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Editorial

Alexandre de Mendonca

Pareceu-me importante inaugurar na Sinapse um espaco destinado a promover o debate e o surgimento de novas
ideias sobre Investigacdao em Neurologia. Os ensaios clinicos, certamente nao esgotando a investiga¢ao clinica neu-
rolégica, assumem cada vez maior importancia. Se ja vai longe o tempo em que os médicos, em geral, comentavam
ser a neurologia uma especialidade de grande riqueza semioldgica, mas escassa possibilidade de tratamento, ndo é
menos certo que persistem gritantes limitacoes terapéuticas em muitas dreas de patologia neurolégica, antes de
mais as doencas neurodegenerativas, mas também as neopldsicas, vasculares, desmielinizantes, e outras. O esfor¢co
de testar novas estratégias terapéuticas, através da realiza¢do de ensaios clinicos, é por isso prioritdrio. Neste ntime-
ro, o Dr. Joaquim Ferreira partilha com os leitores da Sinapse a sua vivéncia na organizacao de um centro de inves-
tigacao clinica, reflectindo acerca das dificuldades e perspectivas da investigagao clinica em Portugal. Certamente,
o reforco da investigacgdo clinica reflectir-se-a4 na melhoria da prépria qualidade de prestacdo dos cuidados de satide
em Neurologia. B

Correspondéncia:

Alexandre de Mendonca
Laboratério de Neurociéncias e
Departamento de Neurologia
Faculdade de Medicina de Lisboa e
Instituto de Medicina Molecular
Av Prof. Egas Moniz

1649-028 Lisboa
mendonca@fm.ul.pt
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Um caso grave de mielite transversa idiopatica numa crianca.
A severe case of idiopathic transverse myelitis in a child.

Isabel Carvalho', Maria José Dinis? Roseli Gomes?, Fatima Santos', Graca Ferreira*, Eduarda Marques*

1-Assistente Hospitalar, Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia — Unidade 2; 2-Interna Complementar de Pediatria;
Servigo de Pediatria; Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia — Unidade 2; 3-Assistente Hospitalar Graduada, Unidade de Neuropediatria —
Servico de Pediatria, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos; 4-Assistente Hospitalar Graduada, Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de

Vila Nova de Gaia — Unidade 2.

Introducao

A mielite transversa é uma patologia rara e com prognésti-
co varidvel em que o atingimento medular tem como conse-
quéncia défices sensitivos e motores.

Caracteriza-se pelo aparecimento de dor lombar e rapida
evolucdo para paraplegia ou tetraplegia, perda de sensibilida-
de e alteracoes dos esfincteres. O estudo imagiolégico pode
ser normal ou revelar edema e hipersinal nos segmentos atin-
gidos da medula.

Nao existe tratamento especifico, no entanto, parece ser
eficaz na reducao da morbilidade o uso de doses elevadas de
metilprednisolona.

Caso clinico

Os autores descrevem o caso clinico de uma crianga de 9
anos, sexo feminino, previamente sauddvel, observada no
Servico de Urgéncia de Pediatria por lombalgia de inicio stbito,
com incapacidade de locomocao e dificuldade na extensao e
flexao dos membros inferiores. Sem histéria prévia de pareste-
sias, infeccoes recentes ou traumatismo. O exame neurolégico
revelou paraparésia de predominio distal com reflexos rotulia-
nos e aquilianos bilateralmente abolidos, alteracoes sensitivas
nao sistematizaveis e alteragdes na sensibilidade postural.

O quadro clinico e os exames imagiol6gicos foram compa-
tiveis com a hip6tese de mielite transversa. Efectuou terapéu-
tica com metilprednisolona (bélus) e posteriormente predni-
solona em reducao.

A data de alta mantinha paraparésia flicida com sensibili-
dade tactil em D12, sensibilidades profundas abolidas e sem
controlo de esfincteres.

Foi orientada para o centro de Medicina Fisica e de
Reabilitacdo de Alcoitao e iniciou programa de reabilitacdo
em fisioterapia, terapia ocupacional e psicologia. Actualmen-
te, mantém paraplegia, bexiga neurogénica e tonus anal dimi-
nuido.

Conclusdes

A apresentacdo abrupta do quadro clinico e a sua rapida
progressao, assim como, o achado de hipersinal em T2 na
regido anterior da medula espinal e extensao da lesdo, asso-
ciam-se a pior prognéstico. No caso descrito, verificaram-se
estes factores de progndstico e a terapéutica com bélus de
metilprednisolona, apesar de precocemente instituida, nao
alterou a morbilidade da doenga.

Palavras-chave: crianga, mielite transversa aguda, prog-
nostico, bdlus de metilprednisolona

Titulo de Cabecalho: Mielite transversa aguda
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Introduction

Transverse myelitis is a rare disorder with a variable prog-
nosis, in which the involvement of spinal cord results in sen-
sory and motor deficits.

It is characterized by the onset of low back pain and rapid
progression to quadriplegia or paraplegia, loss of sensitivity
and sphincters dysfunction.

The imaging study may be normal or show edema and
hyperintensity in the affected segments of the cord. There is
no specific treatment; however, the use of high dose methyl-
prednisolone seems to be effective in reducing the morbidity
of this disease.

Clinical case

The authors describe a case of a previously healthy 9 years
old female, admitted at Pediatric Emergency Service with a sud-
den onset of back pain, walk incapacity and difficulty in exten-
sion and flexion of the lower limbs. There was no previous his-
tory of paresthesia, infection or recent trauma. Neurologic
examination revealed distal paraparesia with bilateral abolition
of patellar and Achilles tendon reflexes, without systematized
sensory level and abnormal postural sensitivity.

Clinical and imaging assessment was consistent with the
diagnosis of transverse myelitis. The patient initiated treat-
ment with methylprednisolone bolus followed by pred-
nisolone in progressive reduction.

At time of discharge paraparesia persisted, with sensitivity
level at D12, abolition of deep sensitivities and no sphincters
control.

She was sent to Alcoitdo Center of Physical Medicine and
Rehabilitation, and began a program with physiotherapy
rehabilitation, occupational therapy and psychological sup-
port. Nowadays, she maintains paraplegia, neurogenic blad-
der and decreased anal tonus.

Conclusions

The sudden onset and rapid progression of this case, as well
as the finding of hyperintensity at T2 in the anterior region of
the spinal cord and the lesion extension, are related to a worse
prognosis. In the case described, besides having these progno-
sis determinants, early treatment with methylprednisolone
bolus, has not changed related morbidity disease.

Key-words: child, acute transverse myelitis, prognosis,
high-dose methylprednisolone

Header title: Acute transverse myelitis
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Introducgao

A mielite transversa aguda (MTA) é uma doenca infla-
matéria medular caracterizada por edema e necrose de
um ou vdrios segmentos medulares e consequente disfun-
¢ao motora, sensitiva e auténoma. Manifesta-se por dor
lombar e diminuicdo da forca muscular, frequentemente
assimétrica e alteracoes dos esfincteres."*

Descrevem-se cerca de 1-4casos / 106 habitantes/ano,
surgindo em qualquer idade. No entanto, a sua incidéncia
é maior aos 10-19 anos e 30-39 anos.’

Existem poucos casos descritos em criangas imuno-
competentes. Na sua maioria, ndo é identificado o factor
etiolégico, estabelecendo-se relacdo com alguns tipos de
vacinas (vacina da Hepatite B, poliomielite) e alguns agen-
tes infecciosos (virus Cocksakie, Mycoplasma pneumo-
niae). >’

O estudo imagioldgico inicial pode ser normal ou reve-
lar edema e hipersinal em T2 nos segmentos medulares
atingidos. Habitualmente, o atingimento monosegmentar
é sugestivo de MTA associada a esclerose multipla. Todas
as restantes formas (auto-imunes, pés-infecciosas, “idio-
pdticas”) caracterizam-se pelo atingimento de mais de um
segmento medular. ®

O tratamento com doses elevadas de metilprednisolo-
na, mesmo quando na presenca de factores de mau prog-
ndstico, parece contribuir para uma reducao significativa
da morbilidade ao final de 1 més e ao final de 1 ano ap6s o
inicio da doenga. *

O caso clinico descrito corresponde a uma crianca de 9
anos com o diagnéstico de mielite transversa aguda, sem
agente causal identificado. A presenca de factores de mau
prognoéstico na fase inicial do quadro esteve de acordo
com a incapacidade funcional permanente resultante,

apesar do diagndstico e tratamento precoce.

Caso clinico

Doente de 9 anos, sexo feminino, admitida no Servico
de Urgéncia de Pediatria por episédio de dor lombar
intensa, com cerca de duas horas de evolugao, seguida de
dor nos membros inferiores e incapacidade na locomo-
¢do. Sem referéncia a traumatismo ou infeccao prévios.
Apresentava o esquema vacinal cumprido, tendo sido
administrada a dltima vacina 4 anos antes. Antecedentes
de infecgdes urindrias de repeticao, com internamento aos
3 anos, por infeccao urindria. A cistouretrografia miccio-
nal seriada (CUMS) e ecografia renovesical foram normais.
O estudo urodinamico revelou instabilidade vesical.

O desenvolvimento psicomotor era normal até a data e

os antecedentes familiares irrelevantes.

Sinapse

A data de admissdo apresentava paraparésia dos mem-
bros inferiores de predominio distal (grau 3/4) com refle-
xos rotulianos e aquilianos abolidos, reflexo cutaneoplan-
tar indiferente bilateralmente, diminuicdo da sensibilida-
de postural, retencdo urindria e fecal. As alteracdes sensi-
tivas ndo eram sistematizdveis. Sem sinais meningeos e
sem outras alteragdes relevantes ao exame objectivo.

A avaliacdo analitica que incluiu hemograma, bioqui-
mica com funcao renal, hepatica e proteina C reactiva foi
normal. A hemocultura foi negativa, assim como, as sero-
logias para virus Herpes simplex, virus de Ebstein-Barr,
virus da hepatite B, Chlamydia pneumoniae e Mycoplasma
pneumoniae. No liquido cefaloraquidiano (LCR) a citolo-
gia e bioquimica foram normais e o bacteriolégico e a pes-
quisa de virus por técnica de Polimerase Chain Reaction
(PCR) para Enterovirus e Herpes virus negativos. O estudo
imunolégico com doseamento de Imunoglobulinas, ANA
e anticorpo anti-DNA e o estudo pré-trombético com
doseamento de proteina C e S e anti-trombina III ndo
revelou alteragoes.

Realizou Ressonancia magnética medular que revelou
espessamento medular com hipersinal em T2 a nivel do
cone medular (Fig.1). A electromiografia foi compativel
com lesdao medular, com auséncia de resposta F e poten-
ciais motores e sensitivos normais.

De acordo com a hipé6tese de mielite transversa aguda
efectuou boélus de metilprednisolona (30mg/Kg/dose)
durante 3 dias, seguida de prednisolona (3mg/Kg/dia)
durante 40 dias e em reducado progressiva. No entanto,
apesar da terapéutica precocemente instituida, verificou-
se agravamento progressivo do quadro neurolégico com
estabelecimento de paraplegia flacida, auséncia de refle-
xo0s osteotendinosos dos membros inferiores e sensibilida-
de postural bilateralmente. O nivel sensitivo dlgico apre-
sentava-se em D10 e mantinha retencao urinaria e fecal.

Ao 10° dia de internamento repetiu puncdo lombar
verificando-se aumento das proteinas (80mg/dL) no LCR,
sem, no entanto, existir dissociacdo albumino-citolégica.
A pesquisa de bandas oligoclonais (por imunofixagdo com
Atc especificos para cadeia pesada y) foi negativa e o indi-
ce de IgG normal.

A RM medular ao 26° dia de internamento revelou
extensa lesdo centro medular de hipersinal em T2 que se
estende desde D6 até ao cone medular e que se acompa-
nha de espessamento medular sobretudo em D6 e D7 e no
cone medular, sugestivo de mielite transversa (Fig.1).

A data da alta mantinha paraparésia flacida com RCP
ausentes bilateralmente, sensibilidade tactil em D11-12 e
dlgica em D7-8 e sensibilidade profunda abolida. Sem

controlo de esfincteres. O estudo urodindmico revelou
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bexiga neurogénica. Iniciou programa de reabilitacao em
fisioterapia, terapia ocupacional e acompanhamento por
psicologia. Cerca de 3 meses depois a RM medular manti-
nha édreas de hipersinal em T2 em D6-7 e em D10 e drea de
atrofia entre D9-11. (Fig.1)

Aos 18 meses ap6s a doenca apresenta escoliose mar-
cada e atrofia medular entre D7-D11 (Fig.1).

Actualmente, cerca de 5 anos depois, mantém paraple-
gia dos membros inferiores e bexiga neurogénica com
necessidade de cateterismo vesical intermitente e ténus

anal diminuido.

Discussédo

A mielite transversa é uma doenca rara e grave que
envolve quer as vias motoras quer as sensitivas da medula
espinal, conduzindo ao répido estabelecimento de para-
plegia ou tetraplegia, perda de sensibilidade, alteracdes
dos esfincteres e, em casos raros, insuficiéncia respiratoéria.

Tem como critérios de diagnéstico: o défice motor e de
esfincteres, o atingimento da severidade maxima do qua-
dro em menos de 4 semanas, o défice sensitivo bilateral, a
auséncia de compressao medular ou doenca sistémica, a
confirmacao através da ressonancia medular e dos exames
neurofisiologicos.’

Cada vez mais sdo descritos na literatura casos em que é
possivel estabelecer uma relacdo com determinado factor
etiolégico, no entanto, muitos casos classificam-se como
formas idiopédticas da doenca. Para tal é necessario cumprir
os seguintes critérios: (1) existéncia de disfuncao motora,

sensitiva e autonémica por atingimento medular, (2) bilate-

ralidade dos sintomas e sinais, (3) definicdo do nivel sensi-
tivo, (4) exclusao de lesdo compressiva extra-medular, (5)
liquor com alteracGes sugestivas de inflamacao medular, (6)
progressdo e estabelecimento do quadro definitivo em 4
horas a 21 dias ap6s inicio dos sintomas. *'*** No caso clini-
co descrito nao foi possivel identificar um factor etiolégico.
No entanto, a incapacidade inicial em sistematizar as alte-
racoes sensitivas e a inexisténcia de alteracdes inflamato-
rias no liquor colhido na fase inicial da doenca apenas per-
mitem classificar este caso como possivel forma idiopética.
O seu estabelecimento num periodo superior a 4 horas per-
mite aceitar uma etiologia inflamatéria.

Nao existe até a data qualquer terapéutica verdadeira-
mente eficaz nos doentes com MTA, no entanto, pelo seu
efeito anti-inflamatério, a utilizacdo de bélus de metil-
prednisolona em altas doses parece, segundo artigos
recentes, melhorar o prognéstico da doenca, encurtando o
tempo de doencga e diminuindo a morbilidade final. **

Apesar da maioria das criancas afectadas apresentarem
melhoria neurolégica gradual em 3-6 meses, persistindo
apenas alguns défices neurolégicos residuais e habitual-
mente relacionados com o funcionamento dos esfincteres,
existem poucos artigos que determinam quais os factores de
prognostico a valorizar na instalagdo do quadro clinico. **

No caso clinico descrito identificaram-se alguns facto-
res de mau prognéstico: a extensdo da lesdo, o atingimen-
to dos cornos anteriores da medula e a apresentacdao
abrupta do quadro clinico com rédpida progressio em
menos de 12 horas. Assim, apesar da precocidade na insti-

tuicao da terapéutica, a sua evolucao foi desfavoravel.

Fig. 1. RM medular demonstrando a extensao da lesdo medular nas vdrias fases da doenca.

A - RM medular em D1 demonstrando apenas espessamento do cone medular.

B - RM medular em D26 com extensa lesao centro medular de hipersinal em T2 que se estende desde D6 até ao cone medular.
C - RM medular 3 meses depois, demonstrando dreas de hipersinal em T2 em D6-7 e em D10 e drea de atrofia entre D9-11.

D - RM medular 18 meses depois, com drea de atrofia entre D7 e D11.
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No caso descrito, o envolvimento de mais de 3 segmen-
tos medulares poderia sugerir uma neuromielite 6ptica
(NMO). Esta entidade é rara em criancas e caracteriza-se
pela presenca de neurite 6ptica, mielite transversa (com
lesdo longitudinalmente extensa) e anticorpos do tipo IgG
para os canais da aquaporina 4. Nao surge habitualmente
numa forma monofésica mas sim em vérias fases, pois
apresenta frequentemente recidivas. O tratamento baseia-
se também na corticoterapia sistémica.”'* No caso descri-
to, embora ndo seja ainda possivel entre nés, o doseamen-
to dos anticorpos IgG caracteristicos da NMO, a auséncia
de neurite 6ptica e de recidiva cerca de 5 anos depois

torna pouco provavel esta patologia. B

Sinapse
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Dysferlinopathy: unilateral foot drop of late onset - case report
Disferlinopatia: pé pendente unilateral de inicio tardio - caso clinico

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

Introduction

Mutations in the dysferlin (DYSF) gene are responsible for
autosomal recessive muscle disorders, known as dysfer-
linopathies. The clinical expression is variable, with several phe-
notypes recognized. The two most common are the Miyoshi
myopathy (MM) and the limb-girdle muscular dystrophy 2B
(LGMD2B). A third phenotype, the distal anterior compartment
myopathy (DACM) is rare and recently, a proximodistal (PD)
phenotype was included in the classic clinical repertoire of dys-
ferlinopathies. Characteristically they have their onset in mid to
late childhood or early adulthood and are associated with high
levels of CK. Commonly there is a symmetrical clinical onset and
they very rarely become clinically manifest in old age.

Clinical Case

The patient is a 64 year old Caucasian male, the only child
of a non consanguineous marriage. He has a two year history
of walking difficulties, with a prominent instability of the left
foot, which caused him inability to run and tendency to fall.
Neurological examination revealed atrophy of the antero-lat-
eral compartment of the left leg and the tibialis anterior and
peroneus left muscles were weak [3/5 on the Medical Research
Council (MRC) scale]. He had a left steppage gait. The muscles
of the posterior compartment of the legs looked normal, as
well as the intrinsic foot muscles. Deep tendon reflexes were
abolished throughout. CK values were slightly elevated and
EMG examination showed myopathic changes in the muscles
of the lower limbs. Legs muscle MRI evidenced generalized
muscle atrophy and fat infiltration, more significant on the left
side and in the posterior compartment of the legs. Histological
muscle examination revealed fibre size variability, with atro-
phied fibre groups, rare rimmed vacuoles and scarce necrotic
fibres; dysferlin was irregularly labelled at the sarcolemmal
level, with some fibres not expressing dysferlin. Genetic testing
detected the causal mutation ¢.5626G>A (p.Asp1876Asn).

Conclusion

This clinical case is unique because of its very late onset
and clinical presentation (unilateral distal anterior compart-
ment myopathy), whose features were not until now reported
in literature.

Clinical presentation of dysferlinopathies is becoming
more heterogeneous than initially suspected and immunohis-
tochemistry and genetic studies are the last resources to diag-
nose these unusual cases.

Key-words: dysferlin; distal anterior compartment myopa-
thy; autosomal recessive muscular dystrophy; clinical pheno-

types; molecular genetics; muscle magnetic resonance imaging
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Introducdo

As mutacdes no gene da disferlina (DYSF) sdo responsaveis
por doencas musculares de transmissao autossémica recessiva,
designadas de disferlinopatias. Varios fenétipos estao identifi-
cados. Os mais comuns sao a miopatia de Miyoshi (MM) e a dis-
trofia muscular das cinturas 2B (LGMD2B). Um terceiro fenoti-
po, a miopatia distal do compartimento anterior (DACM) é
raro. Recentemente, um quarto fendtipo, designado proximo-
distal (PD), foi incluido no conjunto das diferentes formas de
apresentacdo clinica das disferlinopatias. As primeiras manifes-
tacoes clinicas surgem na adolescéncia ou no inicio da vida
adulta e estdo associadas a niveis elevados de CK e raramente
surgem depois da 52 década da vida.

Caso Clinico

Doente de raga caucasiana, 64 anos de idade, filho tinico de
um casamento ndo consanguineo. Apresenta queixas de difi-
culdades na marcha com dois anos de evolugao, com instabili-
dade acentuada do pé esquerdo que tem provocado vdrias
quedas e incapacidade de corrida. O exame neurolégico reve-
lou atrofia muscular do compartimento antero-lateral da
perna esquerda e fraqueza dos musculos tibial anterior e pero-
neais esquerdos (3/5 na escala MRC). Apresentava uma mar-
cha com pé pendente a esquerda. Registou-se arreflexia miota-
tica generalizada. Os musculos do compartimento posterior
das pernas e os musculos intrinsecos dos pés eram normais.
Os valores de CK estavam ligeiramente elevados e 0 EMG mos-
trou alteracdes miopdticas nos musculos dos membros infe-
riores. A RM dos musculos das pernas revelou atrofia e infiltra-
¢do gorda generalizada, mais acentuada no compartimento
posterior das pernas e no membro inferior esquerdo. A biopsia
muscular evidenciou variabilidade de didmetro de fibras, gru-
pos de fibras atréficas e raros vactiolos bordejados e fibras em
necrose; as fibras musculares apresentavam uma marcagao
imunohistoquimica irregular para a disferlina, ndo sendo esta
identificavel em algumas fibras. O estudo de genética molecu-
lar detectou a mutacao causal ¢.5626G>A (p.Asp1876Asn).

Concluséo

Salienta-se neste caso clinico o inicio tardio e a forma rara
de apresentacdo clinica (miopatia distal do compartimento
anterior unilateral).

As vérias formas de apresentacdo clinica das disferlinopatias,
sendo algumas raras, dificultam o seu diagnéstico clinico. A imu-
nohistoquimica muscular e o estudo de genética molecular cons-
tituem os dltimos recursos disponiveis para o seu diagnoéstico.

Palavras-chave: disferlina; miopatia distal do compartimen-
to anterior; distrofia muscular autossémica recessiva; fendtipos;

genética molecular; ressonancia magnética muscular

Titulo de cabecalho: Disferlinopatia: pé pendente unilate-
ral de inicio tardio
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unilateral foot drop of late...

Dysferlinopathy

10

Introduction

The dysferlin protein is a 230 kDa muscle transmem-
brane protein consisting of 2080 amino acids with multiple
C2 domains ™. The dysferlin (DYSF) gene was mapped to
chromosome 2p13 “¥. Mutations in the DYSF gene are
associated with autosomal recessive muscle disorders, with
known distinct phenotypes, where Miyoshi myopathy
(MM) “ and limb girdle muscular dystrophy 2B (LGMD2B)
@ were the first to be recognized. Recently, a new pheno-
type, with proximodistal weakness (PD) was recognized ©
and seems to be a common clinical presentation. The dis-
tal anterior compartment myopathy (DACM) © phenotype
is rare. There are other reported clinical presentations of
dysferlinopathies “®?, but they are even rarer. The disease
typically has a symmetrical onset, but asymmetry has been
reported in MM, LGMD2B and PD phenotypes ®, but not
in the DACM phenotype. Generally, its onset is in mid to
late childhood or early adulthood and it is associated with
very high CK levels. Identified or suspected dysferlin defi-
ciency in muscle biopsy should prompt molecular analysis
of the DYSF gene.

We present a 64 year old patient with a two year history
of weakness of the antero-lateral compartment of the left
leg, with slight increase in the CK levels and a causal muta-
tion in the DYSF gene.

Case report

The patient is a 64 year old Caucasian male, the only
child of a non consanguineous marriage. He is a retired tai-
lor. The parents are deceased and they had no medical
records of neurological problems. He is on daily medica-
tion with simvastatin 10 mg, alopurinol 100 mg, ticlopidine
250 mg and lansoprazol 15 mg. The patient had two benign
sigmoid polypuses surgically removed two years ago.

He complained of a two year history of walking difficul-
ties, mainly with instability of the left foot, which caused
him some falls and inability to run. This clinical sympto-
matology has been stable over the last year.

Neurological examination showed an alert patient, with
normal cranial nerves. There were no spine deformities or
contractures. Myotonia and fasciculations were not
observed and Gower’s sign was negative. The antero-later-
al compartment of the left leg was atrophied and the tib-
ialis anterior and peroneus left muscles were weak (3/5 on
the MRC scale) and he walked with a left steppage. Gait
was normal on tiptoes. The muscles of the posterior com-
partment of the legs looked normal, as well as the intrinsic
foot muscles. Deep tendon reflexes were abolished
throughout. Sensory examination was normal. There were

no symptoms of cardiac or respiratory dysfunction.
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Laboratory findings

The CK value was slightly elevated, 255 U/L (normal
<174 U/L). ECG showed a regular rthythm of 65 per minute.
Degenerative changes at several levels of the lumbar col-
umn, which were judged adequate to the patient’s age,
were present in the CT scan of the lumbossacral levels L2
to S1. Motor peroneal nerve conduction velocities and
amplitudes and sural sensory nerve action potentials were
bilaterally normal. At rest, the needle electrode examina-
tion of the tibialis anterior, gastrocnemius and vastus
medialis muscles revealed the presence of positive sharp
waves and fibrillation potentials bilaterally. The motor
unit potentials recorded during voluntary muscle contrac-
tion were of small amplitude, short duration and polypha-
sic, with a significant reduction in the recruitment pattern

of the left tibialis anterior muscle.

Histological Examination: Vastus Lateralis muscle

The muscle biopsy with haematoxilin and eosin stain-
ing (HE) (Fig.1A) demonstrated an abnormal muscle with
fibre size variability, with hypertrophic and atrophic
fibres. The atrophic ones were isolated or in small groups,

belonged to both types of fibres and had predominantly

Figure 1. (A) Fibre size variability, angulated atrophic fibres and clumps
of nuclei (HEx200). (B) Atrophic fibre with rimmed vacuole (arrow)
(HEx400).
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angulated shapes. Some of them had nuclear clumps and
rimmed vacuoles (Fig. 1B). There were very rare necrotic
fibres.

Endomysial fibrosis, inflammatory infiltrate or vascular
lesions were not observed.

Immunohistochemical study showed normal sar-
colemmic localization of dystrophin (Dysl, Dys2 and
Dys3), sarcoglicans (o, B, 9, y), merosin and emerin. Anti-
dysferlin antibodies showed some irregular labelling of
dysferlin along the sarcolemma and in some fibres its
expression was much attenuated (Fig. 2A), while it was

normal in the control muscle (Fig. 2B).
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Figure 2. (A) Irregular dysferlin sarcolemmic labelling (dysferlinx200).
(B) Normal dysferlin sarcolemmic labelling (controlx200).

Leg Muscle MRI

T2 weighted leg muscles MRI disclosed a diffuse pat-
tern of muscle atrophy and fat infiltration, more accen-
tuated in the posterior compartment of the legs. An
asymmetry between the legs was also noticed, with the
muscles of the left leg more affected (Fig. 3A). This asym-
metry was even more pronounced in the left peroneus
brevis (black arrow) and tibialis posterior (white arrow)
muscles, exhibiting significant atrophy and fat infiltra-
tion (Fig. 3B).

Volume 8 | N.22 | Novembro de 2008

Figure 3. (A) Asymmetrical leg muscle atrophy and fat infiltration,
more significant on the left side (see arrow for example).(B)
Asymmetrical muscle atrophy and fat infiltration of the tibialis poste-
rior (white arrow) and peroneus brevis muscles (black arrow).

Molecular Genetic studies

With systematic sequencing of the 55 fragments including
the exonic and exon-intron junctions of the dysferlin gene
(reference sequence: Accession Number NM_003494), one
causal mutation was detected, ¢.5626G>A (p.Asp1876Asn).

The following polymorphisms were detected: c.906T>C,
¢.907-703A>G, ¢.937G>T, ¢.938-68T>C, ¢.938-20G>A,
€.942C>T, ¢.1181-48A>G, ¢.1353+13C>T, ¢.1354-88A>G,
c.1827T>C, ¢.2583A>T, ¢.2925+112A>C, c.3032-17G>A,
¢.3874-85G>T, ¢.4008C>A, ¢.4411-56A>G, c.4509+43A>G,
¢.4887-37C>T, ¢.5668-41C>T, ¢.5768-16T>C.

Discussion

After the original clinical description by Miyoshi ® and
the mapping of the disease to chromosome 2p13 ®¥, a
general clinical and laboratory consensus was established
about dysferlinopathies ®: onset in mid to late childhood
or early adulthood, slowly progressive, autosomal reces-
sive inheritance, high CK levels, a dystrophic pattern on
muscle histology and a myopathic picture in the EMG
evaluation.

There are several clinical cases reported in the literature
in which the disease began late in life, but these are rare. The
oldest patients reported were 45, 52 and 73 years old,
reported by Nguyen et al. ®, Seror et al. ” and Klinge et al. ),
respectively. Our patient is the oldest to be reported with a
dysferlinopathy in which the clinical deficit might be
included in one of the classical phenotypes reported.

Some clinical asymmetry at the onset of the disease has

been documented. Linssen et al. '” in a cohort of 24
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patients with MM found 46% of patients with asymmetri-
cal onset of the disease and the disease remained asym-
metrical throughout the period of clinical observation in
17% of them. Clinical asymmetry at the onset of the dis-
ease was also found by Nguyen et al ® in the three major
phenotypes identified in the group (MM, LGMD2B and
PD), being more common in the PD phenotype. This
asymmetry has not been identified in the DACM pheno-
type. The clinical distribution of the weakness presented
by our patient justifies its inclusion in the DACM pheno-
type and clinical asymmetry in this category has not been
reported yet.

At the onset of the disease CK levels are very high.
Throughout the course of the disease, there is a tendency
towards decrease in CK, as reported by Ueyama et al. ©
and Nguyen et al. ®. As we do not have previous CK deter-
minations, we do not know if the present CK levels are an
example of this recognized evolution. There are some
reported patients in which the initial CK levels were mod-
erately elevated. One of the patients reported by Linssen et
al. "” and by Takahashi et al. (Dys 45-1) "” had CK levels in
the range presented by our patient. Slightly elevated CK
levels should not rule out the diagnosis of dysferlinopathy.

The results of legs muscle MRI were in accordance with
the clinical weakness, showing a more severe muscle
involvement of the left leg, with the muscles tibialis anterior,
tibialis posterior and peroneus brevis clearly showing this
asymmetry. These results are also in accordance with the
EMG findings, especially the significant reduction of the
recruitment pattern of the left tibialis anterior muscle. The
value of muscle MRI is also based in the ability to show mus-
cle fat infiltration and atrophy without clinical weakness, as
reported by Meola et al. " and Brummer et al. "?. This par-
ticular aspect is also present in our patient in relation to the
muscles of the posterior compartment of the legs.

