Neurologia do Hospital
Garcia de Orta.

Fibrinélise endovenosa no Acidente Vascular Cerebral isquémico ocorrido no periodo pés-parto
Joao Paulo Gabriel, Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Nelson Barros, Fernando Afonso, Francisco
Esteves, Madrio Rui Silva, Georgina Neves

Unidade do Acidente Vascular Cerebral do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Mixoma Cardiaco em Idade Pedidtrica

Ana Luisa Azevedo!, Sara Noéme Prado? Renata Rossi®, José Carlos Ferreira®, Pedro Cabral*
1-Servico de Neurologia do Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil Lisboa; 2-Servico de
Pediatria do Centro Hospitalar de Cascais; 3-Servico de Cardiologia Pediatrica do Hospital de Santa
Cruz do Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 4-Servico de Neurologia Pedidtrica do Hospital Sao
Francisco Xavier do Centro Hospitalar Lisboa Ocidental.

Mielite aguda na Doenca de Behget

Rui André, Joao Lemos, Fernando Matias, Vieira Barbosa

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

Tremor psicogénico — desafio diagnéstico

Margarida Rodrigues', Jodo Massano?, Fernanda Simoes?, José Augusto Ribeiro®, Carolina Garrett?,
Maria José Rosas®

1-Servico de Neurologia do Hospital de Sdo Marcos, Braga; 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurofisiologia do Hospital de Sdo Joao, Porto.

Doenca de Parkinson e gravidez

Joana Damasio', Alexandra Graga?, Manuela Azevedo?, Joaquim Gongalves®, Marina Magalhaes'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Anestesiologia, 3-Servico de Obstetricia, do Hospital de Santo
Anténio - Centro Hospitalar do Porto, Porto.

A importéncia da toxina botulinica no tratamento sintomético da doenca de Wilson

Marcio Cardoso, Joana Damadsio, Marina Magalhaes

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

Abordagem da Sindrome do Seio Cavernoso — a propésito de um caso clinico

Ana Graga Velon, Pedro Guimaraes, Jodo Paulo Gabriel, Mdrio Rui Silva

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Importéancia do Sistema de Apoio Médico na revisdo da histéria farmacolégica dos doentes com
Sindromes Parkinsénicas iatrogénicas

Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Jodo Paulo Gabriel, Mdrio Rui Silva, Georgina Neves

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Intoxicacao pelo litio como causa de parkinsonismo

Jodo Cerqueira', Isabel Milheiro?, Jodo Diogo Pinho', Ricardo Maré', Esmeralda Lourengo’
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Psiquiatria do Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Atribuicao dos Prémios "Anténio Flores"
Assembleia-Geral

Encerramento e Jantar
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Momento de Cefaleias

colaboracao da Sociedade Portuguesa de Cefaleias no Férum de Neurologia 2008

Enxaqueca Hemiplégica Familiar
Resumo de comunicacao

José Barros
Servico de Neurologia do Hospital de Santo Ant6nio, Porto

Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto

A enxaqueca hemiplégica familiar (EHF) é uma varieda-
de hereditdria de enxaqueca com aura (EcA), de transmis-
sdo autossémica dominante. A EHF tem muitas caracteris-
ticas semiolégicas comuns a EcA, apresentando como par-
ticularidades a incorporacao de algum grau de parésia na
aura e a existéncia de pelo menos um familiar, em 1° grau
ou em 2° grau, com sintomas idénticos. Em alguns indivi-
duos, os episddios de EHF e de EcA coexistem, recorrendo

em momentos diferentes ao longo da vida.

Epidemiologia

A EHF é uma doenca muito rara, embora possivelmen-
te sub-diagnosticada. Desde a descricdo original de
J. Michell Clarke (B.M.]., Junho de 1910), foram publicadas
mais de 200 familias. O tnico estudo de base populacional
encontrou uma prevaléncia de 5 por 100.000 na populagdo
da Dinamarca, com um predominio feminino (3:1). A EHF
surge habitualmente no final da infancia ou na adolescén-
cia, embora com grandes variagoes de idade de inicio. A

epidemiologia da EHF é ainda largamente desconhecida.

Clinica

A EHF caracteriza-se por uma diversidade fenotipica
notdvel. A nimero de epis6dios varia de mais do que um
por semana até raros ao longo da vida. A frequéncia tende
a diminuir na idade adulta; em alguns individuos os perio-

dos de remissao podem ser de anos ou mesmo de décadas.

Aura

Na fase de aura a parésia associa-se a um ou mais sinto-
mas neurolégicos focais transitérios. A aura poderd persis-
tir de 5 minutos a 24 horas, segundo a Classificacdo
Internacional de Cefaleias; a média serd de 1 a 2 horas. No
entanto, hd numerosas descricdes de auras com dias ou
mesmo semanas de duracdo total. A sequéncia de apareci-
mento mais comum é: visual, sensitiva, motora, afdsica. O
aparecimento e a progressdo dos sintomas visuais sdo

idénticos na EcA e na EHE No entanto, a aura visual esta

Sinapse

ausente em cerca de 25% dos doentes com EHE sendo pra-
ticamente universal na EcA. Os sintomas motores e sensiti-
vos tendem para topografias sobreponiveis, podendo ser
unilaterais alternantes, unilaterais fixos ou bilaterais. A afa-
sia pode acompanhar sintomas sensitivo-motores direitos,
esquerdos ou bilaterais. Muitos doentes apresentam tam-

bém auras basilares.

Cefaleia

A cefaleia aparece ap6s ou ainda durante a aura. Cerca
de 95% do doentes tém cefaleia em todos os epis6dios. No
entanto, 1% a 5% dos doentes nunca tém cefaleia (aura
sem cefaleia).

A duracdo da cefaleia pode variar de menos de uma
hora a mais de uma semana, tendendo a ser mais longa do
que na EcA. As restantes caracteristicas da cefaleia e os
sintomas acompanhantes sdao descritos como idénticos
aos da EcA. No entanto, em alguns doentes nao reconhe-
cemos caracteristicas semiolégicas tao tipicas ou marca-
das. A cefaleia pode ser unilateral ou bilateral, homolateral

ou contralateral a aura.

Factores precipitantes

Os traumatismos cefélicos triviais, sem lesdes estruturais
ou perda de conhecimento, sdo os factores precipitantes
mais frequentes. O stress (fisico ou emocional) é outro
desencadeante comum. A administracdo endovenosa de
contrastes radiolégicos iodados pode precipitar ou agravar
os episodios. Cerca de 10% dos doentes identificam factores
comuns a EcA (menstruacao, estimulos sensoriais, alimen-

tos, alteragdes climdticas).

Expressoes mais complexas

Cerca de 40% dos doentes experimentam episédios ati-
picos, em alguns momentos da vida. Estes episédios
podem incorporar, em combinagdes varidveis, hemiplegia
prolongada, confusdo, alucinac¢des visuais ou auditivas,

deterioracdo da vigilia (da obnubilacdo ao coma profun-
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do), febre, crises epilépticas, sinais meningeos e pleiocito-
se de liquor. A recuperacdo completa pode demorar
meses. Estdo publicados casos de coma, edema cerebral
difuso e morte.

A EHF pode incorporar sintomas neuroldgicos perma-
nentes. Cerca de 20% das familias apresentam ataxia cerebe-
losa moderada e lentamente progressiva, com ou sem nis-
tagmos, associada a atrofia do vérmis do cerebelo. A ataxia
tende a ser tardia, mas pode preceder o primeiro episédio
paroxistico. Descrevemos em 2003 a primeira familia com
EHF em que alguns individuos apresentam exclusivamente
ataxia cerebelosa; recentemente foi descrita uma familia
dinamarquesa idéntica. Atraso mental, alteracdes psiquid-
tricas, epilepsia e surdez neuro-sensorial tém sido ocasio-

nalmente descritos.

Genética

A EHF é geneticamente heterogénea. Identificaram-se
diversas mutacoes em trés genes diferentes, corresponden-
do a fenétipos relativamente distintos (EHF1, EHF2, EHF3).

EHF1 (OMIM 141500). Gene CACNAIA, localizado no
cromossoma 19p13, codificando a subunidade ala do
canal de célcio neuronal dependente da voltagem Ca,2.1
(oude tipo P/Q), (Ophoffetal., 1996). Os canais de tipo P/Q
dos terminais pré-sindpticos do cerebelo e do tronco cere-
bral participam no controlo de libertacao de glutamato; a
nivel p6s-sindptico participam na excitabilidade e plastici-
dade neuronal. Estdo descritas 18 mutacdes missense,
sendo as mais frequentes a T666M (20 familias), a R583Q (6
familias) e a R1347Q (6 familias). Metade de todas familias,
e 90% das familias com ataxia, tém uma mutacao no gene
CACNAI1A. Sete mutacoes diferentes estdo associadas a
familias com EHF e crises epilépticas. Outros fenétipos
tém sido associados a este gene: ataxia episddica tipo 2
(EA2) e ataxia espino-cerebelosa tipo 6 (SCA6).

EHF2 (OMIM 602481). Gene ATP1A2, localizado no
cromossoma 1q23, codificando a subunidade a2 da
Na*,K*-ATPase, uma bomba iénica astrocitdria, que usa
energia do ATP para o transporte activo ides (De Fusco et
al, 2003). Foram descritas 27 mutacdes, que determinam a
reducao da recaptacdo de K* da fenda sindptica para as
células gliais. Até 25% das familias com EHF tém uma
mutacao ATP1A2. Os sintomas cerebelosos sdo raros. Dez
mutacdes diferentes estdo associadas a familias com EHF
e crises epilépticas.

EHF3 (OMIM 609634). Gene SCN1A, localizado no cro-
mossoma 2q24, codificando a subunidade o de canal de
sodio neuronal dependente da voltagem Na,l.1.
(Dichgans et al, 2005), responsével pelo inicio e propaga-

¢ao de potenciais de ac¢cdo neuronais. Foram descritos 18
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doentes sem ataxia; 3 tinham crises epilépticas.

Parece consensual que as mutagdes destes genes
aumentam os niveis de glutamato na fenda sindptica e de
K* extracelular, reduzindo o limiar de génese da depressdo
alastrante cortical de Ledao (DAC) e facilitando a sua pro-
pagacao. No entanto, hd discrepancias nas tentativas de
caracterizagdo dos mecanismos moleculares envolvidos.

A variabilidade entre individuos com a mesma mutagao
sugere a coexisténcia de outros factores genéticos ou

ambientais a influenciar o fenétipo.

Mutac¢oes em familias portuguesas

Foram publicadas algumas mutagdes em familias por-
tuguesas: R583Q no gene CACNA1A em familia com indi-
viduos com EHF1, SCA6 ou ambas (Arch Neurol 2003 Apr;
60(4): 610-4); R1347Q no gene CACNA1A em familia com
ataxia cerebelosa progressiva e enxaqueca hemiplégica
precipitada por esforcos fisicos (Clin Genet 2004 Jan;
65(1):70-2); M731T e T376M, em duas familias com EHF
pura (J Hum Genet 2007; 52(12): 990-8); V362E no gene
ATP1A2 de uma familia com EHF2 associada a personali-
dade borderline e P796S no gene ATP1A2 em familia EHF2
com atraso mental (Clin Genet. 2008 Jan; 73(1): 37-43).

Diagnédstico

O diagnéstico assenta na anamnese e na histoéria familiar.
A arvore genealdgica devera incluir os familiares em 2° grau
ou mais afastados, atendendo a penetrancia varidvel da
doenca. Podemos encontramos crises de enxaqueca com
aura hemiplégica em doencas de prognéstico radicalmente
diferente: MELAS, angiopatia amil6ide, CADASIL e outras
vasculopatias. Antecedentes de défices neurolégicos perma-
nentes, de acidentes vasculares cerebrais e de deméncias, ou
a permanéncia de alteracdes neurolégicas inter-criticas
(excepto sinais cerebelosos), obrigam-nos a um maior inves-
timento na discussao do diagndstico. Os doentes com dete-
rioracao da consciéncia e febre deverdo ser hospitalizados
para vigilancia e eventual exclusao de outras situagoes.

O teste molecular para pesquisa de mutacdoes no gene
CACNAIA estd disponivel para confirmacdo de diagnosti-
co; os testes dos genes ATP1A2 e do SCN1A estdo destina-
dos apenas a investigacao. Os estudos de mutagdes do
gene CACNAIA tém indicacdes em casos esporadicos par-
ticularmente graves e em casos familiares atipicos, quan-

do comparados com os outros elementos da familia.

Tratamento e orientacgao
O tratamento segue os mesmo principios terapéuticos
da enxaqueca com aura. Deverao evitar-se os medicamen-

tos ergotaminicos e os triptanos. A profilaxia medicamen-
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tosa é habitualmente desnecessdria, atendendo a frequén-
cia das crises, mas poderd fazer-se em individuos jovens
com crises frequentes. Alguns farmacos tém sido usados,
com sucessos varidveis e insuficientemente documenta-
dos: bloqueantes beta, antagonistas dos canais de célcio,
anti-epilépticos e acetazolamida. Nunca foram promovi-
dos ensaios clinicos robustos (lacuna comum a muitas
doencas ditas 6rfas).

As familias deverdo ser bem informados sobre a natu-
reza da doenca. Um resumo clinico na carteira (ou mesmo
um simples cartdo com a designacdo da doenca) poderdo
ser Uteis em paroxismos com alteracdes de vigilia ou de
linguagem.

O prognéstico relativamente benigno e a auséncia de
medidas preventivas ou modificadoras da histéria natural,

tornam os testes preditivo e pré-natal pouco pertinentes.

Casos esporadicos e outras variedades de enxaqueca

Cerca de 50% dos doentes com enxaqueca hemiplégica
ndo tém familiares, em 1° grau ou em 2° grau, com sinto-
mas idénticos. Classificamos esses casos como enxaqueca
hemiplégica esporddica (EHE). Alguns poderdo resultar de
penetrancia incompleta (familiares portadores assinto-
maticos da mutagdo) ou de insuficiéncias de observagao
clinica; outros poderdo ser expressdes de uma variedade
de enxaqueca com aura de natureza multifactorial, intrin-
cando factores ambientais e factores genéticos complexos.
Tém sido encontradas mutacdes dos genes CACNAIA e
ATP1A2 em alguns individuos com EHE. O despiste de
mutacdes em doentes com EHE pode ajudar a estabelecer
o diagnéstico e evitar estudos desnecessdrios.

A procura de mecanismos fisiopatogénicos paralelos a
formas mais comuns de enxaqueca tem sido uma das
principais motivagdes dos trabalhos em EHE Alguns
investigadores encontraram mutacdes de EHF na enxa-
queca basilar, na enxaqueca com aura tipica e na enxa-
queca sem aura (EsA), sugerindo um espectro biolégico
comum com vdrias vias patogénicas. Outros estudos tive-
ram resultados diferentes. E provavel que a EcA e a EsA
resultem de multiplas e pequenas alteracdes de canais
i6nicos, de genética complexa, em combinagdo com

importantes contribuicdes ambientais. B
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Caracterizacao da fisiopatologia das
doencas do movimento por Imagiologia
Funcional de Ressonancia Magnética

Alberto Leal', Mdrio Forjaz Secca?, José C Ferreira®, Goncalo
Matias?, José Vale®

1-Servigo de Neurofisiologia, Hospital Jilio de Matos;
2-Departamento de Fisica, Universidade Nova de Lisboa;
3-Servico Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.
a.leal@netcabo.pt

Introducdo: A Ressonancia Magnética funcional (RMf) é
uma modalidade de mapeamento funcional, com excelente
sensibilidade e resolugcao espacio-temporal. Estas caracteristi-
cas sao importantes na caracterizagao fisiopatologica das doen-
¢as do movimento, em que os eventos neuronais associados sao
por vezes breves, ocorrem em estruturas cerebrais de reduzida
dimensdo e tém por vezes uma localizagdo mal definida. O
cardcter ndo-invasivo da técnica € uma vantagem suplementar.

Objectivos: Descrever a experiéncia da utilizacdo da RMf
em dois doentes com movimentos involuntdrios de etiologia
indeterminada.

Metodologia: Dois doentes (idades 18 e 71 anos) apresen-
tando movimentos involuntarios dos membros foram inclui-
dos. Ambos efectuaram registo video-EEG-EMG, com “backa-
verage” utilizando o EMG como gatilho. Num doente foi efec-
tuada RMf com paradigma de blocos (alternando periodos de
30 segundos de controlo voluntario/auséncia de controlo). No
outro doente efectuou-se registo EEG-RMf sob sedagdo, e
ainda sessdo de estimulacdo magnética transcraniana.

Resultados: Um doente apresentava tremor do 5° dedo do
pé direito com cardcter progressivo desde hd meses, sem
outras alteracoes. O EEG com “backaverage” ndo revelou alte-
ragoes, sugerindo o ndo envolvimento cortical. A RMf revelou
activacao da area motora correspondente ao pé direito, supor-
tando a participacdo do cértex motor no tremor.

O outro doente apresentava movimentos ritmicos dos
membros superiores persistindo durante o sono e evoluindo
desde hd meses, associados a deterioracdo cognitiva. O EEG
com “backaverage” revelou potenciais corticais lentos prece-
dendo os movimentos, sugerindo participacao cortical na sua
génese. A RMf com registo EEG concomitante revelou activagao
da area pré-motora direita, com activacao secundaria das areas
motoras bilateralmente. Estimulacdo magnética transcraniana
sobre a drea motora direita provocou de forma consistente rea-
linhamento temporal das descargas EEG e movimentos asso-
ciados, suportando uma génese local do ritmo anémalo.

Conclusdes: O mapeamento funcional por RMf forneceu
informacdo adicional importante para compreender a fisio-
patologia dos movimentos involuntdrios em relacdo aos
meétodos clinico-neurofisiol6gicos convencionais.

Ideacao suicida em 3 doentes
submetidos a estimulacao cerebral
profunda por Doenca de Parkinson

Maria José Rosas', Ana Margarida Rodrigues*, Miguel Gago’,
Graca Sousa', Margarida Ayres Basto?®, Paulo Linhares®, Rosdlia
Fonseca', Claudia Sousa', Rui Vaz®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia,
3-Servico de Neurocirurgia do Hospital de Sao Jodo, Porto;
4-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.
rosas.mariajose@gmail.com
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Introducéo: Nos tltimos anos tem se dado maior énfase as
potenciais alteragdes psiquidtricas associadas a Cirurgia de
Estimulacdo Cerebral Profunda do Ntcleo Subtalamico (STN-
DBS) na Doenca de Parkinson (DP).

Objectivo: Caracterizagdo do perfil psicopatolégico asso-
ciado a tentativa de suicidio na STN-DBS para DP.

Metodologia: Andlise retrospectiva de todos os doentes con-
secutivamente submetidos a STN-DBS no periodo compreendi-
do entre Outubro/2002-Fevereiro/2008. Foram analisadas as
varidveis da avaliagdo motora (UPDRS, Schwab&England,
Hohen&Yahr), avaliacao psicopatolégica (escalas de depressao)
e alteracoes psiquidtricas, registadas no periodo pré-cirurgico e
ao0s 6 e 18 meses apos cirurgia.

Resultados: 3/80 (3,78%) doentes operados tiveram tenta-
tiva de suicidio frustrada. Todos do sexo masculino, com 55,
59 e 61 anos de idade, e duragao de doenca de 12,13 e 14 anos.
Dois doentes tinham antecedentes de depressdo, um deles
tendo tentativa prévia de suicidio, mas todos com avaliagdao
psicolégica pré-cirtrgica normal. Apés a cirurgia apresenta-
ram beneficio motor > 60%, com independéncia total nas acti-
vidades de vida didria. Foram registadas tentativas de suicidio
aos 2, 13 e 15 meses apos cirurgia. A medicacdo dopaminérgi-
ca tinha sido reduzida em 89%,61% e 100%, em contraponto
com a média na restante populacdo de 58.3%+28.79. Os para-
metros de estimulagdo utilizados eram coincidentes com um
maior beneficio motor e menor frequéncia de efeitos laterais.
Na avaliacdo médica e psicoldgica de rotina pés-cirtirgica nao
se tinha identificado deterioracdo cognitiva, anedonia,
depressao, hipomania ou outra alteracao comportamental.

Discussao: A percentagem de suicidio na nossa populacao é
superior a descrita na literatura (0,3-0,7%). A etiopatogenia das
alteracoes psiquidtricas na STN-DBS é desconhecida, colocan-
do-se as hipdteses de difusdo de estimulacdo para areas nao
motoras do STN, uma reducao dréstica de medicacao dopami-
nérgica, ou mesmo consequéncias familiares e sociais por
perda de identidade como doente. Para além do estudo psico-
patolégico pré-cirtrgico, alertamos para a necessidade de um
acompanhamento psicolégico pés-cirirgico para identificagcao
precoce de potenciais alteracdes psicossociais de risco.

Efeito da Estimulacao Subtalamica no
Comportamento do Tracto Urinario Inferior

Pinto R.}, Oliveira R.}, Silva J.}, Silva C.', Guimaraes M.', Cruz E',
Paulo Linhares®, Miguel Gago?, Graca Sousa? Vaz R.?, Rosas M.].
1-Servico de Urologia, 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurocirurgia, Hospital de S. Jodo, Porto.

Introducéo: O ciclo miccional é um acto complexo depen-
dente de multiplos nicleos e vias neuronais, ainda nao com-
pletamente esclarecidos. Os principais centros reguladores da
mic¢do localizam-se na protuberancia, no nicleo pdéntico
regulador da micgao. A substancia cinzenta periaqueductal e
as regides talamica e subtalamica parecem funcionar como
estacdes retransmissoras de aferéncias entre os nticleos pon-
ticos e o cortex pré-frontal.

Objectivos: Para esclarecer o papel da regido subtalamica
na micg¢ao, avalidmos as repercussoes clinicas e urodinamicas
da implantagdo de Neuro-Estimuladores (NE) subtalamicos
em doentes com Doenca de Parkinson Idiopatica (DPI).

Material e Métodos: Foram escolhidos de forma sequencial
15 doentes com DPI submetidos a implantacao de NE. Todos
eles foram avaliados antes do procedimento, 1 e 3 meses apds
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(NE activo). Foi realizada histéria clinica, IPSS, Score QoL de
qualidade de vida do IPSS e Mapa miccional. Realizdmos estu-
dos urodinamicos (urofluxometria e estudo pressao-fluxo) a
todos os doentes nos mesmos intervalos de tempo.

Resultados: Antes do procedimento o IPSS médio foi de
9.2 (5-14), o Score QoL médio foi de 2 (1-4). Oito doentes apre-
sentavam Sindrome de Bexiga Hiperactiva (SBH), 3 deles com
incontinéncia urindria. Na avaliacdo urodinamica, 7 dos
doentes apresentavam hiperactividade do detrusor. Nenhum
doente tinha histéria de algaliagao ou infec¢do urindaria pré-
vias, nem terapia com anticolinérgicos.

Um més apds o procedimento o IPSS médio e o Score QoL
aumentou para 11.7 (7-17) e 3 (1-5), respectivamente (p>0.05).
Todos os doentes sofreram um agravamento das queixas uri-
ndrias de imperiosidade (p<0.05). Sete doentes apresentaram
incontinéncia urinaria de novo, 3 com SBH com perdas, 2 com
SBH sem perdas e 2 sem sintomas de SBH, na avaliagao prévia.
A avaliagao urodinamica demonstrou hiperactividade de
detrusor em 11 doentes. Os volumes médios que despertam a
primeira vontade, a vontade forte miccional e a capacidade
cistométrica méxima diminuiram de 201.5 para 107.5 ml, 416.5
para 181.5 ml, 445 para 344 ml, respectivamente (p<0.05). O
volume médio que desperta a primeira contrac¢ao do detrusor
diminuiu de 280 para 146 ml (p<0.05).

Trés meses apos a cirurgia os parametros clinicos e urodi-
namicos avaliados deixaram de mostrar diferengas estatistica-
mente significativas.

Conclusdes: Os centros subtalamicos parecem ter um
papel significativo no controle ou na modulagao do ciclo mic-
cional e poderdo estar implicados na fisiopatologia de disfun-
¢Oes miccionais neurogénicas.

A actuagao sobre estes centros poderd surgir como uma
nova linha de investigacdo terapéutica no futuro.

Curva de aprendizagem na
estimulacdo cerebral profunda dos nicleos
sub-talamicos para tratamento da doenca
de Parkinson.

Miguel Coelho', Joaquim Ferreira', Begona Cattoni?, Carlos
Morgado®, Joao Miguel Pereira*, Luisa Albuquerque’, Herculano
Carvalho? Ana Ferro*, Alexandre Campos? Leonor Correia
Guedes', Mério Miguel Rosa', Anténio Gongalves Ferreira®
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurocirurgia, 3-Servico de
Neuroimagiologia, 4-Servico de Psiquiatria do Hospital Santa
Maria, Lisboa.

migcoelho2002@yahoo.es

Introducéo: A estimulagdo cerebral profunda dos ntcleos
subtalamicos (ECP-NST) é usada no tratamento da doenca de
Parkinson (DP) com complicacdes motoras refractarias a tera-
péutica médica. Escasseiam os dados relativos a curva de
aprendizagem associada a esta técnica.

Objectivos: determinar se existe curva de aprendizagem
na realizacdo da ECP-NST.

Métodos: estudo retrospectivo, em doentes com DP, opera-
dos a ECP-NST, entre Janeiro 2006 e Dezembro 2007. Foram
colectados os dados relativos a efeitos adversos e eficacia da
ECP-NST. Compararam-se os resultados das cirurgias de 2006
com as de 2007.

Resultados: procedeu-se a 24 cirurgias (23 doentes, 12
homens, idade média 64 anos). Duracdo média de doenca 16
anos. Duracao média do off diario era 6 horas, pontuacao
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média da UPDRS parte III em off 44 e em on 16, e pontuagao
média da parte IV 10 pontos. Melhoria média no teste da levo-
dopa 61%, e dose média didria equivalente de levodopa 1222
mg. A cirurgia durou em média 11 horas, e a hospitalizagdo 12
dias. Em 7 doentes ocorreram efeitos adversos graves: 1 hema-
toma parenquimatoso, 1 infeccdo do sistema que implicou
recolocacdo dos eléctrodos profundos, 1 avc isquémico minor,
1 AIT, 2 deslocagdes e 1 fractura dos eléctrodos definitivos
durante a cirurgia. Doze meses ap6s a cirurgia, duragao média
do off é 1,4 horas, incapacidade média das discinésias 0,2 pon-
tos (item 33 UPDRS), dose média didria equivalente de levodo-
pa 341 mg (reducdo 72%), voltagem média de estimulacdo de
3,3 volts, e redu¢ao média da pontuagao da UPDRS III com liga-
¢do do estimulador 60%. Nao se observaram diferencas signifi-
cativas na ocorréncia de efeitos adversos e duracao da cirurgia
durante 2006 e 2007.

Conclusao: no presente coorte de doentes, observou-se
que o desempenho cirtrgico é estavel desde o inicio.

Transplante Hepatico na Doenca de
Wilson: experiéncia de um centro

Marina Magalhaes', Rui Seca?, Helena Pessegueiro?, Cristina
Ramos?®, Joana Damadsio’', Mdrcio Cardoso!, Judit Gandara?,
Manuel Teixeira*, Vitor Ribeiro*

1-Servicos de Neurologia, 2-Departamentos de Medicina, 3-
Neuroradiologia, 4-Cirurgia do Programa Transplante Hepético
do HSA - Centro Hospitalar do Porto.
marinamagalhaes@netcabo.pt

Introducéo: A indicacdo do Transplante Hepético (TH) na
Doenca de Wilson (DW) é consensual na hepatite fulminante,
na insuficiéncia hepdtica severa sem resposta a terapéutica e
na doenca hepatica descompensada. A controvérsia mantém-
se na indicacdo e no momento do TH, na DW com doenca
hepdtica estdvel e envolvimento neurolégico progressivo.

Métodos: Revisao dos dados demograficos, indicagdao-TH,
dados clinicos e laboratoriais pré e pés-TH e complicacoes
numa série de 10 doentes submetidos a TH num universo de
44 doentes com DW.

Resultados: As indicacdes para o TH foram: grupo 1- hepa-
tite fulminante (n=1), grupo 2- doenca hepética severa (n=7, 4
com alteragoes neurolégicas, graves em 3 doentes) e grupo 3-
doenca neurolégica severa progressiva com funcdo hepética
estavel (n=2). O TH foi realizado apds falha ou agravamento
precipitado pelo tratamento médico em todos os doentes,
com excep¢ado do grupo 1.

Ap6s um seguimento pés-TH médio de 48,2 meses (extre-
mos 3-130 meses) 9 dos 10 doentes estdo vivos, com funcdo
hepdtica normal. Um doente faleceu 25 meses ap6s o TH por
colangiocarcinoma. Os valores da ceruloplasmina e da cupruria
normalizaram no pés-operatério. Todos os doentes com sinto-
mas neurolégicos melhoraram. No grupo 2 os sintomas neuro-
l6gicos e as alteracoes da MRI cerebral desapareceram em cerca
de 3 meses. No grupo 3 a melhoria neurolégica parece ser len-
tamente progressiva. Um dos doentes foi transplantado apenas
hé 3 meses. O outro continua a melhorar 45 meses apo6s TH.

Conclusoes: O TH é uma terapéutica curativa para a DW. O
TH é capaz de mobilizar cobre suficiente do SNC para corrigir
défices neuroldgicos graves, mesmo em casos de doentes com
funcao hepatica estavel. Apesar dos riscos inerentes ao TH,
dada a imprevisibilidade do prognéstico relacionada com o
inicio da terapéutica farmacolégica, a magnitude da melhoria
observada com o TH na DW, impde que esta seja uma das pos-
sibilidades terapéuticas a equacionar.
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Qual o “custo” de um doente
parkinsoénico?

Joana Domingues, Nuno Mendongca, Cristina Januario

Servigo de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra
(HUC), Coimbra.

joanadomingues@hotmail.com

Introducdo: A Doenca de Parkinson (DP) é a 22 doenca
neurodegenerativa mais comum e constitui enorme “peso”
nos doentes, familiares, cuidadores e sistemas de satiidde. Em
Portugal, a prevaléncia estimada é de 900/100000 quando é
considerada apenas a populagao com = 75 anos. A progressao
e complicacoes da DP implicam necessidades crescentes de
assisténcia médica e apoio familiar e comprometem a quali-
dade de vida dos doentes e seus familiares/cuidadores. Apesar
disso, a esperanca média de vida dos doentes néo difere muito
da dos individuos da mesma idade sem DP, o que significa um
custo financeiro (encargos directos, usados na elaboragdo de
politicas de sauide, e encargos indirectos, que sublinham o
valor dos recursos perdidos pela sociedade ou por um indivi-
duo em particular) crescente ao longo de 20-30 anos. Para
além deste existe uma deterioracao na qualidade de vida dos
doentes e familiares que, ndo sendo quantificavel, € impor-
tante e deve ser qualificada.

Objectivos: O projecto terd por objectivo a avaliacdo do
impacto sdécio-econémico da DP na populacdo de doentes
seguida na Consulta de Doengas do Movimento dos HUC e
seus cuidadores.

Metodologia: 1) Estudo transversal por amostragem (os
primeiros 6 doentes, ordenados por apelido, em cada dia de
consulta, até um total de 100, e respectivo cuidador); 2)
Entrevista estruturada ao doente e cuidador de avaliacao dos
custos financeiros (encargos directos e indirectos) e custos
intangiveis (sofrimento fisico, sofrimento emocional) atribui-
veis a DP; 3) Questiondrio para auto-preenchimento pelo cui-
dador relativo ao impacto da doenca na qualidade de vida nos
cuidadores. Apresentamos esses questiondrios para discussao.

Evolucdo dos sinais de imaturidade
motora (neurological soft signs) da
infancia a adolescéncia

Martin Lauterbach’, Isabel Pavao Martins', Brenda Townes?,
Peter Slade?®, Tim DeRouen®, Alexandre Castro Caldas®, Jorge
Leitao®

1-Laboratorio de Estudos de Linguagem da FM Lisboa;
2-Department of Psychiatry and Behavioral Sciences, Seattle,
Washington, USA; 3-Edad.Co.Uk; 4-Department of Dental Public
Health Sciences and Biostatistics, Seattle, Washington, USA;
5-Universidade Cat6lica Portuguesa, Instituto de Ciéncias da
Saude, Lisboa.

mlauterbach@fm.ul.pt, labling@fm.ul.pt

Introducio: O exame neurolégico de criancas inclui o ras-
treio de “sinais neuroldégicos minimos” (SNM) (neurological
soft signs ou sinais de imaturidade motora). Sabe-se pouco
sobre a evolucao destes sinais durante a adolescéncia, excep-
to que a sua permanéncia se associa a perturbacgdes de desen-
volvimento ou mentais.

Objectivo: Descrever a evolucao natural dos SNM entre os
11 e 18 anos de idade.

Método: Reportamos os resultados de um exame de SNM,
com seis items, incluindo a motricidade grosseira e fina, assim
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como a presenca de hiperactividade e impersisténcia motora,
com uma pontuacdo global de 0-18 pontos. O trabalho foi
efectuado no ambito de um estudo dentdrio, efectuado em
criancas sauddveis (cujas idades variavam entre os 11 e os 15
anos, no inicio do estudo), observadas anualmente durante 5
anos. Os participantes foram divididos por género e em dois
grupos etdrios (mais novos e mais velhos).

Resultados: A amostra era constituida por 191 rapazes e
150 raparigas, no inicio do estudo. A pontuacdo dos SNM,
diminuiu com a idade e com o tempo de seguimento.
Contudo, as raparigas atingiram a pontuagao mais baixa dois
anos antes dos rapazes mais novos.

Conclusoes: Os resultados demonstram que os SNM regri-
dem durante a adolescencia, mas mais cedo nas raparigas que
nos rapazes, um facto que tem que ser considerado na avalia-
¢ao neurolégica de criancas. A evolucdo natural dos SNM
parece ser um marcador do desenvolvimento cerebral.

Utilizacdao de um fluxograma no
Servico de Neurologia

Nuno Inécio', Rita Simdes', Vanessa Silva®, Amélia Nogueira
Pinto’, Ant6nio Vasco Salgado'

1-Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora;
2-Servico de Neurologia, IPOFG, Lisboa.
nmoinacio@gmail.com

Introducéo: A utilizagao de percursos clinicos permite, em
muitos casos, melhorar e uniformizar os cuidados de satde
prestados. Considerando a patologia cerebrovascular, a diver-
sidade de meios complementares de diagnéstico disponiveis
impode a necessidade de uma correcta gestao destes recursos,
de forma a implementar uma utilizacdo mais racional e eficaz
dos mesmos.

Objectivos: Identificar cuidados/exames realizados por
doente/diagndstico, objectivar desvios em termos de calenda-
rizacao dos cuidados clinicos/exames, avaliar influéncia des-
tes desvios na durac¢ao do internamento.

Métodos: Estudo retrospectiva de revisdao dos processos
clinicos de todos os doentes internados no Servico de
Neurologia em Maio de 2007 com diagndstico de AVC, com-
parando a abordagem efectuada nesse més com um plano
“ideal” calendarizado de cuidados e exames (especificado
durante a comunicacdo), elaborado por dois neurologistas
com larga experiéncia na drea de doencas cerebrovasculares.

Resultados: Incluidos 47 doentes, idade média de 66,5+12
anos, 55% sexo masculino, 85% com diagndstico de AVC
isquémico e 15% AVC hemorragico. Todos os doentes efectua-
ram TC-CE e andlises, 98% realizaram ECG, 74% Rx térax, 80%
doppler vasos pescoco, 39% ecocardiograma e 36% angio-
TC/RM. Dos exames/cuidados realizados, os que apresenta-
ram maior desvio temporal em relacdo ao ideal foram o eco-
cardiograma (5,8 + 4,0 dias), a angio-TC/RM (5,4 + 3,7 dias), a
interrupcao de soros (4,8 + 10,5 dias) e a desalgaliagdo (6,5 +
5,8 dias). O adiamento da alta deveu-se em 35% dos casos a
atraso nos exames (realizagdo ou acesso aos resultados dos
mesmos), 10% por motivos sociais e em 32% por intercorrén-
cias neurolégicas/médicas. Em relacdo as altas, apenas 34%
dos doentes cumpriram o plano estabelecido.

Discussdo: Em 45% dos internamentos prolongados a causa
seria potencialmente evitdvel (exames e casos sociais). Desta
forma, uma melhor articulacdo com os servigos responsaveis
pelarealizacao dos exames e deteccdo atempada de casos sociais
permitiria reduzir o nimero de internamento prolongados.
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Cefaleias numa populacao de
doentes com ostium secundum

Catarina Santos, Rui Providéncia, André Leitao, Marco Costa,
Nuno Quintal, Isabel Luzeiro, Leitao Marques

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.
catarina-santos@portugalmail.pt

Introdug@o: Vérios trabalhos publicados relacionam a exis-
téncia de um shunt inter-auricular direito-esquerdo com uma
prevaléncia elevada de enxaqueca com aura. Estes dados inci-
dem particularmente sobre a persisténcia do foramen ovale
como causa do shunt e a sua relacdo com a enxaqueca, mas
sd0 escassos no que concerne ao defeito do ostium secundum.
O encerramento da comunicacdo inter-auricular como trata-
mento das cefaleias permanece envolto em controvérsia.

Objectivos: Os autores procuraram classificar e caracteri-
zar a prevaléncia de cefaleias numa amostra de doentes com
ostium secundum. Foi igualmente avaliada a resposta das
queixas de cefaleias ao encerramento.

Material e Métodos: De uma amostra inicial de 60 doentes
com o diagnéstico de ostium secundum seguidos na Consulta de
Cardiologia por queixas de insuficiéncia cardiaca, foram selec-
cionados 28 com queixas de cefaleias. Foi estabelecido o diag-
néstico de acordo com os critérios da Classificacdo Internacional
de Cefaleias, em entrevista clinica. Avaliou-se retrospectivamen-
te a alteragdo do grau de incapacidade com a escala MIDAS, nos
doentes com enxaqueca submetidos a encerramento.

Resultados: A prevaléncia de enxaqueca sem aura na popu-
lagao inicial foi de 26,6%. Nenhum doente apresentava enxa-
queca com aura antes do encerramento, e em nehum dos
casos o diagnéstico foi feito na sequéncia da investigagdao da
cefaleia. Dois doentes com enxaqueca sem aura nao referiram
mais crises ap6s o encerramento. Na globalidade, nao houve
alteracdo significativa do grau de disabilidade. Verificou-se
agravamento da enxaqueca sem aura em trés doentes e crises
de enxaqueca com aura num caso previamente assintomadtico.

Conclusao: A prevaléncia da enxaqueca sem aura foi supe-
rior em relagdo a populagdo geral. Embora se tenha verificado
melhoria dos sintomas em alguns casos, foi relevante o agra-
vamento da enxaqueca sem aura em alguns doentes, bem
como o aparecimento de crises de enxaqueca com aura num
doente previamente assintomdatico. Embora a amostra seja
homogénea em termos de patologia cardiaca, a avaliacao das
cefaleias foi realizada em tempos diversos, relativamente a
data da intervenc¢do cirtrgica, e de forma retrospectiva,
podendo eventualmente enviesar resultados.

O papel do electroencefalograma nas
alteracoes da consciéncia e no diagnéstico
de estado de mal epiléptico ndo convulsivo
- experiéncia da nossa unidade

Nadine Ferreira, Paula Breia

Laboratério de Electroencefalografia, Servico de Neurologia do
Hospital Garcia de Orta, Almada.

nadinelisa@netcabo.pt

Introducdo: A alteragdo da consciéncia é comum em
doentes hospitalizados. O EEG ajuda a diferenciar entre uma
causa provavelmente metabdlica, estrutural ou epiléptica,
constituindo um exame valioso na investigacao destes doen-
tes, sobretudo em contexto de urgéncia.
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Objectivos: Procurdmos avaliar os resultados dos elec-
troencefalogramas realizados por alteracdes da consciéncia,
nomeadamente a incidéncia de estado de mal epiléptico ndo
convulsivo, assim como a determinacao de possiveis factores
clinicos preditivos deste diagnéstico.

Metodologia: Consultdmos retrospectivamente os registos
dos electroencefalogramas pedidos por alteracoes do nivel ou
do estado de consciéncia ou por suspeita clinica de estado de
mal epiléptico ndo convulsivo, realizados no nosso laborat6-
rio durante os anos 2004 a 2006 e procedemos a revisdo clini-
ca dos processos dos doentes que tinham diagnoéstico de esta-
do de mal epiléptico, comparando-os com um grupo de con-
trolo de 30 doentes com outro diagnéstico.

Resultados: Analisimos 190 exames, 97 em doentes do
sexo feminino e 93 em doentes do sexo masculino, com uma
mediana de idades de 65 anos. 46% foram pedidos por altera-
¢oes do estado de consciéncia, 31% por alteragdes do nivel de
consciéncia e 24% por suspeita de estado de mal ndo convul-
sivo. Os resultados foram: 26% normais, 36% lentificacao focal
ou difusa, 18% alteracoes do tipo metabdlico. A incidéncia de
estado de mal epiléptico foi de 10%. Os tnicos factores com
diferenca estatistica entre o grupo com estado de mal e o
grupo de controlo foram o sexo e a refratariedade da epilepsia,
quando previamente existente.

Conclusdes: Estes resultados foram concordantes com os
de outros estudos, nomeadamente em relagao a incidéncia de
estado de mal epiléptico nao convulsivo e as poucas diferen-
¢as clinicas entre os grupos de doentes com e sem estado de
mal. Refor¢am assim a dificuldade deste diagnéstico e o valio-
so papel do EEG nas alteragoes da consciéncia de etiologia
indeterminada.

Infeccdo nosocomial: problema
emergente num Servico de Neurologia

Filipe Palavra, Helena Gens, Carlos Fernandes, Hélia Pombo,
Grilo Gongalves

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.
filipepalavra@gmail.com

Introducdo: A infec¢do nosocomial (IN) constitui um pro-
blema, contribuindo para o prolongamento dos internamen-
tos. O impacto é enorme, revestindo-se o seu estudo de cres-
cente interesse.

Objectivos: Comparar, quanto a IN, o actual Servico (insta-
lado no interior do Hospital Geral) com o antigo (localizado
noutro local). Identificar lacunas na sua abordagem e propor
procedimentos para melhoria de qualidade.

Metodologia: Revisdo dos processos dos doentes com
infec¢do documentada por cultura, num periodo homoélogo
de 6 meses. Analisaram-se varidveis como gérmens mais fre-
quentemente isolados, TSA's, comorbilidades dos doentes,
adequacao do tratamento e duracdo do internamento.

Resultados: No antigo Servigo, estudaram-se 23 doentes, 8
homens (80.4+9.04 anos) e 15 mulheres (77.3+21.28 anos), com
culturas positivas (51). O AVC isquémico causou 73.9% destes
internamentos. A E.coli (27%), o S.aureus meticilinorresistente
— SAMR - (22%) e a K.pneumoniae (10%) foram os gérmens
mais isolados. A amoxicilina/é4cido clavulanico foi o tratamen-
to mais utilizado, empiricamente (em apenas 40% dos casos se
verificava sensibilidade, no TSA). Os internamentos tiveram
uma duracao média de 22 dias, tendo-se usado, em média, 1.3
antibiéticos por doente. Na alta, Rankin com moda de 5. No
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Servigo actual, estudaram-se 46 doentes, 22 homens (76.4+22.6
anos) e 24 mulheres (74.1+32.6 anos), com 119 culturas. O AVC
isquémico causou 52.2% destes internamentos. O SAMR (26%),
a Paeruginosa (17%) e a E.coli (17%) foram os gérmens mais
prevalentes. A ciprofloxacina foi o antibi6tico mais usado (sen-
sibilidade confirmada em 75% dos casos). A duracao média dos
internamentos foi de 24.3 dias. Usaram-se 2.5 antibi6ticos por
doente. Na alta, Rankin com moda de 5.

Discussdo: Apesar das medidas implementadas, a IN
aumentou. Mantendo-se os recursos humanos, assumem
importancia, como eventuais agravantes, a restricao de espa-
¢o e a sua partilha com doentes de outras especialidades.

Conclusoes: Gérmens mais agressivos exigem uma rapida
intervencdo, para minimizar a sua pululacdo e optimizar os
internamentos.

Polineuropatia Craniana. Uma série
hospitalar

Sénia Costa', Vanessa Silva?, Nuno Inédcio', Ana Valverde'
1-Servico de Neurologia do Hospital Fernando Fonseca; 2-
Servico de Neurologia do IPO de Lisboa.
soniacosta_13@yahoo.com

Introducéo: As polineuropatias cranianas sao uma entida-
de clinica rara, com amplo diagnéstico diferencial que inclui
lesdo intrinseca do nervo ou lesdo do nervo secunddria a
patologia meningea ou da base do cranio. Numa pequena
percentagem de casos ndo se consegue contudo estabelecer
uma etiologia definitiva. A exclusdo de causa secunddria é
importante pelas implicacdes na terapéutica e progndstico.

Objectivos: Caracterizac¢ao clinica, etiolgica e prognésti-
ca das polineuropatias cranianas.

Métodologia: Revisao dos processos clinicos dos doentes
internados no servico de neurologia de um hospital distrital
de Janeiro/2003 a Dezembro/2007 com o diagndstico de poli-
neuropatia craniana.

Resultados: Incluidos 9 doentes, 6 do sexo feminino e 3 do
sexo masculino, média de idades de 47,2+17,3 anos. Cinco
doentes tiveram envolvimento de 2 nervos cranianos e 4
doentes envolvimento de 3 nervos. Os nervos envolvidos
foram I1I, V, VI, VII, VIII, sendo os mais frequentemente afecta-
dos o Ill e 0 VII, em 5 doentes cada. Em 3 casos a instalacao foi
aguda e nos restantes subaguda. Em 7 dos doentes foi estabe-
lecido diagnéstico definitivo: um linfoma leptomeningeo nao
Hodgkin B de alto grau, dois s. Tolosa-Hunt, um s. Ramsay-
Hunt, uma meningite tuberculosa e duas borrelioses. Dois
casos foram considerados idiopaticos. O doente com s.
Ramsay-Hunt teve recuperagdo parcial com Valaciclovir, os
doentes com s. Tolosa-Hunt apresentaram recorréncia do
quadro clinico apés suspensdo da corticoterapia, nos restan-
tes casos secunddrios houve remissao total da sintomatologia
apos terapéutica dirigida em 1 a 8 meses. Dos casos idiopdti-
Cos um remitiu espontaneamente e o outro apés terapéutica
com corticoides.

Conclusoes: Na nossa série a apresentacao clinica foi pleo-
morfica, de predominio motor e afectando exclusivamente
movimentos oculares e mimica facial. A etiologia foi predomi-
nantemente infecciosa / inflamatéria. O prognéstico é global-
mente favoravel, com melhoria/resolucao completa dos sin-
tomas apresentados.
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Casuistica da Miastenia Gravis (MG)
na Unidade de Doencas Neuromusculares
- Hospital de Santa Maria (HSM)

Ruth Geraldes', Teresinha Evangelista', Isabel Conceicao’,
Candida Barroso', Benjamim Ohana, Mamede de Carvalho'?
1-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa;
2-Unidade de Neuromusculares do Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa.
ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducéo e Objectivo: A MG é a doenga da juncdo neu-
romuscular mais frequente com prevaléncia de 20-70/100000,
embora ndo existam dados conhecidos em Portugal.
Conhecem-se subtipos clinico-serolégicos, sendo a prevalén-
cia destes desconhecida no nosso pais. Neste trabalho descre-
ve-se a casuistica da Unidade de Neuromusculares do HSM.

Material e Métodos: Foi construida uma base de dados
SPSS e uma folha de registo de dados epidemioldgicos e clini-
cos. Foram revistos os processos da consulta de
Neuromusculares de Janeiro de 1990 a Janeiro de 2008.

Resultados: Foram incluidos 79 doentes (70 retro-prospec-
tivamente e 9 prospectivamente), 53 mulheres, média idade
de inicio da doenca de 39 anos (8-82), apresentagdo ocular em
58% dos casos, intervalo para generalizacao de 2.1 anos (DP-
3.2), sendo, a data da revisao, 33% miastenias oculares, 31%
generalizadas lentas, 25% moderadas, 1% fulminantes e 9%
graves. 39% dos doentes eram positivos para anticorpos anti-
receptores da acetilcolina, 22% seronegativos, mas 21% nao
tinham efectuado doseamentos, 11% aguardam resultado e
em 7% sem informacdo. Dos 17 doentes seronegativos, 11
foram testados para anticorpos anti-Musk, sendo todos nega-
tivos. 43% dos doentes foram submetidos a timectomia, nao
sendo encontradas alteracdes anatomopatolégicas em 67%,
em 22% observou-se hiperplasia e em 9% timoma. A maioria
dos doentes fez piridostigmina (94%), 87% corticéides e 70%
azatioprina ou outro imunosupressor. A maioria (53%) dos
doentes nao fizeram imunoglobulina intravenosa, 21% rece-
beram tal tratamento na crise miastenica e 26% por doenca
refractéria (44% 1-2 tratamentos, restantes >2). Foram descri-
tos efeitos secunddrios da terapéutica em 39 doentes, sendo
as mais frequentes o aumento de peso/alteragdes do perfil
lipidico (27%). Foram registadas outras doencas auto-imunes
em 29% dos doentes.

Conclusdes: O sexo predominante, a idade de inicio, o tipo
de apresentacao e a evolucao nao se afastam do descrito noutras
séries Europeias. Nao foram identificados doentes anti-Musk
nesta série, apesar deste serotipo ser considerado frequente na
bacia mediterranica. No entanto, apenas um trabalho com
ambito nacional pode vir a esclarecer este e outros aspectos.

Miastenia gravis e Gravidez: estudo
retrospectivo de 16 casos

Ester Coutinho e Ana Martins Silva

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Antoénio, Porto.

estercoutinho@gmail.com; anadmsilva@yahoo.com

Introducdo: A Miastenia Gravis (MG) atinge frequente-
mente mulheres na idade reprodutiva. As alteracées maternas
durante a gestacdo tém influéncia sobre a doenca, mas esta
também pode afectar o curso da gravidez e do recém-nascido.
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Objectivo e Metodologia: Estudo retrospectivo de 16 doen-
tes com MG gravidas seguidas na consulta de Neurologia /
Obstetricia da nossa instituicao entre 1971-2007. As doentes
foram identificadas em base de dados de doentes com MG
seguidas na Consulta de Neuroimunologia, tendo sido feita a
revisao dos processos clinicos.

Resultados: Foram identificados 15 nados-vivos e ocorreu
um abortamento espontaneo no 1° trimestre. A idade materna
mediana foi de 29 anos. Duas grdvidas tiveram apresentacao
da doenca no parto (crise miasténica ap6s cesariana). A classi-
ficacdo clinica (Osserman), no periodo pré-gravidez: 1 remis-
sdo completa, 4 remissao farmacolégica, 1 classe I, 4 classe Ila
e 4 classe IIb. Quatro doentes faziam anticolinesterasico, 4
anticolinesterdsico e corticoterapia, duas anticolinesterasico,
corticoterapia e IgGev, uma corticoterapia e uma IgGev.
Ocorreu deterioracao da MG na gravidez em 4 doentes (1 no 1°
trimestre, 2 no 2° trimestre e 1 no 3° trimestre). A alteragdo do
tratamento da MG durante a gravidez ocorreu em 4 doentes:
ciclos de IgG ev (4) e 2 com aumento da corticoterapia. Apenas
1 parto foi eutécico, 4 necessitaram de instrumentacgao (vento-
sa/forceps) e os restantes foram cesarianas. Uma doente teve
crise miasténica no puerpério com necessidade de ventilagao
ndo-invasiva. Um recém-nascido teve necessidade de cuida-
dos intensivos por prematuridade e outro apresentou sinais
sugestivos de MG neonatal transitdria.

Conclusoes: As caracteristicas clinicas descritas neste
grupo de 16 doentes sdo semelhantes as descritas na literatu-
ra, sendo a relacdo gravidez/MG frequentemente imprevisi-
vel. Assim, nas doentes com MG a gravidez deve ser conside-
rada de risco e o seguimento obstétrico e parto realizados em
Hospital com apoio de Unidade de Cuidados Intensivos de
Adultos e Neonatais.

Ganglioneuropatias idiopaticas e
inflamatoérias: revisao de casos clinicos

Ana Catarina Fonseca', Mamede de Carvalho'*

1-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa;
2-Unidade de Neuromusculares do Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa.
catarinagfonseca@gmail.com

Introducio: As ganglioneuropatias sdo doengas raras. Sao
poucas as séries clinicas de ganglioneuropatias nao associa-
das a neoplasia, a doenca reumatoldgica prévia ou de origem
medicamentosa.

Objectivo: Revisao de doentes com ganglioneuropatias idio-
paticas seguidas no Hospital de Santa Maria entre 1996 e 2007.

Metodologia: Os processos clinicos dos doentes com gan-
glioneuropatias foram revistos. Foram excluidos doentes com
neoplasia conhecida, assim como casos de origem infecciosa,
medicamentosa ou com histéria familiar. O diagndstico foi
estabelecido pela presenca de sintomas e sinais sensitivos
(defeito proprioceptivo) puros, com potenciais sensitivos
ausentes ou de muito pequena amplitude, no EMG, sem evi-
déncia de compromisso das fibras motoras. Foram registados
os seguintes dados: sexo, idade de inicio, tempos até diagnos-
tico e de seguimento, doencas associadas, presenca de dor e
resposta ao tratamento.

Resultados: Foram incluidos 22 doentes (idade média no
diagnostico 54,2), 57% eram mulheres. A duracdo média da
doenca até diagnéstico foi 13,7 meses. A média de tempo de
seguimento foi 37 meses. Em 12 doentes foi identificada uma
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doenca associada (6-sindrome de Sjogren (SS), 1- tiroidite
autoimune, 1-bdcio multinodular, 2-doenca de Chron, 1-coli-
te ulcerosa, 1-timoma). As mulheres tinham maior probabili-
dade de ter doenca associada (p=0,043). Em todos os doentes
com SS, este diagndstico foi encontrado apés o de ganglio-
neuropatia. Foi realizada terapéutica com corticosteroides e
imunoglobulinas. Sete doentes tiveram melhoria clinica ap6s
tratamento, mas em apenas 2 se verificou aumento da ampli-
tude dos potenciais sensitivos. Nao foi encontrada relagao
estatisticamente significativa entre resposta ao tratamento e
duracdo da doenca ou presenca de doenca associada.

Conclusoes: Todos os doentes se apresentaram com uma
evolucdo subaguda. As mulheres tinham maior probabilidade
de ter doenca autoimune associada. Nesta série a neoplasia
oculta ndo foi uma causa da doenga. Apenas dois doentes
tiveram uma resposta neurofisiol6gica a imunoterapia. Novos
medicamentos devem ser tentadas no futuro.

Deméncia frontotemporal: dois
casos clinico-patoldgicos

Ricardo Taipa', Pedro Pinto? Ana P. Correia', Manuel Correia’,
M. Melo Pires?®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-
Unidade de Neuropatologia do Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto.

ricardotaipa@gmail.com

Introducdo: A deméncia frontotemporal (DFT) é um
grupo de doencas neurodegenerativas caracterizado por uma
deterioracdo progressiva do comportamento, personalidade
e/ou linguagem, em associacdo com atrofia lobar frontal e
temporal proeminente. A neuropatologia é heterogénea,
podendo ser dividida em dois grandes grupos: 1) com acumu-
lagdo anormal da proteina tau e 2) com inclusdes imunor-
reactivas para ubiquitina e marcac¢ao negativa para a proteina
tau (DFT-U). Apresentamos dois doentes com diagnéstico cli-
nico para DFT onde foi obtido tecido cerebral para caracteri-
zacao neuropatolégica.

Casos: Sexo feminino, 46 e 60 anos, com histéria de dete-
rioragdo cognitiva associada a alteracdo do comportamento
(5 e 3 anos de evolugdo respectivamente). Na doente mais
jovem o principal diagnéstico diferencial foi uma perturbacao
psiquidtrica (alteracoes graves de comportamento no inicio) e
no segundo caso uma doenca de Alzheimer (ananmese ini-
cialmente sugestiva de défices mnésicos). Sem historia fami-
liar de deméncias. Histéria familiar de doenca de neur6nio
motor (DNM) no caso 2. Nao foi realizado estudo genético.
Foram excluidas causas de deméncia ndo degenerativa. A RM
encefélica mostrou atrofia cortical de predominio frontal e
temporal, anterior simétrica no caso 1 e predominio direito no
caso 2. Na primeira doente foi realizada uma biopsia frontal
que mostrou perda neuronal, gliose e marcacdo intraneuronal
para a proteina tau. Na segunda doente realizou-se exame
neuropatoldgico de cérebro. Macroscopicamente apresentava
atrofia generalizada, de predominio frontal e direito, e micros-
copicamente perda neuronal, degenerescéncia espongiforme
dos lobos temporal e frontal, com imunocitoquimica negativa
para proteina tau e positiva para ubiquitina (inclusoes intraci-
toplasmaticas e raras neurites distréficas).

Discussao: Apresentamos dois doentes com critérios neu-
ropatolégicos de DFT (uma taupatia e uma DFT-U), salientan-
do o subtipo DFT-U observado que esté relacionado com DFT
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associada a DNM em alguns estudos clinico-patolégicos. Os
avangos recentes no conhecimento da neuropatologia da
DFT, essenciais ao conhecimento da patofisiologia da doenca,
terdo uma previsivel repercussao nas estratégias terapéuticas
futuras.

Perseveracao na fluéncia verbal na
Doenca de Alzheimer e Deméncia
Vascular

Cl4udia Guarda', Ana Silvestre’, Elia Baeta?, Miguel Viana
Baptista'

1-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta EPE, Almada;
2-Unidade de Neurologia, Centro Hospitalar do Alto Minho EPE,
Viana do Castelo.

claudiaguarda@hotmail.com

Introducao: A fluéncia verbal semantica (FVS) é utilizada
na avaliacao das deméncias, através das respostas correctas e
presenca de perseveracoes. Os mecanismos implicados na
perseveracao sao designadamente alteracdes da memoria de
trabalho e funcdes executivas, dependentes dos sistemas
frontais. Geralmente assume-se que na Doenca de Alzheimer
(DA) as funcoes frontais estdo preservadas, enquanto que na
Deméncia Vascular (DV) estdo comprometidas.

Objectivos: Identificar diferencas de desempenho na FVS
entre DA e DV e associagdo entre perseveracao e alteracao do
desempenho em testes com componentes atencionais/execu-
tivos.

Metodologia: Avaliou-se o nimero de respostas e perseve-
racdes na FVS (artigos de comer (FVS1); animais (FVS2)), em
100 doentes, 50 com diagnéstico de DA e 50 com DV.
Analisou-se a perseveracao e o desempenho na Memoéria de
Digitos (MD), Corte de As (CA), Matrizes Progressivas de
Raven (MPR), Desenho do Reldgio (DR), Interpretacdo de
Provérbios (IP) e Séries de Luria (SL). A andlise estatistica foi
feita em SPSS 11.5, utilizando métodos ndo paramétricos.

Resultados: Os dois grupos nao tém diferengas relativa-
mente aidade, escolaridade e sexo. Também ndo existem dife-
rencas de desempenho nos testes considerados e no ntimero
de respostas na FVS, mas o ntiimero de perseveracoes na FVS1
foi superior no grupo DA (p=0.003). Verifica-se que um maior
ntmero de perseveracdes se associa a pior desempenho na
MD (p=0.036), CA (p=0.004), IP (p=0.015) e MPR (p=0.033).

Discussdao: O ntiimero de perseveracoes em individuos
com DA e DV parece associar-se a alteracoes da memoria de
trabalho e funcdes executivas. A presenca de maior persevera-
¢do na DA, poderd indicar a coexisténcia de outros mecanis-
mos, nomeadamente alteracdes no sistema inibitério dos tra-
¢os de memoria. Outro achado interessante foi nao haver dife-
rencas no desempenho na FVS e testes frontais nos dois gru-
pos, 0 que revela que estes circuitos estdao afectados na DA,
nao podendo ser utilizados para diferenciar da DV.

Cognitive deficits in middle-aged
and older adults with bipolar disorder and
cognitive complaints: Comparison to mild
cognitive impairment
Dina Silva', Isabel Santana?, Frederico Simdes do Couto'?, Joao
Maroco®, Manuela Guerreiro'*, Alexandre de Mendong¢a'*®

1-Grupo de Estudos de Deméncia, 2-Departamento de
Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra;
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3-Laboratério de Neurociéncias do Instituto de Medicina
Molecular e Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa;
4-Laboratério de Estudos de Linguagem, Centro de Estudos Egas
Moniz, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa;
5-Instituto Superior de Psicologia Aplicada.

silva.dlg@gmail.com

Background: Cognitive impairment has been reported in
older bipolar disorder (BD) patients, namely in executive
functions and verbal memory. Nevertheless, few studies have
evaluated elderly BD patients using standardized cognitive
assessments and none (to our knowledge) analysed elderly BD
patients with recent cognitive complaints.

Aim: Compare the cognitive deficits of middle-aged and
older BD patients presenting cognitive complaints with the
profile of impairment seen at the beginning of a neurodege-
nerative process, as in Mild Cognitive Impairment (MCI)
patients.

Methods: A systematic search for all cases of BD patients
with recent cognitive complaints submitted to a neuropsy-
chological evaluation, from 1999 to 2007, at participant insti-
tutions, was performed, and cases were matched (1:2) by gen-
der and age to a sample of MCI subjects.

Result: A total sample of 135 patients: 45 patients with the
diagnosis of BD, clinically stable, mean age of 63.8 years (45-
82), and 90 patients with the diagnosis of MCI, mean age of
64.2 years (46-84), was studied. The pharmacological treat-
ment of both groups did not explain the differences in cogni-
tive performance, although the BD group presented more
intake of psychotropic medication, namely antidepressants,
antipsychotics, antiepileptics, and lithium therapy. BD
patients showed more deficits in attention, verbal and motor
initiative and conceptual thinking than the MCI patients,
while in verbal memory the MCI patients were more impaired.
According to a discriminant analysis, half of BD sample repor-
ted deficits similar to the MCI group in verbal memory and a
higher functional impairment.

Conclusions: Patients with BD and patients with MCI have
distinct profiles of cognitive impairment. A subgroup of BD
patients with recent cognitive complaints may actually suffer
from concomitant incipient MCI, and this finding may have
diagnostic and therapeutical implications.