The muscle biopsy findings in dysferlinopathy are pro-
tean, ranging from mild myopathic to severe dystrophic
changes "¥ and some cases have prominent inflammatory

U9 It has been difficult to correlate the

changes
histopathology findings and clinical aspects, like severity
or disease progression. The most important data in the
evaluation of muscle biopsy of patients suspected of dys-
ferlinopathy is the absence of dysferlin in the sarcolemma
and exclusion of other possible muscle diseases which
might be clinically confused with dysferlinopathy.
Nguyien et al. © and Takahashi et al. ? reported sever-
al patients with only one single heterozygous mutation
identified. Several arguments were proposed to explain
this finding, like the screening approach being not sensi-

tive enough, the mutation lying outside the explored
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sequences or finally the method not allowing the identifi-
cation of large exon deletions or duplications. In this
patient, the muscle immunohistochemistry results, the
MRI findings and the identified causal mutation
¢.5626G>A (p.Aspl876Asn) are strong arguments for the
dysferlinopathy diagnosis.

In conclusion, dysferlinopathies are associated with
both common and rare clinical presentations. Our patient
presents a dysferlinopathy with a rare clinical picture and
very late onset for this kind of disease, which expands the

already known clinical heterogeneity. B
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Introduction

A large number of respiratory function tests (RFT) have
been explored to detect earlier signs of hypoventilation in
amyotrophic lateral sclerosis (ALS). However, few reports have
studied the predictive values of those tests for global hypoven-
tilation in ALS. We aimed to investigate this issue.

Methods

We included 199 ALS patients who were followed longitu-
dinally in our Unit. Sixty-eight patients had bulbar-onset (G1)
and 131 spinal-onset (G2). Twenty-five had hypercapnia
(PCO2 > 45 mmHg), which was considered the “gold standard”
to define hypoventilation. The following measurements were
recorded: forced vital capacity (FVC); maximal inspiratory and
expiratory pressures (PImax and PEmax); mouth inspiratory
pressure at 100ms (P0.1); amplitude of the motor responses by
phrenic nerve stimulation (Ampl).

Results

Defining the “cut-off” point by the normative values, the
positive predictive values is low and negative predictive value
is high for all measurements. Applying receiver operator curve
analysis (ROC), FVC and Ampl is discriminative for all popula-
tion and G1, and Ampl in G2. A new set of “cut-off points”
derived from ROC analysis lead to sensitive and specific val-
ues for FVC, PEmax, PImax and Ampl for the population of
ALS patients. In particular, in G1 Ampl and FVC seemed to be
quite predictive; in G2, the 4 measurements were equivalent.

Conclusions

The “cut-off” values should be different in G1 and G2 in
order to obtain sensitive and specific measurements.
Hypoventilation in bulbar-onset patients is mainly dependent
on diaphragm strength as measured by FCV and phrenic
nerve stimulation. In spinal-onset patients, hypoventilation is
dependent on diaphragm function as well as on expiratory
muscles efficiency. Phrenic nerve stimulation is an useful tool.

Keywords: amyotrophic lateral sclerosis; hypercapnia; pre-
dictive value; respiratory tests; respiratory insufficiency.
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Introduction

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a rapidly progres-
sive neurodegenerative disease that involves limb, axial,
bulbar and respiratory muscles.' Respiratory complications
account for the majority of deaths occurring in patients suf-
fering from ALS. Patients normally succumb to their illness
from global hypoventilation with hypoxemia and hypercap-
nia, as well as from aspiration and pneumonia.* Although a
frequent late event during the natural course of the disease,
respiratory failure may be its inaugural presentation.’

A number of respiratory parameters, specially forced
vital capacity (FVC), have been described as predicting
prognosis in ALS."® More recently, nasal inspiratory pres-
sure obtained by a sniff (SNIP) is considered to be a sensi-
tive and predictive test for survival.® A large number of
papers have investigated different measurements of respi-
ratory function in ALS, in particular studying its sensitivi-
ty in detecting early changes.”

Survival is related to global hypoventilation, but other
factors are relevant, such as sex, age, medical complica-
tions and pneumonia. From these, hypoventilation is one
that can benefit from medical intervention, specifically by
non-invasive ventilation.® As survival is a complex issue
dependent on several factors, it seems more linear to
investigate the predictive value for global hypoventilation
of different respiratory function tests in ALS. Studying this
issue, Lyall and co-workers concluded that SNIP and
transdiaphragmatic pressure evaluated by SNIP had sig-
nificant predicted value for hypercapnia in spinal-onset
ALS patients, but no test had satisfactory predicted value
in bulbar-onset ALS patients.’

The authors aimed to approach this problem by testing
predictive value of respiratory tests in a large population of

ALS patients systematically investigated.

Population and methods

Subjects

In our unit, we have been following longitudinally for the
last 7 years 199 consecutive ALS patients with definite (52)
or probable disease (147), as defined by the revised El
Escorial criteria'®, who accepted to participate in this study.
All patients had full neurological and neuroradiological,
haematological and biochemical investigations. Patients
older than 85 or younger than 25 years, with lung disorders
or cardiac insufficiency were excluded, as well as patients
with diabetes mellitus or other medical conditions. Routine
nerve conduction studies ruled out polyneuropathy.

Patients were divided in 2 groups: in group 1 (G1) were
included the patients with bulbar-onset disease and in

group 2 (G2) those with spinal-onset. Patients in whom the
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region of onset could not be defined were excluded from

this investigation.

Assessment

Clinical evaluation

Functional ALS scale (ALS-FRS) was applied and the
total score, as well as bulbar (FRSb) and respiratory (FRSr)
subscores as determined from the three respiratory ques-
tions of the ALS-FRSR were recorded."

Neurophysiology

Bilateral diaphragmatic motor responses were obtained
by percutaneous bipolar electrical phrenic nerve stimula-
tion at neck (posterior and medial to the lateral border of
the sternocleidomastoid muscle) and registered through
surface electrodes (filter setting 20 Hz to 10 kHz) over the
diaphragm. Motor responses were recorded at the homola-
teral costosternal angle (G1), with the reference electrode
(G2) ipsilateral, at the costal girdle, 16cm apart from G1."

A minimum of five consistent motor responses were
obtained from each side and the response with the highest
amplitude was selected for analysis. The mean peak-to-
peak amplitude from both sides (Ampl) was defined for

each subject.

Standard pulmonary function tests (PFT)

They were all performed in the same respiratory labora-
tory. Spirometry and body pletismography were performed
by using 3 standard Jéger equipments (2 Jager Masterlab, 1
Jager Masterscreen, Erich Jager, GmbH, Wiirzburg,
Germany, software 4.30 for Windows 98), according to the
American Thoracic Society (ATS) criteria."” Predicted values
of conventional pulmonary function parameters were cal-
culated by normalizing to the reference values proposed by
the European Community for Steel and Coal." The respira-
tory evaluation included the determination of forced vital
capacity (FVC), maximal inspiratory pressure (PI max) and
maximal expiratory pressure (PEmax). The best of three
satisfactory expiratory maneuvers, each obtained after a
maximal inspiratory effort, was used to obtain the value for
FVC. Inspiratory and expiratory muscle strengths were
assessed by the best result of three measurements of PI
max and PE max, respectively, at mouth generated against
an occluded airway. Pressure at 100ms after an occluded

inspiratory effort (P0.1) was also assessed.

Blood gases evaluation
It was performed for each patient at the respiratory labo-
ratory, before the body plethysmography and spirometry,

while the patient, in the sitting position, was breathing
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room air for at least 30 minutes. Arterial oxygen tension
(Pa02), arterial carbon dioxide tension (PaCO2), and pH
were measured by means of an automated analyser (ABL
500, Radiometer, Copenhagen, Denmark). Hypercapnia,
which is considered to be the “gold standard” for global
hypoventilation, was considered whenever PCO: > 45

mmHg.

Statistical analyses

For all patients sensitivity, specificity and positive and
negative predicted values of the respiratory tests were eva-
luated. At first, “cut-off” values were established in accor-
dance with the normative limits: FVC — 80%; PI e PEmax —
60%; P0.1 - 80% (% of the predicted value); Ampl - 0.40 mV.
At a second phase, a Receiver Operating Characteristic
(ROQC) curve analysis (a graph of "1 minus specificity" and
"sensitivity" for different cutoff values) was used to deter-
mine the discriminative strength of the different diagnos-
tic tests considered, which also permits to compare their
accuracy. A larger area under the curve indicates higher
accuracy. The tests were then further analyzed with regard
to sensitivity, specificity and predictive values using the
optimal cutoff values (values that minimize the sum of
false positives and false negatives) as shown on the ROC

curve, for the discriminative measurements.

Statistical analyses were performed using SPSS 15.0 for

Windows.

Ethical approval
This study was approved by the Ethics Committee of
the Faculty of Medicine, Lisbon.

Results

The mean age of the ALS population was 61 years (SD
of 11, from 28 to 82) and 100 (50%) patients were men. The
mean disease duration was 17.2 months (SD of 15.6, from
1 to 131). The disease onset was bulbar in 68 patients and
spinal in 131 (in upper limbs in 63). Twenty-five (12.6%)
patients had hypercapnia at the moment of this study.
Results from this ALS population are shown in table 1.

Regarding the normative “cut-oft” points for each meas-
urement (table 2), sensitivity was high, exception made for
FVC in spinal-onset ALS patients and P0.1 in both groups.
Although specificity was generally low, it was good for P0.1 in
G1 and for FVC, PEmax and Mean Diaphr Ampl in G2. Overall,
the positive predictive value was high and the negative pre-

dictive value low for the studied measurements (table 1).

Table 1. Results from the ALS population.

Mean (Min-Max) SD
ALS-FRS
ALS-FRS 30.92 (14-39) 5.3
Bulbar subscore 9.13 (3-12) 2.76
Respiratory subscore 11.33 (8-12) 1.05
Diaphragmatic motor
responses (Ampl)
Ampl (mV) 0.45 (0-1.4) 0.27
PFT
FVC (% predicted value) 84.13 (18.4-136.5) 23.45
PImax (% predicted value) 44 (6.2-119.7)  23.67
PEmax (% predicted value) 58.2 (5.12-142) 27.6
P0.1 (% predicted value)  90.16 (14.23-310.4)  42.98
PCO:2 (mmHg) 39.18 (28.1-62.6) 4.25

ALS-FRS - amyotrophic lateral sclerosis functional rating scale; lat —
latency; Ampl — peak-to-peak amplitude; PFT — pulmonary function tests;
FVC - forced vital capacity; PImax — maximal inspiratory pressure; PEmax
— maximal expiratory pressure; P0.1 — pressure at 100ms of an inspiratory

effort against a closed airway; PaCO: - arterial carbon dioxide tension.

Table 2. Sensitivity, specificity, positive and negative predicted values.

Cut-off Sensitivity Specificity  Positive predicted value = Negative predicted value
value (%) (%) (%) (%)
All patients

FVC 80% 66.7 66.3 21.3 93.6
PImax 60% 100 26.9 15.8 100
PEmax 60% 75 52 17.7 93.8
P0.1 80% 45.8 56.6 1.2 88.4
Ampl 0.4 mV 75 62.9 21.7 94.8

Bulbar-onset ALS patients
FVC 80% 90 51.7 24.3 96.8
PImax 60% 100 10.3 16.1 100
PEmax 60% 80 31 16,7 90
P0.1 80% 50 65.5 20 88.4
Ampl 0.4 mV 80 58.6 25 94.4

Spinal-onset ALS patients
FVC 80% 50 73.5 18.4 92.5
PImax 60% 100 35 15.6 100
PEmax 60% 71.4 62.4 18.5 94.8
P0.1 80% 42.9 52.1 1.6 88.4
Ampl 0,4 mV 71.4 65 19.6 95
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Discriminative strength for all population as deter-
mined by ROC analysis (see table 3) was good for FVC and
Mean Diaphr Ampl. FVC was better in G1 than in G2 and
PImax was good in G2.

According to the new “cut-off” values established by
the ROC analysis, sensitivity and specificity of FVC, PImax,
PEmax and Mean Diaphr Ampl are similar for this popula-
tion of ALS patients, but Mean Diaphr Ampl is slightly bet-
ter. In G1, Mean Diphr Ampl is the better measurement
but FVC shows similar sensitivity and specificity; in G2,
FVC, PImax, PEmax and Mean Diaphr Ampl are equiva-

lent, with the latter showing a better sensitivity.

Table 3. Discriminative strength of the different measure-
ments as determined by ROC analysis.

ROC
All patients
FVC 0.723
PImax 0.671
PEmax 0.626
P0.1 0.546
Ampl 0.772
Bulbar-onset ALS patients
FVC 0.788
PImax 0.531
PEmax <0.5
P0.1 0.640
Ampl 0.810
Spinal-onset ALS patients
FVC 0.680
PImax 0.730
PEmax 0.687
P0.1 <0.5
Ampl 0.797

Table 4. Sensitivity, Specificity and Predictive Values of the
“cut-offs” points as determined by ROC analysis.

Cut-off Sensitivity Specificity

value (%) (%)

All patients

FVC 80% 66.7 65.7

PImax 34% 66.7 62.5

PEmax 48% 62.5 61.7

Ampl 0.33 mV 75.0 71.0
Bulbar-onset ALS patients

FVC 74% 80.0 67.2

PImax 27% 60.0 53.5

PO.1 83% 70.0 60.0

Ampl 0.25 mV 80.0 72.4
Spinal-onset ALS patients

FVvC 84% 64.3 63.3

PImax 42% 64.3 65.8

PEmax 57.5% 64.3 64.1

Ampl 0.35 mV 71.4 65.0
Discussion

The rapid progression and short survival of patients

affected with ALS are the critical problems of this disorder.
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Survival is dependent on global hypoventilation but other
causes are also related, as sex, age, region of onset, pro-
gression rate and predominance of lower vs upper motor
neuron signs." Hypoventilation can be effectively correct-
ed by non-invasive ventilation (NIV), which increases sur-
vival and quality of life'®. Thus, it seems relevant to address
the respiratory tests that could specifically predict global
hypoventilation. This was the aim of this research.

Apart from phrenic nerve stimulation and PO0.1, the
other tests studied in this protocol are dependent on voli-
tion and, in patients with bulbar involvement, facial pare-
sis can limit the results from the conventional respiratory
function tests due to air leak.

Accepting the “cut-off” values defined by the usual nor-
mative range, the positive predictive value is low for the
different measurements, as expected from the observation
that many patients with abnormal tests did not show
hypercapnia, which is considered the gold standard of
global hypoventilation in patients with neuromuscular
disorders and no other medical condition. Mirroring this
observation, negative predictive value is high. Applying
ROC analysis as a new method to address this problem we
observed that the discriminative strength, as defined by a
value above 0.70," is fair for FVC and Mean Diaphr Ampl
for the all group and G1, and for PImax and Mean Diaphr
Amplin G2.

We derive new “cut-off” points from the analysis of ROC
curves'’, which are lower than the original normative lim-
its and have different values for G1 and G2. These newer
“cut-off” points have better sensitivity and specificity, with
similar values for all of them. However, Mean Diaphr Ampl
showed the best results for sensitivity and specificity for
the different groups.

A more detailed scrutiny of the “cut-oft” differences
between groups points out a lower value for FVC, PImax
and Mean Diaphr Ampl in G1. On the other hand, PEmax
is not discriminative in G1 but is relevant in G2 and, in
contrast, P0.1 is not discriminative in G2 but has some
importance in G1. This shows that respiratory drive, as
measured by P0.1, is affected in bulbar-onset patients and
also determines respiratory dysfunction, which can be
also affected when diaphragm function is very impaired.
On the other hand, in spinal-onset patients, in addition to
diaphragm paresis, expiratory muscle function is quite
important to determine respiratory failure.

A remarkable conclusion from this work is that motor
response from phrenic nerve stimulation is a quite useful
measurement of respiratory function, non-volitional and
highly discriminative of global hypoventilation in both

bulbar and spinal-onset patients. A small motor response
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should suggest impending respiratory failure and indicate
the need for NIV. H
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Resumo

A magnetoencefalografia é uma técnica de neuroimagem
funcional que permite descrever os padroes espacio-tempo-
rais da actividade cerebral relacionada com diferentes proces-
sos cognitivos bésicos. Neste trabalho, descrevem-se os prin-
cipais resultados encontrados em fungdes como a memoria, e
a aplicacao clinica na Doenga de Alzheimer e no Defeito
Cognitivo Ligeiro, obtidos através do registo dos campos mag-
néticos cerebrais. Os estudos realizados com a magnetoence-
falografia revelam que: 1 - os efeitos encontrados nas diferen-
tes tarefas ocorrem sempre em determinados intervalos tem-
porais; 2 - o tipo de processamento modula a activacao de
diferentes redes neuronais e, por isso, a actividade cerebral
ndo estd completamente determinada pelo tipo de material;
3 - as medidas biomagnéticas e comportamentais sdao com-
plementares no estudo da cognicdo humana. Apresenta-se
uma visdo critica sobre as técnicas de neuroimagem funcional
e propde-se uma perspectiva tridimensional em investigacoes
cognitivas: tempo, espaco e frequéncia, como parametros de
estudo dos sinais da cognicao.

Palavras-Chave: Magnetoencefalografia; Aplicacdes Clinicas;
Doenca de Alzheimer;

Titulo de cabecalho: Contributos da magnetoencefalogra-
fia no estudo da Doenca de Alzheimer
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Abstract

Magnetoencephalography is a functional neuroimaging
technique that enables the description of the temporal and
spatial patterns of brain activity related with different basic
cognitive processes. Here we describe the main findings
regarding functions such as memory, and the clinical aplica-
tion in Alzheimer’s disease and Mild Cognitive Impairment,
obtained by means of the registration of the magnetic fields of
the brain. Magnetoencephalographic studies show that:
1 - the effects found in different tasks always occur in specific
temporal windows; 2 - the kind of processing modulates the
activation of different neural nets, and therefore, brain activi-
ty is not completely determined by the type of material;
3 - biomagnetic and behavioural measures are complementa-
ry in the study of human cognition. A critical point of view is
offered regarding the use of functional neuroimaging thec-
niques. Additionally, a three-dimensional perspective in cog-
nitive research is suggested, in which time, space, and fre-
quency are the parameters used to study the signals of cogni-
tion.

Key words: Magnetoencephalography; Clinical Applications;
Alzheimer’s disease.

Title: Contributions of magnetoencephalography for the
study of Alzheimer’s disease

Novembro de 2008 | N.22 | Volume 8



Introducao

Com o envelhecimento da populacio, as doencas asso-
ciadas a idade, onde se incluem os processos neurodege-
nerativos, irdo sofrer um aumento consideravel. Isto per-
mite vislumbrar qual serd o impacto das doencas associa-
das ao envelhecimento, num futuro préximo,onde se inclui
a Doenca de Alzheimer (DA), pela sua maior prevaléncia.

Tradicionalmente o estudo dos processos cognitivos
bdésicos tem sido realizado através de medidas comporta-
mentais, essencialmente com testes de papel e lapis, e
medidas de tempo de reacc¢do ***?. A utilizacao deste tipo
de metodologias permitiu um avanc¢o enorme no conheci-
mento da organizacao dos processos cognitivos. Contudo,
nos ultimos 15 anos o desenvolvimento tecnolégico do
registo da actividade cerebral relacionada com os proces-
sos cognitivos bdasicos estd a permitir uma nova fonte de
dados qualitativamente diferente mas complementar com
as medidas tradicionais.

A Magnetoencefalografia (MEG) é uma técnica nao
invasiva de registo da actividade funcional do cérebro,
baseada na deteccao dos campos magnéticos gerados pela
actividade eléctrica cerebral. E uma técnica inécua para o
paciente e ndo necessita de aplicacdo de eléctrodos %7,

A aplicagdo de procedimentos psicofisiolégicos no
estudo dos processos cognitivos bdsicos tem permitido
utilizar varidveis qualitativamente diferentes que em mui-
tos casos, contribuem para o aparecimento de novas ten-
déncias conceptuais, sobre a organiza¢ao do sistema cog-
nitivo. Nos dltimos anos tém aumentado o nimero de tra-
balhos que utilizam metodologias de registo com diferen-
tes varidveis fisiolégicas: varidveis periféricas (condutan-
cia da pele, frequéncia cardiaca, etc.) e varidveis centrais
(potenciais relacionados com acontecimentos discretos -
PRADs-, ressonancia magnética funcional -RMf-, tomo-
grafia por emissdo de positrdes -PET-, tomografia por
emissdo de fotdo simples -tradicionalmente conhecida
por SPECT, do inglés single photon emission tomography-
e magnetoencefalografia -MEG-).

As técnicas de neuroimagem funcional “prometeram”
desde os inicios da década de oitenta, oferecer um supor-
te fisiolégico a todas as abordagens da ciéncia cognitiva,
assim como responder as perguntas e formulacdes mais
profundas da ciéncia cognitiva, mas nao o conseguiram.
Alguns dos erros metodolégicos e conceptuais que se
cometeram nestes estudos mediante neuroimagem fun-
cional foram abordados noutros estudos ®. Na verdade,
pretender estudar processos isolados ou isolar processos é
uma utopia que carece de sentido do ponto de vista da
compreensdo da actividade cerebral baseada em redes

neuronais ®. Na nossa opinido, a cogni¢ao nao pode expli-
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car-se, isolando a actividade a uma regiao em detrimento
de outra; trata-se, pelo contrario, da soma de actividades
em diferentes regioes e, por isso, de diferentes processos
cognitivos activados em coincidéncia temporal e median-
te um cédigo de reconhecimento baseado na frequéncia
de disparo, o que nos permite desenvolver comportamen-
tos complexos e adaptados. Serd através de uma com-
preensdo multidisciplinar que poderemos avangar na des-
coberta de como se organizam estes mesmos processos.

A MEG tem sido largamente aplicada tanto ao estudo
da actividade cerebral espontianea como ao estudo da
actividade cerebral evocada por estimulos sensoriais "?.
As aplicacoes clinicas da MEG, comecam a surgir cada vez
com maior frequéncia, o que faz com que esta técnica
adquira uma importéancia crescente no meio hospitalar.

Reconhecendo que esta técnica ndo pode ainda ser
considerada uma técnica diagnéstica clinica na DA, em
muito tem contribuido para a investigacao desta mesma
patologia.

Neste trabalho, pretendemos fazer uma abordagem
geral sobre a MEG no estudo da cognicao, salientando o
seu contributo para o conhecimento da DA, assim como
de um dos processos cognitivos bédsicos mais implicados

nesta patologia, a memoria.

A magnetoencefalografia

A magnetoencefalografia (MEG) envolve a medicao dos
campos magnéticos associados a actividade eléctrica
cerebral. Trata-se de uma técnica ndo invasiva que permi-
te seguir, a semelhanca da electroencefalografia (EEG) a
evolucdo dos processos electrofisiolgicos, na escala do
milissegundo. Com esta técnica é possivel localizar regides
funcionais do cértex cerebral com uma resolugao espacial
superior a do EEG, e avaliar a integridade das vias de
transmissao de sinais. Uma das suas principais vantagens
é que o sinal nao é destruido ao atravessar os diferentes
tecidos, como ocorre com as correntes de volume que
capta o electroencefalograma. Ou seja, os filtros que se
utilizam no EEG e na MEG sao os mesmos. A diferenca
fundamental é que na MEG, os tecidos biolégicos ndo ofe-
recem resisténcia a passagem do campo magnético,
enquanto que no EEG, os tecidos biolégicos exercem
resisténcia a passagem da corrente eléctrica.

Deste modo, a MEG pode medir em tempo real (milise-
gundos), e de forma directa os sinais neuronais e é a tinica
técnica de neuroimagem funcional completamente ndo
invasiva, uma vez que capta o sinal que se gera de forma
natural do nosso cérebro, sem provocar nenhuma altera-
¢do no corpo dos participantes em estudo. Contudo, apre-

senta ainda algumas limitacoes (captacao de fontes pro-
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fundas, artefactos do meio ambiente, ou artefactos provo-
cados por materiais ferromagnéticos, etc.) que impedem
que seja, actualmente, a ferramenta definitiva no estudo
da cognigdo ™.

AMEG apareceu nos tltimos dez anos num contexto de
procura de novas ferramentas que nos permitisse respon-
der a novas e antigas perguntas sobre a organizacdo dos
processos cognitivos no ser humano. No principio da
década de noventa produziu-se um aumento na utilizagao
da MEG no estudo dos processos cognitivos devido, prin-
cipalmente, ao aparecimento dos sistemas de registo
capazes de medir de forma simultanea os campos magné-
ticos cerebrais ao longo de toda a convexidade craniana,
optimizando-se todas as potencialidades desta técnica de
neuroimagem funcional.

Apesar destas limitacoes, estdo a aparecer nos dltimos
anos alguns trabalhos que permitem evidenciar novos
parametros no estudo de diferentes funcées cognitivas,
tais como a memoria, linguagem, percepcao e funcoes
executivas. Vdrios estudos tém comprovado a vantagem
da utilizacdo da MEG na sua aplicacao clinica, como em
casos de afasias, agnosias, alteracoes perceptivas e proces-
sos demenciais. No ambito da neurologia pedidtrica, a
MEG é bastante apropriada a deteccao precoce e estudo
de deficiéncias de aprendizagem, dislexia, deficiéncias de
atencdo e autismo. No que diz respeito a perturbacoes
neurolégicas, a MEG pode também ser ttil na detecgao
precoce da DA e na caracterizagdo neurofisiolégica da
Esquizofrenia "?. De uma forma rotineira € ja utilizada
nalgumas clinicas internacionais na localizacdo funcional
pré-cirtrgica, como na deteccdo da actividade epiléptica.

De qualquer modo, ndo podemos ainda referirmo-nos
a MEG como uma técnica diagndstica clinica, devido a
todas as limitacdes que ainda apresenta neste campo.
Consideramos, contudo, que é um método adequado ao
estudo da DA, quando comparada com outras técnicas
consideradas de referéncia nesta patologia.

Na continuidade da nossa exposicdo, iremos descrever
estas mesmas limitacoes e os estudos que tém contribui-
do para a validagdo da MEG como uma técnica promisso-
ra para o estudo da DA. Abordaremos também alguns
estudos realizados com a MEG, numa das fungoes cogniti-

vas mais afectada nesta patologia, a memoria.

Estudos que evidenciam a possivel aplicacdo clinica

da MEG para o estudo da Doenca de Alzheimer

A DA é a principal causa de deméncia nos paises oci-
dentais e é caracterizada pela perda neuronal e apareci-
mento de placas senis e novelos neurofibrilares. As placas

senis sao lesdoes multicelulares esféricas que contém
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pequenos e depdsitos extracelulares de um péptido desig-
nado de beta-amiléide ™.

Um diagnéstico definitivo sé é possivel através de
necrépsia, sendo por este motivo importante a utilizacdo
de outros métodos que ajudem os especialistas a chega-
rem a um diagnéstico.

Actualmente existem ainda algumas dificuldades no
diagnéstico diferencial dos deficits produzidos pelo enve-
lhecimento normal e patolégico. A falta de marcadores
biolégicos para o diagndstico precoce destes processos,
leva-nos a procurar novas técnicas que possam contribuir
para dito diagnéstico. Hoje em dia nao existem duvidas de
que a avaliacdo neuropsicolégica é um método necessério
e fidvel para o diagnéstico dos processos neurodegenera-
tivos, mas devido as limitagcdes que este método também
apresenta, recorrer a dados fornecidos por outras técnicas
diagnoésticas € uma necessidade, valorizando-se, assim, a
compreensao multidisciplinar no estudo da DA.

Os estudos recentes que se tém realizado utilizando a
MEG como técnica, tém demonstrando ser um método
sensivel e fidvel Y. Apesar de ndo podermos considera-la
uma técnica diagndstica clinica (apresenta grandes limita-
¢oes de aplicacdo clinica de forma extensiva), destaca-se
como um método adequado para o estudo da DA. Isto
mesmo tem sido comprovado em estudos realizados por

Fernandez et al. ">'9

quando compara a MEG com com
outras técnicas consideradas como de referéncia nesta
patologia, como € o caso da volumetria ou da espectros-
copia. Nestes trabalhos, os autores realizaram uma combi-
nacao linear de dois parametros: volume do lobo tempo-
ral medial esquedo e dimensao de correlacdo D2 teta da
regiao temporal, onde 87,1% dos participantes foram cor-
rectamente classificados nos respectivos grupos de diag-
néstico (grupo de pacientes com DA e grupo controlo).
Num outro estudo, procuraram a complementariedade
entre perfis bioquimicos in vivo, obtidos a partir de MR-
espectroscopia (usando resultados de N-acetil-aspartato /
mio-inositol) e medidas de actividade magnética lenta. Os
resultados confirmaram que estas medidas podem classi-
ficar os pacientes de DA e controlos com 90% de sensibili-
dade e 100% de especificidade.

Existem numerosos estudos que aplicaram métodos de
andlise ndo linear a EEG e MEG com o objectivo de caracte-
rizar a doenca. O método mais utilizado é a dimensao de
correlagao (D2) ""'®. Contudo, ocorrem muitos problemas
derivados desta medida de complexidade. Em primeiro
lugar, o algoritmo utilizado para o seu célculo requer que os
dados sejam fixos "?, algo que ndo pode ser garantido com
os sinais em causa. Para além disso, é necessario utilizar

séries de um numero elevado de pontos ®. Apesar destes
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incovenientes, Van Capelles e colaboradores @" utilizaram a
D2 e a complexidade dos MEGs numa amostra constituida
por 20 pacientes com diagnéstico de DA. Outros estudos
utilizaram a informac¢do mutua cruzada ® e a sincroniza-
¢do do campo global ® para diferenciar pacientes com DA
e sujeitos controlo. Recentemente foi detectado que o nivel
de sincronizacao do EEG diminuia nos pacientes com DA
nas bandas alfa-2 (10-13 Hz) e beta (13-30 Hz) e que as flu-
tuacoes espontaneas de sincronizacao eram inferiores nos
pacientes com DA nas bandas alfa-1 (8-10 Hz) e beta (13-30
Hz) . Um trabalho, realizado recentemente, utilizou um
método de andlise nao linear designado entropia aproxima-
da (EnAp). Os resultados deste estudo preliminar indicaram
que poderd vir a ser um bom método para diferenciar os
registos magnetoencefalograficos de grupos de pacientes
com DA e sujeitos saudédveis ®. Estudos que utilizaram o
método de andlise SQUID, tém revelado ser uma medida

nao linear de andlise significativa *®

, inclusive, nos que pro-
curam diferenciar processos demenciais com diferentes
etiopatogenias "

Para além destes estudos, tém-se realizado outros que
procuram, através da MEG, encontrar actividade neuronal
especifica que caracterize a DA. Apesar de nao existirem
estudos conclusivos, muitos tém revelado resultados signi-
ficativos e que apontam a MEG como uma técnica promis-
sora no estudo da DA. Um desses estudos, realizado por
Poza e colaboradores ®® refere a importincia da descri¢do
da forca da densidade espectral (do inglés, power spectral
density — PSD) como forma de conhecimento profundo do
cérebro disfuncional, permitindo obter as vias espectrais

especificas que caracterizam a doenca. Dentro da mesma

linha de investigacdo, Gomes e colaboradores *” apresen-
taram um estudo preliminar recente que sugere haver uma
associagdo entre a disfunc¢ao cognitiva da DA e a diminui-
¢ao do complexo Lempel-Ziv (LZ) nos sinais da MEG.