Avaliacdo Funcional em doentes
com defeito cognitivo ligeiro: a escala do
Estudo Cooperativo da Deméncia de
Alzheimer

Helena Pedrosa', Manuela Guerreiro'?, Alexandre de Mendonca'*
1-Grupo de Estudos de Deméncia; 2-Laboratério de Estudos de
Linguagem, Centro de Estudos Egas Moniz da Faculdade de
Medicina da Universidade de Lisboa; 3-Laboratério de
Neurociéncias, Instituto de Medicina Molecular da Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa.

helenapedrosa@gmail.com

Introducéo: A avaliag@o funcional é essencial para o diag-
nostico rigoroso e precoce de defeito cognitivo ligeiro (DCL),
contudo, ndo existem ainda orientacdes objectivas quanto a
avaliacdo de actividades de vida didria (AVD) nesta populacdo.

Objectivos: Estudar a utilidade da escala Alzheimer’s
Disease Cooperative Study — Mild Cognitive Impairment —
Activities of Daily Living (ADCS/MCI/ADL) enquanto instru-
mento de avaliacao funcional em doentes com DCL.
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Metodologia: Estuddmos um total de 94 individuos, dividi-
dos em trés grupos: Controlo (N=31), DCL (N=30; diagnéstico
de acordo com os critérios propostos pelo Grupo de Trabalho
em DCL do Consoércio Europeu para a Doenca de Alzheimer)
e DA (N=33; diagnéstico de acordo com o DSM IV-TR), de ida-
des superiores a 60 anos e inseridos na comunidade. A fiabili-
dade da escala avaliou-se através da consisténcia interna (o
de Cronbach) e a validade convergente pelo coeficiente de
correlacao de Pearson da ADCS/MCI/ADL com uma escala de
actividades instrumentais da vida didria. Para o estudo dos
pontos de corte, utilizou-se como gold standard a opiniao cli-
nica. Estudaram-se os valores de sensibilidade e especificida-
de dos pontos de corte definidos.

Resultados: A escala apresentou valores razoéveis de con-
sisténcia interna (o de Cronbach = 0,732) e, em termos de vali-
dade, valores de correlagdo moderados (r=0,706; p<0,001) com
a escala IADL de Lawton. Apos verificar a inexisténcia de dife-
rencas estatisticamente significativas entre os grupos nas varia-
veis demograficas sexo, idade e escolaridade, observou-se, para
os pontos de corte definidos, sensibilidade=73% e especificida-
de=74% para a discriminacado de Controlos/DCL, e, para a dis-
tingdo DCL/DA, sensibilidade=88% e especificidade=83%.

Conclusées: Verificamos que a ADCS/MCI/ADL é um ins-
trumento vélido e fidvel para avaliagdo de doentes com DCL,
permitindo a sua discriminacgdo relativamente aos restantes
grupos. Sao apresentados pela primeira vez nesta escala pon-
tos de corte e valores de sensibilidade e especificidade para a
distincdo de Controlos/DCL e DCL/DA.

Avaliacdo da Capacidade Preditiva
do Montreal Cognitive Assessment no
Defeito Cognitivo, numa Consulta de
Memodria

Diana Duro'?, Emanuel Ponciano® Mario Simdes', Beatriz
Santiago? Isabel Santana**

1-Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacgao da
Universidade de Coimbra; 2-Servigco de Neurologia dos Hospitais
da Universidade de Coimbra; 3-Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra.

diana.duro@gmail.com; isabelsantana@huc.min-saude.pt

Introducédo: O Montreal Cognitive Assessment (MoCA), de
Nasreddine et al. (2005), é um instrumento breve de triagem
de defeito cognitivo, visando compensar insuficiéncias reco-
nhecidas do Mini-Mental State Examination (MMSE). Atribui-
se-lhe sobretudo maior sensibilidade na identificacdo de
situagdes pré-demenciais (Defeito Cognitivo Ligeiro - DCL).
Apresenta-se um estudo preliminar de validagdo do MoCA
num contexto de Consulta de Memoéria em departamento
hospitalar de Neurologia.

Metodologia. Estudaram-se 121 individuos com defeito
cognitivo ligeiro-moderado, com avaliacdo compreensiva
(Clinical Dementia Rating, MMSE, MOCA, Alzheimer Disease
Assessment Scale e/ou Bateria Lisboa para Avaliacdo de
Demeéncia), classificados em 5 categorias nosolégicas (critérios
internacionais estandardizados): DCL, Doenca de Alzheimer
(DA), Deméncia Fronto-Temporal (DFT), Deméncia Vascular
(DV), e Deméncia Corpos Lewy (DCLewy). Andlise: avaliacao
da sensibilidade e capacidade preditiva do MOCA (pontuacao
total) e do MMSE para diagnosticar defeito cognitivo e demén-
cia. Exploracao do envolvimento de fung¢des cognitivas especi-
ficas (Memodria, Orientagdo, EVisuo-espacial, EExecutivas,
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Linguagem, Atencao/M.Trabalho). Efectuaram-se estudos de
correlacao, comparacao multipla (ANOVA).

Resultados: Incluiram-se 121 observacoes, 50 (41,3%)
homens e 71 (58,7%) mulheres, subdivididas por diagnéstico:
DCL 46 (38%), DA 38 (31,4%), DV 17 (14%), outras deméncias
degenerativas 20 (16,5%). A pontuacao total no MoCA correla-
cionou-se com a escolaridade (valor positivo) e idade (negati-
vo). A correlacdo entre o MMSE e o MoCA foi 0.82 (p<.001). O
MoCA apresentou sensibilidade de 80,43% no DCL e 100% na
demeéncia. Paralelamente, os valores de sensibilidade para o
MMSE foram 9,30% e 60,27%, respectivamente. Na exploracao
de eventuais perfis de envolvimento neuropsicoldgico, DCL e
a DV distinguiram-se das deméncias degenerativas, apresen-
tando melhores scores globais e melhor desempenho em pro-
vas de memoria, orientacao e f.visuo-espacial.

Conclusoes: Verificou-se a sensibilidade deste instrumento
na identificacdo de doentes com défice cognitivo (triagem),
podendo ser ttil na sugestao de diagnodstico — deméncia degene-
rativa vs. DCL/ DV. A adaptagao/aferi¢ao a populagao portugue-
sa permitird melhor exploracao da sua capacidade diagnéstica.

Prognéstico a longo prazo dos
Acidentes Isquémicos Transitérios de
acordo com o mecanismo etioldgico

Assuncao Tuna', Manuel Correia', Rui Magalhaes®?, Emilia
Moreira®, Maria Carolina Silva®®

1-Servico de Neurologia do Hospital de Santo Anténio; 2-Instituto
de Biologia Molecular e Celular (IBMC); 3-Departamento de
Estudo das Populagoes, ICBAS, Universidade do Porto.

Introducéo: existem poucos estudos de seguimento dos
Acidentes Isquémicos Transitorios (AIT) e ainda ndo estdo
bem definidos os factores de prognoéstico a longo prazo.

Objectivo: Avaliacao da ocorréncia de novos eventos vas-
culares ou de morte 7 anos apds um AIT segundo o seu meca-
nismo etioldgico.

Métodos: A amostra estudada refere-se ao conjunto de
doentes com o primeiro AIT ao longo da vida, registados num
estudo de incidéncia de base populacional decorrido entre
1998 e 2000 na cidade do Porto. Foram registadas as caracte-
risticas demograficas e feita a avaliacdo clinica dos doentes
aos 3 e 12 meses e 7 anos apos o evento. O progndstico foi ava-
liado pela ocorréncia de um evento vascular, AVC, enfarte do
miocédrdio ou morte por causa vascular, sendo comparado
segundo o mecanismo etiol6gico do AIT.

Resultados: Dos 105 doentes com AIT, 74 (70,5%) foram
avaliados e incluidos no estudo. A etiologia mais frequente foi
o cardioembolismo (39,2%), seguido da oclusdo das pequenas
artérias (OPA) (21,6%), aterosclerose das grandes artérias
(AGA) (5,4%), etiologia indeterminada (28,4%) e outras causas
determinadas (5,4%). Comparando com o grupo das
OPA+AGA e outras etiologias, os AlTs cardioembodlicos sao
mais frequentes nas mulheres (69% vs 35% e 40%) e nos doen-
tes com idade = 64 anos (86,2% vs50% e 56%) enquanto as
etiologias OPA+AGA s3o mais frequentes nos doentes hiper-
tensos (90% vs 75% e 50%) (qui-quadrado>7, gl=2, p<=0,005).
A mediana do tempo estimado de ocorréncia de um evento
vascular major ou morte calculada pelo método de Kaplan-
Meyer foi de 5 anos e apés exclusdo dos eventos precoces
(ocorridos no més imediatamente a seguir ao evento) aumen-
ta para 6 anos. Excluindo estes eventos, 50% dos doentes com
um AIT cardioembdlico demoram cerca de 3 anos a ter um
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evento vascular major, enquanto que apenas um ter¢o dos
doentes com AlTs de etiologia OPA ou AGA tiveram um even-
to major durante os 7 anos apds o AIT (Log Rank qui-quadra-
do=4,5, gl=1, p<0,04). Nos doentes com mais de 64 anos de
idade esta tendéncia mantém-se.

Conclusdo: Excluindo os acontecimentos ocorridos no pri-
meiro més de seguimento, os AIT”s de etiologia cardioemb6-
lica tém um pior progndstico que os restantes, particularmen-
te nos doentes mais velhos.

Bolsa FCT/FEDER, projecto POCI/SAU-ESP/59885/2004

Caracterizar os Enfartes em
territorios de fronteira

Ana Graga Velon', Pedro Guimaraes', Jodao Paulo Gabriel’,
Sandra Tavares?, Nelson Barros?, Fernando Afonso? Mario Rui
Silva'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Unidade
de Acidente Vascular Cerebral do Centro Hospitalar de Tréds-os-
Montes e Alto Douro, Vila Real.

anavelon@clix.pt

Introducio: Os enfartes em territérios de fronteira situam-
se na transicdo dos territorios arteriais, sdo incomuns e a para
a sua patogénese parecem estar implicados mecanismos
hemodinamicos e aterotrombdticos.

Objectivos: Analisar e caracterizar os enfartes em ferrito-
rios de fronteira no que diz respeito a frequéncia, localizacao,
semiologia e factores de risco implicados.

Metodologia: Seleccionaram-se os doentes registados na
base de dados da UAVC (Janeiro/2002 a Dezembro/2007) cujo
diagnéstico de saida preenchia critérios imagiolégicos de
enfarte em territorios de fronteira.

Resultados: Obteve-se um total de 14 doentes (6 do sexo
feminino, 8 do masculino), com idade média de 73,2 anos (62
a 89). Definiram-se as seguintes categorias: watershed ante-
rior (n=3), watershed posterior (n=6), watershed subcortical
(n=4) e watershed bilateral e multiplo (n=1). Quanto a laterali-
dade, identificaram-se 6 enfartes no hemisfério direito, 7 no
esquerdo e 1 bihemisférico. Em relacdo a classificacao sindro-
matica na admissao os doentes foram distribuidos por: PACI
(n=7), TACI (n=2), POCI (n=1), LACI (n=3). Analisando os fac-
tores de risco, 9 doentes eram hipertensos, 5 apresentavam
patologia cardiaca, 2 eram diabéticos e em 4 identificou-se
um evento cerebrovascular prévio.

Conclusdo: Procedeu-se a caracterizacdo da amostra. A
semelhancga do que tem sido observado na literatura, também
nesta se constatou a inadequacao da classificacao sindroma-
tica neste tipo de enfartes.

Ombro hemiplégico/hemiparético.
Comparacao de dois procedimentos de
fisioterapia que induzem a transferéncia
de peso para o membro superior
Ana Sequeira? Ana Cristina Indcio’, Sofia Pinto' e Augusto Gil
Pascoal®
1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Escola Superior de Saide
Egas Moniz; 3-Faculdade de Motricidade Humana, Universidade

Técnica de Lisboa.
ana.cristina.inacio@iol.pt

Introducao: Na reabilitacdo do doente hemiplégico/hemi-
parético a estimulacao proprioceptiva associada a transferén-
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cia de peso para o membro superior afectado, na posicao de
sentado, é tida como facilitadora do controlo neuromuscular
do ombro hemiplégico/hemiparético. Desconhecem-se, con-
tudo, as vantagens de partilhar esse apoio com o membro
superior nao-afectado.

Objectivos: Comparar a posicao tridimensional do tmero
e cintura escapular em dois procedimentos de transferéncia
de peso para o membro superior hemiplégico/hemiparético,
na posicao de sentado: transferéncia de peso anterior (TPA) e
transferéncia de peso lateral (TPL).

Métodos e materiais: A posi¢do tridimensional do ombro
de 11 pacientes com hemiplegia/hemiparésia (Mulheres = 7;
Homens = 4;idade:58,5+11,9anos) foi registada através de um
sistema de varrimento electromagnético com sensores colo-
cados no térax, imero e omoplata. As rotacées do braco
(plano de elevagado, angulo de elevacdo e rotagdo axial do
umero) e da omoplata (protraccao, rotacdo superior/inferior e
béscula) foram registadas no momento de méximo apoio
(transferéncia de peso) nas condicoes de TPA e TPL. Todas as
comparacgoes foram feitas com recurso ao feste T para amos-
tras emparelhadas (p <0.05).

Resultados: Na TPL a rotacao axial do imero tende a ser no
sentido da rotagao interna (17°+3.3°) enquanto que na TPA o
braco tende a assumir uma posicdo mais em rotacdo externa
(-14.70+21.39), sendo estas diferencas significativas (p=0.000).
Na articulacdo escapulo-tordcica foram registadas diferencas
significativas (p=0.002) na rotacao superior/inferior da omo-
plata entre o apoio nas duas condicoes de transferéncia de
peso, sendo a TPA aquela que apresenta os valores mais eleva-
dos de rotagao superior (28.2°+9.9° para TPA vs 18.8°+9.7°
para TPL). Na protrac¢do (p=0.975) e bascula (p=0.211) da
omoplata nao foram encontradas diferencas significativas
entre TPA e TPL.

Conclusdo: A TPA ao facilitar a rotagdo externa parece
induzir uma posi¢do do membro superior afectado de acordo
com os critérios clinicos de alinhamento articular tidos como
fundamentais na reabilitacdo do ombro hemiplégico/hemi-
parético.

Palavras-chave: Ombro hemiplégico/hemiparético; cine-
mitica; transferéncia de peso; fisioterapia.
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Meningite Criptocdccica em Individuo
Imunocompetente

Pedro Guimaries, Ana Graca Velon, Joao Paulo Gabriel, Mario
Rui Silva

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

guimardes.pedro.s@gmail.com

Introducdo: O Cryptococcus neoformans é um fungo
encapsulado. A infeccdo é adquirida no meio ambiente,
havendo uma associagdo comum com a imunossupressao,
nomeadamente com a infeccdo HIV. A ocorréncia em indivi-
duos imunocompetentes € rara.

Caso Clinico: Individuo do sexo masculino, 21 anos de
idade, a frequentar o 10° ano de escolaridade, com anteceden-
tes de otites médias bilaterais supuradas de repeticao, candi-
diase oral, pneumonia bilateral e viragem da prova tuberculini-
ca. Nega hdbitos de toxicodependéncia. Sem outros anteceden-
tes de relevo. Assintomaético até aos 3 dias anteriores da admis-
sdo no servico de urgéncia, altura em que inicia quadro pro-
gressivo de cefaleias frontais, nduseas e vomitos. Apesar de
auto-medicacdo anti-inflamatéria nao se verificou qualquer
alivio sintomadtico. Objectivamente verificaram-se reflexos
osteotendinosos mais vivos nos membros inferiores e rigidez
terminal da nuca. Realizou TAC cerebral (normal) e puncao
lombar (26 leucécitos/mm3 com predominio de mononuclea-
res). E internado, aguardando-se a microbiologia que revelou
Cryptococcus neoformans, tendo iniciado esquema antifingi-
co com Anfotericina B e Flucitosina. Tendo em conta que esta
entidade patoldgica tem associacdo com a imunossupressao,
excluiram-se causas provaveis a partir de um estudo que
incluiu serologias viricas, testes de alta sensibilidade para o HIV
e estudo imunoldgico que incluiu anélise de populagdes linfo-
citdrias. Todos os estudos foram negativos apoiando a hipétese
de imunocompeténcia. A evolug¢do durante o internamento
ocorreu com algumas intercorréncias: febre, isolamento de
Streptococcus pneumoniae na expectoracao, efeitos adversos
da Anfotericina B (hipocaliemia e rash urticariforme). Apé6s
terapéutica recomendada com Anfotericina B e Flucitosina e
uma vez melhorado, iniciou fluconazol que continuou em
ambulatério ap6s alta clinica.

Conclusdo: Apesar da forte associacdo da meningite crip-
tocécecica com estados de imunossupressdo, esta também
pode ocorrer em individuos imunocompetentes, sendo para
isso necessdrio fazer a exclusao de causas provaveis.

Mucormicose Rino-orbito-cerebro-
pulmonar

Pedro Guimaries', Ana Graca Velon', Ricardo Veloso?, Ant6nio
Costa®, Jodao Paulo Gabriel', Nelson Barros*, Ana Paula Dias*,
Lurdes Gongalves*, Francisco Esteves*, Mario Rui Silva'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Gastroenterologia, 3-
Servigo de Pneumologia e 4-Servico de Cuidados Intensivos, do
Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
guimardes.pedro.s@gmail.com

Introducgao: A mucormicose € uma infec¢ao oportunista, rara
e fulminante, causada por fungos da classe zygomicetes, ordem
mucorales. Surge, habitualmente, em contexto de imunossu-
pressao, particularmente nos casos de cetoacidose diabética.

Caso Clinico: Senhora de 43 anos, diabética do tipo I com
oito anos de evolucao. Internada por depressao da vigilia, febre
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e dispneia, de inicio na véspera. Um més antes, havia estado
hospitalizada com evolucao favoravel, por cetoacidose em
contexto sépsis, com ponto de partida em abcesso na hemifa-
ce direita. Constatou-se cetoacidose de novo, celulite periorbi-
taria de predominio esquerdo e pneumonia necrotizante, com
mudltiplas dreas cavitadas bilateralmente. Instituiu-se antibio-
terapia de largo espectro associada a fluconazol. Evoluiu,
porém, com disfun¢ao multiorgénica, sendo transferida para o
Servico de Cuidados Intensivos do nosso Hospital dois dias
depois. A observacdo neurolégica inicial revelou coma, com
pontuacao igual a 6 na escala de Glasgow (01, V1, M4), propto-
se, ptose, oftalmoplegia a esquerda, anisocoria com midriase
ipsilateral fixa e rigidez da nuca, sem outras anormalidades
valorizdveis. Identificou-se por TAC preenchimento do seio
maxilar e células etmoiddrias a esquerda com extensao aos
tecidos moles periorbitarios ipsilaterais e sinais de destruicao
ossea local, sem anormalidades ao nivel parénquima cerebral.
O LCR era estéril, embora neste se observasse hiperproteinor-
raquia (84 mg/dL) com normoglicorraquia, 540 eritrécitos e 18
leucécitos (70% mononucleares)/mm?®. Apds isolamento de
fungos filamentosos da classe zygomicetes através do lavado
bronco-alveolar, ao 7° dia, iniciou anfotericina B. Procedeu-se,
ainda, a drenagem dos seios maxilares, sem sucesso. Manteve
progressao desfavordvel, com faléncia multiorgéanica, vindo a
falecer 11 dias ap6s a admissao.

Conclusao: Salienta-se no caso em apreco, o envolvimen-
to pulmonar como factor, em larga medida, responsavel pelo
prognéstico desfavordvel observado.

Encefalite herpética apresentando-se
sem febre como alteracdo da linguagem

Rui André, Freire Gongcalves, Cristina Janudrio

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

ruiandre@gmail.com

Introducdo: A mais comum das encefalites virais é a her-
pética por HSV-1, apresentando-se classicamente com febre,
cefaleias, alteracdo do estado de consciéncia, sinais focais e
episddios criticos. O inicio precoce do tratamento é essencial
no prognoéstico vital e funcional.

Caso Clinico: Homem, 49 anos, com antecedentes de HTA.
Iniciou cefaleias holocranianas, como aperto nao pulsatil, de
intensidade moderada, sem resposta a analgesia comum. Ao
2° dia sofreu lipotimia, da qual recuperou espontaneamente e
que justificou investigacdo negativa. No dia seguinte a familia
notou alteragoes da linguagem, o que motivou internamento.
Encontrava-se entdo com discurso circunloquial de alto débi-
to, com deficit marcado da nomeacao, e menor da repeticao e
compreensdo. Apirético, sem sinais meningeos ou lateraliza-
dores. Nova TAC-CE normal. Iniciou terapia empirica ao 5° dia
de clinica com ceftriaxone, ampicilina e aciclovir em doses
meningeas. A punc¢do lombar, atraumatica, revelou LCR san-
guinolento, que ndo “limpou” na prova dos 3 tubos. Pressao
de abertura de 22 cm H,O0. Citoquimica com 80 leucécitos/cc
(99% mononucleares) 2500 eritrocitos/cc. O exame directo
com Tinta-da-china, Zhiel-Nielsen, culturas, ADA, serologias
(HSV-1 e 2, CMYV, Borrelia) todos negativos, com pesquisa de
DNA-PCR do HSV-1 positiva. O estudo serolégico e cultural
sérico foi negativo, excepto positividade para IgG HSV-1. Fez
RMN-CE (hemorragia temporal esquerda) e EEG, que mos-
trou desorganizacao do ritmo de base, sem complexos peri6-
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dicos mas com surtos de actividade temporal. Desenvolveu
febre do 6° ao 20° dias de clinica, com flutuacgdo do estado de
consciéncia e alteracdes do comportamento. Melhoria pro-
gressiva da disfasia e do quadro mnésico apenas a partir do
22¢ dia clinica. Mantém no entanto alteracdes da memoria
recente e deficits de nomeacgao, para além de diplopia ocasio-
nal sem parésia dos oculomotores.

Conclusoes: Destacamos este caso pela sua apresentacdo
clinica atipica, o que torna necessdrio um elevado grau de
suspeicdo para um diagnéstico atempado.

Encefalite com nevrite optica
bilateral e infeccao pelo adenovirus

Jodo Cerqueira’, Jodao Diogo Pinho', Ricardo Maré', Joao Soares
Fernandes?, Esmeralda Lourenco’

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

jcerqueira@ecsaude.uminho.pt

Introducao: A co-existéncia de encefalite com nevrite 6pti-
ca bilateral é rara, sendo os poucos casos descritos na litera-
tura associados a infec¢ao pelo virus do herpes humano tipo
6. Apresentamos um caso de encefalite e nevrite 6ptica bilate-
ral e infec¢do pelo adenovirus.

Caso clinico: Jovem de 8 anos, observada no nosso servico
por diminuicdo da acuidade visual bilateral (<1/10), com evi-
déncia de papilite bilateral. Apresentava-se subfebril (37,5°C),
prostrada, com mialgias, célicas abdominais e nduseas. O
exame neurolégico ndo revelou outras alteracoes além das ja
descritas. Efectuou ressondncia magnética que revelou nervos
opticos tumefactos, com captagdo de contraste, e envolvi-
mento do para-hipocampo esquerdo por lesao corticosubcor-
tical de caracteristicas inflamatoérias. A punc¢ao lombar reve-
lou pressao de abertura normal e LCR com 150céls/uL (75%
linfécitos) e glicose e proteinas normais. A pesquisa de virus
(PCR para HSV1, HSV2, EBV, CMV, VZV, HHVG, enterovirus) no
LCR foi negativa, mas no sangue encontrou-se evidéncia de
infec¢do recente pelo adenovirus (IgM e IgG positivo), sendo
as restantes serologias (HSV1, VZV, EBV, CMV, enterovirus)
negativas ou sugestivas de infeccdo nao recente. Os restantes
parametros analiticos eram normais ou negativos. Fez trata-
mento com aciclovir durante 12 dias, metilprednisolona em
mega-doses durante 5 dias e depois desmame com predniso-
lona oral durante 7 dias. Apds 12 dias, a acuidade visual era de
10/10 no olho direito e 8/10 no esquerdo, a puncao lombar
revelou LCR normal e a RM também foi normal. Dois meses
depois a doente estava assintomadtica e recuperou completa-
mente a acuidade visual.

Discussao: Apesar da apresentacdo clinico-imagioldégica
exuberante, tratou-se de um caso de progndstico favorével,
sendo ainda de salientar a auséncia de manifestagdes clinicas
atribuiveis ao envolvimento do parahipocampo esquerdo,
observado na RMN. O adenovirus nao é pesquisado por PCR
no LCR no nosso hospital, mas consideramo-lo o agente etio-
légico mais provéavel nao s6 pelas serologias de infeccao
recente (e resultados negativos nos outros agentes testados),
mas também devido a associacdo temporal entre a sua apre-
sentacao clinica classica (queixas abdominais) e o inicio do
quadro neurolégico.
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Meningoencefalite por Citomegalovirus
num Adulto Imunocompetente

Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Joao Paulo Gabriel, Mdrio
Rui Silva

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro, Vila Real.

anavelon@clix.pt

Introduc@o: O citomegalovirus pode estar associado a
meningoencefalite aguda, em especial nos imunodeprimidos,
nomeadamente no contexto de SIDA. No hospedeiro imuno-
competente, pode ser o responsdvel pela sindrome mononu-
cleose-like, em que o envolvimento do SNC é raro.

Caso Clinico: Apresenta-se o caso de um taxista de 38 anos,
com antecedentes de diabetes mellitus e tilcera péptica. Quinze
dias antes da admissao desenvolve clinica de cefaleias, frontais,
em moedeira, episédios de despertares do sono por cefaleia,
foto e fonofobia. E admitido na sequéncia de comportamento
bizarro, periodos de confusao, de agitacao psicomotora e agres-
sividade verbal, com 3 dias de evolucdo. Objectivamente estava
lentificado, com discurso delirante esporddico, apresentava
hemiextinga@o visual e sensitiva esquerdas e um défice motor
braquiofacial grau 2/5, ipsilateral. Realizou TAC e posterior-
mente RMN encefdlica que foram normais. O liquor demons-
trou uma pleocitose (56 MNC/mm?), glico (83 mg/dL) e protei-
norraquia (59 mg/dL), sem outras alteracoes (nomeadamente,
nas culturas ou estudo imunolégico). Tendo em conta o infil-
trado pulmonar bilateral patente na radiografia tordcica iniciou
antibioterapia empirica com levofloxacilina. Constatou-se uma
melhoria clinica gradual, com remissao dos sinais neurolégicos
focais. Da investigacdo etioldgica realizada salienta-se a TAC
tordcica com multiplas imagens nodulares e adenomegalias no
mediastino, com realizagdo subsequente de broncoscopia que
foi negativa. O doente iniciou corticoterapia, manteve-se assin-
tomatico e o citoquimico do liquor normalizou. O estudo viru-
légico foi positivo para o citomegalovirus (PCR do liquor), na
auséncia de quaisquer outras alteracdes analiticas, nomeada-
mente marcadores viricos.

Conclusdo: Ainda que a meningoencefalite por CMV seja
rara no adulto imunocompetetente, é uma hipé6tese diagnos-
tica a considerar.

Mieloradiculopatia associada a
infeccdo por Schistosoma Mansoni

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Carolina Santos?, Miguel
Coelho', Mério Miguel Rosa', Maria Amélia Grécio®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia Cerebral,
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-Instituto de Higiene e
Medicina Tropical, Lisboa.

ruth.geraldes@netcabo.pt; anapa.pitalobo@gmail.com

Introducédo: A schistosomiase é uma doenca infecciosa
endémica, causada por Trematodes. No Brasil, a espécie endé-
mica é o Schistosoma mansoni. A disseminagao do parasita
pelo organismo pode atingir, em casos raros, o sistema nervo-
so (SN) central e periférico. E causada pela migracdo e depo-
sito de ovos do parasita para tecidos nervosos, que desenca-
deiam uma reaccdo inflamatéria exuberante.

Caso Clinico: mulher de 18 anos, brasileira, residente em
Portugal h4 2 anos, internada por um quadro de retengao uri-
néria e paraparésia rapidamente progressivas em 1 semana.
Observou-se forga grau 2 proximal e grau 0 distal dos membros
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inferiores (MIs), ROTs abolidos nos MIs, reflexos cutaneo-plan-
tares sem resposta, e hipostesia dlgica, tactil e postural distal
dos MIs e hipostesia em sela. A RMN da medula dorso-lombar
evidenciou lesdo expansiva intramedular ao nivel de L1, isoin-
tensa em T1 e heterogeneamente hiperintensa em T2, com cap-
tacao irregular de gadolinio, e hipersinal medular em T2 de D8
a L1. O exame citoquimico do LCR revelou linfocitose (170
cel/ml) e hiper-proteinoraquia (2,9 g/dl). A imunofenotipagem
do LCR mostrou um predominio de linfécitos T e 4% de eosi-
néfilos. O EMG revelou grave envolvimento poliradicular com
perda axonal. A bidpsia da lesdo demonstrou infiltrado linfo-
plasmocitario e auséncia de células neopldsicas. A investigagao
para tuberculose, sarcoidose, borrelia e mycoplasma foi negati-
va. O estudo do soro para Schistosoma mansoni revelou CHR
(Cercarienhullen Reartion) fortemente positivo, que significa
doenca infecciosa activa. Entretanto, fez corticoterapia com
melhoria clinica e neurofisioldgica, e iniciou praziquantel.
Conclusao: A infeccdo do SN por Schistosoma mansoni é
uma apresentacdo inaugural rara da doenca. Embora o
Sindrome do Cone Medular seja o quadro clinico mais descrito,
neste caso também se verificou envolvimento radicular. A
Schistosomiase é uma causa tratavel de mieloradiculopatia, que
se deve considerar nos contextos epidemioldgicos apropriados.

Paraparésia distal aguda como forma
de apresentacdo de empiema subdural
espinhal

Sénia Costa', Rita Simoes', Vanessa Silva?, Elsa Parreira’,
Ramiro Carvalho?, Isabel Cravo*

1-Servigo de Neurologia do Hospital Fernando Fonseca;
2-Servico de Neurologia do IPO Lisboa; 3-Servico de Medicina 2
do Hospital Fernando Fonseca; 4-Servico de Imagiologia do
Hospital Fernando Fonseca, Amadora.
soniacosta_13@yahoo.com

Introdugdo: As paraparésias distais de instalacdo aguda sao
entidades raras, sobretudo no contexto de patologia medular
distal — epicone. Apresentamos um caso de paraparésia distal
aguda secunddria a empiema subdural, uma entidade infre-
quente que implica diagndstico e tratamento emergentes.

Caso Clinico: Mulher, 54 anos, com antecedentes de dia-
betes mellitus 2, hipertensao arterial e dislipidémia, recorreu
ao servigo de urgéncia por lombociatalgia, refractaria, com 10
dias de evolugdo. O exame neuroldgico era normal e analitica-
mente apresentava aumento dos pardmetros inflamatérios.
No segundo dia de internamento referiu aparecimento stibito
de parestesias plantares e diminui¢do da for¢a muscular distal
dos membros inferiores. A observacdo neurolégica revelou
paraparésia assimétrica hipoténica com envolvimento mais
evidente da flexao do joelho e da abducdo da coxa e com ple-
gia distal, reflexos osteotendinosos aquilianos abolidos, refle-
X0 cutaneo plantar sem resposta e hipostesia téctil e dlgica em
meia com sensibilidade profunda mantida, apresentando
ainda altera¢des vasomotoras cutaneas dos membros inferio-
res. ATC lombo-sagrada evidenciou procidéncia anelar difusa
com compromisso da raiz de L4 direita, compativel com as
queixas dlgicas mas ndo justificando o quadro clinico.
Realizada puncao lombar com saida de liquor de coloracao
amarelo citrino que gelificou em menos de 5 minutos. A RMN
revelou empiema subdural concéntrico dorso-lombo-sagra-
do, com constricao medular anterior e das raizes da cauda
equina. Foi isolado Staphylococcus aureus meticilna-sensivel,
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estando actualmente sob antibioticoterapia com vancomina e
ceftriaxone, com discreta melhoria clinica.

Conclusoes: Nesta doente, o empiema subdural apresen-
tou-se com sindrome do epicone medular e sindrome de
loculagao de Froin. As sindromes de compressao medular no
contexto de quadro febril e ciatalgia instdvel devem fazer sus-
peitar desta etiologia. O mecanismo de lesao medular parece
estar relacionado com o processo de compressao secundario
a inflamacgdo. O progndstico estd directamente relacionado
com a rapidez no diagnéstico.

Mononeuropatia cubital e mediana
bilateral secundaria a infeccao crénica por
Mycobacterium leprae

Rui Maltez Guerreiro', Alexei Bucur?, Margarida Anes®, Vitor
Augusto?*

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Unidade
Fonseca Ferreira, 3-Servico de Dermatologia, Hospital de S.
Bernardo, Settibal.

rpguerreiro@gmail.com

Introducdo: A Lepra é uma infeccao granulomatosa créni-
ca causada pela Mycobacterium leprae, afectando principal-
mente nervos periféricos e pele, causando importantes defor-
midades e incapacidade. Estima-se existirem ainda cerca de
1000 casos em Portugal, com uma incidéncia crescente, atri-
buivel a imigragao proveniente de zonas endémicas.

Caso clinico: Homem de 72 anos, natural de Viseu, resi-
dente em Palmela desde os 4 anos, com antecedentes de eti-
lismo, tabagismo e enfisema pulmonar, que foi admitido no
Servico de Urgéncia por infecgdo respiratoria, referindo lesdes
cuténeas e deformidades dos dedos e maos desde hd cerca de
30 anos, nunca valorizadas. Observavam-se deformidade de
ambas as maos em “garra cubital”, com amiotrofia marcada
dos musculos interésseos e eminéncias tenares e hipotenares
e parésia dos movimentos de abducdo / aducédo e flexdo /
extensdo dos dedos. Os reflexos radial e bicipital encontra-
vam-se abolidos e evidenciava ulceragdes cronicas das maos,
hipopigmentadas, com anestesia a picada e acrodistrofia dos
dedos. O Electromiograma revelou neuropatia dos nervos
cubital e mediano bilateralmente, de tipo axonal, com com-
pressao a nivel dos cotovelos e punhos. A Bidpsia de Nervo
revelou degenerescéncia axonal grave, com substituicao
fibrosa, presenca de células esponjosas no endonervo e peri-
nervo e abundante infiltrado perivascular composto por linf6-
citos e macrofagos. A biopsia cutdnea evidenciou inflamacao
granulomatosa, maioritariamente de histiocitos com citoplas-
ma espumoso e raras células gigantes, identificando-se
numerosos bacilos alcool-acido resistentes na coloragao
Ziehl-Neelsen, permitindo o diagnéstico de Doenca de
Hansen - forma lepromatosa.

Conclusao: O Mycobacterium leprae tem uma elevada afi-
nidade pelas células de Schwann dos nervos cutidneos. A
intensa resposta inflamatéria associada pode afectar os tron-
cos nervosos subjacentes, causando uma mononeuropatia,
mais frequentemente envolvendo os nervos cubital, cidtico
popliteu externo, facial e mediano. Este caso tem a particula-
ridade de ter origem no nosso pais, com um longo tempo de
evolucdao sem terapéutica, com uma apresentacao clinica
pouco comum na actualidade.

Sinapse

59



=

60

Meningoventriculite apés hematoma
cerebral

Margarida Rodrigues', Manuel Ribeiro?, Alvaro Machado', Jaime
Rocha?, Carla Ferreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neuroradiologia

Hospital de Sdo Marcos, Braga.

a.margarida.r@gmail.com

Introducdo: A meningoventriculite ocorre em adultos
associada a procedimentos neurocirdrgicos, ruptura intra-
ventricular de abcessos ou traumatismo cranioencefdlico. Na
literatura descrevem-se cinco casos de meningoventriculite
espontanea. Descrevemos um paciente com meningoventri-
culite, seis meses apds hematoma cerebral profundo com
inundacao ventricular.

Caso clinico: Homem de 55 anos, antecedentes de HTA,
alcoolismo e hematoma cerebral profundo esquerdo seis
meses antes, inicia quadro com 24h de evolugao de febre cefa-
leias e vomitos, associadas a depressdao do estado de cons-
ciéncia. Anélises com leucocitose marcada. Estudo do LCR,
purulento, evidenciou hipoglicorrdquia, proteinorraquia (7,16
g/dl) e pleocitose (11600 células, 94% neutrofilos), estudo do
Gram e microbiolégico negativos. Hemoculturas negativas.

Admitido com diagnéstico de meningite piogénica, iniciou
dexametasona, ceftriaxone e ampicilina. Apesar da evolucao
clinica favoravel, mantinha febre, pelo que suspendeu ceftria-
xone e iniciou meropenem. Repetiu PL a d13, mantendo hipo-
glicorrdquia, proteinas 1,1g/dl e 45 células. RM cerebral evi-
denciou ventriculite e plexite, optando-se por prolongar anti-
bioterapia. Nova PL a d20: hipoglicorrdquia, 0,81 g/dl protei-
nas e 18 células. O doente ficou apirético a d24. Repetiu RM
cerebral a d31, com melhoria significativa dos fenémenos de
ventriculite e plexite. Ultima PL a d32: glicose normal, 8 célu-
las e proteinas 0,7 g/dl.

Suspendeu antibioterapia, teve alta a d34, assintomadtico, e
com exame neuroldgico evidenciando apenas as sequelas do
hematoma prévio, com diagnéstico de meningoventriculite
sem agente identificado. Reavaliado 3 meses depois, com
exame sobreponivel.

Discussao: O agente etioldgico nos casos descritos de
meningoventriculite espontanea, foi Listeria monocytogenes
em dois casos, Haemophylus influenzae em um caso e nao foi
possivel identificar agente em outros dois. Nao estao descritos
casos de ventriculite ap6s hematoma cerebral profundo, em
doente ndao submetido a neurocirurgia. Apesar de se poder
tratar de uma ventriculite espontdnea, as alteracoes no parén-
quima provocadas pelo hematoma com ruptura ventricular,
poderiam ter facilitado a colonizacao dos plexos coroideus e
epéndima ventricular.

Macrossomia, Hipersomnia e Alteracao
do Controlo da Temperatura: Disfuncao
Hipotalamica de causa desconhecida

Sandra Jacinto', Rita Silva', Patricia Lopes*, Luis Nunes?,
Guilhermina Romao?, Eulélia Calado!

1-Servigo de Neurologia Pediétrica, 2-Consulta de Genética
Médica, 3-Consulta de Endocrinologia, 4-Servigo 1 de Pediatria
Médica, Hospital de Dona Estefania, Lisboa.
sandrajacintof@gmail.com; ritalopessilva@hotmail.com

Introducédo: A regulacdo da temperatura corporal é um
processo complexo, controlado pelo hipotdlamo, cuja desre-
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gulacao pode ter efeitos potencialmente graves. O hipotdlamo
participa ainda no controlo do apetite, crescimento e do ciclo
vigilia/sono.

Caso Clinico: Crianca de 4 anos, com antecedentes de
macrossomia fetal, desenvolvimento psicomotor (DPM) e
estaturo-ponderal normais até aos 3 anos, altura em que se
verificou aumento estaturo-ponderal significativo, sonoléncia
diurna excessiva e paragem no DPM. No Verdo de 2006 foi
internado por golpe de calor e em Dezembro do mesmo ano
por hipotermia grave. Das investigacoes realizadas destaca-se
duas RMN encefdlicas (com intervalo de meses) sem lesdes
estruturais, com ventriculomegalia ligeira. Estudo hormonal
revelou prolactina ligeiramente elevada, discreto aumento da
TSH com fT4 no limite inferior e restante estudo normal.
Estudo metabdlico incluindo cromatografia aminodcidos e
4cidos organicos sem altera¢des e neurotransmissores no LCR
com HVA normal (sob metilfenidato) e diminuicdo do 5-HIAA.
EEG com tragado sonoléncia sem actividade paroxistica, teste
de laténcias multiplas sugestivo de narcolepsia. O estudo
genético revelou caritipo normal, X-fragil negativo e estudo
da mutacdo para Sindrome de Sotos (NSD1) negativo. Estd
medicado com metilfenidato com melhoria da sonoléncia
excessiva, mantendo o atraso DPM, lentificacao e alteracao do
controlo da temperatura corporal.

Discussao: O caso clinico ilustra um conjunto de manifes-
tacoes sugestivas de disfuncgao hipotalamica. A auséncia de
lesao estrutural hipotdlamo-hipofiséria e de alteragdes endo-
crinolégicas significativas e a associagdo com macrossomia,
fez-nos colocar a hipétese de Sindrome de Sotos como diag-
ndéstico mais provavel. Apesar do estudo do gene NSD1 ter
sido negativo, ndo se exclui esta entidade uma vez que este
apenas identifica cerca de 80% dos casos.

Tumor Primario das Leptomeninges

Henda Foreid', Candida Barroso', Herculano Carvalho?, Carlos
Morgado?, Licia Roque*, José Pimentel'

1-Laboratério de Neuropatologia e Servigos de Neurologia,
2-Neurocirurgia, 3-Imagiologia Neurolégica do Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa; 4-Laboratério de
Citogenética, Centro de Investigacdo em Patologia Molecular
Instituto Portugués de Oncologia de Francisco Gentil, Lisboa.
henda.foreid@gmail.com

Introducdo: Os tumores neuroectodérmicos primitivos
(TNEP) tém maior incidéncia nas criancas e jovens adultos,
tém um alto grau de malignidade e metastizam precocemen-
te. Estima-se que mais de 40% dos doentes tenham doenca
disseminada na altura do diagnéstico. A disseminacao lepto-
meningea de um TNEP sem uma massa tumoral identificavel
por meios de imagem, é uma forma de apresentacdo rara.
Apesar do aumento da taxa de sobrevida observada nos ulti-
mos anos, o progndstico é mau nas formas disseminadas e é
pior quanto mais novo for o doente.

Caso clinico: Doente de 22 anos, do sexo masculino, com
quadro clinico de hipertensdo intracraniana e evidéncia (em
RM do neuroeixo) de um processo leptomeningeo difuso com
depdsitos localizados no vermis, cone e cauda equina, na
auséncia de uma massa intraparenquimatosa. O doente ini-
ciou corticoterapia com uma melhoria sintomadtica transitéria
a qual seguiu-se deterioracdo neurolégica progressiva As
manifestacdes de hipertensdo intracraniana associaram-se
posteriormente parésia de multiplos pares cranianos e clinica
de radiculopatia lombo-sagrada. O exame citolégico do LCR
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documentou a presenca de células malignas indiferenciadas
com imunoreac¢do para a sinaptofisina, GFAP e vimentina,
sugestivas de TNEP. Este diagnéstico foi confirmado por bio-
psia estereotaxica do vérmis. O doente foi proposto para RT e
QT. A andlise citogenética por FISH nao identificou amplifica-
¢ao do gene C-MYC nem translocacao t (11:22). A investigacao
sistémica foi negativa.

Conclusdes: Os TNEP podem ter uma apresentacgao lepto-
meningea primdria sem lesdo ocupando espaco e o exame
citolégico do LCR pode ser primordial na sua investigacdo. O
diagnostico atempado destes tumores, avan¢os na compreen-
sao da via sinalizadora da neuro- oncogénese e o desenvolvi-
mento de terapéutica individualizada eficaz sdo necessarios
para uma melhoria do prognéstico destes doentes.

Linfoma primario do SNC com
localizacdo intra-ventricular: uma
entidade rara

Angela Timéteo', Carla Conceicéo?, Vitor Oliveira®, Carlos
Lima*, Cristina Costa'

1-Servico Neurologia, 2-Unidade Auténoma de Neurorradiologia,
H. E Fonseca; 3-Servico Neurocirurgia, 4-Servico Neurologia, do
CHLO.

angelatimoteo@hotmail.com

Introducéo: os linfomas do sistema nervoso central sdao
mais frequentemente do tipo nao-Hodgkin, correspondendo
a aproximadamente 3% dos tumores primarios do SNC.
Podem apresentar-se como lesdes tinicas ou ser multifocais. O
envolvimento ventricular nestes tumores é frequente, espe-
cialmente quando é secunddrio a lesdes subependimarias,
sendo as formas primariamente ventriculares (de que se des-
creve um caso) muito raras.

Caso Clinico: homem de 49 anos, com histéria de diabetes,
tabagismo e tuberculose pulmonar tratada hd 30 anos.
Internado por quadro de apatia, alteracdes da memoria,
hipersémnia e cefaleias com 5 meses de evolucdo. Na obser-
vacdo destacavam-se inibicdo psico-motora, desorientagdao
temporal e auséncia de sinais meningeos; ndo havia sinais
focais ou de hipertensao intra-craniana. A RM-CE mostrou
dilatacdo dos ventriculos laterais mais exuberante a direita,
com septacdo do corno temporal e captacdo de contraste
ependimdria e coroideia; evidenciou massas sélidas no III
ventriculo e no ventriculo lateral direito. Nao existiam lesdes
parenquimatosas captando contraste nem captacgao leptome-
ningea. Na avaliacdo analitica, realcava-se leucocitose com
neutrofilia persistente; a serologia para VIH foi negativa. A
andlise do LCR mostrou hiperproteinorraquia; a pesquisa de
células neopldsicas e o exame microbiolégico foram negati-
vos. A TAC toraco-abdominal foi normal. O doente foi subme-
tido a éxerese parcial da massa do ventriculo lateral direito. O
diagnéstico histoldgico foi de linfoma de células B. O doente
foi submetido a quimioterapia, encontrando-se vivo na data
deste resumo.

Conclusdes: a apresentacdo puramente ventricular dos
linfomas do SNC é rara, podendo ser do tipo de ventriculite
difusa ou de massa ventricular, e impde diagnéstico diferen-
cial com multiplas entidades clinicas, nomeadamente infec-
ciosas, inflamatoérias ou outras neoplasias. No caso apresenta-
do, ambas as situacoes coexistiam sem que houvesse evidén-
cia de atingimento parenquimatoso ou lepto-meningeo.
Apesar de se tratar de uma entidade rara, o linfoma primario
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do SNC na sua forma intra-ventricular, deve ser ponderado
em situacoes de ventriculite difusa, massas intra-ventricula-
res e dilatagcdes pseudo-quisticas dos ventriculos.

Aneurisma induzido pela radiacao

Vanessa Silva’, Ilda Costa’', Alexandra Borges?, Jorge Campos®, J.
Lobo Antunes*

1-Servigo Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia do IPOFG,
Lisboa; 3-Servigo Imagiologia, 4-Servico Neurocirurgia do HSM.
vanessabrito.silva@hotmail.com

Introduc@o: Os efeitos lesivos da radiacdo sobre o sistema
vascular estdo bem documentados, consistindo mais frequen-
temente em fendémenos trombo-oclusivos. Os aneurismas
intracranianos sdo complicagoes raras e tardias da radiotera-
pia, com desfecho muitas vezes fatal por hemorragia subarac-
noideia. Apresentamos um caso de um aneurisma da artéria
cerebral média (ACM) esquerda, numa doente irradiada por
um oligoastrocitoma fronto-temporal ipsilateral.

Caso Clinico: Mulher, 36 anos, sem antecedentes relevan-
tes, que na sequéncia de crise convulsiva inaugural, realizou
TAC-CE que revelou lesdo calcificada, com componente
hemorragico subagudo, ocupando a metade esquerda da cis-
terna supra-selar. A angiografia excluiu lesdes aneurisméticas
e a RMN-CE identificou lesdo intra-axial calcificada fronto-
uncal-hipotalamica esquerda, com extensao para a cisterna
supra-selar. A doente permaneceu em vigilancia clinico-ima-
gioldgica durante sete anos, com crescimento lesional pro-
gressivo, pelo que foi realizada biopsia cirtrgica da lesao, com
diagnéstico histolégico de oligoastrocitoma grau II (OMS).
Um ano depois por agravamento clinico é reoperada com
remocao subtotal da lesdo, mantendo o diagnéstico histol6gi-
co prévio. Foi realizada radioterapia focal com redugao do
volume tumoral. Manteve epilepsia controlada com carbama-
zepina e sindrome piramidal sequelar direito ligeiro. Oito
anos apos a radioterapia, na sequéncia de cefaleia e parésia
facial, documenta-se em RMN-CE pequena colec¢ao hemor-
rdgica subaracnoideia frontal esquerda, sem contiguidade
com o tumor. A angio-TAC demonstrou um aneurisma da
ACM esquerda, com 5 mm de maior didmetro, posteriormen-
te embolizado, sem complicagoes.

Discussao: Os aneurismas intracranianos induzidos pela
radiacao sao raros, estando reportados cerca de 25 casos na lite-
ratura. Estes aneurismas ocorrem em média 8,5 anos apds a
radioterapia sendo a relacao causal por vezes dificil de compro-
var. Na nossa doente a relagao do aneurisma com a radiotera-
pia é suportada pela localiza¢ao na area irradiada e pela exclu-
sdo da sua existéncia na angiografia pré-radioterapia. Salienta-
se ainda a importancia do diagnéstico destes aneurismas pelas
implicacoes terapéuticas e prognoésticas inerentes.

Mielopatia como manifestacao
paraneoplasica de carcinoma do endométrio

Raquel Real', Joao Massano', José Mendes Ribeiro?, Goreti Nadais'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurofisiologia do Hospital
de S. Joao, Porto.

raquelmreal@gmail.com

Introducdo: Os sindromos paraneopldsicos neurolégicos
(SPN) podem afectar qualquer area do sistema nervoso, assu-
mindo uma grande variedade de manifestagdes clinicas.
Mielopatia isolada constitui uma forma de apresentagao
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muito rara destes sindromos. Quase todas as neoplasias se
podem associar a SPN, embora existam poucos casos descri-
tos relativos a carcinoma do endométrio.

Caso Clinico: Mulher de 78 anos apresenta incapacidade pro-
gressiva na marcha, com 3 semanas de evolugdo. Ao exame
observa-se paraparésia arrefléxica grave de predominio proxi-
mal, RCP extensor a esquerda e indiferente a direita, com sensi-
bilidades e funcao esfincteriana conservadas. Apresentava histo-
ria recente de Herpes Zoster tordcico, tendo iniciado empirica-
mente Aciclovir IV. Do estudo analitico inicial destaca-se VS
70mm/12h e LCR com 0 células, hiperproteinorraquia (1.24g/dl),
indice IgG normal, auséncia de bandas oligoclonais ou células
malignas e serologias/PCRs negativas, incluindo de VZV. Efectua
tratamento com IGIV, com melhoria discreta dos défices. O estu-
do electrofisiolégico é normal e a RM medular completa nédo
apresenta alteracdes relevantes. Desenvolve posteriormente
anemia progressiva grave, associada a aumentos adicionais daVS
e ahipergamaglobulinemia nao monoclonal. Verifica-se também
agravamento dos défices motores, associado a retengao urindria
e hipostesia superficial com nivel sensitivo por D6. E constatada
metrorragia, cuja investigacdo através de bidpsia endometrial
revela adenocarcinoma endometriéide. A TC toraco-abdomino-
pélvica mostra massa intra-uterina e adenopatias adjacentes. Os
anticorpos anti-neuronais (anti-Hu, Ri, Yo, Ma2, CV2, anfifisina)
sd0 negativos. E submetida a histerectomia total com anexecto-
mia, tendo falecido no 5° dia de pés-operatdrio por intercorrén-
cia respiratdria. Nao é realizada autdpsia.

Discussao: Os SPN sdao complicacdes raras das doencas
oncoldgicas, devendo ser considerados no diagndstico dife-
rencial de grande parte dos sindromos neurolégicos para os
quais nao exista etiologia esclarecida, mesmo na auséncia de
anticorpos anti-neuronais. No caso clinico descrito, a extensa
investigacdo efectuada permitiu eliminar outros diagnésticos
mais frequentes, tornando plausivel a hipétese de mielopatia
de etiologia paraneopldsica.

Metastizacao leptomeningea por
carcinoma da prostata

Paulo Pacheco dos Santos, Rui Venincio Guerreiro
Servico de Neurologia do Hospital de Sao Bernardo, Centro
Hospitalar de Settbal.

alexipaulo@sapo.pt; guerreiro.r@gmail.com

Introducdo: a metastizacdo leptomeningea em caso de
carcinoma da préstata é muito rara. A diminuicao da visao
como manifestacao inicial ndo é frequente. A experiéncia com
metotrexato intra-tecal neste tipo de tumores é reduzida e
com resultados limitados.

Caso Clinico: homem de 49 anos, com HTA diagnosticada
hd quatro anos. Em Novembro de 2006 inicia diminui¢do pro-
gressiva da visao precedida em duas semanas de cefaleias ligei-
ras. Em Fevereiro de 2007 foi-lhe diagnosticado carcinoma
indiferenciado da préstata com metastizagcdo loco-regional,
sendo submetido a cirurgia e tendo iniciado quimioterapia.

Em Marc¢o, mantendo diminuicdo da visao, foi observado
em consulta de Oftalmologia, constatando-se edema da papi-
la bilateral, sendo enviado ao servigo de urgéncia. O restante
exame neuroldgico era normal. Realizou-se puncao lombar
com pressdo de abertura de 350 mm de H,O.

O doente foi internado, procedendo-se a vdrias puncoes
lombares evacuadoras com pressdes de abertura superiores a
370 mm de H,0. Os campos visuais mostraram reducao con-
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céntrica da visao, mais acentuada no olho direito. A TAC-CE, a
angiografia cerebral e os exames citoquimico e bacteriolégico
do LCR foram normais, com presenca de células neopldsicas
no exame citopatolégico em 3 amostras.

Fez-se terapéutica com acetazolamida e furosemida.
Realizaram-se varias puncoes lombares evacuadoras sempre
com pressoes de abertura elevadas. Observou-se ligeira recu-
peracao da visdo. No final do internamento optou-se por colo-
car catéter subdural para drenagem de LCR e administracao
de metotrexato intra-tecal. Nos 10 meses seguintes manteve
quimioterapia sistémica e quimioterapia intra-tecal com
metotrexato. Os vdrios exames citopatolégicos do LCR nao
mostraram células neoplésicas. A pressao de abertura desceu
para valores entre 180 e 240 mm de H20. O doente nao apre-
sentou agravamento nem melhoria da visao.

Conclusdes: este caso superou as expectativas de sobrevi-
véncia, com uma evolucao actual de 13 meses; mantem-se
alguma incerteza quanto ao regime de administracdo de
metotrexato nesta patologia.

Sindrome de Guillain-Barré e
evidéncia de infeccao por Borrelia

Joao Cerqueira’, Ricardo Maré’, Esmeralda Lourenco’,
Fernando Mota Garcia?, José Figueiredo'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Patologia Clinica
Hospital de Sdo Marcos, Braga.
jcerqueira@ecsaude.uminho.pt

Introducéo: As manifestacoes de infeccao por Borrelia sdao
bem conhecidas na América do Norte, onde a tinica espécie
identificada é a Borrelia burgdoferi sensu strictu. Na Europa
predominam outras espécies cujas manifestacoes sao menos
conhecidas e parecem ser distintas.

Caso clinico: Apresentamos os casos de 5 doentes, quatro
homens (15, 55, 65 e 69 anos) e uma mulher (55 anos), obser-
vados entre Dezembro de 2007 e Fevereiro de 2008, por insta-
lagdo progressiva de tetraparésia flacida arrefléxica. A pungao
lombar revelou dissociagdo albumino-citolégica, com protei-
norraquia entre 0,7g/dl e 1,5g/dl e menos de 4 células/uL. O
estudo analitico revelou evidéncia serolégica (Elisa e Western
Blot) de infeccdo por Borrelia burgdoferi sensu lato, na ausén-
cia de fontes de reactividade cruzada (doencas auto-imunes,
VDRL, infecg¢des por virus da familia herpes). O estudo dos
anticorpos antiGQ1b e anti-Campylobacter encontra-se em
curso. Trés doentes ja realizaram electromiografia, com evi-
déncia de lesdo axonal em dois casos e de lesdo desmielini-
zante nos restantes. Todos foram medicados com imunoglo-
bulinas endovenosas e ceftriaxone: o jovem recuperou quase
completamente, os restantes mantém défices em grau eleva-
do. Nao se identificou nenhuma forma de contdgio comum,
nem uma mesma origem geografica, nem outras queixas ou
manifestagdes clinicas sugestivas de infec¢ao por Borrelia.

Discussao: De acordo com a literatura, embora a sensibilida-
de dos testes utilizados seja baixa (43%), a especificidade do
Western blot é elevada (podendo aproximar-se dos 99%). Apesar
disso, a interpretacdo de serologias positivas para a Borrelia
ainda levanta muitas dificuldades, devido a variabilidade antigé-
nica e ao facto de se conhecerem mal as espécies endémicas na
Europa. Deste modo, questionamo-nos se estes dados laborato-
riais estao relacionados com a apresentacao clinica dos doentes.
Sendo conhecido que a infec¢ao por Borrelia pode dar polinevri-
te, embora classicamente craniana, e na auséncia de evidéncia
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de causas de reactividade cruzada, optdmos por iniciar trata-
mento, opcao que gostariamos de ver debatida com os colegas.

Mononeuropatia multipla como forma
de apresentacao de sarcoidose

Gongalo Matias', Joao Martins', Francisco Tavares?, Candida
Barroso®, José Vale'*, Luis Santos™*

1-Servigo de Neurologia do Hospital de Egas Moniz, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Servico de Medicina Fisica e
Reabilitacdo do Hospital D. Estefanea, Centro Hospitalar de Lisboa
Central; 3-Servigo de Neurologia do Hospital de Santa Maria;
4-Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa.
gsmatias@gmail.com

Introducio: O sistema nervoso estd afectado em 5% dos
casos de sarcoidose. A manifestacdao mais frequente é a neu-
ropatia craniana, enquanto o envolvimento do SNP é menos
comum. O padrao habitual de neuropatia periférica na sarcoi-
dose é a polineuropatia periférica simétrica, constituindo a
mononeuropatia multipla outra apresentac¢ao possivel.

Caso clinico: Homem com 82 anos, hipertenso e portador
cronico do VHB, com parésia distal dos membros direitos e
disestesia da mao direita desde hd 5 meses com evolugao pro-
gressiva. No exame neurolégico, salientava-se: atrofia dos
interésseos da mao direita; parésia proximal 4/5 e distal 1/5
do MSD; hipoestesia no territério dos nervos cubital, cuta-
neos ante-braquial medial e lateral, peroneal profundo e
superficial, anestesia do territério dos nervos mediano, radial
e safeno externo a direita.

O EMG revelou uma mononeuropatia mdaltipla sensitivo-
motora, axonal dos membros direitos. As bidpsias de nervo e
musculo mostraram numerosos granulomas com auséncia de
células gigantes multinucleadas. A baciloscopia da mucosa
nasal e pele foi negativa. A TC tordcica mostrou um padrao pul-
monar micronodular em vidro despolido. O lavado bronco-
alveolar apresentou achados compativeis com alveolite linfoci-
tdria ligeira. Analiticamente: ECA diminuida, célcio sérico e
desoxipiridolina aumentadas e fésforo urinario diminuido. Uma
extensa investigacdo laboratorial excluiu causas vasculiticas,
tumorais e infecciosas. Foi iniciada prednisolona (60 mg/dia).

Na reavaliacao aos 5 meses, o doente apresentava franca
melhoria dos défices sensitivo-motores, mantendo-se medi-
cado com prednisolona (25 mg/dia).

Discussao / Conclusdes: O diagndstico da sarcoidose é
sobretudo clinico e de exclusdo, requerendo a presenca histo-
légica de granulomas epitel6ides nao-caseosos. O envolvi-
mento do SNP ocorre em 15-18% dos casos de neurosarcoido-
se. Os relatos de mononeuropatia multipla associados a sar-
coidose sao raros, tendo a biépsia contribuido de forma deci-
siva para o diagndstico neste doente. Ao contrdrio do habitual,
a ECA pode apresentar-se normal ou diminuida. A corticote-
rapia é a terapéutica de eleicao, com boa resposta.

Picada de Insecto e Pé Pendente

Rui Matos', Cecilia Bagulho?, Joao Coimbra’

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

rmcmatos@gmail.com

Introducéo: Os casos de neuropatia simultanea dos nervos

Ciatico Popliteu Interno (CPI) e Cidtico Popliteu Externo
(CPE) sao raros. Na sua maioria sdo secunddrios a patologia
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traumdtica ou vascular, sendo o CPE pelo seu trajecto mais
periférico o mais frequente e gravemente afectado. Existem
também quadros descritos secunddrios a armadilha por
variagdes da anatomia dos musculos da fossa popliteia.

Caso Clinico: Doente de 71 anos observada no hospital por
celulite do membro inferior direito secundaria a picada de
insecto no cavado popliteu ipsilateral. Dias depois inicia qua-
dro progressivo de parestesias e falta de forga no pé direito. A
quarta semana de doenca € internada e apresentava ainda
sinais inflamatérios na regido popliteia direita e o exame neu-
rolégico revelava pé direito pendente, com plegia na flexao
dorsal e parésia na flexao plantar. Reflexos aquilianos abolidos
erotulianos presentes e simétricos. Hipostesia dlgica distal até
ao 1/3 superior da perna direita. Realizou Ressonancia
Magnética lombo-sagrada que ndo revelou compromisso
radicular e o Electromiograma foi sugestivo de lesdao simulta-
nea dos nervos CPE e CPI no cavado popliteu direito. Realizou
posteriormente Ressonédncia & coxa e fossa popliteia direita
que foi sugestiva de processo inflamatério popliteu com
hipersinal nas pondera¢des T2 no trajecto dos dois nervos
referidos, sugestivo de lesdo dos mesmos. Trés meses depois
mantem programa de medicina fisica e reabilitacdo com
melhoria gradual dos défices.

Conclusdo: A doente apresenta uma mononeuropatia
multipla dos nervos CPE e CPI por mecanismo de armadilha
no cavado popliteu, secundério a processo inflamatério loco-
regional induzido por picada de insecto.

Sindrome de Lambert-Eaton em
Carcinoma Pavimento-Celular

Rui Matos', Raquel Faria?, Henrique Santos? Joao Proenca’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina; Hospital Garcia
de Orta, Almada.

rmcmatos@gmail.com

Introducéo: O Sindroma miasténico de Lambert-Eaton é
uma doenca pouco comum da placa neuromuscular caracte-
rizada por uma disfunc¢ao pré-sinéptica associada héa existén-
cia de anticorpos anti-canais de calcio, envolvidos na liberta-
¢ao de acetilcolina para a fenda sindptica. O seu reconheci-
mento precoce é muito importante na medida em que em
mais de 50% dos casos surge como sindrome paraneoplésico
associado com maior frequéncia ao carcinoma pulmonar de
pequenas células.