Na procura de encontrar redes neuronais especificas de
funcionamento em pacientes com DA, os estudos realiza-
dos em memoria tém dado os seus contributos, por ser
considerada uma das fungées cognitivas que mais preco-
cemente é afectada nesta patologia.

Alguns estudos tém revelado resultados que apresen-
tam uma diminui¢do do ntimero de locais de actividade
cerebral em pacientes com provavel DA em relacdo ao
grupo controlo da mesma idade. Esta diminuicao ocorreu
nas regides parieto-temporais do hemisfério esquerdo,
numa janela temporal entre 400 e 800 ms durante a reali-
zacdo de uma tarefa de reconhecimento continuo ©”.
Contudo, os pacientes com diagndstico de provavel DA
mostraram um aumento das fontes de actividade magné-
tica sobre regides do opérculo frontal, insula anterior e
cortex pré-motor em laténcias curtas (entre 150 e 300 ms).
Estudos anteriores demonstraram que a morfologia das
regioes internas do lobo temporal (temporal medial lobe,
TML) precedia o ntimero de fontes de actividade magnéti-
ca encontradas no neocértex: a maior atrofia das regides
TML, menor nimero de locais de activagdao e menor pon-
tuacdo num teste cognitivo, como o Mini Mental State
(MMS) . Este estudo revelou a intima relagao que existe
entre as regioes TML e o neocértex, uma vez que a redugao
das entradas de informacao desde o cértex entorrinal até
ao neocortex constituia, provavelmente, uma das causas

de decréscimo de funcionalidade cognitiva e, como conse-

Tabela I. Resumo dos estudos com aplicacao de varios métodos de andlise para a caracterizacao da DA

Estudo

Método Analise

Resultados

Fernandez et al., 2002
Fernandez et al., 2003

Comparacao da MEG com Espectroscopia e Volumetria

90% de sensibilidade
100% de especificidade

Jeong et al., 1998

Jaller et al., 1999
Grassberg et al., 1983
Eckmann et al., 1992

Van Cappellen et al., 2003

Dimensao de correlagao D2

Algumas limitagdes:

—algoritmo utilizado requerer dados fixos;

- necessidade de utilizar séries com ntimero eleva-
do de pontos.

Jeong et al., 2001 Informagao mdtua cruzada

Diferenciam sujeitos com DA e sujeitos controlo.

Koenig et al., 2005
Stam et al., 2005

Sincronizac¢ao do campo global

Sincronizacao diminui nos pacientes DA, nas ban-
das alfa-2 e beta.

Stam et al., 2006 Andlise ndo linear (En Ap)

Parece ser um bom método diferenciador entre
grupos

Abatzoglou et al., 2007
Franciotti et al., 2006

Método de andlise SQUID

Medida diferenciadora significativa, inclusive em
deméncias com diferentes etiopatogenias

Poza et al., 2007 Forca de densidade espectral

Gomez et al., 2006

Ambos referem ser uma forma de obter vias espec-
trais especificas de caracterizacao da doenca.
Associacao entre disfuncao cognitiva DA e dimi-
nuicdo complexo LZ nos sinais da MEG.
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Tabela Il. Resumo dos estudos de memoria para encontar redes especificas de funcionamento utilizando grupos de pacientes DA

e grupo controle

Estudo Objectivo

Resultados

Maestu et al., 2001
especificas de funcionamento

Tarefas de memdria com objectivo de encontrar redes

Diminuicao da actividade cerebral em regides
parieto-temporais no hemisfério esquerdo em
pacientes DA

Maestt et al., 2003
especificas de funcionamento

Tarefas de memoria com objectivo de encontrar redes

Associacao entre volume e actividade do lobo tem-
poral e baixa pontuagao MMSE.
Relagao entre regioes TML e neocortex.

Maestt et al., 2004
ficas de funcionamento

Tarefas de memoria com objectivo de encontrar redes especi- | Padroes de actividade biomagnética parecem dife-

renciar participantes deprimidos de controlos

Osipova et al., 2005
especificas de funcionamento

Tarefas de memdria com objectivo encontrar redes

Diminuigao de actividade nas regides temporais
esquerdas nos pacientes com DA

quéncia, da sua actividade biomagnética. Estes padroes
de actividade biomagnética parecem diferenciar partici-
pantes com DA em fase inicial, de participantes com
depressao e controlos nao afectados ©?.

Osipova et al. ® nos seus trabalhos de investigacdo tem
também encontrado resultados similares. O grupo de
pacientes com DA apresentou uma diminuicdo de activi-
dade nas regides temporais esquerdas e, no grupo contro-
lo, como era esperado, foi encontrado um ritmo de activi-
dade nas regides parieto-occipitais.

Os estudos aqui descritos estdao apresentados em resu-

mo nas tabelas I e II.

Caracterizacdo da dinamica cerebral no Defeito

Cognitivo Ligeiro (DCL)

O Defeito Cognitivo Ligeiro (DCL, do inglés, Mild
Cognitive Impairment, MCI) é uma entidade clinica que
representa a fase intermédia entre o envelhecimento nor-
mal e a deméncia. Poucos estudos com a MEG se tém rea-
lizado com estes pacientes. Maestu et al. ®” conduziram
um estudo prospectivo no qual seguiram durante dois
anos idosos saudaveis que mais tarde desenvolveram DCL
com diferentes perfis de actividade cerebral. Na fase ini-
cial do estudo, o grupo de idosos saudaveis foi sujeito a
uma avaliacdo neuropsicolégica, assim como a um registo
de desempenho de meméria através de um scan MEG, uti-
lizando tarefas de memoria. Ao fim dos dois anos, cinco
dos participantes desenvolveram DCL. O perfil biomagné-
tico destes participantes foi comparado com os que man-
tiveram o seu status cognitivo ao longo do tempo. Os par-
ticipantes que desenvolveram DCL revelaram uma dimi-
nuicao do ntmero de locais actividade na regiao TML,
entre os 400 e 800 ms. Um recente estudo com pacientes
com diagndstico de DCL revelou também resultados
semelhantes, ou seja, uma redugdo da actividade na regiao
TML em comparagdo com o grupo controlo ®?. Estes

resultados contribuem para o estabelecimento de um per-
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fil nos doentes com DCL, refor¢cando que existe um decli-
nio moderado das funcdes da memdria sem que esteja
associado um outro defeito cognitivo.

%) realizaram um estudo semelhante

Puregger et al. '
comparando dois grupos de participantes, um com diag-
noéstico de DCL e um grupo controlo de participantes sau-
daveis com a mesma média de idades. Neste estudo os
resultados revelaram uma actividade ligeiramente supe-
rior na regiao TML, entre os 250 e 450 ms, nos pacientes
com DCL relativamente ao estudo descrito anteriormente.
No grupo controlo néo se verificaram diferencas. Os auto-
res concluiram que estes pacientes podem estar a utilizar
vias neuronais alternativas que compensem os deficits de

processamento.

Meméria

Uma das mais frequentes queixas expressas pelas pes-
soas idosas € o declinio da capacidade de memorizagdo
que muitas vezes é corroborado pela avaliagdo neuropsico-
logica. A questdo que se coloca € se sao os mesmos ou dife-
rentes mecanismos cerebrais, responsdveis pelas funcoes
da memdria ao longo da vida. Os estudos com pacientes,
tém valorizado a hipétese da reorganizagao funcional no
neocértex de idosos sem patologia cerebral. Por exemplo,
num estudo de Maestu e colaboradores ©”, foram avaliadas
duas amostras de idosos: um grupo de idosos jovens (idade
meédia de 62 anos) e outro de idosos velhos (com uma idade
média de 76 anos). Aos dois grupos foi aplicado uma tarefa
de memoria durante a qual foram registados os campos
magnéticos cerebrais através da MEG. Os resultados
demonstraram que 0s idosos jovens apresentavam um
aumento da actividade biomagnética nas regioes TML em
relacao ao grupo de idosos velhos. Esta diferenca observou-
se num intervalo de laténcia compreendido entre os 400 e
800 ms, ap6s o estimulo. Contudo, os idosos velhos revela-
ram um aumento do nimero de fontes de actividade mag-

nética em regioes frontais (motora, pré-motora e na insula
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anterior) nas laténcias curtas (entre 150 e 400 ms) e parie-
tais inferiores nas laténcias longas (entre 400 e 800 ms).
Talvez um dos resultados mais relevantes desta investiga-
¢do é que os dois grupos obtiveram o mesmo rendimento
na tarefa de memoria.

Devido ao facto de a tarefa ser aplicada ao mesmo
tempo do registo da MEG, modificou-se o paradigma
Sternberg: os idosos velhos puderam utilizar estratégias
cognitivas de repeticao para manter a informacao durante
curtos periodos de tempo, enquanto que os idosos jovens
puderam utilizar estratégias mais elaboradas, como por
exemplo, a criacdo de palavras com as cinco letras a
memorizar. Estes resultados podem reflectir o ajuste dos
mecanismos de compensacao cerebrais que suportam o
declinio das fun¢des da memdria com o avango da idade.

O que parece ser relevante nos estudos de meméria em
que se tem utilizado a MEG como técnica, é que o recruta-
mento deste circuitos extra-temporais fronto-parietais é
modulado no tempo: primeiro as dreas frontais e depois as
dreas parietais.

A hipétese de que este tipo de reorganizagao da activi-
dade cortical (tanto na DA como em idosos normais) seja
devido a um uso de estratégias cognitivas alternativas,
levou este mesmo grupo de investigacdo a estudar em
detalhe as modulagdes da actividade biomagnética provo-
cada pelos diferentes tipos de estratégias de aprendiza-
gem. Desta forma, Maestu e colaboradores “® registaram a
actividade biomagnética de um grupo de participantes
jovens saudaveis, sujeitos a quatro condicdes experimen-
tais. Na primeira, pedia-se aos participantes que apren-
dessem uma lista de palavras tendo em conta as relacdes
semanticas entre elas (12 palavras com possibilidade de se
agruparem em quatro trios semanticos). A segunda era
muito semelhante, mas neste caso, pedia-se ao partici-
pante que memorizasse as doze palavras tendo em conta
as suas relagoes fonéticas. Na terceira condigao apresenta-
ram-se ao participante doze pseudo palavras que deviam
ser memorizadas na mesma ordem em que as escutava.
Por fim, na quarta condicdo, pedia-se ao participante a
utiliza¢do de uma estratégia serial igual a terceira condi-
¢do, mas desta vez para memorizar palavras. Estas trés
estratégias de aprendizagem provocaram um perfil de
activacdo que diferenciava umas das outras. A estratégia
semantica implicava um aumento do ntimero de locais de
actividade, em relacdo 4s outras tarefas, em regioes da cir-
cunvolucdo temporal média esquerda. A estratégia fonéti-
ca estava associada a um aumento na circunvolugao tem-
poral superior, na regido pré-frontal dorsolateral (PFDL).
Finalmente, a estratégia serial (independentemente do

processamento de palavras ou peseudo- palavras) revela-
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va um aumento de actividade em regides pré-motoras
(PM), opérculo e insula anterior, assim como em regioes
PFDL. Estes diferentes perfis de actividade demonstraram
que a actividade cerebral ndo depende nem do material
(verbal) nem do tipo de tarefa (aprendizagem de palavras),
mas sim do estilo de processamento ou, mais concreta-
mente, das estratégias de aprendizagem utilizadas.

Para estudar de forma mais especifica se o tipo do mate-
rial ou a estratégia de memoria era responsavel pelo tipo de
actividade, realizou-se outro trabalho, no qual se compara-
vam dois niveis de processamento de pseudo-palavras .
Numa das condigdes, os participantes aprendiam listas de
pseudo-palavras mediante uma estratégia serial, enquanto
que durante a outra condicao decidiam se as pseudo-pala-
vras estavam constituidas por determinadas letras. Assim,
se o tipo de material fosse o que determinara a actividade,
encontrar-se-iam poucas diferencas entre as duas condi-
¢oes. Mas se, pelo contrério, o tipo de processamento fosse
o que determinara a actividade, encontrariamos claras
diferencas entre as condicdes. O estudo demonstrou que a
segunda hipdtese era correcta. A estratégia de memdria
serial revelou um aumento do nimero de locais de activa-
¢do na regiao PFDL esquerda e nas regides PM e do opér-
culo frontal, em relacao a tarefa de deteccao fonética. Se
assumirmos que a comparacao real entre estas duas condi-
¢coes é de memoria incidental-intencional e de aplicacao,
ou nao, de estratégia de aprendizagem, podemos entender
melhor o papel funcional do cértex dorso-lateral nas fun-
¢coes de supervisdo e seleccdo dos estimulos, para poder
cumprir os requisitos da tarefa imposta. Do ponto de vista
funcional, o facto de as activa¢des do cortex PFDL ocorrem
em dois momentos temporais especificos e de forma fasica
(aos 300-400 ms e depois aos 500-600 ms) poderia estar a
indicar uma funcionalidade diferente, apesar de que hoje
em dia é dificil de determinar. Finalmente, valorizando a
hipétese de a sustentacao da informacao integrada (verbal
e visuo-espacial de forma conjunta) ou ndo integrada (ver-
bal e visuo-espacial por separado) partilhar as mesmas
redes neuronais “”, Campo e colaboradores “”, encontra-
ram: 1 — um aumento da actividade da rede fronto-parietal
nas laténcias curtas durante a ocorréncia da informacgao
integrada; 2 — a0 mesmo tempo um aumento da actividade
dessa mesma rede para informa¢do ndo integrada nas
laténcias longas; 3 — o facto das dreas activadas durante a
condicao integrada serem normalmente regioes relaciona-
das com a ocorréncia de informacdo espacial (circunvolu-
¢ao frontal superior, PFDL, lobo parietal superior), parece
indicar que as palavras, ao estarem unidas a espacos,
adquirem uma dimensdo espacial; 4 — assim, a manuten-

¢ao de informacao verbal e espacial de forma integrada ou
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ndo integrada estd modulada pelo tempo dentro de uma
rede neuronal semelhante.

Num contexto de procura de um protocolo clinico para
amemoria Castillo e colaboradores *? demonstraram que a
actividade magnética com origem nas regioes TML depen-
dia do nivel de processamento. Assim, um processamento
incidental semantico (profundo) produzia um aumento do
nuamero de fontes de actividade magnética em relacdo a um
processamento incidental fonético (superficial).

Uma das caracteristicas fundamentais da MEG € a sua
alta resolucdo temporal. Este estudo demonstrou que a acti-
vidade das regioes TML é dependente do tempo e que apa-
rece essencialmente em dois intervalos de laténcia: entre
300 e 400 ms e entre 500 e 600 ms, ap6s o estimulo. Estudos
posteriores demonstraram que a actividade das regides TML
também estd envolvida em tarefas de memoria operativa, se
for realizado um processamento semantico sobre os estimu-
los “P. Papanicolau e colaboradores demonstraram que
também em tarefas de memoria declarativa a actividade
biomagnética se lateraliza em funcdo do tipo de material
verbal ou espacial utilizado, sendo sempre mais consistente
a lateralizacdo para o material verbal que para o espacial “*.

No contexto do paradigma da aprendizagem inciden-
tal, Aine er al. Y avaliou participantes jovens e idosos uti-
lizando uma tarefa de decisdo de um som (palavra) e de
uma lista de objectos comuns. Depois de um curto inter-
valo eram sujeitos a uma tarefa de reconhecimento. Ao

longo do registo magnético as areas que mais se identifi-

caram proeminentes entre as restantes dreas cerebrais
foram a circunvolucao temporal superior, cértex pré-fron-
tal dorsolateral e a circunvolucao do cingulo. Contudo, o
resultado mais significativo do estudo foi o aparente local
de resposta magnética observado entre os 100-700 ms na
circunvolucao temporal superior nos idosos participantes.

Um estudo recente de Solesio e colaboradores “* reve-
lou resultados de grande utilidade clinica, para a com-
preensao das causas da deterioracdo mnésica no envelhe-
cimento normal, revelando também significativo contri-
buto na érea da reabilitacdo cognitiva. E um estudo que
complementa a avaliagdo neuropsicolégica com a medida
de actividade cerebral e a MEG. O principal objectivo é
esclarecer se a causa fundamental do esquecimento no
envelhecimento normal, se deve a uma dificuldade mné-
sica ou a uma disfuncao executiva motivada por uma falta
de controlo sobre a interferéncia. Os resultados sugerem
que a baixa resisténcia a interferéncia podera constituir
uma das principais causas do esquecimento no envelheci-
mento normal, ao qual se associam as disfuncdes executi-
vas e dificuldades mnésicas. Estes resultados sao impor-
tantes quando se procura tracar os programas de reabilita-
¢do e estimulacdo cognitiva. Os autores sugerem que
devem centrar-se no treino de estratégias de controlo da
interferéncia para permitir um melhor funcionamento e
adaptacao dos idosos ao seu ambiente.

A tabela III apresenta um resumo dos estudos aqui des-

critos.

Tabela Ill. Resumo dos estudos de memoria para encontrar redes especificas de funcionamento utilizando amostras de sujeitos

saudaveis

Estudo Objectivo

Resultados

Maestu et al., 2004
actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo de

Parecem existir mecanismos de compensacao cere-
bral.

Maestd et al., 2003
actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo de | Diferengas nos registos de actividade biomagnética

em quatro tipos de estratégias de aprendizagem.

Maestt, et al., 2005
actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo de

O tipo de processamento cerebral é o que determi-
na a actividade cerebral.

Baddeley et al., 2000
de actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo

O tipo de processamento cerebral é o que determina a
actividade cerebral e € modulado pelo tempo.

Campo et al., 2005
de actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo

O tipo de processamento cerebral é o que determina a
actividade cerebral e a actividades das regioes TML
estdo modeladas pelo tempo.

Castillo et al., 2001
de actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo

A actividade das regioes TML estdao também envolvi-
das em tarefas de memoria operativa.

Papanicolau et al., 2002
de actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo

Em tarefas de memoria declarativa a actividade bio-
magnética lateraliza-se em funcao do tipo de material
verbal ou espacial.

Aine et al., 2005
de actividade cerebral

Estudar estratégias de meméria responsaveis pelo tipo

Actividade biomagnética registada na circunvolugao
temporal superior em tarefas de aprendizagem inci-
dental.

Solesio et al., 2007
de actividade cerebral

Estudar estratégias de memoria responsaveis pelo tipo

Baixa resisténcia a interferéncia poderd ser uma das
principais causas do esquecimento no envelhecimen-
to normal.
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Conclusoes

A aplicagdo de procedimentos psicofisiolégicos no
estudo dos processos cognitivos bdsicos tem permitido
utilizar varidveis qualitativamente diferentes que em mui-
tos casos, contribuem para o aparecimento de novas ten-
déncias conceptuais, sobre a organizacao do sistema cog-
nitivo. Na realidade, tem-se constatado uma modificagao
actual, metodolégica e conceptual, na compreensdo dos
processos cognitivos que tem contribuido para um avan-
¢o considerdvel na descoberta de como se organizam
estes mesmos processos. Nao podemos continuar centra-
dos em abordagens meramente localizacionistas e deve-
mos ser cientes das limitacdes que qualquer técnica utili-
zada na investigacdo pode acarretar sob pena de obtermos
conclusdes reducionistas ou erradas.

Localizar a fun¢ao ou sub-processo numa area, é mais
do que uma solucdo reducionista-parcial, e é muito prova-
vel que a funcdo cognitiva seja suportada por uma rede
neuronal distribuida em mais do que uma regiao especifi-
ca (46). Desta forma, um sub-componente de uma fung¢ao
cognitiva (por exemplo, selec¢ao de informac¢do) ndo pode
explicar-se de forma univoca pela activacao singular de
uma regido cerebral, mas sim, pela activacdo em série ou
em paralelo de muitas delas (numa sequéncia tempo e fre-
quéncia especificas), definindo assim, uma rede neuronal.
Este complexo emaranhado neuronal ficaria entdo consti-
tuido pela contribuicdo de uma “qualidade singular” de
cada uma das diferentes areas cerebrais activadas, adqui-
rindo uma distribuicdo espacio-temporal especifica para
essa rede e para essa pessoa, sendo muito provével que o
momento e a frequéncia de activacao de cada area, contri-
bua para uma informacao relevante no resultado final “”.

Neste trabalho, procurou-se descrever os contributos
que a MEG podera dar numa possivel aplicacao clinica
para o estudo da DA, a partir de uma perspectiva da neu-
rociéncia cognitiva. Os estudos de memdria indicam-nos
a potencialidade da MEG para estabelecer padroes dife-
renciais entre pacientes e sujeitos controlo, colaborando
assim para diagnéstico cognitivo de diferentes patologias
em que a deterioracao da memoria esteja associada.

Os estudos realizados com a MEG e apresentados neste
trabalho podem dar alguns contributos qualitativamente
diferentes a outros estudos que utilizam outras metodolo-
gias. Temos que destacar que todos os resultados encontra-
dos estao modulados pelo tempo. Ou seja, a dimensao tem-
poral é a que nos permite observar como as diferentes redes
neuronais que suportam os processos cognitivos bdsicos
modulam a sua actividade em fun¢do das condigdes expe-
rimentais utilizadas. Também se verificou que a actividade

das redes neuronais ndo € totalmente dependente do tipo
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de material apresentado. Os estudos realizados com a MEG
tém abordado a procura de indicadores de disfuncao cere-
brais de diagndstico ou prognéstico na DA, onde tém
demonstrado validade. Para um diagnéstico precoce da
doenca é importante ter em conta o perfil de activagao cere-
bral perante o estimulo. Os resultados de varios estudos
revelam que o local de activagao cerebral perante o estimu-
lo é diferente entre DA e idosos sauddveis. Essa activacao
esta dependente do tempo e da evolucdo da activacgao focal
(particularmente em bandas de frequéncia baixas).

Assim, a MEG pode contribuir para que surjam novas
perspectivas na compreensdo da organizacao da cognicdo
no ser humano. Contudo, futuros trabalhos deverao estu-
dar a organizagdo das redes neuronais durante a realiza-
cao de tarefas cognitivas tendo em conta a localizacao e
organizac¢do da onda de frequéncia gama e beta “**.

Reconhecemos que a MEG apresenta limitacdes na sua
aplicacao clinica de um modo extensivo. Nao existem
muitos laboratérios de MEG acessiveis a um estudo ime-
diato. Para além do elevado custo do processo de avalia-
¢ao, é uma técnica que implica registos prolongados com
tarefas que se podem revelar mondétonas para os sujeitos.
Assim, a MEG nao poderd ser ainda reconhecida como
uma técnica diagndstica.

Noutros estudos procurou-se estabelecer uma relacao
complementar entre as provas neuropsicolégicas e as
medidas de actividade cerebral com capacidade preditiva,
das biolégicas as comportamentais. Serd sem duvida esta
complementaridade que nos vai permitir abrir novos hori-
zontes na compreensao do mecanismo de funcionamento
dos processos cognitivos.

Talvez as novas ferramentas para o estudo da cognicao,
como € o caso da MEG, nos possibilitem aproximar cada
vez mais ao conhecimento da arquitectura funcional da
cognicdo, fruto de uma visdo tridimensional dos sinais
biocognitivos: espaco, tempo e frequéncia.

A MEG continua a ser hoje em dia uma técnica jovem,
mas com grande capacidade para o estudo dos processos
cognitivos, como evidenciam os estudos de Fernandez "*'®.
Esta técnica contribui com uma perspectiva diferente para
o estudo e diagnostico da DA, ao combinar uma alta resolu-
¢ao temporal com uma adequada resolucdo espacial.
Nenhuma outra técnica é capaz de combinar estas duas
dimensdes com tanta eficdcia. Por este motivo, a MEG
podera contribuir com um valor diferencial em relagao as
outras técnicas. Para finalizar, a MEG inclui ainda uma
dimensao de andlise, a frequéncia, que nos pode permitir
realizar mapas de sincronizagdo cerebral no espaco das
fontes. Assim, a combinacao de trés dimensdes de andlise,

espaco-tempo-frequéncia, faz da MEG uma ferramenta
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com uma enorme potencialidade clinica e de experimenta-

¢do, no campo das deméncias. B
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Biomédica
Clinical Research Centre as Functional Unit of Biomedical Research
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Resumo Abstract

Os autores abordam o conceito e a estrutura de um centro The authors define the concept and structure of a clinical
de investigacao clinica. Apresentam os objectivos deste tipo research centre. They describe the objectives of these research
de unidades de investigacdo e os potenciais beneficios da sua units and present the potential benefits from implementing
implementagdo em Portugal. such centres in Portugal.
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Introducao

Este artigo aborda o conceito de centro de investigacao
clinica na perspectiva da sua definicao operacional, estru-
tura e papel que pode desempenhar no desenvolvimento
da investigacdo clinica. Deve ser lido como um artigo de
opinido, que resulta da experiéncia dos autores como
investigadores e coordenadores de estudos numa unidade
de investigacdo clinica inserida num servico hospitalar
universitdrio. Alguns dos autores também realizaram
periodos de formacao e actividade cientifica em centros
de investigacdo clinica em outros paises europeus.

Neste manuscrito, é assumido como um facto demons-
trado que a prdatica da investigacdo clinica, por parte dos
médicos e de outros técnicos de satude, traduz-se numa
melhor pratica assistencial e que dai resultam beneficios
para o estado de satide dos doentes. De igual forma, é
assumido que as institui¢des hospitalares, com uma maior
produtividade e qualidade em termos de investigacao cli-
nica, prestam melhores cuidados de satide. Embora se
possam aceitar estas premissas como consensuais, nao
existem estudos cientificos que permitam concluir da

robustez desta relacao.

Conceito de Investigacao Clinica

Denomina-se por “investigacao clinica” a investigacao
em que o objecto de estudo sao seres humanos, sejam eles
individuos doentes ou voluntdrios sauddveis. Inclui-se
também neste conceito, os estudos que utilizam como
material de investigacdo os resultados de estudos experi-
mentais realizados em seres humanos (ex. revisoes siste-
maticas, estudos farmaco-econémicos, etc.). A investiga-
¢do clinica pode ser ainda subdividida em: 1) investigagcdo
orientada para o doente; 2) investigacao epidemiolégica e
estudos comportamentais; 3) investigacao sobre outcomes
e servicos de saude (definicido do National Institute of
Health) ©. Em complemento, existe o conceito de investi-
gacao basica, também designada por investigacao experi-
mental, fundamental ou de “bancada” em que o objecto
da investigacao sao modelos experimentais ou animais e o
objectivo do estudo pode nao ter uma transposicao direc-
ta ou imediata para o humano.

Para além da definicdo, outros aspectos de ordem
estrutural e pratica diferenciam estes dois conceitos. A
investigacgdo clinica é em geral realizada por investigado-
res-técnicos de saide (médicos, psicélogos, terapeutas,
enfermeiros, etc.) que compartilham a actividade de
investigagdo com a assistencial. E habitualmente realizada
em meio hospitalar ou em outras unidades de satde (ex.
centros de saude).

A investigacdo fundamental é realizada em institutos
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de investigacdo biomédica, por investigadores que exer-
cem esta actividade a tempo inteiro e integrados em equi-
pas de investigacdo. E também, em geral, considerada
uma investigacdo nao lucrativa e consequentemente com
uma maior apeténcia para ser financiada pelas agéncias
de investiga¢do nacionais ou internacionais ®.

A investigacdo clinica aparece frequentemente conota-
da com a experimentacdo farmacoldgica promovida pela
industria farmacéutica. Embora deva ser reconhecido que
a quase totalidade dos estudos na drea da farmacologia,
direccionados para o desenvolvimento de novos medica-
mentos, sdo conduzidos ou financiados pela industria far-
macéutica, a investigacado clinica inclui multiplos outros
dominios de que sdo exemplos a fisiologia, a genética, a
epidemiologia, os testes diagnésticos, entre outras areas.
Mesmo quando nos referimos a drea dos ensaios clinicos,
como um tipo de investigacdo clinica, ndo é obrigatério
que estes sejam realizados exclusivamente pela industria

farmacéutica.

Investigacdo Clinica em Portugal

Embora os dados sobre a investigacdo clinica em
Portugal sejam escassos, é consensual classificar-se a pro-
dutividade e a qualidade deste tipo de investigacao como
baiXa (3—10).

Entre os factores que justificam esta baixa produtivida-
de podem enunciar-se a falta de tradicao de investigacao
clinica nas unidades de saude, a auséncia de uma politica
nacional promotora da investigacdo clinica, o baixo
numero de estruturas de investigacao inseridas em unida-
des de satde, a desvalorizagdo dos aspectos relativos a
investigacao nos curriculos médicos, a auséncia de uma
verdadeira carreira de investigacao nos hospitais / escolas
meédicas e a inexisténcia de financiamentos direccionados
para a investigacao clinica, etc. ©.

A baixa producdo de estudos clinicos de qualidade,
para além de ndo contribuir para a valorizacdo curricular
das instituicoes e dos profissionais de saide, podera tam-
bém ter como consequéncia uma menor preparacao dos
médicos em metodologia de investigacdo, incluindo a
capacidade para a leitura critica da informacao cientifica,
menor preparacao para a avaliacao e seguimento de doen-
tes incluidos em estudos clinicos (ndo minimizando os ris-
cos para os participantes) e eventualmente também uma
menor qualidade dos protocolos e dos resultados obtidos
nos projectos de investigacdo em que participem.

Estes problemas ndo sdo exclusivos de Portugal e na
dltima década foram varios os relatérios que classificaram
a situacao europeia como preocupante, nomeadamente

em comparagdo com a realidade nos Estados Unidos da

Novembro de 2008 | N.22 | Volume 8



América "1,

Quando, a titulo de exemplo, analisamos o nimero de
ensaios clinicos financiados por fundos ptblicos ou chari-
ties na Europa, constatamos que, mesmo nos paises em
que este nimero é mais elevado (Franga e Reino Unido), o
numero de ensaios clinicos é muito pequeno .

Recentemente a Sociedade Europeia de Cardiologia
publicou um documento em que analisa o estado da
investigacao clinica realizada na Europa "". O diagnéstico
efectuado, aponta como factores justificativos para os pro-
blemas europeus os seguintes aspectos: 1) insuficiente
financiamento publico transnacional, mencionando
mesmo que o sub-financiamento é a regra; 2) falta de har-
monizacao entre os procedimentos das varias comissdes
de ética, com a co-existéncia de comissoes de ética nacio-
nais, regionais e das vdrias instituicoes de investigacao; 3)
heterogeneidade das leis e regulamentos entre os vdrios
paises europeus; 4) diferencas nos padroes de “boas prati-
cas clinicas”; 5) barreiras linguisticas; 6) falta de treino e de
ensino em metodologia de investigacao clinica. Em conse-
quéncia desta andlise, concluem da necessidade de: 1)
melhorar a cooperacdo transnacional; 2) optimizar as
estruturas e o financiamento; 3) coordenar o financia-
mento publico e das charities para os estudos clinicos de
indole nao comercial; 4) realizar investigacao em doencas
raras, farmacos 6rfaos e problemas satide especificamen-
te europeus; 5) conducdo de ensaios clinicos pan-euro-
peus (maior dimensao, maior facilidade de recrutamento,
maior poder nas estimativas de efeito e estudos mais prag-
maticos).

Foi com o objectivo de facilitar e melhorar a investiga-
¢do clinica na Europa que surgiu em 2001 a Directiva da
Unido Europeia (2001/20/EC) que regulamenta as boas
préticas clinicas na conducgao de ensaios clinicos de medi-
camentos para uso humano realizados pela industria far-
macéutica e pelas institui¢oes académicas "*. Esta directi-
va foi transposta para a legislacao nacional em 2004 (Lei n°
46/2004 de 19 de Agosto) . Passado quatro anos apés a
sua implementacao, os dados publicados sobre as conse-
quéncias destas medidas sdo preocupantes 9,

O tempo de aprovagdo regulamentar até a activacao
dos ensaios clinicos ndo foi reduzido e continua mais
demorado que nos Estados Unidos "% '7.

Dados referentes ao Reino Unido apontam ainda para
um aumento da dificuldade na conducdo de ensaios nao
comerciais e diminuicao global do nimero de ensaios
conduzidos *”.

Em Portugal, apesar de ndo existirem dados publica-
dos, o registo de ensaios aprovados pelo INFARMED per-

mite concluir que apds 2004, e ao contrario do esperado,
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nao ocorreu um aumento do nimero de ensaios conduzi-
dos em Portugal (dados internos INFARMED).

Em comparacdo com os Estados Unidos, a Uniado
Europeia apresenta a desvantagem de nao possuir um
Instituto Europeu de financiamento e promocao de pro-
jectos de investigacdo na drea da satide equiparavel ao
National Institutes of Health (NIH).

Centros de Investigacdo Clinica

A realizacao de projectos de investigacao clinica requer
obrigatoriamente a participacdo activa de doentes (ou
voluntdrios), médicos, enfermeiros, psicélogos, terapeu-
tas ou outros técnicos de satde (fig 1). Deverd ser realiza-
da num local vocacionado, o qual podera ser uma estrutu-
ra hospitalar ou uma outra unidade de satide ou de inves-
tigacao biomédica que garanta os requisitos para o recru-
tamento, avaliacdo, registo da informacao e seguimento
dos participantes. As estruturas académicas apresentarao
mais facilmente os requisitos para a conducao destes pro-
jectos, mas a sua realizacao nao deve estar limitada a estas
institui¢des. Dependendo do tipo de estudos e da popula-
¢ao alvo, existem, a titulo de exemplo, estudos em que é
mais adequada a sua realizacao em unidades de cuidados
de satde primdrios. Contudo, qualquer que seja o local
escolhido para a realizacdo destes estudos, estes devem
decorrer no cumprimento das “regras de boas préticas cli-
nicas” (fig. 2). Estas regras resultam de um acordo interna-
cional para o estabelecimento de padrdes de qualidade
cientifica e ética no desenho, condugao, registo e publica-

¢do de estudos que envolvem a participacdo de seres

Figura 1. Estrutura de um centro de investigacao clinica
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Figura 2. Principios de Boas Prdticas Clinicas (Organizacao
Mundial de Satide) *®

1. A investigac@o envolvendo seres humanos deve ser suportada
cientificamente e conduzida de acordo com os principios éti-
cos bdsicos que tém origem na Declaracao de Helsinquia;

2. A investigacao envolvendo seres humanos deve ser justificada
cientificamente e descrita num protocolo claro e detalhado;
3. Antes da investigacdo envolvendo seres humanos ser iniciada,
os riscos e o incoémodo expectaveis, bem como os beneficios
antecipados para o participante e sociedade devem ser identi-

ficados. O estudo de produtos investigacionais ou procedi-
mentos deve ser suportado por estudos pré-clinicos e quando
aplicével estudos clinicos;

4. A investigacao envolvendo seres humanos s6 deve ser iniciada
se o beneficio antecipado para o participante e sociedade
suplantar claramente os riscos;

5. A investigacao envolvendo seres humanos deve receber, antes
de ser iniciada, aprovagao/opiniao favoravel de uma comissao
de ética institucional;

6. A investigacao envolvendo seres humanos deve ser conduzida
em concordancia com o protocolo aprovado;

7.0 consentimento informado deve ser obtido de cada partici-
pante antes de iniciar a participagao no estudo, no respeito
pelos aspectos culturais do pais e os regulamentos em vigor;

8. A investigacdo envolvendo seres humanos deve ser continua-
da, unicamente se o perfil de risco/ beneficio continuar favo-
ravel;

9. O pessoal médico qualificado e certificado deve ser responsa-
vel pelos cuidados médicos dos participantes e por qualquer
decisao médica adoptada em sua representacao;

10. Cada individuo envolvido na conducdo de um estudo deve
estar qualificado através do ensino, treino e experiéncia para
realizar as suas tarefas e se necessdrio certificado para esse
fim;

11. Toda a informacao clinica do estudo deve ser registada,
manuseada e arquivada de uma forma que permita a sua
descricao, interpretacao e verificacao precisa.

12. A confidencialidade dos registos que podem identificar os
participantes deve ser protegida;

13. Os produtos investigacionais devem ser fabricados, manu-
seados e armazenados de acordo com as regras de Boas
Praticas de Fabricacao aplicaveis e usados de acordo com o
protocolo aprovado;

14. Devem ser implementados procedimentos para assegurar a
qualidade de todos os aspectos do estudo.

humanos "?. O objectivo principal destas regras é garantir
o respeito pelos direitos, seguranca e bem-estar dos parti-
cipantes, observando os principios definidos na
Declaragao de Helsinquia .

E neste contexto de aumento natural da exigéncia rela-
tiva aos aspectos de seguranca dos participantes e da qua-
lidade dos dados produzidos, que surge a necessidade de
adequar as estruturas onde os estudos sao realizados.
Surge assim o conceito de centro de investigagao clinica
como uma estrutura de interface entre os servicos clinicos
e as instituicoes académicas de investigacao biomédica.

O objectivo de um centro de investigacdo clinica é dis-
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ponibilizar & comunidade médica hospitalar/universita-
ria uma estrutura logistica que facilite a conducao de pro-
jectos de investigacao clinica. Esta estrutura inclui obri-
gatoriamente uma equipa multidisciplinar que incorpora
investigadores (médicos ou outros técnicos de saide
dependendo da drea de investigacao), coordenadores de
estudos, enfermeiros e apoio de secretariado (fig. 1). Deve
estar sediada num espaco que garanta a existéncia de
uma estrutura minima, a qual dependera do tipo de estu-
dos para que cada unidade estd vocacionada. Devera
incluir, pelo menos, uma sala de observacdo dos partici-
pantes, sala de trabalho/enfermagem, local para arquivo
dos cadernos de observagdo e local para monitorizacao
dos dados. Adicionalmente, pode incluir uma unidade de
internamento de curta duragdo (ex. necessidade de
observacao do participante durante a noite, realizacdo de
estudos mais prolongados em que o participante deve
estar deitado), local com capacidade para colheita e pro-
cessamento de material biol6gico, armazenamento de
amostras bioldgicas (capacidade de frio 4°C, -20°C e/ou -
80°C) e de medicamentos (sala com controlo de tempera-
tura). Numa estrutura mais diferenciada terd lugar tam-
bém a inclusdo de um técnico de laboratério e um farma-
céutico.

Sdo capacidades adicionais dum centro de investigacao
o desenho de protocolos e/ou estudos clinicos, a andlise
estatistica de informacdo biomédica e o estabelecimento
de pontes com laboratérios especializados noutros domi-
nios, nomeadamente, a fisiopatologia, a neuropsicologia,
a neuroimagem, etc. Poderd também prestar servicos
externos, quer na conducao de ensaios clinicos, mas tam-
bém servigos de aleatorizacdo de amostras, elaboracao de
folhas de notacao, recolha de dados, monitorizacao de
estudos clinicos, andlise de dados e formacdo em metodo-

logia de investigacao e boas préticas clinicas.

Embora muitas vezes o conceito de “centro de investi-
gacdo clinica” e de “unidade de ensaios clinicos” apareca
indissociavel, correspondem a estruturas diferentes. Um
centro de investigacdo clinica tem por objectivo conduzir
projectos de investigacdo, sejam ensaios clinicos ou
outros tipos de estudos (ex. epidemiolégicos, genéticos,
diagndstico). Nestes centros, os ensaios clinicos podem
funcionar como uma forma de garantir a sustentabilidade
da prépria estrutura, mas ndo sdo a Unica actividade. Por
outro lado, o conceito de unidade de ensaios clinicos refe-
re-se especificamente a uma estrutura vocacionada para a
conducao destes estudos clinicos. Apesar desta diferenca
conceptual a estrutura logistica a que obrigam apresenta

muitas similitudes.
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Existem na Europa vdrias estruturas de centros de
investigacdo seguindo protocolos de criacdo e modelos
diferentes. Um exemplo é o caso francés em que os Centres
d’ Investigation Clinique foram criados a partir de uma
decisao governamental que pos a concurso os apoios para
a sua implementacdo. Na sua maioria, estes centros de
investigacdo estdo inseridos em estruturas hospitalares
universitarias, mas podem também resultar de parcerias
entre os centros hospitalares universitdrio (CHU) e o
INSERM (Institut National de la Santé et de la Recherche
Meédicale). Consistem em estruturas profissionalizadas,
que incluem médicos, enfermeiros, funcionarios adminis-
trativos e ocasionalmente técnicos de laboratério que tém
como objectivo principal a realizagao de investigacao cli-
nica em individuos saudéveis ou doentes, independente-
mente do tema de investigacdo e do promotor. Os tinicos
parametros de exigéncia sdo o cumprimento regulamen-
tar das regras de boas préticas clinicas e o mérito cientifi-
co dos projectos (julgado por uma comissdo técnica) e a
obrigatoriedade de submissao para publicagdo. Sdo assim
centros de investigacdo num sentido lato que privilegiam
a conducao de projectos que tenham garantido um
impacto cientifico posterior. Este tipo de estruturas per-
mite que investigadores ndo-médicos, possam realizar, a
titulo de exemplo, investigacdo com uma intervencao far-
macolégico, se realizada dentro do centro de investigacao

onde existem médicos que asseguram esse acto clinico.

Centros de Investigagcdo Clinica em Portugal

Em Portugal, embora existam, em alguns servicos hos-
pitalares, estruturas que desempenham as func¢des de uni-
dades de investigacdo clinica, ndo existe uma politica
nacional de implementacao de centros de investigacao.

A criacdo destes centros teria como consequéncia ime-
diata a possibilidade de ajudar os médicos/investigadores
a conduzirem projectos, cuja a exigéncia logistica é incom-
pativel com o quotidiano desses mesmos profissionais.
Numa perspectiva mais teérica podem ser listados outros
objectivos, como sejam a facilitacdo ou melhoria da:

1) condugdo de ensaios clinicos tendencialmente refe-

rentes a fases de investigagao II e IIT;

2) conducgao de projectos de investigacao nao-comer-
ciais (iniciativa académica);

3) consultadoria cientifica (desenho de estudos clini-
cos, redaccao de protocolos cientificos, elaboragao
de material de notacao/bases de dados, aleatoriza-
coes, andlise estatistica, elaboracdo de processos a
submeter a financiamento);

4) formacdo prética de médicos, enfermeiros e outros

técnicos de satide em investigacao clinica (acolhimen-
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to temporario de internos, formacdo de enfermeiros,
farmacéuticos, coordenadores de estudos, etc.);

5) criagdo e manutencao de bases de voluntérios sau-
daveis;

6) criagdo de redes de investigacdo preferenciais com
os cuidados de satide primaérios;

7) estimular a participacdo de ndo-médicos (bi6logos,
farmacéuticos, psicélogos, etc.) na investigacao bio-
médica realizada com doentes/voluntarios, obvian-
do a limitagdo de ndo estarem capacitados para pra-

ticar actos médicos.

Numa outra perspectiva, os resultados a esperar da

implementacdo de centros de investigacdo clinica, sdo:

1) melhoria curricular das instituicoes;

2) melhoria da eficiéncia dos grupos de Investigacao ja
existentes;

3) estimulo e facilitacdo do surgimento de novos gru-
pos de investigacao;

4) realizacao de investigacao em fases pré-clinicas e em
voluntdrios saudaveis e consequente estabelecimen-
to de pontes com as ciéncias bésicas;

5) construcao de uma “escola”’ que permita a formacao
prética em metodologia de investigacgao;

6) estabelecimento de pontes com a investigacdo médi-
ca de ambulatério (clinica geral, especialistas nao

hospitalares).

Redes de Investigacao

A fragmentacdo das estruturas de investigacao na
Europa tem enfraquecido a sua competitividade cientifi-
ca, mais ainda, quando se reconhece que é cada vez mais
dificil realizar investigacao de exceléncia de forma isolada.

O desafio para o estabelecimento de redes de centros
de investigacao é ainda maior na drea da investigacao cli-
nica. Estas redes deverao funcionar como plataformas

para permitir uma harmonizacdo de procedimentos e

Figura 3. Redes nacionais de centros de investigacdo partici-
pantes do ECRIN

Réseau dés Centres d Investigation Clinique Inserm-
Hopitaux (Franca)

Netzwerk der Koordinierungszentren fiir Klinische
Studien (Alemanha)

Consorzio Italiano per la Ricerca in Medicina (Italia)
French Clinical Trial Unit Network (Franca)

Clinical Research Centres” Clinical Trial Units Network
(Dinamarca)

Istituto di Ricerche Farmacologiche Mario Negri (Itdlia)
Swedish Clinical Research Infrastructures Network,
Karolinska (Suécia)

Spanish Clinical Research Network (Espanha)
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ganhos em termos de qualidade e eficiéncia da investiga-
¢ao produzida.

Encontra-se neste momento em fase de implementa-
¢do uma rede europeia de centros de investigacdo clinica.
Esta infra-estrutura denomina-se ECRIN (European
Clinical Research Infrastructures Network) e inclui centros
de investigacdo e de ensaios clinicos provenientes de mul-

tiplos paises europeus (fig. 3) *".

Concluséo

A competitividade cientifica no dominio da investiga-
¢ao clinica em Portugal é baixa. Este facto faz pressupor
uma concomitante reduzida formacdo em metodologia de
investigacdao, menor capacidade dos profissionais de
sauide avaliarem criticamente e transporem para a pratica
clinica a informacao cientifica disponivel e, em tltima ins-
tancia, uma menor qualidade dos cuidados de satide pres-
tados a populacao. Por outro lado, o crescente grau de exi-
géncia ética das vdrias instituicdes regulamentares quanto
a aspectos de seguranca e de qualidade global da investi-
gacao produzida, obriga a que as instituicdes promotoras
de investigacdo clinica se adequem a estas novas exigén-
cias, e que o facam duma forma eficaz.

A criacao de centros de investigacao clinica, entendi-
dos como estruturas profissionalizadas para a condugado
de projectos de investigacdo na drea da saide, pode ser
uma alternativa para esta nova realidade e funcionar
como a peca nuclear de todo o processo de investigagdo
biomédica. Estes centros, ndao s6 permitem compatibilizar
as actividades clinicas com a conducao de projectos de
investigagdo, como se tornam veiculos de translacdo do
conhecimento biomédico, promovendo a comunicacao,
quer com as equipas de investigacdo fundamental, quer

com a drea dos cuidados de satde primdrios. H
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Professor Miller Guerra - Vida e Obra

Francisco Pinto

“... a biografia dum espirito é sempre a historia duma aventura, a sucessao irregular, indecisa, cheia de surprésas dum pensa-
mento que se desdobra ao longo duma existéncia e lhe constitui a nervura de beleza, de elevacao e de vida.”

Jodo Pedro Miller Guerra, Quintanista de Medicina, Coimbra, Dezembro, 1937*

O Professor Joao Pedro Miller Pinto de Lemos Guerra —
figura 1 — nasce em Vila Flor (Trds-os-Montes) a 11-5-1912,
sendo o mais velho dos trés irmdos — Francisco Guilherme
e Guilhermina. O pai, Francisco Maria, é advogado e juiz,
a mae, Maria Zulmira, dona de casa. Miller é o apelido
adoptado por um tio-avo, emigrado para o Brasil, proprie-
tario de uma firma, para distinguir o seu nome do de outra

empresa e conservado pelo Professor a pedido de sua mae.

Figura 1.

Terminada a Escola Primadria na terra natal, faz o
Ensino Secunddrio no Porto, no Grande Colégio Universal,
onde é aluno de Leonardo Coimbra, tendo efectuado os
exames deste grau no Liceu Rodrigues de Freitas (primiti-
vo Lyceu Nacional do Porto, fundado em 1836).

Na Universidade de Coimbra comega por frequentar
Direito mas, ao fim de dois anos sem progressos, muda para
Medicina. Nesta cidade conhece o seu grande amigo, José
Guilherme de Mello e Castro, mais tarde Provedor e refor-
mador da Misericordia de Lisboa e impulsionador da criacdo

do Centro de Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Alcoitao.
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Descreve assim o ambiente da época, na Via Latina, no
nuimero comemorativo do IV Centendrio da Universidade
em 1937: “A nossa geragdo assistiu a morte da Coimbra de
outros tempos... da Coimbra da «Tradicdo e da Lenda», da
Coimbra moira encantada que prendeu tantas almas e
inspirou tantos coracdes. A Coimbra das serenatas, da lite-
ratura, do luar, da boémia, do futrica, da tricana, do lente,
da praxe, de tudo quanto lhe levantou fama e criou lenda,
vai morrendo... Aqui e além, dispersos, um ou outro her-
deiro das virtudes antigas de seus avos, 1é um poeta, corre
atras dum caloiro, canta um fado, passa uma noite na pan-
dega, perde um ano.”

... Quando vim para Coimbra perguntaram-me, quasi
ainda na estacao, se era integralista... Creio que nao soube
responder. Ser integralista, como ser republicano, era
desde logo entrar para uma das metades da Academia e
significava, imediatamente, a aceitagao irrecusavel dum
certo nuimero de verdades intangiveis (como é natural a
toda a doutrina) e de alguns preceitos de sélida firmeza,
como, por exemplo, um ddio salutar ao jacobino e um
sagrado respeito pela praxe «representante e mantenedo-
ra da Tradicdo». O jacobino, por seu lado, s6lidamente, e
talvez também salutarmente, odiava com fervor igual o
reacciondrio, «pedante e ponney, com anel de brazio».

As vezes, nas Assembleias Gerais da Academia, nas elei-
¢oes da Associagao Académica, numa célebre greve de 1931,
a luta acendia-se e os dois partidos, frente a frente, pela ora-
toria, pelo panfleto, pela moca, davam as suas razdes.

Por razdes multiplas e alids conhecidas de todos a poli-
tica abandonou a Academia ou a Academia esqueceu a
politica... E ai cailmos nés no indiferentismo, na chalaga,
no desinterésse por tudo quanto no fosse ouvir as licdes
monotonas dos mestres, as relagdes com a Sebenta, a apé-

tica estagnacdo do espirito sem preocupagdes doutra
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ordem que no fosse o cumprimento dos deveres restrita-
mente escolares.” !

Mais adiante refere as influéncias recebidas nessa
época: “Antonio Sérgio (o pedagogista, o critico) mais efé-
mera ou mais duradoiramente influénciou-nos a todos.

... Régio, seduziu-nos. A sua sinceridade, o seu raro
poder de expressao, a opuléncia das suas «paisagens inte-
riores», a sua inquietacdo a procura duma certeza e duma
realidade mais alta que os «limos do seu poco», tudo nos
levou a ver nele uma alma que se irmanava com a nossa
apesar da distancia imensa que as separava. Pouco a pouco,
em José Régio, concentramos a presenga e toda a geragao.

... Gasset, com o prespectivismo, com o brilho especta-
cular da sua prosa, com a opuléncia tropical das suas
sugestoes, com o diletantismo aristocratico do seu pensa-
mento, conquistou um lugar imenso na nossa admiracao.

... Mauriac, com, a sua humanidade tocada dum tragi-
co destino, com a torturada jornada dos seus personagens
para a Fé e para Deus, com as suas ideias saturadas do
catolicismo e vivendo déle, foi para nés, um orientador,
quési um mestre...” !

Ao longo da vida seguiria os pensamentos de Pascal
(“como dizia o meu amigo Pascal”, quando, por vezes, o
referia) e de Hengel; teria como amigos grandes vultos da
cultura portuguesa: o Padre Manuel Antunes, doutor hono-
ris causa da Faculdade de Letras da Universidade de Lisboa,
onde leccionou vdrias disciplinas do curso de Filologia
Classica, com realce para a Histéria da Cultura Classica,
Luis Filipe Lindley Cintra uma das figuras principais da
Linguistica Portuguesa, Maria de Lurdes Belchior, professo-
ra de Filologia Romaénica, professora na Sorbonne e leitora
de Portugués nos EUA, secretdria de estado da Cultura e
presidente do Instituto de Alta Cultura e Sedas Nunes, eco-
nomista, responsdvel pela implantacdo definitiva das
Ciéncias Sociais na Universidade Portuguesa, particular-
mente da Sociologia, fundador da revista Analise Social.

Em Coimbra, conjuntamente com Mello e Castro, diri-
ge o jornal Via Latina — figura 2 — (1937-38) e € presidente
da Associagdao Académica de Coimbra. Relata ter ido com-
prar, por indicacao de outrem, um jogador de futebol por
cem escudos, o qual inicialmente ndo deu boa conta de si.
Afinal, o rapaz estava doente e desnutrido e para Miller
Guerra (leigo em questdes de desporto) o maior motivo de
satisfacao foi vé-lo concluir um curso superior.

Termina a licenciatura em Medicina em 1939 com a
classificacdo de 17 valores. Durante a Queima das Fitas
conhece D. Maria Nair, em casa de uns amigos, com quem
casa em 1940.

Aconselhado por um professor de Coimbra, comega a

frequentar a Clinica Neuroldgica da Faculdade de Medicina
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de Lisboa, em Novembro de 1940, ao tempo dirigida por
Egas Moniz 2 — “ndo sabia bem se vinha para Neurologia ou
para Psiquiatria”.

Aqui, “a influéncia do Prof. Ant6nio Flores vincou-lhe o
espirito a tal ponto que nenhuma outra a igualou. As suas
preleccoes de Semiologia impressionaram-no pela sobrie-
dade da exposicao, pela contextura do saber, pela mintcia
do exame, pela clareza e exactiddo com que correlaciona-
va a anatomia e a fisiologia com os sintomas e estes com a
patologia.

Se no Prof. Anténio Flores encontrava como que perso-
nificado o espirito da clinica, deparava-se-lhe no Prof.
Egas Moniz o do indagador de novos conhecimentos, a
permanente elaboracdo de uma inteligéncia aberta a
todas as ideias, o pendor para a descoberta e conquista de
horizontes cientificos mais dilatados.”” Ganha a confianca
deste ultimo que o incumbe de observar os seus doentes
(“no fim da nossa consulta passavam pelo gabinete de
Egas Moniz para este lhes assegurar que estavam bem
seguidos — iam a béncao”).

Em 1941-43 faz parte da Expedicdo Militar aos Acores,
onde desempenha o lugar de Chefe de Servico de
Neurologia do Hospital Militar de Sdo Miguel, onde cria as
Reunides Clinicas deste Hospital, abertas a todos os médi-
cos, apresenta trabalhos e faz demonstragdes clinicas.

E um periodo conturbado, ndo s devido a II Grande
Guerra, também a insanidade do comandante que via
submarinos em todo o lado. Um dia é mandado em patru-
lha a Lagoa das Sete Cidades, onde devido a falta de luz
chega a correr perigo de vida. S6 com muito custo e nume-
rosas diligéncias, dificultadas pela hierarquia militar, se
consegue a interdicdo do comandante.

Regressado a vida civil resolve estagiar no estrangeiro:
“Dos 15 meses passados fora do pais, aproveitou a maior
parte na Clinica Neurolégica de Estrasburgo, onde estagiou

durante o ano lectivo de 1946-1947. A escolha recaiu nesta
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clinica por dois motivos; o pri-
meiro, ser dirigida pelo Prof.
Barré, neurologista de renome,
que mantinha estreitas rela-
¢Oes com os neurologistas por-
tugueses e particularmente
com o Prof. Anténio Flores,
desde os tempos em que
ambos tinham frequentado o
servico de Pierre Marie em
Bicetre.

Em Estrasburgo a semiolo-
gia tinha nobre linhagem. Barré
- figura 3 — é o discipulo mais
distinto e o mais produtivo de
Babinski. A heranga cientifica

que recebeu do grande mestre

da Neurologia, procurou con-

Figura 3.

serva-la, dilatd-la e transmiti-la
aos seus discipulos. Ali aprendia-se a semiologia com o rigor,
a mindcia, a objectividade que o mestre da Pitié tinha ensi-
nado e convertido num método de indagacao tdo preciso
como o das ciéncias exactas. Conhecia os trabalhos do ilus-
tre professor e o proveito que o Dr. Corino de Andrade havia
tirado da frequéncia da sua clinica; por outro lado, sentia-se
inclinado para a semiologia do sistema nervoso em que
tanto se distinguia a escola de Estrasburgo.” *

Em Antuérpia faz um estdgio no Instituto Bunge, com
van Bogaert, figura de renome no capitulo das doengas
degenerativas.

Ainda em Franga frequenta os servicos de, Kammerer,
George Guillain, David, Krdeyenbiihl, Raymond Garcin,
André-Thomas, Ajuriaguerra, Hécaen e Radermecker,
mantendo ao longo da vida uma amizade com os trés ulti-
mos. As cartas laudatérias que recebe mostram o reconhe-
cimento pelos seus atributos. Em varios servigos por onde
passa pedem-lhe conferéncias sobre a angiografia cere-
bral (ainda nao praticada em Franca, nao s6 devido a guer-
ra, também porque muitas publicagoes eram em alemao)
e para demonstrar a técnica, a ele que nunca tinha execu-
tado nenhuma! Felizmente consegue a injec¢do de con-
traste na carétida sem incidentes.

Em 1948 torna-se Neurologista do Hospital Julio de
Matos, publica as “Perturbacées do esquema corporal de
origem vestibular”. Nasce, nesta época o interesse pelos
trabalhos de Psicofisiologia e Psicopatologia: “Fisiologia
das emocdes”, “Bases neurolégicas da consciéncia”,
“Psicandlise e Personalidade” e as Patografias de Camilo
Castelo Branco, Antero de Quental, D. Duarte, Camoes e

Fernando Pessoa.
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Doutora-se em 1951 com a tese “O sindroma cerebelo-
so e o sindroma vestibular” — figura 4 — que merece a clas-
sificacdo de 19 valores e a traducao em francés. A partir de
ano 1952 é encarregue do ensino da Semiologia do
Sistema Nervoso na Cadeira de Neurologia. Gosta de ensi-
nar esta matéria nos Servicos Hospitalares e na Urgéncia,
onde é chamado a observar doentes, bem como nas
Reunides Clinicas do hospital, sendo o grande obreiro da
divulgacao da Neurologia junto das outras especialidades.
Organiza Cursos para Clinicos Gerais, Escreve: “Exame cli-
nico do sistema nervoso”, “Semiologia das situagdes neu-
rolégicas de urgéncia” e “Semiologia neurolégica” — figura
5; é a primeira obra publicada em Portugal deste teor, por
onde estudaram muitas geracdes. Nunca usufrui dos seus
proventos, pois oferece-os as associacoes estudantis.

Relata que o exame neurolégico mais dificil da sua vida
é o feito ao seu mestre Barré a quando da deslocacao deste
aum congresso a Lisboa, em 1953, diagnosticando-lhe um
acidente vascular cerebral.

Mais de trinta anos depois o autor destas linhas € soli-
citado pelo seu Mestre, Professor Miller Guerra, para o
examinar, situacdo embaracosa recompensada pelo
comentdrio “Vocé faz muito bem o exame neuroldgico”.

Em 1955, por iniciativa dos entdo alunos, Sales Luis e
Pinto Correia, efectuou-se um curso nao oficial de
Deontologia Médica na Aula Magna do novo Hospital
Escolar de Lisboa (publicado na revista Medicina). Miller
Guerra recusa o convite para dirigir o curso e indica profes-
sores de Coimbra e do Porto, a par do professor de Radiologia
de Lisboa, para realizarem as conferéncias. Na tltima o pro-
fessor de Radiologia - Aires de Sousa - propde, como era
hédbito nos hospitais nacionais, associar o nome de um
santo/a ao do hospital, proposta aplaudida pela assisténcia,
dai derivando a designacao de Hospital de Santa Maria.

Desde o ano lectivo de 1956-57 é encarregado do curso

de Deontologia profissional, mas a sua actividade neste
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campo extravasa os muros da Faculdade: “Com efeito a
sua actividade excedeu largamente o ambito do Curso,
saindo das aulas para as revistas, para as conferéncias e
licoes a estudantes, médicos e enfermeiras, quer em
Lisboa quer noutros pontos do Pais onde o solicitaram.” *

Os seus escritos mantém, ainda hoje, uma actualidade
impressionante: “Eis alguns exemplos de situacdes que
poem novos problemas éticos: as condicdes e os limites da
experimentacdo no homem; a genética; as transplanta-
¢coes de 6rgaos ou de tecidos; a determinacdo do momen-
to da morte, ou, noutros termos, a atitude do médico
perante os «cuidados médicos extremos», a responsabili-
dade do médico na institui¢do, planeamento e execugdo
de uma politica de satide, etc. Tudo isto, e muito mais, pre-
cisa saber o candidato a médico, porque a vida e o exerci-
cio da medicina nao se confinam as ciéncias e as técnicas,
como se o doente fosse um objecto passivo e isolado da
familia, da profissao e da sociedade.

O encontro do doente com o médico, o chamado acto,
médico, ndo é um acto separado do mundo, como se
ambos estivessem sés numa ilha - € uma relagao social em
que médico e doente, sdo partes de uma comunidade que
é a instancia que aprecia e julga o procedimento de
ambos, e muito particularmente o do médico e dos profis-
sionais da medicina” (9-7-80).