Caso clinico: Doente de 54 anos com quadro de seis meses
de evolu¢ado de perda ponderal superior a 30Kg, falta de forca
muscular de predominio braquial proximal, disfonia, disfagia
para liquidos e abertura involuntaria dos olhos durante o sono.
Um meés antes iniciara dor pleuritica toracica inferior direita,
tosse e expectoracdo. Tinha hdbitos tabdgicos de 65 UMA. A
observacao geral revelou emagrecimento marcado, semiologia
de atelectasia do lobo pulmonar inferior direito. Exame neuro-
l6gico revelou hipofonia, tetraparésia, atrofia muscular e refle-
x0s 6steo-tendinosos diminuidos. O electromiograma mostrou
resposta incremental superior a 50% na estimulacgao repetitiva a
30Hz, sugestiva de Sindrome de Lambert-Eaton. O Rx térax
revelou atelectasia do lobo inferior direito. A TC toraco-abdomi-
nal e a broncofibroscopia revelaram neoplasia expansiva com
componente endobrénquico do lobo inferior direito, extensao &
carina, artéria pulmonar e auricula esquerda. A histologia da
biépsia transbréonquica revelou carcinoma pavimento-celular —
estadio T4AN1MO. Iniciou terapéutica com piridostigmina com
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melhoria inicial e quimioterapia com carboplatina e vinorelbi-
na. Apesar da terapéutica manteve o progressivo agravamento
do estado geral tendo o doente falecido trés semanas apés o
diagndstico por arritmia stbita.

Conclusao: O Sindrome de Lambert-Eaton é uma patolo-
gia rara, provavelmente subdiagnosticada, que surge como
sindrome paraneopldasico associado a carcinoma nao-peque-
nas células do pulmao o que a torna ainda menos frequente.

Agradecimentos: José Duarte (Servico de Pneumologia —
Hospital Garcia de Orta)

Forma atipica de doenca do neurénio
motor com diparésia braquial e longa
evolucao

José Mdrio Roriz, Belina Nunes
Servico de Neurologia do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
joseroriz@yahoo.com

Introducio: Apresenta-se um caso invulgar de doenca do
neurénio motor com inicio tardio e lenta progressao de 12
anos, sinais de 2° neurénio de predominio bibraquial proxi-
mal e sinais piramidais dos MI.

Caso Clinico: Homem de 72 anos. Desde os 60 anos com
progressiva amiotrofia e falta de forca do MSD, sobretudo na
elevacdo do brago, bilateralizada ao MSE pelos 66 anos.
Apresentou lenta progressao desde entdo, revelando actual-
mente: MS pendentes com marcada amiotrofia bilateral de
predominio escapular, ténus flacido e fasciculagdes dispersas,
parésia simétrica (grau 2 na abduc¢ao dos ombros, flexdao dos
cotovelos e extensao dos punhos; grau 4 na flexao dos punhos
e dedos das maos), ROTs C4/C5/C6 simetricamente abolidos
e C7/C8 grau 2; sem déficits motores dos MI, embora hiperre-
flexia L3/L4/L5/S1 grau 3, Babinski bilateral e fasciculagdes;
sem déficits bulbares ou sensitivos; ligeira redu¢ao das pres-
soes inspiratdrias/expiratorias maximas nas PFR. Apresentou
RMN cervical sem alteracoes; EMG com sinais bilaterais de
desnervagdo activa e cronica (tracado intermediario pobre
nos grupos do ombro e braco; intermedidrio ao nivel do ante-
brago), sem bloqueios de conducdo motora ou alteragdes de
condugao sensitiva; biopsia muscular sem miopatia ou distro-
fia; sem anticorpos anti-gangliosideos-MG1, deficit de f-
hexosaminidase-A ou muta¢des GARS (dASMAS5).

Discussédo: Os achados imagioldgicos, electromiogréficos e
histopatolégicos permitem excluir as hipoteses diferenciais de
mielopatia espondilética, MMNCB, IBM ou distrofia muscular.
A presenca de sinais de primeiro neurdnio exclui também os
diagnésticos de PMA (predominio distal simétrico), SMA tipo-
IV (hereditdria, inicio adulto, predominio proximal) ou dSMA
tipo-5 de Harding (hereditdria, inicio adulto, distal), identica-
mente caracterizados pelo predominio braquial e lenta pro-
gressao. A coexisténcia de sinais piramidais perfaz critérios
para ALS provével, estando descritos, em até 10% das ALS,
variantes ‘flail-arm’ com diplegia amiotréfica bibraquial proxi-
mal, fungao preservada dos MI e Babinski bilateral, com sobre-

vida média de 4-5 anos, embora raramente superior a 8 anos.
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Uma Polineuropatia Téxica Emergente

Ana Graga Velon', Pedro Guimardaes', Joao Paulo Gabriel', Mario
Rui Silva', Marisol Gerra? Manuel Cunha®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servigco de Hetamologia do Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
anavelon@clix.pt

Introducio: O bortezomib é um inibidor proteossémico
selectivo recentemente aprovado no tratamento do mieloma
muiltiplo refractdrio. E um agente promissor cuja utilizagdo
pode estar limitada pelo aparecimento de uma neuropatia peri-
férica, descrita em 25-30% dos doentes, e que € severa em 12%.

Caso Clinico: Mulher de 61 anos com antecedentes de
mieloma multiplo IgA desde 1999, tendo realizado 2 auto-
transplantes da medula dssea e terapéutica com talidomida e
dexametasona a que respondeu. Por progressao da doenca
iniciou quimioterapia com bortezomib em 2007, com franca
melhoria clinica e analitica. Ap6s o 3.° pulso desenvolveu qua-
dro de lombalgias, parestesias lombo-sagradas, obstipacao e
retencao urindria. Concomitantemente apresentava infeccao
urindria iniciando antibioterapia empirica. O exame neurol6-
gico era normal. Realizou TAC abdomino-pélvica que excluiu
a progressao da massa mielomatosa. A EMG revelou a presen-
¢a de uma polineuropatia sensitivo-motora com lesao axonal
discreta e possivel compromisso multi-radicular lombo-
sagrado grave concomitante. Assumiu-se como etiologia mais
provavel a toxicidade neuropética, que por se manter estavel,
ditou a continuacao terapéutica.

Conclusdo: A crescente utilizacdo de bortezomib pode
complicar-se de um ndmero emergente de casos de neuropa-
tia sensitiva, motora ou autonémica. A sua introducao deve
ser cautelosa naqueles que efectuaram terapéutica neurotoxi-
ca ou apresentem neuropatia prévia, tendo particular atencao
ao risco de neuropatia potencialmente fatal.

Parésia e fasciculagdes da lingua na
Miastenia Gravis

Ruth Geraldes', Angelika Lobanova', Mamede de Carvalho'?
1-Servico de Neurologia. Hospital de Santa Maria, Lisboa;
2-Unidade de Neuromusculares, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.
ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducéo: A Miastenia Gravis (MG) é uma doenga auto-
imune da jun¢do neuromuscular que afecta frequentemente
os musculos oculares e orofaciais, podendo conduzir a diplo-
pia, disfonia e disfagia. A atrofia muscular pode ocorrer em
casos de doenga nao tratada e de longa duracao. Descrevemos
um caso de um jovem que na altura do diagndstico apresen-
tava parésia e actividade espontanea da lingua.

Caso Clinico: Um homem de 38 anos, ucraniano, com his-
téria (3 anos de duracdo) de “parestesias” da lingua, disartria,
disfagia e dificuldades na mastigacdo. Dezoito meses apds o
inicio do quadro notou diplopia e fraqueza muscular dos 4
membros, flutuantes. Recorreu a nossa consulta em Fevereiro
de 2007 por agravamento da disfagia (com perda ponderal de
5 kg), e da disfonia. Ao exame neurolégico apresentava ptose
do olho esquerdo, agravada pelo exercicio, parésia do palato,
lingua hipoténica e parética com escassas fasciculagdes. A ava-
liacdo neurofisiolégica mostrou fibrilhacdo no genioglosso e
um decremento significativo na estimulacao repetitiva (trapé-
zio, curto abdutor do polegar). A TC tordacica excluiu timoma.
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Os titulos para anticorpos antireceptores de acetilcolina esta-
vam elevados. Verificou-se uma boa resposta a pridostigmina e
foi iniciada corticoterapia com uma melhoria clinica franca.

Discussao: Este caso ilustra que a MG de longa duracao
pode apresentar fibrilhacao no EMG. Este aspecto pode gerar
alguma dificuldade diagnéstica ao Neurologista, sobretudo
quando observado na lingua. O diagnéstico de MG nao deve
ser excluido com base neste sinal neuroldgico atipico.

A Faldcia da Estimulacao Cortical

Ruth Geraldes', Miguel Coelho, Mario Miguel Rosa, Lara
Severino®, Mamede de Carvalho'?

1-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa;
2-Unidade de Neuromusculares do Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa; 3-Servi¢o
de Psiquiatria, Hospital de Santa Maria.
ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducéo: A parésia como apresentacao de Perturbagdo
de Conversdo pode constituir um desafio diagndstico para o
Neurologista, levando frequentemente a uma investigacao
extensa por forma a excluir de patologia organica.

Caso Clinico: Mulher de 25 anos recorreu ao SU por qua-
dro com 3 dias de evolucao de parésia do membro inferior
esquerdo (MIE), hipostesia e retencao urindria (algaliada
desde o primeiro dia). Um ano antes tinha sido extensamente
investigada por quadro de artralgias, e medicada com predni-
solona (5mg) e naproxeno. Observou-se plegia e anestesia
para todas as modalidades sensitivas do membro inferior
esquerdo, nivel de hipostesia em D8, reflexos osteotendinosos
fracos mas simétricos, reflexo cutaneo plantar flexor bilateral-
mente mas com resposta mais fraca a esquerda. A RMN da
medula dorso.-lombar foi normal. Durante o internamento,
instalou-se, rapidamente, parésia do membro superior
esquerdo. A RMN cerebral e da medula cervical, o estudo elec-
tromiogréfico e o exame do LCR foram normais. A estimula-
¢do magnética transcraniana (EMT) revelou marcada assime-
tria do limiar de excitabilidade cortical (mais elevada no
hemisfério direito - HD) com resposta de pequena amplitude
no MIE, as laténcias foram normais. Durante o internamento
foi observada mobilizacao volicional dos membros esquerdo,
tendo sido pedida avaliacdo pela Psiquiatria. A doente assu-
miu que o quadro havia sido desencadeado por acontecimen-
tos ansiogénicos e imediatamente apds a entrevista psiquid-
trica iniciou marcha, sem apoio.

Discussao: O aumento do limiar de excitabilidade do HD
poderia ter origem cortical ou no 2° neurénio, no entanto a
simetria da amplitude das ondas F indica a origem cortical
deste fenémeno. Na conversdo associada a sintomas sensiti-
vos, estudos de RM funcional mostraram uma reducdo na
actividade do cdrtex sensitivo contralateral ao defeito. As alte-
ra¢des no estudo por EMT, descritas neste caso, podem repre-
sentar um fenémeno de inibi¢do motora subjacente a
Perturbacdo de Conversdo. Nao encontrdmos outra observa-
¢ao semelhante na literatura.

Epilepsia Generalizada Tipo Pequeno
Mal, Controlada com Terapéutica Pouco
Habitual

Rui Matos, Jodo Proenca, Paula Breia
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
rmcmatos@gmail.com
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Introducdo: A epilepsia de auséncias é um tipo de epilep-
sia generalizada da infancia, de caracteristicas benignas por
ser auto-limitada desaparecendo habitualmente na adoles-
céncia. Do ponto de vista electroencefalografico é caracteris-
tica a existéncia de actividade paroxistica generalizada de
ponta-onda a 3Hz, nao sendo frequente a co-existencia de
caracteristicas cliicas ou electroencefalogréficas focais.

Caso Clinico: Crianca de 13 anos, com desenvolvimento
psicomotor normal, seguida em consulta de neurologia desde
os oito anos por episddios de auséncias tipicas associados a
mau rendimento escolar. Filha de pais ndo consanguineos e
sem histdria de familiares com epilepsia. O exame neurol6gi-
co nunca revelou sinais focais e a prova de hiperpneia desen-
cadeava auséncias com automatismos orais e palpebrais. Os
electroencefalogramas iniciais evidenciavam actividade paro-
xistica de ponta-onda a 3Hz. Apenas e conseguiu controle
satisfatério das crises com a administracdo de valproato de
sddio (VPA) e lamotrigina (LTG). Apds periodo sem sintomas
comecou a ter episddios compativeis com crises parciais com-
plexas suportados electroencefalograficamente por foco tem-
poral de actividade paroxistica inexistente até entao.
Ressonancia Magnética Encefélica normal. Assintomatica sob
terapéutica com VPA, LTG e topiramato. Desde ha dois anos
com EEG normal.

Conclusdo: O interesse deste caso reside na pouco vulgar
associacao terapéutica e na persisténcia de alteracoes elec-
troencefalogréficas focais invulgares numa epilepsia inicial-
mente caracterizada por auséncias tipicas.

Lesdes Corticais Pericalosas
Bilaterais em Doente com Crise Epiléptica
Generalizada

Maria Rita Pelejao’, Ruth Feio? Ana Calado’, Claudia Jorge',
Manuel Manita'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina do Centro
Hospital de Lisboa Central — EPE.

mritapelejao@gmail.com

Introducdo: Descricoes de alteracdes transitérias, docu-
mentadas em TC ou RM, resultantes de crises epilépticas
podem dificultar a interpretacdo de lesdes encontradas nestes
doentes e levantam questdes como: causa ou consequéncia?
Alteracoes pds-ictais nos exames de imagem podem ser devi-
das a edema cerebral, citotéxico e vasogénico, e frequente-
mente mimetizam lesdes estruturais.

Caso Clinico: Mulher de 30 anos, com insuficiéncia renal
cronica, sob didlise peritoneal. Quadro de diarreia durante
dois dias, sem febre, seguido de trés crises epilépticas genera-
lizadas, com duragdo de 5-10 minutos cada, sem recuperacao
do estado de consciéncia entre os episdios. Pds-critico carac-
terizado por desorientacdo e amnésia durante 12 horas. Sem
sinais focais nem meningeos no exame neuroldgico.
Analiticamente: creat-14.4, ureia-174, Hb-10.8, Leuc-9600 e
PCR-2.7. TC-CE mostrou hipodensidades corticais frontais
parassagitais bilaterais. A RM-CE, realizada nas 48h pos crise,
revelou, nas sequéncias de T2 e difusdo, hiperintensidade no
cortex pericaloso bilateral, sem envolvimento da substancia
branca adjacente nem reforco de sinal em T1 pés injeccao de
contraste. EEG com sono, realizado 4 dias apés as crises, mos-
trou rara actividade paroxistica fronto-temporal esquerda,
com electrogénese de base mantida. Repetiu RM-CE passados
12 dias com regressao praticamente total das alteracoes des-
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critas. PL cujo exame citoquimico, pesquisa de bandas oligo-
clonais, exames culturais para bactérias, PCR e anticorpos
para virus grupo Herpes e Enterovirus negativos. Ac. anti-Hu,
Yo, MAG, VGKC, ANNA-3, mGLuR, Ma2 e P/Q-VGCC negati-
vos. A doente esteve sob terapéutica com aciclovir ev durante
12 dias e Valproato s6dio 600mg/d durante dois meses.

Conclusao: Apresenta-se um caso de hiperintensidade
transitéria do girus cingulado documentada em RM. A rever-
sibilidade e localizacao cortical das lesdes limitam o diagnoés-
tico diferencial a edema poés-ictal, isquémia reversivel e infla-
macao/infeccao. Visto que o estudo realizado nao revelou
uma causa infecciosa ou inflamatéria, as hipdteses de edema
ou isquémia transitéria, em relacdo com crises epilépticas,
parecem-nos as mais provaveis.

Hemiplegia alternante

Paula Pires', Concei¢ao Bento', Beatriz Santiago', Fernando
Matias', Joaquim Oliveira® Rosa Sa? Isabel Ramos? Nuno
Marques?, Conceicao Robalo®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Infecciologia, 3-Servico
Neuropediatria dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
gaivotamiope@hotmail.com

Introducdo: Hemiplegia alternante é uma doenca rara
caracterizada por episdédios transitérios e recorrentes de
hemiplegia acompanhados de altera¢des oculares, autonémi-
cas, manifestacdes extra-piramidais e compromisso cogniti-
vo. Usualmente a idade de inicio é inferior a 18 meses. A clini-
ca sugere envovimento cortical e dos ganglios da base. O estu-
do neuroimagiologico é normal. O estudo neurofisiologico é
atil para localizacdo da lesdo. Os mecanismos fisiopatologicos
mantem-se por esclarecer.

Caso Clinico: Doente sexo masculino, 14 anos, trazido ao
servico de urgéncia por febre e alteracdo de consciencia.
Apresentava afasia global, hemiplegia direita, reflexos osteo-
tendinosos hiporeactivos e simétricos, cutaneoplantar em
extensdo a direita, retengdo urindria e 38.4° de temperatura
auricular. Analiticamente leucocitose moderada. Estudo neu-
roimagiologico (TAC-CE e RM-CE) normal. Estudo citoquimi-
co do LCR normal. EEG evidenciava disfun¢do do hemisfério
esquerdo com actividade delta arritmica a esquerda.
Radiografia do torax, electrocardiograma, ecocardiograma,
eco-doppler carotideo vertebral normais. Sem alteragao do
estado clinico, doente foi internado no servigo de infecciologia
com o diagnostico de “encefalite herpética” e medicado com
aciclovir 10mg/Kg. Dos antecedentes pessoais de referir epis6-
dio semelhante aos 5 anos de idade, apresentando alteracoes
do EEG sobreponiveis as actuais mas do hemisfério contrério.
Sem histéria familiar conhecida. Durante o internamento os
exames complementares de diagndstico para etiologias infec-
ciosas foram negativos, realizou cintigrama de perfusao cere-
bral que evidenciou hipoperfusao do lobo temporal, regido
frontal posterior e regido parieto-occipital do hemisfério
esquerdo. A melhoria clinica e electroencefalogréfica verifi-
cou-se, apartir do segundo dia, ap6s introducao de valproato
sodio.Teve alta medicado com Flunarizina e Valproato sédio.

Conclusao: A fisiopatologia permanece desconhecida. Um
dos mecanismos sugeridos reside numa canalopatia, por ser
de caracter imprevisivel, episddico, paroxistica e por respon-
der a Flunarizina. Partilha caracterisitcas clinicas com a
Migraine Hemiplegica e com a Ataxia Episédica Tipo 2 relacio-
nadas com mutagdes no gene dos canais de cdlcio CACNAI1A,
mutacgdo, ndo evidenciada na hemiplegia alternante.
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Alexia por estimulacao temporal
inferior num caso de cirurgia da epilepsia

Ana Rita Peralta'*, Carla Bentes'*, Clara Loureiro**, Tiago
Mestre', Rosa Santos’, Ligia Ferreira', Joana Pires’, José
Fonseca?, Luisa Albuquerque?, Isabel Pavao Martins?, José
Pimentel**

1-Laboratério de EEG/Sono, 2-Laboratério de Linguagem,
3-Laboratério de Neuropatologia, 4-Grupo de Cirurgia da
Epilepsia do HSM, Lisboa.

anaritaperalta@gmail.com

Introducio: A leitura depende da integridade de duas vias,
fonolégica e semantica. A lesdo destas vias da origem diferen-
tes formas de alexia. Os substractos anatémicos destas vias
permanecem mal caracterizados.

Objectivo: descrever um caso de alexia induzido pela esti-
mulacao cortical temporal inferior

Caso clinico: Mulher, 19 anos, crises epilépticas focais com
alteracdo da consciéncia desde os 9 meses. Aos 6 anos amig-
dalohipocampectomia e lobectomia temporal anterior
(exame anatomopatolégico ndo conclusivo). Sem crises até
aos 9 anos, altura em que iniciou crises com alteracao da
consciéncia, automatismos e afasia ictal. O EEG mostrou acti-
vidade epiléptica intercritica fronto-temporal bilateral inde-
pendente e actividade delta temporal posterior esquerda ictal.
A RMN CE revelou cavidade sequelar temporal anterior
esquerda e com hiperintensidade (gliose residual) do segmen-
to inferior e interno. Na avaliacao neuropsicolégica mostrava
defeito de memoéria, atencdo e linguagem. A doente realizou
monitorizacdo video-electrocorticografica com grelhas de
eléctrodos subdurais (26 eléctrodos temporais inferiores e
laterais). A estimulacao cortical da regiao temporal basal pro-
vocou erros na leitura de pseudopalavras, com erros de nor-
malizacdo, visuais e morfoldgicos, semelhantes aos encontra-
dos numa alexia fonolégica. Nao foram encontrados erros nas
restantes funcdes testadas (linguagem, memdria, nomeacao
de figuras, cores, faces). A doente foi submetida a cirurgia com
remocao da zona irritativa e de inicio ictal mas preservagao da
drea eloquente. Anatomopatologicamente demonstrou-se
displasia cortical. A doente permanece livre de crises e sem
defeitos neuropsicolégicos de novo.

Conclusao: Este caso representa o primeiro caso de lesao
isolada da via fonolégica na leitura com caracteres ocidentais
provocado por uma lesdo circunscrita da regido temporal
basal. Este facto parece indicar que a segregacao entre as vias
fonoldgica e lexico/semantica da leitura se dd desde os
momentos mais precoces do processamento, na regido occi-
pito-temporal basal. Esta hip6tese é reforcada por estudos
recentes de RMN funcional e raros casos de alexia com carac-
teres japoneses.

Alucinacoes visuais complexas pés
enfarte cerebral occipital - sindrome de
Charles Bonnet ou crises visuais simples?

Joana Damadsio, Ernestina Santos, Assuncao Tuna

Servico de Neurologia do Hospital de Santo Anténio — Centro
Hospitalar do Porto, Porto.
joanadamasio80@gmail.com;ernestinasantos@gmail.com;
asstuna@mail.telepac.pt

Introducao: As alucinacdes visuais complexas podem sur-
gir num amplo espectro de doencas neurolégicas, oftalmol6-
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gicas ou psiquidtricas. Encontram-se descritos casos de aluci-
nacoes visuais no campo visual hemianéptico, pés enfarte
occipital. Coloca-se frequentemente a questao da fisiopatolo-
gia destes eventos, nomeadamente se sao ou nao crises epi-
lépticas visuais. A sindrome de Charles Bonnet (SCB) caracte-
riza-se pela presenca de alucinagdes visuais complexas na
auséncia de deterioracdo cognitiva, em doentes com diminui-
¢ao da acuidade visual. Inicialmente descrito associado a
patologia ocular, é actualmente aceite que ocorre no campo
hemiandptico p6s lesdo cerebral (AVC, cirurgia). Esta situagao
é contudo sub-diagnosticada.

Caso clinico: Homem, 65 anos, hipertenso, com cefaleia
hemicraniana esquerda de inicio stbito e alteragdo da visao.
Apresentava hemianépsia homénima direita e acuidade visual
normal. A TAC cerebral revelou enfarte em territério da artéria
cerebral posterior esquerda. No 4° dia de evolugao apresentou
alucinagoes visuais complexas (animais, pessoas) estaticas e
cinéticas, no campo visual hemianéptico, com critica para os
eventos, duracao de minutos, vérias vezes ao dia, sem relacao
com o sono nem predominio vespertino. Sem alucinacoes
noutras modalidades sensitivas. Sem antecedentes de patolo-
gia psiquidtrica, nem deterioracdo cognitiva. O EEG (assinto-
madtico) era normal. Foi medicado com fenitoina 300 mg/dia,
durante 4 anos, mantendo, com menor frequéncia, as alucina-
coes. Repetiu o EEG (assintomdtico) que foi normal.
Suspendeu o anti-epiléptico, com manutencdo dos episédios,
embora com o decorrer do tempo menos frequentes.

Conclusdes: Na nossa opinido, a auséncia de estereotipia,
normalidade do EEG, auséncia de beneficio com antiepilépti-
co e auséncia de agravamento com a sua suspensao, tornam a
hipétese de crises epilépticas menos provavel. Pensamos que
se trata de SCB que ocorre no campo hemianéptico resultan-
te do enfarte cerebral. Este caso vem reforgar os autores que
defendem que a sindrome pode surgir noutras situacoes de
défice visual, para além das causas oftalmoldgicas.

Disfuncdo Cognitiva e Sindromo
Cerebeloso Grave Induzidos por
Amiodarona

Jodo Martins, Mério Veloso
Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa.
joaomartins.dr@gmail.com

Introdugdo: A amiodarona é uma droga antiarritmica
(classe I1I), frequentemente utilizada na taquicardia ventricu-
lar refractéria e na manutencao do ritmo sinusal em pacientes
com FA paroxistica. Sendo altamente lipofilica, deposita-se
em altas concentragdes na gordura e musculo, tendo uma
semi-vida de eliminacdo de aproximadamente 58 dias. A sua
toxicidade neurolégica é uma consequéncia pouco reconheci-
da e relatada, manifestando-se sob a forma de tremor, poli-
neuropatia sensitivo-motora, fraqueza muscular proximal e
ataxia de predominio axial.

Caso clinico: Mulher caucasiana com 76 anos, sem antece-
dentes clinicos relevantes, iniciou terapéutica com amiodaro-
na (200mg/dia) e varfarina, ap6s internamento por AIT (lesao
isquémica fronto-insular direita) e FA paroxistica de novo. A
investigacdo etiolégica para AIT ndo revelou fonte embolige-
na, tendo alta com exame neurolégico normal. Recorreu ao
SU 1'/, més depois, apresentando instalacao subaguda de
desequilibrio na marcha, tendo TC-CE sem novas lesdes. Nos
trés meses seguintes, o quadro deteriorou-se com disfuncao
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cognitiva (MMSE-20/30: alteragdes na orientacdo temporal,
visuo-espacial, célculo, execucdo de tarefas simples, com-
preensdo e escrita); sindromo cerebeloso axial grave: incapa-
cidade para a marcha com astasia-abasia, titubeacao em posi-
¢ao sentada, tremor cefdlico de afirmacao, tremor postural
simétrico dos membros, ligeira dismetria, franca disartria e
nistagmo horizonto-rotatério bilateral, sem outros sinais
focais. A RM-encefdlica ndo mostrou novas lesdes e uma
extensa investigacdo etiolégica (incluindo funcao tiroideia)
foi negativa. Perante a possibilidade de iatrogenia, foi suspen-
sa a amiodarona. O quadro regrediu muito lentamente e 9
meses depois, apresenta MMSE-30/30 com apenas ligeira ins-
tabilidade na marcha em linha.

Discussao/Conclusdes: A terapéutica com amiodarona é
uma reconhecida causa de toxicidade sistémica, sendo a fre-
quéncia dos efeitos adversos dependente da dose total admi-
nistrada. Raramente, hd atingimento do SNC/SNP, mas exis-
tem poucos casos descritos de um envolvimento tdo exube-
rante como o apresentado. O reconhecimento da iatrogenia
pode ser dificil, mas é essencial por ser causa tratavel para dis-
func¢do cognitiva e cerebelosa.

National Institute of Health Stroke
Scale (NIHSS) International Initiative -
versdo portuguesa

Pedro Castro, Teresa Mendonca, Pedro Abreu, Marta Carvalho e
Elsa Azevedo

Servico de Neurologia do Hospital de S. Jodo e Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto, Porto.
elsaazevedo@netcabo.pt

Introducéo: A escala de acidente vascular cerebral (AVC)
do National Institute of Health dos EUA (NIHSS) permite uma
avaliacdo quantitativa dos défices neuroldgicos relacionados
com o AVC, sendo utilizada na valorizacao do seu caracter
agudo, determinacgdo do tratamento mais apropriado e previ-
sdo do prognéstico do doente. A NIHSS Internacional é uma
iniciativa que visa a divulgacao e certificacao na NIHSS. Opera
através da Internet, permitindo a certificacdao online do utili-
zador e procurando que a NIHSS esteja acessivel e seja facil-
mente compreendida internacionalmente pelos vdrios profis-
sionais de satde que avaliam doentes com AVC na fase aguda.

Objectivo: Integracao do NIHSS International, produzindo
a versao portuguesa.

Metodologia: Ap6s convite do centro universitdrio pela
entidade americana promotora, iniciou-se processo de tradu-
¢do do texto escrito e falado do programa de certificacdo na
escala do sitio www.NIHStrokeScale.org. Os contetidos inclui-
ram instrucoes acerca da escala, videos de aplicagao a casos
clinicos exemplificativos e para certificacdao. Optou-se pelo
processo de legendagem dos videos, em alternativa a dobra-
gem, por parecer mais fidedigna a apreciacao de algumas alte-
racoes neuroldgicas (ex. disartria), mas também pela maior
facilidade de compreensao por comunidades de lingua portu-
guesa com pronuncias diversas.

Resultados: Os textos foram traduzidos e os videos legen-
dados. A avaliacao completa de um doente requer menos de
10 minutos. O filme ficou facilmente perceptivel, tendo sido
testado favoravelmente em curso de doenca vascular cerebral
frequentado por médicos e enfermeiros. A entidade promoto-
ra aprovou o resultado final, que serd oportunamente inclui-
do no sitio do NIHSS International.
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Conclusdao: O NIHSS International vem facilitar que a
NIHSS possa ser aplicada a cabeceira do doente de forma con-
sistente por médicos ou enfermeiros, permitindo uma lingua-
gem comum para troca de informacdes, apds certificacdo. A
versdo portuguesa do NIHSS International veio tornar este
instrumento mais acessivel aos profissionais de satide das
vdrias comunidades internacionais de lingua portuguesa.

Trombose venosa central e fistula
dural: um diagnéstico acidental

Angela Timéteo', Ana Azevedo?, Carla Conceigio?, Cristina
Costa’

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade Auténoma de
Neurorradiologia do H. Fernando Fonseca, Amadora.
angelatimoteo@hotmail.com

Introducéo: as tromboses venosas cerebrais podem cons-
tituir complicagdo clinica em estados de hipercoagulabilida-
de, como doencas primdrias da coagulacdo, neoplasias,
conectivites e outras doencas inflamatdrias e infecciosas.
Associam-se ocasionalmente a fistulas arterio-venosas durais,
podendo estar na sua origem ou ser consequéncia das mes-
mas, por impossibilidade de circulagao venosa eficaz. A sua
associacdo a radioterapia cervical tem sido descrita, mas é
rara. Apresentamos um caso clinico de hipertensao intra-cra-
niana assintomadtica associada a trombose jugular interna e a
fistula arterio-venosa dural cujo diagnéstico foi acidental.

Caso clinico: homem de 76 anos, com histéria de neopla-
sia da laringe tratada com quimioterapia e radioterapia 10
anos antes e doenca de Whipple tratada, referenciado para
observacao neurolégica por ter sido detectado edema papilar
bilateral em consulta de Oftalmologia de controlo apds cirur-
gia de cataratas. O doente ndo apresentava sintomas de hiper-
tensdo intra-craniana. Para além do edema papilar bilateral,
apenas se objectivava de anormal aboli¢do dos reflexos mio-
taticos nos membros inferiores. A acuidade visual era normal.
A RM com angio-RM mostrou aspectos sugestivos de trombo-
se do seio lateral e veia jugular interna esquerdos. A avaliacao
analitica foi normal, realcando-se factores pré-trombéticos e
marcadores tumorais negativos. A Angio-TC venosa eviden-
ciou trombose da jugular interna e dos seios sigmoideu e late-
ral esquerdos, bem como pequenos vasos ingurgitados com-
pativeis com fistula dural associada. Estes achados foram con-
firmados por angiografia cerebral. Completou a primeira fase
do tratamento endovascular.

Conclusoes: apresentamos um caso de hipertensdo intra-
craniana assintomadtica cuja investigacdo conduziu aos diag-
nosticos de trombose venosa cerebral e fistula arterio-venosa
dural. Tendo sido afastadas outras causas de trombose veno-
sa, a hip6tese que se afigura mais provavel é a de fistula dural
secundaria a trombose venosa p6s-radioterapia.

CADASIL: identificacao de nova
mutacao e descricdo do fenétipo clinico
numa familia
Rui Maltez Guerreiro', Paulo Santos’, Jodao Paulo Oliveira?, José
Pinto Marques', Paulo Fontoura'
1-Servigo de Neurologia do Hospital de S. Bernardo, Settibal;

2-Servico de Genética da Faculdade de Medicina do Porto.
rpguerreiro@gmail.com
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Introducio: A Arteriopatia Cerebral Autosémica Dominante
com Enfartes Subcorticais e Leucoencefalopatia (CADASIL) é
uma vasculopatia progressiva do sistema nervoso central, de
inicio tardio, associada a mutacoes do receptor Notch3 mani-
festando-se por enxaqueca com aura, enfartes cerebrais e even-
tos isquémicos transitérios, culminando num compromisso
cognitivo progressivo.

Caso clinico: Os autores apresentam uma familia em que o
caso indice consiste numa mulher, natural de Gondomar, de
64 anos com histéria desde os 55 anos de alteracoes compor-
tamentais tipo doenca bipolar, em tratamento psiquidtrico
créonico e deterioragdo cognitiva ligeira, que é avaliada na
urgéncia por crise convulsiva inaugural. Nao existia histdria
de cefaleias, epilepsia, ou acidentes vasculares cerebrais ante-
riores. O TAC CE mostrou a existéncia de leucoencefalopatia
microangiopdtica, apesar da auséncia de episddios anteriores
de natureza vascular. A RM encefélica confirmou uma leu-
coencefalopatia muito extensa com multiplas lesdes subcorti-
cais cavitadas e evidéncia de microhemorragias crénicas. O
estudo genético permitiu identificar a mutacdo S978R, locali-
zada no exao 18 do gene Notch3. Esta mutacao, apesar de nao
estar descrita previamente na literatura, leva a uma substitui-
¢ao aminoacidica num dominio EGF-like, do tipo descrito
para outras mutacdes patogénicas. Nao existe documentagao
de casos nos antepassados da doente; a doente tem 2 filhos,
ambos assintomdticos. A seu pedido, ambos realizaram RMN
CE, que ndo demonstrou a presenca de lesdes encefélicas; a
filha de 38 anos, realizou teste génetico, a seu pedido, tendo
sido detectada a mesma mutagdo. Desconhecem-se outros
elementos afectados na familia.

Conclusio: A identifica¢do desta nova mutacdo pode cons-
tituir mais um contributo para a compreensao dos fenétipos
clinicos do CADASIL. A grande variabilidade de apresentacao
clinica, evolucdo e padrdo imagiolégico do CADASIL tornam o
seu diagnéstico dificil, principalmente nas fases mais iniciais,
pelo que a melhor caracterizacdao do seu fenétipo, conduzira
ao seu reconhecimento crescente e diagnéstico precoce.

Deméncia vascular, enxaqueca e
epilepsia em mulher jovem com nova
mutacdo Notch3

José Mario Roriz, Belina Nunes
Servico de Neurologia do Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
joseroriz@yahoo.com

Introducdo: A arteriopatia Autossémica Dominante com
Enfartes Subcorticais e Leucoencefalopatia (CADASIL) mani-
festa-se usualmente na 52 e 62 décadas com enfartes e/ou AIT
recorrentes, amitde coexistentes com enxaquecas e/ou crises
convulsivas, culminando num quadro pré-senil de deméncia
subcortical e pseudobulbar. E originada por mutacoes do
gene Notch3, dois ter¢os das quais localizadas nos exdes 3 ou
4 e 85-90% detectaveis, na literatura internacional, pela pes-
quisa convencional por PCR com primers para os exdes
3,4,5,6,11,18,19,22,23.

Caso Clinico: Mulher de 51 anos apresentando, desde os 35
anos, quadro insidioso de apatia, desinteresse, embotamento,
esquecimentos, ocasionais episddios de desorientagcdo e
incontinéncia urindria. Teve, aos 45 anos, crise convulsiva
generalizada inaugural, encontrando-se ja profissionalmente
incapacitada e com algum compromisso funcional nas AVD.
Possuia antecedentes pessoais de enxaqueca sem aura, sem
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factores de risco vascular ou histéria familiar relevantes
conhecidos. Revelava hiperreflexia global e Babinski bilateral,
discreta espasticidade e ataxia na marcha, MMSE 17 e crité-
rios neuropsicoldgicos de quadro demencial moderado mul-
tidominios. Realizou RMN com exuberante leucoencefalopa-
tia, multiplos focos hiper-T2 lacunares e sequela de enfarte
subcortical temporal direito; estudo analitico alargado para
causas reversiveis de deméncia e AVC no jovem sem outras
anomalias além de heterozigotia para C677T-MTHFR; LCR,
ecocardiograma e angiografia cerebral sem alteracoes; estudo
genético negativo para homozigotia-¢4, MELAS ou CADASIL e
2 bidpsias de pele inconclusivas para arteriopatia hereditaria.
No contexto de crises convulsivas recorrentes e progressiva
deterioracdo cognitiva, foi solicitada sequenciacdo directa do
gene Notch3, detectando-se a mutag¢do ¢.962C>G
(p.Arg321Gly). Sendo inviavel investigacao dos progenitores ja
falecidos, e na auséncia de mutacao em 4 irmaos disponiveis
de entre 6, presume-se forma esporddica de CADASIL, aguar-
dando estudo de filha tinica assintomadtica.

Discussao: A variante ¢.962C>G (exao 6) é uma mutacao
ndo descrita até a data e com provavel implicacdo causal,
sabendo-se que 80% das mutacdes na populagdo portuguesa
se encontram nos exoes 4,11,18,19.

Um caso de Enfarte Bulbar
Paramediano

Catarina Serafim’, Rui Matos?, Cdtia Carmona? Fernando Pita?,
Miguel Viana-Baptista*

1-Interna de Medicina Interna do Hospital José Joaquim Fernandes
- Beja; 2-Servigo de Neurologia do Hospital Garcia de Orta.
catarina263@clix.pt

Introduciao: Os enfartes bulbares paramedianos sao raros,
havendo poucos casos descritos. O quadro clinico caracteristi-
co consiste em hemiparésia e hipostesia contralateral. No
entanto a apresentacao clinica é varidvel estando descritos qua-
dros de vertigem, ataxia homolateral, disartria, entre outros. A
etiologia mais frequente é a patologia da artéria vertebral.

Caso Clinico: Homem de 63 anos, ra¢a caucasiana, trazido
ao Servigo de Urgéncia por quadro de inicio stbito de tonturas,
vertigens e desequilibrio na marcha, associado a parestesias
do hemicorpo esquerdo. Tinha antecedentes pessoais de
Sindrome de Apneia do Sono, hipertensao arterial, dislipidé-
mia, e tabagismo. Exame neurolégico revelou marcha ataxica,
hemiparésia esquerda, hemi-dismetria esquerda, hemi-hipos-
tesia dlgica esquerda. Exames complementares de diagnéstico:
TAC cranio-encefélica nao revelou lesao aguda e RMN encefa-
lica mostrou enfarte bulbar superior e paramediano direito
anterior envolvendo parcialmente a piramide. A investigacao
etiolégica que incluiu ecocardiograma trans-esofégico, Holter,
doppler cervical e transcraniano nao revelou alteragoes
nomeadamente na circulacio vertebro-basilar. A data da alta
apresentava discretas melhorias face ao quadro inaugural.

Conclusdo: Os autores apresentam este caso pelo facto dos
sindromes paramedianos bulbares serem entidades pouco
frequentes e quase sempre associados a patologia arterial do
territorio vertebro-basilar. No caso apresentado esta patologia
foi excluida na investigac¢ao etioldgica o que o torna mais inte-
ressante. Provavelmente tratam-se de quadros anteriormente
subdiagnosticados e que actualmente com a vulgarizagao dos
exames neurorradiol6gicos surgem com mais frequéncia.
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Fibrindlise endovenosa no Acidente
Vascular Cerebral isquémico ocorrido no
periodo pos-parto

Jodao Paulo Gabriel, Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Nelson
Barros, Fernando Afonso, Francisco Esteves, Mario Rui Silva,
Georgina Neves

Unidade do Acidente Vascular Cerebral do Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.

jp.sequeira@iol.pt

Introducéo: Apesar de se considerar contra-indicado o tra-
tamento fibrinolitico endovenoso no AVC isquémico ocorrido
durante e gravidez e nas quatro semanas ap6s o parto, tém
vindo a ser relatados casos em que tal foi realizado com segu-
ranca e beneficio clinico.

Caso Clinico: Senhora de 36 anos enviada ao Servico de
Urgéncia por défice motor esquerdo surgido de forma ictal,
instantes ap6s ter espirrado. Dos seus antecedentes, salienta-
se parto eutdcico ocorrido 3 semanas antes e histdria familiar
de AVC em idade jovem. A observacéo neurolégica inicial apre-
sentava-se vigil, anosognésica, com tendéncia ao desvio cefa-
lico e ocular para a direita, hemian6psia homénima esquerda,
hemiparésia esquerda de predominio braquio-facial, com
braco plégico e parésia crural grau 1 (MRC) e hemihipostesia
termo-algica ipsilateral. Pontuava 17 na escala NIH-SS.
Observou-se por TAC cerebral sinais de isquemia precoce em
drea inferior a 1/3 do territério da artéria cerebral média direi-
ta. Apds avaliacdo obstétrica que ndo revelou anormalidades e
sem outras contra-indicacoes, é proposta para fibrinélise
endovenosa com rtPA, que inicia aos 159 minutos apds o inicio
de sintomas. Apesar de evolucdo desfavordvel nas primeiras 24
horas, em que desenvolveu crises focais motoras esquerdas e
hematoma parenquimatoso do tipo 1, sem outro agravamento
neurolégico, assiste-se a melhoria progressiva, apresentando a
alta, ao 16° dia, marcha possivel sem apoio (NIH-SS=6), tendo
recuperando a autonomia nas actividades de vida diaria
(mRS=2) um més apds o evento. Nao se verificaram outras
intercorréncias. Identificou-se patencia de foramen ovale o
qual, face a clinica e a demonstracao de shunt direito-esquer-
do por doppler transcraniano, foi encerrado por via percuta-
nea, nos dois meses que se seguiram a alta hospitalar.

Conclusao: Considerou-se neste caso existir custo-beneficio
favoravel a realizacdo de trombodlise, dada a distancia temporal
do parto e pela inexisténcia de anormalidades ao exame obsté-
trico. Discute-se, face ao exposto, a adequacgao desta decisao.

Mixoma Cardiaco em ldade Pediatrica

Ana Luisa Azevedo', Sara Noéme Prado?, Renata Rossi?, José
Carlos Ferreira*, Pedro Cabral*

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia
Francisco Gentil Lisboa; 2-Servigo de Pediatria do Centro
Hospitalar de Cascais; 3-Servigo de Cardiologia Pedidtrica do
Hospital de Santa Cruz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental;
4-Servigo de Neurologia Pediatrica do Hospital Sao Francisco
Xavier, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental.
analuisaazevedo@yahoo.com

Introducéo: Os tumores cardiacos sdo pouco frequentes,
com uma incidéncia estimada de 0,0017 a 0,19%, sendo na sua
maioria benignos. Embora os mixomas constituam o tipo
mais frequente de tumor cardiaco no adulto, sdo extrema-
mente raros em criancas.

Caso clinico: Adolescente de 12 anos, sexo feminino, com
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antecedentes de paralisia facial periférica aos 8 anos e obesi-
dade, inicia sensacdo de tontura seguida de instalacdo stbita
de parestesias do labio e dedos da mao a direita, com duracao
de 1 semana. O exame neurolégico ao 5° dia nao tinha altera-
coes. Realizou TAC-CE que revelou pequenas lesdes hipoden-
sas cortico-subcorticais no hemisfério cerebeloso esquerdo,
sugestivas de etiologia inflamatéria ou vascular. Na RMN-CE
realizada 3 semanas ap0s o inicio do quadro observaram-se
vdrias lesoes hiperintensas em T2 nos centros semi-ovais e
corpo caloso a esquerda, esta tltima com ligeiro hipersinal na
difusao; nao houve reforco de sinal apés administracao de
gadolineo. Estes aspectos foram mais sugestivos de lesdes
desmielinizantes ou de vasculite. No estudo analitico do san-
gue e LCR, destacou-se: VS 10 mm, estudo de autoimunidade,
pesquisa de bandas oligoclonais e sintese intratecal de imu-
noglubulinas negativos. Os potenciais evocados visuais, audi-
tivos e somatossensitivos nao revelaram alteragdes significati-
vas. O ecodoppler dos vasos do pescoco foi compativel com
provavel hipoplasia da artéria vertebral esquerda. Na avalia-
¢do cardioldgica detectou-se imagem ecogrdfica compativel
com mixoma da auricula esquerda. Ndo havia sopro cardiaco
nem clinica sugestiva de insuficiéncia cardiaca. Foi submetida
a exerese cirurgica de massa intra-auricular, com boa evolu-
¢d0 no pos-operatorio e sem sequelas neurolégicas.
Conclusdes: Perante uma adolescente com manifestagdes
neuroldégicas compativeis com acidente vascular cerebral,
mesmo sem evidéncia de patologia cardiaca e com exames de
imagem pouco esclarecedores, ¢ mandatério excluir a presen-
¢a de tumores cardiacos com potencial embdlico. O diagnoés-
tico atempado € essencial na prevencao de sequelas graves.

Mielite aguda na Doenca de Behget

Rui André, Joao Lemos, Fernando Matias, Vieira Barbosa
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra.

ruiandre@gmail.com

Introducio: A doenca de Behget é uma vasculite multissis-
témica crénica recidivante, mais prevalente na Bacia
Mediterranica, com critérios clinicos de diagnéstico definidos
(International Study Group for Behcet’s Disease, 1990). Ha
envolvimento pleomoérfico do SNC em 5-20% dos casos,
sendo a medula atingida em 14% destes.

Caso Clinico: Mulher, 34 anos, Doenca de Behcget conheci-
da hd 12 anos, com envolvimento neurolégico desde 2005
(tetraparésia espdstica, atrofia 6ptica bilateral, disfuncao uri-
néria), medicada com colchicina. Do estudo prévio destaca-se
presenca do alelo HLA B51, com estudo sero-imunoldgico e
infeccioso negativo. LCR sem bandas oligoclonais e RMN-CE
compativel com vasculopatia do SNC. Iniciou diminuicdo da
for¢a nos membros inferiores a 21/11/2007, com agravamento
do quadro urindrio. Na observagdo: tetraparésia espéstica,
grau 4 nos membros superiores e 2 nos inferiores; hiperreflexia
generalizada; reflexos cutdneo-abdominais abolidos e cuta-
neo-plantares em extensao bilateral; nivel sensitivo algico D2-
3; sensibilidade vibratéria diminuida nos membros inferiores.
A RMN medular revelou hipersinal medular D2-3 e D5-8, ndo
realcando com contraste, descrito como compativel com mie-
lite inflamatdria ou isquémica. O estudo de liquor nao revelou
alteracoes relevantes ou bandas oligoclonais. Apés 5 dias de 1g
de metilprednisolona, antiagregacao plaquetar e heparina em
doses anticoagulantes, ndao houve melhoria. Iniciou entao
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plasmaferese (12 sessoes). Ocorreu recuperagdo da forca (grau
4) desde o 10° dia de terapéutica. Novo agravamento 3 dias
apo6s a alta, desta vez sem recuperacdo com corticoterapia ou
plasmaferese, apresentando a RMN melhoria imagiolégica.
Mantém seguimento com paraparésia grau 2, mantendo pred-
nisolona 60 mg/id e reabilitacao funcional.

Conclusdes: Os mecanismos fisiopatoldgicos possiveis
deste quadro, relativamente raro, sdo a venulite com trombo-
se venosa (anticorpos anti-endotélio) e lesdes desmielinizan-
tes (linfocitos T). Salientamos a dificuldade em definir o
mecanismo patogénico numa situa¢ao individual de Neuro-
Behget e, desse modo, uma terapéutica previsivelmente efec-
tiva. A plasmaferese, alternativa nao-consensual descrita em
pequenas séries, apenas inicialmente foi ttil.

Tremor psicogénico - desafio
diagnoéstico

Margarida Rodrigues', Joao Massano? Fernanda Simoes?, José
Augusto Ribeiro?®, Carolina Garrett?, Maria José Rosas’

1-Servico de Neurologia do Hospital de Sao Marcos, Braga;
2-Servico de Neurologia, 3-Servigo de Neurofisiologia do Hospital
de Sao Joao, Porto.

rosas.mariajose@gmail.com

Introducéo: As alteragdoes neuroldgicas psicogénicas sao
reconhecidas desde o século XIX. Cerca de 1-9% dos sintomas
neurolégicos e 2-3% das alteragdes do movimento poderao
ser de origem psicogénica. Para estabelecer o diagndstico é
essencial a exclusao de doencas orgéanicas e a presenca de
caracteristicas clinicas sugestivas.

Caso clinico: Homem, 30 anos, sem antecedentes relevan-
tes. Inicia tremor do membro superior direito (MSD) aos 18
anos, mantendo as mesmas caracteristicas ao longo do
tempo; interfere mas nao incapacita as actividades didrias.
Efectuou mdiltiplas terapéuticas, sem efeito.

No exame apresentava movimentos repetitivos do MSD,
arritmicos, presentes em repouso, postura e ac¢ao, com loca-
lizagao varidvel, amplitude e frequéncia irregulares. Os movi-
mentos agravavam durante a observacgado, e diminuiam com a
distrac¢do, e alteravam-se com movimentos ritmicos do
membro contralateral. Foram colocadas as hip6teses de tre-
mor mioclénico e/ou tremor disténico para classificar o dis-
tarbio do movimento e efectuou-se investigacao etioldgica.

O estudo analitco foi normal, incluindo doseamento do
cobre urindrio e ceruloplasmina. A pesquisa de acantdcitos e
da mutacdo DYT1 foi negativa. RM cerebral e cervical foram
normais. O estudo video-EEG ndo evidenciou alteracoes e a
EMG realizada em simultaneo demonstrou a presenca de
movimentos arritmicos do MSD de frequéncia e amplitude
varidveis. O tremor remitia em situa¢cdes em que o doente ndo
suspeitava estar sob observacao. Foi colocado o diagndstico de
tremor psicogénico e orientado para consulta de Psiquiatria.

Discussdo: Estdo descritos casos psicogénicos de pratica-
mente todas as alteracdes do movimento, mais frequentemen-
te o tremor. Existem vdrias caracteristicas clinicas sugestivas
de tremor psicogénico. Fahn e Williams propuseram critérios
para diferentes niveis de confian¢a para diagnéstico; a remis-
sdo do tremor quando o doente nao supde ser observado é cri-
tério para diagnoéstico definitivo de tremor psicogénico.

Podem ser necessdrias observacoes seriadas, consecutivas
e em diferentes situacdes para alcancar o diagnéstico, evitan-
do meios auxiliares de diagnéstico supérfluos.
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Doenca de Parkinson e gravidez

Joana Damdsio', Alexandra Graca?, Manuela Azevedo?, Joaquim
Gongalves®, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Anestesiologia, 3-Servico
de Obstetricia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto, Porto.

joanadamasio80@gmail.com

Introducéo: Dado a associagdo da gravidez e Doenca de
Parkinson (DP) ser rara (36 casos descritos), a experiéncia
existente no seguimento da gravida parkinsonica é escassa. As
questdes normalmente levantadas estdo relacionadas com o
impacto da gravidez na progressao da DP e o impacto da DP
na gravidez, feto e parto.

Caso Clinico: Mulher de 35 anos, com parkinsonismo juve-
nil de inicio aos 25. Aos 32 anos planeou engravidar, tendo
interrompido a medica¢do antiparkinsénica, com agrava-
mento clinico ligeiro. Engravidou 5 meses depois. As 11 sema-
nas teve um aborto espontaneo, atribuido a infec¢ao silencio-
sa por rubéola. Nessa altura reiniciou ropinirole, com benefi-
cio. A segunda gravidez aconteceu 10 meses apds nova sus-
pensao farmacoldgica, tendo decorrido sem problemas.
Constatou-se discreto agravamento do parkinsonismo ao
longo da gravidez (pontuag@o na escala Unified Parkinson's
Disease Rating Scale 3 meses antes de engravidar: 27; as 14
semanas de gestacdo: 31, as 25 semanas: 30, as 34 semanas:
32). O parto foi uma cesariana programada. O bebé era uma
menina; peso 3,030kg; Apgar 9-10; sem evidéncia de malfor-
magcoes. O puerpério decorreu sem intercorréncias, tendo-se
optado por ndo iniciar amamentacdo e repor a medicacdo
antiparkinsoénica. A criang¢a tem actualmente 8 meses, desen-
volvimento normal. A mae estd controlada com ropinirole e
tri-hexifenidilo, profissionalmente activa, com capacidade
motora para cuidar da filha autonomamente.

Discuss@o: Os dados disponiveis sobre a progressao da DP
na gravidez sao baseados em doentes tratadas e registos retros-
pectivos. Nesta doente, a avaliacdo prospectiva permitiu verifi-
car que a taxa de agravamento da DP ndo se alterou durante a
gravidez, parecendo corresponder a da histéria natural da
doenca. Os periodos em que houve modificagdo na progressao
da doenca corresponderam a modificagdes farmacolégicas.
Concluimos, salientando que o tratamento da DP é sintomati-
co e que, em casos semelhantes, a opcao pode passar pelo
adiamento da introdug@o do tratamento farmacoldgico.

A importancia da toxina botulinica
no tratamento sintomatico da doenca de
Wilson

Mircio Cardoso, Joana Damdsio, Marina Magalhaes
Servico de Neurologia do Hospital Santo Antdnio — Centro
Hospitalar do Porto, Porto.
marcio_neves_cardoso@sapo.pt

Introducdo: A Doenca de Wilson (DW) é uma doenca
metabdlica autossémica recessiva do metabolismo do Cobre
cuja sintomatologia é potencialmente reversivel pelo trata-
mento adequado. A apresentacao clinica é variavel, ocorrendo
envolvimento neurolégico em 40-50% dos casos. A distonia é
um dos sintomas frequentes.

Casos clinicos: Apresentam-se quatro casos com diagnos-
tico definitivo de DW com manifestacdes neurolégicas do tipo
disténico, tratadas com toxina botulinica tipo A (TBot) Botox
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Allergan®. O envolvimento neurolégico era severo em todos
os doentes, manifestando-se por distonia generalizada grave
com tendéncia a evoluir para posturas fixas. A TBot foi utiliza-
da nos 4 doentes em varios grupos musculares, nos membros
superiores e inferiores, com objectivo de provocar alivio sin-
tomadtico e tentar manter amplitudes articulares enquanto se
aguardava a melhoria neurolégica com a terapéutica especifi-
ca (farmacolégica em 1 e transplante hepatico em 3). Apds a
infiltracao assistiu-se ao fim de 4 semanas a uma melhoria da
sintomatologia dlgica, das amplitudes articulares e da funcio-
nalidade dos segmentos infiltrados nos 4 doentes. A resposta
alongo prazo dependeu da eficacia da terapéutica especifica.
Em 2 dos 3 doentes transplantados a melhoria foi marcada.
Num caso assistiu-se a desaparecimento praticamente total
do quadro disténico em 12 semanas, sem sequelas e sem
necessidade de repeticao do tratamento. Noutro, houve
necessidade de reinfiltrar o doente 4 vezes, mantendo actual-
mente posturas distonicas sem repercussao funcional. No ter-
ceiro doente o tempo de seguimento pds-transplante é curto.
Nao houve registo de efeitos adversos ou resisténcia.

Conclusao: A TBot mostrou-se eficaz na melhoria da quali-
dade de vida destes doentes a curto e longo prazo. Na altura da
infiltracdo, permitiu o alivio a curto prazo da sintomatologia
disténica (dor e incapacidade motora) e a longo prazo contri-
buiu para a manutencao das amplitudes articulares mantendo
a possibilidade de aspirar a uma recuperagao sem sequela.

Abordagem da Sindrome do Seio
Cavernoso - a propdsito de um caso clinico

Ana Graca Velon, Pedro Guimaries, Joao Paulo Gabriel, Mario
Rui Silva

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro, Vila Real.

anavelon@clix.pt

Introducio: As fistulas carétido-cavernosas sao entidades
com uma semiologia muito particular que resulta das relacoes
anatémicas do sistema carotideo e seio cavernoso. Podem ser
secunddrias a traumatismos cranio-encefalicos e menos fre-
quentemente resultam da ruptura de aneurismas.

Caso Clinico: Mulher de 54 anos com antecedentes de
meningoencefalite virica, enfarte lacunar hemisférico esquer-
do e epis6dio de parésia do III par de provavel etiologia isqué-
mica. Admitida em 2004 com clinica de olho vermelho, prop-
tose do olho esquerdo, paralisia do III, IV e VI pares cranianos
homolaterais e VI contralateral. Concomitantemente era
audivel um sopro nas regides frontal, orbitaria e retromastoi-
deia, bilateralmente. A investigacdo imagiolégica revelou
aneurisma gigante da ACI direita com fistula carétido-caver-
nosa que preenchia ambos os seios cavernosos. Ap6s discus-
sdo clinica e neurorradiolégica a respeito da orientagdao neu-
rocirdrgica versus embolizacdo, a decisao foi no sentido de
um tratamento conservador. A doente viria a falecer em 2007
na sequéncia de hematomas cerebrais agudos e aumento das
dimensoes da fistula.

Conclusdo: Apesar da disponibilidade de diferentes inter-
vencoes terapéuticas, nem sempre é exequivel a abordagem
destas fistulas.
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Importancia do Sistema de Apoio ao
Médico na revisao da historia
farmacolégica dos doentes com Sindromes
Parkinsoénicas iatrogénicas

Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Joao Paulo Gabriel, Mdrio
Rui Silva, Georgina Neves

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

anavelon@clix.pt

Introducao: O parkinsonismo iatrogénico representa uma
proporcao das sindromes parkinsénicas, que varia consoante
as séries, oscilando entre 18 a 35%. A sua identificacao pres-
supde sempre uma histéria farmacolégica detalhada tendo
em conta o elevado nimero de farmacos implicados na sua
etiopatogenia.

Objectivos: Avaliar a importancia do SAM na revisao da
histéria farmacolégica dos doentes.

Metodologia. Revisdao da histéria farmacolégica dos ulti-
mos 6 meses — receitas “electronicas”, por meio do registo de
base hospitalar e dos cuidados primérios de satide, na identi-
ficacdo de farmacos possiveis de induzir sindromes parkinsé-
nicas iatrogénicas.

Resultados: Analisou-se uma amostra de 32 doentes (de
um total de 120 doentes), constituida por aqueles com diag-
noéstico comprovado de sindrome parkinsénica de etiologia
iatrogénica, que na primeira consulta nao tinham historia far-
macolégica positiva. Do total da amostra, 22 eram do sexo
masculino e 10 do sexo feminino, com idades médias de 72,5
e 68 anos, respectivamente. Constatou-se a utilizagdo prévia
de antagonistas dos canais de célcio em 23 doentes (18 com
flunarizina e 5 com cinarizina) e neurolépticos em 9 doentes
(7 com uso regular de amisulpride e 2 com tiapride). De
salientar que nao foi possivel estabelecer uma relagao segura
da utilizacao dos farmacos, quer pela inexisténcia das emba-
lagens, quer pela iliteracia da amostra.

Conclusdo: O SAM, no Hospital ou Centro de Satde de
referéncia, pode ser um instrumento ttil na investigacao da
histéria farmacoldgica, particularmente em doentes idosos,
polimedicados e iletrados.

Intoxicacdo pelo litio como causa de
parkinsonismo

Joao Cerqueira’, Isabel Milheiro?, Joao Diogo Pinho', Ricardo
Maré', Esmeralda Lourenco'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Psiquiatria do Hospital de
Sao Marcos, Braga.

jcerqueira@ecsaude.uminho.pt

Introducéo: O litio é um farmaco de janela terapéutica
muito estreita e toxicidade potencialmente fatal, cuja utiliza-
¢do tem aumentado nos ultimos anos. Os principais alvos da
litémia elevada sdo o rim, a tiréide e o sistema nervoso cen-
tral. As manifestagdes neurolégicas da intoxicacao pelo litio
sao sindromes extra-piramidais, ataxia, convulsdes e coma.

Caso clinico: Homem de 63 anos, com diagndstico de
Perturbacdo bipolar aos 49 anos, medicado desde entdo com
litio e diversos neurolépticos e antidepressivos triciclicos e
seguido em consulta de Psiquiatria na Galiza. 14 anos depois,
ainda sob litio e neurolépticos, inicia tremor em repouso, con-
fusao e dificuldade em falar, tendo sido medicado com selegi-
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lina, Sinemet®, biperideno e memantina e trocado risperido-
na por olanzapina. Por agravamento do quadro recorre 2
meses depois ao nosso hospital, onde se apresenta confuso,
pouco colaborante, com rigidez, bradicinésia, postura curva,
tremor em repouso da cabeca e dos membros, disartria, voz
hipofénica e incapacidade para a marcha, sem défices moto-
res ou outras alteracdes no exame neuroldgico, com edemas
generalizados. O estudo analitico revelou insuficiéncia renal
aguda, elevacdo das enzimas de necrose hepdtica e litémia
trés vezes o limite superior do normal. Iniciou hemodiélise e
suspendeu o litio e os neurolépticos. Uma semana depois
estava orientado, colaborante, com ligeiro tremor de repouso
e discreta rigidez, mas marcha auténoma, tendo tido alta com
Sinemet® 25/100, Olanzapina e Valproato de sddio. Dois
meses depois encontrava-se assintomatico, tendo suspendido
o Sinemet®.

Discussao: A utilizacdo concomitante do litio com farma-
cos neurolépticos, muito frequente na pratica clinica, coloca
particulares dificuldades, pois ambos os farmacos podem
causar manifestagoes neuroldgicas indesejaveis, sendo
importante o diagnéstico diferencial. Gostarfamos de alertar
para a necessidade de, em doentes medicados com litio, con-
siderar a intoxicacdo por este agente como causa possivel de
sindromes extrapiramidais e iniciar prontamente o tratamen-
to adequado.
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Resumos de Apresentacoes

Epidemiologia dos Acidentes Isquémicos
Transitorios

Manuel Correia

Medir a prevaléncia de fendmenos que sao transitérios, mui-
tas vezes Unicos, e que por definicdo nao levam a morte, caso
dos Acidentes Isquémicos Transitérios (AIT), ndo parece ter rele-
vancia (e ndo merece o esforgo necessdrio para a sua medi¢ao).

Determinar a incidéncia do AIT, no contexto da triada clés-
sica da epidemiologia descritiva - “tempo”, “lugar” e “pessoas”
- parece mais adequado e relevante; é, no entanto, necessario
definir previamente o que é um caso (caso de AIT).

A definicao de AIT adoptada em muitos estudos epidemio-
légicos - sindrome clinico caracterizado por perda de funcao
focal cerebral ou monocular (amaurose fugax) com duracao
inferior a 24 horas e atribuivel a um deficiente aporte sangui-
neo cerebral ou ocular resultante de trombose ou embolismo
arterial associado a doenca arterial, cardiaca ou hematolégica
- é actualmente discutida no que se refere a duracao dos sin-
tomas, a qualidade dos sintomas o conjunto de sintomas, e a
presenca (ou auséncia) de lesdes isquémicas focais reveladas
em exames de neuroimagem.

Mesmo aceitando uma definicdo que nao seja posta em
causa, a ocorréncia de AIT é dificil de determinar, ndo s6 pela
transitoriedade do fenémeno ja assinalada, mas também pela
valorizac¢do que o doente (e o médico) faz dos sintomas, e assim,
a frequéncia com que o doente recorre ao médico e a frequéncia
com que o médico coloca o diagndstico (sendo grande a discor-
dancia do diagnéstico de AIT entre médicos neurologistas).

Para além de se definir o que é um caso, é aqui particular-
mente importante saber o que é um caso incidente — primei-
ro AIT ocorrido num periodo de tempo (por exemplo um ano)
numa populacdo determinada - ; no entanto o caso incidente
pode ser considerado de diversas formas, como exemplo: 1)
considerar ou ndo os casos com AIT prévio ao periodo de
estudo, mas s6 agora assim identificado, pelo qual o doente
nao recorreu ao médico, 2) considerar ou nao os casos de AIT
no periodo do estudo com Acidente Vascular Cerebral (AVC)
prévio; 3) considerar ou nao os casos com AIT no periodo do
estudo que foram identificados apés o doente sofrer um AVC.

O método para a detecgdo do caso (a estratégia e os diver-
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sos meios utilizados) determina o nimero de casos regista-
dos, como exemplos: 1) utilizacdo de inquéritos a populacdo
geral realizados por ndo-médicos (com uma levada taxa de
falsos positivos), 2) considerar apenas os doentes que recorre-
ram ao médico (ndo incluindo um nimero desconhecido mas
provavelmente importante de casos que ocorrem na comuni-
dade). E dificil comparar estudos de incidéncia de AIT, nao s6
pelas razdes acima apontadas, mas também por outras, como
a dimensdo das populacdes (populacdes pequenas com
amplos intervalos de confianca para os valores encontrados),
os grupos etdrios estudados, ou a informacdo que consta na
apresentacao dos resultados.

A importancia de medir a incidéncia de AIT torna-se ainda
mais importante pelo facto de que para além de ele proprio
ser um evento vascular cerebral isquémico acarretar um enor-
me risco para a ocorréncia de um AVC (pelo menos nos pri-
meiros dias a semanas), e assim ser uma oportunidade para
prevenir este tltimo.

Nao existindo critérios padrao para estudos de incidéncia
de AIT na comunidade, a comparagao possivel (e talvez mais
fidvel) serd aquela estabelecida entre estudos que também
mediram a incidéncia de AVC (e estes com critérios padrao). A
incidéncia anual de AIT variou entre 0,29/1000 (IC 95%, 0,09 —
0,87), padronizada para a populacdo padrao europeia (PPE)
0,31/1000 em Novosibirsky, Rissia, a 0,64/1000 (IC 95%, 0,52-
0,78), PPE 0,42/1000, em Umbria, Itdlia. No Norte de Portugal
verificou-se que a incidéncia de AIT na area rural, 0,96/1000
(IC95%, 0,43-2,33), PPE 0,67/1000, é superior a incidéncia na
drea urbana 0,61/1000 (IC 95%, 0,38-1,01), PPE 0,40/1000.

Os AITs diferem nas suas caracteristicas (e também nas
pessoas), sendo o risco de ocorréncia de AVC nos primeiros
dias diverso; nao existem estudos na comunidade que nos
permita comparar proporcoes dos AITs “benignos” e “malig-
nos’, assim como a propor¢ao de AlTs com diferentes meca-
nismos etioldgicos.

O AIT representa um extremo do ataque vascular cerebral
isquémico agudo, em que no outro extremo se coloca o enfar-
te cerebral macico. Em Portugal a incidéncia do primeiro
evento vascular cerebral isquémico agudo é de 2,23/1000 (IC
95%, 1,54-4,87), PPE 1,92/10.

Medir a incidéncia de AIT é medir um fenémeno que € vas-
cular isquémico e a oportunidade de prevenir outro mais grave,
cumprindo a defini¢do e os objectivos da epidemiologia.
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AlT's - estudo em ambulatério ou
internamento

Patricia Canhao

O AIT e o risco de AVC. Cerca de 20% dos acidentes vascu-
lares cerebrais (AVC’s) sdo precedidos de acidentes isquémi-
cos transitorios (AIT’s). Estudos recentes sugerem que o risco
de AVC aos 90 dias ap6s um AIT pode ser tao elevado como
10.5%, e quase metade dos AVC ocorrem nos primeiros dois
dias. Uma revisao sistemética que incluiu 18 estudos prospec-
tivos (base populacional, consultas de AIT, servicos de urgén-
cia, unidades de AVC) identificou um risco de AVC aos 7 dias
de 5.2% (IC 95% 3.9-6.5).

O AIT e a oportunidade de prevencdo e tratamento.
Diagnosticar um AIT permite identificar os individuos em
risco de ter um AVC, estudar a sua etiologia e iniciar de ime-
diato a prevencao secunddria. Além disso, identificar doentes
em risco de sofrer um AVC é a oportunidade de alertar os cli-
nicos e os doentes para a necessidade de acesso rapido a tera-
péutica emergente com trombolise, caso ocorra um AVC.

0O que deve ser feito aos doentes com AIT? Um doente com
AIT deve ser submetido de imediato a: avaliagao médica e neu-
rolégica, estudo analitico, tomografia axial computorizada (em
casos seleccionados ressondncia magnética cerebral), electro-
cardiograma, Doppler carotideo (e se possivel Doppler trans-
craniano) e em casos seleccionados ecocardiograma.

Devem iniciar-se de imediato medidas de prevencao
secunddria (antiagregacdo plaquetdria, estatina, controlo de
HTA); casos selecionados devem ser orientados para endarte-
rectomia carotidea ou para inicio de anticoagulacao.

Esta avaliacdo deve ser efectuada com cardcter urgente,
seja em internamento ou em consulta.

Internamento ou Consulta de AIT? Tem sido debatido qual
é a melhor orientacao para os doentes com AIT: 1) internar e
investigar em internamento, ou 2) orientar para uma consulta
especializada de AIT’s para investigacdo e tratamento.

Existem vantagens e inconvenientes para ambas as orien-
tacoes. A avaliacdo rapida em Consulta de AIT pode ser pelo
menos tdo efectiva como o internamento hospitalar, para
seleccionar doentes em risco de um evento isquémico. Nao
foram realizados, até ao momento, estudos aleatorizados para
concluir qual devera ser recomendada.

Existem vérias formas de Consultas de AIT’s (didrias, sema-
nais). Os doentes podem ser referenciados pelos servicos de
urgéncia ou médicos de familia.

Apontam-se algumas vantagens para o o estudo dos doen-
tes com AIT ser efectuado em Consultas AIT’s, desde que rea-
lizado de forma répida. Esta avaliacdo podera evitar o inter-
namento dos doentes, sobretudo aqueles que tém menor
risco de AVC. Ser avaliado em Consulta de AIT reflecte, na
maior parte dos casos, a preferéncia do doente, diminui os ris-
cos relacionados com admissoes hospitalares, e tem menos
custos. O estudo em Consulta de AIT oferece ainda a possibi-
lidade de ser feito o diagnéstico diferencial com outras dis-
fungdes neuroldgicas transitérias que mimetizam o AIT, e que
ndo necessitam de investigacao neurovascular, internamento
ou medidas de prevencao secunddria, mas que requerem
investigacdo e terapéutica especificas (e.g, crise focal, sinco-
pe, perturbacdo psiquidtrica, enxaqueca, vertigem).

Existem, no entanto, poucas consultas especializadas para
o estudo dos doentes com AIT em cerca de 24-48 h, altura em
que o risco de AVC é maior. Nesse caso, e se o estudo e tera-
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péutica puderem ser efectuados mais rapidamente em inter-
namento, deverd ser esta a op¢ao a tomar. O internamento de
doentes com AIT pode ter uma vantagem relativamente aos
doentes ndo internados: tratar com rtPA mais rapidamente, se
o doente tiver um AVC. Esta €, actualmente, a razao mais forte
pela qual se pode preferir internar doentes de alto risco em
Unidade de AVC.

Como seleccionar para Internamento ou Consulta de
AIT? Atendendo ao elevado risco de alguns doentes sofrerem
um AVC nas 48 h apés o AlT, a existéncia de terapéutica eficaz
para o AVC com rtPA, a dificuldade de serem disponibilizados
exames de avaliacao neurovascular ou de imagem cerebral em
ambulatorio, alguns doentes podem beneficiar de ser interna-
dos. Dado que se torna logisticamente dificil e dispendioso
internar todos os doentes que sofreram um AIT, pode optar-se
por seleccionar apenas os doentes de maior risco.

O risco de AVC varia com as caracteristicas do doente
(idade, HTA, diabetes), com as caracteristicas do AIT (afasia,
defeito motor, duracdo) e etiologia (estenose carotidea, fibri-
lhagdo auricular). O risco individual de um doente que sofreu
um AIT pode ser avaliado através de um score (ABCD) que se
calcula atribuindo uma pontuacao as varidveis associadas ao
risco de AVC (idade> 60 anos (1 ponto), HTA (>140/90 mmHg,
1 ponto), afasia (1 ponto), defeito motor (1 ou 2 pontos), dura-
¢ao do AIT> 10 min (1ponto) ou >60 min (2 pontos)).

Os doentes de maior risco de AVC poderio ser selecciona-
dos para internamento (e.g., doentes com score ABCD eleva-
do, doentes com AIT’s multiplos, doentes com estenose caro-
tidea com indicagdo cirtrgica). Estes doentes poderao ser
internados em Unidades de AVC ou em unidades em que
possa ser feita terapéutica com rtPA, caso ocorra um AVC.

Os doentes que forem encaminhados para Consulta de AIT
deverao efectuar o estudo de forma urgente. Devem ser reco-
mendados a contactar de imediato o 112 para ser activada a
VIA VERDE caso haja ocorréncia de AVC no domicilio.

Epidemiologia da hipertensao arterial em
Portugal

Mario Espiga

Pode-se perguntar se ainda se justifica abordar mais uma
vez este tema neste Congresso. Sem duivida que sim e por
vérias razoes. Se consultarmos os dados mais recentes publi-
cados pela OMS, sobre a prevaléncia das doencas até 2030,
aparecem em primeiro lugar as doencas isquémicas do cora-
¢ao seguidas das doencgas cerebrovasculares e isto para todos
os paises do mundo. Por outro lado os dados mais recentes da
comunidade europeia sobre a satide na Europa, aparece a
hipertensao arterial como uma das doencas que motivam
mais idasao médico e consumo de cuidados médicos, dados
que sdo coincidentes com os publicados nos USA, onde a HTA
aparece como um dos motivos mais importantes de presen-
teeismo nesse pais.

Basta esta pequena introducao para recordar que entre n6s
hd 42,1% de hipertensos, que cerca de metade desconhecia a
sua situacao clinica, menos de 40% estavam tartados e apenas
11,2 % controlados. Estes dados com as recomendacdes mais
recentes da maioria das Sociedades europeias ligadas as
doencas cardiovasculares, vém confirmar a actualidade e
importancia do tema.
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Hipertensao Arterial no pés AVC

J. Braz Nogueira

Prof. da Faculdade de Medicina de Lisboa - Chefe de Servico de
Medicina Interna do Hospital de Santa Maria. Especialista de
Hipertensao da Sociedade Europeia de Hipertensao Arterial.

O AVC ¢ a 2.2 causa de morte a nivel mundial, a 3.2 nos
E.U.A., na China e em vérios paises europeus mas a 1.2 em
Portugal. Segundo a OMS, anualmente cerca de 15 milhdes de
pessoas sofre um AVC tendo morrido, em 2005, 5,7 milhoes
devido a AVC, prevendo-se que esse numero atinja 6,4
milhdes em 2015. Em Portugal a mortalidade por AVC ultra-
passa as 17.000 mortes/ano existindo trabalhos que prevém
que nos préoximos 10 anos mais de 400.000 portugueses pos-
sam vir a sofrer um AVC.

Esté perfeitamente estabelecida a relacdo entre hiperten-
sao arterial e qualquer das formas de AVC (isquémico e
hemorrégico) tendo os hipertensos um risco relativo 3-4 vezes
maior. E conveniente recordar que em 2000 existiam cerca de
mil milhdes de hipertensos no mundo e que se prevé que em
2025 existirdo mais de mil e quinhentos milhdes. Em Portugal
mais de 40% da populagdo adulta é hipertensa e s6 11% tem
valores controlados.

Baseado em vdrios estudos epidemiolégicos prospectivos,
foi demonstrado que existe uma relacdo linear, constante,
entre os valores da pressdo arterial e o risco de AVC, duplican-
do a sua mortalidade a cada aumento de 20mmHg de pressao
sistélica ou 10mmHg de pressdo diastélica nos grupos etarios
entre os 40-69 anos.

Dos vdérios estudos sobre terapéutica anti-hipertensiva
ficou claramente demonstrada uma diminui¢do do risco de
AVC com o controlo tensional em preven¢do primdria, com
reducdo do risco relativo de 25-47%. Em prevencdo secunda-
ria alguns trabalhos referem uma diminui¢dao do risco de
recorréncia de AVC de 28-34% por cada 10mmHg de pressao
sist6lica ou 5mmHg de pressao diastélica habitual mais baixa.

No estudo PROGRESS que envolveu 6105 doentes com
antecedentes de AVC, em que cerca de metade eram hiper-
tensos, a terapéutica com um inibidor ECA (perindopril)
associado ou ndo a um diurético (indapamida) houve uma
diminuicdo tensional média de 9/4 mm Hg e uma redug@o do
risco de recorréncia de AVC de 28%, sendo esta reducao de
32% nos doentes hipertensos e de 27% nos normotensos.
Quanto ao tipo de AVC houve uma redugao do risco de AVC
isquémico de 24% e de hemorragico de 50%.

No grupo de doentes com terapéutica dupla a descida ten-
sional foi mais acentuada (12/5 mm Hg) sendo a reducdo do
risco de AVC também maior — 43%.

Em meta-anadlise recente em que foram analisadas 15 527
doentes (onde se incluiram os do PROGRESS) verificou-se
uma reducao de 24% do risco de recorréncia com a terapéuti-
ca anti-hipertensiva.

E evidente que é fundamental combater os outros factores de
risco que muitas vezes estao associados a hipertensao arterial -
tabagismo, colesterol elevado, diabetes, obesidade, sedentaris-
mo - e que, quando presentes, aumentam muito o risco de AVC
ou suas recorréncias (mais de 80% dos hipertensos tém conco-
mitantemente outros factores de risco) promovendo modifica-
coes do estilo de vida onde a restricao salina é particularmente
importante. Contudo, é absolutamente essencial um controlo
rigoroso e continuado dos valores tensionais com qualquer das
vdrias classes de farmacos anti-hipertensivos actualmente a
nossa disposicao, controlo esse na maioria das vezes s6 possivel
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com associacao de 2 ou mais destes medicamentos, sendo a
pressao arterial alvo aconselhada pelas vérias "guidelines" < 130
/ 80 mmHg nos doentes com antecedentes de AVC ou AIT.

O estudo NEMESIS, contudo, demonstrou que 5 anos apds
um AVC 82% dos doentes seguidos eram hipertensos e mais
de 1/3 tinham valores tensionais superiores a 140/90 mmHg.

O estudo MOSES, recentemente publicado, incluiu 1405
hipertensos com AVC prévio e comparou o efeito da terapéu-
tica com um antagonista dos receptores da angiotensina
(eprosartan) com um antagonista do cdlcio (nitrendipina)
tendo verificado que, apesar de reducdes tensionais seme-
lhantes confirmadas por MAPA, houve uma reduc¢éo de 25%
no risco de recorréncia nos hipertensos medicados com epro-
sartan relativamente aos medicados com nitrendipina.
Contudo, presentemente, é convic¢do dos varios autores que
o grau de diminuicdo da pressdo arterial é o componente
mais importante do beneficio conferido pelos esquemas tera-
péuticos utilizados e nao a utilizacdo de um determinado far-
maco anti-hipertensivo. Aguardam-se, no entanto, os resulta-
dos de vérios estudos em curso.

Futuramente é possivel que a genética e a farmacogenéti-
ca possam vir a desempenhar papel relevante na prevencao
do AVC ou da sua recorréncia tendo sido jé identificados cer-
tos polimorfismos genéticos relacionados com maior propen-
sdo para hipertensdo arterial e para AVC ou com maior eficé-
cia terapéutica de determinados medicamentos.

White matter changes and the transition
to disability in the elderly

Leonardo Pantoni on behalf of the LADIS Study Group

Background: Age-related white matter changes (ARWMC)
are frequently detected on neuroimaging (CT and MRI) and
have been associated with motor, cognitive, urinary, and
mood disorders. The net impact of these changes on functio-
nality remains to be explored. The LADIS (Leukoaraiosis and
Disability) Study aimed at assessing ARWMC as a determinant
of daily living disability among older people.

Methods: 639 patients (mean age 74.1 + 5.0 yrs, 45.1 %
males), referred for non-disabling complaints, who had
ARWMC on brain MRI of mild, moderate, or severe grade,
were enrolled and followed-up. Information about functional
status was obtained yearly. At the 3-year conclusion of the
study, information was available on Instrumental Activities of
Daily Living (IADL) abilities or death from 633 patients. The
main pre-specified outcome was transition from 0 or 1 to 2 or
more IADL activities limited or death.

Results: Over a mean follow-up period of 2.42 + 0.97 years
(median 2.94 years).

At the first year follow-up, the rate of transition was 9%, 15%,
and 26%, in the mild, moderate, and severe ARWMC group.
Comparing the severe with the mild ARWMC groups and adjus-
ting for age and for other predictors of decline, the risk was
more than twofold higher (OR 2.38; CI 1.29- 4.38) in patients
with 0 or 1 activity limited, and threefold higher (OR 3.02, 95%
CI 1.34 - 6.78) among patients fully independent at baseline.
Both motor and cognitive deterioration predominantly explai-
ned the effect of ARWMC on global functional decline.

At the third year follow-up, the annual rate of transition or
death was 10.5%, 15.1%, and 29.5% for patients in the mild,
moderate, or severe ARWMC group respectively (Kaplan-Meier
Log-Rank Test p<0.001). Comparing the severe with the mild
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ARWMC group, and adjusting for age and for other predictors
of decline by a Cox model, the risk of transition or death was
more than twofold higher (HR 2.36; 95%CI 1.65 — 3.37).

Conclusion: In older adults who seek medical attention for
non disabling complaints, ARWMC are an independent deter-
minant of global functioning decline.

Avaliacao Neuropsicoldgica no Defeito
Cognitivo Vascular

Sofia Madureira

O Acidente Vascular Cerebral (AVC) é uma das principais
causas de morte e incapacidade na populacdo idosa. Estima-
se que, ao longo da sua vida, uma em cada 3 pessoas venha a
sofrer um AVC, deméncia ou ambos.

A percentagem de deméncia ap6s AVC pode variar entre os
6 e 0s 33%, dependendo dos critérios de deméncia, mas quan-
do se considera o niimero de sobreviventes com um ou mais
defeitos cognitivos, esta percentagem pode chegar aos 64%.

Os défices cognitivos associados a patologia vascular sao
actualmente denominados por “defeito cognitivo vascular”
(DCV) e englobam um vasto leque de défices que vao desde as
alteragdes cognitivas ligeiras a deméncia de causa vascular.
Embora o AVC represente a forma mais dramatica da doenca
vascular e a de maior impacto no funcionamento cognitivo,
existem outros aspectos da doenca vascular que tém sido
identificados como causas de deterioracdo cognitiva, como a
presenca de lacunas ou as alteraces da substancia branca.

A avaliacdo neuropsicoldgica torna-se fundamental na
identificacao e caracterizacdo dos défices cognitivos de modo
a permitir intervencgdes (farmacolégicas ou nao) cada vez
mais precoces. No entanto, nem sempre as baterias de avalia-
¢ao “classicas” se tém mostrado eficazes na detec¢do dos qua-
dros associados ao defeito cognitivo vascular, o que se deve ao
facto de serem, na sua maioria, constituidas por baterias
pouco abrangentes e com provas ndo sensiveis as alteracoes
de funcionamento executivo, em particular das capacidades
de flexibilidade mental, memoria de trabalho e velocidade de
processamento, predominantes no defeito cognitivo vascular.

Propode-se que a avaliacdo neuropsicolégica deve incluir
provas dirigidas as capacidades cognitivas (memodria, lingua-
gem, orientacdo, etc.), mas também provas sensiveis as altera-
¢oes de funcionamento executivo, como por exemplo, provas
cronometradas. Também a avaliacdo do estado de humor /
comportamento deve ser contemplada num exame neuropsi-
coldgico, uma vez que em muitos casos, sdo as mudancas de
comportamento, e em particular, a perda de iniciativa e do
interesse, que se apresentam como queixas iniciais.

AVC e a Rede Nacional de Cuidados
Continuados Integrados

Inés Guerreiro
Coordenadora Unidade de Missao para os Cuidados Continuados
Integrados.

A criacao e desenvolvimento de Cuidados Continuados
Integrados é uma realidade internacional hd vérios anos e tem
principios subjacentes comuns, como a necessidade de melho-
res servicos para o apoio continuado as pessoas em situacao de
fragilidade ou com doenga crénica; de apoio a reabilitacdo no
pos-internamento hospitalar; para diminuir o internamento
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desnecessario, o recurso as urgéncias por falta de acompanha-
mento continuado e os reinternamentos hospitalares.

Por outro lado é necessdrio aumentar a capacidade da
intervencao dos servigos de Saide e Apoio Social ao nivel,
nomeadamente, da reabilitacdo e promocao da autonomia.

Em vdérios Estados europeus e norte-americanos, estas pre-
missas tém dado lugar a adopcao de alguns objectivos funda-
mentais das suas politicas de Satde, a atingir através do
desenvolvimento de redes de cuidados continuados integra-
dos, como reduzir o ntimero de altas hospitalares tardias (i.e.:
acima da média de internamento definida); reduzir o reinter-
namento hospitalar ou internamento de convalescenca dos
idosos e flexibilizar a organizacao e o planeamento dos recur-
sos numa base de sistema local de satide através da identifica-
¢do pormenorizada das necessidades de cuidados da popula-
¢ao a nivel regional.

As motivagdes internacionais para o investimento em
redes de CCI incluem pressao para melhorar a eficiéncia das
respostas de cuidados agudos hospitalares; reduzir as taxas de
crescimento da despesa com o Servico Nacional de Saude;
aumentar as escolhas disponiveis para o cidaddo e reforcar a
sua liberdade de escolha.

De uma maneira geral, os tipos de evidéncia gerada para
monitorizar e avaliar os impactos das redes de CCI, tém
incluido trés tipos de abordagens: Avaliacao dos impactos em
ganhos de Saude e reabilitagdo promovidos pelos servigos;
Avaliacdes comparativas dos custos dos servigos contratuali-
zados; Avaliagdo dos impactos dos servigos de CCI na melho-
ria da eficiéncia hospitalar.

A OMS tem como objectivo para 2020 o aumento de pelo
menos 50% na proporcao de pessoas com 80 e mais anos, usu-
fruindo de satide num domicilio que lhes permita manter a
sua autonomia, auto-estima e o seu lugar na sociedade.

Os Cuidados Continuados sao pois o 3° pilar de um sistema
de Satide, juntamente com os hospitais e os cuidados primérios.

O Decreto Lei 101/2006 cria em Portugal a Rede Nacional de
Cuidados Continuados Integrados como “Conjunto de inter-
vengoes sequenciais de satide e ou de apoio social, decorrente
de avaliagdo conjunta, centrados na recuperacdo global enten-
dida como o processo terapéutico e de apoio social, activo e
continuo, que visa promover a autonomia melhorando a fun-
cionalidade da pessoa em situagdo de dependéncia, através da
sua reabilitagdo, readaptagdo e reinserc¢do familiar e social”

Na avaliacao das experiéncias piloto realizadas até Abril de
2007 o AVC representou 35% dos motivos de referenciagdao
para a RNCCI. Serd abordada a organizagao da RNCCI bem
como os circuitos de referenciacao.

Das diferentes tipologias da RNCCI as Unidades de
Convalescenca sdo unidades destinadas a pessoas que apresen-
tam uma doenga crénica, ou se encontram em fase de recupe-
racao de um processo agudo, com perda de autonomia poten-
cialmente recuperavel, constituindo um dos recursos intermé-
dios entre a alta hospitalar e o domicilio sendo actualmente
consideradas como um recurso de satide absolutamente neces-
sdrio na garantia da continuidade do processo de cuidados.

Para a obtencao de uma resposta integrada para o AVC deve
assegurar-se interaccdo efectiva e colaboracdo entre agéncias,
servicos, prevencao, transporte, tratamento e reabilitacdo em
determinada localidade ou regido; promover o uso de aborda-
gem organizada, estandardizada em cada componente do sis-
tema e identificar medidas de processo e de resultados,
incluindo mecanismos de avaliacdo, para que todo o sistema
evolua e se aperfeicoe, em melhoria continua de qualidade.
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A nivel da Reabilitacdo os servicos devem ser organizados
geograficamente, com cuidados multidisciplinares, com coor-
denacao de servicos ao longo do continuo de cuidados, asse-
gurando alta e transicdo adequada nos diversos niveis do sis-
tema, interven¢do precoce e reducdo do tempo de interna-
mento em hospital de agudos.

Mas cuidados para AVC organizados implicam unidades de
reabilitacdao de AVC pds agudo; acesso atempado a reabilitagdo
especializada interdisciplinar e a niveis apropriados de reabilita-
¢do dos sobreviventes; servicos de reabilitacdo de longa dura-
¢do, em diferentes niveis de cuidados; optimizagao de estraté-
gias para prevenir recorréncia de AVC; obtencdo de dados de
resultados da reabilitagao; definicao, disseminacgao e implemen-
tacao de boas praticas; monitorizacao e avaliagao continuada.

Estd em funcionamento a primeira Unidade de
Convalescenca de AVC, no Hospital de Evora.

Serdo apresentados dados da capacidade actual da RNCCI,
bem como dados de monitorizacao.

Critérios de monitorizacao biopsicossocial
nas UCC
Método de Avaliacdo Biopsicossocial: MAB

Amilia Botelho
Prof. Auxiliar de Fisiologia da Faculdade de Ciéncias Médicas

Palavras-chave: biopsicossocial; monitorizagao; UCC; Unidades
de Cuidados Continuados

Introducédo: Para o acompanhamento de individuos no
ambito dos Cuidados Continuados Integrados, pretende-se
que a monitoriza¢ao da informacao de natureza biopsicosso-
cial seja efectuada de um modo uniformizado e passivel e
informatizagao, tanto no registo de dados, como na sua anali-
se a nivel local e central.

Na presente comunicagdo faremos a descricdo de um ins-
trumento cujas caracteristicas correspondem a estes quesitos.

Trata-se de uma abordagem de deteccdo diagnéstica multi-
dimensional de tipo rastreio, de adultos, idosos e pessoas em
situacao de dependéncia. As dreas a estudar numa avaliacao
desta natureza sao, segundo recomendacdes da Organizagao
Mundial de Satide', e como resultado de uma conferéncia
internacional de consenso sobre esta matéria®, as mais capazes
de predizer a capacidade dos individuos viverem independen-
tes. Assim, os objectivos inerentes a avaliacao que este instru-
mento estrutura sao, de acordo com uma meta-analise de
estudos internacionais sobe esta temadtica, a identificacdo de
perturbacdes fisicas, funcionais, mentais, sociais e de hdbitos
de vida, e a contribuicdo para um plano de intervencao em que
a énfase é posta na manutencdo/recuperacdo de capacidades’.

Desde hé cerca de quatro décadas que a avaliacao multidi-
mensional biopsicossocial é prética assistencial comum a
nivel internacional, principalmente em individuos idosos**,
no entanto hd bastante heterogeneidade nesta abordagem.
Também no contexto nacional, hd abordagens da autonomia
funcional e de alguns dos outros dominios"***, no entanto,
nem sempre houve uma aplica¢do padronizada dos instru-
mentos de medida e/ou da sua classificacao, facto que com-
promete a comparacdo entre resultados. No sentido de pro-
mover essa uniformizagao, estd em curso uma iniciativa da
OMS que engloba a participagdo de vdrios paises e visa uma
classificagao internacional neste &mbito de accao, ao nivel das
consequéncias das doencas, mas cuja aplicabilidade ainda
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estd limitada pela reconhecida caréncia de instrumentos de
avaliacao padronizados®*®.
Por estes motivos, esta tematica tem vindo a ser alvo dos
estudos que conduziram ao presente trabalho****, tendo sido
utilizado um conjunto de escalas padronizadas, sob a forma de
inquérito estruturado, em portugués, e validadas sob o ponto
de vista de reprodutibilidade e aplicabilidade®. A experiéncia
deste modo adquirida, assim como leitura actualizada e refle-
x30 mantida sobre o tema, conduziram a nogao da necessida-
de e oportunidade da estruturacao deste tipo de avaliagao,
num modelo capaz de ser suficientemente abrangente e sinté-
tico, e permitisse um procedimento estruturado, uniformiza-
do, de rastreio, registo e classificacao biopsicossocial em indi-
viduos, com particular vantagem de aplica¢do em idosos.
Estrutura do MAB: O instrumento de avaliacdo esta estrutu-
rado em Areas - DOMINIOS -> Varidveis e seus componentes:
— Instrumento estruturado composto por DOMINIOS, cons-
truidos a custa de Varidveis, que, por sua vez, tém compo-
nentes que as explicam

- S3o os seguintes os DOMINIOS que compdem o MAB: Area
“BIO”: 1. SEXO; 2. IDADE; 3. QUEIXAS DE SAUDE; 4. ESTA-
DO DE NUTRICAO; 5. QUEDAS; 6. LOCOMOGCAO; 7. ACTI-
VIDADES DIARIAS DE AUTONOMIA FISICA ou autocuida-
do; 8. ACTIVIDADES DIARIAS DE AUTONOMIA INSTRU-
MENTAL ou de adaptagdo ao meio. Area “PSICO”: 9. QUEI-
XAS EMOCIONAIS; 10. ESTADO COGNITIVO. Area
“SOCIAL”: 11. ESTADO SOCIAL; 12. HABITOS.

—As cotacoes/pontuacgoes das Varidveis e dos seus compo-
nentes conduzem a classificacao dos DOMINIOS

—Sao predominantes as cotacdes/pontuacdes de quatro
niveis: “0”, “1”, “2” ou “3”

— As cotacoes/pontuacdes de dois niveis correspondem a respos-
tas ndo/sim ou presente/ausente e sao sempre de “0” ou “3”

MAB - Método de Avaliacdo Biopsicossocial

AREAS DOMINIOS VARIAVEIS
Bio SEXO Sexo
IDADE Idade
QUEIXAS DE SAUDE Queixas de Satde
ESTADO DE NUTRICAO IMC
Cintura
QUEDAS Quedas
LOCOMOGAO Locomogao
AUTONOMIA FISICA Autonomia Fisica
AUTONOMIA INSTRUMENTAL Autonomia
Instrumental
Psico QUEIXAS EMOCIONAIS Queixas
Emocionais
ESTADO COGNITIVO Orientacao no
Tempo
Orienta¢ao no
Espaco
Social ESTADO SOCIAL Isolamento Social
Habilitacoes
Literarias
HABITOS Actividade
Fisica/semana
Ne Refei¢coes/dia

As classificacoes obtidas nos DOMINIOS, transcritas
sequencialmente, permitem um registo sintético do conjunto
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da avaliacdo efectuada, designado de PERFIL BIOPSICOSSO-
CIAL.
PERFIL (| [ L

BIO PSICO SOCIAL

O registo do Perfil Biopsicossocial é, assim, assinalado com
a seguinte sequéncia: Sexo___ Idade___ Queixas de satde___
Nutricado__ Quedas___ Locomog¢do ___ Autonomia fisica
Autonomia instrumental _ Estado emocional___ Estado
cognitivo Estado social___ Hébitos, e apresenta-se como
uma sequéncia de doze digitos entre 0 e 3, por exemplo: 01
013 323 23 23. O valor 3 é o tinico que indica que 0o DOMINIO
em causa estd intacto. Valores de 2 pertencem a uma classifi-
cacgdo favordvel, mas sdo indicativos de alguma perturbacao.
Valores de 1 indicam perturbacao clara, ja correspondente a
uma classificacdo desfavoravel. Valores de zero sao altamente
desfavoraveis, indicando perturbagao acentuada.

Um exemplo: 01 013 323 23 23, representa: mulher; 68
anos; com queixas de sadde fisica; excesso de peso; sem que-
das no tultimo ano; independente em locomocgao; usa meios de
apoio para incontinéncia urindria; independente em autono-
mia instrumental; nervosismo moderado; sem compromisso
cognitivo; moderada vulnerabilidade social, por baixas habili-
tacoes; pratica regular de marcha; cinco refeicoes didrias.

Conclusdes: Aplicabilidade do MAB: Por qualquer profis-
sional da assisténcia em satide/social treinado para o efeito;
em diferentes contextos assistenciais; a individuos em varios
estadios de funcionalidade fisica e mental; por meio de entre-
vista ao proprio, a um cuidador e, em alguns dados, por obser-
vacao; em tempo previsivel; possibilidade de avaliacao numa
Unica sessdo ou em mais sessoes.

O que o MAB permite: Uma avaliagdo biopsicossocial sistema-
tizada, de individuos ou grupos, horizontal e longitudinal; detec-
¢ao de perturbacoes, identificacao de diferentes estados de satide
fisica, estado mental, funcional, social e de héabitos de vida.

Base de evidéncia para deteccao e intervencao biopsicosso-
cial, preventiva ou de recuperacao em Cuidados Continuados
Integrados, monitorizacdo do acompanhamento assistencial
de individuos a longo prazo, calculo padronizado de custos de
Servigos.
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Gestao de Altas Hospitalares

Madalena Holzer
Coordenadora da Equipa de Gestao de Altas (EGA) do Hospital
de S. Jodo, E.PE., do Porto.

O planeamento e gestdo da alta hospitalar pretende garan-
tir a continuidade dos cuidados de satde e de apoio social,
assim como uso eficiente dos recursos dos hospitais e da
comunidade, a partir da identificacdo e avaliacdo precoce das
necessidades dos doentes internados.

A criacao da RNCCI veio permitir concretizar a continuidade
de cuidados, mas o conceito de Cuidados Continuados
Integrados nao é, ainda, do dominio geral dos profissionais de
satide e cidadaos, pelo que compete as EGAs dinamizar a imple-
mentacao do planeamento atempado das altas, nos hospitais. O
processo de planeamento de alta deverd aplicar-se a todos os
doentes que previsivelmente irdo necessitar de cuidados de rea-
bilitacdo/ manutencao, no contexto da doenca subjacente e da
sua envolvente social. O doente com AVC é o exemplo paradig-
matico que, por perda de autonomia recente ou sequelar tardia,
tem indicac@o de referencia¢ao para unidades de reabilitagdao ou
manutencdo e/ou carece de novas estruturas de apoio social.

A equipa de gestao de altas do hospital deve planear a alta
dos doentes em colaboragao com os servicos de internamen-
to dos doentes, com os préprios doentes, a familia e as equi-
pas de saude e apoio social comunitarias. A EGA é o elemento
de articulacao dos recursos intra e extra hospitalares.

Daremos a conhecer o modo de actuagdo da EGA no
Hospital de S. Joao e os circuitos de referenciacao, assim como
anossa experiéncia com os doentes com AVC que constituem
o maior grupo de doentes referenciados para a RNCCI tendo
em conta a tipologia da patologia subjacente.

Enfermagem nas Unidades de Cuidados
Continuados

Maria Madalena de Oliveira Filgueiras, Enfermeira.

- Objectivos da Rede Nacional de Cuidados Continuados
Integrados.
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- Enquadramento legal e conceptual do exercicio profissional.

—Da teoria a préatica: experiéncia das Unidades do Hospital
Valentim Ribeiro da Santa Casa da Misericordia de
Esposende.

Procuramos com esta exposicdo demonstrar a aplicabili-
dade de conceitos e legislacao que regulamenta o exercicio
profissional dos enfermeiros, em Portugal, atendendo com
especial relevo aos objectivos do Programa de Cuidados
Continuados e orientacoes da Unidade de Missao.

Aneurismas - risco de rotura dos
aneurismas e seu tratamento cirdrgico

Carlos Alegria

— A hemorragia subaracnoidea de causa aneurismética é uma
importante causa de morbilidade e morte em doentes jovens,
com uma incidéncia anual de 6-12 por 100.000 habitantes.

— A histéria natural desta doenga é tal que 30% dos doentes
morrem nas primeiras 24 horas do sangramento e outros
30% veem a morrer nas primeiras 4 semanas.

— O diagnéstico é feito por angiografia cerebral (Egas Moniz 1927).

—Norman Dott tratou o primeiro aneurisma em 1931 (wra-
ping com musculo).

—Em 1944, Dandy apresenta a primeira série de aneurismas
clipados.

—Nos anos sessenta Yasargil introduz técnicas microcirurgicas
para tratar estas lesoes.

— A partir de 1985, apds os resultados do estudo cooperativo
Internacional sobre “timing” da cirurgia, a maior parte dos
centros iniciam a cirurgia precoce.

— Nos ultimos 15 anos, o desenvolvimento de técnicas endo-
vasculares faz com que passe a haver uma alternativa ao tra-
tamento cirurgico dos aneurismas.

— Em maos experientes, os aneurismas podem ser clipados ou
tratados por via endovascular (coil) com sucesso em cerca
de 80% dos casos.

Tratamento farmacolégico e cinesiolégico
da espasticidade

David Dias

Podemos caracterizar a espasticidade como um disttirbio do
controlo sensitivo-motor, resultando de uma lesdao do neurénio
motor superior (pds lesdes cerebrais vasculares, tumorais ou
infecciosas; traumatismo cranio-encefalico; esclerose multipla;
doenca motora cerebral) e apresentando-se como uma activa-
¢ao muscular involuntdria, intermitente ou continua.

E tratada quando associada a sinais ou sintomas incapaci-
tantes como diminuicido da funcao e/ou da independéncia,
dor, contracturas musculares, deformidades articulares e
ulceras de pressdo. Os objectivos serdo melhoria da marcha,
da autonomia na realizacdo das Actividades da Vida Didria e
diminui¢do da dor e espasmos.

Sao usados como meios terapeuticos: cinesiterapia, posicio-
namento, crioterapia e calor, ortdteses, hidrocinesiterapia, esti-
mulacgdo vibratéria, correntes excito-motores e estimulacao
eléctrica neuromuscular, miofeedback e biofeedback, farmacos
e bloqueios quimicos, e cirtirgia ortopédica ou neurocirurgia.

E importante no planeamento da terapia primeiro delinear
o0s objectivos funcionais em relagdo ao doente, em segundo
eliminar ou tratar qualquer factor agravante e finalmente
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escolher os meios terapéuticos consoante os seus efeitos
reversiveis ou ndo e a localizacdo (local, regional ou generali-
zada) da espasticidade.

Serdo aborbados os aspectos terapéuticos farmacoldgicos e
cinesioldgicos, dando énfase as bases farmacolégicas (modo de
accao e efeitos secundérios do baclofeno oral e intratecal, tina-
zidina, dantroleno, diazepam, gabapentina, bloqueios quimicos
e toxina botulinica), os principios gerais da cinesiterapia (bases
e indicacoes dos métodos como Bobath, Kabat, Brunnstrom,
Temple Fay, Perfetti, Rood), assim como o uso do calor e frio, a
colocacao de ortéteses, o posicionamento dos doentes, as diver-
sas técnicas de neuroestimulacao e de biofeedback.

0 Exame Clinico do Hemiplégico Espastico /
Critérios para Prescricdo da Toxina

Carla Amaral’, Renato Nunes?

1-Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacao. Hospitais da
Universidade de Coimbra. 2-Servico de Medicina Fisica e de
Reabilitacao. Centro Hospitalar de Coimbra.

A espasticidade é um tipo de hipertonia despertada com o
estiramento passivo rdpido de um membro (velocidade -
dependente).

Na maioria dos casos a espasticidade associa-se a um com-
promisso motor e/ou funcional (dificuldade no equilibrio em
ortostatismo, na marcha, no posicionamento no leito ou na
cadeira de rodas e na higiene perineal). Pode ainda estar na
origem de dor e de perturbacao do sono.

O tratamento com toxina botulinica tem como principal
objectivo minimizar os efeitos adversos da espasticidade,
melhorando a funcgao.

A introducao da toxina botulinica no tratamento da espas-
ticidade focal / regional em hemiplégicos de causa vascular
revelou-se um grande avanco pela sua eficicia e reduzidos
efeitos adversos, condicionando uma melhoria de qualidade
de vida do doente.

A seleccao dos doentes para esta terapéutica é um desafio
constante na pratica clinica, devendo a obedecer a critérios
rigorosos, tendo sempre como finalidade objectivos funcio-
nais concretos e individualizados. A definicao dos objectivos é
determinante no sucesso deste tratamento condicionando a
técnica, doses e musculos a injectar.

A monitorizacdo / avaliacdo dos resultados revela-se de difi-
cil objectivacao, pela falta de instrumentos de medida sensiveis
e adequados as particularidades de cada caso. Frequentemente
esta s6 é exequivel através de escalas tipo Lickert, inquirindo de
forma subjectiva a percepcao dos beneficios obtidos.

Os autores, como conclus@o, mostram o protocolo por eles
utilizado nas suas instituicoes e alguns casos clinicos mais
relevantes e ilustrativos.

Cirurgia reconstrutiva nas paralisias de
origem central

Rui Lemos

A palestra destina-se a mostrar o nosso trabalho em doen-
tes selecionados, com espasticidade. O trabalho foi denvovido
de uma forma multidisciplinar, com a cirurgia reconstrutiva
ocupando um espaco inovador no tratamento destes doentes.

A nossa aten¢do permaneceu focada na cirurgia do pé e da
mao espdstica. Partindo de casos muito selecionados foi pos-
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sivel obter resultados gratificantes ao nivel das extremidades
afectadas. estes resultados sdo mostrados em video.

Em muitos casos, particularmente ao nivel da mao, foi
muito importante o "fine tuning " adicional obtido com o uso
de toxina no pos opertério, bem como o imprescindivel cui-
dado fisidtrico,que se segue & cirurgia.

Postgraduate Training in Stroke

Christine Raisinger, MA, MSc; Prof. Michael Brainin, MD
Danube University Krems, Austria, Center for Clinical
Neurosciences

Postgraduate
Training in Stroke

Christine Raisinger, MA, MSc
Prof. Michael Brainin, MD
Danube Univarsiy Krems, Ausing
Canter for Clinical Newosciences

Postgraduate Training in Stroke -
Content

« What is postgraduate Training?

» Who needs postgraduate Training in Stroke?

= Why is posigraduate Training needed?

« Whai are the advantages lor physicians and
palients?

« Educational design & CQuality criterias
» Examples of programmes

e « © | What is postgraduate Training?

o Continuing Madical Education {CME) vs.
Postgraduate Training (PT)

« CME:
Conbinuing sducalion i A geneeic lm
Process of Mlslong madcsl lsamisg
inclutes PT and o kind of irdinieg
in madical conto: CME i mandatery madical profesaionsl
T

« Postgraduate Training:
mcatty provaded by universSes or pmlar sducaional ingstubiong
soprifc methods
oomplatod with & degrea
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: . What are the advantages of
® » o | What is postgraduate Training? oo -
e 9 PT/CME in Stroke?

o Impraved perdormance not only in
acute phase of stroke but also in
adjunct areas

+ therapy, prevention
= rehabilitation
influences the success
Who needs postgraduate o » o | Educational Design — Practical
Training/CME in Stroke? Aspects & Quality criteria
o CME in Stroke: o ProvidernOrganisational institubon/Editarial
« Physiclans of several sub-specialites {scientific) board?
[eammunity physstians. emargancy can....) o Time and effort 1o attend'complate the
training
o Further Posigraduate Training in Stroke o Accreditation in European couniries
= Physicians who have 1o deal with stroke on a o Practical implementation of content
‘I’““i' beeds in.g, blounloglets. Geriekicans, o Prasentation of content (e.g. interactive
N media)
o Curriculum - aim/objectives
& Why is postgraduate & Educational Design — Practical
training/CME in Stroke needed? Aspects & Quality criterias
o Leam from the mosi recent litarature Fosigrwiuin Training CME
o Up-to-date evidence based medicing *: Chasea byt Drgancing by e boards
o Active discussion aboul new developments © Bommndite toasd Live svwsta, wrien puicationg, b
in Stroke medicing et e
o Impulse for thoughls about changes iy Bmeynelpuumons
o New oplions for treatment or medication sary orate wenren s s . Aayiti Iimge 8 e mrudun ans
o Batter understanding of symplomes i e btk 6 4, Mcida ki it poael.
o Ethical aspecis of being up-to-date o Rty ghan Haimaaly)
Sorroty wita P EL probatey

o Personal Carear

What are the advantages of

PT/CME in Siroke?

o Rapid accurale decisions == avoiding
of time delays ]

L B N

. . | Educational Design —
Accredition of CME in Europe

o UEMS

= REEY Charier on CWIE wan publshed
= 27 Eiregean Aisosistions wa
il

i

= 99 EACCME was ensablshand s
will Facilfain access o qually CWE
for Eusmpsan dosioes

« Chaabiy criteias for inbrmancnal
anrediation

e
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Postgraduate Training-Example:
European Master in Stroke Medicine

o Aneducational of the European Siroke
Chrganisation (E50)} in cooparaton with T Damube
Uinenrsity n Ausina

o Degres: Master ol Soence (Seoke Modona)

B sémestar

4 n 1 wesih, o608 IBCiules wilhin 4 somasior 31
Danube Ursvarsity Kroma. Aulirig 1
Miashar Thasin

2 0 T wibhs uparTEed prachios
ELEED Virtun! Stroke Linkversily
1M ECTS

Tusison fesr: 12,000 Eura

[

C- - -

Alimentacdo, Nutricao e Doenca Vascular
Cerebral

Catarina Durao

Postgraduate Training-Example:
European Master in Stroke Medicine

o [ELEI chaimman!
& Wormer Hacke
o Scherdfic chamman:
= Woll-Dieter Hoiss
= Mizhad Brarin
o Covgrs ol Beids of siroke medicing
= Imaging & Palhophysiclogy
= Chrocal Epadermiciogy & Provenban
= Dingnosics & Syndromes
« Thesapeutic straleges &
Heurorehabditaton

] e
Q ALIMENTAGCAO,

™,

NUTRICAO E

DOENCA VASCULAR
CEREBRAL

"

Catarina Durds, Multicionlata
Claudia Afamen, Hulricionlata

| &8

DOENGCA VASCULAR CEREBRAL

aEas

CME-Example:
Virtual Stroke University

Moo -prolE ilcatonal i8e
Fully wibsBaiiisd ncuedhansd program

Amgriangd of chuivn 24 heun @ day

FarLis (o Suslasn e aos [f Mg NS0 Sapans
My 1BCOAENGS Tl AT Byrchonsd Wil the lullscrean
lion, (aken eorm ELISH ik Biimens Bchosl, Taadhog
counian. Mesbnge, Congresse (EFNS. . 1, Conlemncan
Aarietan Wargth 18- ¥

Cutnety » 300 lectures

Ol (USROS

Oy Of cevisboain'sCWE oradis va o-mad

& o000

LI

CME-Example:
Virtual Stroke University
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Factores de Risco Modificavels:
* Hipertonsio 4

» Dinbotes mellitus

* Alerosclorosn 4mm

* Obesidade 4

* Tabagisma

* Sedentarismo

+ Consumo axcessive de otanol 4

+ Dislipidémlas (Mpemolests:, C-LOL senertssa, C-H0L diminuidal At

ALIMENTAGCAD, NUTRIGAD E RELAGAD
COM DOENGA VASCULAR CEREBRAL

Uma var gque muitns & b [l das com A
4 alimentagio o nutrigio) sio factores de risco de
Doenga Vascular Ceorebral, importa salientar a
interdependéncia destas patologias.

A ALIMENTACAO E O ESTILO DE VIDA
INFLUENCIAM TODAS ESTAS DOENGAS.

AD PREVENIR UMA, ESTAMOS A PREVENIR
TODAS
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W ALIMENTAGAO, NUTRIGAO E |
e HIPERTENSAO

ERROS ALIMENTARES MAIS COMUNS

A HTA & umn imporianie factor dé risco da D. Vascular Cerabral

epui @ath Intmamanls relaclonsds com a alimentagis.

% || Excesso de Peso
o Chesidacda

«Inlimamenie relacionados com  hiperiensio
[eobretude deposipio abdominal do gordura).

[« A dsminaicss do sau consums & uma medids
proveniiva imporants [consumao de sal Sgodia),

Consumo de sal |

= Esfima-se que de § a 7% da HTA se dowe a0
Consuma da consums ficessivo do stanol O conmumo
- Etandal | moderado (2 bobidas didgfas para o homem & 1
para &8 mullaros) poda reduc-la,
B s Iversamante  relacionade com HTA em
adiLdos populacionain

+Tém skio associados & reducho da prossio
artorial (Mg pede huncionss coms vasodilaindas)

Magnisia/Calcio

Fruila @ Prodiuios
Horticolas

» Alimentagso rica em fruta @ p, horticolas tem
gide ansociads a mencs pravalbncia de HTA,

Faromos uma alimaniagha muito agucarada;
= Sacarcsa (Agucar de Mosa)

= Rofrigerantes (Agua com Agicar)

= Bolos & Doces (Agucar - E, allado a gordura)
sProdutos doe Confeitaria ¢ Pastolaria

Fazomos uma alimentagio pobre om fibras:

# Rica em cercals & derivados demasiado refinados

= Pobre am cereais @ derivados inlegrais ou menos reflinados
= Pobre om leguminceas

* Pobre om produtos horticolas

= Pobre om fruta

y FACTORES DE RISCO NUTRICIONAIS
i DAS DOENGAS VASCULARES

ERROS ALIMENTARES MAIS COMUNS

ALIMENTACAD EXCESSIVA EM:

» Gordura
« Colesterol
« Acidos gordos salurados

« Acidos gordos frans Trisco
R VASCULAR

ALIMENTACAD INADEQUADA EM:

- Agidos gordos monoinsaturados "
- Agidos gordos polinsaturados

+ Fibra (@ nestcsiss, Frots, Comwas g

RISCO DE DOENGA
VASCULAR

* Vitaminas g stsmmes . B, 0, ) CEREBRAL

& Minerals My potsssin, ssdn)
« Houtros Compostos (el

Faremos uma alimontacio muito rica em gordura:
= Abursamos de fritos (rissols, croguetes, batata frita, etc.)
= Abusamos do molhes cheios de gordura

= Temperamos com muila gordura (até os grelhados)

= Abusamos do produtos de pastelaria e confeitaria (bolos,
folhados, merendas, empadas, eofc.)

= Abusamos de produtos do charcutaria {anchidos, fumados)
= Praferimaos a8 cArNes aos poiges
= Abusamos de carmnes gordas

# Damos preferéncia a lacticinkos gordos [queijos gordos,
natas, ofc.)

? ALIMENTAGAD, NUTRIGAD E
s DOENGA VASCULAR CEREBRAL

ERROS ALIMENTARES MAIS COMUNS

4 Etanol em axcesso | ID risco de D. Vascular Cerebral |

Consuma

I'G risco do AVC pola sua relagio com a
axcossivo de NaCl | HTA.

Consumo de K* | I.ﬂ risco de mortalkdade por AVC I

@58  adequado, pode  diminuic
homocisteinemia, podendo  diminuir
risco de determinados AVC.

|| B Tensso Arterial |

Alim. ricos om VILE

Frutes/P. Hortcolas
Ceroais Integrais

| Antiox. | Flavenoid,

Consumo de Vits.
By B,y ¢ Ac. Folico

PLUFA wed

A Risco de AVE

{Mocessdria mais investigacio)

Faremos uma alimentacio desigquilibrada:

= Dptnmos por entradas s esquecemo-nos da sopa

= Comomos poucos produlos horicolas

* Comomos potsca fruta

= Saltamos refeigbes [Ex. Peguenc-almoga, Lanche, Etc.)

s Faremos poucas refei¢des o comemos muito de cada wex
(grandes srrozadas, massadas, elc.)

= Abusamos de babidas alcodlicas
= Comamos demals

= Variamos pouco a nossa alimentagio

Q PRINCIPAIS ERROS
ALIMENTARES

ERROS ALIMENTARES MAIS COMUNS

|| Faremos uma alimentagio muite rica em sal:

|| = Pickios

= Adiclonamos mulioc NaCl &4 comida (Sal de cozinha, Sal
marinho, Flor de Sal, Monoglutamato de sédio, etc.)

= Abusamos de alimentos ricos em sal (processados)

= Caldos concontrados

* Fumados @ enchidos

* Risndis, croguetes, salsicharia, fiambra

= Consereas & Entatados

* Bacalhau seco e salgade

* Bolachas, biscolios @ corsals integrais

+ Molhos industrials (malonese, mostarda, molho de soja, ofc.)
= Aperilivos salgados (batatas fritas, pevides, pipocas, etc.)
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E COMO COMER?

A RODA DOS
ALIMENTOS

! A RODA DOS ALIMENTOS I

Comao praticar uma Alimentagio Saudavoh

Comar alimentos da cada grupoe @ bobar dgua
diariamanto,

guilibrads - Comer makor quantidade de alimontos per-
wn:qrﬂn: aos grupos de makor dimensio o menor guantidades
dos gque se encontram nos grupos de menor dimensdo, de
fnrm: a |ngvur|lr © numerng | d-u pnrqd-n: tn-:m'nundadn

Comer alimontos diferentes dontro do cada gru-

P \'H|ll‘ldl'! digriamente, semanalmenio ¢ nas diforantes dpo-
cas do ano

COMO COMER?

A RODA DOS ALIMENTOS

"Comer bem nao e comer
muito, nem comer & comer
pouco...

E comer de acordo com as
necessidades de cada um,
em funcgao do sexo, idade,
altura e actividade fisica.”

Dr. Emilio Peres

Cereals o Dervados, Tubsroubes (28%)

3| = Hadratos de Carbone {Amido] = Princlpal forme de enorgls
= ¥itaminas Complaxo B

d  Proteina (de origem vegetan)

= Filwra (88 nio forem demastado refinados) e

| Produtos Horticalas (23%) @ Fruts (20%)
= Elovada doniidade nutricional

» Balia densidade snaraics

= Witaminas, Minsrsis 8 Fil jeos (Antisxidant
8] * Fibra o Agua

BAP 1 550-9T

Lacticinios (18%)
» Prodeinss (AVE)

« Witaminas (A, B, B1,.0_}

& Mimerais |Calco, Foaforn, .§

& Gordura | nossa escolha & determsinants|

COMO COMER?

waba

A RODA DOS ALIMENTOS

Davomas praticar wma alimentaghio;

T Produtos horticolas
b4 [k Fruta
T Coraais [menos refinsdos| & ubdreulos
T Loguminosas
= Cormes |sobreludo vermoihas |
= Modarads am pidsads
» Mpdaisils am Ischcinion (Wersdas melo gorodas 0d magree)
« Miodarads am Owos
= Com lrutos secos o semantes
# Modarada sm bobidoa alcodlicas {vinho tinto)
= Aclcar
= Sal

Em Porfugal, podsra fazor sontido § promogho de wma alimsmagio
oo tipo Mediterrdinico,

Coamess, Poscads o Ovos [5%]

= Prateinas (AVE]

« Minerals {Ex. Ferro)

& Gordurns |Quantideds ¢ Gualidsde Yariavel - Escolha & imporiants)
» Colpators| (Escolhia & detarminante)

Loguminasas (4%}
» Proiwinss vegutsls (Mo sssecindds & gordirs sofursda)

« Ambdo (Canga glicémica baica)
i m
Gorduras @ Oloos [2%)

= Gordura (Lipidos) -~ Mulle fea am anengla (“Calarias™)

& Witaminas, Minersls ¢ Fiioguimicos
& ﬂmlldld-dmﬂﬂlmulmh pncalha m

= Witnminas lipossolivais

B B e M e i ¢ g

= Qlsalidade também &
? COMO COMER AO LONGO DO DIA? (Exemplc)
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Resumos de Cartazes

CO1. Relagao entre a localizagao do AVC
isguémico determinada pela escala de
OCSP e a morbilidade dos doentes

Bruno Picarra; Luisa Rebocho

Unidade de Acidentes Vasculares do Hospital do Espirito Santo —
Evora.

E-mail: bepicarra@hotmail.com

Introducio: As sequelas neuroldgicas e o grau de depen-
déncia funcional dos doentes com AVC constituem dois dos
principais factores de morbilidade destes doentes e depen-
dem da localizagao e extensao da lesdo cerebral. A classifica-
¢do de Oxfordshire Community Stroke Project (OCSP) permi-
te, por critérios clinicos, determinar a localizacdo da lesdo
neuroldgica e estimar a sua extensao.

Objectivo: Relacionar a localizagdo entre os varios tipos de
AVCs isquémicos definidos pela classificagdao de OCSP com as
sequelas neurolégicas e o grau de dependéncia funcional dos
doentes com AVC.

Metodologia: Estudo retrospectivo envolvendo os doentes
internados na Unidade AVC (UAVC) do Hospital de Fvora no
periodo de Marco a Maio de 2007 com o diagnéstico de AVC
isquémico, n = 73 doentes. Foram excluidos todos os doentes
com o diagndstico de AVC isquémico que ndo apresentassem
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toda a informacao clinica, n = 3 doentes. As sequelas neurolo-
gicas foram avaliadas pelo indice de NIHSS e o grau de depen-
déncia funcional pela escala de Barthel. A morbilidade foi
também analisada pelo tempo de internamento e pela per-
centagem de altas da UAVC para o ambulatério.

Resultados: A populacao analisada (70 doentes) apresen-
tava uma média de idades de 69,4 anos, sendo 57% dos doen-
tes do sexo masculino e 43% do sexo feminino. De acordo com
a classificacao de OCSP, foram observados 24 AVCs tipo PACI;
10 AVCs tipo TACI; 15 AVCs tipo POCI e 21 AVCs tipo LACI. O
indice NIHSS foi de 8,3 para os PACI; 15,1 para os TACL 9,2
para os POCI e 2,9 para os LACI. A escala de Barthel foi de 7,1
para os PACI; 2,0 para os TACI; 5,0 para os POCI e 13,1 para os
LACI. Os AVCs tipo TACI apresentaram maior nimero de dias
de internamento (7,7 dias) com 0% de altas para ambulatoério.
Os AVC tipo LACI apresentaram menor nimero de dias de
internamento (4 dias) com maior percentagem de altas para
ambulatério 62%.

Conclusdes: Os AVCs resultantes da interrupgao total da
circulacdo cerebral anterior (TACI) s3o os que apresentam
maior morbilidade, situagdo inversa encontra-se nos AVCs tipo
LACI. A classificagao OCSP é um método clinico til para iden-
tificar lesdes cerebrais isquémicas com morbilidades distintas.
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Acidente vascular cerebral no adulto
jovem e Trombofilia

Olga Azevedo', Fatima Queirés?, Francisco Ferreira', Jorge
Gomes Silva', Filipa Almeida’', Rosa Medeiros', Joao Almeida’,
Laurentina Queir6s®

1-Servico de Cardiologia, Hospital Senhora da Oliveira,
Guimaraes, Portugal; 2-Servico de Imunohemoterapia, Hospital
Senhora da Oliveira, Guimaraes, Portugal.

E-mail: olgazevedo@yahoo.com.br

Introducdo: A trombofilia (TF) tem sido apontada como
factor de risco (FR) de eventos trombéticos, principalmente
venosos, ndo estando ainda esclarecida a sua relacao com os
eventos trombaéticos arteriais.

Objectivo: Avaliar a frequéncia e as implicacdes prognésti-
cas da TF nos doentes com AVC em idade jovem.

Métodos: Estudo observacional longitudinal retrospectivo.
Dos 402 doentes orientados para a consulta de TF no periodo
entre Janeiro de 2000 e Dezembro de 2006, foram selecciona-
dos 129 doentes orientados por AVC ocorrido antes dos 50
anos. As varidveis estudadas incluiram: dados demograficos
(sexo, idade); presenga, ne e tipo de TF; presenca, n° e tipo de
FR; recorréncia de AVC; ocorréncia de outros eventos trombo-
ticos; e mortalidade. Andlise estatistica: programa SPSS13
(significancia estatistica p<0.05).

Resultados: Os doentes sdo principalmente do sexo femi-
nino (62%) e tém uma idade média de 38,34+8,66 anos. Foi
detectada TF em 14.7% dos casos, nomeadamente mutacao
de factor V de Leiden (FVL) (5.4%), hiperhomocisteinemia
(3.1%), deficiéncia de proteina S (2.3%), anticorpos antifosfo-
lipideos (1.6%), mutagdao do gene da protrombina (0.8%) e
deficiéncia de proteina C (0.8%). Foi detectada presenca de
mais de uma TF em 2.3% dos casos. Foram encontrados FR em
63.6% dos doentes, nomeadamente hipertensao arterial
(27.9%), dislipidemia (26.4%), anticoncepcionais orais (ACO)
(22.8%), tabagismo (22.5%), diabetes mellitus (5.4%), gravidez
(5%). Em 26.4% dos doentes foi detectado mais de um FR. A
recorréncia de AVC foi registada em 3.9% dos doentes. Nao
foram registados outros eventos trombéticos ou mortes. Nao
foram encontradas diferencas em relacao ao sexo (p=0.714);
idade média (p=0.597); presenca n° ou tipo de FR (p=0.766,
p=0.291, p>0.05) nos doentes com e sem TE A recorréncia de
AVC ndo foi modificada pela presenga, n° ou tipo de TF
(p=1.000; p>0.05; p>0.05). Nao foi registado AVC recorrente
nos doentes com TF e uso prévio de ACO.