Em 1957 é aprovado, por unanimidade, no concurso de
agregacao e, em 1961, também por unanimidade, no con-
curso para professor extraordindrio. E eleito Vice-
Presidente da Sociedade Portuguesa de Neurologia e
Psiquiatria (1960-61) e Presidente em 1964-65.

No Servico de Neurologia e Neurocirurgia, sempre ocu-
pou um modesto gabinete no piso 8, situado ao lado da
Biblioteca, de paredes nuas, cheio de livros e papéis.
Parcimonioso, com espirito ecologista, cortava os papéis,
nao totalmente escritos, para os reutilizar, afiava os lapis
até ao limite. Mesmo ap6s ser Director de Servico nao se
quis mudar para o gabinete do seu antecessor.

Homem cordato, afével, de baixo perfil, com uma
paciéncia infinita, sempre pronto a ensinar e a desculpar a
nossa ignorancia ou as nossas deficiéncias, excepto quan-
do estas contundiam com a pessoa humana, uma tnica
vez o vi dar uma descompostura, a um neurocirurgiao; fé-
lo sem levantar a voz, mas o tom frio e contundente atin-
giu o Amago de todos os presentes.

As visitas semanais a Enfermaria eram um ponto alto
da actividade do Servico. Sempre com um sentido peda-
gbgico interrogava o doente para precisar a anamnese,
examinava-o quando necessdrio. Nas suas maos a semio-
logia tornava-se uma arte, o diagndstico era légico e preci-

so. Quando ndo o descortinava, apontava-nos a as pistas a
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seguir: “Digo-lhe como o meu mestre Barré —Je ne sais pas
monsieur, cherchez.” Por vezes revelava os segredos da cli-
nica; para o tratamento das cefaleias mais rebeldes man-
dava fazer, a determinada farmadcia, hdstias com aspirina,
a que chamava “os pds de Madame la Contesse’, receita
antiga que lhe teria sido revelada em Franca por uma
senhora da nobreza.

Nas visitas ndo se limitava a ensinar Neurologia.
Incutia-nos Histéria, Filosofia, Literatura, Deontologia,
em contraponto com o Professor Jodo Alfredo Lobo
Antunes, também cultor de Literatura (debitava paginas
inteiras de Eca de Queiroz), mais inclinado para nos culti-
var em Musica Cldssica e Jazz. O ponto fraco do Professor
Miller Guerra era a musica: sé6 gostava de fados de
Coimbra e de tangos.

Mesmo apo6s ser Director de Servico, preocupava-se
com a formacao dos Internos, a quem dava aulas semanal-
mente. Nas sessoes clinicas das quintas-feiras fazia impor-
tantes intervencdes ou comentdrios, sempre pautadas pelo
seu componente pedagégico. Apds se ter jubilado compa-
recia as mesmas, s6 intervindo quando solicitado ou para
fazer apresentacoes ou observacoes de indole histérica.

As 11 horas o Servigo reunia-se numa sala do piso 8
para o café, altura em que o Professor Miller Guerra fazia,
além de outras, a sua andlise politica. Ap6s o 25 de Abril
era-nos nos ali dada a conhecer a situac¢ao vivida no Pais.

Em 1974, coerente com as suas ideias, recusa a catedra:
“As razdes que me determinaram sdo graves, como nao
podiam deixar de ser tratando-se da recusa de um cargo
apetecido que d4 lustre e honrarias.1° Razdes de ordem
institucional: a decadéncia do hospital paralela a deca-
déncia da Faculdade. Esta conjunc¢do que teve no ultimo
ano o seu ponto de declinio mais visivel, patenteou a
degenerescéncia de ambos os estabelecimentos aos olhos
de todos. Atinge agora as proporcoes de catdstrofe que a
incapacidade médica e pedagégica dos H.C.L. torna ainda
mais impressionante.

Alem disto, o Centro de Estudos Egas Moniz que é,
como sabe, um enclave no Servico de Neurologia, perma-
nece dirigido pelo seu antigo Director, ja reformado e
gasto.

20 Razdes de ordem pessoal: a minha vida tem sido de
angustia, e desespero as vezes por ndo poder remediar
nada e, mais, por ndo antever a curto prazo modificacoes
de vulto na Satide ou na Universidade velha.

E impossivel suportar mais tempo esta situagdo sem
remédio nem esperanca.

3¢ Finalmente, razoes de ordem doutrinaria. Combati,
conforme as minhas forcas, o estado deplorével dos servi-

¢os médicos e de educacdo superior. Isto comecou em
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1958 e dura ainda, sem ter logrado outra coisa que con-
cordancias platénicas ou adesdes complacentes.

A entrada para o “club” dos catedréticos significava a
abdicagdo das ideias que defendo e nédo estou disposto a
abandonar. Aqui tem.

A minha recusa ao ultimo degrau do “cursus honorum”
representa o desfazer de sonhos sonhados durante trinta e
tantos anos.

Tomei a decisao com amargura.

Conto que a interprete como a vejo e sinto - * protesto
contra a inércia, a imprevisto e a incompeténcia dos diri-
gentes.” *

Em 1980 mantém a recusa ao mesmo cargo: “Como tal-
vez saiba, em Janeiro de 1974, tomei a decisdo de renun-
ciar a catedra, deixada vaga pelo prof. Almeida Lima.

Mantenho hoje a mesma atitude.

Nesta conformidade, prescindo da faculdade conferida
pelo Este da Car? docente aos profs. extraordinarios de
poderem concorrer a catedraticos.

Fico onde estou.

Aceito a regéncia do curso da Hist6ria da Medicina...”®

Precursor das Ciéncias Sociais em Portugal faz confe-
réncias no Instituto do Servico Social, abre a porta a
expansao do Centro de Paralisia Cerebral, colabora com a
Provedoria da Misericérdia de Lisboa. Sempre preocupa-
do com os passos para melhorar o futuro da sociedade, da
as ideias aos outros sem querer ficar com os louros.
Publica varios livros e optsculos, entre os quais:

» 6 « » 7 o«

“Medicina e Sociedade” °, “Ensaios” *, “Relacoes da satide
com o desenvolvimento” ¢, “Saide, educacao e ciéncia” °.
Em 1961 é dado a estampa, pela Ordem dos Médicos,
um importante documento —figura 6, o “Relatério sobre as
Carreiras Médicas” '°, de que Miller Guerra é o relator.
Comenta assim a sua relevancia: “ A ideia (a criagao de um
sistema de satide nacional) nasceu das circunstancias em
que se encontravam, por volta de 1958, os médicos e os

doentes sem recursos.

“A situacdo era para-

doxal: de um lado, esta-

ANMTE e B

vam os médicos recém-
formados que nao

RELATORIO inh ~
SOBRE AS tinham ocupacao nos

CARREIRAS MEDICAS hospitais ou na clinica

livre. Os hospitais,
encerrados hermetica-
mente nos seus velhos
regulamentos e habi-

tos, limitavam o niime-

ro de médicos internos

Figura 6. auma pequena porg¢ao.
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Ficavam excluidos da prdtica hospitalar dezenas de
jovens licenciados, sujeitos a ocupar um efémero posto de
voluntdrio.

Os hospitais lucravam com esta mao-de-obra gratuita
e, de mais a mais, agradecida, porque era proveito e honra
trabalhar em certos servicos sob a direccao de profissio-
nais reputados.

Era uma tradi¢do antiga e respeitada que se adaptava
melhor ou pior medicina liberal: os médicos procuravam
nos hospitais os conhecimentos cientificos e, alguns, a
qualificacao profissional.”

O Relatério tinha uma concepgao unitdria da politica
de sadde criando as bases para o Servico Nacional de
Satde, garantia a qualidade do exercicio profissional e,
consequentemente, a melhoria dos cuidados de satde.
Além da protecgdo dos profissionais, exigia uma certifica-
¢do para a pratica da clinica privada e uma ligacao a
Faculdade.

De 1968-1975 é Bastonario da Ordem dos Médicos.

Em 1966, Miller Guerra, José Cardoso Pires, Alcada
Baptista, Lindley Cintra, Joel Serrao, José-Augusto Franca,
Nuno Braganca e Nuno Teoténio Pereira constituem o
nucleo portugués da Association Internationale pour la
Liberté de la Culture.

Conquanto fosse opositor do regime, o Professor Miller
Guerra era o neurologista da governanta de Salazar, a Sr.2
Maria. Quando a ia observar o ditador ia recebé-lo,
subiam, apertados, no elevador da residéncia oficial.
Numa das visitas, ap6s a viagem efectuada por aquele a
Africa, de onde tinha vindo entusiasmado com as poten-
cialidades observadas e consternado com a constatacao
de caréncias, referiu ter ficado impressionado por, num
lugar édrido, um litro de dgua extraido da tnica bica exis-
tente custar 20 escudos. Salazar retorquiu-lhe: “Nao se
preocupe, Senhor Professor, o pretinho lava-se pouco!”

Nos finais da década de 60, na sequéncia do Maio de 68,
com a saida de Salazar da cena politica e aproveitando a
“primavera marcelista”, trinta politicos adeptos da liberali-
zacao do Estado Novo, entre os quais Sa Carneiro, Pinto
Balsemao, Magalhaes Mota, Miller Guerra, Mota Amaral,
Correia da Cunha, formam a Ala Liberal com o fim criarem
uma democracia.

Em 1970 apresentam um Projecto de Revisao
Constitucional cujos pontos principais sdo: a abolicdo da
censura e a proclamacao da liberdade de Imprensa; a elimi-
nacdo dos entraves administrativos a liberdade de associa-
¢ao; a extincdo dos tribunais plendrios, onde se fazia a paré-
dia de julgamento dos presos politicos; a proibicdo das
medidas de seguranca sem termo certo, que, aplicada aos

mesmos presos politicos, acabavam por se assemelhar a
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prisdo perpétua; a inclusao do direito ao trabalho e do direi-
to a emigracao na lista dos direitos fundamentais; o reforco
dos poderes da Assembleia Nacional e a modernizacao dos
seus métodos de trabalho; a restauracao do sufrdgio univer-
sal para a elei¢ao do Presidente da Republica.

Mentor da reforma das Universidades, defensor do
ensino para todos, o Professor Miller Guerra escreve “As
universidades tradicionais e a Sociedade Moderna” ''. Na
Assembleia Nacional proclama: “Nem na histéria, nem no
presente, as Universidades do estilo coimbrao-napoledni-
co-latino, que sdo as nossas, jamais se auto-reformaram. E
preciso um impulso de fora para vencer a inércia instala-
da.” (1970).

Sobre a mesma temadtica escreve: “O siléncio é conser-
vador. O progresso nado se faz sem polémica. Quem quer
progredir tem de aceitar, de boa ou mé vontade, incémo-
dos e perturbagdes. Os que pretendem avancar sem
sobressaltos s3o vitimas de uma ilusao tentadora. O ponto
essencial estd em saber quais sao as pessoas ou 0s grupos
incomodados, se aqueles que tém por si a razao e a justi-
¢a, se os que se aliaram a rotina, aos interesses e aos privi-
légios” .

Propde, como providencias imediatas: “1. Estabelecer e,
mais do que isso, estimular as relagdes do corpo docente
com o discente, facilitando a participa¢cdo dos estudantes
e, por conseguinte, a sua integracdo na vida universitaria.

2. Aumentar o nimero de professores catedraticos,
preenchendo rapidamente as vagas e criando mais catedras.

3. Considerar as solucdes segundo as Faculdades, as
Universidades e as Escolas Superiores, porque cada qual
tem problemas préprios.

4. Dispersar (descentralizar) os centros de ensino e
investigacdo: a) na mesma cidade; b) criar novos centros,
sectores, etc.

5. Instituir a carreira de investigagao, paralela e interco-
municante com a carreira académica.

6. Instituir o ensino de pds-graduagdo de maneira orde-
nada, e ndo a titulo episédico, como agora se faz.

7. Autorizar o funcionamento normal das Associa¢oes
Académicas.”

Aponta “os principais impedimentos ao cultivo e pro-
gresso da ciéncia”: “1. Falta de um plano positivo, isto é,
ordenado e racional, da investigacdo cientifica de ambito
nacional.

2. Insuficiéncia e aplicacao discutivel das verbas atribui-
das a pesquisa. 3. Méa preparacao dos licenciados em cién-
cias bdsicas, particularmente nos métodos e técnicas cien-
tificas modernas. 4. Dispersdao e duplicacao intteis dos
centros, institutos, laboratdrios e ntcleos de investigado-

res, do que resulta um baixo rendimento, perda de impul-
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so, e desanimo. 5. Falta da carreira de investigador.” °

Reputa como essencial: “a) O intercambio permanente
e extenso com os centros estrangeiros florescentes, é con-
dicdo «sine qua non» do nosso progresso cientifico, espe-
cialmente no periodo de arranque. O isolamento intelec-
tual é funesto para a cultura, facto que a histéria demons-
tra, mas que os governos esquecem as vezes. Nao existe, e
cada vez existird menos, ciéncia nacional, mas apenas
ciéncia cultivada em Portugal. b) A organizacao é condi-
¢ao do trabalho de pesquisa. A liberdade de iniciativa do
investigador pode combinar-se com o planeamento, o
qual pressupde uma politica da ciéncia, sem que o espiri-
to criador sofra com isso. O labor vivido em comum, tendo
em mira a mesma finalidade, incita a imaginacdo e as
faculdades mentais — «a unido diferencia e personaliza».
¢) Em consequéncia disso, o cientista tem de tomar parte
no destino que a sociedade der aos resultados da sua
investigacao, isto é, o cientista deve ser responsdvel pela
utilizacdo que o poder politico ou as entidades privadas
derem aos seus trabalhos. O cientista tem de participar
nas decisdes que interessam a colectividade e os seus fins
especificos” °?

Como sempre o fez, continua a bater-se pela liberdade.
Interpela, na Assembleia Nacional, Goncalves Rapazote,
reconduzido no cargo de ministro do Interior, tenaz
defensor de maiores restricdes das liberdades. “Parece que
janao bastam as leis vigentes, a censura e a policia. De que
mais precisa o Sr. Ministro do Interior?”"?

Em 31 de Dezembro de 1972 a policia de choque e a
PIDE detém 91 pessoas que fazem uma vigilia na Capela
do Rato para meditarem sobre o sentido da guerra de Afri-
ca, assunto que a ditadura proibia de ser discutido.
“Catolicos progressistas” - contestam as relacoes da Igreja
Catoélica com o Estado Novo e reservam-se o direito de
pensar e agir de acordo com a sua consciéncia e os ensi-
namentos de Cristo perante certas determinacdes da hie-
rarquia religiosa.

Mais de dezena e meia acabam na Prisao de Caxias, os
funciondrios publicos sao demitidos. O facto tem enorme
repercussao, pois € a primeira vez que tantos catélicos
enfrentam publicamente a ditadura e condenam a guerra
colonial.

Passados dias, em 23-1-73, o Professor Miller Guerra
tem a coragem de levar o caso a Assembleia Nacional e
declarar-se contra a guerra colonial:

O Sr. Miller Guerra: Sr. Presidente, Srs. Deputados: No
decurso da discussao da proposta de lei sobre a liberdade
religiosa, em 1971, proferimos as seguintes palavras:

A liberdade religiosa tem duas faces, uma das quais res-

peita a igualdade de direitos dos diversos credos, e outra,
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menos falada, mas mais importante, consiste na liberdade
de propagar a doutrina e a fé. Considerada por este angulo,
a proposta de lei deixa a consciéncia da crente ilaqueada por
limitacoes radicais a propagacdo da verdade que professa.

E na sequéncia destas proposi¢oes, fizemos a pergunta
crucial: como pode a Igreja ser livre num Estado que
coarcta a liberdade de pensamento e de expressao?

Os acontecimentos da capela do Rato, que fizeram
estremecer a consciéncia de numerosos catélicos e nao
catélicos, responderam a pergunta.

A religiao nao consiste somente nos actos de culto e de
piedade - é uma concepc¢ao universal do homem, da natu-
reza e da histéria. E a resposta as interpelagdes da vida
presente e futura. Considerar o facto religioso circunscrito
ao templo e ao cemitério é amputd-lo, porque equivale a
conceber a religido como um simples cerimonial. Em
nome da fé o crente pode ser levado a defender, por exem-
plo, a liberdade da palavra e de reuniao e a protestar con-
tra a injustica. Se o Estado lhe nega esses direitos, a liber-
dade religiosa nao existe.

De facto, se ainda havia quem alimentasse dividas a
este respeito, ficou plenamente elucidado depois dos
acontecimentos da capela do Rato. A liberdade religiosa
entre nos é pura e simplesmente uma ficcao.

Vozes: Nao apoiado! Ndo apoiado!

O Orador: A Igreja em Portugal gozou longos séculos da
preponderancia social que lhe vinha da conformidade
com o poder civil na manutencdo comum do legalismo, da
autoridade, da ordo. Esta situacdo experimentou uma
grande estabilidade no Estado Novo, mas comecou a vaci-
lar hé alguns anos.

A imobilidade sucederam inquietacdes e ddvidas pro-
vocadas pelas convulsdes do mundo contemporaneo e
pelo espirito desassombrado do grande Papa Jodo XXIII.

A concepgdo autoritdria, dogmatica e triunfalista suce-
deu a concepcdo democrdtica, critica, que procura o
caminho através do risco e da incerteza. Ao andtema suce-
deu o didlogo. Eis por que o sistema socio-politico, vendo
oscilar os suportes espirituais que o legitimavam, replica
com violéncia, sentindo atacados os fundamentos da
alianca tradicional. Duvidar, discutir, interrogar, torna-
ram-se indicios de emancipacao, e, no sistema hermético
de uma s6 verdade e de uma s6 lei, ndo se tolera o protes-
to nem a independéncia. O individuo tem os direitos que
o Poder Publico lhe confere, e entre nds mais nenhum. As
aspiracdes a justica, a igualdade, a verdade, o respeito das
crencas e das ideologias, sao recalcados ou sublimados,
porque nao podem aparecer a luz do dia.

Vozes: Nao apoiado!

O Orador: O recalcamento € a solu¢do comum - consis-
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te em sufocar as tendéncias ideais. A sublimacao consiste
na transformacao das tendéncias reprimidas em compor-
tamentos aprovados pelo regime politico. Suprimem-se
assim os conflitos, mas ndo se resolvem.

Com espirito conciliador e usando uma linguagem pru-
dente, a nota do Patriarcado vinda a lume no dia 11 reflec-
te a perplexidade dos catélicos quando procuram traduzir
praticamente as directrizes doutrinais do Pontifice e as
verdades evangélicas.

O Sr. Casal-Ribeiro: De alguns catélicos!

O Orador: Podemos estranhar que uma sociedade afei-
ta a harmonizar as prescricoes da hierarquia religiosa com
as disposicoes do poder governamental se veja numa posi-
¢ao melindrosissima quando os cristdos querem tirar as
consequéncias politicas da sua fé? Quando sao retalhados
por davidas e escripulos de consciéncia suscitados pelas
desarmonias entre a realidade e a doutrina visiveis a
todos? Por que nao hao-de inquirir os factos livremente,
confrontd-los, reflectir e tirar as conclusdes, como
homens independentes que sdo ou deviam ser? Pois ndo
disse Paulo VI, em 1966, que a paz precisa sempre de ser
procurada, defendida, suscitada, construida?

Como se podem compreender os obstdculos ao cum-
primento dos preceitos do Sumo Pontifice num pais que
constantemente se dd a si e se mostra a0 mundo como
exemplo de nagao catélica?

E aqui, nesta terra glorificada pela fidelidade a Igreja,
que, no dia 31 de Dezembro, os catélicos reunidos numa
capela para discutirem a justica, a paz e a guerra sao
expulsos do templo...

Vozes: Nao apoiado!

O Sr. Cunha Aratijo: V. Ex.2 ndo pode continuar a falar
assim. Sabe Deus as razoes dolorosas...

O Orador: V. Ex.2 tem de pedir licenca para me inter-
romper.

O Sr. Cunha Aratijo: Esta bem, mas V. Ex.2 deve abster-
se de sustentar aqui opinides tdo verrinosas.

O Sr. Henrique Tenreiro: V. Ex.2 ndo pode estar nesta
Assembleia a criticar a ac¢do militar dos nossos soldados
em defesa do ultramar.

O Orador: V. Ex.2 pediu a palavra?

O Sr. Henrique Tenreiro: Nao preciso de pedir a palavra
para defender o meu pafs.

O Orador: Sr. Presidente: Chamo a atencdo de V. Ex.
para o procedimento deste Sr. Deputado, que diz que ndo
precisa de pedir a palavra.

O Sr. Henrique Tenreiro: Para defender o nosso pais nao
preciso.

O Sr. Presidente: Sr. Deputado Miller Guerra: Eu tam-

bém tenho de pedir a atengdo de V. Ex.2 para o facto de se
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estar a referir a certas circunstancias em termos diferentes
daqueles que parecem ser, segundo foi comunicado a
Assembleia e até ao Pais, os do realmente sucedido. Eu nao
quereria estar a interromper V. Ex.2, mas peco-lhe o favor
de se lembrar de que o primeiro direito a audiéncia reside
na objectividade.

Vozes: Muito bem!

O Orador: Agradeco a V. Ex.2, mas parece-me que até
agora nao fui subjectivo.

O Sr. Cunha Arauijo: Foi verrinoso!

O Sr: Casal-Ribeiro: Foi venenoso.

O Sr. Pinto Castelo Branco: V. Ex.2 dd-me licenca?

O Orador: Tenha a bondade.

O Sr. Pinto Castelo Branco: Eu, para ja, Sr. Deputado
queria apenas chamar a atencao de V. Ex.2 para o facto de
se ter referido «aos catélicos reunidos na capela do Rato».

Eu, gracas a Deus, prezo-me de ser catoélico, de procu-
rar sé-lo o melhor ou, pelo menos, o menos mal que me é
possivel. Posso-lhe garantir que ndo estava la. E posso-lhe
garantir igualmente que a esmagadora maioria dos catéli-
cos portugueses também 14 nado estava. De maneira que,
se V. Ex.2 quiser ser objectivo, terd de falar apenas em
alguns catdlicos, muito poucos, alids.

Vozes: Apoiado!

O Orador: Entdo, segundo vejo, a minha falta de objec-
tividade estd apenas numa palavra. Se eu disser «alguns
catoélicos», parece-me que fica toda a gente satisfeita.

O Sr. Casal-Ribeiro: E melhor por poucochinhos.

O Orador: Quantos, Sr. Deputado?

O Sr: Cunha Araiijo: Eram setenta ou oitenta.

O Orador: Oitenta? Ou seriam mais alguns?

O Sr. Cunha Aratijo: Mesmo que fossem cem ou cento e
vinte, nao interessa nada, nao tem peso absolutamente
nenhum.

O Orador: Entao onde é que esta a objectividade?

O Sr. Presidente: Sr. Deputado: Nao vou discutir com V.
Ex.2 a objectividade mas apenas lhe chamei a aten¢ado para
o facto de V. Ex.2 estar referindo acontecimentos de forma
diferente daquela que a Assembleia tem todo o direito de
crer que foi a da realidade. Ai é que eu encontrei V. Ex.2 em
risco de falta de objectividade.

O Sr. Cunha Aratijo: V. Ex.2 dd-me licenca que lhe faca
uma pergunta?

O Orador: Tenha a bondade.

O Sr: Cunha Aratijo: V. Ex.2 pode garantir a Assembleia
que as pessoas que se encontravam dentro da capela eram
realmente catélicas?

O Orador: As pessoas que vao a igreja suponho que sao
catolicas.

O Sr: Cunha Araiijo: Nao, Sr. Deputado, nao basta.
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Vozes: Claro que nio.

O Orador: Mas isso é objectividade?

O Sr. Henrique Tenreiro: As perguntas com objectivida-
de V. Ex.2 ndo responde.

O Orador: V. Ex.® tem aqui o microfone e pode vir fazer
as perguntas com objectividade. Faca favor.

O Sr. Casal-Ribeiro: Da-me licenca que lhe faca uma
pergunta?

O Orador: Com certeza; ndo estou aqui para outra
coisa.

O Sr. Casal-Ribeiro: Muito obrigado, Sr. Deputado. Eu
queria fazer uma pergunta, dentro daquela liberdade de
didlogo que V. Ex.2 defende e que acha que se deve fazer na
igreja.

Eu nao estou na igreja, estou na Assembleia Nacional, e
faco-a: V. Ex.2 concorda que se discuta a presenca de
Portugal no ultramar? V. Ex.2 concorda...

O Orador: S6 uma pergunta de cada vez, Sr. Casal-
Ribeiro, sendo fico atrapalhado.

O Sr. Casal-Ribeiro: V. Ex.2 nunca se atrapalha...

O Orador: Atrapalho, atrapalho.

O Sr. Casal-Ribeiro: Por amor de Deus nao diga isso!

O Orador: E de que maneira me atrapalho as vezes

O Sr. Casal-Ribeiro: A prova de que V. Ex.2 ndo se atra-
palha é que estd a dizer o que se esta a ouvir.

O Orador: Bom! Isso é outro aspecto da questdo, Sr.
Deputado CasalRibeiro. Ora bem, eu respondo a primeira
pergunta: V. Ex.2 desculpe eu ja me esqueci...

O Sr: Casal-Ribeiro: V. Ex.2 nao liga importancia nenhum
as coisas que nos lhe dizemos, eu principalmente.

O Orador: Pelo contrério. Entdo ao Sr. Casal-Ribeiro eu
ligo imensa importancia.

O Sr. Casal-Ribeiro: - Eu estava a perguntar a V. Ex.2 se
acha bem e se concorda que na Igreja, ou em qualquer
outro sitio, se discutisse ou se discuta a legitimidade da
presenca de Portugal no ultramar.

O Orador: Ora af estd uma pergunta objectiva e concre-
ta e a que eu respondo também objectiva e concretamen-
te: Acho, sim senhor. Nao s6 na Igreja, como em qualquer
outra parte.

O Sr. Casal-Ribeiro: Que se deve discutir a presenca de
Portugal no ultramar?

O Orador: Sim, senhor!

O Sr. Casal-Ribeiro: Entao nao preciso de mais nenhu-
ma resposta de V. Ex.a Estd realmente politicamente defi-
nido para mim, e de uma vez para sempre.

O Orador: Ainda bem, Sr. Casal-Ribeiro!

O Sr. Henrique Tenreiro: Bem definido!

O Sr. Cunha Araiijo: Tristemente definido!

O Orador: Ainda bem, Sr. Comandante.
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O Sr. Henrique Tenreiro: Comandante nao, almirante.

O Orador: Desculpe, Sr. Almirante. Portanto, eu conti-
nuo, voltando um pouco atrés. E aqui, nesta terra glorifi-
cada pela fidelidade a Igreja, que no dia 31 de Dezembro
os catélicos reunidos numa capela para discutirem a justi-
¢a, a paz e a guerra sao expulsos do templo por ordem do
Governo, presos e, como fosse pouco, demitidos dos seus
cargos publicos.

O Sr. Dias das Neves: V. Ex.2 dd-me licenca?

O Orador: Tenha a bondade.

O Sr. Dias das Neves: Eu penso que ai nao foram demiti-
dos os catélicos, mas sim os funciondrios publicos, os
cidad@os que estavam em contravencao com as leis que
temos em presenca.

O Orador. Muito obrigado, Sr. Deputado. Af estd um dis-
tinguo escoldstico muito apropriado...

Nao foram os catélicos, mas foram, sim, aqueles indivi-
duos que estavam na igreja e que por acaso eram catdlicos.

Vozes: Nao! Nao! Eram funciondrios ptblicos! Eram
desordeiros!

O Orador. Ah! Eram desordeiros. Entdo eram catoélicos
desordeiros que 14 estavam.

O Sr. Cunha Aratijo: Estavam com ofensa dos Poderes
Publicos e dos ideais que nos informam. Que informam a
grande maioria da Nacao.

O Orador: Muito obrigado, Sr. Deputado. Se me da
licenga, eu vou continuar.

O Governo nao se satisfaz com privar os fiéis da liber-
dade ...

O Sr. Henrique Tenreiro: Nao apoiado.

O Orador: Nao? E mentira?

O Sr: Henrique Tenreiro: Nao é mentira, mas nao apoiado.

O Orador: Ah! Bom! V. Ex.2 ndo concorda! Continuo: o
Governo ndo se satisfaz com privar os fiéis da liberdade,
encarcerou-os e impediu-os...

Vozes: E horroroso, é repugnante!

O Sr. Pinto Castelo Branco: V. Ex.2 dd-me licenca?

O Orador: Tenha a bondade.

O Sr. Pinto Castelo Branco: O Governo nao se preocu-
pou, nem tem que se preocupar com os fiéis, mas sim com
esses maus fiéis, catélicos, ndo catélicos ou pseudocatoli-
cos. O Governo nao poderia deixar de o fazer, porque
sendo trairia a sua missdo. O Governo deve preocupar-se
com os cidaddos, é a sua obrigacdo. Quer V. Ex.2 queira,
quer nao, estamos em guerra. Praticamente todos os dias
morrem irmaos da mesma ou de outra cor que a nossa,
mas que sao todos nossos irmaos, portugueses como nos,
vitimas de actos de terrorismo que V. Ex.2 sabe tdo bem
como eu que sdo fomentados do exterior e ndo do interior.

Peco desculpa a V. Ex.2 para lhe dizer que cheguei a
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semana passada de Angola (e por isso faltei as primeiras
sessoes deste més), e 14 continua a haver vitimas civis
quase todos os dias por causa dos interesses estrangeiros,
por causa dos terroristas, que s6 nao sao condenéveis por
serem contra Portugal. E é esta guerra que os tais catélicos
ou pseudocatolicos estavam a querer discutir, apoiando-a,
com isso, numa capela.

E V. Ex.2 sabe também que Nosso Senhor Jesus Cristo
disse que aquilo que é de César deve ser dado a César e
aquilo que é de Deus deve ser dado a Deus. Ora, o que se
estava a discutir era essencialmente um problema de
ordem politica, e ndo religioso era um problema de César,
e o Estado tinha de intervir.

Vozes: Muito bem!

O Orador: Muito obrigado, Sr. Deputado Castelo
Branco, mas eu comeco a estar um pouco embaracado em
saber se eram catélicos, nao catélicos, pseudocatélicos!
Afinal o que eram as pessoas que foram presas?

O Sr. Henrique Tenreiro: Desordeiros. Desordeiros!

O Orador: Desordeiros?

Vozes: Traidores!

O Orador. Desordeiros e traidores? Repetindo: o Governo
nao se satisfez com privar esses fiéis da liberdade, encarce-
rou-os e impediu-os de exercer a sua profissao, o que signi-
fica para todos o desemprego, e a pendria para alguns.