Conclusdo: A ocorréncia de AVC no adulto jovem esteve
frequentemente associada a presenca de FR, de acordo com o
descrito na literatura. A frequéncia de TF foi semelhante a
encontrada noutros estudos, sendo a mutagao de FVL a TF
mais frequente com uma frequéncia semelhante a encontrada
na populacdo geral. A recorréncia de AVC nao esteve relacio-
nada com a presenca, n° ou tipo de TE o que sugere que a rela-
¢do da TF com eventos trombéticos arteriais € menos consis-
tente do que com eventos tromboéticos venosos. Serd necessa-
rio um periodo de seguimento mais prolongado para avaliar o
poder trombético arterial da TE

Doenca vascular cerebral assintomatica
na Doenca de Fabry: estudo de 4 familias
Amélia Mendes', Daniela Seixas®, Margarida Aires-Basto?, Joao

Paulo Oliveira®, Elsa Azevedo'
1-Servicos de Neurologia, 2-Neurorradiologia e 3-Genética, Hospital

Sinapse

Sao Joao, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
E-mail: mendes.amelia@gmail.com

Introducio: A doenca de Fabry (DF) é uma doenca lisosso-
mica rara, caracterizada por uma deficiéncia na actividade de
alfa galactosidase A, o que leva a acumulacao de glicoesfingoli-
pidos, principalmente no endotélio vascular e células muscula-
res lisas. A doenca vascular cerebral (DVC) é uma manifestacao
major da DE para a qual a terapéutica de substitui¢dao enzima-
tica nao tem ainda beneficio claramente demonstrado, sendo
por isso recomendédvel um seguimento cuidadoso destes doen-
tes do ponto de vista neurolégico. Neste contexto, os autores
procuraram sinais de DVC numa série de doentes com DE

Métodos: Foram avaliados prospectivamente 12 doentes (5
homens) de 4 familias com fenétipo classico da DE A idade
média de diagnéstico foi de 19,0 anos nos doentes do sexo
masculino e de 34,4 anos nas mulheres. Todos os doentes fize-
ram avaliacdo de sintomas e sinais de atingimento sistémico e
neurolégico, e ressondncia magnética (RM) cerebral com
estudo angiogréfico (ARM).

Resultados: A idade média de avaliagao foi de 23 anos (21-
48) nos homens e 44 anos (26-54) para as mulheres. Seis doen-
tes tinham acroparestesias, 2 hipohidrose e 8 referiam queixas
abdominais. Detectaram-se angioceratomas em 7 doentes,
cornea verticilada em 9, envolvimento cardiaco em 3 e mani-
festacoes renais em 7. Oito doentes tinham cefaleias inespeci-
ficas e 2 mulheres tinham doenca psiquidtrica. Nenhum dos
doentes observados referiu sintomas de AVC/AIT prévios,
embora numa das mulheres se detectasse ligeira parésia do
membro superior. Oito doentes (3 mulheres) estdo a fazer
terapéutica de substitui¢do enzimatica.

A RM cerebral revelou lesdes isquémicas, principalmente
na substdncia branca, em um homem e em 2 das mulheres
com mais de 45 anos. Dois homens (idade média 35,5 anos) e
5 mulheres (média de idade 47 anos) tinham artérias intracra-
nianas dilatadas e/ou tortuosas.

Discussao: Apesar de a DF ter uma hereditariedade ligada
ao X, a prevaléncia de alteracdes cerebrovasculares em
mulheres heterozigéticas com idade superior a 35 anos € ele-
vada. As alteracOes arteriais poderdo estar presentes pelo
menos desde a 32 década de vida. Estes dados sdo consisten-
tes com a histéria natural conhecida da DVC na DE O segui-
mento destes doentes poderd fornecer-nos indicacdes acerca
da influéncia da terapéutica enzimadtica de substituicao na
DVC da Doenga de Fabry.

AVC como primeira manifestagao de
Fibrilhacdo Auricular

Bruno Picarra; Luisa Rebocho

Unidade de Acidentes Vasculares do Hospital do Espirito Santo —
Evora.

E-mail: bepicarra@hotmail.com

Introducdo: A fibrilhacdo auricular (FA) constitui um dos
principais factores de risco para o AVC, podendo atingir uma
prevaléncia de 20%. Alguns dos epis6dios de FA sao diagnos-
ticados pela primeira vez aquando do diagnéstico de AVC.

Objectivo: Caracterizar o tipo de FA nos doentes interna-
dos por AVC ou AIT e determinar a incidéncia de primeiros
episodios de FA nestes doentes.

Metodologia: Foi efectuado um estudo retrospectivo na
Unidade de AVCs (UAVC) do Hospital de Evora no periodo de
Janeiro de 2006 a Maio de 2007. Foram incluidos todos os
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doentes com os diagnésticos de AVC e AIT. Foi considerado
episddio inaugural de AVC aquele verificado em simultaneo
com o AVC ou nas primeiras 48 horas de internamento na
UAVC. Foi considerada FA crénica aquela presenta na histéria
pregressa dos doentes.

Resultados: Dos 376 doentes incluidos 95 apresentavam o
diagnostico de FA perfazendo uma prevaléncia de 25,2%.
Destes 18,9% (18/95) apresentavam episédios de FA inaugu-
rais. A incidéncia de FA inaugurais foi de 6% (18/299). Entre os
doentes com o diagnéstico de FA inaugural cerca de metade
foi diagnosticada a admissdao dos doentes e a outra metade
nas primeiras 48 horas de internamento.

Conclusdes: O presente estudo vem realgar o papel da FA na
etiologia do AVC e alertar para importancia que a anticoagula-
¢ao oral pode ter na prevencao do AVC. O facto de metade dos
episddios inaugurais ter ocorrido no decurso do internamento
leva a ponderar se a FA é causa ou consequéncia de AVC. E sabi-
do que algumas situacdes patologicas podem despoletar FAs,
no entanto a maioria dos doentes com estas FAs permanecem
em FA crénica. A este respeito mais estudos sao necessarios.

Endarterectomia Carotidea e Doenca
Arterial Periférica: Avaliacdo Retrospectiva
de uma Populacao

Joana Ferreira, Sandrina Braga, Miguel Maia, Daniel Brandao,
Alexandra Canedo, Anténio Guedes Vaz

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.

E-mail: joana222@hotmail.com

Introducdo: O acidente vascular cerebral (AVC) é a segunda
causa de morte cardiovascular nos paises Ocidentais e estima-se
um aumento da sua prevaléncia com o envelhecimento popula-
cional. Cerca de 20 a 30% dos AVCs isquémicos tém como etio-
logia doenca aterosclerética nos vasos cerebrais, sendo a endar-
terectomia carotidea o tratamento de eleicao para correccao da
estenose carotidea hemodinamicamente significativa.

A doenca arterial periférica ( DAP ) é um indicador de
doenca aterosclerdtica e estd relacionada com aumento dos
eventos cardiovasculares, nomeadamente AVC.

Objectivo: Caracterizar a populacao submetida a endarte-
rectomia carotidea no Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho e determinar a prevaléncia da DAP nesta
mesma populacao.

Metodologia: Neste sentido os autores avaliaram retros-
pectivamente os doentes submetidos a endarterectomia caro-
tidea entre Janeiro de 1992 a Dezembro de 2006.

Resultados: Foram efectuadas 111 intervengoes, corres-
pondendo a 107 doentes (idade média: 68.0 anos), sendo
83.2% (89 ) do sexo masculino e 74.7% ( 80 ) sintomaticos. Os
autores verificaram que a prevaléncia da DAP é de 29.0 % com
um predominio claro dos doentes claudicantes, relativamen-
te aos com isquemia critica. Determinaram ainda a presenca
de factores de risco cardiovasculares: hipertensao, diabetes
mellitus; dislipidémia e tabagismo.

Conclusdo: Nesta série as caracteristicas epidemioldgicas
da populagdo, nomeadamente a prevaléncia da DAP sdo com-
pativeis com resultados publicados.

Doenca cerebrovascular aguda -
casuistica de uma unidade de AVC

Ana Paula Fidalgo, Conceicao Viegas, Carlos Basilio
Servico de Neurologia e Unidade de UAVC do Hospital Central de Faro.
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Introducdo: A doenca cerebrovascular constitui uma pato-
logia com elevada prevaléncia a nivel mundial. A incidéncia
mundial tende a aumentar nos préoximos anos apesar da pre-
venc¢ao recomendada.

Objectivo: Analisar todos os doentes internados com o
diagnostico de AVC agudo e que na realidade nao foi compro-
vada depois de investigacao.

Material e métodos: Efectuou-se um estudo retrospectivo,
pesquisa em base de dados informatica, por palavras — chave
numa unidade de AVC no periodo de Junho de 2006 a
Dezembro de 2006. A populacdo alvo, foram os doentes inter-
nados naquele servico no periodo considerado com o diag-
nostico de AVC agudo; Foram analisados os seguintes para-
metros a idade, sexo, o periodo de internamento, o quadro cli-
nico e a patologia mais frequente.

Resultados: No periodo considerado o numero total de
internamentos foi de 343. Destes 34 (9,9%) ndo tiveram AVC
depois da investigacao, 2 foram excluidos por falta de dados, a
idade média foi de 67,5 anos, sendo 61, 7% do sexo masculino
e 38, 2 % do sexo feminino, o periodo de maior incidéncia foi
o més de Outubro, o quadro clinico mais frequente foi atingi-
mento motor através da hemiparesia.

Conclusdo: Nao sendo uma amostra significativa, preten-
demos analisar uma curva de aprendizagem, nos primeiros 7
meses do funcionamento de uma Unidade de AVC, com estu-
dos continuados para posterior comparagao.

AVC no Servico de Medicina Interna
de um Hospital Distrital

Isabel Almeida, Paulo Costa, Jodo Goncalves, Luis Forte, Joao
Frederico

Hospital Amato Lusitano, Castelo Branco.

E-mail: isabelantunesalmeida@gmail.com

Introducéo: O Acidente Vascular Cerebral (AVC) é o inicio
stbito de um défice neurolégico devido a isquémia, ou
hemorragia primdria. E uma dos motivos principais de inca-
pacidade neurolégica no adulto. Sabe-se que a taxa de inci-
déncia é maior no sexo masculino, sendo a mortalidade para
um primeiro AVC de cerca de 16,9% aos 28 dias, ascendendo a
30,1% ao fim de 12 meses.

Como factores de risco temos os nao modificaveis: idade,
sexo, raca, origem geografica, baixo peso ao nascer e factores
genéticos. Os factores de risco modificéveis sdo a Hipertensao
Arterial (HTA), tabagismo, Diabetes Mellitus (DM), dislipide-
mia, fibrilhacdo auricular (FA), estenose carotidea, Acidente
isquémico transitério (AIT) ou AVC prévio, dlcool, obesidade e
distribuicdo abdominal da gordura corporal, sedentarismo,
nutricao e dieta e terapia hormonal de substituicao (THS).

Objectivo: Avaliar os factores de risco e seu controle dos
doentes internados com o diagnéstico de AVC no Servico de
Medicina Interna num periodo de 4 anos, entre 2003 e 2006. Em
simultdneo sao avaliados o motivo de vinda ao Servico de
Urgéncia (SU), medicacdo prévia, complicagdes durante o inter-
namento e destino ap6s a alta, assim como as co-morbilidades.

Materiais e Métodos: Realizou-se uma andlise retrospecti-
va de 1254 doentes internados no servico de medicina interna
durante 4 anos. Os dados obtidos foram introduzidos numa
base de Excel a analisados.

Resultados: O AVC isquémico foi observado em 78% e o
hemorragico em 18 % dos doentes. O sexo feminino estava
representado por 47% contra 53% do sexo masculino. A maio-
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ria destes doentes, 80,6% sofreram o seu 1° epis6dio de isqué-
mia / hemorragia. A idade média dos doentes foi de 75,8 anos,
variando entre os 27 e os 101 anos.

Discussao: Para se conseguir uma redu¢do da taxa de mor-
talidade atribuida a doencas cardiovasculares é importante a
aquisicao de estilos de vida saudéveis. Tal consegue-se através
da promogao para a satde, dirigida a toda a populagdo, com o
objectivo de prevenir os factores de risco cardiovasculares; da
prevencdo primdria, dirigida a todos os que sem patologia
corondria ou AVC tém diagnosticado um ou mais factores de
risco cardiovascular e da prevengao secundaria destinada a
todos os que tém doenca corondria ou AVC estabelecidos afim
de serem evitados eventos recorrentes, complicagdes ou
mesmo a morte.

Via Verde AVC: agilizando o caminho

Ana Pinto, Alexandra Caseiro, Gabriela Abreu, Ricardo Braga
Unidade Cérebro Vascular - Centro Hospitalar de Lisboa Central.
E-mail: bragaricardo@iol.pt

Introducdo: Com o presente trabalho pretende-se siste-
matizar a forma como é efectuada a admissao da pessoa com
AVC na Unidade Cérebro Vascular, do Centro Hospitalar de
Lisboa Central, referenciando os tratamentos Médicos dispo-
niveis e os respectivos cuidados de enfermagem. A pertinén-
cia do mesmo reside no facto de possuirmos recursos que
actualmente nao estao disponiveis noutras instituicoes, e que
importa dar a conhecer. Iremos também apresentar os dados
estatisticos de 4 anos de actividade, que dizem respeito ao
ntamero e tipo de tratamentos efectuados e locais para onde a
pessoa internada teve alta.

Metodologia: De forma a captar a atencdo do leitor e de
simultaneamente facilitar a compreensao dos contetidos, o
grupo optou por estruturar o cartaz em forma de fluxograma.

Resultados: O processo de admissdao na Unidade estd siste-
matizado de forma a garantir o tratamento o mais cedo possivel.

Conseguiu-se reduzir os tempos de espera, com as impli-
cagdes Obvias que acarreta para a recuperagdo da pessoa.

Serdo apresentadas as percentagens de trombolises sisté-
micas, intra-arteriais e trombectomias; bem como, a percen-
tagem de altas para casa, transferéncias internas e externas,
devidamente actualizadas desde a abertura da unidade
(Outubro de 2003) até ao final de Dezembro do presente ano,
que resultam da prética didria da equipa multidisciplinar
envolvida no protocolo Via Verde AVC.

Desempenho duma escala National
Institute of Health abreviada aplicada por
Enfermeiros na evolucdo da fase aguda do
acidente vascular cerebral

Miguel Rodrigues, Marisa Biscaia, Rui Maltez Guerreiro, José
Manuel Almeida, José Pinto Marques

Servigo de Neurologia, Unidade de AVC, Centro Hospitalar de
Settbal E.PE.

E-mail: mig.rodrigues@netcabo.pt

Introducdo: A escala National Institute of Health (NIHSS)
avalia a evolu¢do do doente em ensaios clinicos, podendo ter
a mesma utilidade em Unidades de AVC (UAVC). Uma escala
NIHSS abreviada demonstrou ser ttil em doentes com AVC no
pré-hospitalar. Existe pouca informacao sobre avaliacao
seriada numa UAVC com uma escala abreviada aplicada por
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Enfermeiros, desconhecendo-se se é igualmente sensivel a
evolucdo clinica.

Objectivos: Avaliar o desempenho da escala NIHSS abrevia-
da, aplicada por Enfermeiros, na evolucao da fase aguda do AVC.

Meétodos: Estudo prospectivo, observacional, com aplica-
¢do da escala NIHSS abreviada, com os itens 1, 4, 5, 6 e 10, em
doentes numa UAVC. As avaliacdes médicas sao feitas por 7
Neurologistas certificados na escala e por Enfermeiros da
UAVC com treino prévio. A aplicacdo da escala por
Enfermeiros é feita independentemente sem consultar obser-
vacoes prévias ou do Médico. Define-se como padrdo para
evolucdo clinicamente significativa uma alteracdo de pelo
menos 4 pontos na escala completa, aplicada pelo Médico,
em duas avaliagdes separadas pelo menos 24 horas.
Utilizaram-se curvas ROC e a drea sob a curva (AUC) com
intervalos de confianca de 95% entre paréntesis, para deter-
minar o desempenho da escala abreviada.

Resultados: Foram admitidos 185 doentes, sendo exclui-
dos 7 sem avaliacoes emparelhadas de Enfermeiros/Médicos
e 14 sem diagndstico de AVC na fase aguda. Obtiveram-se 443
avaliacoes emparelhadas correspondentes aos 164 doentes
restantes (62,8% sexo masculino). Destas avaliacoes 87,8% sao
relativas a AIT/AVC isquémicos e 12,2% a hemorragias paren-
quimatosas. A média de internamento na UAVC foi 4,1 dias e
a média de idades é 67,4 anos.

Os valores de NIHSS realizados pelo médico situaram-se
entre 0 e 37. Para qualquer tipo de evolucdo, a AUC da escala
abreviada é 0,685 (0,627-0,739), para agravamento é 0,717
(0,660-0,769) e para melhoria é 0,777 (0,723-0,824). Para doen-
tes com NIHSS completo pré agravamento até 10 pontos, a
AUC para qualquer evolucao é 0,871 (0,805-0,920), para agra-
vamento € 0,823 (0,751-0,881) e para melhoria é 0,940 (0,889-
0,973). Com NIHSS superiores a 10, a escala abreviada sé tem
bom desempenho na avaliacdo de melhoria, com AUC de
0,701 (0,616-0,777).

Conclusoes: Num estudo pragmatico, a escala NIHSS abre-
viada, aplicada por Enfermeiros numa UAVC, mostrou um
desempenho aceitdvel na avaliacao da evolucao clinica. Esse
desempenho é muito superior nos doentes com NIHSS pré
agravamento até 10 pontos, e aceitdvel para monitorizar
melhoria nos restantes, o que se explica pelo efeito de tecto
descrito nesta escala.

Um caso de ndo-decussacdo da via
piramidal?

Catarina Dias', Jorge Correia’, Joana Capelo', Ana Gomes',
Nuno Canto-Moreira?, Jodao Alexandre', Pedro Henriques'
Servico de Medicina 1 e Servigo de Imagiologia — Unidade de
Neurorradiologia; Hospital de Sao Teotdnio, Viseu.

E-mail: catapix9@hotmail.com

O acidente vascular cerebral (AVC) ocorre numa percenta-
gem significativa de adultos jovens, nem sempre com causa
esclarecida ap6s investigacdo diagndstica.

Os autores apresentam o caso clinico de uma mulher de 41
anos, admitida no servico de urgéncia e internada por trombo-
se da artéria carétida interna direita (detectada por ecodoppler
dos vasos do pescoco realizado em ambulatério). Quatro
semanas antes, fora internada por AVC sem tradugdo imagio-
l6gica na TAC-CE e patologia psiquidtrica ndo especificada.
Apresentara nessa altura quadro de instalagao stbita de dimi-
nui¢ao da forga muscular e sensibilidade no hemicorpo direi-
to (predominio no membro superior e face), associado a cefa-
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leia recorrente de longa data. Foi realizado estudo analitico de
trombofilias (heterozigética para mutacdo MTHFR) e solicita-
do estudo dos vasos do pescogo. O tnico factor de risco iden-
tificado foi a toma de anticonceptivo oral, que suspendeu. No
momento da segunda admissao mantinha hemiparésia direita
de predominio braquifacial. Foi avaliada por Cirurgia Vascular,
nao apresentando indicag¢do cirtrgica. O estudo encefdlico por
RM mostrou imagem compativel com enfarte em territério da
artéria cerebral média direita, com tempo de instalacao supe-
rior a 2/3 semanas. Nas imagens por Angio-RM identificou-se
provavel trombo intra-luminal no bolbo carotideo direito, sem
alteragdes a esquerda. Iniciou hipocoagulagdo oral para INR
alvo de 2,5. O ecocardiograma era normal e ndo se identifica-
ram outras alteracoes analiticas para além de estado de porta-
dora de hemoglobina Lepore e fenétipo de beta-talassémia
minor. Actualmente apresenta hemiparésia direita braquifa-
cial, ainda com défices na destreza manual.

Os autores decidem apresentar este caso pela sua peculia-
ridade, reportando-se os défices neuroldgicos, trombose caro-
tidea e imagem de lesdo cerebral ao mesmo lado do corpo.
Discutem a possibilidade de se tratar de uma variante anat6-
mica com auséncia de cruzamento da via piramidal, referin-
do-se a (escassa) literatura publicada sobre o assunto.

Hipoacusia bilateral como
manifestacdo de doenca ateromatosa
vertebro-basilar

Rita Simdes', Nuno Inicio’, Vanessa Silva?, Carla Conceicao®,
Amélia N Pinto’

1-Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora.
2-Servico de Neurologia, IPOFG, Lisboa. 3-Servico de
Neurorradiologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora.
E-mail: rita_moiron_simoes@hotmail.com

Introducdo: A hipoactsia de etiologia vascular pode
decorrer de lesdo coclear ou lesdo central. A hipoactsia neu-
rossensorial coclear tem vindo a ser cada vez mais reconheci-
da como sinal de isquémia vertebro-basilar. O mecanismo
parece ser o envolvimento da artéria auditiva interna por
oclusado aterotrombética da AICA. A hipoactsia bilateral tem
sido raramente descrita, sendo a fisiopatogenia potencial-
mente diferente dos casos unilaterais. A hipdtese de hipoper-
fusdo por baixo débito ndo selectivo parece explicar a lesdo
coclear pela sua maior vulnerabilidade a isquémia.

Caso Clinico: Doente de 76 anos, hipertensa, diabética e
com hipercolesterolémia, é trazida ao SU por quadro com 4
dias de evolucao de hipoacusia bilateral, disartria e desequili-
brio da marcha. A entrada apresentava sinais cerebelosos
compativeis com enfarte isquémico subagudo cerebeloso do
territério da PICA direita, revelado por TC-CE. Os achados
otolégicos e o audiograma de urgéncia foram compativeis
com hipoactisia moderada a grave, bilateral, do tipo neuros-
sensorial. O estudo de Potenciais Evocados Auditivos (PEA) foi
normal. O EcoDoppler dos vasos do pescoco e transcraniano
revelaram padrdo de elevada resisténcia na artéria vertebral
direita. O ECG revelou ritmo sinusal, sem sinais de isquémia.
Iniciou antiagregacdo e metilprednisolona (por indicagao da
ORL), com consequente dificil controlo das glicémias. Ao 9°
dia de evolucao, ocorreu agravamento do quadro, tendo repe-
tido TC-CE que mostrou enfarte cerebeloso recente da AICA
contralateral. Apesar de ter sido instituida hipocoagulacao
terapéutica, o quadro evoluiu nas 72 horas seguintes. A RM
evidenciou lesdes isquémicas cerebelosas e dos pedinculos
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cerebelosos médios compativeis com enfartes da PICA direita
e AICA bilateral. A Angio-RM mostrou artéria basilar permed-
vel mas com calibre muito reduzido. Dez meses depois, man-
tinha dependéncia para AVD, com discreta melhoria da acui-
dade auditiva.

Discussao: Trata-se de um caso de doenca aterosclerética
grave do territério vertebro-basilar que se manifestou inicial-
mente com hipoactsia bilateral. Assim, 1) as caracteristicas
do audiograma com sobreposicdo das condugdes Ossea e
aérea afectando preferencialmente as altas frequéncias; 2) a
auséncia de lesdes centrais com localizagdo estratégica nos
exames de neuroimagem e 3) a viabilidade do VIII° nervo e da
via auditiva documentada pelos PEA, localizam a lesao bilate-
ralmente na céclea. A normalidade dos PEA 80 a dB é justifi-
cada pelo fenémeno de recrutamento que é patognomanico
da disfunc¢ao coclear parcial. O nao reconhecimento da etio-
logia vascular pode levar a tratamento inadequado, nomeada-
mente com corticoterapia, complicando quadros isquémicos,
e impede ainda uma actuacdo potencialmente preventiva.

Trombo Migrante da Artéria Cerebral
Média Direita

Margarida Rodrigues’, Jodao Cerqueira', Ricardo Maré',
Esmeralda Lourenco', Carla Ferreira', Jaime Rocha? Jodao
Ramalho Fontes'

1-Servicos de Neurologia e 2-Neurorradiologia, Hospital de Sao
Marcos, Braga.

E-mail: a.margarida.r@gmail.com

Introducéo: Cerca de 20% dos enfartes cerebrais sao car-
dioembdlicos. Determinadas caracteristicas clinicas sao
sugestivas de cardioembolismo, mas o diagnéstico definitivo
requer a identificacdo de uma fonte cardioembédlica, ou a
documentagdo da presencga de trombo mével numa artéria
cerebral. No caso que apresentamos, foi possivel documentar
a progressdo de um trombo ao longo da ACMD.

Caso clinico: Homem de 25 anos, fumador, com antece-
dentes de palpitacoes, apresentou subitamente défice motor
no braco e perna esquerdos, ndo reconhecidos pelo proprio
mas sim pelos amigos. Foi activada a Via Verde AVC, tendo o
doente recuperado parcialmente do défice inicial, e a admis-
sdo tinha apenas uma paresia facial central esquerda, pon-
tuando 1 na escala NIHSS. O TAC cerebral demonstrava hipo-
densidade envolvendo o corpo estriado direito. Prosseguiu a
investigacdo complementar, em d2 a RM cerebral confirmava
a presenca de lesdo com restricao a difusdo no corpo estriado
direito, e a angioressonancia arterial evidenciava a presenca de
trombo endoluminal no segmento M1 direito. Em d3 realizou
angiografia digital, que demonstrou que o trombo detectado
na véspera se encontrava agora no segmento M2 da ACMD. O
restante estudo arterial cerebral era normal. Pela evidéncia de
trombo migrante optou-se por hipocoagular o doente.

O ECG tinha ritmo sinusal. O ECO TE permitiu detectar
uma vélvula aértica bictspide, associada a insuficiéncia aérti-
ca severa.

O doente teve alta sem défices neurolégicos, com hipocoa-
gulacdo oral, estatina e IECA.

Actualmente (6 meses apds o internamento), o doente
mantém hipocoagulagdo oral e nao teve novos eventos cere-
brovasculares.

Discussdao: O diagnéstico de enfarte cardioembédlico,
depende da conjugacgao de achados clinicos, imagiolégicos e
da presenca de uma fonte cardioembédlica.
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No caso clinico descrito, a presenga de um trombo endolu-
minal na artéria cerebral média direita, que apresentou pro-
gressdo de M1 para M2 ainda durante a fase aguda do AVC, per-
mitiram a classificacdo do enfarte como cardioembdlico, e a
uma intervencao terapéutica com hipocoagulacao do doente.

A identificacdo posterior de uma insuficiéncia aértica
severa, associada a valvula adrtica bictispide, que constitui
uma possivel fonte cardioembélica, forneceu suporte adicio-
nal para manter a hipocoagulacao.

Neurobrucelose como forma de
apresentacdo de um acidente vascular
cerebral isqguémico num doente jovem

Nuno Cardoso, Mércio Cardoso, Joana Damasio, Manuel
Correia, Gabriela Lopes

Hospital Geral de Santo Ant6nio — Servico Neurologia, V.N.
Famalicao.

E-mail: nacardoso@netcabo.pt

Introducao: A brucelose é uma zoonose que causa doenca
nos humanos, como hospedeiro acidental. Normalmente
causa febre insidiosa, de origem desconhecida e uma varieda-
de de sintomas ndo especificados. Qualquer 6rgao ou sistema
pode ser afectado, e 30% dos doentes podem desenvolver sin-
tomas focais. A Neurobrucelose, normalmente apresentada
sob a forma de meningite, afecta apenas 1 a 2% das apresen-
tacoes clinicas. Complica¢des neuroldégicas menos comuns
como os acidentes vasculares isquémicos devem-se a infla-
magcao / infeccao, provocada por fenémenos vasculiticos.

Apresentacao clinica: Jovem de 26 anos, do sexo masculino,
trabalhador agricola, contactando com ovelhas e vacas, apre-
sentando inicialmente cefaleias durante varias semanas, sem
febre, até o desenvolvimento de modo subito de afasia global e
hemiparesia direita. A TAC cerebral apresentou um enfarte cere-
bral no territério da artéria cerebral média esquerda. O Doppler
transcraniano revelou uma estenose desta artéria, bem como
das artérias vertebrais distais, confirmado por angiografia. A
puncdo lombar mostrou um liquido cerebro-espinal de conteu-
do inflamatério. As hemoculturas para brucela foram negativas,
mas foram encontrados titulos elevados de anti-corpos IgG
(Serum aglutinacao e ELISA). Nao foram encontradas outras
alteragdes durante a investigacao etiolégica. O doente foi trata-
do com sucesso com Doxiciclina e Rifampicina.

Discussao: Enfarte cerebral, com vasculite cerebral, é uma
apresentacdo clinica muito pouco comum da brucelose.
Hemoculturas podem ser negativas em 20% dos doentes, mas
titulos elevados de anti-corpos IgG, neste caso particular de
exposicao a animais, apesar de nao ter ingerido leite ou quei-
jo, proporcionou forte evidéncia para o diagnéstico de
Neurobrucelose.

Hemiextin¢do visual e enfartes do
hemisfério dominante

Margarida Rodrigues,Ricardo Maré, Carla Ferreira, Joao
Ramalho Fontes

Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.
E-mail: a.margarida.r@gmail.com

Introducio: A hemiextincao visual consiste na incapacida-
de de, na presencga de estimulacdo simultanea bilateral, detec-
tar o estimulo contralateral a lesdo cerebral; mantendo a
capacidade de detectar o estimulo quando aplicado unilate-
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ralmente. Esta frequentemente associada a lesdes vasculares
cerebrais, predominantemente do hemisfério nao dominante

Casos clinicos: Apresentamos dois casos clinicos de hemi-
exting¢do visual direita, ap6s enfarte da ACME.

O primeiro caso refere-se a um doente de 41 anos, interna-
do por enfarte frontal esquerdo, que a admissao tinha uma
ligeira afasia e hemiparésia direita. Recuperou progressiva-
mente dos seus défices, e no segundo dia ja nao estava afési-
co, mas apresentava uma hemiextincao visual direita e hemi-
paresia direita. Manteve a hemiextin¢ao direita até d4. Nao
apresentou extincao sensitiva. Teve alta apenas com discreta
paresia facial direita.

No segundo caso, um doente de 58 anos, admitido por afa-
sia, disartria e hemiparesia direita, pontunado 10 na escala
NIHSS, submetido a trombdlise aos 90 minutos de clinica.
Tinha um enfarte lenticular esquerdo. Durante a perfusao
com rt-PA, melhorou da sua afasia e foi detectada, nas avalia-
¢oes dos 30 e 45 minutos, uma exting¢ao visual direita. Aos 60
minutos o doente j& nao tinha extincao visual, e pontuava
apenas 3 no NIHSS (disartria e paresia braquiofacial direita).
Teve alta 3 dias mais tarde apenas com disartria.

Discussdo: A extingdo visual estd presente em cerca de
24,3% dos enfartes no hemisfério nao dominante, e em 4,9%
dos enfartes do hemisfério dominante. A hemiextingao asso-
ciada a enfartes do hemisfério dominante é mais frequente-
mente transitoria.

Existem descrigoes de extincdo visual associada a enfartes
com topografia variada. A localizagdo mais uniformement
encontrada € cortical, principalmente frontal, existindo tam-
bém casos de extincao em enfartes dos ganglios da base.

Os casos descritos, apresentaram respectivamente enfar-
tes frontal e lenticular esquerdos, manifestaram hemiextincao
visual direita transitéria, e ndo foram detectados outros tipos
de negligéncia.

A utilizacdo rotineira da escala NIHSS permite detectar
défices neuroldégicos menos frequentes, como a presenca de
hemiextingdo visual direita.

Sindrome de vasoconstricdo cerebral
reversivel pés-parto

Joao Cerqueira, Jodao Soares Fernandes, Carla Melo, Esmeralda
Lourenco

Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.

E-mail: jecerqueira@ecsaude.uminho.pt

Introduc@o: Os sindromes de vasoconstricdo cerebral
reversivel (SVCR) caracterizam-se por areas multifocais de
constricao das artérias cerebrais, que desaparecem completa-
mente em dias/semanas. A manifestacao tipica dos SVCR é
uma cefaleia de inicio stibito, acompanhada por vezes de défi-
ces neuroldgicos ou crises epilépticas, sendo as constrigoes
arteriais por vezes suficientemente intensas para originarem
enfartes cerebrais.

Os SVCR foram associados ao consumo de antidepressivos
SSRI, ao abuso de téxicos vasoactivos, as imunoglobulinas, ao
trauma cerebral e a enxaqueca, mas a associagdo mais
comum é com o periodo periparto.

Caso clinico: Mulher de 32 anos, sem histéria de cefaleias,
HTA, consumo de fairmacos ou toxicos. No 5° dia apés parto
por cesariana do primeiro filho acordou com cefaleia explosi-
va bifrontal, sem outras queixas; foi medicada com paraceta-
mol e cafeina para provavel cefaleia p6s-PL. Manteve cefaleia,
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sem outras queixas, até ao 11° dia, altura em que teve dois epi-
sddios de parestesias no hemicorpo esquerdo, progredindo do
membro superior para o inferior e face, com resolucao total
em meia hora. No 13° dia teve episdédio de parestesias no
hemicorpo direito, com progressdao semelhante a anterior,
afasia e amputacdo do campo visual direito, com resolucao
completa em uma hora. O exame neurolégico era normal e
estava hipertensa. A RMN revelou enfarte recente paramedia-
no frontal esquerdo, sangue subaracnoideu hemisférico direi-
to e vasoconstricao arterial difusa com dreas extensas esbo-
cando estenoses. Realizou ainda ECG, ecocardiograma, triplex
dos vasos do pescoco, andlise do LCR e pesquisa de patologias
infecciosas, inflamatérias e pro-trombéticas todos normais
ou negativos.

Foi medicada com metilprednisolona em megadoses duran-
te 3 dias e nimodipina, aspirina e ramipril. As cefaleias desapa-
receram dois dias ap0s iniciar terapéutica, tendo alta assinto-
matica. Realizou controlo imagiolégico que, ap6s um més, mos-
trou normalizacdo do calibre de todos os vasos, depositos de
hemossiderina nos sulcos do hemisfério direito e sequelas de
enfarte no esplénio do corpo caloso, sem outras alteracoes.

Discussao: A forma de apresentacao clinica e imagioldgica
da nossa doente, sendo tipica dos SCVR, é também muito
sugestiva de vasculite primaria do SNC. Por isso, apesar da
auséncia de LCR inflamatdrio, optamos por um tratamento
com metilprednisolona em altas doses, associado aos blo-
queadores dos canais de célcio, que constituem o tratamento
mais recomendado para a vasoconstri¢cao transitéria. O con-
trolo apds um meés, ao mostrar a reversao total da vasocons-
tri¢do inicial, confirma o diagndstico de SVCR, neste caso
associado ao puerpério.

Disseccao carotidea apresentando-se
como enfarte da circulacao posterior

Gongalo Matias', Mafalda Guimaraes?, Sofia Calado'?, Iria Palma'®
1-Servigo de Neurologia do Hospital de Egas Moniz, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Servico de Medicina, Centro
Hospitalar de Cascais; 3-Faculdade de Ciéncias Médicas —
Universidade Nova de Lisboa.

E-mail: gsmatias@gmail.com

Introducdo: A disseccdo carotidea é responsavel por 1 a
2,5% de todos os AVC. A maioria dos casos origina-se na artéria
carétida interna e deve-se a embolizacdo artéria-a-artéria com
origem no segmento afectado. Por razdes anatémicas e hemo-
dinamicas, o enfarte envolve habitualmente os territérios das
artérias cerebral média (ACM) e cerebral anterior (ACA). Em
raros casos, a disseccao da ACI associa-se a enfarte da circula-
¢ao posterior. Esta situacao pode ocorrer quando existe persis-
téncia da circulagao fetal da artéria cerebral posterior (ACP).

Descrevemos o caso duma doente com disseccao da ACI,
que se apresentou sob a forma de quadrantanépsia homénima.

Caso Clinico: Mulher, 33 anos, fumadora, sob contracep-
¢ao oral e com histéria materna de AVC aos 38 anos de idade
de etiologia nao esclarecida. Foi admitida por cefaleia tempo-
ral bilateral, tipo pulsétil, irradiando a regido occipital, de
intensidade crescente e que se acompanhou de défice visual a
direita um dia mais tarde. No exame neurolégico apresentava
quadrantanopsia inferior direita homénima e neglect do qua-
drante visual superior direito. A TC-CE e RM-CE evidenciaram
lesao isquémica aguda cortico-subcortical da face interna do
lobo occipital esquerdo. O ecodoppler dos vasos do pescogo
demonstrou estenose da carétida interna esquerda <50%, sob
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provéavel dissec¢do. Na angiografia convencional, além da
estenose da carétida interna esquerda, notou-se ainda persis-
téncia da circulacdo fetal esquerda. O diagndstico foi confir-
mado ap6s realizacao de Angio-RM cervical com supressdo de
gordura. O estudo etioldgico laboratorial revelou unicamente
hipercolesterolémia. A doente foi medicada com varfarina 5
mg/dia e sinvastatina 20 mg/dia. Na reavaliacdo aos 2 meses
nao se verificou recorréncia.

Conclusdes: A possibilidade da oclusdo/estenose da ACI
resultar num enfarte das estruturas irrigadas pela ACP assen-
ta sobretudo em variagdes anatémicas do poligono de Willis
bem conhecidas.

No nosso caso, a persisténcia de uma configuracao fetal a
esquerda, caracterizada por uma artéria comunicante poste-
rior homolateral de grande diametro e um segmento P1 ine-
xistente, tornou vulneravel o territério posterior a um insulto
de natureza isquémica. Embora esta variante esteja presente
em 10 a 32% da populagdo, sao raros os AVC descritos na lite-
ratura neste contexto. Na auséncia de doenca cardiaca ou ate-
roembodlica vertebro-basilar, deve ser considerada e investiga-
da esta possibilidade.

Estenose da artéria renal - a
propésito de um caso clinico

Janine Resende, Guida Silva, Judite Quintas, Jodao Valente
Servi¢o de Medicina Interna — Unidade 4 Centro Hospitalar de
Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE.

E-mail: janineresende@portugalmail.pt

A estenose da artéria renal é uma das causas de hiperten-
sdo secunddria, representando 2-5% dos doentes hipertensos.
Em 90% dos casos, a etiologia é aterosclerética, cuja prevalén-
cia aumenta com a idade, diabetes mellitus, doenga oclusiva
aorto-iliaca, doenca corondria e HTA.

Doente do sexo masculino, 74 anos, sem antecedentes
patolégicos conhecidos, admitido por quadro stbito de défice
motor a esquerda. Ao exame objectivo: vigil, colaborante, com
hemiparésia esquerda grau 2, sem alteragdes da sensibilidade,
sem sopros audiveis a auscultacdo cardiaca, TA 190/75
mmHg.

Dos exames subsididrios de diagnéstico realizados salien-
ta-se: creatinina 1.4 mg/dL, potéssio 3.6 mEq/L, ECG com cri-
térios de hipertrofia ventricular esquerda, TAC cerebral com
lacunas vasculares.

No internamento medicado com ramipril, bisoprolol e
furosemida, mantendo niveis tensionais elevados, verifican-
do-se agravamento da fung¢ao renal (creatinina 2.72 mg/dL).
Substituido o ramipril por amlodipina com melhoria da fun-
¢ao renal e dos valores tensionais.

Perante o quadro de HTA grave de dificil controlo, associa-
do ao agravamento da funcao renal com IECA e a idade avan-
¢ada, colocou-se a hipdtese de HTA secunddria a estenose da
artéria renal, hipdtese essa corroborada pela atrofia renal
direita encontrada na ecografia renal e a diminui¢ado do fluxo
na artéria renal direita no ecodoppler das artérias renais.

Actualmente medicado com amlodipina, bisoprolol e furo-
semida. Apresenta TA 160/65 mmHg e creatinina 1.63 mg/dL.

Em conclusdo: em doentes idosos com HTA de novo ou
refractaria a terapéutica médica instituida, devera ser sempre
investigada uma causa secunddria, nomeadamente estenose
da artéria renal, esta principalmente sempre que esteja subja-
cente ou haja suspeita de aterosclerose generalizada.
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""Foramen ovale - Factor de risco de
AVC no adulto jovem”

Daniela Mendes, Andreia Moniz, Teresa Vaio, Teresa Silva,
Anténio Jorge, Alcino Branco

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE; Vila Nova
de Gaia.

E-mail: daniela.m.m.mendes@gmail.com

O foramen ovale, que ocorre em cerca de 27% dos adultos,
é um vestigio da circulacao fetal que resulta da ndo fusao dos
septa primum e secundum e foi identificado com um factor de
risco para acidente vascular cerebral.

Os autores apresentam o caso de uma doente do sexo
feminino, 35 anos, trazida ao Servico de Urgéncia por altera-
¢do subita do comportamento, perda de consciéncia com
incontinéncia de esfincteres.

Antecedentes: depressao 8 anos antes; ansiedade; obesida-
de. Medicacdo habitual: L-carnitina; Manipulado para ema-
grecer; Suplemento alimentar; Loflazepato de etilo 1/2 + 1/2,
Alprazolam 0,5 em SOS; Drospirenona/Etinilestradiol.

Ao exame objectivo: Vigil, muito agitada, discurso incoe-
rente e desadequado. Babinski bilateral, sem outros sinais
focais. Apirética, hemodinamicamente estavel.

Dos exames efectuados na urgéncia de salientar: leucoci-
tose com linfocitose. TC cerebral: normal. LCR: glicose 80
(N:40-76), proteinas normais; eritrocitos 115/pl; células 0/pl.

Por suspeita de encefalite virica iniciou empiricamente
Aciclovir.

Do estudo realizado posteriormente destaca-se: Funcao
tiroideia, ficha lipidica normais. Estudo protrombético, auto-
anticorpos e marcadores viricos negativos.

RM cerebral: Em T2, sobretudo em T2 FLAIR lesdes cortico-
subcorticais occipitais e temporo-occipitais bilaterais, mais
extensa a direita, as quais apresentam hipersinal em difusao,
com correspondente hipossinal no mapa ADC - provéveis
lesdes de natureza isquémica recentes, em territério das arté-
rias cerebrais posteriores, as quais, assim como o tronco da
basilar, ndo apresentam irregularidades de calibre evidencia-
veis no estudo angiografico realizado. EEG: sem alteracdes.

LCR: glicose e proteinas normais; eritrécitos 189/pl; célu-
las 2/ql. IgG, Albumina, Indice de IgG normais; Pesquisa de
bandas oligoclonais de cadeia pesada gama negativa. VDRL e
TPHA negativos. Exame bacterioldgico directo e cultural
negativos. Angioressonancia cerebral: normal.

Ecocardiograma transesofagico: Septo interauricular anato-
micamente integro, mas fino e mével. Efectuado teste de con-
traste com soro salino agitado que foi positivo. A AE e o AAE
estdo livres de trombos — Exame compativel com foramen ovale
patente.

Realizado cateterismo com encerramento do foramen ovale
patente, sem intercorréncias.

Perfil Neuropsicolégico de 2 casos de
doenca de MoyaMoya

Catarina Santos, José M. Ferro

Servico de Neurologia e Servico de Psiquiatria, Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

E-mail: acosta@fm.ul.pt

Introducéo: A doenga de MoyaMoya é uma doenca neuro-
logica rara, cujas manifestacdes clinicas variam de acordo
com a localizacao e gravidade dos AVCs provocados pelas alte-
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ragOes vasculares caracteristicas desta efeccao. O perfil neu-
ropsicolégico destes doentes nao tem sido extensivamente
analisado. Com este trabalho pretende-se tracar o perfil neup-
sicoldgico de dois casos de doenca de MoyaMoya. O protoco-
lo neuropsicolégico inclui: Bateria de Lisboa para Avaliagdo
de Deméncias, “Trail Making Test”, Figura Complexa de Rey,
“Frontal Assessment Batery”, Escala de Avaliacdo
Psicopatoldgica Geral.

Casos clinicos: Caso 1: mulher de 37 anos, com o diagnos-
tico de MoyaMoya desde 1997. Histéria de 4 AVCs isquémicos
prévios, nos territérios da ACM e ACA diteitas e um AVC
hemorrégico na cabega do nucleo caudado direito. Perfil neu-
ropsicolégico caracterizado por alteracoes ao nivel da atengao,
memoria de trabalho, memoria visual, iniciativa verbal, abs-
traccdo ndo-verbal e capacidades visuo-constructivas.
Destaca-se ainda a presenca de um discurso verborréico e de
um temperamento hipertimico caraterizado por um humor
elevado e energia excessiva. Independente para as actividades
de vida diaria. Caso 2: mulher de 23 anos, com o diagnéstico de
MoyaMoya desde 1992. Hist6ria de 3 AVCs isquémicos prévios
da ACM esquerda. Cirurgia de revascularizacdo cerebral bilate-
ral em 1992 e 1993. Assintomdtica até Maio de 2007, quando
iniciou um quadro de parestesias na hemiface esquerda esten-
dendo-se ao braco esquerdo, mas sem evidéncia de AVC recen-
te. Perfil neuropsicolégico caracterizado por alteragdes ao
nivel da aten¢dao, memoria de trabalho, memoria visual, inicia-
tiva verbal e motora, cdlculo escrito, abstraccao nao-verbal e
capacidades visuo-constructivas. Sem outras alteragdes rele-
vantes. Independente para as actividades de vida didria.

Conclusdo: Apesar das diferencas de inicio dos sintomas,
idade do diagnéstico, evolucao e tratamento, verificou-se uma
semelhanca entre os perfis neuropsicolégicos descritos, des-
tancado-se as alteracoes ao nivel da atencdao, memoria de tra-
balho, iniciativa verbal, memoria visual e capacidades visuo-
constructivas. Uma vez que a doenca de MoyaMoya é diagnos-
ticada frequentemente na infancia, a avaliacdo neuropsicolégi-
ca assume um papel relevante na monitorizacao do perfil cog-
nitivo destes doentes, permitindo obter medidas quer pré e pés
AVC, como pré e pos cirurgia. Estes dados poderao também ser
tteis na elaboragdo de planos de estimulagdo cognitiva.

Acidente vascular cerebral e unidades
de cuidados continuados: a propdsito de um
caso clinico

Estefania Bustabad, Carolina Martinho*, Carlos Fernandes,
Sara Freitas, Helena Queiroz, Jorge Cotter
*Enfermeira chefe da Unidade.

Introducdo: O acidente vascular cerebral (AVC) é uma
patologia muito frequente, com elevada mortalidade e morbi-
lidade, ocupando Portugal um dos primeiros lugares a nivel
mundial.

A reabilitacdo apropriada do doente com AVC inclui fisio-
terapia, terapia ocupacional e fonoaudiologia precoces. O
objectivo da reabilitacao é permitir o retorno do doente a casa
e maximizar a recuperagao através de um esquema progressi-
vo e adequado para cada paciente. O uso da terapia de con-
tencao melhora a hemiparesia apds o AVC, até mesmo anos
apo6s do evento, sugerindo que a fisioterapia pode recrutar
vias neurais ndo utilizadas. Os autores pretendem mostrar a
importancia da Unidade de Cuidados Continuados na educa-
¢do do doente e da familia sobre o défice neurolégico, na pre-
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vencao das complicacées da imobilizacdo tais como tlceras
de decubito, contraturas musculares, pneumonias, trombose
venosa profunda, tromboembolismo pulmonar, assim como
oferecer incentivos e instru¢ao ao doente e a familia para
superar os défices.

Caso clinico: Mulher, 65 anos, caucasiana, antecedentes
pessoais de hipertensao arterial (HTA), diabetes mellitus(DM)
tipo 2 e enfarte agudo de miocdrdio(EAM) em 2005, foi inter-
nada na nossa Unidade no dia 03/09/2007 para convalescen-
ca de Enfarte cerebeloso extenso a direita com transformacao
hemorrégica.

Ao exame objectivo estava consciente, pouco colaborante,
desorientada no espago e no tempo, com discurso verborrei-
co e incoerente e periodos de agitacdo psico-motora, sem
défices neuroldgicos focais .Nao tolerava ortostatismo, apre-
sentava hipotensoes sintomaticas graves aquando das tentati-
vas de a sentar.

A reabilitagdo fisica e social da doente, com integracdo da
familia, teve como objectivo satisfazer as necessidades bdsi-
cas didrias, integrando-a em programa regular de fisiatria.
Iniciou levantes de forma progressiva e gradual com monito-
rizagao de sinais vitais e estado de consciéncia. Em relacao a
familia foram efectuados varios ensinos sobre como prestar a
assisténcia no domicilio.

A doente teve alta 50 dias ap6s, assintomatica com o ortos-
tatismo e apresentando uma recuperacao das capacidades
funcionais e cognitivas que lhe permitiam autonomia para as
suas actividades didrias.

Os autores concluem que o sucesso deste caso estéd basea-
do na, integracao da familia nos cuidados e num programa de
reabilitacdo, assim como na disponibilidade individualizada
prestada a cada doente pelos profissionais, s6 possivel numa
unidade de cuidados continuados.

O Cuidar na Dependéncia

Filipa Valente, Sidénia Fernandes e Susana Velhinho.
Centro Hospitalar do Baixo Alentejo — Hospital José Joaquim
Fernandes — Beja.

E-mail: maria.geronimo@hbeja.min-saude.pt

O cartaz que nos propomos apresentar no congresso abor-
da a esséncia do cuidar a pessoa com alteracdo da sua auto-
nomia, ap6s sofrer um AVC, tendo por base teérica o0 Modelo
Conceptual de Enfermagem de Nancy Ropper, utilizado na
Instituicao, assim como a Classificagdo Internacional para a
Prética da Enfermagem, ainda em introducao na Instituicao.

Como técnicas de satde a trabalhar numa regido envelhe-
cida, com forte probabilidade para aquisicao de patologia vas-
cular, relacionado com os hédbitos de vida menos correctos,
lidamos com a pessoa na situagao de doente agudo. Mas o que
se pretende é a maximizacao do seu potencial e a atempada
reabilitacdo, e na tentativa de promover essa recuperacao a
equipa multidisciplinar desta recente unidade, e a qual per-
tencemos, retine esforcos didrios para esse efeito. A dedicacao
ao nosso trabalho diario é o que apontamos como motivacao
para o que pretendemos mostrar, tendo como objectivo dar a
conhecer a nossa realidade.

Utilizaremos o método expositivo, recorrendo a imagem
grafica como forma de esquematizar o processo de dependén-
cia bio-psico-social do individuo inserido no seu contexto, que
foi vitima de AVC e o caminho para a sua reabilitacdo. Iremos,
também, indexar ao proprio cartaz fundamentos estatisticos,
que contextualizam a Unidade de AVC desta Instituigdo.
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Neste trabalho iremos debrucar-nos na dependéncia de
quem vé a sua vida modificar-se vertiginosamente, necessi-
tando de apoio e estimulo. Sempre com o intuito de beneficiar
a pessoa, a familia e a comunidade.

O impacto psicolégico da dependéncia
funcional do doente com acidente vascular
cerebral no cuidador informal

Isabel Mota Lopes' & Helder Rodrigues Lopes®

1-Assistente Hospitalar de Medicina Fisica e Reabilitacao —
Hospital Nossa Senhora da Graca. Tomar. 2-Estagidrio de
Licenciatura em Psicologia Clinica - Clinica Psicoldgica Prof.
Carlos L. Pires. Leiria.

E-mail: isabelmotalopes@sapo.pt; hrodrigueslopes@sapo.pt

O Acidente Vascular Cerebral (AVC) é uma sindrome clini-
ca caracterizada pela instalacdo subita de um défice neurol6-
gico focal persistente como consequéncia da interrupcao do
fluxo sanguineo para o cérebro. Constitui nos paises indus-
trializados a terceira causa de morte e é responsavel por uma
taxa significativa de incapacidade.

Ap6s o AVC desencadeia-se um conjunto de alteracoes
funcionais e comportamentais no doente com repercussoes
na familia. No regresso a casa é um familiar, o Cuidador
Informal, que ira assumir de forma permanente toda a presta-
¢do de cuidados ao doente, originando uma sobrecarga fisica,
emocional e social e consequentemente depressao, ansiedade
e stresse.

O objectivo deste estudo foi analisar a relacao entre a inde-
pendéncia funcional dos doentes com Acidente Vascular
Cerebral (AVC) e o grau de depressao, ansiedade, stresse,
sobrecarga fisica, emocional e social dos seus cuidadores
informais.

O estudo consistiu na aplicagao de questiondrios a doentes
com AVC (n=64) e respectivos cuidadores informais (n=64),
seleccionados na Consulta Externa da Unidade de AVC do
Hospital Distrital de Faro.

A sobrecarga financeira dos cuidadores e os mecanismos
de eficdcia e de controlo ndo estavam correlacionados com a
Medida de Independéncia Funcional dos doentes com AVC.

As sub-escalas da Medida de Independéncia Funcional
que avaliam o auto-cuidado e comunicacao no doente esta-
vam negativamente correlacionadas com as sub-escalas do
Questionario de Avaliacdo do Impacto Fisico, Emocional e
Social do Cuidador Informal que avaliam a sobrecarga emo-
cional e reaccdes as exigéncias.

Um défice de comunicacao no doente é preditor da exis-
téncia de estados de depressdao maior nos cénjuges cuidado-
res e de ansiedade nas esposas cuidadoras, estas tltimas tam-
bém apresentam uma tendéncia maior para a sobrecarga
emocional e financeira e maior dependéncia de suporte fami-
liar. O doente com dependéncia funcional para o auto-cuida-
do influencia negativamente os estados de stresse e implica-
¢oes na vida pessoal mais nas esposas cuidadoras.

A existéncia de uma maior dependéncia funcional do
doente com AVC resulta numa maior satisfagao do Cuidador
Informal com o seu papel e com o familiar doente.

Os resultados permitem concluir que os factores da inca-
pacidade funcional dos doentes com AVC tém um impacto
psicolégico negativo nos cuidadores informais.
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Ombro Doloroso no Hemiplégico - Da
Prevencao a Reabilitacao

Tiago Ribeira, Susana Santos, Mafalda Bartolo, Lilia Martins,
Renato Nunes

Servico de Medicina Fisica e Reabilitacao, Centro Hospitalar de
Coimbra.

E-mail: tiagojrr@gmail.com

Introduc@o: O ombro doloroso é uma complica¢do usual
no doente hemiplégico pds-AVC, apresentando frequéncias
até 84%. A hemiplegia provoca vdrias alteragdes fisio-patol6-
gicas que condicionam intimeras patologias, sendo as mais
frequentes a subluxagdo gleno-umeral, o sindroma de dor
regional complexa (SDRC), a capsulite adesiva, a deformidade
espdstica e a lesdo da coifa dos rotadores. O diagnéstico dife-
rencial entre as inimeras causas de omalgia é dificil, pelo que
se torna essencial o conhecimento dos mecanismos de lesao,
assim como os procedimentos diagndsticos.

Objectivos: Revisao dos aspectos mais importantes rela-
cionados com o ombro doloroso no hemiplégico, nomeada-
mente, mecanismo de lesao, etiologia, diagnoéstico, preven-
¢ao, tratamento farmacolégico e reabilitagao funcional.

Metodologia: Foi realizada uma pesquisa de artigos publi-
cados na base de dados Medline/Pubmed e Index de Revistas
Médicas Portuguesas, entre Janeiro de 2000 e Novembro de
2007, usando os termos: stroke; shoulder pain; Rehabilitation.
Foram consultados enderecos especificos do world wide web.

Resultados: O ombro doloroso é frequente no hemiplégico
tendo uma etiologia multifactorial. A predisposi¢do patoldgi-
ca do ombro do hemiplégico deve-se a vérios factores,
nomeadamente, fragilidade capsulo-ligamentar e musculo-
tendinosa relacionada com a idade, défice motor associado ao
suporte do peso do membro superior e a localizagao da espas-
ticidade predominantemente nos musculos rotadores inter-
nos e adutores, predispondo para a sub-luxagao. As causas sao
indmeras, devendo cada situacao ser devidamente diagnosti-
cada e tratada.

O exame objectivo é essencial ao diagndstico, podendo ser
complementado com meios imagioldgicos e electro-fisiologicos.

A prevencdo, o tratamento sintomdtico e a reabilitacao
funcional devem ser direccionados a causa, e visam a inibi¢ao
do estimulo nociceptivo (analgésicos, anti-inflamatdrios nao
ester6ides, agentes fisicos), contrariar posi¢des viciosas, man-
ter a coaptacdo gleno-umeral (através do uso de suporte do
membro superior - sling e/ou estimulacao eléctrica funcional
dos musculos supra-espinhoso e deltéide), evitar a espastici-
dade, a atrofia muscular e 6ssea. No caso do SDRC persisten-
te pode usar-se o bloqueio simpético regional.

Conclusdo: O conhecimento das diferentes causas de
omalgia no hemiplégico é fundamental na prevencao e orien-
tacao diagnéstica. O tratamento nado deve ser descurado, uma
vez que o ombro doloroso acaba por comprometer todo o
processo de reabilitacao.

Palavras-chave: Omalgia, Hemiplegia, Reabilitacao.

Resumos das Comunicacoes Orais

Via Verde para o AVC. Experiéncia do
Hospital de Sao Marcos.

Joao Cerqueira, Margarida Rodrigues, Ricardo Maré, Carla
Ferreira, Joao Ramalho Fontes, em nome da Unidade de AVC.
Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.

E-mail: a.margarida.r@gmail.com

Introducéo: A Unidade de AVC do Hospital de Sao Marcos
abriu a 5 de Fevereiro de 2007, come¢ando também a funcio-
nar a Via Verde do AVC, recebendo doentes encaminhados
pelo INEM e também activacoes intra-hospitalares, do SU ou
dos internamentos. Apresentamos a andlise dos primeiros 10
meses de funcionamento da “Via Verde” no hospital de Sao
Marcos, comparando entre casos encaminhados pelo INEM e
de outra proveniéncia.

Métodos: Registo prospectivo de todos os doentes encami-
nhados para a Via Verde do AVC, independentemente da sua
origem, entre 5 de Fevereiro e 5 de Dezembro de 2007.
Utilizacdo de medidas de estatistica descritiva e uma anadlise
simples de frequéncias usando o teste do chi-quadrado.

Resultados: Nos 10 meses houve 279 activacoes de Via
Verde, das quais 2/3 pelo INEM, com distribuicao equilibrada
por géneros (50%: 50%). Curiosamente, apesar de a idade
média de ambos os grupos de doentes ser semelhante, os
casos mais novos chegaram-nos pelo INEM (25 a 85 anos,
ndo-INEM 45 a 83 anos) embora esta diferenca nado seja esta-
tisticamente significativa.
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O ntmero de doentes que nao tinha AVC é semelhante em
ambos os grupos (16%), sendo os diagnésticos mais frequen-
tes crises epilépticas, lipotimias e disttrbios funcionais. Dos
doentes com AVC, 70% tinha um enfarte e 20% uma hemorra-
gia intracerebral, sendo esta distribuicdo semelhante em
ambos os grupos. Uma em cada 6 activagdes de Via Verde
resultou em trombolise, correpondendo a 1/5 dos AVCs e
menos de 1/3 dos enfartes. A proveniéncia do doente INEM
ou nao-INEM) nao afectou este resultado. Dos doentes que
ndo fizeram trombdlise, metade tinham contra-indicacoes e
1/10 tinha enfartes clinicamente extensos (pontuavam mais
de 22 pontos na escala NIHSS). As contra-indicagdes mais
comuns (25% cada) sdo: chegar com mais de 3h desde o inicio
da clinica, hora de inicio desconhecida e hipocoagulagdo. A
percentagem de doentes com enfarte que nao fez trombdlise
por chegar apds as 3h do inicio da clinica é semelhante em
ambos os grupos (8%).

Discussao: A articulagao com o INEM tem sido fundamen-
tal na avaliacdo emergente destes doentes permitindo um
acesso mais rdpido aos cuidados neurolégicos. Apesar de
tudo, uma percentagem importante dos doentes referencia-
dos ndo apresentava AVC.

Existe ainda uma janela de oportunidade para oferecer a
possibilidade de trombdlise a doentes com clinica ha mais de
trés horas, no ambito de ensaios clinicos.

E vital perseverar no ensino a populacdo de que o AVC é
uma emergéncia.
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Identificacdo de potenciais obstaculos
no tratamento agudo do AVC num hospital
central

Nadine Ferreira, Catia Carmona, Irene Mendes, Fernando Pita,
Miguel Viana-Baptista

Servico de Neurologia - Hospital Garcia de Orta EPE, Almada.
E-mail: nadinelisa@netcabo.pt

Introduc@o:Segundo os nimeros da Direccdo Geral de
Satde, a unidade hospitalar a que nos reportamos recebeu no
ano de 2004 o maior nimero de Acidentes Vasculares
Cerebrais (AVCs) dos hospitais da Administracao Regional de
Satde de Lisboa e Vale do Tejo (n=1185), pelo que o problema
do tratamento agudo do AVC adquire neste contexto particu-
lar relevancia.

Nos primeiros 6 meses de funcionamento da Via Verde /
Unidade de AVC daquele hospital, foram encaminhados pelos
circuitos preferenciais (Via Verde) apenas 27 doentes referen-
ciados pelo INEM e 22 doentes referenciados pelos médicos
do Servico de Urgéncia.

Objectivos: Identificar, a diferentes niveis, potenciais obs-
taculos no encaminhamento prioritario dos doentes com AVC
naquela unidade hospitalar.

Metodologia: Utilizando um inquérito estruturado relati-
vamente aos sinais de alerta do AVC e a forma de activagado da
via verde foram inquiridos dois grupos distintos de interve-
nientes hospitalares: 1.Todos os médicos do SU (profissionais
que no decurso destes 6 meses realizavam a triagem dos
doentes admitidos); 2. Médicos, enfermeiros e auxiliares do
Servigo de Neurologia.

Resultados: Foram incluidos um total de 34 médicos dos
quais 26 pertenciam ao Servico de Urgéncia. Da andlise dos
resultados do inquérito realizado no Servigo de Urgéncia verifi-
camos que nenhum dos médicos nomeou de forma correcta os
sinais de alarme para o AVC e apenas 2 (7,7%) destes profissio-
nais enumeraram os 3 sinais de alarme entre varios sintomas
descritos. Dezasseis (61,5%) dos inquiridos sabe como activar a
Via Verde intra-hospitalar. Quanto aos médicos neurologistas,
apenas 25 % enumerou de forma correcta os sinais de alarme
para o AVC e todos sabem como activar a Via Verde intra-hospi-
talar. Os dados referentes aos inquéritos preenchidos pelos res-
tantes profissionais do servico de neurologia estarao disponiveis
adata da comunicacdo. A fraca participacao dos médicos do ser-
vico de urgéncia compromete os resultados apresentados.

Discussao: A reducdo do intervalo de tempo entre o inicio
dos sintomas e o inicio do tratamento constitui um objectivo
prioritario na terapéutica especifica do AVC. Para atingir este
objectivo é necessdrio intervir a diferentes niveis. Os nossos
resultados sugerem que mesmo a nivel intra-hospitalar é
necessario continuar a reforcar a mensagem dos sinais de
alerta e da forma de activagdo da via-verde intra-hospitalar.
Uma intervencao dirigida a comunidade, contemplando os
sinais de alerta aprovados pela SPAVC, mas simplificando a
mensagem e dando-lhe maior consisténcia, podera igual-
mente ser considerada.

Agradecimentos: Dr.2 Maria Francisca Delerue (Directora do

Servigo de Urgéncia do HGO); Enfermeiro Mdrio Cavaleiro (Enfermeiro
Chefe Servico de Neurologia do HGO).