Na sessdo do passado dia 15, um Sr. Deputado pergun-
tava angustiadamente: «Para onde vamos?».

O Sr Casal-Ribeiro: Para a capela do Rato!

O Orador: Pela minha parte, respondo: vamos a cami-
nho do despotismo.” **

Em 6-2-1973, retoma o mesmo tema, manifestando-se
desassombradamente contra a censura, a sua ultima
intervencao na Assembleia da Republica, pautada pela
turbuléncia e agressdo (ndo s6 verbal) desencadeadas
pelas suas afirmacgoes:

“O Sr. Miller Guerra: Varias vezes chamei a atencao da
Assembleia e, por consequéncia, do Governo e do Pais,
para os abusos da censura prévia.

Volto ao assunto pela dltima vez, j4 desesperancado
que a minha voz seja ouvida. As desilusdes repetidas
fazem-nos cépticos.

Na Assembleia do dia 15 do passado més de Janeiro fiz
uma intervenc¢do sobre a Faculdade de Medicina de Lisboa
e a crise universitdria. A Comissao do Exame prévio, ou
seja, ou seja, a antiga Comissao de Censura com outro
nome, cortou largas passagens da oracdo parlamentar e na
imprensa sairam trechos tao habilmente escolhidos que
alguns leitores me perguntaram se eu tinha mudado de
ideias.

O Sr. Henrique Tenreiro: Era uma felicidade!
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O Orador: Mas ha pior: Numa publicacdo, pelo menos,
a intervengdo foi toda cortada, embora o texto original
transcrevesse escrupulosamente o do Didrio das Sessdes.
A margem das péginas fiscalizadas, carimbaram estas
palavras que causam arrepios as pessoas independentes e
livres: «Exame prévio. Proibido».

Pelo visto, o Governo manda guardar segredo do que se
passa na Universidade, mesmo quando o estado de uma
Faculdade é exposto por um Deputado, professor dessa
mesma Faculdade, e, além disso, pessoa que anos se dedi-
ca a este assunto.

A licao deste caso lastimoso é que o Governo obsta a
que se saiba a verdade e, por isso, amordaca quem a pro-
clama.

... No dia 23 de Janeiro ultimo fiz uma intervencao
subordinada ao titulo «Os acontecimentos da capela do
Rato», de que provavelmente VV. Ex.* ndo se esqueceram.

O Sr. Henrique Tenreiro: Muito tristemente!

O Orador: Os jornais e a rddio foram obrigados a dar a
noticia de tal modo que o publico ficou com curiosidade
de saber o que verdadeiramente se passara. O Governo
quis que o Pais fosse mal informado. E foi.

Vozes: Nao apoiado!”"

Mais adiante, na mesma sessao:

“O Orador: Sr. Deputado Pinto Castelo Branco: Posso
fazer-lhe uma pergunta? Essa palavra «criminoso» que V.
Ex.2 acaba de pronunciar, refere-se a quem?

O Sr. Cunha Araiijo: A uma atitude!

O Orador. A atitude de quem? Refere-se a mim?

O Sr. Cunha Aratijo: Nao sei, V. Ex.a é que sabe se pode
enfiar a carapuca!

O Orador: Nao foi a V. Ex.2 que eu perguntei, mas ao Sr.
Deputado que pediu a palavra. Repito:

0 «criminoso refere-se a mim?

O Sr. Pinto Castelo Branco: O criminoso refere--se a
todos aqueles ...

O Orador: Nao tenha receio, ndo tenha receio...

O Sr: Pinto Castelo Branco: Nao tenho, gracas a Deus, Sr.
Deputado. O «criminoso» refere-se aqueles - e compete a
cada um em consciéncia...

O Orador: A minha pergunta é muito concreta; Sr.
Deputado.

O Sr. Pinto Castelo Branco: ... o «criminoso» também o
estd a ser, Sr. Deputado. O «criminoso refere-se a todos
aqueles que, em consciéncia, sabem que estdo com as
suas atitudes a auxiliar, a fomentar, todos aqueles que nos
estdo a atacar, por um lado, e a0 mesmo tempo, tentam
desmoralizar a Nacgao e especialmente aqueles que tém o
encargo directo de a defender, isto é, em primeiro lugar, as

forcas armadas.

Sinapse

O Orador. Nao me satisfaz a resposta, Sr. Deputado. Faz
favor de responder precisamente. O «criminoso» refere-se
a minha pessoa?

O Sr. Pinto Castelo Branco: V. Ex.2 é que fard o favor de
responder, em sua consciéncia.

O Orador: Eu ndo respondo. Pergunto.

Nao me responderam a pergunta que eu fiz.
Voltando um pouco atrés.

A minha intervencao focava um ponto nevralgico da
vida nacional: a liberdade de palavra e de reunido sobre
uma matéria que preocupa justificadamente o povo por-
tugués - a paz. Defendi, e continuo a defender, que qual-
quer assunto deve ser apreciado e discutido por todos
aqueles a quem diz respeito

Vozes: Nao apoiado! Nao apoiado!

O Orador: Levantei a questdo a proposito dos catdlicos,
mas pode e deve levantar-se para os adeptos de todas as
crencas religiosas, ideologias politicas ou correntes de opi-
nido.

A paz, a verdadeira paz é fruto da liberdade dos cida-
daos, e de forma nenhuma o resultado da politica impos-
ta pelo grupo que esta no Poder.

(Muitas vozes discordantes interrompendo o orador.)

O Orador: A paz, a verdadeira paz, é fruto da liberdade
dos cidadaos e, de forma nenhuma, o resultado da politi-
ca imposta pelo grupo que estd no Poder. «O bom regime
politico», escreveu Anténio Sérgio, «é aquele que permite
avida a todas as pessoas de todos os credos imagindveis e
consente a pacifica experiéncia de progressivas reformas
sociais.» (Ensaios, 111, 246.)

A politica, aponta Paulo VI na carta ao cardeal Le Roy, é
uma maneira de viver o compromisso cristdo. O Papa nao
submete a accao politica aos poderes estabelecidos, con-
cede liberdade de escolha aos cristdos, respeitando a auto-
nomia de cada um.

Bem diferente é o conceito do Governo, herdado como
tudo o mais do pensamento salazarista: ...

O Sr. Casal-Ribeiro: Protesto enérgicamente contra as
palavras do Sr. Deputado, mesmo que o Sr. Presidente ndo
aprove.

O Orador: Chamaremos politica - diz o Dr. Salazar - o
conjunto de meios de natureza individual ou colectiva
pelos quais a consciéncia publica é levada a um estado de
adesdo ou simples conformidade com aqueles objectivos
(do Governo) e colabora com o Poder na sua realizacgao.
(Discursos, 1V, 274.)

Segundo este critério, a politica reduz-se a aderir, a
conformar-se e a colaborar com o Poder. Bem sabemos o
que isto significa - na sua forma atenuada, o paternalismo;

na sua forma extrema, o absolutismo. Politica é obedién-
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cia e sujei¢cdo ao Governo.

Suprimido o direito ao desacordo e a oposicdo, a
repressao torna-se sempre necessdria porque sem ela o
Regime sente-se constantemente ameacado. O Poder
monopoliza a politica, reservando-a ao partido tnico,
outrora a Unido Nacional, hoje a sua sucessora, a Ac¢ao
Nacional Popular.

Vozes: Nao apoiado!

O Orador: Entrega a vigilancia da pureza intelectual da
doutrina ao aparelho de censura, agora chamado exame
prévio, e a vigilancia da ordem politica a um copo especial
de policia, antigamente denominada P. 1. D. E. e hoje D. G. S.

Vozes: Nao apoiado!

O Sr. Casal-Ribeiro: V. Ex2 esquece que o Pais estd em
guerra!

O Orador: Coordenando e justificando este complexo
de meios e métodos, estd a ideologia que impregna todas
as facetas da vida social e individual - uma concepgao
totalitaria imperativa fora da qual ndo hé vida civica nem
verdade.

Discutir a doutrina do Estado equivale a abrir uma bre-
cha por onde penetram os principios dissolventes do sis-
tema inteiro.

O Sr. Casal-Ribeiro: Por onde V. Ex.2 penetrou.

O Orador: A medida que o tempo avanca, os factores de
desagregacdao acumulam-se, porque cada vez se torna
mais clara a singularidade de um regime autocrético-reac-
ciondrio num mundo que se transforma, adoptando
outras formas dc relagoes sociais.

Vozes: Nao apoiado, nao apoiado!

(Vdrias vozes expressando desacordo interrompem o
orador.)

O Sr. Presidente: Sr. Deputado Miller Guerra: peco a
atencdo de V. Ex.2. Um dos direitos e deveres da
Presidéncia é advertir os Deputados quando os seus dis-
cursos se tornarem ofensivos.

V. Ex.2 estd usando de termos ofensivos para com o
Governo deste Pais. Nao posso permitir que continue.

O Orador: A intolerancia atinge o auge ...

O Sr. Presidente: Sr. Deputado, V. Ex.2 deseja que eu lhe
retire a palavra?

O Orador.... Quando se toca, mesmo de longe, nos
pontos centrais: a natureza do Regime, a estrutura politica
ou o poderio econémico.

(Vozes diversas interrompem o orador.)

O Orador. — Estamos vendo a liberdade que existe.

O Sr: Casal-Ribeiro: — Se nao houvesse liberdade, V. Ex.2
ndo estaria aqui.

O Sr. Henrique Tenreiro: Nem teria a liberdade dc profe-

rir as palavras que esté proferindo.
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(Gera-se troca de palavras e disputa entre os Deputados
que discordam do orador e alguns que o apoiam.)

O Sr. Presidente: Srs. Deputados: A sessdo estd inter-
rompida.

Eram 17 horas e 25 minutos”. **

O didrio da sessdo nao relata que é impedido de falar e
que Casal Ribeiro tenta roubar-lhe o microfone.

“O Sr. Presidente: Estd reaberta a sessdo.

Eram 17 horas e 30 minutos.

O Sr. Presidente: Sr. Deputado Miller Guerra: Tenha a
bondade de continuar, tendo em atencao o meu reparo.

O Orador: Suprimido o direito ao desacordo e a oposi-
¢do, a repressao torna-se sempre necessaria porque sem
ela o Regime sente-se constantemente ameacado.

O Sr. Presidente: Sr. Deputado Miller Guerra: A Mesa é
perfeitamente claro que V. Ex.2 estd demonstrando a evi-
déncia que o direito ao desacordo nao estd suprimido.
Portanto, V. Ex.2 ndo pode continuar com afirmagdes que
por si mesmo estd a desmentir.

O Orador. V. Ex.2 dd-me o direito de dizer as tltimas fra-
ses da intervencao?

O Sr. Presidente: Mas com certeza.

O Orador: O espirito liberal esta provisoriamente sub-
jugado mas um dia renascera. Entretanto, é preciso man-
ter a atitude inquebrantdvel de protesto. Como diria
Hegel, as derrotas da razdo agem como triunfos na dialéc-
tica da Histéria.

E, com isto, Sr. Presidente e Srs. Deputados, despeco-
me de VV. Ex.* Pe¢o a rentncia do mandato.”™

Em 1973 escreve a obra “Progresso na Liberdade” - figu-
ra 7, depois proibida pela censura."

Ap6s o 25 de Abril ¢ membro da Assembleia Constituinte
pelo Partido Socialista, centrando as suas intervengdes na
politica da satde, do ensino, da cultura e da sociedade.
Mesmo em liberdade ndo deixa de ter incomodos, ao ser
acusado por outro partido de ter pertencido a Legidao
Portuguesa, com o intuito de ser afastado da cena politica.
Tem de recorrer para o
Tribunal da Relagdao do
Porto para provar a falsida-
de daquelas declaracoes.

Faz parte da Comissao
que escreve o preambulo
da Constituicao.

Convidado por Anténio

de Spinola para Primeiro-

Progresso
na liberdade

ministro, ndo ocupa este
cargo por discordar com

miller guerra aquele na questdo da des-

Figura 7. colonizacao.
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Falece em Lisboa em 1993.

Espirito multifacetado, grande admirador da Cultura
Grega, Humanista, Pedagogo, Médico e professor univer-
sitario, Cultor da Histéria, da Filosofia, das Ciéncias
Sociais, da Literatura era um Homem simples, integro,
profundamente crente, de mentalidade futurista.

Figura prestigiante da cultura portuguesa, empenhado
em melhorar a condicdo humana e em construir uma
sociedade melhor, mais democrética, mais justa, pugnan-
do até as ultimas consequéncias pelos seus ideais, merece
ser recordado como uma das personalidades do século XX
que mais influenciaram o futuro da Medicina, do Pais e da

Sociedade Portuguesa. H
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Um caso de afasia sequndo Tostoi

Isabel Pavao Martins

Professora Auxiliar de Neurologia, Laboratério de Estudos de Linguagem, UNIC, IMM, Faculdade de Medicina de Lisboa.

Teria provavelmente 17 anos quando descobri “Guerra

e Paz” ¢

). Lembro-me bem desse Verdo, na Praia Grande,
em que, alheada de tudo, o li quase ininterruptamente do
principio ao fim, incluindo uma noite sem dormir.

Com Tolstoi, estive com os russos em Austerlitz,
Smolensk e Borodino e odiei os Franceses de Napoleao.
Pela sua mao, vi avancar as tropas francesas através da
imensa planicie Russa até a queda e ao incéndio de
Moscovo. E, pelas suas palavras, assisti depois a retirada e
ao aniquilamento completo da Grande Armée, esmagada
pelas investidas das milicias e dos cossacos mas, sobretu-
do, pela fome e pelo frio implacavel do Inverno Russo.
Através dele, apaixonei-me pelo principe André, vivi o
esplendor da corte do Czar e segui as atribuladas aventu-
ras de Natasha Rostov e de Pierre Bezukhov, o aristocrata
macon que queria assassinar Bonaparte.

Além das reflexdes histéricas e filoséficas, Tolstoi é tam-
bém um extraordinario observador do comportamento
humano. E eximio no retrato fisico e psicolégico das suas
personagens e habilissimo na descri¢ao do sofrimento, da
doenca e da morte, como no inesquecivel episédio da
morte de André Bolkonski, ferido em Borodino.

O livro é rico em pequenos epis6dios que passam facil-
mente despercebidos a quem se deixa envolver pelo
desenrolar do romance. De facto, penso que s6 alguns
anos mais tarde, j4 com alguns conhecimentos médicos,
dei atencao ao breve relato da doenga que vitimou uma
das personagens secunddrias, Nicolau Bolkonsly, o pai do

principe André.

O velho principe Nicolau Andreievitch era um general
aposentado do tempo do antigo Czar. Era um homem
autoritdrio, intimidante, com uma personalidade anan-
cdstica, conhecido pelo seu temperamento irascivel e
colérico e também pelas suas excentricidades. O seu quo-
tidiano obedecia a um ritual rigido, quase militar, que
nada podia perturbar. Vivia com a filha, Maria, a quem
envenenava a existéncia com criticas e humilhacées per-
manentes e a quem aterrorizava com explicacdes de geo-
metria e dlgebra, acompanhadas de insultos a sua inteli-

géncia. Na alta sociedade chamavam-lhe o “rei da Prussia”.
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Era ao mesmo tempo temido e respeitado, quer pela sua
inteligéncia e linhagem, quer pelo seu patriotismo e pela
sua imensa fortuna.

Tolstoi déd-nos a entender que nos ultimos anos teria
sofrido algum declinio cognitivo pois, na sua tltima esta-

«

dia em Moscovo, “...0 principe envelhecera muito....
Adormecia bruscamente, esquecia acontecimentos muito
recentes, enquanto recordava casos muito distantes, aceita-
va o papel de chefe da oposi¢cdo moscovita com uma vaida-
de infantil, tudo sinais evidentes de senilidade.”

O episddio que comento, ocorre quando as tropas fran-
cesas, em Smolensk, se comecam a aproximar dos domi-
nios do principe em Lissia Gori. Ao tomar conhecimento
desse facto o general ficou numa actividade febril e “deu
ordens para que se recrutassem milicias nas suas terras e
para que as armassem...... (pois decidira) defender-se até
ao derradeiro extremo”. E no momento em que vai passar
visita as “tropas” que sofre a apoplexia que transcrevo
(Livro 3 capitulo 8):

“Maria viu-o sair dos seus aposentos, com todas as
suas condecoragoes ... a fim de passar revista aos seus
camponeses e criados, a quem tinha distribuido
armas ...escutava a voz do pai que ali chegava vinda
do jardim, quando, subitamente, viu diversos homens
a correr assustados ao longo da alameda principal...

... Viu vir ao seu encontro uma multidao de mili-
cianos e de criados; no meio dessa multiddo, alguns
homens arrastavam, segurando-o pelas axilas, o
velhinho, fardado e com o peito constelado de conde-
coragaoes...

... 0 seu rosto, antes severo e enérgico, tinha agora
uma expressdo humilde e atemorizada. Ao ver a filha,
os seus ldbios impotentes emitiram uns ruidos roucos
e inarticulados. Ninguém conseguiu compreender o
que queria dizer.

... O médico, que mandaram buscar imediatamen-
te, chegou durante a noite, fez uma sangria ao princi-
pe e declarou que estava paralisado do lado direito. ..

O velho principe permaneceu trés semanas no

mesmo estado... Murmurava sem cessar, mexendo os
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ldbios e as sobrancelhas. Era impossivel saber se dava
pelo que se passava a sua volta. Apenas havia a certe-
za de que sofria e desejava dizer fosse o que fosse. Mas
0 queé? Ninguém o compreendia. Tratar-se-ia dum
capricho, duma divagagdo de doente, diria respeito
aos acontecimentos ou aos seus assuntos de familia?.

O médico atribuia uma tal agita¢do a causas
puramente fisicas, mas Maria, pelo contrdrio, pensa-
va que o pai lhe queria falar e o acréscimo de agita-
¢do que se verificava no pai quando ela estava pre-
sente contribuia para confirmar esta opinido.

Era evidente que sofria, tanto fisica como moral-

mente. Ndo havia qualquer esperanga de cura...

... Quando mudou de posicdo para permitir que o
olho esquerdo do velho lhe permitisse ver o rosto, ele
acalmou-se durante alguns momentos. Depois
mexeu os ldbios e a lingua, sairam-lhe sons da gar-
ganta ... com um olhar timido no temor evidente de
que ela o ndo compreendesse.

Maria olhava-o concentrando nele toda a sua
atengdo. Mas ele remexia a lingua nuns esforgos tdo
comicos, que teve de baixar os olhos e dominar a
custo os solugos que lhe subiam a garganta.
Murmurou qualquer coisa, repetindo as palavras
vdrias vezes. A princesa Maria ndo conseguiu com-
preendé-lo. Continuava a esfor¢ar-se por lhes apa-
nhar o sentido e repetia num tom de interrogagdo as
palavras que julgava compreender.

Por fim, o médico julgou adivinhar o que doente
perguntava... mas o velho rejeitou esta suposicdo
com sinal de cabega e voltou a emitir os mesmos sons.

—Ah, ja compreendi - afirmou subitamente Maria.
— Ele diz que a sua alma sofre.

Respondeu com um "sim” indistinto.

Fechou os olhos e ficou muito tempo silencioso,
depois, como que para dissipar as suas duvidas e tes-
temunhar ao mesmo tempo que tinha recobrado a
inteligéncia e a meméoria, voltou a abri-los e acenou
afirmativamente com a cabega, ...agora, que tinha a

certeza de ser compreendido, falava mais claramente.

Durante a auséncia de Maria, o principe conti-
nuou a falar do filho, da guerra, do imperador, fran-
ziu o sobrolho parecendo irritado, elevou progressiva-
mente a sua voz rouca e, subitamente, foi assaltado

por um segundo e derradeiro ataque’.

Fazendo uma andlise estruturada, de acordo com o
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raciocinio neurolégico cldssico, podem tirar-se as seguin-

tes ilacoes:

1. Diagnéstico etiolégico

A forma de instalacdo do quadro sugere uma patologia
cerebrovascular, possivelmente isquémica e embdlica. De
facto, o inicio ocorreu em actividade e de forma stbita,
com instalagdo imediata do défice neurolégico maximo,
seguido de um periodo de estabilizacao de trés semanas.
Esta apresentacao é diferente daquela que seria de esperar
de uma hemorragia cerebral, em que se verifica um agra-
vamento rapidamente progressivo e é habitualmente
acompanhada de cefaleias e vdmitos. Também nédo houve
perda de consciéncia pois, acudido de imediato, “foi trazi-
do em bragos e olhou para a filha’.

Quando parecia comegar a recuperar e durante um
momento de exaltacdo “subitamente, foi assaltado por um
segundo e derradeiro ataque’. Este acidente, também subi-
to e agora fatal, pode ter vérias explicacdes, nomeadamen-
te uma arritmia (sendo uma fibrilhacdo auricular a causa
da patologia emboligena), trombo-embolismo pulmonar
secunddrio a trombose venosa profunda num doente aca-
mado e paralisado, ou doenca cardiaca isquémica.

A sangria, que talvez fosse ttil num acidente trombético

com hemoconcentracao, ndo teve beneficio neste caso...

2. Diagnéstico Topografico

No que respeita a topografia da lesdo, tudo aponta para
um enfarte no territério da artéria cerebral média esquer-
da, com predominio fronto-opercular.

De facto, o discurso ficou inicialmente reduzido a “rui-
dos roucos e inarticulados”, claramente nio fluente, “os tra-
cos transtornados” (parésia facial central) e “estava parali-
sado do lado direito”. Um elemento que aponta para um
enfarto mais extenso é a alusao a uma dificuldade visual.
Nao é explicito se haveria um desvio ocular para a esquer-
da ou uma hemianopsia homdénima direita, mas é relatado
que a filha teve que se colocar de modo a ficar no campo de
visdo do olho esquerdo, o que revela alguma dificuldade,

nos movimentos oculares, ou de campo visual.

3. Diagnéstico sindromatico

A descrigao do quadro afasico é muito curiosa e aborda
diferentes perspectivas da parte do doente, da familia e do
médico.

O discurso era claramente ininteligivel “ninguém con-
seguia compreender o que queria dizer’. A sua descricao
sugere por vezes um “jargon” murmurante “murmurava
sem cessar, mexendo os ldbios e as sobrancelhas”, outras

vezes um estereotipo ndo fluente “murmurou qualquer

Novembro de 2008 | N.22 | Volume 8



coisa, repetindo as palavras vdrias vezes’.

Parece existir alguma capacidade de compreensao
pois, adiante no texto, Tolstoi descreve um pequeno diélo-
go em que o principe identifica palavras e selecciona ou
rejeita a resposta adequada: “o médico julgou adivinhar o
que o doente perguntava...mas o velho rejeitou esta suposi-
¢do com sinal de cabega e voltou a emitir os mesmos sons’.
Quando a filha consegue decifrar a sua intencao, o pai

“respondeu com um sim indistinto”.

3. Comunicag¢do nado verbal e estratégias de
comunicacao

Apesar das dificuldades de linguagem, é clara a capaci-
dade mantida do general em comunicar pelo olhar, gestos
e mimica facial.

A primeira evidéncia vem do olhar que lanca a filha,

“

consciente do mal que o atingira “...tinha agora uma
expressdo humilde e atemorizada”, “com um olhar timido
no temor evidente de que ela o ndo compreendesse’.

A empatia estabelece-se facilmente pelo olhar: “Maria
sentia que toda a manifestagdo de compaixdo era desagra-
ddvel a seu pai, que fugia impacientemente com os olhos,
de cada vez que o olhar dela o fixava’.

Mais tarde, pelos gestos: “Pelo modo como ele apertou
mdo dela com a sua méo esquerda, Maria compreendeu que
a esperava hd muito. Sacudia-a mesmo enquanto um movi-
mento de célera lhe crispava os ldbios e as sobrancelhas.”

E, ao recuperar, comeca a utilizar os gestos simbdlicos,
acenando afirmativa ou negativamente com a cabeca.

Adiante, Tolstoi descreve ainda o comportamento
mimético da filha, como uma estratégia de comunicac3o:
“submetendo-se instintivamente a influencia do pai, come-
cou também a falar por sinais e parecia ter também difi-

culdade em falar’.

4. Interpretacdo dos sintomas e resposta dos mais
préximos a doenca

E interessante que Tolstoi, através da descricdo das ati-
tudes da familia, exprima claramente a ideia da integrida-
de mental do doente, pois nunca se lhe referem como
louco ou insano (embora, em satide, tivesse sido bastante
excéntrico) e mencionam o sofrimento resultante da
tomada de consciéncia desta nova situagado: “Era evidente
que sofria, tanto fisica como moralmente”, “apenas havia a
certeza de que sofria e desejava dizer fosse o que fosse”.

Esse sofrimento atenua-se com a melhoria da comuni-
cacdo: “Fechou os olhos e ficou muito tempo silencioso,
depois, como que para dissipar as suas duvidas e testemu-
nhar... que tinha recobrado a inteligéncia e a memdria,

voltou a abri-los e acenou afirmativamente com a cabe¢a’,
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“...agora, que tinha a certeza de ser compreendido, falava
mais calmamente’.

O médico e a familia tém diferentes explicacdes para o
estado em que o doente se encontra. A diferenca é dualis-
ta ou pode significar apenas uma diferente valorizacao do
dominio em que se coloca a doenga, fisico ou mental (o
sofrimento de ndo poder comunicar): “O médico atribuia
uma tal agitagdo a causas puramente fisicas, mas Maria,
pelo contrdrio, pensava que o pai lhe queria falar e o acrés-
cimo de agitagdo que se verificava no pai quando ela esta-

va presente contribuia para confirmar esta opinido.

Assim, no pequeno capitulo oitavo do terceiro livro de
“Guerra e Paz’, Tolstoi descreve de forma genial um qua-
dro afdsico em todas as suas vertentes. Relata diferentes
aspectos da linguagem, comenta a forma como é vivido
pelo doente e pela familia, interpreta o defeito cognitivo,
descreve a comunicacao nao verbal e fornece elementos
de diagnéstico. Deixa-nos um vivo testemunho oitocentis-

ta de uma doenca do cérebro e da cognigao.

Tolstoi escreveu “Guerra e Paz” entre 1862 e 1869,
fechado na sua propriedade, em Yasnaya Polyana. Porém,
ao longo da sua vida, conviveu de perto com o sofrimento
e a doencga. Combateu na Guerra da Crimeia e teve a infe-
licidade de assistir a morte de alguns dos seus filhos e de
outros familiares. Depois da guerra, teve uma importante
accdo social. Participou na emancipacao dos camponeses,
preocupou-se com a saide e com a educagdo dos seus
empregados e fundou escolas e hospitais em Yasnaya
Polyana. A sua mulher era filha de um cirurgiao do exérci-
to. E pois muito possivel que tenha observado vitimas de
doenca cerebrovascular ou outras patologias cerebrais e
que possa ter discutido detalhes com médicos amigos.

A associagdo entre o hemisfério esquerdo e a lingua-
gem, ou a hemiparésia direita e a afasia, era possivelmen-
te ainda pouco conhecida nessa época. A publicacdo de
Broca sobre a lateralizagao da linguagem data de 1861 @,
dois anos antes de Tolstoi ter comecado a escrever “Guerra
e Paz”. Contudo, a nobreza russa (a que Tolstoi pertencia)
falava Francés, por vezes melhor do que o préprio Russo e
viajava frequentemente pela Europa. Parte dos didlogos de
“Guerra e Paz” estao, alids, originalmente escritos em fran-
cés, como a lingua oficial da aristocracia. Além disso,
alguns escritores Russos, contemporaneos e amigos de
Tolstoi, como Turgenev, mantinham relacdes estreitas
com os intelectuais Franceses que representavam, nessa
altura, a cultura dominante. Por conseguinte é possivel
especular que a associacao entre o defeito de linguagem e

alesdo do hemisfério esquerdo fosse conhecida nos meios
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literdrios e cientificos Russos. Mas é igualmente provavel
que esta descri¢cdo tenha uma base empirica, resultante da

descrigao ou observacao de um caso real. B
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Julio Diniz

Francisco Pinto

Joaquim Guilherme Gomes Coelho nasce, no Porto, a 14-11-1839. Licencia-se

na Escola Médica desta cidade em 1861, onde, mais tarde, é professor.

Sofrendo de tuberculose procura a convalescenca segundo alguns em Ovar, na
opinido de outros em Grij6, depois na Madeira, onde toma conhecimento dos

meios rurais.

Sob o seu pseudénimo mais famoso - Jilio Diniz — publica as obras mais
conhecidas: As Pupilas do Senhor Reitor (1867), A Morgadinha dos Canaviais
(1868), Serdes da provincia (1870), Fidalgos da Casa Mourisca (1871).

Vitima da tuberculose morre a 12-9-1871.

O texto seguinte é, provavelmente, a primeira descricdo de uma deméncia na

literatura portuguesa:

“Catarina ou Kate, segundo a familiar abreviatura inglesa, era uma criada octogendria, que tinha sido ama de Mr.
Richard, e jazia agora, paraplégica e demente, num dos quartos da casa vigiada com carinho pela familia Whitestone e com
impaciéncia, a custo reprimida, por os criados e criadas. Em certos dias os acessos da velha eram furiosos e as suas impre-
cagoes, em lingua mestica de portugués e inglés, e os seus gritos horripilantes punham em alvoroco toda a casa. Em
momentos assim era dificil apaziguda-la; tao violentas gesticulagdes fazia, que poucos eram os bracos para impedir-lhe que

se maltratasse.”

Em Uma Familia Inglesa. Scenas da vida do Porto. Capitulo IV. 1871

Correspondéncia:

Dr. Francisco Pinto
Servi¢o de Neurologia
Hospital de Santa Maria
1649-028 LISBOA, Portugal
fjapinto@netcabo.pt
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Congresso de Neurologia 2008

Hotel Ipanema Park - Porto
21 a 23 de Novembro

PROGRAMA

Netrologia
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PROGRAMAS DAS REUNIOES EM PRE-CONGRESSO

REUNIAO DE OUTONO DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE ESTUDOS DE DOENCAS NEUROMUSCULARES

PROGRAMA

Sala Sintra
16:00 Abertura da Reunido

16:10-18:30 Sessao de Casos Clinicos
Palestrante: (a designar)

18:30-19:30 Conferéncia: Sindromas miasténicos congénitos

Estudo neurofisiolégico
Palestrante: Dr. Luis Negrao

Quadro clinico e correlacdes clinico-genéticas
Palestrante: (a designar)

19:30-20:30 Reunido administrativa
Eleicdes para a Direccao da SPEDNM

20:30 Fim da reunido

12 REUNIAO DA SECCAO DE NEUROLOGIA DO COMPORTAMENTO
DA SPN

PROGRAMA

Sala Cascais
Tema da reunido: Up-date em Apraxias

15:00-15:30 Anatomia e fisiologia da apraxia
Palestrante: Dra. Claudia Guarda, HGO, Almada

15:30-16:00 Apraxias: caracterizacao e avaliacdo
Palestrante: Prof. Dra. Manuela Guerreiro, Laboratério de Estudos de Linguagem,
UNIC, IMM, Faculdade Medicina Lisboa, Lisboa

16:00-16:30 Intervalo de café

16:30-16:45 Casos clinicos de apraxia
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16:45-17:00

17:00-17:15

17:15-17:30

17:30-17:45

17:45-18:30

Apraxia num doente HIV com leucoencefalopatia multifocal progressiva
Palestrantes: Dra. Ana Graca Velon, Dr. Pedro Guimaraes, Dr. Jodo Paulo Gabriel, Dr.
Mdrio Rui Silva

Apresentacao atipica de leucoencefalopatia multifocal
Palestrantes: Dra. Claudia Guarda, Dra. Ana Silvestre

Rotacao espontdnea de desenhos - casos clinicos
Palestrantes: Dra. Rita Peralta, Dra. Luisa Albuquerque, Dra. Clara Loureiro, Prof. Dra.
Isabel Pavao Martins

Intervalo

Reunido administrativa

2° ENCONTRO DE INVESTIGADORES PORTUGUESES DA REDE
EUROPEIA DA DOENCA DE HUNTINGTON

PROGRAMA

Sala Coimbra

13:00

13:00-13:30

13:30-14:00

14:00-16:20

16:20-16:30

16:30-17:30

17:30-18:30

REGISTRY em 2008

Introducao

Progressos e Novidades

Novo protocolo REGISTRY 3.0
Palestrante: Dr. Joaquim Ferreira

Situacdo dos centros portugueses
Apresentacdo de cada centro participante no estudo REGISTRY

Projectos
Apresentacdo de projectos em curso e propostas futuras

Coffee-Break

AVALIACAO COMPORTAMENTAL-COGNITIVA
Nova bateria de avaliacao neuropsicolégica
Nova escala comportamental

Palestrante: Dra. Angela Leite

AVALIACAO MOTORA
Avaliacao motora (video)
Certificacdo motora 2009
Palestrante: Dr. Joaquim Ferreira
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PROGRAMA DO CONGRESSO DE NEUROLOGIA

18:00-20:30 Abertura do Secretariado

08:00-09:00 Cartazes 1

Sinapse

pPo1

P02

P0o3

P04

P05

P06

P07

P08

P09

P10

Temas: Neurofisiologia / Misculo
Moderadores: Dr. Luis Santos, Dra. Isabel Conceicdo, Dr. Pedro Velho

Revisao genética e clinica de 30 doentes com Distrofia Facioescapulohumeral

Rui Felgueiras', Joana Damaésio’, Teresa Coelho?

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

Ganglionopatias — uma série hospitalar

Vanessa Silva', Lufs Santos**

1-Servico Neurologia, IPOLFG, Lisboa; 2-Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa;
3-Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.

Um caso da Sindrome de Miller Fisher mimetizando um AVC da circulagéo posterior

Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Jodo Paulo Gabriel, Nelson Barros, Fernando Afonso, Mario Rui Silva
Unidade de Acidente Vascular Cerebral do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Doente com Sindrome ‘overlap’ Miller Fisher e Polineuropatia Desmielinizante Inflamatéria Aguda
Maria Rita Pelejao’, Luisa Medeiros', Paula Esperanca’, Miguel? Jodo Alcantara’

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Tratamento Intensivo Cardiovascular — UITC, Hospital S. José,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

Plexopatia braquial bilateral de instalacdo durante o parto

Ester Coutinho, Ana Paula Correia, Joao Chaves

Servigo de Neurologia do Hospital de Santo Anténio, Porto.

Crise miasténica: uma série de casos com internamento em Unidade de Cuidados intensivos (UCI)
Liliana Gouveia', Filipa Falcdo', Henrique Bento?, Carlos Franca®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servico de Medicina Intensiva, Hospital de
Santa Maria, Lisboa.

Paraparésia espdstica progressiva como forma de apresentacdo de défice de merosina

Pedro Pinto’, José Roriz?, Ant6nio Guimaraes®, Cristina Dias*, Jorge Oliveira®, Rosério Santos®, Dilio
Alves?, Clara Barbot®

1-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 2-Servigo de Neurologia, Hospital
Pedro Hispano, Matosinhos; 3-Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 4-
Unidade de Consulta, Centro de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhaes, INSA, Porto; 5-Unidade de
Genética Molecular, Centro de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhaes, INSA, Porto; 6-Servico de
Neurologia Pedidtrica, Centro Hospitalar do Porto, Porto.

Miopatia proximal e ptose unilateral de longa evolucao: A heterogeneidade clinica da Doenca de Pompe.
Catarina Cruto', M. Melo Pires®, Assuncdo Vaz Patto'?, Luiza Rosado'?, Francisco Alvarez"?, Manuela
Palmeira'?, Nuno Pinto', Andreia Facanha', Pedro Rosado'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha; 2-Faculdade de Ciéncias da Satde,
Universidade da Beira Interior, Covilha; 3-Unidade de Neuropatologia, Hospital Geral Santo Ant6nio, Porto.
Mononeuropatia isolada do Nervo Hipoglosso — Caso Clinico

Marco Metelo', Teresa Mendonga?, Maria Luis Ribeiro Silva', Madalena Pinto?

1-Servico de Neuroradiologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-Servico de Neurologia, Hospital de S. Joao, Porto.
Toxicidade da planta do Senne: hepatoneuromiopatia

Jodo Raposo', Dilorom Alimova?, Pedro Velho'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra, EPE, Coimbra; 2-Servico de Medicina
Interna do Hospital Péro da Covilha, EPE, Covilha.
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P11

P12

P13

P14

09:00

09:00-10:00

(6(0 ]

Co3

Co4

CO5

CO6

10:00-10:30

11:00-12:00

Doenca de Neurénio Motor associada a Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva com
envolvimento selectivo da via piramidal

Vanessa Silva', Paulo Alegria®®, Filipa Almeida*, Constanca Jordao®, José Vale**, Mario Veloso?, Luis Santos**
1-Servico Neurologia, IPOLFG, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa;
3-Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa; 4-Departamento de Medicina —
Servico de Medicina 1, Hospital do Espirito Santo, Evora; 5-Servico de Neurorradiologia, Hospital de
Egas Moniz, CHLO, Lisboa.

As duas doencas genéticas portuguesas no mesmo caso clinico

Ana Calado, Cristina Semedo, Rute Relvas, Rui Pedrosa

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa — Zona Central, EPE, Lisboa.

Apresentacao de um ensaio clinico com uma molécula estabilizadora da transtirretina, em doentes
com polineuropatia amiloidotica familiar.

Teresa Coelho', Luis Maia', Mércia Waddington-Cruz?, Ana Martins da Silva', Violaine Planté-Bordeneuve?®,
Ole Suhr*, Josep Campistol’®, Isabel Conceicao®, Hartmut Schmidt’, Pedro Trigo®, Didier Cros’, Donna Roy
Grogan'®, Jeff Packman'®

1-Unidade Clinica de Paramiloidose, Hospital de Santo Anténio (CHP), Porto; 2-Hospital Universitdrio
Clementino Fraga Filho, UFR]J, Brasil; 3-Servico de Neurologia, CHU de Bicétre, Franca; 4-Departmento
de Medicina, Hospital Universitario de Umed, Suécia; 5-Hospital Clinic de Barcelona, Espanha; 6-Servico
de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 7-Universitatsklinikum Miinster, Alemanha; 8-FLENI,
Argentina; 9-Massachusetts General Hospital, Boston, EUA; 10-FoldRx Pharmaceuticals Inc, EUA.

Sinal do pulvinar na doenca de Fabry: sera titil para o diagnéstico?

Amélia Mendes1, Daniela Seixas2, Elsa Azevedol

1-Servico de Neurologia, Hospital de S. Joao, Porto; 2-Servigo de Neurorradiologia Hospital de S. Joao, Porto.

Abertura da Reuniao

Comunicacoes Orais 1
Sala Ipanema

Tema: Neurofisiologia / Sono
Moderadores: Prof. Dr. A. Martins Silva, Dra. Teresa Coelho

Plexopatia Lombo-Sagrada. Uma série em Hospital Oncolégico

Joana Marques, Vanessa Silva, Ana Azevedo, Ilda Costa, Teresa Pimentel, Duarte Salgado, Joao Nunes,
José Maria Bravo Marques

Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil, Lisboa.

Crises Gelasticas — Casuistica do Hospital Pediatrico de Coimbra

Sénia Silva, Ménica Vasconcelos, Conceicdo Robalo

Consulta de Neuropediatria — Centro de Desenvolvimento da Crianca Luis Borges — Hospital Pedidtrico de
Coimbra, Coimbra.

Estado de mal epiléptico em doentes oncolégicos

Ana Azevedo, Joana Marques, Vanessa Silva, Teresa Pimentel, John Peter Foreid

Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil, Lisboa.

Cirurgia de Catarata e sua Influéncia no Ritmo Sono-Vigilia

Jodo Paulo Cunha!, Anténio Castanheira-Dinis? Teresa Paiva®

1-Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa; 2-Centro de Estudos das Ciéncias da Visao; 3-Centro de
Electroencefalografia e Neurofisiologia Clinica, Lisboa.

Aspectos clinicos, neurofisiolégicos e terapéuticos da Sindroma de Comer Nocturno

Ana Santa-Clara, Teresa Paiva

Centro de Electroencefalografia e Neurofisiologia Clinica, Lisboa.

Liga Portuguesa Contra a Epilepsia
Tema: Semiologia das Crises
Moderador: Prof. Dr. Lopes Lima
Palestrante: Dr. Francisco Sales

Conferéncia: Epileptogenese do lobo temporal
Moderadora: Prof. Dra. Teresa Paiva
Palestrante: Prof. Dr. F. Lopes da Silva
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12:00-13:00 Simposio Satélite Farmalux

14:00-14:30

14:30-16:00

Sinapse

P15

P16

P17

P18

P19

P20

P21

p22

P23

Tema: Topicos emergentes no Tratamento da Doenca de Parkinson
Moderador: Prof. Dra. Cristina Sampaio - H. Sta. Maria, Lisboa

Padroes de Prescricdo de Antiparkinsonicos na Europa: variacoes no uso dos
agonistas da dopamina
Dr. Mario Miguel Rosa - H. Sta. Maria, Lisboa

Doenca de Parkinson: guando comecar o tratamento medicamentoso? Tao cedo
quanto possivel ou de acordo com a incapacidade?
Prof.2 Cristina Sampaio - H. Sta. Maria, Lisboa

Actualizacdo no tratamento medicamentoso da Doenga de Parkinson nas fases
iniciais
Prof. Bastos Lima - H. Sto. Anténio, Porto

Reunido do Grupo de Trabalho para a Creditacao
Dr. Joaguim Ferreira

Cartazes 2

Temas: Doencas cérebro-vasculares e Cefaleias
Moderadores: Dr. José Barros, Dr. Miguel Viana Batista, Dr. Manuel Correia

Caracterizacdo dos sintomas visuais numa populacao de doentes com sintomas e sinais neurolégicos
transitdrios

Joana Damadsio’, Assun¢do Tuna', Joel Freitas', Rui Magalhdes?, Manuel Correia’

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Departamento de Estudo de Populagdes,
Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar (ICBAS) e IBMC, Universidade do Porto, Porto.
Sindrome de Call-Fleming secundério a administraciao concomitante de Fluoxetina e Sibutramina
(Reductil®)

Jodo Sargento Freitas', Anabela Matos', Joana Martins?, Livia Sousa’

1-Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servico de
Neurorradiologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Cefaleias e Ressondncia Magnética urgente no diagnéstico da Trombose Venosa Cerebral

Raquel Gil-Gouveia, Pedro Vilela, Sandra Matias, José Ferro

Hospital da Luz, Lisboa.

Leucoencefalopatia posterior reversivel numa puérpera sem pré-eclampsia / eclampsia

Sénia Costa, Angela Timéteo, Ana Valverde, José Campilho

Servico de Neurologia do Hospital Fernando Fonseca, Amadora.

AVC Isquémico Secundario a Dissecc¢ao Adrtica — diagnéstico apés terapéutica trombolitica

Rui Matos, Fernando Pita

Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.

Disseccao carotidea intrapetrosa

Maria José Silva', Mavilde Arantes?, Manuela Costa'

1-Servicos de Neurologia e 2-Neurorradiologia, Hospital Pedro Hispano — ULSM, Matosinhos.
Enxaqueca com aura e acidente vascular cerebral da circulacdo posterior

Alexandre Amaral e Silva', Jodao Alcantara"*

1-Servigo de Neurologia — Centro Hospitalar de Lisboa Central, E.PE., Lisboa; 2-Unidade
Cerebrovascular, Hospital de Sdo José — Centro Hospitalar e Lisboa Central E.PE., Lisboa.
Apresentacdo atipica de AVC bilateral por artéria cerebral anterior 4zigos

Vera Guerreiro', Miguel Grunho?, Cldudia Guarda®, Irene Mendes?

1-Centro Hospital do Baixo Alentejo E.PE., Hospital José Joaquim Fernandes, Beja; 2-Hospital Garcia de
Orta, E.PE., Almada.

Importéancia do Eco-Doppler Carotideo no Acidente Vascular Cerebral Isquémico Agudo

Ana Paula Sousa, Miguel Lourenco, Susana Ferreira, Fortunata Quintino, Manuel Manita

Servigco de Neurologia, Unidade Cérebro Vascular, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
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16:00-16:30

Cardiomiopatia de Takotsubo em doente com acidente vascular cerebral isquémico agudo
Alexandre Amaral e Silva', Miguel Lourenco’, Renato Fernandes?, Duarte Cacela?, Jodo Alcantara'?
1-Servico de Neurologia — Centro Hospitalar de Lisboa Central, E.PE., Lisboa; 2-Servi¢o de Cardiologia,
Hospital Santa Marta — Centro Hospitalar de Lisboa Central, E.PE., Lisboa; 3-Unidade Cerebrovascular,
Hospital de Sao José — Centro Hospitalar e Lisboa Central E.PE., Lisboa.

Sindroma do Oito-e-Meio: Sindroma do Um-e-Meio mais Parésia do VII nervo craniano

Miguel Grunho, Cétia Carmona, Orlando Ferreira, Miguel Viana-Baptista

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Fibrilhacdo Auricular em doentes com AVC: Anticoagulacdo Oral ainda pouco utilizada.

Miguel Grunho, Cétia Carmona, Claudia Guarda, Miguel Viana-Baptista

Servigco de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Trombélise no AVC isquémico agudo: para além dos 80 anos

Pedro Castro, Teresa Mendonca e Elsa Azevedo, pelo Grupo de Doenca Vascular Cerebral do Hospital de
Sao Jodo

Servigos de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

Angioedema oro-lingual durante trombélise com alteplase no AVC isquémico agudo.

Francisca S4, Fatima Ferreira

Servigco de Neurologia do Hospital de Faro, E.PE., Faro.

Apresentacao rara de Angiopatia Amiléide Cerebral: encefalopatia sub-aguda reversivel

Sonia Batista', Joana Martins?, A. Figueiredo Ribeiro?, Fernando Matias®

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servigo de
Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Vasculopatia hemorrégica do sistema nervoso central com evidéncia imunolégica de positividade
para auto-anticorpos citoplasmaticos anti-neutrofilicos

Rui Felgueiras', Ricardo Taipa', Pedro Pinto?, Cristiana Vasconcelos?, Gabriela Lopes', Anténio
Marinho?®, Luis Maia'

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Anténio (Centro Hospitalar do Porto), Porto; 2-Servico de
Neurorradiologia, Hospital Santo Anténio (Centro Hospitalar do Porto), Porto; 3-Servico de Medicina
Interna, Hospital Santo Anténio (Centro Hospitalar do Porto), Porto.

Compressdo neurovascular multipla

Maria José Silva!, Mavilde Arantes®, Manuela Costa'

1-Servicos de Neurologia e 2-Neurorradiologia, Hospital Pedro Hispano — ULSM, Matosinhos.
Sindrome de Klippel-Feil como causa de compressdo bulbo-medular e enfartes cerebelosos
assintomaticos

Angela Timéteo’, Sénia Costa’, Joana Marques?, Teresa Palma®, Ricardo Ginestal'

1-Servico Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora; 2-Servico Neurologia, IPOFG, Lisboa;
3-Unidade Neurorradiologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora.

Evolucio Motora e Funcional ap6s AVC - Experiéncia de 1 Ano

Tiago Ribeira', Mafalda Bartolo', Susana Santos’, Filipe Palavra®, Daniela Marado®, Iolanda Veiros',
Renato Nunes'

1-Servico Medicina Fisica e Reabilitacdo, 2-Servico Neurologia, 3-Servico Medicina Interna; Centro
Hospitalar de Coimbra — Hospital Geral, Coimbra.

Reabilitacio do membro superior hemiparético/hemiplégico. Comparacao e andlise de trés
movimentos de elevacdo do braco lesado

Ana Cristina Indcio’, Ana Sequeira'?, Sofia Pinto', Augusto Gil Pascoal®

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Escola Superior de Satiide Egas Moniz, Almada; 3-Faculdade de
Motricidade Humana, Lisboa.

Ombro hemiplégico/hemiparético: Comparacio da cinemdtica 3D de posicionamentos do membro
superior afectado

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

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Escola Superior de Satiide Egas Moniz, Almada; 3-Faculdade de
Motricidade Humana, Lisboa.

"Tribuna do AVC"

A SPAVC: De onde viemos. Onde Estamos
Palestrante: Prof. Dr. Castro Lopes

Prevaléncia da doenca de Fabry e de CADASIL em Portugal em doentes jovens com
um primeiro Acidente Vascular Cerebral: Resultados do estudo PORTYSTROKE
Palestrante: Dr. Miguel Viana Batista em nome do grupo de estudo PORTYSTROKE
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18:00-19:30
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co7
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CO9

C10

C12

C13

Ver resumo em:

Mutacoes do gene GLA e do gene NOTCH3 em doentes jovens com um primeiro Acidente Vascular
Cerebral

Miguel Viana-Baptista', Susana Ferreira?, Teresa Pinho e Melo®, Marta Carvalho*, Vitor Tedim Cruz’,
Cétia Carmona’, Assungao Tuna®, Miguel Rodrigues’, Carla Ferreira®, Ana Amélia Nogueira Pinto’,
Fernando Silva'’, André Leitdo", Jodo Paulo Gabriel'?, Sofia Calado'®, Jodo Paulo Oliveira® e José Manuel
Ferro®, em nome do grupo de investigadores do PORTYSTROKE

1-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Servico de Genética Médica, Hospital de
Sao Joao, Porto; 3-Servico e Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Servico de Neurologia,
Hospital de Sao Joao, Porto; 5-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Sebastiao, Feira; 6-Servico de
Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Porto; 7-Servigo de Neurologia, Hospital de Sdo Bernardo,
Settibal; 8-Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga; 9-Servico de Neurologia, Hospital de
Fernando de Fonseca, Amadora; 10-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 11-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar dos Covdes, Coimbra; 12-Servico de Neurologia,
Hospital de Sao Pedro, Vila Real; 13-Servigo de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

Desempenho duma escala National Institute of Health abreviada aplicada por
enfermeiros na evolucao da fase aguda
Palestrante: Dr. Miguel Rodrigues

Conferéncia: Acidentes Vasculares corticais da circulacao posterior
Moderador: Prof. Dr. José Ferro
Conferencista: Prof. Dr. Louis Caplan

Comunicacoes Orais 2
Sala Ipanema

Temas: Doencas Vasculares e Inflamatérias do Sistema Nervoso
Moderadores: Prof. Dr. Luis Cunha e Dr. Jodo Vasconcelos

Trombélise no AVC isquémico agudo: estendendo a janela terapéutica

Pedro Castro, Teresa Mendonga, Elsa Azevedo, pelo Grupo de Doenca Vascular Cerebral do Hospital de
Sao Jodao

Servico de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

Fibrinélise endovenosa na fase aguda do AVC isquémico. Resultados dos Primeiros 50 doentes
tratados no Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Jodo Paulo Gabriel, Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Ana Paula Dias, Maria do Céu Branco, Nelson
Barros, Georgina Neves, Francisco Esteves, Fernando Afonso, Mdrio Rui Silva

Unidade do Acidente Vascular Cerebral, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
A gravidade das alteracdes da substancia branca cerebral (ASB) e a diabetes sdo preditores de defeito
cognitivo em idosos independentes com ASB. Resultados do estudo LADIS

Ana Verdelho', Sofia Madureira', Carla Moleiro? José Ferro'

1-Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Departamento de Psicologia
ISCTE, Lisboa.

Cronologia da progressado das estenoses carotideas por eco-Doppler

José Mario Roriz!, Rosa Santos?, Elsa Azevedo®

1-Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de Satide de Matosinhos, Matosinhos;
2-Unidade de Neurossonologia, Hospital de Sao Joao, Porto.

Um ano de experiéncia na Consulta de Doencas Desmielinizantes

Filipe Palavra', Daniela Marado?, Carla Cecilia Nunes', Grilo Gongalves'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE., Coimbra; 2-Servico de Medicina
Interna, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE., Coimbra.

Influéncia de factores climatéricos na incidéncia de surtos de Esclerose Miiltipla numa populacio
portuguesa

Ana Catarina Fonseca, Carlos Cordeiro, Jodo Costa, Ruth Geraldes, Jodao de S&

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
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C15

Co1

Auséncia de associacdo entre os polimorfismos do gene HFE e a Esclerose Miiltipla numa populacao
de doentes portugueses

Andreia Bettencourt', Ana Martins da Silva?, Clara Pereira', Claudia Carvalho®, Ernestina Santos?, Ester
Coutinho?, Susana Gomes*, Paulo P Costa'?, Denisa Mendonga', Luis Monteiro®, Paula Faustino®, Berta
Martins da Silva"?

1-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar ICBAS-UP, Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de Satde Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto; 4-
Instituto Nacional de Saude Dr. Ricardo Jorge (INSA), Lisboa.

Utilidade das biépsias cérebro-meningeas no diagnéstico de lesdes do SNC

Anabela Valadas, Miguel Coelho, José Ferro

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Sindrome de Guillain-Barré: andlise de uma série de 50 casos.

Fernando Leal', Jodo Cerqueira'?

1-Escola de Ciéncias da Satide da Universidade do Minho, Braga; 2-Servico de Neurologia do Hospital
de Sao Marcos, Braga.

08:00-09:30 Cartazes 3

P36

P37

P38

P39

P40

P41

P42

Temas: Prestacdo de Cuidados de Saude / Oncologia / Infecgcdo
Moderadores: Dra. Cristina Costa, Dra. Isabel Fineza, Dra. Luisa Albuguerque

O que pretendem da Consulta Externa de Neurologia

Pedro Guimaraes, Ana Graga Velon, Joao Paulo Gabriel, Mério Rui Silva, Georgina Neves

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar de Trés-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.

Encefalite aguda parainfecciosa versus evento cerebrovascular

Rui André’, Filipa Julio? Cristina Janudrio®

1-Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Instituto Biomédico de
Investigacdo em Luz e Imagem — IBILI, Coimbra.

Doenca de Creutzfeldt-Jakob Esporddica e Alteracdes da Difusdo Cortical por RM

Sofia Nunes de Oliveira', Pedro Vilela?, José Ferro®

1-Unidade de Neurologia; 2-Unidade de Neuroradiologia, Hospital da Luz, SA. Lisboa.
Meningomielite: manifestacido pouco frequente de infec¢do por EBV

Daniela Marado', Motasem Shamasna®, Filipe Palavra®, Luis Trindade®, Fatima Oliveira®, Helena Gens®
1-Servigco de Medicina Interna; 2-Servigo de Neurologia; 3-Servigo de Infecciologia; Centro Hospitalar
de Coimbra - E.PE., Coimbra.

Lesdes da substancia branca na RM-CE: Esclerose Miiltipla? “Red flags” e o papel do LCR no
diagnéstico diferencial

Sonia Batista', Carlos Casimiro®, M.a Carmo Macdrio', Fernando Matias', Livia Sousa’

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servigo de
Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Encefalomielite aguda com Anticorpos IgG NMO

Tania Lampreia’, José Vale'?, Maria José Sa**, Mdrio Veloso'

1-Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz — Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa;
2-Faculdade de Ciéncias Médicas — Universidade Nova de Lisboa, Lisboa; 3-Servico de Neurologia
Hospital de S. Joao, Porto; 4-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.
Meningoencefalite crénica por Histiocitose do SNC

Tania Lampreia', Pedro Soares?, Luisa Alves', Carlos Lima', Mdrio Veloso', José Vale'®

1-Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz — Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa;
2-Servico de Neuroradiologia do Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3-Faculdade de Ciéncias Médicas de
Lisboa, Lisboa.
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09:30-10:30

Sinapse

C16

Envolvimento neurolégico na Policondrite Recidivante

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Elsa de Sousa? Miguel Coelho', Carolina Santos®, Licinio Santos®,
Patricia Monteiro®, Jodo Eurico Fonseca?, Mario Miguel Rosa'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria. Lisboa; 2-Servigo de Reumatologia, Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 3-Servigo de Imagiologia Cerebral, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Servico de Psiquiatria,
Hospital Miguel Bombarda, Lisboa; 5-Servico de Medicina 2C, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Oligodendroglioma anaplésico: apresentacao clinica e imagiolégica atipica

Patricia Pita Lobo', Leonor Correia Guedes', Candida Barroso', Henda Foreid', Ana Tornada?, Filipe
Carvalho?®, Luisa Albuquerque'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servico de Medicina 1A, Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 3-Servigo de Psiquiatria, Centro Hospital Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.

Linfoma do SNC - Caso Clinico

Marco Metelo', José M. Dias da Costa', Carina Reis', Graga Sousa?, Miguel Gago®, Natélia Ribeiro®
1-Servico de Neurorradiologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-Servigo de Neurologia, Hospital de S. Jodo,
Porto; 3-Servico de Infecciologia, Hospital de S. Joao, Porto.

Opsoclonus-mioclonus em paciente com carcinoma da mama

Jodo Martins', Jodo Costa®

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

Ataxia como manifestacdo inicial de Neurowhipple

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Carolina Santos?, Miguel Coelho', Mario Miguel Rosa', Esmeralda
Lourengo®, José Ferro'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servico de Imagiologia Cerebral, Hospital
de Santa Maria, Lisboa; 3-Servi¢o de Neurologia, Hospital de Sio Marcos, Braga.

Hemicerebelite aguda pseudotumoral

Rui Maltez Guerreiro', Rita Belo Morais®, Ménica Marcal?, José Carlos Ferreira®, Pedro Cabral®
1-Servico de Neurologia, Hospital de S. Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal, Settibal; 2-Servico de
Pediatria, Hospital de S. Francisco Xavier, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 3-Servigo de
Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa.

Deficiéncia de Coenzima Q10, uma forma rara de ataxia

M. Carmo Macdrio, Paula Pires, Anabela Matos, Nuno, M. Anténia Ferro

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

SCA17 Uma forma rara de ataxia com deméncia

Paula Pires, Maria Carmo Macdrio, Maria Isabel Santana

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

Doenca de Leigh no adulto

Paula Pires', Luisa Diogo? Maria Luisa Cardoso®, Maria Carmo Macdrio'

1-Hospitais da Universidade de Coimbra; 2-Hospital Pediatrico; 3-Instituto Genética Médica Jacinto de
Magalhaes, Coimbra.

As manifestacdes neurolégicas nas criangas com pseudohipoparatiroidismo

Ntria Madureira', Marta Amorim?, Isabel Fineza'

1-Servico de Neuropediatria, Centro de Desenvolvimento da Crianca Luis Borges, Coimbra; 2-Servico
de Genética, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

Sindrome meningeo como manifestacao clinica de cetoacidose diabética

Joao Pinho, Joao Cerqueira, Ricardo Maré, Esmeralda Lourenco

Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.

Comunicacoes Orais 3
Sala Ipanema

Temas: Genética / Cognicdo / Deméncia
Moderadores: Prof.2 Dra. Carolina Garrett, Prof. Dr. Alexandre Mendonca

Prevaléncia de Defeito Cognitivo e Deméncia: resultados de estudo em duas populacdes do Norte de
Portugal

Belina Nunes'?, Ricardo Silva?, M. Carolina Costa e Silva®®

1-Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos; 2-Centro de Estudos de Deméncias,
Porto; 3-Departamento de Estudos de Populagoes, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto.
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Predictores neuropsicolégicos de deméncia numa populacao de idosos com alteracdes da substancia
branca, sem defeito funcional: estudo LADIS

Sofia Madureira', Ana Verdelho', Carla Moleiro? José Ferro'

1-Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Departamento de Psicologia
Social e das Organizac¢des do ISCTE, Lisboa.

Alzheimer’s disease biomarkers in the cerebrospinal fluid - first results in Lisbon

Sonia Isabel Pereira', Florian Deisenhammer?, Alexandre de Mendonga®, Gabriel Miltenberger-Miltenyi'
1-GenoMed Diagnostic Laboratory and Institute of Molecular Medicine, University of Lisbon, Lisbon;
2-Department of Neurology, Innsbruck Medical University, Innsbruck; 3-Department of Neurology,
Faculty of Medicine, and Institute of Molecular Medicine, University of Lisbon, Lisbon.
Caracterizacdo de familias portuguesas com ataxia cerebelosa pura dominante

Vitor Tedim Cruz', Assung¢do Tuna? Isabel Silveira®, Jorge Sequeiros®, Paula Coutinho'?

1-Servico de Neurologia do Hospital S. Sebastido, Santa Maria da Feira; 2-Servico de Neurologia do
Hospital Santo Anténio, Porto, 3-UnlGENe, IBMC (UP), Porto.

Estudos genéticos numa populacédo portuguesa de doentes com Esclerose Lateral Amiotréfica
Susana Pinto', Peter Andersen?, Gabriel Miltenberger Miltényi?, Julia Costa*, Sonia Isabel Pereira®,
Benjamim Ohana', Mamede de Carvalho*

1-Instituto de Medicina Molecular- Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa; 2-Department of
Neurology, Umea University Hospital, and Institute of Clinical Neuroscience, Umea University;
2-GenoMed, Lisboa; 3-Laboratory of Glycobiology, Instituto de Tecnologia Quimica e Bioldgica;
4-Departamento de Neurociéncias — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Polineuropatia Amiloidética Familiar: alguns aspectos da variabilidade fenotipica

Teresa Coelho’, Luis Maia', Ana Martins da Silva', Alda Sousa**

1-Unidade Clinica de Paramiloidose, Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar, Porto; 3-IBMC, Porto.