Trombdlise endovenosa no AVC:
avaliacdo de protocolo para reducdo do
tempo porta-aqulha

Vitor Tedim Cruz, André Oliveira, Miguel Milheiro, Carlos Veira,
Peter Grebe, Paula Ribeiro, Leal Loureiro, Paula Coutinho
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Servico de Neurologia, Hospital Sdo Sebastido, Santa Maria da Feira.
E-mail: vitor.cruz@hospitalfeira.min-saude.pt

Introducgdo: Nos ultimos trés anos tem aumentado o
namero de centros que disponibilizam tratamento tromboli-
tico em Portugal. Um dos parametros com maior repercussao
na qualidade deste procedimento é o intervalo de tempo
porta-agulha. De acordo com os dados disponiveis a nivel
nacional, este intervalo (80 minutos) contribui significativa-
mente para o atraso entre o inicio dos sintomas e o tratamen-
to (150 minutos).

Objectivo: Avaliar a qualidade da via intra-hospitalar no
AVC, ap6s implementacdo de um protocolo para inicio rapido
de trombdlise.

Doentes e métodos: Num hospital que serve uma populacao
de 384000 habitantes, foi estruturada em Abril de 2005 uma “via
verde” intra-hospitalar para agilizar a identificagao, abordagem
e tomada de decisdo nos doentes com AVC candidatos a fibrin6-
lise. Foi efectuado um estudo retrospectivo, incluindo os doen-
tes que realizaram trombdlise entre Maio de 2005 e Novembro
de 2007, e utilizando dados do registo internacional de tromb6-
lises (SITS). Foi analisada a evolucao dos varios intervalos de
tempo (entre os sintomas e o inicio do tratamento) e efectuada
comparagao com os registos nacional e internacional.

Resultados: Foram incluidos 90 doentes (idade média 69
anos; 62% homens). No primeiro ano foram tratados 0,4
doentes/semana, no segundo ano 0,6 doentes/semana e no
terceiro ano 1,02 doentes/semana. O tempo médio entre o ini-
cio dos sintomas e a chegada ao hospital foi 78 minutos
(nacional: 61 minutos; internacional: 65 minutos). O tempo
porta-TAC foi em média 17 minutos (primeiro ano: 23 minu-
tos; segundo ano: 18 minutos; terceiro ano: 15 minutos),
enquanto a nivel nacional foi 34 minutos e internacional 25
minutos. O tempo porta-agulha médio foi 46 minutos (pri-
meiro ano: 61 minutos; segundo ano: 50 minutos; terceiro
ano: 45 minutos), enquanto a nivel nacional foi 80 minutos e
internacional 66 minutos.

Discussdo: O protocolo utilizado permitiu obter, logo desde
a implementacao, intervalos de tempo que cumpriam as reco-
mendacoes internacionais (NINDS). Acresce que ao longo dos
anos, a par com o aumento do niimero de doentes tratados por
semana, o tempo porta-agulha se tem reduzido de forma sus-
tentada (menos 23 minutos que a média nacional em 2007).
Esta estratégia permitiu que o tempo global para inicio do tra-
tamento seja actualmente 13 minutos inferior a média nacio-
nal, compensando inclusivamente uma maior demora na che-
gada ao hospital. A difusdo de um protocolo intra-hospitalar
semelhante a nivel nacional pode melhorar os indices de qua-
lidade do procedimento, criando condicdes para optimizar a
relacdo custo-eficdcia da trombolise em Portugal.

Trombdlise endovenosa com rt-PA no
enfarte cerebral agudo. Experiéncia do
Hospital de Sao Marcos
Margarida Rodrigues, Joao Cerqueira, Ricardo Maré, Carla
Ferreira, Joao Ramalho Fontes, pela Unidade de AVC

Braga
E-mail: a.margarida.r@gmail.com

Introducéo: A Unidade de AVC (UAVC) do Hospital de Sao
Marcos, abriu a 5 de Fevereiro de 2007, permitindo a realiza-
¢do de trombdlise endovenosa no enfarte cerebral agudo. Foi
estabelecida uma “Via Verde” intrahospitalar, que pode ser
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activada a partir da “Via Verde” pré-hospitalar (coordenagao -
INEM), ou do Servico de Urgéncia e enfermarias.

Objectivos: Analisar e descrever os dados relativos aos
doentes submetidos a trombélise nos primeiros dez meses de
funcionamento da UAVC.

Verificar se existem diferengas entre os doentes encami-
nhados pelo INEM e os restantes.

Comparar com os dados descritos no estudo prospectivo
internacional SITS-MOST.

Métodos: De 5 de Fevereiro a 5 de Dezembro de 2007,
registaram-se todos os doentes consecutivamente submeti-
dos a trombdlise. Procedeu-se a anédlise estatistica descritiva e
andlise simples de frequéncias (teste chi-quadrado).

Resultados: Foram realizadas 47 trombdlises, sendo a dis-
tribuicdo entre géneros equipardvel e a média de idades de
69,1 anos (40 a 84). O tempo médio clinica-agulha foi de 134
minutos e o porta-agulha 51. A admissao, 23,4% dos doentes
apresentavam pontuacdo na NIHSS entre 5 e 7, 34% de 8 a 14,
e 42,6% superior a 15. O valor médio foi de 13, diminuindo
para 10 as 2 horas ap6s trombolise e 6 a data de alta. Sete
(14%) doentes sofreram algum tipo de hemorragia cerebral
nos 7 dias apds tratamento, sendo 8,5% hemorragias pete-
quiais, 4,2% hemorragias no local do enfarte, e 2,3% hemorra-
gias a distancia. A mortalidade global foi 6,4% (3 doentes) aos
30 dias, sendo 1 das mortes considerada directamente relacio-
nada com a trombodlise (2,1%). Comparando a referenciacao
INEM - ndo INEM verifica-se uma média de idades mais avan-
cada (71,6 INEM; 64,2 ndo INEM) e pontuacao NIHSS mais
elevada a admissao (média NIHSS 14 — INEM; 12 — ndo INEM)
nos doentes referenciados pelo INEM. Por outro lado, nestes
existe uma reducdo do tempo porta-agulha (INEM - 45,5
minutos; ndo INEM - 62,4).

Discussdo: Apesar do ntiimero de trombdlises efectuado
ndo permitir obter conclusdes significativas, nomeadamente
em relacdo as complicagdes, a partir da anélise dos dados veri-
fica-se que a caracterizacdo dos doentes, a demora média até
ao tratamento e a evolucdo posterior é semelhante entre os
doentes tratados na nossa UAVC e os referidos no SITS-MOST.
Tal facto é motivador e indica que esta terapéutica é segura e
eficaz mesmo em centros de constitui¢ao recente, encorajan-
do a formacao de novas UAVC, e estimulando o empenho do
INEM na manutencao da “Via Verde” pré-hospitalar.

Angioedema: complicacdo do
tratamento do AVC agudo com rt-PA

Anabela Valadas, Filipa Falc3o, Teresa Pinho e Melo
Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Maria.

E-mail: Fanavaladas@sapo.pt

Introducao: O tratamento do Acidente Vascular Cerebral
(AVC) isquémico agudo com rt-PA tem como risco mais temi-
do a transformacdo hemorrdgica do enfarte. No entanto,
outras complicacdes menos frequentes podem por em risco a
vida do doente. Descrevemos 6 casos de angioedema em
doentes com AVC agudo no decurso de tratamento com rt-PA.

Método: Todos os doentes com AVC agudo internados na
Unidade de AVC tratados com rt-PA s3o prospectivamente
registados numa base de dados. Desta base de dados foram
seleccionados todos os doentes, incluidos entre Junho de 2003
e Novembro de 2007, que apresentaram como complicacdo
angioedema.
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Resultados: Dos 166 doentes com AVC agudo tratados com
rt-PA, 6 (3,6%) tiveram como complicacdo precoce angioede-
ma. Em 5 doentes o enfarte era do territério da Artéria
Cerebral Média (ACM) (3 direita, 2 esquerda), quatro dos
quais com compromisso insular; e num do territério Vertebro-
basilar. 5 doentes fizeram terapéutica com IECA (1 medicagao
prévia; 2 medicacdo na fase aguda; 2 ambas). Em 4 casos o
quadro iniciou-se por angioedema da lingua (em 2 casos ini-
cio na hemilingua contralateral ao hemisfério cerebral enfar-
tado), com extensdo a face em 2 casos, com edema da glote
em 2 casos. Nos outros 2 casos, 1 apresentou-se com edema
da face e urticdria generalizada e o outro com tosse e disfonia.
Num caso o angioedema surgiu durante a perfusao de rt-PA e
em 5 casos logo ap6s o final da perfusao de rt-PA. Todos os
doentes foram tratados com corticoides e anti-histaminicos, 2
fizeram adrenalina IM e 2 necessitaram de suporte ventilato-
rio invasivo. No caso em que o angioedema surgiu durante a
perfusdo de rt-PA, este foi suspenso precocemente. Em todos
os casos houve boa resposta a terapéutica instituida com
paragem da progressao e regressao total do angioedema.

Discussao / Conclusdo: Na literatura estdo descritos 2 a 5%
de casos de angioedema ap6s tratamento do AVC agudo com
rt-PA, mais frequente nos doentes medicados previamente
com IECA. Nos actuais protocolos de actuagdo nao ha restri-
¢ao ao uso de IECA nem chamada de atencao especial para
vigilancia de angioedema da lingua durante e logo apds a per-
fusao de rt-PA. Sugerimos que as normas de procedimento no
tratamento do AVC agudo com rt-PA sejam revistas no sentido
de incluir parametros de vigilancia e controlo do angioedema.
Serao necessarios estudos mais alargados para avaliar a possi-
vel associacdo entre IECA e rt-PA e futura limitacdo do uso de
IECA na terapéutica fibrinolitica.

Hematoma intracerebral a distancia
como complicacdo do rt-PA no AVC agudo

Filipa Falcao, Patricia Canhao, Teresa Pinho e Melo
Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, Servigo de
Neurologia, Hospital de Santa Maria.

E-mail: fnfalcao@net.sapo.pt

Introducéo: A hemorragia cerebral é a complicacdo mais
temivel da terapéutica fibrinolitica no AVC agudo. A diferentes
padrdes de transformacdo hemorrédgica parecem estar asso-
ciados mecanismos fisiopatolégicos distintos. Os hematomas
a distancia (remotos em relagdo ao infarto) sugerem patologia
cerebral pré-existente.

Método: Todos os doentes internados na Unidade de AVC
com AVC agudo tratados com rt-PA sd3o prospectivamente
registados numa base de dados. Desta base de dados foram
seleccionados todos os doentes, incluidos entre Junho de 2003
e Novembro de 2007, que apresentaram como complicacao
hematoma intracerebral a distancia.

Casos Clinicos: Apresentamos 3 casos de hematoma intra-
cerebral a distancia na série de 166 doentes com AVC agudo
tratados com rt-PA endovenoso. Caso 1 — Homem, 48 anos,
com AVC isquémico do territério da artéria cerebral média
(ACM) direita (NIHSS 9) tratado com rt-PA aos 140 minutos e
com melhoria neurolégica imediata (NIHSS 4). A TC CE (2°
dia) e RM CE (6° dia) revelaram hematomas bi-occipitais. O
doente teve alta com NIHSS 2 e Rankin 2; faleceu aos 2 meses
de causa ndo neuroldgica (tumor do pulmao). Caso 2 -
Mulher, 66 anos, com AVC isquémico do territério da ACM
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esquerda (NIHSS 14) tratada com rt-PA (metade da dose pre-
vista por gengivorragia) aos 180 minutos, com NIHSS 4 no
final da perfusdo. A 22 TC CE (4° dia) evidenciou hematoma
caudado-capsular contralateral ao infarto cerebral.
Recuperacao parcial: NIHSS 3 e Rankin 1 na alta; Rankin 1 aos
3 meses. Caso 3 - Mulher, 76 anos, com AVC isquémico cardio-
embdlico do territério da artéria cerebral posterior direita,
ap6s administracao de rt-PA aos 180 minutos melhorou de
NIHSS 6 para 3. A 22 TC CE (4° dia) mostrou leucoaraiosis,
infarto occipito-talamico direito com transformagao hemor-
régica petequial e hematoma occipital esquerdo. A RM CE
com estudo de difusao (5° dia) mostrou cavernoma occipital
esquerdo com hemorragia recente. A doente recuperou par-
cialmente: NIHSS 2 e Rankin 1 na alta; Rankin 1 aos 3 meses.

Discussao / Conclusao: 1,8% dos doentes tratados com rt-
PA apresentaram hematoma a distancia, percentagem seme-
lhante a descrita noutras séries de doentes (1,3% NINDS; 3,7%
ECASS 1; 2,0% ECASS 2; 3% SITS-MOST). Admitimos como
causas possiveis para os hematomas que identificimos:
metastizacao cerebral/discrasia hemorrdgica associada a neo-
plasia, angiopatia hipertensiva e cavernoma. Os nossos casos
reforcam a necessidade de investigar os doentes com hemato-
mas a distancia ap6s rt-PA de forma a excluir outra patologia
subjacente. A presenca de hematomas a distancia nao parece
influenciar o progndstico.

Prevaléncia da doenca de Fabry e de
CADASIL em Portugal em doentes jovens
com um primeiro Acidente Vascular
Cerebral: Resultados do estudo
PORTYSTROKE.

Miguel Viana-Baptista', Susana Ferreira?® Teresa Pinho e Melo?,
Marta Carvalho®, Vitor Tedim Cruz’®, Cdtia Carmona’', Fernando
Silva%, Carla Ferreira’, Assunc¢ao Tuna®, Miguel Rodrigues®,
André Leitdo'’, Amélia Nogueira Pinto'', Joao Paulo Gabriel'?,
Sofia Calado'®, Jodao Paulo Oliveira® e José Manuel Ferro®, em
nome do grupo de investigadores do PORTYSTROKE (screening
genetic conditions in PORTuguese Young STROKE patients).
1-Servigo de Neurologia Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-
Servico de Genética Médica Hospital de Sao Joao, Porto; 3-
Servigo de Neurologia Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Servigo
de Neurologia Hospital de Sao Joao, Porto; 5-Servico de
Neurologia Hospital de Sao Sebastido, Feira; 6-Servico de
Neurologia Hospitais da Universidade de Coimbra; 7-Servico de
Neurologia Hospital de Sao Marcos, Braga; 8-Servigo de
Neurologia Hospital de Santo Anténio, Porto; 9-Servico de
Neurolgia Hospital de Sao Bernardo, Settbal; 10- Servico de
Neurologia Centro Hospitalar dos Covdes, Coimbra; 11-Servico
de Neurologia Hospital Fernando de Fonseca; 12-Servigo de
Neurologia Hospital de Sao Pedro, Vila Real; 13-Servigo de
Neurologia Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

E-mail: vbaptista@hgo.min-saude.pt

Introducdo: Numa percentagem significativa dos casos a
etiologia do acidente vascular cerebral (AVC) no jovem per-
manece por esclarecer, mesmo quando sao efectuadas inves-
tigacdes exaustivas. A doenca de Fabry e o CADASIL (Cerebral
autosomic dominant arteriopathy with subcortical infracts
and leucoencephalopathy) sao doencas monogénicas raras
que podem determinar a ocorréncia de AVC em idade jovem.
Nao existem até a data, dados consistentes que permitam
estimar a prevaléncia destas entidades no doente jovem com
AVC, nem seleccionar os casos nos quais a sua investigacao
deva ser considerada. Em Portugal, ndo existem quaisquer
dados sobre esta eventual relacao.
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Metodologia: Foi efectuado um estudo prospectivo multi-
céntrico, no qual durante um ano (Novembro de 2006 a
Outubro de 2007) foram incluidos todos os doentes jovens
(idade compreendida entre os 18 e os 55 anos) com um pri-
meiro AVC, admitidos em 12 Servigos de Neurologia do pais.
Foram compilados dados demograficos, clinicos e imagiol6gi-
cos. A identificacdo das entidades foi realizada mediante pes-
quisa das respectivas mutagoes genéticas (no caso da doenga
de Fabry com sequencia¢ao completa do gene GLA, no CADA-
SIL com sequenciacdo dos exodes 4,11,18,19 do gene do
NOTCHS3 - aqueles em que foram mais vezes encontradas
mutacoes em doentes portugueses).

0 estudo foi aprovado pelas Comissdes de Etica de todos
os hospitais e pela Comissao Nacional de Protec¢do de Dados.
Todos os doentes assinaram o consentimento informado.

Resultados Preliminares: Foram avaliados 493 doentes,
60,9% do sexo masculino, com idade média de 45,4+7,7 anos.
Nesta populacao, 89,9% dos doentes apresentava pelo menos
um factor de risco para doenca cardiovascular, sendo os mais
frequentes, os seguintes: 48,3% consumo de dalcool, 47,3%
hipertensao arterial, 45,0% dislipidémia e 36,7% tabagismo.

Os eventos vasculares foram os seguintes: AVC isquémico
73,0% (causas presumiveis: 26,9% doenca de pequenos vasos,
22,0% cardioembolismo, 15,1% doenca de grandes vasos, 7,4%
outras causas e 29% sem causa identificada), AVC hemorrégico
23,3% (sendo que destes 32,9% correspondiam a hemorragia
subaracndideia) e trombose venosa cerebral 2,8%.

Discussao / Conclusdes: Serao divulgadas as prevaléncias da
Doenca de Fabry e de CADASIL nesta populagdo, o que poderd
permitir uma melhor orientac@o das estratégias de diagnéstico

etiol6gico na populacdo jovem com AVC em Portugal.
Patrocinio: GENZYME-Portugal.

Concordancia entre Enfermeiros e
Médicos na escala National Institute of
Health abreviada na fase aguda do
acidente vascular cerebral

Marisa Biscaia, Miguel Rodrigues, Rui Maltez Guerreiro, José
Manuel Almeida, José Pinto Marques

Servigo de Neurologia, Unidade de AVC, Centro Hospitalar de
Setubal E.PE.

E-mail: biscaiamarisa@sapo.pt

Introducéo: A escala National Institute of Health (NIHSS) é
correntemente utilizada em Unidades de AVC (UAVC), sendo
fidvel quando aplicada por vdrios profissionais de saide. Uma
forma abreviada da escala ja demonstrou ser ttil na identifi-
cacao de doentes com AVC no pré-hospitalar. Existe pouca
informacdo sobre avaliacdo seriada na fase aguda com uma
escala abreviada aplicada por Enfermeiros.

Objectivos: Avaliar a concordancia entre Enfermeiros e
Meédicos na escala NIHSS abreviada na avaliacao sucessiva de
doentes numa UAVC.

Métodos: Estudo prospectivo, observacional, com aplica-
¢ao de uma escala NIHSS abreviada em doentes internados
numa UAVC. Utilizam-se os itens 1, 4, 5, 6 e 10. As avaliacdes
meédicas sao feitas por 7 Neurologistas certificados na escala
NIHSS e por Enfermeiros da UAVC com treino prévio na esca-
la. A aplicacdo da escala por Enfermeiros é feita de forma
independente. Sendo um estudo pragmatico, nao ha oculta-
¢ao das observacoes dos dias anteriores ou do Médico, mas é
estimulada a aplicacdo da escala sem consultar outras avalia-

Sinapse

99



100

coes. Utiliza-se os coeficientes kappa ponderado e de
Spearman para avaliar a concordancia.

Resultados: De 185 doentes admitidos, foram excluidos 14
sem diagnéstico de AVC na fase aguda e 7 sem avaliacoes
emparelhadas de Enfermeiros e Médicos. Dos 164 doentes
restantes (62,8% sexo masculino) obtiveram-se 443 avaliacoes
emparelhadas, correspondendo a 87,8% de AIT/AVC isquémi-
cos e 12,2% hemorragias parenquimatosas, com média de
idades de 67,4 anos. A média de internamento foi de 4,1 dias.

Os valores de NIHSS na escala completa (Médico) situa-
ram-se entre 0 e 37. A concordancia entre Enfermeiro e
Médico na escala abreviada (kappa ponderado) é de 0,83,
sendo a correlagdo entre observacoes (coeficiente de
Spearman) de 0,95 (p<0,001)

A concordancia foi minima para o item disartria (kappa
ponderado = 0,72) e méxima para os itens motores (kappa
ponderado = 0,82). As avaliagdes na admissao apresentaram
uma concordancia inferior as subsequentes (kappa pondera-
do 0,78 versus 0,84).

Conclusdes: Num estudo pragmético, a escala NIHSS abre-
viada, aplicada diariamente por Enfermeiros numa UAVC,
mostrou uma excelente concordancia e correlacdo com a ava-
liacao feita por Médicos. O presente estudo nao incluia ocul-
tacdo da avaliacdo do Médico, mas por regra as avaliagdes dia-
rias do Enfermeiro sdo anteriores as do Médico e este tltimo
avalia os doentes sem conhecer a avaliacdo do Enfermeiro.
Conclui-se que para os itens seleccionados, a avaliacdo de
Enfermagem é fidedigna e permite avaliar a situa¢do neurol6-
gica didria de forma semelhante a avaliacao médica.

AVC em Portugal - futuro de uma
epidemia

Miguel Rodrigues', Manuel Correia*

1- Servico de Neurologia e Unidade de AVC, Centro Hospitalar de
Settibal. 2- Servico de Neurologia, Hospital Geral de Santo
Antoénio, Centro Hospitalar do Porto.

E-mail: mig.rodrigues@netcabo.pt

Introducéo: A incidéncia de AVC em Portugal é elevada,
como demonstrado por estudos no Norte de Portugal e Torres
Vedras. Ha assimetrias entre populacoes Urbanas e Rurais e
aumento da incidéncia com a idade. Portugal tem o 14° indi-
ce mundial de envelhecimento e sem melhores estratégias de
prevencao primadria, o aumento dos idosos até 2050 aumenta-
ré a taxa de incidéncia de AVC.

Objectivos: Avaliar a evolucao da taxa de incidéncia de AVC
resultante do envelhecimento populacional até 2050.

Métodos: Utilizaram-se os estudos de base populacional
realizados no Norte e Torres Vedras, apenas com casos inciden-
tes (primeiro AVC na vida). Calcularam-se as taxas de incidén-
cia especificas por grupo etdrio, na perspectiva Urbana (Norte
Urbano + Torres Vedras Urbano) e Rural (Norte Rural + Torres
Vedras Rural). Produziram-se taxas quinquenais desde 2000 a
2050, multiplicando as taxas especificas pelos grupos etdrios
das projec¢des populacionais (considerando fertilidade baixa)
para Portugal até 2050. Os resultados sdo expressos como taxa
(intervalos de confiancga de 95%) por 100000 habitantes.

Resultados: Nas zonas urbanas, a taxa de incidéncia evo-
luiu de forma linear desde 250,9 (228,4-273,4) em 2000 até
482,2 (436,9-527,5) em 2050, correspondendo a um aumento
quinquenal médio de 6,8%. No sexo masculino os valores
oscilam entre 234,1 (200,4-267,8) e 426,8 (362,0-491,6) e no
sexo feminino entre 266,9 (236,3-297,5) e 533,1 (468,7-597,4).
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As taxas nas dreas rurais apresentam um incremento linear
de 2000 a 2050 de 308,9 (275,3-342,4) até 633,6 (558,0-709,2)
(aumento quinquenal médio de 7,5%) entre 309,6 (272,3-
346,9) e 636,0 (561,0-711,1) no sexo masculino e entre 304,6
(257,5-351,7) e 636,3 (525,8-746,7) no sexo feminino.

O incremento da incidéncia resulta do aumento dos indivi-
duos acima de 84 anos até 2025, e entre 45 e 84 anos ap6s 2025.

O namero total de primeiros AVC em Portugal evoluird de
21500 até 37252 (25,7% com 85 ou mais anos) em 2050 apli-
cando taxas urbanas e entre 26470 e 48945 (21,8% com 85 ou
mais anos) utilizando taxas rurais.

Um cenario de fertilidade média nao altera o namero
absoluto de AVCs em 2050 mas levard a taxas de incidéncia
global inferiores em 2050 (evolucdo quinquenal urbana de
5,7% e rural de 6,4%).

Conclusoes: Sob a hipotese da estabilidade das incidéncias
de AVC por grupo etdrio calculadas em 2000, a incidéncia glo-
bal duplicaré até 2050. Este aumento decorre da baixa fertili-
dade e aumento dos idosos, com impacto clinico significativo,
ja que estes sdo frequentemente excluidos das terapéuticas de
fase aguda.

O haplogrupo mitocondrial H1 reduz o
risco de AVC isquémico

Alexandra Rosa', Benedita V. Fonseca', Tiago Krug', Helena
Manso'?, Liliana Gouveia®, Isabel Albergaria®, Gisela Gaspar?,
Ricardo Taipa*, Jodao Paulo Gabriel’, Manuel Correia*, Miguel
Viana-Baptista®, Rita Moiron Simoes’, Amélia Nogueira Pinto’,
Carla Ferreira®, Joao Ramalho Fontes®, Ilda Matos®, M4rio Rui
Silva®, Gabriela Lopes*, José M. Ferro®, Astrid M. Vicente"?, Sofia
A. Oliveira'

1-Instituto Gulbenkian de Ciéncia, Oeiras; 2-Instituto Nacional
de Saude Dr. Ricardo Jorge, Lisboa; 3-Servico de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Servigco de Neurologia,
Hospital Geral de Santo Antdnio, Porto; 5-Servi¢co de Neurologia,
Hospital de Sao Pedro, Vila Real; 6-Servico de Neurologia,
Hospital Garcia de Orta, Almada; 7-Servigo de Neurologia,
Hospital Fernando Fonseca, Amadora; 8-Servigo de Neurologia,
Hospital Sao Marcos, Braga; 9-Servico de Neurologia, Hospital
Distrital de Mirandela, Mirandela.

E-mail: soliveira@igc.gulbenkian.pt

Introducéo e Objectivos: A contribuicdo genética para os
AVCs esta firmemente estabelecida mas tem-se revelado difi-
cil identificar as variantes de susceptibilidade genética, possi-
velmente porque apenas genes nucleares foram intensiva-
mente investigados até hoje. Mutagdes, polimorfismos e
haplogrupos no DNA mitocondrial foram implicados em
varias patologias em que os AVCs sd@o uma das manifestacdes
clinicas. O objectivo deste estudo do tipo caso-controlo é ava-
liar a contribui¢do do genoma mitochondrial no risco de AVCs
isquémicos e na idade com que se apresenta o primeiro AVC.

Metodologia: Genotipdmos 28 polimorfismos mitocon-
driais que definem os principais haplogrupos Europeus, em
534 pacientes com AVCs isquémicos e 499 controlos recolhi-
dos em Portugal, e testdimos a sua associa¢do alélica e em
haplogrupos com o risco e idade de apresentacdo de AVCs
isquémicos.

Resultados: O haplogroupo H1 foi observado significativa-
mente menos frequentemente em pacientes do que em con-
trolos (razdo de probabilidades [RP]=0.61, intervalo de con-
fianca [IC] de 95%=0.45-0.83, p=0.005), quando se compara
cada haplogrupo com todos os outros agrupados.
Inversamente, as linhagens mitocondriais pre-HV/HV e U
surgem como potenciais factores genéticos que aumentam o
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risco para AVCs isquémicos (RP=3.14, IC de 95%=1.41-7.01,
p=0.004, e RP=2.87, IC de 95%=1.13-7.28, p=0.022, respectiva-
mente). Os polimorfismos 3010GA, 7028CT e 11719GA
influenciam significativamente o risco de AVC, sendo que o
seu estado alélico no haplogrupo H1 corrobora o seu efeito
protector. Nenhum dos polimorpfismos ou haplogrupos tes-
tados estd fortemente associado com a idade de apresentacao
desta patologia.

Conclusdes: O nosso estudo sugere que varios haplogru-
pos mitocondriais alteram o risco de AVC mas nao influen-
ciam a idade com que estes se manifestam pela primeira vez.

Craniectomia descompressiva no
enfarte maligno da artéria cerebral média

Ana Teresa Vide, Jodo Massano' e Elsa Azevedo', pelo Grupo de
Doenca Vascular Cerebral do Hospital de Sao Joao

1-Hospital S. Jodo, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
E-mail: ana_teresavide@yahoo.com

Introducdo: O enfarte maligno da artéria cerebral média
(ACM) é uma situacdo emergente, constituindo mais de 10%
de todos os AVC, com uma taxa de mortalidade de cerca de
80%. A principal causa de morte é o edema cerebral grave com
aumento da pressao intracraniana, herniacao cerebral, coma e
morte. A hemicraniectomia descompressiva é um procedi-
mento cirtrgico que visa reduzir a pressao intracraniana e
diminuir a 4rea de tecido afectado, melhorando o prognéstico.

Objectivos: Avaliacao da experiéncia inicial em hemicra-
niectomia descompressiva como tratamento de enfarte
maligno da ACM num hospital universitdrio.

Metodologia: Incluiram-se os doentes com enfarte malig-
no da ACM submetidos a hemicraniectomia descompressiva
de Novembro 2000 a Setembro 2007. O diagndstico e a indica-
¢do para craniectomia basearam-se em parametros clinicos e
imagioldgicos, considerando os critérios de selec¢do utiliza-
dos em ensaios multicéntricos. Analisaram-se idade, sexo,
lateralidade do territério afectado, estado neurolégico na
admissdao (NIH Stroke Scale — NIHSS, e Escala de Comas de
Glasgow — ECQG), realizacdo de trombdlise, ECG pré-cirurgia,
desvio da linha média na tomografia cerebral (TC), tempo sin-
tomas-cirurgia e tamanho da craniectomia. Efectuou-se ava-
liagao dos doentes aos 3 meses com a escala de Rankin
Modificada (mRS). Utilizou-se estatistica descritiva e testes
nao paramétricos.

Resultados: 23 doentes foram submetidos a craniectomia
descompressiva. Idade média 50,6+12,9 (16-75 anos), 15
homens. ACM afectada: 60,9% direita, 39,1% esquerda.
Admissao: NIHSS médio 18 (n=16), ECG médio 13 (n=21).
Cinco doentes submetidos a trombélise. ECG médio pré-
cirurgia 7,7 (n=18, 5 sedados). Desvio médio da linha média
pré-cirurgia 10,6mm. Maioria (38,9%) operada nas primeiras
48h; 23,2% as 48-96h e os restantes as 96-180h. Tamanho
médio da craniectomia 10,7cm. Aos 3 meses mRS de 3 em 1
caso, 4 em 17 e 6 em 5 (mortalidade de 21,8%). Quatro dos 5
falecidos apresentavam na admissao ECG<9 (p=0,01). Nao se
encontrou correlacdo significativa entre mRS aos 3 meses e
desvio da linha média, tamanho da craniectomia e tempo sin-
tomas-cirurgia.

Discussdo: Concluiu-se que o procedimento cirdrgico
maximiza o potencial para a sobrevivéncia, embora numa
condicdo de incapacidade moderadamente grave. Para além
do estado neurolégico na admissdo, ndo se encontraram
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outros factores de prognéstico nesta pequena série.
Nomeadamente, dada a variabilidade individual na rapidez
de progressao clinico-imagiolégica, nao se encontrou associa-
¢do entre o momento da cirurgia e a evolugao. A decisao desta
cirurgia deve ser individualizada, tendo em conta a perspecti-
va médica para a potencial recuperacao clinica e a opinidao da
familia acerca da aceitacdo de sobrevivéncia com incapacida-
de significativa.

Recanalizacao Parcial de Oclusao
Aterotromboética da Cardtida Interna
Extracraniana

Rosa Santos, Marta Carvalhol e Elsa Azevedol, pelo Grupo de
Doenca Vascular Cerebral do Hospital de Sdo Joao

1-Hospital S. Jodo, Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto.

E-mail: rosampsantos@hotmail.com

Introducéo: A recanalizacdo espontanea da oclusdo atero-
trombdtica da artéria cardtida interna (ACI) extracraniana
nao tem sido frequentemente descrita. O presente estudo teve
como objectivo avaliar a frequéncia de recanalizagdo parcial
destas lesoes através de eco-Doppler carotideo em doentes
cuja primeira manifestacao clinica foi um acidente vascular
cerebral (AVC).

Métodos: Foram revistos os exames de doentes com AVC
isquémico agudo e diagndstico por eco-Doppler de oclusao
de ACI sintomdtica, num periodo de 3 anos. Seleccionaram-se
aqueles que fizeram exames de seguimento e que tinham
oclusdes proximais (critérios ultrassonograficos morfoldgicos
e velocimétricos). Excluiram-se os casos suspeitos ou confir-
mados de disseccao ou de oclusdo embélica mais distal, assim
como os casos de revascularizacao proximal mas sem acelera-
¢ao do fluxo, podendo corresponder a manutenc¢ao de oclu-
sdo mais distalmente.

Resultados: De 150 casos com diagndstico de oclusdo de
ACI, 84 doentes tinham oclusdo aterotrombdtica proximal de
ACI extracraniana, dos quais 36 realizaram exames de segui-
mento. Em 5 destes casos (13,8%) verificou-se, por critérios
ultrassonograficos morfolégicos e velocimétricos, uma reca-
nalizacdo parcial da artéria no local anteriormente ocluido,
passando a apresentar uma estenose segmentar com acelera-
¢ao significativa de fluxo. O tempo médio entre o exame ini-
cial e o controlo foi de 9,7 nos 31 casos nao revascularizados e
de 9,2 meses nos 5 casos com revascularizagao parcial. Destes,
um foi submetido a tratamento endovascular com colocacao
de stent e outro a endarterectomia. A andlise anatomopatolo-
gica da pegca cirdrgica deste dltimo caso confirmou tratar-se
de placa de ateroma complicada. Em ambos houve normali-
zagdo das alteragdes hemodinamicas de colateralizacdo pré-
vias as intervencoes, avaliadas por Doppler transcraniano
codificado a cor.

Conclusao: A recanalizagdo espontanea da oclusao atero-
trombética da artéria carétida interna extracraniana em
doentes com AVC isquémico existe. Poderd ser ttil a progra-
macao de pelo menos um exame de seguimento em doentes
com oclusdo recente desta artéria, uma vez que a recanaliza-
¢ao parcial pode indicar a necessidade de revascularizacao
cirtargica ou endovascular, para prevencdo secundaria de AVC.
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Dieta mole AVC - diminuicao do risco
de aspiracdao em utentes com disfagia.

Alexandra Carvalhal; Ménica Gloéria; Susana Mestre
Unidade de AVC, Hospital Central de Faro, Faro.
E-mail: unidadeavc@hdf.min-saude.pt

A desnutri¢do é comum em utentes admitidos em Hospital
com Acidente Vascular Cerebral (AVC) agudo e nos que per-
manecem em meio hospitalar por longos periodos de tempo.

Muitas vezes a desnutricdo e a desidratacdo estao relacio-
nadas com as dificuldades que os utentes com AVC tém a nivel
da alimentacdo. Mais de 50% destes utentes, na fase aguda,
possuem disfagia. Estes utentes podem nao ser capazes de
proteger a via aérea inferior com eficidcia, o que podera
aumentar o risco de pneumonia de aspiracdo, constituindo
uma das principais causas de morte p6s-AVC. Uma elevada
percentagem de utentes melhora a capacidade de degluticao
durante os primeiros dias ou primeiras semanas. Desde a fase
aguda é fundamental intervir ao nivel da capacidade de
degluticao através de estratégias de compensagao e de reabi-
litacdo. Uma das estratégias de compensacao € a alteracao da
consisténcia dos alimentos ingeridos. Quando o utente com
disfagia tem capacidade para deglutir alimentos com consis-
téncia mole, estes deverao ter algumas caracteristicas impor-
tantes: a) homogéneos, b) coesos e c) nao aderentes, facilitan-
do a degluticdo e diminuindo o risco de aspira¢ao. Estudos
realizados tém demonstrado que utentes que fazem aspiracao
de mais de 10% do bolus alimentar, conscientes da sua difi-
culdade em deglutir, irdo eliminar esses alimentos da sua
dieta, devido ao desconforto do engasgo e tosse constantes. Se
ndo existir acompanhamento, esta atitude podera ter como
consequéncia a desnutricao e desidratacao.

Verificou-se que a dieta mole ja existente no Hospital
Central de Faro (HCF) ndo possuia as caracteristicas acima
mencionadas. Através de um trabalho de equipa constituida
por Terapeuta da Fala, Dietista e Equipa de Enfermagem da
UAVC, foi criada uma dieta mole AVC especifica para utentes
com disfagia neurogénica, com o objectivo de diminuir o risco
de desnutricao e de aspirac¢ao, contribuindo para o aumento
da qualidade de vida do utente.

Esta iniciativa constitui a primeira etapa de um processo
em curso que visa a diminuicdo do risco associado a disfagia
neurogénica.

Afasia no AVC: Experiéncia do
SMFR/CHC

Mafalda Bartolo, Tiago Ribeira, Susana Santos, Lilia Martins,
Renato Nunes

Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacao/Centro Hospitalar
de Coimbra.

E-mail: mafalda_bartolo@hotmail.com

Introducio: A afasia resulta de lesdao encefélica das estru-
turas envolvidas no processo da linguagem. Surge em mais de
um terco dos doentes com AVC, correspondendo o AVC isqué-
mico a quase dois ter¢os dos casos na idade adulta. Ha uma
grande variedade de testes para diagnosticar a afasia, mas
uma avaliacdo breve que examine o discurso espontéaneo, a
nomeacao, a compreensao e a repeticao deve permitir identi-
fica-la e distingui-la de quadros psiquidtricos ou demenciais.
A terapia da fala (TF) tem mostrado eficdcia quando efectua-

Sinapse

da de forma intensiva nos primeiros trés meses ap6s o AVC.

Metodologia: Em Janeiro de 2007 foi elaborado um proto-
colo de avaliacdo e seguimento de doentes com AVC, que foi
aplicado aos doentes internados no Servi¢co de Neurologia.
Procedeu-se a um estudo retrospectivo, descritivo, através da
revisdo dos protocolos dos doentes com afasia, preenchidos
até Novembro de 2007. A afasia foi avaliada segundo a
Classificacdo de Boston.

Resultados: Do total de doentes avaliados (173), 41 apre-
sentavam compromisso da linguagem, sendo 23 do sexo mas-
culino e 18 do sexo feminino, com uma média de idades de 75
anos (DP+13,2). O AVC isquémico foi a causa da afasia em 35
doentes, sendo hemorrégico nos restantes; a localizacao da
lesao foi no hemisfério esquerdo em 36 doentes, bilateral em
trés e no hemisfério direito nos outros dois. Os tipos de afasia
mais frequentes foram a afasia global, em 21 doentes, e a afa-
sia de Broca, em nove doentes; diagnosticou-se afasia trans-
cortical motora em quatro, afasia de Wernicke em dois, afasia
de conducdo em trés e afasia anémica noutros trés. Doze
doentes efectuaram TF no SMFR: cinco iniciaram no interna-
mento e sete em ambulatério; as sessoes foram bissemanais
em sete doentes, sendo mais intensiva nos outros cinco. Dos
41 doentes 17 foram reavaliados, 13 nos primeiros trés meses.
Destes 17 doentes oito iniciaram TF tendo havido evolugao
favordvel em cinco. Os restantes doentes reavaliados nao efec-
tuaram qualquer programa, tendo havido evolucao esponta-
nea para um tipo de afasia menos grave em trés, ndo se detec-
tando melhoria nos restantes seis.

Discussao: A afasia é uma consequéncia frequente do AVC.
Nos primeiros meses apds a lesdo pode ocorrer recuperacao
espontédnea, sendo os factores mais importantes a localizacao
e tamanho da lesdo e a idade do doente. A taxa de recupera-
¢do completa parece estar relacionada com a precocidade
diagnostica. A reabilitagdo mostra grande relevancia na evolu-
¢do para uma linguagem funcional, aguardando-se contribu-
tos farmacoldgicos, cirtirgicos e neurovasculares.

Baclofeno intratecal no tratamento da
espasticidade dos doentes com AVC

Pedro Abreu'*?, Maria José Festas>®, José Correia®, Elsa
Azevedo'*

1-Servigo de Neurologia, 2-Medicina Fisica e Reabilitagao e 3-
Consulta da Dor, do Hospital de S. Jodo, Portugal. a- Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto, Portugal.

E-mail: pmabreu@netcabo,.pt

Introducéo: Cerca de 50% dos doentes com AVC apresen-
tam uma importante incapacidade devido a sequelas moto-
ras, nas quais se inclui a espasticidade. O baclofeno intratecal
(BI) tem sido utilizado com bons resultados no tratamento da
espasticidade em doentes com AVC, sendo superior a medica-
¢ao oral, no que diz respeito a eficacia e aos efeitos colaterais
da medicagao sistémica. Os autores apresentam os resultados
do tratamento da espasticidade com BI numa série hospitalar.

Metodologia: Os doentes com défices motores residuais
ap6s AVC foram reavaliados ap6s a alta hospitalar. Foram
seleccionados para implantagdo de uma bomba perfusora de
BI aqueles que respeitavam os seguintes critérios:> 6 meses de
espasticidade refractaria a medicacdo oral e a reabilitacao
fisidtrica, escala modificada de Rankin >2 (mRS) e boa respos-
ta a um teste inicial com BI de 50-100pg. Efectuou-se uma
avaliacdo antes e em fase estabilizada de tratamento com BI
com as escalas de espasticidade modificada de Ashworth
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(mAS), de forca muscular do British Medical Research Council
(BMRC), de espasmos de Penn (EP), de reflexos (ER), de mRS
e de Barthel (EB), para além de uma avaliagao da morbilidade
associada ao procedimento.

Resultados: Seleccionaram-se para o tratamento com BI
dezasseis doentes (2 mulheres) com AVC, idade média 56 anos
(46-77). Todos os doentes melhoraram de forma significativa
nas escalas mAS, EP e ER. Foi objectivada uma melhoria na
escala de BMRC mas sem significado estatistico. Seis doentes
melhoraram na escala de mRS e dez doentes na de EB. A dose
média de BI utilizada foi de 341,8ug. No pés-operatério pre-
coce cinco doentes apresentaram cefaleias intensas e vomi-
tos, um teve infeccao no local de insercao do catéter e um
doente teve infeccao da loca abdominal.

Conclusdo: O baclofeno intratecal pode ser usado em
doencas neuroldgicas com espasticidade refractaria, como o
AVC. Esta abordagem terapéutica permite uma melhoria no
estado funcional motor e na qualidade de vida em doentes
com AVC previamente bem seleccionados, com uma baixa

morbilidade.

Agradecimentos: Os autores agradecem a todos os profissionais da
Consulta da Dor do Hospital de S. Joao, cuja colabora¢ao permitiu que
se realizasse este trabalho.

Neuroplasticidade na Abordagem da
Pessoa com Acidente Vascular Cerebral

Carolina Venda; Rui Gabriel; Vitor Henriques
Hospital Central de Faro - Unidade de AVC e Servico de Medicina I.
E-mail: carolinavenda@gmail.com

Perante novas perspectivas na abordagem da pessoa com
AVC, torna-se fundamental melhorar a eficacia e a eficiéncia
da prestacao de cuidados de satde, de forma a melhor habili-
tar e capacitar essas pessoas com vista a melhoria da qualida-
de de vida.

Tendo constatado algum défice de informacdo acerca do
tema e a sua ndo integracdo na pratica dos profissionais de
sadde, surgiu a ideia da realizacdo deste trabalho, que se iniciou
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com uma revisdo bibliogrédfica acerca da neuroplasticidade e
suas implicacoes nos diversos procedimentos terapéuticos.

E neste contexto que surge o presente trabalho, que deve
ser encarado como auxiliar do profissional de satide na pro-
cura da uniformizacao de melhores praticas, tendo como base
o conceito de neuroplasticidade.

O objectivo geral deste trabalho consiste em explorar con-
ceitos como propriocepcao e neuroplasticidade, para que os
resultados da reabilitacao sejam maximizados. Como objecti-
vos especificos pretende-se optimizar a colaboracao entre
profissionais de satide para uma abordagem uniformizada da
pessoa com AVC - relacionando os conceitos abordados com
posicionamentos, transferéncias, auxilio de marcha e activi-
dades de vida - para além de demonstrar algumas técnicas de
gestdo de esforgos/cargas para prevenir lesdes musculo-
esqueléticas nos profissionais de satde.

Neste trabalho encontram-se detalhadamente descritos e
ilustrados diversos procedimentos terapéuticos (através de
esquemas, fotografias e filmes), tidos como os mais correctos
na perspectiva da neuroplasticidade, realcando-se que a
adaptacdo a cada pessoa é essencial.

A neuroplasticidade deve surgir como base de uma abor-
dagem interdisciplinar a pessoa com AVC e deve ser um con-
ceito dominado por todos os profissionais de satide, de forma
a se perceber a importancia de proporcionar inputs correctos
(baseados no conceito de movimento normal), uma vez que
estes, depois de integrados serdo reproduzidos. Assim, qual-
quer input (correcto ou incorrecto), depois de integrado, difi-
cilmente serd alterado.

Espera-se que deste trabalho surja uma perspectiva de
abordagem uniformizada entre os diversos profissionais, no
sentido da melhoria da qualidade de vida das pessoas.

Sao diversos os factores que, por vezes, nao permitem por
em prética o ideal aqui exposto. Cabe, deste modo, aos profis-
sionais a identificagdo das limitacdes, no sentido de as tentar
superar com 0s meios existentes, e as instituicoes, a criacao
das condicoes necessarias.
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Epilepsia e Cognicdo: da Crianca ao Idoso

Elia Baeta

Unidade de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Centro
Hospitalar de Alto Minho

elia.baeta@gmail.com

A alteracdo da cognicdo é uma das consequéncias possiveis
da epilepsia. As razoes que habitualmente levam a avaliacao
cognitiva no adulto e no idoso sao diferentes. Em ambos os
grupos, pode ser justificada com objectivos diagnésticos, prog-
ndsticos e terapéuticos. Os métodos podem ter que ser modi-
ficados de acordo com o objectivo e com o tipo de epilepsia.

Os padroes cognitivos sao determinados por multiplos fac-
tores relacionados com o sindromo epiléptico. Alguns depen-
dem directamente da doenca que origina as crises, nomeada-
mente da natureza, da localizacdo e da extensao da disfuncao
cerebral. Outros estdo relacionados com o efeito a curto ou a
longo prazo das descargas epilépticas. A idade de inicio, a
duracdo da sintomatologia, a frequéncia das crises podem
influenciar o risco de perturbacdo cognitiva. Mas, a epilepsia,
podendo alterar a cognicdo, pode nao significar uma perda,
mas antes uma reorganizacao das redes neuronais.

H4 ainda a considerar os possiveis efeitos cognitivos dos
medicamentos antiepilepticos, nomeadamente quando
administrados em politerapia.

Em consequéncia, é facil compreender a importancia da
prevencao das doencas epileptogénicas, do tratamento preco-
ce e efectivo, e da monitoriza¢ao das consequéncias. Assim, é
um desafio para o médico que trata um adulto ou idoso com
epilepsia, incluir atitudes e medidas que suprimam as crises,
mas que também contribuam para a preservacgao das capaci-
dades cognitivas.

Epilepsia Temporal Mesial

Francisco Sales

Unidade de Monitoriza¢@o de Epilepsia e Sono - Servigo de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
umes@huc.min-saude.pt

Se a dicotomia entre Epilepsias Temporais Mesiais e
Epilepsias Temporais Neocorticais cumpre determinados
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objectivos metodolégicos, e portanto é plausivel de ser aplica-
da nessas circunstancias, pode no entanto deixar uma falsa
impressao de que existe uma homogeneidade nos dois grupos
de doentes. Nesta apresentacdo pretende-se exactamente
abordar a nao homogeneidade no grupo de doentes com for-
mas de Epilepsia Temporal Mesial, tentando-se fazer uma revi-
sdo da literatura onde se perspective a avaliacao dos resultados
cirtrgicos, em fungdo da diversidade, caracterizando-se sub-
grupos, identificados a partir de métodos neurofisiolégicos,
patolégicos, imagiol6gicos ou outros. O objectivo é determinar
se a eventual ndo homogeneidade das Epilepsias Temporais
Mesiais afecta a avaliacdo dos resultados cirdrgicos.

Epilepsia de lobo temporal neocortical:
Espectro etioldgico, estratégias de
investigacao e resultados cirurgicos.

Andre Palmini

Programa de Cirurgia da Epilepsia de Porto Alegre, Servicos de
Neurologia e Neurocirurgia, Hospital Sdo Lucas da Pontificia
Universidade Catélica do Rio Grande do Sul, Porto Alegre, RS —
Brasil

A evolucdo do entendimento sobre epilepsia de lobo tem-
poral (ELT) tem acompanhado o advento e o refinamento das
técnicas de ressonancia magnética. De uma entidade definida
exclusivamente do ponto de vista clinico-eletrografico até o
final dos anos 80, a ELT passou a um conjunto de sindromes
epilépticas cujo denominador comum é clinico-eletrogrdfico,
mas cuja caracterizagdo é etiolégica e definida, in vivo, pela
ressonancia magnética.

Assim, o fluxograma prético inicia pelo diagnéstico de ELT
com base no tipo de crises e nos achados eletrencefalografi-
cos, e prossegue pela definicao etiolégica e topogréfica que
permite dois niveis de perspectivas progndsticas: resposta a
farmacos antiepilépticos (FAE) e chances de controle cirtrgi-
co das crises. Por exemplo, uma série de estudos, com formas
distintas de recrutamento de pacientes, mostra chances de
controle completo das crises epilépticas com FAE em 10-30%
de pacientes com ELT associada a esclerose hipocampal (EH)
(chegando a 50% em pacientes com ELT familiar) enquanto
nao existem dados convincentes sobre o percentual de
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pacientes com ELT sem lesdo a ressondncia magnética que
controlam suas crises com medicamentos (embora possa
variar amplamente, chegando a 60% naqueles com epilepsia
recém-diagnosticada).

A experiéncia acumulada ao longo dos anos mostra que,
existem 3 formas de dividir-se a abordagem das ELT: (i) lesional
versus ndo-lesional; (ii) associada a esclerose hipocampal (EH)
versus nao associada a EH; e (iii) mesial versus neocortical.

Independentemente do tipo de lesdo, as ELT lesionais cos-
tumam ter um muito bom progndstico cirtrgico, embora dois
contextos merecam atenc¢ao especial: aqueles pacientes com
alteragdes mais difusas no lobo temporal sugestivas de uma
displasia cortical focal tipo I, em que nem sempre as margens
lesionais estao bem definidas, e aqueles pacientes com ‘dual
pathology’, nos quais a ressec¢ao de apenas uma lesao pode
ndo resolver o problema das crises. Estes pacientes com ‘dual
pathology’ costumam ter uma EH associada a outra lesao
mais ou menos adjacente as estruturas mesiais e, em alguns
casos, colocam desafios importantes quanto a definicdo da
estratégia cirargica.

Entretanto, o principal problema relacionado as ELT
enfrentado por centros especializados em investigacao e tra-
tamento cirdrgico das epilepsias sdo aqueles pacientes nos
quais a ressonancia magnética é normal e assim considera-se
a ELT como criptogénica. Esstes pacientes podem, em reali-
dade, apresentar uma série de discretas alteracdes que desa-
fiam a resolucdo dos exames de imagem. Alguns efetivamente
apresentam uma forma leve de EH, porém a maioria apresen-
ta ELT neocortical, seja adesdes durais ou pequenas encefalo-
celes, ou ainda formas microspcépicas de malformacoes do
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Brain activity during sleep is very different than that seen
during wakefulness. It is therefore not surprising that disorders
of the brain, particularly epilepsy, have many interactions with
sleep and sleep disorders. From a clinical standpoint, both sei-
zures and sleep disorders typically occur outside of a medical
setting, and rely heavily on descriptions from patient and
onlookers, which can be incomplete at best and misleading at
worst. As both categories of disorder often involve alteration in
behavior and/or consciousness, these can be difficult to dis-
tinguish. Prominent examples include nocturnal frontal lobe
epilepsy, disorders of arousal, and cataplexy.

Sleep disorders are common in the general population,
and many occur even more frequently in patients with epilep-
sy including insomnia, obstructive sleep apnea, and periodic
limb movements/restless legs syndrome. Any coexisting sleep
disorder has the potential to worsen both seizures and quality
of life in patients with epilepsy, and therefore identification of
these disorders is important particularly when patients have
unexplained somnolence, memory problems, or continued
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desenvolvimento cortical. Naturalmente, em todos os pacien-
tes com um quadro clinico-eletrografico de ELT com resso-
nancia magnética normal, deve-se ter presente a possibilida-
de de uma zona epileptogénica extra-temporal com rapida
propagacao da atividade epiléptica a estruturas temporais.

Por fim, deve-se levar em consideragdo uma entidade
ainda bastante indefinida que pode relacionar-se a disfuncao
epileptogéncia mais difusa nos lobos temporais, representada
por pacientes com o que se denomina de disgenesia hipocam-
pal. Estas sdo alteracdes da morfologia do hipocampo, sem
sinais claros de atrofia, e muitas pessoas com esta alteragao
ndo apresentam crises epilépticas. Entretanto, naqueles
pacientes que apresentam um quadro clinico-eletrogréfico de
ELT nao esté claro se esta disgenesia hipocampal representa
uma lesdo epileptogénica mesial per se ou se é apenas um
indicativo de uma alteracdo microscépica malformativa mais
difusa, envolvendo as regides temporais neocorticais.

As estratégias de investigacao pré-cirargica para localizar a
zona epileptogénica nestes pacientes com ELT sem lesdo a
ressonancia magnética variam conforme detalhes semiologi-
cos e do EEG de superficie. Estratégias especificas devem ser
utilizadas para responder a questdes importantes como a
extensdo de cortex temporal envolvido e a possibilidade da
participag@o de estruturas extra-temporais na zona epilepto-
génica. Estas estratégias, que envolvem eletrodos intracranea-
nos e exames de neuroimagem functional, bem como os
resultados cirurgicos que tém sido obtidos nestes pacientes
serdo apresentados.

seizures particularly if predominantly nocturnal.

Most patients with epilepsy take anticonvulsant drugs.
These have the potential to alter sleep through improvement
in nocturnal seizures; through effects (positive or negative) on
coexisting depression, anxiety, or sleep disorders; and through
independent effects on sleep. It is becoming increasingly clear
that quality sleep is essential for consolidation of certain types
of memory, and some anticonvulsant drugs may affect this
process. Overall, knowledge of potential anticonvulsant
effects on sleep and sleep disorders is essential to the optimal
care of patients with epilepsy.

Inibicao intra-lesional no cértex
displdsico: Manifestacoes clinicas,
eletrograficas e cirdrgicas
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Pacientes com epilepsias parciais associadas a displasias
corticais focais apresentam uma série de indicadores clinicos e
eletrogréficos fortemente sugestivos de hiper-excitabilidade.
Estas lesoes sdo intrinsecamente epileptogénicas, associam-se
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comumente a epilepsias de dificil controle medicamentoso e
frequentemente levam a episddios de epilepsia partialis conti-
nua. Além disto, o eletrencefalograma (EEG) ou o eletrocorti-
cograma (ECoG) destes pacientes apresenta trens prolongados
e sustentados de descargas epileptiformes, que representam
quase que uma impressao digital destas lesdes. Por fim, estes
indicadores de hiper-excitabilidade acompanham-se de alte-
ragoes moleculares que mostram a hiper-ativagao de sistemas
neurotransmissores de aminodcidos excitatorios.

Entretanto, uma série de observagdes clinicas, comple-
mentadas por achados mais recentes da neurobiologia expe-
rimental, tém sugerido que em paralelo, por assim dizer, com
a hiper-excitabilidade, o tecido displasico apresenta também
importante atividade inibitdria. Esta atividade pode estar na
raiz de uma série de peculiaridades clinicas e neurofisiol6gi-

cas das epilepsias associadas as displasias corticais.

Cinco aspectos serao discutidos: (i) a prevaléncia elevada
de epilepsia partialis continua em pacientes com displasias
corticais, sem praticamente nunca evoluir para status epilep-
ticus generalizado; (ii) a aparente contradi¢do entre a hiper-
excitabilidade das lesdes displasicas e o baixo indice de crises
reflexas nestes pacientes; (iii) a persisténcia de descargas epi-
leptiformes por vezes continuas, por horas ou indefinidamen-
te (crises eletrograficas), sem progressao para crises clinica-
mente detectdveis (que demandariam o envolvimento de
outras dreas corticais adjacentes ou a distancia); (iv) a ocor-
réncia de intensificacdo (aumento, piora) das crises em alguns
pacientes com displasias corticais nos quais a lesao é apenas
parcialmente ressecada; e (v) os mecanismos moleculares
sugestivos de inibicao intra-Isional nas displasias corticais.

Uma reflexdo sobre as caracteristicas clinicas menciona-
das, associadas aos achados de neurobiologia experimental
sugerem que se passe a olhar de uma forma diferente a ques-
tdo das displasias corticais, com potencial relevancia para a
tomada de decisoes terapéuticas.

Resumos de Comunicacoes Livres
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Introducdo: O padrdo electroencefalografico de surto-
supressao é relativamente frequente no periodo neonatal, sur-
gindo associado maioritariamente a encefalopatia hipoxico-
isquémica (EHI) ou aos sindromes de Encefalopatia Miocl6nica
Neonatal (EMN) e de Encefalopatia Epiléptica Neonatal —
Sindrome de Ohtahara (SO). Estes sindromes caracterizam-se
pelo inicio de convulsdes neonatais frequentes, associados a
um padrao de surto-supressdo. A sua independéncia nosolégi-
ca é provavel, embora persista ainda alguma controvérsia
dadas as multiplas caracteristicas comuns, tornando muitas
vezes dificil a atribuicdo de um diagndstico, mesmo que s6 sin-
dromatico. Os autores revéem a literatura relativamente a clas-
sificacdo nosolégica, diagnéstico diferencial e evolugao.

Objectivos: Caracterizar e correlacionar na amostra selec-
cionada, os dados clinicos, electroencefalogréficos e evoluti-
vos, e clarificar os diagndsticos sindromaticos atribuidos.

Metodologia: Através dos registos do Laboratério de
Electroencefalografia foram seleccionados todos os casos com
padrdo de surto-supressdo e idade gestacional superior a 36
semanas, realizados de Janeiro de 2006 a Dezembro de 2007.

Resultados: Foram avaliados 6 casos e um total de 22 EEG. A
amostra foi estudada relativamente a varios parametros: factores
etiolégicos pré-natais (nao encontrados) e peri-natais (3 casos de
sofrimento fetal durante periodo expulsivo; restantes sem altera-
¢oes); apresentacao clinica (3 casos com convulsdes neonatais
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muito precoces, iniciadas antes das 6 horas de vida; restantes
com convulsdes iniciadas precocemente mas apés primeira
semana); registos EEG (verificou-se persisténcia do padrao de
surto-supressao para além das 3 semanas de vida, em 3 casos;
nos restantes houve evolugao para outros padroes/melhoria do
tracado); diagnoéstico etiolégico (3 casos de encefalopatia hipoxi-
co-isquémica, 1 caso de hiperglicinémia nao-cetdtica, 2 casos
sem diagnéstico etiolégico, mas com diagndstico sindromatico
provével de SO); evolugdo (a excepgao de 1 caso de EHI com evo-
lucao favoravel, todos os outros se caracterizaram por evolucao
neuroldgica muito desfavoravel).

Conclusoes: Tal como descrito na literatura, verificou-se
persisténcia do padrao de surto-supressao apenas nos casos
das encefalopatias epilépticas, constatando-se modificacao
do padrdo ou melhoria do tragado nas encefalopatias de
causa hipoxico-isquémica. Globalmente verificou-se a corre-
lacdo esperada entre a presenca de padrao de surto-supressao
e mau prognéstico neuroldgico. No caso das encefalopatias
epilépticas € frequente a fusao de caracteristicas de ambos os
sindromes, SO e EMN, pelo que se torna dificil estabelecer um
diagnéstico sindromadtico.

Sindrome de Jeavons: uma entidade
clinica independente?

Daniel Borges', Euldlia Calado', Ana Moreira', Pedro Cabral?,
Adilia Seabra', Ana Isabel Dias’

1-Servico de Neurologia Pedidtrica, Hospital de Dona Estefania,
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Introducdo: O fechar dos olhos raramente induz crises epi-
lépticas. Este tipo de crises electroclinicas estd geralmente asso-
ciado as epilepsias generalizadas idiopéaticas (EGI). Na sindro-
me de Jeavons (S]) é possivel identificar breves auséncias com
mioclonias palpebrais (frequentemente com supraversao dos
olhos e retropulsao cefdlica) apds o encerramento dos olhos.
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Jeavons, em 1977, descreveu pela primeira vez esta condi¢ao
como mioclonias palpebrais associadas a breves auséncias,
actividade paroxistica generalizada desencadeada pela oclusdo
palpebral na presenga de luz (sendo inibida pelo escuro - fixa-
tion-off sensitivity) e fotossenssibilidade. Em 1982, Covanis
avangou com uma prevaléncia desta condicao de 7.3% nas epi-
lepsias generalizadas idiopéticas. Esta sindrome nao estd reco-
nhecida pela ILAE; pese embora este tipo de crise tenha sido
aceite e esteja presente em condigoes idiopdticas, sintomadticas
ou provavelmente sintomadticas. Tem sido sugerido recente-
mente por vdrios autores, que a SJ seja classificada como uma
sindrome epiléptica independente, tendo em conta as suas
caracteristicas clinicas e electroencefalogréficas especificas.

Objectivo: Identificar pacientes que preencham os crité-
rios clinicos de sindrome de Jeavons, avaliando a sua semio-
logia e caracteristicas electroclinicas e evolutivas. Comprovar
o papel do video-EEG equacionando se a associa¢do deste a
uma anamnese completa é suficiente para o diagnéstico.
Adicionalmente, inferir sobre possiveis causas de subvaloriza-
¢do e/ou ndo identificagdo desta sindrome.

Metodologia: Andlise de todos os electroencefalogramas
realizados no Laboratério de EEG do Servico de Neurologia
Pedidtrica do Hospital de Dona Estefania entre Janeiro de
2006 e Dezembro de 2007 (total de 2891), seleccionando aque-
les, que aliados ao quadro clinico, fossem sugestivos de sin-
droma de Jeavons.

Resultados: Foram identificados cinco casos (n = 5) pela
metodologia descrita. Trés do sexo masculino (60%) com oito,
16 e oito anos de idade e dois do sexo feminino (40%), ambos
com 11 anos; sendo a média global de idades desta amostra de
10.8 anos. O follow-up é variado (trés meses — 11 anos).
Exceptuando um destes pacientes (cuja clinica é a mais suges-
tiva), os restantes casos estdo documentados por video-EEG
interictal e ictal.

Conclusao: A sindrome de Jeavons nao € invulgar entre as
epilepsias generalizadas idiopaticas. E possivel a sua nao
identificacao devido as modificagdes da sua subtil semiologia
clinica ao longo dos anos e da atenuacao/supressao da activi-
dade paroxistica pela terapéutica anti-epiléptica. O registo de
video-EEG na primeira abordagem, nao medicada, nao deixa
margens para erros diagndsticos. Quando sdo aplicados crité-
rios de inclusdo rigorosos, a SJ constitui uma entidade homo-
génea, provavelmente com uma forte componente genética e
bastante distinta das restantes EGI, pelo que pensamos que
existem argumentos fortes para a sua classificacdo, pela ILAE,
como uma sindrome clinica independente.

Estado de Mal Parcial Complexo:
Contribuicao da Imagem no Diagnéstico
Precoce e Semiologia Evolutiva

Paula Breia, Paulo Saraiva

Servico de Neurologia, Servigo de Neuroradiologia, Hospital
Garcia de Orta, Almada.

apaulabreia@hotmail.com

Introducao: O estado de mal parcial complexo (EMPC)
constitui frequentemente um desafio diagnéstico. A tomografia
computorizada (TC) e, em particular, a ressonancia magnética
(RM) podem assumir papel fundamental na sua afirmacao.

Nas imagens ponderadas em T2 sdo habitualmente descri-
tas dreas de hipersinal cértico/subcorticais, com diminui¢ao
da difusibilidade proténica e correspondente hipossinal nos
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mapas de coeficiente de difusdao aparente (ADC), considera-
das transitdrias pela maioria dos autores.

Material e métodos: Foram revistos os processos clinicos
de quatro doentes (D) com o diagnéstico de EMPC possuido-
res de exames neurorradiolégicos (TC e RM) realizados na
fase precoce da doenca e aos 6anos (D1), 5meses (D2), 3meses
(D3) e 6semanas (D4).

Resultados: Apenas dois doentes tinham histéria conheci-
da de epilepsia. O diagnéstico de EPMC foi estabelecido entre
as 6h e o 3° dia. Um sindrome febril foi precipitante em trés
doentes e a suspensdo da medica¢dao noutro. Excluiram-se
outras causas desencadeantes. Registou-se actividade paro-
xistica focal continua em dois doentes e lentificacao difusa
noutros dois. O controlo do EM foi conseguido com fenitoina
IV (D1, D2), coma barbitirico (D3) e levetiracetam (D4).
Apenas um doente teve alta sem sinais focais. Todos os doen-
tes realizaram TC no primeiro dia de doenca; em dois (D1, D2)
observaram-se uma ou mais areas de edema focal. Nos res-
tantes ndo se observaram lesdes agudas. As RM iniciais foram
realizadas aos 5° (D1, D2), 3° (D3) e 6° dias (D4) de doenca e
mostraram areas de edema focal, unilaterais (D2) ou bilaterais
(D1, D3, D4) supratentoriais, supra e infratentoriais (D3), com
diminuicdo do ADC nos casos determinados (D2, D3, D4). As
RM evolutivas mostraram dareas de atrofia focal, num caso
(D1) acompanhando-se atrofia cerebelosa cruzada.

Discusséo: O diagndstico de EMPC foi feito tardiamente em
todos os doentes. As RM iniciais mostraram padrao semiologi-
co semelhante, compativel com edema citotocico, comprova-
do em trés casos (D2, D3 e D4) por reducao do ADC. Os exames
de controlo mostraram dreas de atrofia focal, reflectindo a irre-
versibilidade das alteragdes parenquimatosas, provavelmente
devido a necrose neuronal selectiva e de acordo com vulnera-
bilidade metabdlica local. A atrofia cerebelosa cruzada pode
ser explicada por diasquise, com libertacdo de neurotransmis-
sor inibidor, ou por degenerescéncia Walleriana.

Conclusao: Os autores sublinham a importancia do reco-
nhecimento da semiologia imagiolégica no EMPC, incluindo-
o no diagnéstico diferencial das entidades clinicas que se
expressam por dreas de edema citotécico. Aquele reconheci-
mento pode obviar ao uso de técnicas diagnosticas invasivas.

Semiologia Ictal na Esclerose Mesial:
existem diferencas quando ha actividade
paroxistica bitemporal?

Rui André, Catarina Rito, Argemiro Geraldo, Francisco Sales
Unidade de Monitorizagao de Epilepsia e Sono. Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
ruiandre@gmail.com

Introducao: Apesar dos avangos nos exames complemen-
tares, a semiologia ictal permanece um instrumento valido na
localizagao do foco epiléptico. A presenca de actividade paro-
xistica bitemporal na esclerose mesial tem um significado
ainda por determinar.

Objectivos: Pretendeu-se caracterizar a semiologia dos
doentes com esclerose mesial seguidos no nosso centro,
nomeadamente se a semiologia ictal nos doentes com activi-
dade paroxistica bitemporal no EEG, sincrona ou assincrona,
difere daqueles com actividade unitemporal.

Metodologia: Seleccionaram-se os doentes consecutivos
com esclerose mesial registados na Base de Dados de Epilepsia
do nosso hospital de Janeiro/2005 a Dezembro/2006 que preen-

Sinapse

107



108

chiam os critérios acima referidos. Obtiveram-se dados demo-
graficos, clinicos (semiologia ictal, aura, nao-responsividade,
movimentos mastigatérios, automatismos e distonia uni ou
bilaterais, motores simples) e métodos auxiliares (EEG e RMN-
CE), através da pesquisa na base e nos processos hospitalares.

Resultados: Foram obtidos 54 doentes, dos quais 31 do
sexo feminino. A média de idades foi 38,3+10,2 anos. A escle-
rose mesial, direita em 28 (52%) e esquerda em 26 doentes, era
isolada em 51 casos (94%), havendo patologia dual em 3
(Sindroma de Sturge-Weber, displasia cortical e neurofibro-
matose). Havia actividade paroxistica unitemporal em 29
doentes (54%) e bitemporal nos restantes 25. Em termos
semiolégicos, no grupo com actividade unitemporal, 24 (83%)
tinham crises automotoras, 2 crises dialépticas e 3 crises
motoras simples. Nos doentes com actividade bitemporal, 24
(96%) tinham crises automotoras, e 1 crises motoras simples.
Havia aura em 12 dos doentes (48%) com actividade bitempo-
ral e em 17 (59%) com unitemporal. A nao-responsividade
existia em 17 (68%) dos doentes com actividade bitemporal e
em 20 (69%) com unitemporal. Existiam movimentos masti-
gatérios em 14 doentes de cada grupo (56 e 48% respectiva-
mente). A distonia unilateral apresentou-se em 11 (44%) dos
doentes com actividade bitemporal e em 19 (65%) com uni-
temporal. A distonia bilateral surgiu em 3 doentes com activi-
dade bitemporal e em 2 com unitemporal. Os automatismos
unilaterais estavam presentes em 19 doentes de cada grupo
(76 e 65 % respectivamente) e os bilaterais em 16 (64%) dos
doentes com actividade bitemporal e em 14 (48%) com uni-
temporal. Os processos clonicos existiam em 7 doentes com
actividade bitemporal (28%) e em 5 (17%) com unitemporal.

Conclusdes: Apesar da distonia unilateral estar mais asso-
ciada a actividade unitemporal e dos automatismos bilaterais
mais associados a actividade bitemporal, ndo foram encontra-
das diferencas estatisticamente significativas entre o perfil
semiolégico dos 2 grupos. Estudos com amostras de maior
dimensao serdo necessarios.

Casuistica de doentes com epilepsia e
malformacoes do desenvolvimento
cortical do Hospital Pedro Hispano

Duarte Vieira', Roseli Gomes?, Célia Barbosa?, Dilio Alves®,
Cristina Alves?, Ricardo Rego®

1-Servicos de Neurorradiologia, 2-Neuropediatria e 3-Neurologia
do Hospital Pedro Hispano.

nunovieira55@gmail.com

Introducio: Os doentes com malformacoes do desenvolvi-
mento cortical (MDC) apresentam um vasto espectro de mani-
festacoes clinicas que vao desde casos assintomaticos a epilep-
sia, atraso no desenvolvimento psico-motor (DPM) e défices
neurolégicos focais. As MDC continuam a ser cada vez mais
reconhecidas como causa de atraso do DPM e epilepsia refrac-
tdria. A sua classificagdo é baseada na alteracdo de uma das trés
etapas fundamentais do desenvolvimento cortical: proliferacao
e apoptose neuroglial, migracao e organizacdo neuronal.

Objectivos: Estudar retrospectivamente um grupo de
doentes com epilepsia e diagndstico imagiolégico de MDC e
analisar as caracteristicas clinicas desta populacao.

Metodologia: Os casos foram identificados através da base
de dados de EEG do HPH, na qual se pesquisou como termos-
chave MDC e suas sub-categorias. As caracteristicas clinicas
foram analisadas por revisao de processo clinico e imagem.

Sinapse

Foi utilizada a classificacdo semiolégica de crises epilépticas e
a classificacao de sindromes da ILAE.

Resultados: Foram identificados 32 casos, 18 femininos e
14 masculinos, idade média 23,2 anos (5-64). Distribuicao por
diagnésticos: displasia cortical (n=13), heterotopia (n=5), poli-
microgiria (n=4), microcefalia (n=3), esclerose tuberosa (n=3),
DNET (n=2), lisencefalia (n=1) e paquigiria (n=1). A idade
média de inicio de crises foi de 9,3 anos (0,3-47). Dezanove
casos foram classificados como refractarios (59%), e seis foram
submetidos a tratamento cirdrgico (19%). Quinze dos doentes
apresentavam mais do que um tipo de crises (47%), sendo a
classificacdo das mesmas distribuida da seguinte forma: dia-
léptica (n=9), ténico-clénica generalizada (n=8), clénica (n=7),
ténica (n=6), aura (n=5), mioclénica (n=5), versiva (n=3), auto-
motora (n=3), espasmos infantis (n=2), astatica (n=1), hipomo-
tora (n=1), aténica (n=1). Classificagao sindromatica: epilepsia
generalizada sintomadtica - 7 doentes, dos quais 2 com sindro-
me de West e 1 com sindrome de Lennox-Gastaut; epilepsia
focal sintomatica - 25 doentes. Atraso do DPM em 16, classifi-
cado com ligeiro (n=2), moderado (n=8) e grave (n=6) sendo a
idade média de inicio da epilepsia nestes doentes de 15,5, 8,2 e
1,7 anos, respectivamente

Conclusoes: Destacam-se a elevada proporcao de epilep-
sias refractarias, sendo que dos sindromes epilépticos focais
apenas em cerca de um quinto foi possivel o tratamento cirtr-
gico. Constatou-se uma correlacdo inversa entre a idade de
inicio da epilepsia e a gravidade do atraso do DPM.
Finalmente, verificimos que o uso da classificacao semiol6gi-
ca de crises € possivel e pratico mesmo no ambito de uma
analise retrospectiva de casuistica.

Imagiologia Funcional por
Ressonancia Magnética da actividade ictal
na avaliacdo para Cirurgia da Epilepsia

Alberto Leal'?, Mério Forjaz Secca®, Constanga Jordao? José P
Monteiro*, Pedro Cabral?

1-Servico de Neurofisiologia, Hospital Julio de Matos; 2-Grupo de
Cirdrgia da Epilepsia do Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental;
3-Departamento de Fisica, Universidade Nova de Lisboa; 4-
Neuropediatria, Hospital Garcia da Horta.

a.leal@netcabo.pt

Introducdo: O estudo clinico-neurofisiolégico das crises
epilépticas desempenha um papel fundamental na avaliagao
de doentes com epilepsias refractarias para cirurgia da epilep-
sia. No entanto frequentemente nao é possivel localizar de
forma inequivoca a origem dos eventos ictais, sendo os doen-
tes orientados para estudos invasivos, que sdo onerosos e
arriscados. A Imagiologia Funcional por Ressonancia
Magnética (IfRM) é um método ndo invasivo com potencial
para melhorar a localizagdo intracraniana dos geradores da
actividade epiléptica, podendo obter informacao importante
nestes doentes.

Objectivos: Descrever a metodologia utilizada para obter
registos ictais de EEG/RMf em doentes do programa de
Cirurgia da Epilepsia do Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental
(CHLO), bem como descrever os resultados preliminares.

Metodologia: Trés doentes (idades 2,4 e 9 anos) com epilep-
sia refractéria e crises frequentes foram submetidos a IfRM. O
doente 1 nao apresentava lesdes na RM, sendo as crises no EEG
temporo-occipitais esquerdas. O segundo doente apresentava
duas lesdes em lobos distintos (frontal e temporal), sendo as
crises no EEG ndo localizadoras. Um terceiro doente com
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Hamartoma Hipotalamico apresentava multiplas crises geldsti-
cas. Os doentes mais jovens foram sedados com Sevoflurano,
tendo as aquisi¢des RM a duracdo de cerca de 90 minutos.

Resultados: No doente 1 foi registada uma crise, com acti-
vacdo consistente na face inferior da juncao temporo-occipi-
tal, o que concorda com o EEG no escalpe e com activacao
semelhante obtida a partir da actividade interictal. No doente
2 foi registada uma crise com forte activacdo BOLD do lobo
temporal, implicando este lobo como a provavel origem das
crises. No doente 3 foram registadas multiplas crises (N=8), o
que resultou em activacdo BOLD do Hamartoma, bem como
de todo o sistema limbico esquerdo.

Conclusdes: O estudo da actividade ictal em registos simul-
taneos de EEG/RMf é tecnicamente possivel, fornecendo
informacao relevante na avaliacdo para cirurgia da epilepsia.

Sintomatologia psicopatolégica nas
Epilepsias do Lobo Temporal (Escleroses
Mesiais)

Liliana Sousa'?, Catarina Cunha', M4rio Simoes?, Isabel
Santana'

1-Unidade de Monitorizacdo de Epilepsia e Sono (UMES) -
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, 2-Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao
da Universidade de Coimbra.

bapt.liliana@gmail.com

Introducéo: Os transtornos psicolégicos e psicopatolégi-
cos sdo frequentes nos doentes com Epilepsia e implicam
intervencoes especificas. No que diz respeito a sua relagao
com capacidade intelectual geral, varios estudos sugerem que
os pacientes com desempenhos inferiores estdo mais propen-
sos ao desenvolvimento de psicopatologia, sugerindo-os
como grupo de risco.

Objectivos: Caracterizacdo da sintomatologia psicopatold-
gica num grupo de pacientes com epilepsia do lobo temporal
(Escleroses Mesiais - EM); identificacdo de factores predispo-
nentes; relacao entre a capacidade intelectual e psicopatologia.

Metodologia: A amostra era constituida por 30 pacientes
com EM em programa de cirurgia. Como instrumento de
caracterizacao e de investigacdo utilizou-se o Inventario de
Sintomas Psicopatolégicos (BSI, Brief Symptom Inventory) e as
varidveis consideradas foram a idade de inicio e duragdo da
epilepsia, frequéncia das crises, lateralizacao do foco epilépti-
co e medicacao anti-epiléptica (niimero de fairmacos). A ané-
lise estatistica foi efectuada na versao 15 do Statistical Package
for the Social Sciences (SPSS), utilizando-se o teste U-Mann
Withney na comparacgao de grupos e a versao nao paramétri-
ca de Spearman nos estudos de correlacao.

Resultados: Dos 30 doente, 26.7% apresentaram valores
superiores a média da populacao saudével (controlo normati-
vo) no Indice Geral de Sintomas. Encontrou-se uma percenta-
gem mais elevada nas dimensoes relativas a Sensibilidade
Interpessoal (23.3%), Depressao (20%), Ansiedade (20%) e
Psicoticismo (20%). Relativamente aos condicionantes clini-
cos da psicopatologia, e embora se delineasse uma tendéncia
para relacdo com uma localiza¢do esquerda do foco epilépti-
co e a frequéncia mensal de crises, os resultados nao alcanca-
ram significancia estatistica. Na anélise especifica da relacao
entre o Quociente Intelectual Geral (QIEC) e os resultados
gerais e parcelares do BSI, observou-se uma correlagdo signi-
ficativa no dominio da “Obsessao-Compulsao”.

Conclusoes: Confirmou-se a elevada frequéncia de pertur-
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bacdo emocional nos pacientes com Epilepsia associada a
Esclerose Mesial, sendo os sintomas mais frequentes referencia-
veis aos dominios da Sensibilidade Interpessoal, Psicoticismo,
Ansiedade e Depressao. A capacidade intelectual associou-se
preferencialmente a sintomas obsessivo-compulsivos.

FuncOes executivas na Epilepsia do
Lobo Frontal e associada a Esclerose Mesial

Catarina Cunha', Liliana Sousa'?, Isabel Santana'
1-Unidade de Monitorizacao de Epilepsia e Sono - Servigo de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, 2-
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educagao da
Universidade de Coimbra

catarina.cnh@gmail.com

Introducéo: Tem sido sugerido um compromisso significa-
tivo de fungdes frontais nas Escleroses Mesiais (EM) em estu-
dos, escassos na literatura, em que se comparam os perfis
neuropsicolégicos destes pacientes com Epilepsias do Lobo
Frontal (ELF). Duas hip6teses explicativas tém sido sugeridas:
1) uma influéncia epileptogénica da EM em regioes extratem-
porais, nomeadamente frontais; 2) uma contribuicao activa
dos hipocampos para as funcoes classicamente associadas ao
lobo frontal. Para melhor compreender e caracterizar o
desempenho executivo nestes 2 grupos patoldgicos, seleccio-
namos da avaliag@o neuropsicoldgica compreensiva as provas
especificas para avaliagdo destas capacidades e compardmos
os seus resultados nos grupos de estudo.

Metodologia: A nossa amostra era constituida por 86
pacientes com o diagndstico de epilepsias focais (unilaterais),
investigados por video-EEG, RM e, nalguns casos, estudo
invasivo e resultados histolégicos: 15 com ELE 7 com laterali-
zacao do foco a esquerda (ELFE) e 8 a direita (ELFD); e 71 com
EM, 29 com lateralizacdo a esquerda (EME) e 42 a direita
(EMD). Foram recolhidos dados demogréficos e informacao
clinica relevante como a idade de inicio e duracao da patolo-
gia. Os testes neuropsicoldgicos analisados foram: controlo
mental, digit span directo e inverso (Wechsler), Trail Making
Test A e B (TMT A e B), Stroop Colour Test C e CW (SCT), ini-
ciativa verbal semantica e fonética e Toulouse-Piéron, (Bateria
de Epilepsia, Elia Baeta, 2002). Realizaram-se comparacoes
multiplas entre os grupos e as varidveis dependentes; foram
efectuados estudos de correlagdes nao paramétricas (correla-
¢ao de Spearman).

Resultados: Os grupos eram comparaveis relativamente as
varidveis demogréficas. Verificou-se uma tendéncia consis-
tente para um melhor desempenho do grupo frontal esquer-
do e pior dos doentes mesiais esquerdos. Constataram-se
diferencas significativas nas provas de rendimento de traba-
lho entre os grupos ELFE (188.00+ 54.68) e EME (123.68+
60.05) com p=0.023 e numa prova de fluéncia verbal entre os
grupos de ELFE (19.86+4.81) e EME (13.96 +5.01) com p=0.011
e entre o primeiro grupo e EMD (14.78+5.02) com p=0.023. A
varidvel idade de inicio correlacionava-se significativamente
com a prova da fluéncia verbal “artigos de comer” (rs=.316,
p=.003) e a duragdo da epilepsia afectava negativamente o
rendimento de trabalho (rs=-.400, p=.000), Stroop CW
(rs=.302, p=.005), TMTA (rs=.229, p=.034), TMTB (rs=.229,
p=.005) e fluéncia verbal “animais” (rs=-.300, p=.005).

Conclusdes: Verificimos que o grupo com EME apresentava
pior desempenho nas provas de atencao sustentada/pesquisa
visual e fluéncia verbal, apresentado os doentes com ELFE os
melhores desempenhos nestas provas. Este paradoxo funcional
nao apoia a hipé6tese de uma disfungdo regional mais extensa
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na EM (1), remetendo para um envolvimento mais complexo
das estruturas mesiais nos mecanismos de iniciativa e executi-
vos (2). Contudo, varidveis como a cronicidade das EM podem,
também, ter influenciado os desempenhos obtidos.

Avaliacdo Da Eficacia Da Cirurgia Da
Epilepsia Mesial Temporal: Cirurgia
Curativa Ou Da Farmacoresisténcia?

Pelo grupo de cirurgia da epilepsia do Hospital Egas Moniz,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidenta', Lisboa: Clara Romero’,
Nuno Canas?, Joaquim Pedro Correia', Pedro Cabral®

1-Servigo de Neurocirurgia e 2-Neurologia, Hospital de Egas
Moniz, Lisboa.

nunocanas@netcabo.pt

Introducdo: A eficdcia da cirurgia da epilepsia mesial tem-
poral (CEMT) foi demonstrada em varios estudos, sendo os
resultados tradicionalmente avaliados pela classificagao de
Engel. No entanto, esta ndo considera a contribuicao da tera-
péutica antiepiléptica para o resultado cirtirgico a longo prazo.

Objectivo: Avaliar a eficdcia da CEMT considerando a tera-
péutica antiepilética efectuada no seguimento pés-operatério.

Métodos: Avaliaram-se os resultados cirdrgicos de 58
doentes submetidos a CEMT (100% com esclerose do hipo-
campo) com mais de um ano de seguimento e utilizando a
classificacdo de Engel; no seguimento pds-operatorio foi
registada a terapéutica antiepiléptica efectuada. Foram consi-
derados curados os doentes em classe Ia de Engel e sem anti-
epilépticos; controlados os doentes em classe [a mas manten-
do antiepilépticos; e ndo curados doentes mantendo crises e
antiepilépticos. Foi também analisada a contribuicdo de
alguns factores (tempo de evolugdo da epilepsia, frequéncia
de crises pré-operatdrias, presenca de convulsoes febris ou
outros factores precipitantes, crises no periodo pés-operato-
rio) para o resultado cirtrgico final (correlacao P de Pearson).

Resultados: Dos 58 doentes (35 mulheres; seguimento até
10 anos), 85% estao sem crises e sem auras (Engel Ia); apesar
da reducdo de terapéutica (dose/ nimero de antiepilépticos)
se iniciar logo no 1° ano ap6s cirurgia, somente a partir do 2°
ano se verificou a sua suspensdo. A partir dai (n=52), 29% dos
doentes estdao curados e 60% controlados; em todos os restan-
tes houve uma reducao de crises superior a 50%. No total, 86%
dos doentes reduziram a terapéutica, sendo os principais fac-
tores associados a sua ndo reducdo/ suspensdo um curto
periodo apds a cirurgia ou o reaparecimento de auras (em 14%
dos doentes). Dos factores analisados, somente a presenca de
crises no periodo pés-operatério (até 7 dias ap6s cirurgia) se
relacionou com um pior resultado cirdrgico final (p<0,01).

Conclusdes: Apesar da CEMT ser classicamente considera-
da como curativa, no seguimento a longo prazo a maioria dos
doentes necessita de antiepilépticos (mesmo que em doses
muito baixas) para evitar o reaparecimento de crises; os facto-
res condicionantes do resultado cirtrgico final necessitam de
melhor caracterizagao. Estes resultados sugerem que a CEMT,
na realidade, deve ser considerada fundamentalmente como
uma cirurgia da farmacoresisténcia.

Perfil Neuroguimico de Tumores
Gliais e sua relacao com a epileptogénese
tumoral. Estudo Imunocitoquimico.

Sofia Nunes de Oliveira, José Pimentel

Laboraté6rio de Neuropatologia. Hospital de Santa Maria. Lisboa.
snunesoliveira@gmail.com

Sinapse

Introducdo: Apesar da associacdo entre tumores cerebrais
e epilepsia ser conhecida de longa data, persistem muitas
incégnitas sobre os mecanismos de epileptogénese tumoral,
que assentam na sua natureza multifactorial e na dificuldade
em estudar mecanismos moleculares num microambiente
dificil de replicar. Nos tdltimos anos, a andlise das perturba-
¢oes de equilibrio entre neurotransmissao excitatoria e inibi-
téria tem recebido atencdo crescente. Alguns estudos tém
recorrido a imunocitoquimica para tentar caracterizar melhor
estes processos.

Objectivos: Foi nosso objectivo estudar o perfil neuroquimi-
co de tumores neuroepiteliais quanto a expressao de receptores
e enzimas de neurotransmissao excitatéria e inibitdria, e corre-
lacionar os achados com a ocorréncia clinica de epilepsia.

Metodologia: Realizdmos um estudo neuropatoldgico
baseado em amostras de tecido de resseccdo cirtirgica de 37
doentes com tumores neuroepiteliais supratentoriais (16 oli-
godendrogliomas grau III; 11 glioblastomas; 3 oligodendro-
gliomas grau II; 2 astrocitomas grau III; 2 oligoastrocitomas; 2
gangliogliomas; 1 astrocitoma grau II). Foi usada a técnica de
imunocitoquimica, com recurso a trés anticorpos - anti-
receptor NMDA R1 do glutamato, anti-GADG65, e anti-subuni-
dade - do receptor GABA-A. Foram analisadas areas de cortex
sem tecido tumoral, zona de invasao e tecido tumoral, com
contagem de células imunoreactivas. Foram calculados indi-
ces de marcacgao e nimero total de células marcadas usando o
software Motic Images®, sendo os valores obtidos nas trés
dreas comparados entre si e entre tumores com e sem epilep-
sia. Foi também quantificada de forma semi-quantitativa a
marcacao de neur6pilo. Na andlise estatistica foi utilizado o
software SPSS®.

Resultados: Para todos os anticorpos houve marcagao de
células neuronais, de pequeno namero de células gliais e de
neurdpilo nas zonas de cortex sem tecido tumoral, semelhan-
te ao descrito na literatura como marcacao de cértex normal.

Encontrdmos um gradiente decrescente de marcagao a
medida que passamos do tecido sdo para a zona de invasao, e
desta para o tumor, ou seja, a maioria das células neoplésicas
dos gliomas ndao marcou com os anticorpos utilizados. A mar-
cacdo com o anticorpo anti-NMDA e anti-GAD65 foi paralela a
de anti-GABA-A em dreas e células semelhantes. Para o anti-
corpo anti-receptor NMDA, a diferen¢a no niimero absoluto
de células marcadas nas trés zonas nao foi significativa, ou
seja, o namero total de células marcadas a exprimir receptores
excitatérios na zona de tumor e de invasao foi estatisticamen-
te semelhante a do cdrtex sauddvel. As células ganglionares
neopldsicas dos tumores glioneuronais apresentaram marca-
¢ao semelhante aos neur6nios do cértex normal. Para todos os
anticorpos utilizados ndo foram encontradas diferencas com
significado estatistico entre tumores com e sem epilepsia.

Conclusoes: Este estudo mostrou que mesmo tumores
invasivos e destrutivos do parénquima cerebral estdo associa-
dos a tecido nervoso limitrofe com capacidade de expressao
de receptores e enzimas de neurotransmissiao semelhante ao
cértex normal; confirmou que uma minoria de células gliais
exprime receptores de neurotransmissores mantendo-se em
aberto a questao da importancia que estas células possam ter
na modulagdo da neurotransmissao e qual a sua interaccao
com o0s neurénios; demonstrou que o tecido tumoral conser-
va um grupo de células com capacidade de expressao dos
receptores do glutamato; evidenciou que a expressdo de
receptores de neurotransmissores excitatérios acompanha a
de inibitérios partilhados pelo mesmo tipo de células ao con-
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trario do que tinha sido concluido noutros trabalhos publica-
dos; reforcou a evidéncia de que os tumores glioneuronais
possuem células neopldsicas com capacidade de expressao de
neurotransmissores semelhantes aos dos neurénios do cértex
sauddvel podendo isto sugerir que estes tumores possam ter
propriedades epileptogénicas intrinsecas no seu componente
neuronal neoplésico.

Epilepsias Refractarias do Lobo
Temporal (Escleroses Mesiais): Estudo
exploratério com a versao portuguesa da
WAIS-I1II (Escala de Inteligéncia de
Wechsler para Adultos-Terceira Edicdo)

Liliana Sousa'?, Catarina Cunha', M4rio Simoes?, Isabel
Santana’

1-Unidade de Monitorizacao de Epilepsia e Sono - Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, 2-
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao da
Universidade de Coimbra

bapt.liliana@gmail.com

Introducdo: O nivel intelectual global é um importante
determinante de desempenho em fungdes cognitivas. Por
outro lado, a discrepancia entre os Quociente Intelectual
Verbal e de Realizacao tem sido valorizada como um indica-
dor de lateralizacao do foco epiléptico.

Objectivos: Pretende-se caracterizar as capacidades inte-
lectuais num grupo de doentes com epilepsia do lobo tempo-
ral (escleroses mesiais, EM) utilizando a versdo portuguesa da
WAI-III recentemente disponivel, e determinar a influéncia de
algumas varidveis demogréficas e clinicas nessas mesmas
capacidades.

Metodologia: A amostra foi constituida por 30 pacientes
com EM em programa de cirurgia. As varidveis clinicas consi-
deradas foram a idade de inicio e duracdo da epilepsia, fre-
quéncia das crises, lateralizacao do foco epiléptico e medica-
¢do anti-epiléptica (niimero de farmacos). Foi utilizada a ver-
sdo portuguesa da WAIS-III mas, como nao estdo integral-
mente disponiveis os dados normativos para a populacao
portuguesa, foram utilizados os espanhdis para algumas ana-
lises. As andlises estatisticas foram efectuadas com a versao 15
do Statistical Package for the Social Sciences (SPSS). Para com-
paracdo de grupos utilizdimos o teste U-Mann Withney e na
andlise das correlagdes foi utilizada a versao nao paramétrica
de Spearman.

Resultados: Os resultados obtidos por este grupo oscilam
entre 54-101 pontos padronizados (74.47+13.91) no
Quociente Intelectual Global (QIEC), 58-103 (76.33+13.38) no
Quociente Intelectual Verbal (QIV) e 54-105 (76.30+14.05) no
Quociente Intelectual de Realizacao (QIR). Estes resultados
sdo considerados inferiores ao limite considerado médio nas
escalas de Wechsler. No que diz respeito as varidveis demo-
gréficas, apenas a escolaridade se demonstrou relacionada
com as medidas de inteligéncia (p<0.05). A idade de inicio da
doenca (mas nado a sua duracdo) e o nimero de firmacos
demonstraram-se associados as capacidades intelectuais
(p<0.05), sendo a relagdao com a idade de inicio positiva, e com
o ndmero de formacos negativa. Os desempenhos nos testes
de inteligéncia da WAIS-III ndo se mostraram significativa-
mente afectados pela frequéncia mensal das crises ou pela
lateralizacao do foco epiléptico.

Conclusées: Evidenciou-se um comprometimento intelec-
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tual neste grupo de pacientes. Na andlise dos seus determi-
nantes, verificou-se um maior impacto de varidveis relaciona-
das com o desenvolvimento cerebral relativamente a caracte-
risticas clinicas da doenca epiléptica.

Cirurgia da epilepsia do lobo
temporal. Eficacia clinica a longo prazo

José Pimentel', Carla Bentes’, Alexandre Campos?, Anténio
Gongalves Ferreira® e Grupo da Cirurgia da Epilepsia do
Hospital de Santa Maria

1-Ntcleo de Estudos das Epilepsias, Servico de Neurologia; 2-
Servico de Neurocirurgia; Hospital de Santa Maria, Lisboa.
josepimentel@fm.ul.pt

Introducdo: A epilepsia do lobo temporal (ELT) é a mais
frequentemente tratada cirurgicamente, com resultados exce-
lentes a curto ou médio prazo. Contudo, os a longo prazo sdao
mais contraditérios ou mesmo menos eficazes.

Objectivo: Avaliacdo da evolugdo clinica a longo prazo dos
doentes submetidos a cirurgia da ELT no Hospital de Santa
Maria (HSM).

Metodologia: Cento e um dos 127 doentes operados no
ambito do protocolo do Programa da Cirurgia da Epilepsia do
HSM entre Setembro de 1993 e Novembro de 2007 tinham
ELT. Todos foram avaliados pré e pés-cirurgicamente segundo
o referido protocolo, tendo sido utilizada a base de dados do
Programa para a caracterizagdo prospectiva no que respeita a
evolugao clinica, de acordo com a classificagcao de Engel.

Resultados: Quarenta e oito e 53 doentes eram, respectiva-
mente, do sexo masculino e feminino, a média de idades de
35.0+13.1 anos (Min. 9, Max. 67), e todos tinham lesao
demonstravel imagiologicamente.. Os tipos de cirurgia reali-
zados foram: 69 amigdalohipocampectomias (AH) isoladas
(39 anteriores e 30 selectivas), cujas patologia, histologica-
mente comprovada ou suspeita, foi a esclerose mesial (EM);
27 AH associadas a ressecc¢ao focal (RF- 14 alocorticais e 13
isocorticais) (AH+RF), cujas patologias corresponderam a
lesdes de natureza diversa, excepto EM; 5 RF isoladas (RFI),
todas isocorticais, igualmente traduzindo patologias diversas.
Do total dos doentes com ELT, a maior percentagem (93.3%)
em classe I registou-se ao 32 més e a menor (87.7&) ao 722 més
pos-cirurgia. Para a mesma classe, no grupo das AH isoladas
esses valores foram de 95.1% e 78.5%, também ao32 e 722 més,
embora com menor % de doentes no seguimento a longo
prazo no grupo das AH selectivas quando comparado com o
das AH anteriores (75% ao 722 més vs 87.5% ao 842 més),, no
das AH+RE de 91.3% ao 32 e de 83$% ao 1082 més, e no das
RFI, de 100% ao 62 e de 0% ao 72° més.

Discussao / Conclusoes: A evolucdo clinica pés-cirtrgica
das ELT é muito favoravel sempre que existe uma lesao iden-
tificdvel imagiologicamente. Em qualquer dos grupos estuda-
dos, a % de doentes em classe I tende a diminuir, se bem que
muito demoradamente, ao longo do tempo. O aparente pior
resultado do grupo das AH isoladas selectivas, quando com-
parado com o das anteriores, podera ser devido ao maior
tempo de seguimento neste sub@grupo ou a outros factores
ndo estudados. Os doentes submetidos a RFI tém um pior
resultado a longo prazo.

Conflito de interesses: Os autores negam quaisquer confli-
tos de interesse.
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Défices Neuropsicoldgicos apds
cirurgia da Epilepsia do Lobo Temporal
Mesial

Catarina Cunha', Liliana Sousa'?, Raquel Lemos', Francisco
Sales', Isabel Santana'

1-Unidade de Monitorizacdo de Epilepsia e Sono - Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, 2-
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educagao da
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catarina.cnh@gmail.com

Introducdo: O tratamento cirtrgico da Esclerose Mesial
tem uma eficdcia confirmada no controlo das crises epilépti-
cas, mas pode associar-se a novos défices neuropsicolégicos.
O objectivo deste trabalho foi a investigacdo destes efeitos
adversos nos pacientes com diagnéstico de EM que foram
submetidos a amigdalo-hipocampectomia no ambito do
Grupo de Cirurgia da Epilepsia dos HUC.

Metodologia: A amostra foi constituida por 13 pacientes
com diagnéstico de EM que realizaram intervencao cirtrgica;
6 com foco epiléptico esquerdo e 7 com lateralizacao direita.
Todos os pacientes foram submetidos a avaliagao neuropsico-
légica protocolar na fase pré-cirdrgica, realizada através da
Bateria de Avaliacdo Neuropsicolégica de Adultos com
Epilepsia desenvolvida por Elia Baeta (2002). A partir de dois
anos ap6s a cirurgia procedeu-se a reavaliagdo neuropsicol6-
gica, recorrendo-se a0 mesmo instrumento. As andlises esta-
tisticas foram efectuadas através do programa SPSS, tendo
sido realizados testes t de student entre os dois grupos e as
variaveis dependentes.

Resultados: Comparando os grupos de pacientes direitos e
esquerdos ap6s cirurgia, verificaram-se diferencas estatistica-
mente significativas nos resultados das provas de fluéncia ver-
bal semantica, respectivamente com valores de p=0,016 e
p=0,053, apresentando os esquerdos (15,00+4,85 e 12,00+4,60)
piores resultados que os direitos (23,4+4,81 e 18,86+4,77).
Comparando o desempenho do grupo de pacientes com EM
esquerda antes e apds interven¢do neurocirtrgica, verificou-
se uma melhoria muito ligeira em certas provas cognitivas
(memoria verbal, iniciativa grafomotora e fluéncia verbal), e
maior lentificacao na realizacdo de tarefas como Trail Making
Test (TMT) e Stroop Colour Test (SCT). No entanto, estas dife-
rencas ndo eram estatisticamente significativas. Avaliando, de
igual forma, o grupo de pacientes com EM direita, observa-
ram-se melhorias significativas numa das provas de fluéncia
verbal semantica e fonética, respectivamente com valores de
p=0,035 e p=0,039 e tendéncias nao significativas para melho-
ria, na prova de rendimento de trabalho e TMT e STC (rapidez
de desempenho).

Conclusdes: Os resultados revelaram melhorias cognitivas
com a cirurgia da epilepsia, em ambos os grupos de pacientes,
com significancia no grupo dos pacientes com EM direita. A
um melhor desempenho em funcgdes frontais executivas e de
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rapidez psico-motora em doentes submetidos a resseccao de
hipocampo direito contrapde-se uma evolucao negativa nas
mesmas provas, nos intervencionados a esquerda. Discutem-
se, como possiveis influéncias destes resultados, os mecanis-
mos de plasticidade/reorganizacdo funcional e a modificagao
do tratamento farmacolégico.

Cirurgia Da Epilepsia Mesial
Temporal: Resultados Cirtrgicos A Longo
Termo

Pelo grupo de cirurgia da epilepsia do Hospital Egas Moniz,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa: Clara Romero!,
Nuno Canas?, Joaquim Pedro Correia', Pedro Cabral*

1-Servico de Neurocirurgia e 2-Neurologia, Hospital de Egas
Moniz, Lisboa.

nunocanas@netcabo.pt

Introducdo: A eficdcia da cirurgia da epilepsia mesial tem-
poral (CEMT) no controlo das crises associada a esclerose do
hipocampo (EH), a principal causa de epilepsia refractdria nos
adultos, foi demonstrada num estudo de classe I e noutros
estudos com menor grau de evidéncia, a maioria com curtos
periodos de seguimento.

Objectivo: Avaliar a eficdcia a longo termo e as complicagdes
da CEMT nos doentes com EH operados pelo nosso grupo.

Métodos: Foram revistos os processos clinicos de todos os
doentes operados no nosso centro por EH associada a epilepsia
refractdria (1997-2007; n=72). Nos doentes referenciados por
outros hospitais, o seguimento foi obtido telefonicamente.
Foram registadas as suas caracteristicas demograficas, da epi-
lepsia, terapéutica antiepiléptica pré e pés-operatéria, e com-
plicagdes cirdrgicas. A eficacia cirtirgica foi avaliada (classifica-
¢ao de Engel) nos doentes com mais de um ano de seguimento.

Resultados: Dos 72 doentes operados, a eficicia cirdrgica
foi avaliada em 58 (seguimento completo/ > 1 ano); nestes (35
mulheres; 33+12 anos; seguimento até 10 anos), 60% tinham
antecedentes de factores precipitantes e duracdo de crises
refractarias de 20+11 anos. No total, 85% destes doentes estao
sem crises e sem auras (Engel Ia), 100% no primeiro ano e 80%
no décimo ano de seguimento; nos restantes houve uma
reducao significativa de crises; 86% dos doentes reduziram a
terapéutica antiepiléptica, e 26% suspenderam-na. A morbili-
dade transitéria (parésias do III par/ déficits focais) foi de
2,8%, a definitiva (AVC pds-operatério) de 5,6% e a mortalida-
de de 1,4%.

Conclusdes: Os nossos resultados cirdrgicos (eficdcia/
complicagdes) sdo sobreponiveis aos descritos por outros gru-
pos e suportam a CEMT como a terapéutica de eleicao na epi-
lepsia refractéria associada a EH. A elevada eficacia cirtrgica a
longo termo justifica uma rapida identificacdo e referenciagao
de doentes para esta terapéutica.
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O gue sabe sobre Epilepsia? -
Questionario a Populacao

Sofia Neves', Ana Silvestre'?, Rita Fernandes'?, S6nia Morais"*
1-Liga Portuguesa Contra a Epilepsia, Epicentro Sul; 2-Servico de
Neurologia do Hospital Garcia de Orta; 3-Unidade de
Neuropediatria e Desenvolvimento do Servico de Pediatria do
Hospital Garcia de Orta; 4-Servico de Psiquiatria do Hospital
Garcia de Orta

atdsilvestre@gmail.com

Introducéo: Diversos estudos referem discriminacao das
pessoas com epilepsia, com consequente repercussao psicos-
social. A atitude social da populacdo em geral é considerada
mais devastadora que a propria epilepsia, podendo esta atitu-
de ser consequéncia do conhecimento que os individuos tém
sobre a doenga.

Objectivos: Avaliar o conhecimento sobre a epilepsia na
populacdo em geral.

Metodologia: Aplicou-se um questiondrio constituido por
12 afirmagdes sobre a epilepsia, de resposta verdadeiro ou
falso. O questiondrio foi aplicado de forma aleatéria numa
feira de satide — Expo-Satude 2007- realizada em Lisboa, a
todas as pessoas que se dirigiram a EPIbanca. Foram conside-
radas outras varidveis como o sexo, idade e profissao.
Realizou-se tratamento estatistico com o SPSS 13.0.

Resultados: A nossa amostra é constituida por 115 indivi-
duos (79 do sexo feminino e 36 do sexo masculino), com ida-
des compreendidas entre os 12 e os 75 anos. Quarenta e oito
sdo profissionais na drea da sadde, 30 tém outras profissoes,
28 sdo estudantes e 9 domésticas e reformados. Nao existem
diferencas significativas entre sexos. Apenas 32 pessoas obti-
veram a pontuacdo mdaxima no questiondrio, ou seja, 72% dos
inquiridos erraram pelo menos uma questao. Verifica-se que
46.1% dos individuos acreditam que durante uma crise se
deve colocar algo na boca para que uma pessoa nao morda a
lingua, sendo 40% destes sujeitos profissionais na area da
satide. No entanto os sujeitos mais velhos tém melhor esclare-
cimento sobre esta questao (p<.009). Alguns individuos
acham que todas as pessoas com epilepsia tém sintomas
parecidos (22.6%) e perdem a conciéncia durante uma crise
(21.7%). Todos os participantes neste questiondrio, estao de
acordo com a afirmacao que a pessoa com epilepsia pode pra-
ticar desporto. Existem diferencas significativas entre grupos
profissionais relativamente as questdes referentes ao controlo
das crises pela medicacdo (p<.008) e a realizacdo de uma vida
normal por parte da pessoa com epilepsia (p<.005).

Discussao: Os resultados sugerem a existéncia de informa-
¢do incorrecta sobre alguns aspectos relacionados com a epi-
lepsia. Embora a nossa amostra ndo possa ser considerada
representativa da populacao de Lisboa, permite-nos verificar
que ainda existem mitos relativamente a epilepsia e informa-
¢ao que precisa ser transmitida de uma forma positiva tendo
em conta os grupos profissionais.

Miopia aguda: efeito adverso raro do
topiramato
Filipe Palavra', Helena Gens', Nadia Lopes?® Mario Neves®
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE,;

2-Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.
filipepalavra@gmail.com
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Introducao: O topiramato é um farmaco utilizado no tra-
tamento da epilepsia, para além de ter demonstrado utilidade
na profilaxia da enxaqueca, no tremor essencial e na bulimia.
Apesar de geralmente bem tolerado, tém sido descritos efeitos
adversos com consequéncias graves: é o caso da miopia aguda
com glaucoma de angulo fechado secundério. Descrita pela
primeira vez em 2001, esta situacao clinica afecta todas as fai-
xas etdrias e podera ter graves implicacoes para a acuidade
visual do doente.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de uma doente de 22 anos
de idade, referenciada a consulta externa de Cefaleias pelo
médico assistente, por apresentar crises de cefaleias pulsateis
com agravamento recente e refractariedade a terapéutica imple-
mentada. A doente localizava a dor ao vértex e regido parieto-
temporal direita, acompanhando-se de nduseas, vomitos, foto e
fonofobia. Tinha, em média, 4 crises por més e, mesmo com a
medicagao para a crise (Nimed® e Aspegic®, orais), cada uma
durava mais do que 24 horas. Concomitantemente, a doente
referia privacao de sono motivada pela dor. Era ja portadora de
TAC-CE realizada no ambulatdrio, que nao revelava alteragcoes
relevantes. Perante uma hipdtese provéavel de enxaqueca sem
aura, a doente iniciou medicacao profilactica com topiramato
25 mg 2id (a elevar posteriormente para 50 mg 2id) e sumatrip-
tano, na crise. Um dia ap6s o aumento da dose de topiramato
para 50 mg 2id, recorreu ao Servico de Urgéncia do nosso hospi-
tal com queixas de diminui¢do stbita da acuidade visual. O
exame oftalmolégico revelou uma acuidade visual de 2/10 bila-
teralmente (com estenopeico), apresentando as cAmaras ante-
riores uma profundidade diminuida e sendo o cristalino trans-
parente, com a iris bombé. Foi feita correccao refractiva com -
3.0 dioptrias, bilateralmente. A pressao intraocular era de 20
mmHg. Realizou TAC-CE, que excluiu a existéncia de lesdes
endocranianas. Suspendeu-se a toma de topiramato e, passados
4 dias, a doente referia uma recuperacao total da visao, o que foi
confirmado no exame oftalmolégico realizado 14 dias depois
(acuidade visual de 10/10). Desde entdo, ficou sem medicacao
profiléctica e apenas registou uma crise, com boa resposta ao
sumatriptano. Mantém seguimento em consulta externa.

Discussao/Conclusdo: O reconhecimento precoce da mio-
pia aguda induzida pelo topiramato (apesar de se tratar de um
efeito adverso raro) é fulcral, no que ao progndstico diz res-
peito. O desenvolvimento de um glaucoma de angulo fechado
secunddrio pode agravar seriamente o quadro clinico, mas,
apesar disso, trata-se de uma situacdo reversivel com a sus-
pensdo da medicacao.

Nova mutacao missense p.Arg65Gin
do gene CDKL5 em crian¢ca com
encefalopatia epiléptica

Nadine Ferreira, José Paulo Monteiro

Unidade de Neuropediatria e Desenvolvimento, Servico de
Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada
nadinelisa@netcabo.pt

Introduc@o: As mais graves epilepsias sintomadticas da
idade pediatrica traduzem-se por encefalopatias epilépticas
com consequente atraso do desenvolvimento psicomotor
marcado. A investigacao etiol6gica é negativa em grande parte
dos casos, aumentando desta forma a angustia associada, quer
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para a familia, quer para os préprios profissionais de satde.

Algumas das causas recentemente implicadas em casos de
encefalopatia epiléptica sdao as mutacdes no gene CDKL5.
Descritas pela primeira vez na literatura em 2003, estas muta-
¢Oes associam-se a epilepsia refratdria com espasmos e outros
tipos de crises, atraso do desenvolvimento psicomotor de ini-
cio precoce, antes dos 6 meses de idade e sindrome de Rett
atipico. Foram, até a data, descritas menos de 20 diferentes
mutacoes neste gene, todas em doentes do sexo feminino,
com restante investigacao etioldgica negativa e imagem nor-
mal ou inespecifica. De fungao ainda desconhecida, sabe-se
no entanto que a proteina codificada por este gene, localizado
no cromossoma X, é ubiquitdria, particularmente expressa no
tecido cerebral, tendo importancia na maturacdo neuronal e
sinaptogénese. A sua importancia na fosforilacao da proteina
MECP2 correlaciona-se com a sobreposicao das manifesta-
¢oes clinicas entre as duas doengas.

Caso Clinico: Criang¢a actualmente com 20 meses de idade
que inicia, aos 4 meses, crises convulsivas de vdrios tipos
(ténico-clénicas, parciais, espasmos em flexdo e em extensao,
mioclonias), associadas a um marcado atraso do desenvolvi-
mento psicomotor, aparentemente normal antes do inicio
deste quadro. O primeiro electroencefalograma, realizado aos
4 meses, é normal, mas os sucessivos exames realizados pos-
teriormente revelam actividade de base lenta e mal estrutura-
da, com actividade paroxistica multifocal de ponta-onda e
padrao de surto-supressao grave. Apesar de jd medicada com
vérios fadrmacos anti-epilépticos e dieta cetogénica, a epilep-
sia mantém-se com a mesma gravidade, sendo o desenvolvi-
mento psicomotor marcadamente afectado por este quadro. A
investigacdo inicial metabdlica, imagioldgica e genética reve-
lou apenas discreta atrofia encefdlica difusa, sem padrao
especifico. A pesquisa de mutacdes no gene CDKLS5 foi positi-
va, revelando uma mutacao missense em heterozigotia no
exa@o 5 (p.Arg65GIn). O estudo genético dos pais identificou a
mesma mutacao na mae, estando em curso o estudo de inac-
tivacdo do cromossoma X mutado, assim como o estudo gené-
tico dos avés maternos.

Conclusdo: A mutacdo identificada na nossa doente foi
apenas descrita uma vez na literatura, ndo sendo nesse caso
patogénica, uma vez que foi herdada de pai saudével. No caso
da nossa doente, porém, foi identificada a mesma mutagdo na
mae, o que poderd significar que a mesma € de facto patogé-
nica. Os estudos genéticos que estdo em curso serdo, no
entanto, fundamentais para o esclarecimento desta hip6tese.

Epilepsia de Auséncias: Caracterizacao
Cognitiva de um Grupo de Criancas e
Adolescentes

Rita Pestanal, Sofia Carrucol, Isabel S42, Teresa Lobato de
Farial, Ana Isabel Dias3

1-Unidade de Psicologia do Hospital D. Estefania; 2-Faculdade de
Psicologia e Ciéncias da Educacao da Universidade de Lisboa; 3-
Servico de Neuropediatria do Hospital D. Estefania, Lisboa
ana.dias@netcabo.pt

Introdugdo: O funcionamento cognitivo das criancas com
epilepsia tem sido estudado nas dltimas décadas e foi sendo
conceptualizado por diversos autores de modo antagdnico. O
presente estudo pretende caracterizar eventuais défices cogni-
tivos especificos em criancas e adolescentes com epilepsia de
auséncias (EA) e, em caso afirmativo, alertar para a elaboracao
de estratégias de intervencao que facilitem a aprendizagem.
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Objectivos: Caracterizacdo das competéncias cognitivas
das criancas e adolescentes com EA.

Metodologia: Avaliacdo neuropsicolégica de 20 criancas
com EA, dextras, medicadas com valproato de s6dio e etossuxi-
mida, seguidas na Consulta de Neuropediatria do Hospital D.
Estefania. Grupo controlo: 20 criangas sem perturbacdes neu-
rolégicas, pertencentes ao mesmo grupo etario, género, estatu-
to sécio-econdmico e educacional. Varidveis: cognicao, lingua-
gem, memoria (verbal, ndo verbal, por evocagao), capacidades
visuo-espaciais, manutencao da atencao (visual e auditiva).
Idade de inicio das crises; periodo de tempo em que ocorreram
crises; duragdo da remissdo; rendimento escolar. Métodos:
Consulta de Processos Clinicos e Testes Neuropsicoldgicos:
Escala de Inteligéncia de Wechsler para Criancas (WISC-IID);
Copia de Figuras Complexas de REY; Matrizes Progressivas de
Raven); Teste de Memoria e de Aprendizagem de Reynolds e
Bigler (TOMAL). Tratamento estatistico descritivo e compara-
¢ao das médias entre os 2 grupos.

Resultados: Verificaram-se diferencas significativas entre
os dois grupos, com prejuizo dos pacientes com EA, em todas
as varidveis avaliadas, bem como um maior nimero de casos
com dificuldades escolares nas criancas com EA. Destaca-se:
QI escala completa: grupo controlo (M=107.94)>grupo EA
(M=78.53); QI Verbal: grupo contolo (M=107.94)>grupo EA
(M=84.84); QI Realizagdo: grupo controlo (M=106.47)>grupo
EA (M=79.21); Indice compreensdo verbal: grupo controlo
(M107.24)>grupo EA (M=87.21); Indice Organizagao
Perceptiva: grupo controlo (M=107.82)>grupo EA (M=80.68);
Indice Memoria Global: grupo controlo (M=108.17)>grupo EA
(M=90.26); Indice Meméria Ndo Verbal: grupo controlo
(M=108.94)>grupo EA (M=90.16); Indice Memoria Visual:
grupo controlo (M=105.88)>grupo EA (M=91.79).

Discussao / Concluses: As criancas com EA revelaram um
funcionamento cognitivo global, em todas as varidveis avalia-
das, inferior as do grupo controle, parecendo existir um com-
promisso das suas capacidades, mesmo quando as crises
estdo controladas. Coincidentes com alguns autores e discor-
dantes de outros, é possivel que nestes resultados interfira o
facto de se tratar de um centro de referencia, com epilepsias
de maior gravidade. Nao foram analisados possiveis efeitos
secunddrios dos antiepilépticos. Estando a EA associada a
dificuldades escolares, importa esclarecer pais e professores e
activar apoios psicopedagdgicos que permitam um melhor
ajustamento académico e social destas criancas.

Patrocinio: Bolsa de Investigacdo em Epilepsia-Tecnifar

Biodisposicao do Acetato de
Eslicarbazepina no Murganho e Exposicao
Cerebral aos seus Metabolitos

Gilberto Alves', Amilcar Falcao’, Isabel Figueiredo', Margarida
Castel-Branco’, Margarida Caramona’, Patricio Soares-da-Silva*
1-Laboratério de Farmacologia, Faculdade de Farmaécia,
Universidade de Coimbra, Coimbra. 2-Departamento de
Investigacao e Desenvolvimento, BIAL, S. Mamede do Coronado.
gil.alves@portugalmail.com

Introducio: A epilepsia é uma das perturbagdes neurolégi-
cas que afecta cerca de 50 milhdes de pessoas. Infelizmente,
apesar da disponibilidade crescente de novos farmacos antiepi-
lépticos, um terco dos doentes continua a apresentar crises
refractdrias a terapia farmacolégica. Perante esta realidade,
existe uma necessidade premente de desenvolver farmacos

antiepilépticos novos e mais efectivos. O acetato de eslicarba-
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zepina (ESL) é um novo farmaco antiepiléptico, estruturalmen-
te relacionado com a carbamazepina e oxcarbazepina (OXC),
presentemente em fase final de desenvolvimento clinico.

Objectivos: Caracterizar a disposicdo do ESL no murganho
e avaliar a exposicdo cerebral aos seus metabolitos para
melhor entender este processo no homem.

Metodologia: O ESL (350 mg/kg) foi administrado, por via
oral, a murganhos CD-1 machos adultos (8 murganhos/grupo).
Sangue, figado e cérebro foram recolhidos as 0,25, 0,5, 0,75, 1, 2,
4,6, 10, 16 e 24h p6s-dose. As concentragdes do ESL e dos seus
metabolitos [S-licarbazepina (S-Lic), R-licarbazepina (R-Lic) e
OXC] foram determinadas no plasma e no homogeneizado dos
tecidos por HPLC-UV. Os perfis médios concentragao-tempo
obtidos foram sujeitos a anélise farmacocinética nao-compar-
timental (WinNonlin®).

Resultados: O ESL e o metabolito R-Lic nao foram quanti-
ficados nas matrizes analisadas, em nenhum ponto do tempo,
por se encontrarem em concentracoes inferiores ao limite de
quantificagdo da técnica analitica (0,4 ng/ml no plasma e 0,4
ng/g nos tecidos). As concentragdes maximas (C,,,) de S-Lic
foram alcancadas a 1h no figado (44,15 pg/g), 0,25h no plasma
(25,25 pg/ml) e 1h no cérebro (13,13 pg/g). Relativamente a
OXC, as Cy,,x foram atingidas a 0,5h no figado (2,40 pg/g) e a
1h no plasma (2,98 pg/ml) e no cérebro (3,12 pg/g).
Considerando o parametro cinético drea sob a curva (AU(_..)
verificou-se que o metabolito S-Lic sofre acumulacao hepati-
ca e que a exposi¢do cerebral aos metabolitos S-Lic e OXC é
cerca de 30% da exposicao sistémica.

Conclusoes: No murganho o ESL é rapidamente hidrolisa-
do a S-Lic, o qual é parcialmente oxidado a OXC. O figado
actua como um reservatorio de S-Lic, metabolito farmacolo-
gicamente activo do ESL, e a extensao de exposicao cerebral
aos metabolitos S-Lic e OXC é proporcionalmente idéntica,
embora a OXC atravesse mais prontamente a barreira hema-
toencefdlica.

Agradecimentos: FCT (SFRH/BD/12694/2003) e Laboratérios
BIAL

Estereoselectividade na Distribuicao
Plasma-Cérebro dos Enantiomeros
S-Licarbazepina e R-Licarbazepina no
Murganho

Gilberto Alves', Amilcar Falcao', Isabel Figueiredo', Margarida
Castel-Branco', Margarida Caramona', Patricio Soares-da-Silva*
1-Laboratério de Farmacologia, Faculdade de Farmacia,
Universidade de Coimbra, Coimbra. 2-Departamento de
Investigacdo e Desenvolvimento, BIAL, S. Mamede do Coronado.
gil.alves@portugalmail.com

Introducao: O acetato de eslicarbazepina (ESL) é um com-
posto promissor em fase final de desenvolvimento clinico,
quimica e metabolicamente relacionado com a oxcarbazepi-
na (OXC), um farmaco antiepiléptico ja amplamente usado na
clinica. Do ponto de vista farmacolégico, quer o ESL quer a
OXC sdo pr6-farmacos dos metabolitos farmacologicamente
activos S-licarbazepina (S-Lic) e R-licarbazepina (R-Lic). No
homem, o ESL é rdpida e extensamente hidrolisado a S-Lic
(95%) e, em menor extensao, a R-Lic e OXC. Por sua vez, a OXC
€ estereoselectivamente reduzida a S-Lic (80%) e R-Lic (20%).

Objectivos: Caracterizar a disposicdo dos enantiémeros S-
Lic e R-Lic no plasma e no cérebro de murganho, de modo a
investigar a existéncia de estereoselectividade na distribui¢ao
para o 6rgdo alvo (cérebro).
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Metodologia: Os enantiémeros S-Lic e R-Lic (350 mg/kg)
foram administrados separadamente, por via oral, a murga-
nhos CD-1 machos adultos (8 murganhos/grupo). Sangue e
cérebro foram recolhidos as 0,25, 0,5, 0,75, 1, 2, 4, 6, 10, 16 e
24h p6s-dose. As concentragdes dos enantiémeros e do meta-
bolito OXC foram determinadas no plasma e no homogenei-
zado de cérebro por HPLC-UV. Os perfis médios concentra-
cdo-tempo obtidos foram sujeitos a andlise farmacocinética
ndo-compartimental (WinNonlin®).

Resultados: Apds a administracdo de S-Lic, as concentra-
¢des maximas (C,,,) correspondentes no plasma e no cérebro
foram, respectivamente, 49,47 pg/ml (0,25h) e 12,56 pug/g (2h).
Da mesma forma, ap6s a administracao de R-Lic, as C,, plas-
madticas e cerebrais foram, respectivamente, 74,55 pg/ml
(0,25h) e 8,76 pg/g (0,75h). Em ambos os casos foram quanti-
ficadas as concentragoes de OXC presentes no plasma e no
cérebro. Mediante tratamento com R-Lic foi possivel quantifi-
car o seu antipodo no plasma, embora presente em baixas
concentracdes, e foi observada a formacao de um metabolito
adicional. Considerando o parametro cinético area sob a
curva (AUg...), 0 valor do récio AU o (s.1ic)/ AUo-ce(g-Lic) O
de 1,10 no plasma e de 1,87 no cérebro.

Conclusoes:A presenca de fenémenos estereoselectivos na
disposicao e na distribui¢ao plasma-cérebro dos enantiémeros
S-Lic e R-Lic é evidente no murganho. A estereoselectividade na
disposicao dos enantiémeros licarbazepina poderd explicar as
diferencas clinicas encontradas entre o ESL e a OXC.

Agradecimentos: FCT (SFRH/BD/12694/2003) e Laboratorios
BIAL

Sindrome de Panayiotopoulos em doente
com tumor de células germinais do SNC

Vanessa Brito da Silva, Ana Luisa Azevedo, Duarte Salgado, J.
Peter Foreid

Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia
Francisco Gentil, Lisboa

vanessabrito.silva@hotmail.com

Introducéo: O diagnoéstico diferencial das crises convulsi-
vas é amplo e por vezes dificil, principalmente quando consi-
derados sindromes epilépticos com sintomatologia menos
caracteristica. Apresentamos um caso em que se coloca o
diagnéstico diferencial entre recidiva de um tumor de células
germinais do sistema nervoso central e sindrome de
Panayiotopoulos.

Caso Clinico: Crianca do sexo feminino, 4 anos de idade,
com diagnéstico de teratoma maturo da pineal aos 15 meses,
na sequéncia de quadro de hipertensao intracraniana, com
vomitos incoerciveis e parésia da supraversdao do olhar.
Colocou drenagem ventriculo-peritoneal e realizou 4 ciclos de
quimioterapia com etoposido, cisplatino e ifosfamida, apre-
sentando quadro de vémitos e prostragdo intermitentes, atri-
buidos a terapéutica. Detectada progressao tumoral 4 meses
apos o término da quimioterapia, pelo que foi operada com
remocao macroscopica total, permanecendo em vigilancia
clinico-imagiolégica. Aos dois anos de idade inicia episédios
frequentes de sensacao de mal-estar, palidez, nduseas e vomi-
tos, autolimitados e de curta duracao, com ocorréncia prefe-
rencial ao acordar. A puncao lombar foi normal e a RMN CE
revelou estabilidade lesional. O EEG evidenciou actividade
paroxistica occipital, moderadamente abundante, com carac-
teristicas de complexos ponta-onda isolados (clone-like)
repetitivos, com incidéncia em cluster e de topografia poste-
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rior esquerda e direita, acentuada na sonoléncia — aspectos
sugestivos de sindrome de Epilepsia Benigna Infantil tipo
Panayiotopoulos. A andlise por métodos de localizacdo do
dipolo, localizou o gerador no hemisfério direito. Iniciou tera-
péutica com valproato de sddio, sem melhoria clinica, substi-
tuido posteriormente por carbamazepina com resolucao das
crises, mantendo actividade paroxistica no EEG.

Conclusdes: A epilepsia occipital benigna da infancia tipo
Panayiatopoulos caracteriza-se por crises focais, com sinto-
mas predominantemente autonémicos, frequentemente com
emese ictal, caracteristicas clinicas pouco usuais na epilepsia
e que mimetizam varias outras condi¢des. Nesta doente, face
a clinica e perante a doenca de base oncoldgica, o diagnéstico
de recidiva tumoral era o mais provavel, mas o EEG e a exclu-
sao de recidiva na RMN apontaram para a coexisténcia de
uma epilepsia de Panayiotopoulos, suportada pela resposta
terapéutica a carbamazepina. Este caso representa assim,
uma doente com duas entidades nosolégicas distintas, mas
que podem originar sintomatologia semelhante, e em que o
prognodstico e orientacdo terapéutica sao completamente
diferentes, salientando a relevancia de estabelecer atempada-
mente o diagndstico correcto.

Resposta Fotoparoxistica apés sono

Adriana Ribeiro, Manuela Santos, Diana Tavares, Inés Carrilho,
Rui Chorio

Servigo de Neuropediatria do Hospital de Criangas de Maria Pia,
Porto.

neurop@hmariapia.min-saude.pt

Introducio: O despertar é uma fase activadora de vérios
tipos de crises epilépticas. Por outro lado, sabe-se que algu-
mas situacoes podem alterar a resposta fotoparoxistica.

Objectivos: Pretendemos determinar se o despertar
influencia a resposta fotoparoxistica em criancas com e sem
epilepsia.

Metodologia: Entre Janeiro e Julho de 2007 foram efectua-
das, durante os registos de EEG, duas provas de ELI — uma no
inicio do registo e outra no inicio da vigilia apds o despertar.
Compardmos a frequéncia e tipo de paroxismos nas duas
situacoes. Relaciondmos a diferenca da resposta com a idade
e o diagnoéstico, nomeadamente a existéncia ou ndo de epi-
lepsia e o tipo de sindromo epiléptico. Os registos foram divi-
didos em dois grupos: Grupo A — Sem diferenca de resposta
entre a ELI efectuada antes e ap6s despertar e Grupo B — Com
diferenca da resposta entre as duas provas.

Resultados: Foram realizados 105 exames em 98 criangas.
Grupo A - 87 registos: 86 com auséncia de actividade paroxis-
tica nas duas provas e 1 com igual resposta fotoparoxistica em
ambas as provas; as idades das criangas situavam-se entre 3
meses e 16,5 anos (média de 7,3 anos). Em 25 dos 87 registos,
as criancas realizaram EEG por apresentarem epis6dios paro-
xisticos ndo epilépticos, perturbac¢des de sono ou suspeitas de
epilepsia, 5 tinham convulsdes febris e 57 tinham epilepsia (6
epilepsias generalizadas primadrias, 3 generalizadas sintomati-
cas e 48 focais, das quais 27 idiopdticas). Grupo B - 18 registos:
11 com resposta fotoparoxistica apenas apds despertar; em 5
registos a resposta era mais exuberante apds o despertar e em
2 registos, a resposta era menor num caso e inexistente no
outro. No subgrupo com resposta fotoparoxistica apenas apds
o despertar as idades estavam compreendidas entre 2,8 e 17
anos (média: 10 anos); em 5 destes registos as criancas tinham
epilepsias generalizadas primarias, 4 epilepsias focais e 2
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tinham convulsoes febris. No subgrupo de resposta mais exu-
berante apds despertar as idades variavam dos 7,2 aos 16,9
anos (média: 11,6 anos); 3 tinham epilepsias generalizadas e 2
epilepsias focais.

Discussao: A analise deste trabalho é dificultada pelas
multiplas varidveis introduzidas. Foi no grupo dos doentes
pré-adolescentes e adolescentes com epilepsia que encontra-
mos uma maior diferenca quando a ELI é realizada apds o
despertar. Nao foi possivel relacionar estes dados com os tipos
de epilepsia.

Epilepsia e alteragdes
electroencefalograficas no sindrome de
Angelman

Susana Rocha’, Cristina L. Martins', Paula Breia?, Ana Duarte’,
José Paulo Monteiro', Maria José Fonseca'

1-Centro de Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva,
Servico de Pediatria, Hospital Garcia de Orta; 2-Servigo de
Neurologia, Hospital Garcia de Orta

Introducédo: O sindrome de Angelman é uma entidade
neurogenética causada por diferentes mecanismos genéticos
envolvendo o cromossoma 15 materno [delec¢ao(70-75%),
dissomia uniparental paterna(2%), altera¢des do imprin-
ting(3%) e mutacdo UBE3A(8%)]. Todavia em 12-15% dos
casos nao ha uma alteracao genética detectavel. Caracteriza-
se por atraso psicomotor, dismorfia facial, défice grave de lin-
guagem, ataxia da marcha e comportamento caracteristico,
com disposi¢do alegre, riso frequente e inapropriado, excita-
bilidade facil e movimentos estereotipados dos membros
superiores, descritos classicamente como “movimentos de
marioneta”. Em cerca de 90% dos casos associa-se a epilepsia.
Embora possam ocorrer diferentes tipos de crises, as convul-
soes mioclénicas e as auséncias atipicas sdo as mais frequen-
tes. E também comum o estado de mal nao convulsivo
(EMNC). As alteracoes descritas no electroencefalograma
(EEG) distribuem-se por trés padroes: delta(l), teta(Il) genera-
lizados e delta posterior(II).

Metodologia: Realizou-se o estudo retrospectivo através
da revisdao dos processos clinicos dos doentes com sindrome
de Angelman seguidos no Centro de Desenvolvimento da
Crianca Torrado da Silva do Hospital Garcia de Orta.
Procedeu-se a andlise das formas de apresentacao, manifesta-
¢oes clinicas e evolucao. Reavaliaram-se os EEG e a resposta a
terapéutica.

Resultados: Foram incluidos quatro doentes (2M2F), com
um seguimento de 4 a 10 anos. O estudo genético revelou uma
deleccdo intersticial na regido 15q11.2-q13 em trés doentes e
uma dissomia uniparental paterna. O inicio da epilepsia pre-
cedeu o diagnéstico em trés doentes. As crises foram de pre-
dominio mioclénico (4/4) e iniciaram-se entre os 10 meses e
os 4 anos de idade. Ocorreram outro tipo de crises: parciais e
ténico-clonicas generalizadas (1/4), aténicas (1/4) e véarios
episddios de EMNC (1/4). O estado de mal convulsivo (EMC),
como manifestacdo epiléptica inaugural, surgiu em 2 crian-
¢as. Os EEG realizados evidenciaram os padroes [(3/4), 11(1/4),
11I(1/4), EMNC(1/4). Coexistiam vérios padroes em trés doen-
tes (1-I e EMC; 2-normal, I e EMC; 3-1,II e EMNC). As altera-
¢oes electroencefalogréficas precederam o inicio da epilepsia
em dois doentes. O controlo das crises obteve-se em trés
casos, em monoterapia com valproato de sédio (2/3) e clona-
zepam (1/3). Um dos doentes mantém um quadro de epilep-
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sia refractdria, em terapéutica tripla com valproato de sédio,
lamotrigina e clonazepam.

Conclusdes: Os padroes electroencefalograficos tipicos,
quando presentes, devem alertar para o diagnéstico de sin-
drome de Angelman, em criancas com atraso de desenvolvi-
mento grave, mesmo na auséncia de epilepsia clinica. O
EMNC, frequentemente subdiagnosticado, é por vezes detec-
tado pelos cuidadores e deve ser confirmado em registo elec-
troencefalogréfico.

Panencefalite Esclerosante Subagquda
de Sobrevida Prolongada: a procura de um
factor prognéstico

Camila Nébrega, Sofia Nunes de Oliveira, Rita Almeida
Servico de Neurologia. Hospital Santo Anténio dos Capuchos.
Centro Hospitalar de Lisboa Central, E.PE. Lisboa.
camila_nobrega@msn.com

Introducdo: A panencefalite esclerosante subaguda (PES)
tem geralmente um prognéstico reservado com deterioracao
progressiva até a morte a curto prazo. No entanto, estdo des-
critos casos de sobrevidas mais prolongadas para além dos 3
anos e até aos 15 anos de doenca, com periodos de melhoria
clinica transitoria ou de estabilizagdo. Nao estdo identificados
factores de progndstico tanto mais que as séries descritas sao
de pequena dimensao.

Os autores descrevem um caso de PES com sobrevida, até ao
momento, de 6,5 anos, e discutem possiveis factores de prog-
nostico comparando os achados com a literatura existente.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 22 anos, com
diagnéstico de PES desde os 16 anos de idade, realizado na
sequéncia de quadro de deterioragdo cognitiva e epilepsia
caracterizada por crises atonicas, tonico-clonicas generaliza-
das e mioclonias refractaria a terapéutica médica. Tinha con-
texto social e familiar problematico com pais toxicodependen-
tes e consumo de téxicos durante a gestacao, sem outros ante-
cedentes patoldgicos conhecidos e com desenvolvimento psi-
comotor normal até 4,5 meses antes do internamento. O EEG
na altura do diagndstico apresentada achados tipicos com des-
cargas periddicas, actividade paroxistica generalizada e lentifi-
cacdo da electrogénese de base. O estudo do LCR, imagiologia
e restante investigagdo estava de acordo com o diagnostico.

Cumpriu terapéutica com anti-epilépticos e inosiplex de
forma continuada até ao momento actual. Foi colocado cate-
ter intraventricular para administracao de interferao intrate-
cal mas esta terapéutica so foi realizada de forma continuada
no primeiro ano de doenca.

Apés um periodo de agravamento inicial com perda de
autonomia da marcha e deterioragdo cognitiva ocorreu
melhoria clinica, com redu¢do do ntimero de crises e melho-
ria das fung¢des cognitivas que, ap6s 6 anos de seguimento, se
mantém. EEG de repeticdo mostraram manutencao das des-
cargas periddicas e reducao da actividade epileptiforme gene-
ralizada e melhoria da electrogénese de base.

Conclusdes: A semelhanca dos casos descritos na literatu-
ra, o inicio tardio e a melhoria do EEG, em particular da elec-
trogénese de base, podem ser factores de bom prognéstico na
PES. A terapéutica, embora associada a melhoria clinica nao
parece ser um factor de prognéstico no que diz respeito a
sobrevida. O nosso caso e a revisao que fizemos da literatura,
sustentam que a PES tem uma evolugao clinica extremamen-
te varidvel e sugerem que outros marcadores de prognéstico
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devem ser activamente procurados para que o aconselha-
mento dos doentes e suas familias seja o melhor possivel.

Encefalite de Rasmussen no adulto?

Filipe Palavra', Helena Gens', Isabel Luzeiro?® Rui Pedro Pais®,
Grilo Gongalves'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra - E.PE. 2-
Laboratério de Neurofisiologia Clinica do Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE. 3-Servigo de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.
filipepalavra@gmail.com

Introducéo: A Encefalite de Rasmussen (ER) é uma entida-
de rara, que associa atrofia hemisférica unilateral a um défice
neuroldgico progressivo e a crises epilépticas de dificil trata-
mento, sendo mais frequente na populacdo pediatrica. O
diagnoéstico da ER assenta numa abordagem clinica, electrofi-
siolégica e morfolégica. Contudo, é dificil o seu reconheci-
mento precoce, principalmente no adulto, pela raridade com
que acomete esta populacgao.

Caso clinico: Descreve-se o caso de um doente do sexo
masculino, de 32 anos de idade e nacionalidade suiga, refe-
renciado ao nosso Servico de Urgéncia (SU) por uma cefaleia
parietal direita com 2 dias de evolucdo e agravamento pro-
gressivo, acompanhando-se de alteracdes do comportamen-
to. Eram conhecidos antecedentes de consumo de substan-
cias ilicitas. A entrada, apresentava-se vigil, agitado e nao
colaborante, sem lateralizacao motora. A TAC-CE revelou uma
hipodensidade parenquimatosa hemisférica direita, aparen-
temente sequelar e uma acentuacao dos sulcos corticais, rela-
cionada com atrofia. Identificou-se ainda uma leucocitose de
16.3 G/1 e o doente foi submetido a puncao lombar (PL), que
ndo revelou alteragdes. Ndo possuia anticorpos para os HIV 1
e 2. Durante a permanéncia no SU, objectivou-se uma parésia
do hemicorpo direito, de grau 4+, tendo-se internado o doen-
te no Servico de Neurologia. Realizou RM-CE, que revelou um
hipersinal cortical fronto-parieto-occipito-temporal esquer-
do, compativel com edema, o qual se acentuou em controlo
imagiolégico posterior (complementado com administragdo
de gadolinio e espectroscopia). Repetiu-se PL, que continuou
sem revelar alteracoes significativas. O estudo serolégico da
auto-imunidade foi negativo, assim como o despiste do sin-
drome antifosfolipidico, a pesquisa de anticorpos para
Borrelia e para o grupo TORCH. Entretanto, o doente iniciou
crises epilépticas focais motoras, com envolvimento da face e
membro superior direito, tendo-se conseguido apenas uma
reducdo da sua frequéncia com a multipla terapéutica anti-
epiléptica prescrita. O tracado inicial do EEG revelou um
envolvimento cerebral difuso e actividade paroxistica multifo-
cal; quatro dias depois, identificava-se uma franca melhoria
em termos graficos, com individualizacdo do ritmo de base.
Registou-se uma crise focal, com correlacdo electro-clinica.
Colocou-se a hipétese de ER do adulto, iniciando-se trata-
mento endovenoso com imunoglobulinas. O doente melho-
rou, passando a encontrar-se mais desperto, tentando verba-
lizar e obedecendo a ordens simples. Manteve parésia do
hemicorpo direito.

Discussao / Conclusao: Pela sua raridade, a ER podera
facilmente passar despercebida, na pratica didria. Serd, pois,
importante elevar o indice de suspeicao clinica, quando as
causas mais frequentes de quadros aparentados foram exclui-
das. O prognéstico dependerd da brevidade com que se insti-
tui o tratamento adequado.

Sinapse

117



=

118

Alexia por por estimulacao temporal
inferior num caso de cirurgia da epilepsia

Ana Rita Peralta, Carla Bentes, Clara Loureiro, Rosa Santos,
Ligia Mendes, Joana Pires, José Fonseca, Tiago Mestre, Luisa
Albuquerque, Isabel Pavao Martins, José Pimentel
Laboratério de EEG/Sono, Laboratério de Linguagem,
Laboratério de Neuropatologia, Grupo de Cirurgia da Epilepsia
do HSM

Introducio: A leitura depende da integridade de duas vias,
fonoldgica e semantica. A lesdo de cada uma destas vias da
origem a formas diferentes de alexia e resulta classicamente
de lesoes temporais laterais ou do cortex perisilvico.

Objectivo: Descrever um caso de alexia induzido pela esti-
mulacdo cortical eléctrica temporal inferior num caso de
cirurgia da epilepsia.

Caso clinico: Sexo feminino, 19 anos, com crises epilépti-
cas focais com alteracdo da consciéncia desde os 9 meses. Aos
6 anos fez amigdalohipocampectomia e lobectomia temporal
anterior (exame anatomopatolégico da pega nao conclusivo).
Permaneceu livre de crises até aos 9 anos, altura em que ini-
ciou crises com alteracdo da consciéncia, automatismos
manuais bilaterais e oroalimentares e afasia ictal. O EEG mos-
trou actividade epiléptica intercritica fronto-temporal bilate-
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ral independente e inicio ictal com actividade delta temporal
posterior esquerda. A RMN CE revelou uma cavidade sequelar
temporal anterior esquerda e hiperintensidade do segmento
inferior e interno do lobo temporal esquerdo (gliose residual).
Na avaliacdo neuropsicolégica mostrava defeito de memoria,
atencdo e linguagem. A doente realizou monitorizacao video
electrocorticogréfica com grelhas de eléctrodos subdurais (26
electrodos temporais inferiores e laterais). A estimulacao cor-
tical da regidao temporal basal provocou alexia fonolédgica
(maiores erros na leitura de pseudopalavras) sem outros
defeitos perceptivos. A doente foi submetida a cirurgia com
remocao da zona irritativa e de inicio ictal mas preservagao da
drea eloquente. Anatomopatologicamente demonstrou-se
displasia cortical. A doente permanece livre de crises e sem
defeitos neuropsicoldgicos de novo.

Conclusdo: Este caso tem duas importantes implicacoes:
1) demonstra que na regido basal temporal posterior esquer-
da existem dareas selectivamente envolvidas na leitura por via
fonolégica, que ndo parecem ser importantes para outros pro-
cessos de nomeacao visual; 2) a definicdo da avaliagcao neu-
ropsicolégica no mapeamento cortical destas dreas deve
incluir tarefas de leitura que envolvam as duas vias, de forma
a evitar defeitos p6s operatorios.
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Cefaléia Numular (CN)

Carlos Bordini

Termo usado para designar um tipo peculiar de dor de
cabeca cuja caracteristica fundamental é ser sentida em uma
pequena drea circular ou eliptica de didametro entre 2 a 6 cen-
timetros, em geral com bordos bem definidos. Ademais, a dor
costuma ser de intensidade leve ou moderada e pode cursar
com periodos de exacerbagdes e remissoes.

Atualmente, CN encontra-se no apéndice da Classificacao
Internacional das Cefaléias (Tabelal)

Tabela 1. Cefaléia numular, Critérios diagnésticos:

A. Dor leve a moderada na cabeca, preenchendo os critérios
BeC:

B. A dor é sentida exclusivamente em uma area arredondada ou
eliptica, caracteristicamente com diametro de 2-6 cm

C. A dor é cronica podendo ser continua ou interrompida por
remissoes espontaneas que persistem por semanas a meses

D. Nao atribuida a nenhum outro transtorno

Dach e col (1) recentemente publicaram relato de 3 casos
desta condicao.

Chama a ateng¢ao neste relato que CN pode se apresentar
com multiplicidade de sub-formas como assemelhando-se a
uma cefaléia persistente didria desde o inicio, ou como dor
semelhante as dos neuromas cicatriciais ou ainda com sinto-
matologia migranosa, porém em drea bem circunscrita.

Desta multiplicidade de sub-formas resulta também a
multiplicidade de tentativas terapéuticas, na maioria das ins-
tancias, vas.

Referéncia: Dach E SpecialiJ, Eckeli A, Rodrigues GG & Bordini CA.

Nummular headache: three new cases. Cephalalgia 2006; 26:1234-
1237. London ISSN 0333-1024.

Cefaléia pos-traumatismo craniano

Elder Machado Sarmento

Os traumatismos cranio-encefélicos (TCEs) constituem um
importante problema de satide publica mundial. Estimativas
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estatisticas mostram uma incidéncia anual elevada desta patolo-
gia ficando em torno de 180 a 341casos por 100.000 habitantes.
Mais de 95 % de todos os TCEs serdo classificados como TCE leve.

Existe um crenca geral que TCE leve ndo leva a complicagdes
em pessoas que sdo acometidas por este tipo de traumatismo,
talvez este engano seja difundido pelo cinema, onde geralmen-
te nos deparamos com cenas engracadas de personagens que
sdo golpeados na cabeca ficando confusos por alguns segundos
ou mesmo perdendo a consciéncia momentaneamente para
logo em seguida continuar a cena seguinte como se nada tives-
se acontecido. Para este mito Randolph Evans cunhou o termo
mito Hollywoodiano do traumatismo craniano, para a maioria
das pessoas o seu conhecimento sobre TCE restringe-se ao que
vé nestes filmes e para piorar este panorama pacientes com
TCE leve ndo mostram alteragdes macroscopicas e os exames
complementares geralmente sao normais.

A sindrome pés-traumadtica (SPT) cléssica consiste de sin-
tomas psicofisiolégicos, somdticos, cognitivos e psicossociais
observados apés um trauma de cranio, sendo os mais
cefaléia, vertigens, irritabilidade, dificuldade de
concentracao, déficit de memoria, fatigabilidade fécil, ansie-
dade, insonia, fotofobia e fonofobia, depressao, libido dimi-
nuida e intolerancia ao alcool.

comuns:

Na pratica verificamos que dos pacientes classificados
como TCE leve 07 a 08 % apresentarao sintomas persistentes
ficando a incidéncia em torno de 27 por 100.000 habitantes.

A cefaléia pés-traumdtica é uma forma de cefaléia secun-
déria que surge apds um trauma craniano e é freqiientemen-
te uma parte da SPT. Apesar de vasta literatura existente, per-
cebe-se que ainda é grande o desconhecimento do tema em
nosso meio, sendo os pacientes rotulados como neuréticos ou
simuladores por médicos de diversas especialidades, onde a
maior descrenca dos profissionais se dd quando o quadro
sucede a TCE leve.

Mas a partir da década de 60, gracas ao avanco da neuropa-
tologia, da neuropatologia experimental, da neuropsicologia e
com o aprimoramento dos exames complementares, tém sur-
gido evidéncias de que a sindrome pés-traumaética seja de fato
resultado de disfuncao organica encefalica derrubando o mito
Hollywoodiano do traumatismo craniano melhorando muito a
abordagem diagndstica e terapéutica destes pacientes.
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Resumos

Determining risk factors for migraine in
a group of Portuguese families

C.Lemos"?, M.]. Castro'? 1. Alonso', J. Barros?, J. Sequeiros'?, J.
Pereira-Monteiro*?, D. Mendonga?, A. Sousa'?

1-UnIGENe, IBMC, Porto; 2-ICBAS, Univ. Porto, 3-Serv. Neurologia,
HGSA, Porto

clclemos@ibmc.up.pt

Introduction: In the pathogenesis of complex disorders
several susceptibility genes and environmental factors are
involved, making its study also complex. Migraine, a highly
prevalent disease, is one example among many.

Family studies have an important role in assessing the
genetic component of a disease. The consistent finding of an
increased risk for relatives of migraineurs in our families and
others suggests that genetic factors may be implicated in the
most common forms of the disease. However, in family stu-
dies intrafamilial correlations can biases the estimates.

Objectives: To assess which specific factors contributed to
the increased risk of migraine in relatives of migraineurs,
taking into account intrafamilial correlations.

Material/Methods: In order to evaluate risk factors for
migraine, we included in the model relative’s age-at-observa-
tion and gender and also the proband’s gender and age-at-
onset, to test if these variables were associated with relative’s
affection status in our families.

A total of 131 Portuguese families were selected for this
study. Among 492 first-degree relatives of probands with
migraine, 317 were affected and 175 were healthy. Proband’s age
at onset was used as dichotomous variable (<16, 16+ years), and
relatives were divided in three groups according to their age at
observation (<30, 30-59, 60+ years). We performed a logistic
regression analysis using a multilevel approach to account for
the dependency among members from the same family.

Results: After adjusting for the remaining variables, only
gender was found to be a risk factor for migraine (OR=2.81;
95% CI= 1.88- 4.18), with women at higher risk than men. We
found that neither proband’s gender and age at onset nor rela-
tive’s age at observation were associated with the outcome.

Discussion/Conclusions: Our findings showed that, in
accordance with other studies, gender is a risk factor for
migraine. Some disorders present different gender thresholds,
determining different liabilities for the expression of the
disease. Heritability and segregation studies may prove to be
important in assessing the most adequate model to explain
genetic involvement in migraine.

Linkage study of six migraine loci in a
large set of Portuguese families with
migraine with or without aura

Maria-José Castro'?, Carolina Lemos'?, Kaate R] Vanmolkot®,
Alda Sousa?, Rune R Frants®, Jorge Sequeiros'?, Arn MJM van
den Maagdenberg**, José M Pereira-Monteiro'*®

1-ICBAS, Univ. do Porto, Porto, Portugal; 2-UnIGENe, IBMC,
Univ. do Porto, Porto, Portugal; 3-Dept. of Human Genetics,
Leiden Univ. Medical Center, Leiden, the Netherlands; 4-Dept. of
Neurology, Leiden Univ. Medical Center, Leiden, the Netherlands;
5-Servico de Neurologia, HGSA, Porto, Portugal.
mmecastro@ibmc.up.pt
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Introduction: The etiology of migraine remains largely
unknown. Different loci have been identified for common
forms of migraine (i.e., migraine without aura (MO) or with
aura (MA)), but the gene variants remain to be identified. The
rare Mendelian form of the disease, familial hemiplegic migrai-
ne (FHM), is frequently used as model to study the common
forms of migraine. So far, the involvement of FHM loci in com-
mon migraine gave contradictory results. Although there is
convincing evidence for the presence of a susceptibility
migraine locus on 19p13, it is possible that CACNAIA and INSR
genes are not major contributors. The role of 1q23 FHM2 and
2g24 FHM3 loci in common migraine remains unclear and
needs further investigation. Additionally, novel chromosomal
loci, harbouring migraine susceptibility genes that were iden-
tified through genomewide linkage studies, await replication.

Aims: Our principal aim was to investigate the involve-
ment of six known migraine loci by linkage analysis, in a large
set of Portuguese families with common migraine, under the
affected-only strategy. We also estimated the power of detec-
ting linkage, overall and per family, in this sample set.

Methodology: We selected a set of 86 Portuguese migraine
families with MO, MA and MO and MA, including 33 extended
families, with a total of 443 affected individuals. Also, we choo-
se the three FHM loci (FHM1 on 19p13, FHM2 on 1g23, and
FHMS3 on 2q24) and three migraine susceptibility regions on
chromosomes 3p21, 4q21-q24 and 5q21.

Results: Parametric and non-parametric linkage analysis
showed, overall, non-significant LOD scores, or allele-sharing
deviation values; however, as we tested only a few loci, less
stringent criteria apply to achieve suggestive or significant lin-
kage, as compared to a whole genome scan. Therefore, the
slightly positive maximum LOD scores observed may still be
of some relevance. Simulation studies showed that the majo-
rity of the 33 families were informative enough to achieve
some evidence of linkage (LOD>0.59). One family was large
enough to reach significant values (LOD>3.30). In this
Portuguese sample set, we did not find compelling evidence
that any of the tested migraine loci has a major role in migrai-
ne. Our results indicate that large migraine families probably
suffer from genetic and clinical heterogeneity, which hamper
the identification of causal gene variants.

Conclusion: Thus, either the tested loci do not play a major
role in our migraine families, or heterogeneity is much larger
than anticipated, suggesting that alternative approaches to
linkage should be considered.

Enxaqueca como manifestacgdo clinica
de CADASIL: descricdo de dois casos

Ricardo Taipa', Pedro Pinto?, Pereira Monteiro'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
ricardotaipa@gmail.com

Introducéo: A arteriopatia cerebral autossémica dominan-
te com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)
é uma microangiopatia hereditdria causada por mutacdes no
gene Notch3 do cromossoma 19p13. Clinicamente caracteri-
za-se por eventos isquémicos recorrentes, geralmente com
inicio antes da quarta década, e deterioragdo cognitiva pro-
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gressiva. Existe variabilidade fenotipica considerdvel na
expressao da doenca, sendo a enxaqueca descrita em cerca de
30% dos doentes. Sdo seguidos na consulta com diagnéstico
de CADASIL oito doentes de seis familias ndo relacionadas.
Quatro doentes tiveram como primeira manifestacdo clinica
eventos isquémicos (3 AVC e 1 AIT), duas doentes enxaqueca
e duas doentes alteracao do comportamento.

Casos clinicos: Caso 1. Sexo feminino, desde os 26 anos
episddios de enxaqueca sem aura (ICHD-II). Quatro anos
depois episddios transitérios de défice motor e sensitivo, com
horas de duracao, sem cefaleia. Histéria familiar de deméncia.
Caso 2. Sexo feminino, desde os 14 anos episddios de enxa-
queca, alguns destes com aura visual, sensitiva e motora (sen-
sacao de visao turva de um hemicampo visual, adormecimen-
to de metade da lingua e hemicorpo com diminuic¢ao de forca
associada; instalagao em 15 minutos e desaparecimento ao
fim de 1 hora com a cefaleia a iniciar-se cerca de 5 minutos
apos os sintomas). Histéria familiar de AVC multiplos no pai
com inicio ao 52 anos e irma com AVC aos 50 anos.

Conclusdes: Descrevemos dois doentes com CADASIL em
que a enxaqueca foi a primeira manifestacao clinica. Na curta
série de doentes revistos, os eventos isquémicos foram o sin-
toma inicial mais frequente. Nos doentes com enxaqueca com
aura atipica e histdria familiar de AVC isquémico ou deméncia
a CADASIL deve fazer parte do diagnéstico diferencial.

A importancia da IRM no diagnédstico de
CADASIL: revisao da experiéncia no HSA

Pedro Pinto', Ricardo Taipa?, Pereira Monteiro*

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
p@pinto.as

Introducio: Arteriopatia cerebral autosémica dominante
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) é
uma arteriopatia causada por mutagdes no gene Notch3 do
cromossoma 19. A enxaqueca é a forma de apresentacao desta
doenca em cerca de 30% dos casos e precede a ocorréncia de
lesdes isquémicas em cerca de 15 anos. Apesar de alguns
doentes com enxaqueca tipica apresentarem alteracoes da
substancia branca, estas carecem de significado clinico e nao
é seguro que tenham mais lesdes da substancia branca (LSB)
do que a populacdo geral. A IRM pode revelar alteracdes em
individuos com CADASIL assintomaticos pelos 20 anos de
idade e todos apresentam alteracdes aos 35 anos.

Objectivos: Definir aimportancia da IRM no diagnéstico da
doenca e a forma de valorizagao dos achados imagiol6gicos.

Metodologia: Revisao retrospectiva da IRM de 6 doentes, 2
dos quais com enxaqueca como forma de apresentacdo da
doenca, seguidos no Servigco de Neurologia do HSA com o
diagnéstico de CADASIL.

Resultados: Todos os doentes mostram lesdes da substancia
branca com tendéncia para a confluéncia e enfartes lacunares
envolvendo a regido dos ganglios da base. Podem coexistir
pequenas lesdes com deposicao de hemossiderina (hemorra-
gias petéquiais). No nosso grupo de doentes nao houve altera-
¢oes no padrao ou distribuicao lesional entre os que apresenta-
ram enxaqueca como forma de apresentacao e os restantes.

Conclusdes: Imagiologicamente deve suspeitar-se de
CADASIL quando existem: multiplas LSB antes dos 35 anos;
multiplas LSB na auséncia de factores de risco vasculares;
hiperintensidades T2 bilaterais, multifocais na substancia
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branca periventricular e profunda, com lesdes caracteristicas
no lobo temporal anterior, cdpsula externa, ganglios da base e
protuberancia; microhemorragias multifocais; enfartes lacu-
nares; lesdes lacunares subcorticais (LLS).

A IRM desempenha um papel fundamental no diagnéstico
precoce de CADASIL e apesar das altera¢des ndo serem patog-
nomonicas, sdo sugestivas, o que pode ter interferéncia na
abordagem da doenca.

Dor bilateral em doentes com disseccdo
arterial cervical

N Inécio’, R Simoes’, V Silva?, AN Pinto’, E Parreira’

1-Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora;
2-Servico de Neurologia, IPOFG, Lisboa
nmoinacio@gmail.com

Introducdo/Objectivos: A cefaleia é a manifestacao clinica
mais comum das dissec¢Oes arteriais cervicais, sendo na
maioria dos casos unilateral e ipsilateral a lesao arterial. A dor
bilateral associada as dissec¢des, apesar de relativamente fre-
quente (7%-45% consoante as séries), estd escassamente
caracterizada na literatura existente. Este trabalho tem como
objectivo a caracterizacao dos casos de dissecgdo carotidea ou
vertebral que se apresentam com cefaleia bilateral.

Métodos: Série hospitalar de doentes internados no
Servico de Neurologia, num periodo de 10 anos, com o diag-
nostico de disseccao das artérias cervicais.

Resultados: Apresentamos resultados preliminares de 70
doentes com o diagndstico de dissecc¢do das artérias cervicais.
39 doentes (56%) apresentaram cefaleia, 18 (64%) com cefa-
leia unilateral e 10(36%) com cefaleia bilateral, com uma
idade média de 48,2+10, 56% (n=22) do sexo masculino. Nos
doentes com cefaleia bilateral, 80% apresentaram dor exclusi-
vamente cefdlica (4 bifrontais, 4 holocranianas) e os restantes
também cervicalgia. Apenas 3 tinham antecedentes pessoais
(AP) de cefaleia (enxaqueca). A disseccdo foi unilateral em
todos estes doentes, a maioria dos quais ocorrendo a nivel do
territério carotideo (6 CID, 2 CIE), mais frequente no segmen-
to C1 da ACI (50%). A data da alta 50% dos doentes apresenta-
va mRS < 2. Ndo se verificaram diferencas significativas entre
os doentes com dor unilateral e os com dor bilateral relativa-
mente as caracteristicas da cefaleia e a localizacdo ou exten-
sdo da lesdao parenquimatosa.

Discuss@o: Apesar de todos os doentes apresentarem dis-
seccdo arterial unilateral, 36% dos casos apresentaram cefaleia
bilateral, ocorrendo a lesdo arterial mais frequentemente no
segmento proximal da ACI. Nao € claro qual o mecanismo que
levou ao aparecimento da dor bilateral, ja que em muitos casos
a disseccao foi carotidea e o acidente vascular resultante foi de
pequenas dimensoes e ndo se associou a efeito de massa.

Enxaqueca de Tipo Basilar - um caso
de diagnéstico tardio

Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Jodao Paulo Gabriel, Mario
Rui Silva, Georgina Neves

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro

guimardes.pedro.s@gmail.com

Introducéo: Existem evidéncias clinicas e fisiopatoldgicas
que interligam a migraine e o cerebelo. O espectro de disfun-
¢do cerebelosa é largo variando desde formas subclinicas a
formas clinicamente severas.

Caso Clinico: Homem, 48 anos, trabalhador rural, sem
antecedentes médicos ou cirtrgicos de relevo e com histéria
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familiar de enxaqueca (filha e filho). Apresenta desde a infan-
cia queixas de multiplos episddios de cefaleias frontais bilate-
rais, sem aura, cuja intensidade é em crescendo, duram vérias
horas, agravam com o esforco, aliviam com o repouso e tém
uma frequéncia média de duas crises por semana. Refere
como sintomatologia acompanhante nduseas, vomitos, “fuga
da vista”, alteracoes na articulacao das palavras e instabilida-
de na marcha. Alguns episédios sdo acompanhados de algu-
ma sonoléncia. Nega perda de consciéncia. Todo o quadro
tem grande interferéncia com as actividades da vida didria. O
exame neurolégico na crise revelou nistagmo em todas as
direccoes do olhar, disartria cerebelosa e ataxia da marcha. O
electroencefalograma realizado foi normal. O estudo imagio-
légico por ressonancia magnética apenas mostrou ligeiro
alargamento dos sulcos vermianos. Verificou-se remissao das
crises com tratamento com flunarizina 10 mg uma vez por dia
desde hd cerca de 12 meses.

Conclusdo: O longo processo das manifestacdes clinicas
neste caso (quatro décadas) preenchendo os critérios de
enxaqueca de tipo basilar, sem reconhecimento clinico, dis-
tinguem este caso.

7. Primary headache associated with
sexual activity - Case reports

Leandro Valdemar', Pedro Pinto? Pereira Monteiro'
1-Servigo de Neurologia, Hospital Santo Anténio, 2-Servigo de
Neurorradiologia, Hospital Santo Anténio.
leandrovaldemar@gmail.com

Introduction: Primary headache associated with sexual
activity is a distinct form of primary headache disorder recog-
nised by the International Classification of Headache Disorder
II edition (ICHD II). They are subdivided into preorgasmic
headache and orgasmic headache, substituting the previous
designation of benign sexual headache type 1 and type 2 res-
pectively.

Case Report: We present three cases of headaches that ful-
fil the ICDH 1I criteria (one preorgasmic headache and two
orgasmic headaches). The intercritical neurological examina-
tion was normal in all cases and they were not associated with
any other type of headache namely primary exertional heada-
che, migraine. One image studies the brain MRI from one of
the two patients with orgasmic headaches we found, in the
Flair/T2 sequences, small hyperintense areas in the frontal
subcortical white matter, but unspecific. The angio-MRI was
normal. In the other orgasmic headache patient, in the brain
MRI, we found a right temporal peritrigonal hyperintense
small area in DP sequence. The angio-MRI of this patient
revealed a thin right carotid artery with hypoplasic Al seg-
ment and also with irregularities in the wall at the cavernous
sinus and bifurcation segments. No other abnormal features
were documented by brain imaging studies (CT, MRI and
angio-MRI).

Conclusions: We review the literature and concluded that
patients who presents with the first episode of orgasmic hea-
dache should clearly undergo an appropriate evaluation to
rule out subarachnoid hemorrhage (SHA), or unruptured
cerebral aneurysm and other rare causes of secondary heada-
ches that should include CT scan and lumbar puncture but
also MRI, MRA or angio-CT in all these kind of patients when
appropriated.

The brain imaging changes in our patients were conside-
red unspecific but are important to report them for the dis-
cussion.
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Auras prolongadas

Vanessa Brito da Silva', Nuno Indcio? Rita Simdes?, Cristina
Costa?, Elsa Parreira®

1-Servico Neurologia IPOFG, Lisboa, 2-Servico de Neurologia
Hospital Fernando Fonseca

vanessabrito.silva@hotmail.com

Introducdo: A aura prolongada é, segundo a classificagdo
da Sociedade Internacional de Cefaleias de 2004, aquela cuja
duracdo é superior a 60 minutos (aura tipica ou basilar) ou a
24 horas (enxaqueca hemiplégica), e inferior a uma semana. E
relativamente pouco frequente e quando surge pode colocar
alguns problemas de diagndstico diferencial. A sua histéria
natural é pouco conhecida.

Objectivos: Caracterizacao dos episédios de enxaquecas
com aura prolongada, em doentes seguidos num hospital dis-
trital, entre Janeiro/1999 e Marco/2007.

Metodologia: Revisdo dos processos clinicos e seguimento
através de entrevista estruturada (realizada em consulta ou
via telefone), de todos os doentes seguidos em consulta de
neurologia ou internados no servico de neurologia, com diag-
nostico de enxaqueca com aura.

Resultados: Apresentamos os resultados preliminares de
15 doentes, um homem e 14 mulheres, com média de idades
de 33,2+12,9anos. Todos os doentes tinham cefaleias prévias:
enxaqueca (n=14) ou cefaleia de tipo tensdo (n=1). Apenas 5
doentes tinham antecedentes de aura: visual (n=2), sensitiva
(n=1), afdsica (n=1) e mista (sensitiva e visual) (n=1). Na crise
em que a aura foi prolongada as cefaleias tinham as mesmas
caracteristicas das cefaleias prévias em 12 doentes e em 3
houve alteracdo dessas caracteristicas. Nos episédios com
aura prolongada estas foram: sensitivas em 6 doentes, visuais
em 2, afdsica em 1, motora em 1 e mistas em 5. Foram auras
de novo em 10 doentes, e em 2 houve alteracdo do tipo de aura
prévia. A duracao das auras foi inferior a 24 horas em 8 doen-
tes e superior a 24 horas mas inferior a uma semana em 7. Em
todos foi excluida lesdo estrutural. Apenas 5 doentes voltaram
a ter novos episédios de aura prolongada.

Conclusdes: Na nossa pequena série, a aura prolongada foi
frequentemente a aura inaugural, o que dificultou o diagnés-
tico. Ocorreu preferencialmente em doentes com enxaqueca
sem aura prévia, mantendo, na maior parte, as caracteristicas
da cefaleia anterior. Houve um predominio de auras sensiti-
vas. A maioria manteve episdédios de aura mas em apenas um
terco ela voltou a ser prolongada; teve pois, uma evolucao
favordvel na maioria dos casos.

O exercicio pode prevenir a enxaqueca
mas nao as cefaleias do tipo tensao

G. Fontes Ribeiro' e C. A. Fontes Ribeiro'*
Faculdades de 1-Ciéncias do Desporto e Educacao Fisica e de 2-
Medicina, Universidade de Coimbra

Introducéo: A enxaqueca, ao contrdrio das cefaleias do
tipo tensao, pode ser provocada pela actividade fisica, que é
um dos critérios para o seu diagndstico, podendo ainda ser
agravada por muitos componentes de uma vida activa, como
o exercicio de resisténcia ou de forca.

Objectivos: Pretendeu-se comparar dentro de cada sexo a
prevaléncia das cefaleias ao longo da vida nos estudantes de
Ciéncias do Desporto (CD) e de Medicina (Med), verificando
se a actividade fisica/exercicio causava e/ou agravava a enxa-
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queca ou as cefaleias do tipo tensao. Estas duas populacgdes,
de caracteristicas demograficas similares, foram escolhidas
devido a intensidade e volume diferente do exercicio habi-
tualmente realizado.

Metodologia: Foi desenvolvido e validado um questionario
especifico que foi distribuido durante as aulas préticas, apos
autorizagao da Comissao de Etica. As respostas foram anénimas
e voluntarias. Houve 472 respostas ao questiondrio (94,2%).

Resultados: 90,2 e 47,0% dos estudantes de CD e de Med
faziam regularmente exercicio (37,4 e 8,1% dos respectivos
estudantes eram atletas). As cefaleias ocorreram em 97,1 e em
90,9% dos estudantes de CD e Med. Pelos critérios de diagnés-
tico da IHS (2004), nas mulheres de CD a enxaqueca e as cefa-
leias de tensdo ocorreram em 11,3 e 75,4%, sendo essa preva-
Iéncia em Med de 20,5 e 80,2%. A actividade fisica de rotina ou
ligeira desencadeou a enxaqueca em 0,0 e 20,0 % dos estudan-
tes de CD e de Med, agravando-a em 16,7 e 45,7% dos respecti-
vos estudantes. No que respeita ao sexo masculino, nos estu-
dantes de CD a enxaqueca e as cefaleias do tipo tensao ocorre-
ram em 7,4 e 74,4 % dos estudantes, ao passo que em Med a res-
pectiva prevaléncia foi 16,5 e 66,9%. A actividade fisica de roti-
na ou ligeira desencadeou a enxaqueca em 11,1 e 9,5 % dos
estudantes de CD e Med, agravando-a em 11,1 e 47,6% dos res-
pectivos estudantes; o exercicio moderado/intenso agravou a
enxaqueca em 33,3 e 61,9% dos estudantes de CD e Med. Para
as cefaleias do tipo tensdo ndo houve diferenca significativa
(teste do Qui quadrado) entre os estudantes de CD ou Med para
a actividade fisica como factor indutor ou agravante da cefaleia.

Conclusoes: A enxaqueca é menos prevalente nos individuos
que fazem habitualmente exercicio, sendo também um factor
menos vezes desencadeante ou agravante da enxaqueca neste
grupo de individuos activos. A actividade fisica como causa ou
agravamento é menos importante nas cefaleias do tipo tensao.

Cefaleia periorbitaria - dividas de
diagnoéstico.

Joao Paulo Gabriel, Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Mario
Rui Silva

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro

jp.sequeira@iol.pt

Introducdo: A abordagem diagndstica da dor periorbitaria
implica um exercicio semiolégico cuidado, resultante da
diversidade de possibilidades etiolégicas subjacentes a este
problema.

Caso Clinico: Homem de 65 anos, observado por cefaleia
excruciante periorbitdria esquerda a evoluir ao longo de 2-3
semanas, sob a forma de vdrios paroxismos diarios, com dura-
¢ao de alguns segundos. Idéntica clinica ocorrida 10 anos
antes e durante 3 meses, pela qual fora investigado, com
recurso a TAC e Angio-RMN, sem qualquer causa identificada.
Nao tendo, nessa altura, sido observado em crise, foi medica-
do com corticoterapia oral, a qual respondeu com remissao
integral. Nao se identificaram factores desencadeantes, nem
padrdo circadidrio ou circunanudrio para as crises.
Mencionou lateralidade exclusivamente esquerda da dor e
que, excepcao feita a extrema angustia, ndo sentia outros sin-
tomas, designadamente congestdo nasal, rinorreia ou lacri-
mejo. Quando sintomdtico, objectivou-se caracter da dor em
crescendo-decrescendo e duragdo ndo superior a 10 segun-
dos. O doente gritava e pressionava a regido periorbitaria afec-
tada. Para além de agitacao marcada com sudorese profusa,
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constatou-se hipostesia ao nivel da dermatomo V1 ipsilateral,
sem outras anormalidades ao exame neuroldgico, tais como,
sindroma de Horner, injec¢d@o conjuntival ou outros achados
disautonémicos. Nao houve resposta a oxigénio, indometaci-
na, outros AINE, opioides ou injec¢des subcutaneas de suma-
triptano. Uma vez mais se verificou remissao sustentada, dias
apos o inicio de prednisolona (1 mg/Kg/dia). A referir que o
paciente tinha antecedentes de alcoolismo, estava medicado
habitualmente com carbamazepina (200 mg tid) e ndo tinha
outros problemas médicos conhecidos. Repetida a investiga-
¢do subsididria com estudo analitico que incluiu velocidade
de hemossedimentagdo e Angio-RMN encefdlica, nao se iden-
tificaram quaisquer anormalidades.

Discussao: O caso relatado, evoca fundamentalmente duas
hipéteses de diagnéstico: Sindroma de Raeder (Sindroma
oculo-simpdtico paratrigeminal) e SUNCT. Discute-se, face a
clinica, os aspectos passiveis de permitir o diagnéstico dife-
rencial entre ambas estas entidades.

Primary stabbing headache responsive
to Gabapentin

Sénia Batista, Fernando Matias

Consulta de Cefaleias, Servico de Neurologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra

soniarmbatista@msn.com

Introduction: Primary Stabbing Headache (PSH) is a paro-
xysmal disorder manifested as head pain occurring as a single
stab or a series of stabs, predominantly or exclusively felt in
the distribution of the ophthalmic division of the trigeminal
nerve.

The first line treatment of PSH has traditionally been indo-
methacin, despite its unfavourable side-effects profile, thera-
peutic failure rate in at least 35% of cases and partial response
in 30%. Recently, there have been reports of others treatments
possibly effective, namely gabapentin, nifedipine, melatonin
and selective COX-2 inhibitors.

In this setting, we report two patients with PSH which had
complete responses to gabapentin and discuss the use of this
drug in the presenting situation.

Case Report: Case 1: A 64-year-old-man presented to our
department in November 2007 with a 6-month history of stab-
bing head pain felt in the right frontal area which often occur-
red multiple times during the day and lasts for only a few
seconds. There were no accompanying symptoms. Between
episodes, the patient was free of headaches. The neurological
examination and cranial computed tomography (CT) were
unremarkable.

With gabapentin 300mg tid the headache resolved within a
few weeks, remaining asymptomatic till now.

Case 2: A 71-year-old-man complained of daily attacks of
stabbing head pain, felt in the left fronto-parietal region, ini-
tiated 2 years ago. He noted multiple episodes, each lasting a
few seconds, recurring 10 to 20 times per day in an irregular
frequency, without accompanying symptoms. Between episo-
des, the patient was free of headaches. The neurological exa-
mination and cranial CT were normal.

The patient was medicated with gabapentin 300mg tid
and, within a few weeks, he noted an improvement of heada-
che severity and frequency. The complete remission of his
headache was achieved after increasing the dosage of gaba-
pentin to 300mg qid.

Sinapse

123



=

124

Conclusion: We present two cases of PSH, according to the
International Headache Society criteria, responsive to
Gabapentin, supporting the concept that this is an effective
treatment and may be a safer therapeutic option other than
indomethacin.

Sindrome de Arlequim

Manuela Palmeira
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar da Cova da Beira, EPE, Covilha

Introducéo: O sindromo de arlequim caracteriza-se pelo
inicio stibito de sudacgao e rubor unilateral da face, dividindo-
a em duas regides perfeitamente demarcadas pela linha
média, i.e. uma hemiface pletérica e a outra palida.
Descrevemos o sindromo de arlequim associado a sindromo
de Horner contralateral sem motivo aparente numa jovem de
26 anos. Estao descritos sindromos de arlequim em varias cir-
cunstancias etioldgicas.

Caso Clinico: MCPP, é uma jovem de 26 anos, que em
Marco de 2007 nos procurou muito assustada porque desde
cerca de 2 anos antes notava que quando em ambientes quen-
tes ou se fizesse exercicio fisico apenas suava da hemiface
direita ficando a face esquerda seca e pélida.

Como antecedentes: referia acidente de viacao aos 6 anos
de idade sem consequéncias aparentes, aos 10 anos tinha sido
operada a teratoma do ovdrio direito.

Ao exame fisico ndo havia alteracdo e o exame neurolégico
apresentava sindromo de Horner completo a esquerda.O res-
tante exame era normal. Apés exercicio apresentou a dace
direita suada e vermelha.

Fez-se estudo analitico que foi normal, Tc do térax e pul-
monar, ecodoppler dos vasos do pescoco, RMN cerebral com
especial atencdo a regido mesencefdlica e medular cervical e
estudo angiogréfico cerebral e da circulagdo do LCR e RMN
cervi-toracica.Todos os exames foram normais. H4 um més
soubemos que a doente foi de novo operada a teratoma do
outro ovdrio.

Discussao: o sindromo de arlequim, descrito em 1988 por
Lance e col. como quadro clinico composto por inicio stbito
de rubor facial unilateral e suores como resposta a emocgoes
ou exercicio fisico. Este sindromo tem sido referido nao s6
como queixa primdria independente em atletas ou individuos
com trabalho fisico intenso, mas também associado a outras
alteracdes do sistema autonémico no sindromo de Horner
congénito ou adquirido, traumatismo, enfarte cerebral e
tumores do mediastino. Também pode ser encontrado em
situacoes como hiperhidrose idiopatica e sindromo de Frey.
Na nossa doente nao foi possivel encontrar uma etiologia,

Um caso de cefaleia da tosse

Angela Timéteo, Rita Simoes, Elsa Parreira
Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca.
angelatimoteo@hotmail.com

Introducio: A cefaleia da tosse é infrequente, identifican-
do-se uma forma primdria (benigna) e formas sintomaticas.
De entre as causas descritas, a mais frequente é a malforma-
¢ao de Arnold-Chiari tipo I. Apresentamos um caso de cefaleia
da tosse, secunddria a hematoma sub-dural sub-agudo.

Caso clinico: Homem de 64 anos, sem histéria prévia rele-
vante. Referenciado a consulta de Neurologia por quadro de
cefaleia recorrente precipitada pela tosse com 6 meses de evo-
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lucdo. Eram referidos também como factores desencadeantes
ocasionais o espirro e outras manobras de Valsalva. Os episo-
dios de cefaleia eram diarios, muito intensos, com intensida-
de méxima na instalagdo e diminuicdo progressiva nas 2 horas
seguintes; a cefaleia era referida a regidao occipital bilateral-
mente e tinha irradiacdo anterior, associando-se a sensagao
de mal estar inespecifica; ndo existiam vomitos, sintomas
disautonémicos acompanhantes e o doente negava alteracoes
da visdo, da forca muscular e da sensibilidade. Nao havia his-
téria de traumatismo cranio-encefdlico anterior as queixas
nem de cefaleia fora dos episédios envolvendo manobras de
Valsalva. No exame neurolégico destacavam-se discreta paré-
sia do membro superior direito, hipostesia tacto-algica dos
membros direitos e reflexo cutdneo-plantar em extensao
homolateral. A TAC-CE mostrou hematoma sub-dural sub-
agudo/ crénico fronto-parietal esquerdo de 12 mm de espes-
sura, com discreta herniagao sub-falcial; as amigdalas cerebe-
losas estavam 4 mm abaixo do buraco occipital. O doente foi
submetido a trepanotomia frontal e parietal com drenagem
eficaz do hematoma, com melhoria sintomadtica. A RM-CE
(realizada apés a cirurgia) ndao mostrou malformacoes vascu-
lares associadas ao hematoma.

Conclusdes: As cefaleias como apresentacao de hematomas
sub-durais sub-agudos e crénicos sdo frequentes. A cefaleia da
tosse é, no entanto, muito rara nestes contextos. Aponta-se
como mecanismo provavel aquele relacionado com situacoes
que cursam com conflito de espaco na fossa posterior: com-
pressao directa dos tecidos e dindmica de LCR alterada.

New daily persistent headache: a case
report

Tiago Gandra', J.M. Pereira Monteiro'

1-Servico de Neurologia do Hospital Geral de Santo Anténio,
Porto.

tiagogandra@gmail.com

Introduction: New daily persistent headache (NDPH) is a
newly recognized entity which refers to a rare subtype of chro-
nic daily headache (CDH). Its clinical expression is similar to
that of a tension-type headache, being distinguished by its
acute onset and daily persistence in an individual without a
prior history of headache.

Case Report: A 61-year-old man was seen for evaluation of
a daily headache with a 5 years’ duration. He reported a cons-
tant, holocranial headache with a pressing-tightening quality.
Symptoms were usually moderate, with intermittently severe
periods during which he described a mild phonophobia, wit-
hout other accompanying symptoms. The patient depicted an
abrupt onset, and declared there had been no symptom-free
periods since. Neurological examination was normal, and a
CT scan of the brain was unremarkable. Previous long courses
of either Escitalopram 10 mg/d or Topiramate 75 mg/d proved
unsuccessful. The patient was placed on Amitriptyline 25
mg/d and Fluoxetine 20 mg/d, achieving a strong reduction of
symptom intensity.

Conclusions: This patient’s history and clinical presenta-
tion is consistent with a case of NDPH. NDPH usually appears
as a bilateral diffuse daily headache from onset, with modera-
te intensity and a pressing quality. Considered one of the most
treatment-refractory forms of CDH, anecdotal evidence
points to some success in the use of neuromodulators like
Topiramate, but TCAs and SSRI's continue to be often
employed. Usually patients have had their headache for years
at time of examination, and frequent drug overuse makes
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diagnosis difficult. NDPH is likely to be a heterogeneous
disorder, and has occasionally been related to previous EBV
infection. Due to the long course of symptoms, it was not pos-
sible to determine if this patient had active EBV infection at
the time of onset. Literature on NDPH is sparse, and its etiolo-
gy, prognosis and effectiveness of pharmacological treatment
remain largely unknown.

Headache, Temporary Neurological
Deficits and Cerebrospinal Fluid
Leukocytosis in a Thirty Five Year-old Man.

Jodo Sargento Freitas', José Eduardo Serra?, Helena Alves?,
Eugénia Ferreira®, Fernando Matias', Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, 2-Servico de Doencas Infecciosas dos Hospitais da
Universidade de Coimbra.

jsargentof@hotmail.com

Introduction: The association of moderate to severe heada-
ches, transient neurological deficits and CSF pleocytosis has
been formally described since 1981 and is now recognized as a
distinct benign headache syndrome. The diagnosis requires
exclusion of any possible infectious, vascular or epileptic aetio-
logy and is considered to be significantly underdiagnosed. In a
recent review of published cases only a few were reported.

Case report: We report a case of a 35-year-old man with
past history of migraine who was admitted in our hospital due
to a severe supraorbital bilateral throbbing headache and mild
right hemiparesis. The symptoms had an acute onset and were
associated with fever and restlessness. His recent past history
was positive for an upper respiratory infection 5 days before.

Lumbar puncture was performed and CSF showed 101 leu-
kocytes/mm?; glucose, protein and LDH levels were normal.
Electroencephalography revealed asymmetric pattern with
slow activity on the left temporal region. Imagiological studies
(Head CT and MRI) had no abnormalities.

Upon suspicion of meningoencephalitis he was admitted
to the Infeccious Diseases Department and started empiric
antibiotic treatment. A complete infectious work up proved
negative. A second CSF analysis, 6 days after the onset, indica-
ted regression of the leucocyte count with only 1cell/mm?®.

On the 7" day the neurological examination was complete-
ly normal but he maintained severe headaches that subsided
after a few days on Sodium Valproate, 600mg daily.

Conclusions: Following the inclusion of transient
Headache and Neurological Deficits with CSF Lymphocytosis
(HaNDL) on the International Classification of Headache
Disorders there has been an increase in the number of cases
reported. Although, it is widely accepted that it still remains
an underdiagnosed entity.

Our aim is to alert for the presence of this syndrome in
hope it may become more widely identified, thus enabling
further studies on its pathophysiology poorly understood yet.

Cefaleia por hipotensao do LCR

Motasem Shamasna, Filipe Palavra, Helena Gens, Florbela
Magalhaes, Isabel Luzeiro

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

Introduc@o: O sindrome de hipotensao intracraniana é
uma entidade clinica bem caracterizada, embora pouco fre-
quente (muitas vezes subdiagnosticada), que se manifesta
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essencialmente por cefaleias de caracteristicas ortostaticas.
Foram descritas vérias formas, que tém como base o meca-
nismo que provocou a hipotensdo do LCR, podendo, em
alguns casos, assumir um cardcter espontaneo.

Caso clinico: Descreve-se o caso de uma doente do sexo
feminino, de 36 anos, que recorreu ao SU com queixas de cefa-
leias de localizacdo predominantemente nucal e occipital,
com irradiagado para todo o cranio, com mais de 2 semanas de
evolucao. Referia a particularidade de as cefaleias cederem
com o decubito dorsal e se intensificarem quando se levanta-
va, ndo havendo histéria de traumatismo ou de qualquer esfor-
¢o desencadeante. Associadamente, referia acufenos e fotofo-
bia. O exame neurolégico ndo revelou alteracoes, para além de
uma dor a flexdo cervical. Foi submetida a TAC-CE, que reve-
lou uma colec¢do hipodensa, bilateral e simétrica, na alta con-
vexidade, a qual se associava uma reducao das dimensdes dos
espacos cisternais da base e ectopia minima das amigdalas
cerebelosas. Foi internada no Servigo de Neurologia e poste-
riormente submetida a RM-CE, que revelou um espessamento
dural difuso, com realce intenso apés administracao de gado-
linio, 0 que, no contexto clinico, corroborou a hipétese de
hipotensao do LCR. A doente foi submetida a tratamento com
10 mg didrios de mesilato de di-hidroergotamina, cafeinae 1 g
de paracetamol em SOS, o que manteve, mesmo a data da alta,
referindo-se melhorada. Dois meses depois, em regime de
ambulatério, mantinha queixas esporddicas de cefaleias, nao
comparéveis as que motivaram o internamento.

Discussao/Conclusao: Nao sendo uma entidade nosolégi-
ca frequente, a histoéria clinica alertou, desde logo, para uma
possivel hipotensdo intracraniana. Os achados imagiolégicos,
contextualizados nessa suspeita, assim como a favorével res-
posta a terapéutica implementada, ndo justificaram a necessi-
dade de realizar exames mais invasivos.

Cefaleias como forma de apresentacao
de Neurocisticercose.

Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Joao Paulo Gabriel, Maria
Céu Branco

Servigo de Neurologia Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e
Alto Douro.

anavelon@clix.pt

Introducdo: A neurocisticercose é uma parasitose cerebral
cuja epidemiologia se tem vindo a modificar face ao fenéme-
no da globalizacdo. Ainda que teoricamente possa cursar com
qualquer clinica neuroldgica, dependendo da localizacdo dos
cisticercos, as manifestacoes mais frequentes sdo a epilepsia,
as cefaleias e a hipertensao intracraniana.

Caso Clinico: Homem de 27 anos que desde os 24 anos
refere cefaleia hemicraniana unilateral (sem preferéncia de
lado), cuja frequéncia se modificou em finais de 2007 de bia-
nual para bimensal. Ao exame neuroldgico apresentava nis-
tagmo horizonto-rotatério no olhar para a esquerda e hiperre-
flexia osteotendinosa (sem significado patolégico). A TAC
cerebral revelou lesdes quisticas no hemisfério cerebeloso
esquerdo, paravermianas e temporais esquerdas. A restante
investigacdo, nomeadamente estudo do liquor, imunolégico,
virulégico, electroencefalograma, e serologia para cisticercose
resultou negativa. A RMN cerebral permitiu visualizar uma
lesdo cerebelosa esquerda parcialmente calcificada, contendo
estrutura sugerindo um escoélex. Assumido o diagndstico de
neurocisticercose iniciou tratamento com albendazol (800
mg/dia; 1 més) e corticoterapia com evolugao clinica favora-
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vel, nomeadamente remissao do nistagmo.

Conclusao: A maioria das apresentacoes clinicas da neuro-
cisticercose estda bem definida e o seu reconhecimento é fun-
damental na interpretacdo da investigagdo complementar e
atitudes terapéuticas.

Dor facial refractaria e Pénfigo: que
associacao?

Ana Graca Velon', Pedro Guimaraes', Jodao Paulo Gabriel', Maria
Purificacion Onate?, Georgina Neves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Dermatologia do Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

anavelon@clix.pt

Introducio: A dor facial é uma entidade cuja abordagem
se torna particularmente dificil quando refractéria e ha duavi-
das na sua categorizacao.

O pénfigo é uma doenca autoimune rara, causada por
autoanticorpos dirigidos contra moléculas de adesao celular
do tecido epidérmico, que se caracteriza pela presenca de
lesoes vesiculares cutaneo-mucosas.

Caso Clinico: Mulher de 55 anos, saudével até aos 33 anos,
altura em que inicia clinica de dor malar esquerda, intensa,
penetrante e didria, intensificando-se casualmente com movi-
mentos mastigatorios e alimentos quentes, sem irradiacao, diur-
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na e com predilec¢do sazonal (Outono e Primavera).
Inicialmente interpretada como odontalgia que motivou extrac-
¢oes dentdrias varias, sem beneficio. Mais tarde, por se suspeitar
de nevralgia do trigémio foi submetida a um total de 3 infiltra-
¢oes do ganglio de Gasser e uma intervengdo neurocirdrgica na
fossa posterior. A algia facial remitiu durante alguns anos, para
evoluir depois com exacerbacoes frequentes, que conduziam ao
internamento. Ha a referir, ap6s o inicio da dor facial, uma sin-
drome depressiva, episédios de actividade delirante e persecu-
toria, tratamento psiquidtrico com ma adesao e internamentos
por intoxicacdo de carbamazepina e sindrome maligna dos neu-
rolépticos. A partir de 2001, apresenta lesdes eritemato-crosto-
sas e cicatriciais em V1, sem envolvimento das mucosas, inicial-
mente interpretadas como tinea capitis e infeccao por herpes-
zoster. A investigacao complementar foi negativa (incluindo HIV
eVDRL). Em 2006, e apds varias biopsias inconclusivas, o exame
andtomo-patoldgico revelou pénfigo. Efectuou corticoterapia
com algum beneficio das lesoes, assistindo-se a recrudescimen-
to destas aquando da exacerbagdo da dor facial.

Conclusdo: Apresentamos um caso de uma paciente com
uma apresentac¢ao atipica de pénfigo no contexto de uma dor
facial refractdria, nao existindo descrita na literatura qualquer
associagao.
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justificar os erros ou omissoes. Relacionar os resultados com

Correspondéncia

Sinapse

Comissao Editorial

Sociedade Portuguesa de Neurologia

Rua D. Manuel II, 33, sala 41, 4050-345 Porto
Tel / Fax: 351-22-6001553
spn.edi@spneurologia.org

Sinapse

outros estudos relevantes. As conclusoes deverao basear-se ape-
nas nos resultados. Poderao fazer-se recomendagoes.
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