2.2 Conferencia Miller Guerra de Semiologia
“Clinical Disorders of Memory"

Moderadora: Prof. Dra. Isabel Pavao Martins
Conferencista: Prof. Dr. M. Kopelman

Simposio Satélite Novartis

Tema: Crossfire: Da Terapéutica Sintomatica a Terapéutica Etioldgica
Moderador: Professor Dr. Luis Cunha (Director do Servico de Neurologia HUC)

Doenca de Alzheimer

Professora Dra. Isabel Santana (Neurologista HUC)

Vs

Professor Dr. Alexandre Mendonca (Neurologista Hospital Sta. Maria)

Doenca de Parkinson

Dra. Cristina Janudrio (Neurologista HUC)

Vs

Dr. Joaquim Ferreira (Neurologista Hospital Sta. Maria)

Cartazes 4

Tema: Cognicao / Doencas Metabélicas / Doencas do Movimento
Moderadores: Dra. Elsa Parreira, Dra. Isabel Luzeiro, Dr. José Vale

A base neural dos sinais minimos neurolégicos (Neurological Soft Signs) — um estudo de correlacido
Martin Lauterbach!, Isabel Pavdo Martins', Mamede Carvalho', Brenda Townes?, Peter Slade®, Tim
DeRouen?, Alexandre Castro Caldas®

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, 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.

Volume 8 | N.22 | Novembro de 2008 Sinapse

61



P55

P56

P57

P58

P59

P60

P61

P62

P63

P64

P65

P66

P67

P68

15:30-16:00
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Enfarte talamico esquerdo — espectro de alteracoes neuropsicolégicas (um caso clinico)

Rute Teotonio', Fernando Silva', Joana Domingues', Conceicdo Bento', Fatima Silva?, Olga Brito®, Isabel
Santana'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servigo de Cardiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.

Estupor idiopdtico recorrente no diagnéstico diferencial de depressdo transitéria da consciéncia
Pedro Castro!, Isabel Pires?, Elsa Azevedo!

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto; 2-Servicos de Neurologia e Neurofisiologia,
Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

Intoxicacdo anticolinérgica por Brugmansia candida: um diagnéstico clinico

Raquel Real, Isabel Rocha®, Sérgio Reis', Olinda Faria?, Madalena Pinto'

1-Servico Neurologia, 2-Servico Oftalmologia, Hospital Sdo Jodo, Porto; 3-Servigo Pévoa / Vila do
Conde, Hospital Magalhaes Lemos, Porto.

Horarios escolares e sucesso académico nos estudantes Universitarios do Instituto Superior Técnico
Paula Cunhal, Miguel Cunhal, Teresa Paiva

Faculdade de Medicina de Lisboa, Centro de Electroencefalografia e Neurofisiologia Clinca, Lisboa.
Defeito Cognitivo Ligeiro como manifestacao clinica de Doenca de Sweet — caso clinico

Fradique Moreira', Joana Domingues’, José Reis?, Conceicdo Bento', Isabel Santana’, Beatriz Santiago’
1-Servigo de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servico de Dermatologia
dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Sindrome de Sturge Weber Bilateral — Caso Clinico

Marco Metelo', Carla Dias®, Sérgio Castro', Maria Manuel Campos®

1-Servico de Neuroradiologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-Unidade de Neuropediatria, Hospital de S.
Jodo, Porto; 3-Servico de Pediatria, Hospital de S. Joao, Porto.

Doenca de Madelung com paraparésia espdstica — uma apresentacio menos comum

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

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

Coreia generalizada como apresentacao inaugural de Diabetes Mellitus

Jodo Pinho, Esmeralda Lourenco, Alvaro Machado

Servigco de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Acinésia pura com freezing da marcha

Jodo Cerqueira', Jodo Massano? Maria José Rosas®

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

Distonia Aguda induzida por firmacos

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

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Parkinsonismo iatrogénico — um caso com percurso incomum

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

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

Intoxicacdo por Monéxido de Carbono: as sequelas a longo prazo

Ana Graga Velon, Pedro Guimaries, Jodo Paulo Gabriel, Rui Chordo, Mdrio Rui Silva

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
Neurodegenerescéncia associada a cinase do pantotenato: um caso atipico e descricio de uma nova
mutacao

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.

Truques que melhoram a camptocormia

Cristina Semedo, Ana Calado, Margarida Dias, Manuel Almeida, Rui Pedrosa

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa — Zona Central, EPE.

Seccdo de Neurologia do Comportamento da SPN
Um caso de apraxia

Moderadora: Dra. Elia Baeta

Palestrante: Prof.2 Dra. Manuela Guerreiro

Conferéncia

Neuroproteccdo e cafeina

Moderador: Dr. Celso Pontes

Conferencista: Prof. Dr. Alexandre Mendonca
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17:30-18:00

18:00-19:00

Cc22

C23

C24

C25

C26

Cc27

Sociedade Portuguesa de Cefaleias
Controvérsias em Cefaleias: Triptanos no tratamento da Enxaqueca
Moderador: Prof. Dr. Pereira Monteiro

Os triptanos sdo todos iguais
Dra. Raquel Gil Gouveia

Os triptanos sdo todos diferentes
Dra. Livia Sousa

Comunicacoes Orais 4
Sala Ipanema

Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Prof. Dr. Bastos Lima e Dr. Joaguim Ferreira

Diagnéstico diferencial entre Degenerescéncia Hepatocerebral Adquirida e Doenca de Wilson
Joana Damadsio’, Cristina Ramos?, Helena Pessegueiro Miranda®, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de
Santo Anténio; 3-Departamento de Medicina Interna, Hospital de Santo Anténio, Porto.

Medicinas Alternativas e Doenca de Parkinson: frequéncia de utilizacao, motivacoes e expectativas
Liliana Gouveia', Ana Noronha? Maria Finisterra®, Miguel Coelho'?, Mario Miguel Rosa'?, Joaquim
Ferreira"?

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade Neurolégica de Investigacao
Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.

Estimulac@o a alta frequéncia dos niicleos subtaldmicos na Doenca de Parkinson - reprogramacao
dos parametros de estimulacio

Nuno Vila-Cha', Alexandre Mendes', Sara Cavaco', Antonio Verdelho?, Luis Botelho®, Bastos Lima'
1-Servico de Neurologia do Hospital Geral Santo Anténio, Porto; 2-Servico de Neurocirurgia do Hospital
Geral Santo Antoénio, Porto; 3-Servigo de Neurorradiologia do Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.
Adesao ao protocolo de diagnéstico preditivo na Doenca de Huntington: experiéncia da consulta de
Neurologia num Hospital Distrital

Angela Timéteo', Isabel Mendes Gaspar?, Cristina Costa'

1-Servigo de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora; 2-Servico de Genética Médica, Hospital
de Egas Moniz, Lisboa.

Hipésmia em doentes com doenca de Parkinson portadores da mutacdo G2019S do gene LRRK2:
dados clinicos e histopatolégicos

L. Silveira-Moriyama, L. Correia Guedes, A. Kingsbury, H. Ayling, K. Shaw, E. R. Barbosa, V. Bonifati, N. P.
Quinn, P Abou-Sleiman, N. W. Wood, A. Petrie8, C. Sampaio, J. J. Ferreira, J. Holton, T. Revesz, A. J. Lees
Reta Lila Weston Institute of Neurological Studies, UCL Institute of Neurology, London, UK; Unidade
Neuroldgica de Investigacao Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa, Portugal; Queen Square
Brain Bank, UCL Institute of Neurology, London, UK; Neurology Department, Sao Paulo School of
Medicine, Sao Paulo, Brazil; Department of Clinical Genetics, Erasmus MC, Rotterdam, The
Netherlands.

Importéancia do DATscan no diagnéstico de Deméncia de Corpos de Lewy: experiéncia numa
Unidade de Memdria

Luisa Alves', Paulo Bugalho', José Vale', Marta Marquié®, Laura Molina®, Teresa Gomez-Isla®, Rafael
Blesa?, Albert Lle6?

1-Servico de Neurologia do CHLO — Hospital Egas Moniz, Lisboa; 2-Unidade de Memoria/Servicio de
Neurologia del Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.
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Teaching Course on
Movement Disorders

Hotel Ipanema Park - Oporto
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Sala Ipanema

TEACHING COURSE
ON MOVEMENT DISORDERS

PROGRAMA

08:00-08:10 Welcome and introduction
Cristina Sampaio. Laboratério de Farmacologia Clinica e Terapéutica, Faculdade de Medicina de
Lisboa e Instituto de Medicina Molecular, Lisboa, Portugal

08:10-08:30 Test
(20 min.)

08:30-09:30 Emergencies in Movement Disorders
Mério Miguel Rosa. Neurological Clinic Research Unit, Institute of Molecular Medicine, Faculdade
de Medicina de Lisboa, Lisboa, Portugal
(45 min.)
Discussion
(15 min.)

09:30-10:30 Dopamine Dysregulation Syndrome
Sean O'Sullivan. Reta Lila Weston Institute of Neurological Studies, Institute of Neurology,
University College London, London, UK
(45 min.)
Discussion
(15 min.)

11:00-12:00 Neuroimaging as a biomarker for the diagnosis PD
Klaus Seppi. Department of Neurology, Innsbruck Medical University, Austria
(45 min.)
Discussion
(15 min.)

12:00-13:00 Psychogenic Movement Disorders
Kailash Bhatia, Institute of Neurology Queen Square,London, UK
(45 min.)
Discussion
(15 min.)

13:00-13:20 Test
(20 min.)

Organizing Committee (Movement Disorders Section Board):

Cristina Sampaio (Laboratério de Farmacologia Clinica e Terapéutica, Faculdade de Medicina de Lisboa e Instituto de
Medicina Molecular, Lisboa, Portugal)

Maria José Rosas (Department of Neurology, Hospital de S. Joao, Porto, Portugal)

Miguel Coelho (Department of Neurology, Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal)

Joao Massano (Department of Neurology, Hospital de S. Joao, and Faculty of Medicine University of Porto, Porto, Portugal)
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Pneumoperitoneu refractario apos
colocacdo de Gastrostomia Endoscépica
Percutanea em paciente com Esclerose
Lateral Amiotréfica ventilado.

Joao Freitas', Argemiro Geraldo', Anabela Matos', Alexandre
Duarte?, Cristina Uriarte®, Nuno Almeida? Luis Negrao'
1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares do Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra; 2-Servigo
de Gastroenterologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra;
3-Servico de Cirurgia 1 dos Hospitais da Universidade de
Coimbra.

luis.negrao@netvisao.pt

Introducgdo: A Gastrostomia Endoscdpica Percutanea
representa o método mais comum e seguro de proporcionar
alimentacdo adequada a pacientes com dificuldades ou con-
tra-indica¢cdes a alimentagdo oral. O desenvolvimento de
pneumoperitoneu é um efeito adverso reconhecido, instalan-
do-se geralmente de modo assintomético 3 horas ap6s a sua
instalacdo com resolucdo completa numa semana.

Caso clinico: Relata-se o caso de um doente do sexo femi-
nino, de 44 anos de idade, com o diagnéstico de E.L.A. estabe-
lecido hé 10 anos. Iniciou ventilacdo nao invasiva por BiPAP
ha 4 anos. Perante queixas recentes de disfagia é submetida a
implantacdo de PE.G.. O procedimento decorreu sem inter-
corréncias. Nove dias ap6s a sua instalacdo a paciente é admi-
tida no Servico de Urgéncia com dor abdominal difusa e dis-
tensao abdominal. A avaliacdo imagiolégica por T.C. abdomi-
nal revelou volumoso pneumoperitoneu associado a pequeno
derrame na escavacao pélvica. Foi colocado dreno abdominal
com controlo ecogrédfico para descompreesdao inicial.
Contudo, verificava-se acumulacdo recorrente de ar intra-
peritoneal. Apés tentativas de resolucao clinica com diversos
métodos nao eficazes optou-se por alimentacao entérica em
pequenos bolus de 2/2 horas através de sonda de Freka, inter-
valando com abertura da sonda para reducdo da pressao
intra-gdstrica. Registou-se resolucao clinica em 7 dias, tendo-
se retomado esquema nutricional habitual. A doente faleceu
2,5 meses apos a instalacao da PE.G..

Conclusdes: O pneumoperitoneu é um efeito adverso
reconhecido da instalagdo de PE.G.. A utilizagdo progressiva-
mente mais frequente desta terapéutica paliativa aliada a con-
comitancia do suporte ventilatério conferem ao paciente com
Esclerose Lateral Amiotréfica particularidades que dificultam
a sua resolucao.

Sinapse

Sindrome Neuromuscular em doente
internado na Unidade de Cuidados
Intensivos

Sénia Baptista', Ricardo Freitas?®, Jorge Pimentel?, Argemiro
Geraldo', Anabela Matos', Luis Negrao'

1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servico de
Neurologia, H.U.C.; 2-Servico de Medicina Intensiva, H.U.C.
Hospitais da Universidade de Coimbra.

Introducdo: As causas de fraqueza generalizada em doen-
tes internados em Unidades de Cuidados Intensivos podem
estar relacionadas com doenga neuromuscular pré-existente
que seja a causa de internamento, com doen¢a neuromuscular
de inicio recente ou previamente ndo diagnosticada ou com
complicacoes de doenga critica (polineuropatia ou miopatia
da doenca critica e bloqueio neuromuscular prolongado).

Caso clinico: Doente de sexo masculino, de 65 anos de
idade, que sofreu queda de trés metros de altura com TCE res-
ponsavel por foco de contusao e HSD temporal esquerdo, HSA
difusa e edema cerebral, associados a multiplos tragos de frac-
tura da escama temporal direita. A entrada do servigo de
Urgéncia o doente apresentava uma escala de Glasgow de 6
(E1M4V1), com lateralizacdo motora direita e agitacao grave,
pelo que € sedado, ventilado mecanicamente e internado na
UCI do nosso hospital. No 11° dia de internamento tenta-se
diminuir a sedagdo e constata-se que o doente apresenta uma
tetrapardsia flacida, instabilidade hemodinamica e insufi-
ciéncia respiratdria que impossibilita o0 desmame da ventila-
¢do mecanica. A TC-CE de controlo revelou reabsorcdo da
generalidade das lesdes hemadticas e reducdo da édrea de
edema. Realizou estudo electrofisiol6gico que foi compativel
com uma polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante
adquirida. O liquor apresentava dissociacao albumino-citolo-
gica com proteinorraquia de 77 mg/dL. Iniciou terapéutica
com IVIG, na dose de 0,4g/kg/dia durante 5 dias com boa res-
posta motora e da disautonomia. Actualmente o doente man-
tém-se internado na UCI, sob ventilagdo com hemiparésia
direita que apresentava a entrada.

Conclusao: Em cerca de dois tercos das polineuropatias
desmielinizantes agudas existe um reconhecido evento preci-
pitante, sendo este, na maioria dos casos, uma infeccao respi-
ratéria ou gastro-intestinal. Apresentamos este caso pela rari-
dade de descricoes de Sindrome de Guillain-Barré pés-trau-
matico existentes na literatura e pela importancia do estudo
electrofisiolégico no diagndstico diferencial de patologia neu-
rolégica periférica em doentes internados nas UCI.
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Apraxia num doente HIV com
leucoencefalopatia multifocal progressiva.

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

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

anavelon@gmail.pt

Introducio: A apraxia é uma manifestacdo frequente nos
acidentes vasculares cerebrais e nas doencas neurodegenera-
tivas. Associa-se, habitualmente, a clinica que dificulta e con-
funde a sua avaliacao, nomeadamente distirbios da lingua-
gem, forca muscular e sensibilidade.

A leucoencefalopatia multifocal progressiva é uma doenca
desmielinizante do SNC de etiologia infecciosa (virus JC),
estando a maioria dos casos relacionada a imunosupressao
por HIV.

Caso Clinico: Homem de 64 anos, dextro, com antecedentes
de infecgao por HIV (2004), trombocitopenia associada, e ainda
sem critérios de SIDA. Desde Agosto de 2008 com queixas pro-
gressivas de confusdo, dificuldades visuais e perturbacao da
fala. Ao exame objectivo estava apirético, pontuava 16/30 no
MMSE, apresentava hemian6psia homoénima direita, afasia ndao
fluente, hemiparésia braquiofacial direita (grau 4+/5), hiperre-
flexia direita com reflexo cutaneo plantar em flexao e possivel
hemi-hipostesia ipsilateral. Observou-se também apraxia oro-
facial e dos membros direitos, sobretudo do superior. A conta-
gem de linf6citos T CD4+ no sangue periférico foi de 217 célu-
las/mm3. A TAC e a RMN encefdlicas revelaram a presenca de
lesoes subcorticais hipointensas em T1 e hiperintensas em T2,
sem captac¢ao de contraste, sendo a mais extensa de localizacao
fronto-parieto-occipital esquerda, sugerindo leucoencefalopa-
tia multifocal progressiva. A confirmacao diagnéstica pela
deteccdo do virus JC no liquor nao foi possivel, dado o doente
apresentar trombocitopenia (16,000 plaquetas/mm3) que con-
tra-indicou a realizacdo de pungao lombar. Iniciou terapéutica
antiretroviral com estabilidade clinica.

Conclusdo: Os autores apresentam um caso em que ha
envolvimento de vérias fung¢des cognitivas, e em que a apraxia
foi considerada na presenca de discrepéncias entre os défices
objectivdveis e a capacidade funcional global.

Apresentacdo atipica de
leucoencefalopatia multifocal

Cldudia Guarda, Ana Silvestre
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
claudiaguarda@hotmail.com

Introducao: A leucoencefalopatia multifocal progressiva
(LEMP) é uma doencga desmielinizante causada pelo Virus JC,
que se manifesta por diferentes defeitos neurolégicos,
nomeadamente alteracdes cognitivas.

Caso clinico: Trata-se de uma doente do sexo feminino com
70 anos, com quatro anos de escolaridade e com antecedentes
de hipertensdo arterial e diabetes. Em Julho de 2007, a doente
iniciou um quadro de instalacao insidiosa e evolucao progres-
siva de dificuldades em executar as diferentes actividades de
vida didria, como vestir-se, usar utensilios e realizar as tarefas
domésticas. Posteriormente, surgiram alteracdes na orienta-
¢ao espacial e dificuldades na escrita. A doente foi internada a
para esclarecimento do caso clinico tendo realizado exame
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neuropsicoldgico que evidenciou predominantemente inaten-
¢do selectiva para hemiespaco esquerdo, agnosia tactil a
esquerda, apraxia construtiva bidimensional, apraxia do vestir
e apraxia dos membros. A doente apresentava também altera-
¢oes da leitura e do célculo, ndo apenas secunddrias a inaten-
¢do selectiva. No exame neuroldégico ndo apresentava altera-
¢oes da forca muscular e da sensibilidade nomeadamente,
extingdo téactil. A RM encefdlica mostrou area lesional parietal
direita, frontal esquerda cortico-subcortical, de contornos irre-
gulares, com dreas de reforco linear e sinais de efeito de massa
local. Posteriormente, foi conhecido que a doente era VIH-2
positiva, sendo colocado o diagndstico de LEMP.

Conclusao: A LEMP é uma doenga que pode ter diversas
apresentacoes, sendo este caso paradigmatico pelas multiplas
fungdes cognitivas afectadas. As autoras pretendem ilustrar os
diferentes tipos de defeitos e caracterizar os seus mecanismos.

Rotacao espontanea de desenhos - casos
clinicos

Rita Peralta, Luisa Albuquerque, Clara Loureiro, Isabel Pavao
Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, IMM - Faculdade de
Medicina de Lisboa.

malbuquerque@fm.ul.pt

Introducéo: A rotacdo de desenhos é um comportamento
raro e mal caracterizado. Pode ocorrer por: alteragao da repre-
sentacdo mental candénica dos objectos, defeitos visuo-per-
ceptivos, motores ou na conexao visuo-motora. Descrevemos
dois doentes com rotacao espontanea de desenhos procuran-
do estudar os mecanismos subjacentes.

Casos clinicos: 1) MHD, um ano apés isquémia sobretudo
dreas de barragem do hemisfério direito, com heminegligéncia
esquerda, defeitos executivos, de memoria e hemiparésia
esquerda. Apresentava uma rotacdo flutuante de 180° ou 270°
no desenho espontéaneo, escrita e copia de representagoes gra-
ficas. 2) JPN, AVC ACP direita agudo, hemian6psia homénima
esquerda, heminegligéncia, anosognosia, agnosia visual, alo-
quiria. Apresentava uma rotagao de 90° do desenho esponta-
neo, com recuperacao progressiva (45°, 30°) em 3 meses.

Métodos: Aplicacdo de provas que pretenderam: a) excluir
agnosia de rotacao - emparelhamento de objectos em repre-
sentac¢oes canénicas e ndo candnicas; b) isolar o componente
perceptivo e motor do desenho, através de provas realizadas
com um modelo gréfico de relégio - nomeacao das horas num
modelo gréfico de pontos (perceptivo); escrita das horas (per-
ceptivo+motor); escrita da direccdo das horas com os olhos
fechados (motor).

Resultados: a) Nenhum dos doentes demonstrou agnosia
de rotacao b) MHD manteve rotagdes de 180 ou 270° em todas
as provas; JPN apenas apresentava rotacao de 90° nas tarefas
que necessitavam simultaneamente do componente percep-
tivo e motor.

MHD, ao contrério de JNP melhorava a performance quan-
do eram fornecidas pistas visuais suplementares (12h explici-
tas no relégio, partes de desenho em posi¢ao canodnica)

Discussao: No caso MHD parece haver uma modifica-
cao/rotacdao da representacao mental da posicdo candnica
dos objectos, passivel de correccdo com pistas externas. Esta
caracteristica e os defeitos neuropsicoldgicos associados sao
sugestivos de uma disfun¢ado frontal direita. No caso JNP o
papel dos defeitos perceptivos e dos mecanismos de coorde-
nacao olho-mao parece ser determinante no comportamento
de rotagdo (sindrome desconectivo parieto-frontal?)
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Sindrome de Guillain-Barré: analise
de uma série de 50 casos.

Fernando Leal’, Jodo Cerqueira'?

1-Escola de Ciéncias da Satde da Universidade do Minho; 2-
Servico de Neurologia do Hospital de Sao Marcos, Braga.
jcerqueira@ecsaude.uminho.pt

Introducao: O Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é a princi-
pal causa de paralisia flicida aguda no nosso pais. Apesar da
apresentacao clinica tipica, o SGB é uma doenca heterogénea,
tanto na severidade como na patofisiologia. O diagndstico ini-
cialmente é clinico, suportado pela andlise do LCR e, apds a
fase aguda, pela electromiografia (que permite distinguir os
subtipos da doenca). Neste trabalho pretendemos rever as
caracteristicas dos casos de SGB observados no nosso hospital
e identificar factores que permitam, na fase inicial da doenca,
predizer o subtipo axonal, associado a pior prognéstico.

Métodos: Analisdmos os processos clinicos dos doentes inter-
nados entre Jan/2003 e Jun/2008 com diagndstico de SGB, reco-
lhendo informacao demogréfica, da apresentagdo clinica e da
evolucdo no internamento, bem como o resultado dos exames
complementares efectuados e o estado do doente nas consultas
de seguimento. Foi feita uma andlise estatistica descritiva e cria-
do um modelo de regressdo logistica multivariada para predizer,
precocemente, a existéncia do subtipo axonal da doenca.

Resultados: Encontrdmos 50 doentes com diagndstico de
SGB, com caracteristicas demogréficas e clinicas semelhantes
as descritadas na literatura. A idade =40 anos (OR 22,928,
p=0,038), o estddio de Hughes no pico =4 (OR 35,237, p =
0,017) e a auséncia de dissocia¢do albumino-citolégica no
LCR (OR 15,254 p = 0,044) revelaram-se, nesta série de casos,
preditores do desenvolvimento do subtipo axonal.

Conclusdo: Identificimos na nossa série trés caracteristi-
cas (maior idade e severidade no pico e inexisténcia de disso-
ciacdo albumino-citolégica) que permitem predizer, mais
precocemente, a existéncia do subtipo axonal, o que pode
facilitar a tomada de decisoes quanto ao programa de reabili-
tacdo a instituir. Tanto quanto sabemos € a primeira vez que a
inexisténcia de dissociacdo albumino-citolégica aparece
associada ao subtipo axonal o que, embora plausivel dados os
mecanismo patofisiolégicos distintos, merece confirmacao
num estudo prospectivo que ja estamos a empreender.

Plexopatia Lombo-Sagrada. Uma
série em Hospital Oncoldgico

Joana Marques, Vanessa Silva, Ana Azevedo, Ilda Costa, Teresa
Pimentel, Duarte Salgado, Joao Nunes, José Maria Bravo Marques
Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa Francisco Gentil, Lisboa.

joanarlmmarques@gmail.com

Introducdo: A Plexopatia Lombo-Sagrada (PLS) é uma
entidade clinica pouco frequente. No doente oncoldgico, é
geralmente secunddria a invasdao/compressao neopldsica do
plexo ou a efeitos tardios da radioterapia.

Objectivos: Caracterizacao clinica e prognéstica de doen-
tes oncolégicos com o diagnéstico de PLS de etiologia neopla-
sica ou radiégena.

Metodologia: Consulta dos processos clinicos dos doentes
com PLS seguidos no servico de Neurologia de um Hospital
Oncolégico entre Marco/1987 e Maio/2008.

Resultados: Incluidos 18 doentes, 11 do sexo feminino e 7
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do sexo masculino, com média de idades no diagnoéstico de
58,4+13,9 anos, 9 com PLS de etiologia radiégena e 9 com PLS
neoplésica. No primeiro grupo, os tumores mais frequentes
foram: colo do utero (n=3) e recto (n=3). A laténcia entre a
radioterapia e o inicio dos sintomas variou de 3 meses a 26
anos. Nestes doentes, o sintoma de apresentacdo mais
comum foi a parésia dos membros inferiores (77,8% dos
doentes), que foi mais frequentemente bilateral e assimétrica.
Queixas dlgicas foram referidas no inicio do quadro em 33,3%
dos doentes. Em 33,3% dos casos foi detectada no EMG activi-
dade espontanea descrita na literatura como sugestiva de
lesdo radiégena. O seguimento variou entre 3 meses e 16 anos,
sem evidéncias de recidiva. Nos doentes com PLS neoplésica,
o tumor mais comum foi o do colo do ttero (n=4); a dor (lom-
bar e/ou irradiada) foi o sintoma mais precoce e incapacitan-
te (88,9% dos doentes); a parésia dos membros inferiores
ocorreu em todos excepto num doente. A imagiologia foi deci-
siva no estabelecimento do diagnéstico. A sobrevida média
neste grupo foi de 1,6 anos.

Conclusoes: Apesar do envolvimento do sistema nervoso
periférico ser frequente em doentes oncolégicos, o diagnoésti-
co de PLS é pouco comum. Nesta série, a clinica foi distinta
consoante a etiologia, assim como os resultados da investiga-
¢ao diagnostica e o prognostico.

Crises Geldsticas - Casuistica do
Hospital Pediatrico de Coimbra

Sénia Silva, Ménica Vasconcelos, Conceicido Robalo

Consulta de Neuropediatria — Centro de Desenvolvimento da
Crianga Luis Borges — Hospital Pedidtrico de Coimbra, Coimbra.
silvasos@gmail.com

Introducéo: As crises geldsticas sdo episddios recorrentes
de riso inapropriado, que nao resultam de qualquer estimulo
externo. Os casos descritos apresentam episddios multiplos
didrios, acompanhados ou nao de alteracoes da consciéncia e
por vezes de outro tipo de crises (crises generalizadas, ténicas
e aténicas). Do quadro clinico fazem ainda parte as alteracoes
do comportamento e um défice cognitivo progressivo. Estas
crises sdo raras e apresentam como principais etiologias o
hamartoma hipotalamico (HH) e as displasias corticais,
podendo também ocorrer no contexto de epilepsias idiopati-
cas parciais, geralmente temporais ou frontais

Objectivo: Caracterizar as criancas com o diagnoéstico de
crises geldsticas, seguidas na Consulta de Epilepsia do
Hospital Pediatrico de Coimbra.

Meétodos: Estudo descritivo e retrospectivo dos processos
clinicos de criangas com epilepsia geldstica. Foram estudadas
as seguintes varidveis: sexo, idade do inicio, exames comple-
mentares (Video-EEG e RMN-CE), diagnéstico etioldgico,
terapéutica e evolucdo clinica.

Resultados: Foram incluidas no estudo 7 criancas. Em 3 foi
diagnosticado HH, em 3 epilepsias parciais idiopaticas e nou-
tra crianca, uma metabolopatia (doenca de Niemam Pick tipo
C). No grupo das criangas com HH, 2 foram submetidas a
cirurgia e todas elas mantém crises epilépticas. No grupo das
epilepsias parciais em apenas um crianca houve controlo
terapéutico. Todos os casos que se apresentaram com altera-
¢des do comportamento e défice cognitivo ndo tiveram qual-
quer melhoria.

Comentdrios: As epilepsias geldsticas, seja qual for a sua
etiologia, apresentam um progndstico reservado, transfor-
mando-se geralmente em epilepsias farmacorresistentes. O
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défice cognitivo e as alteracdes do comportamento raramente
melhoram, mesmo nos periodos em que os doentes se encon-
tram livres de crises.

Estado de mal epiléptico em doentes
oncoldgicos

Ana Azevedo, Joana Marques, Vanessa Silva, Teresa Pimentel,
John Peter Foreid

Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa Francisco Gentil, Lisboa.

analuisaazevedo@yahoo.com

Introducdo: O estado de mal epiléptico (EME) é uma
emergéncia neuroldgica, com uma mortalidade de 15-23%
aos 30 dias. A epilepsia é uma complicacdo frequente em
doentes oncolégicos, embora o EME e as suas implicacoes cli-
nicas tenham sido pouco estudados nesta populacao.

Objectivos: Caracterizacdo clinica de doentes oncolégicos
com o diagn6stico de EME parcial ou generalizado.

Metodologia: Consulta dos processos clinicos de doentes
oncolégicos que tenham realizado electroencefalograma
motivado por EME no Laboratério de Neurofisiologia entre
Agosto/1997 e Agosto/2008.

Resultados: Incluidos 21 doentes, 10 do sexo feminino e 11
do masculino, com média de idades no momento do EME de
49,3+20,8 anos, 12 doentes com neoplasias primarias do siste-
ma nervoso central e 9 com neoplasias sistémicas, 52% com
antecedentes de epilepsia. Foram identificados 3 EME convul-
sivos ténico-clénico generalizados, 5 mioclénicos, 19 parciais
simples (motores e/ou afdsicos) e 6 parciais complexos. Ha
registo electroencefalografico do EME em 43% dos casos. Os
doentes foram tratados com anti-epilépticos, com ou sem
corticoterapia, tendo o EME sido sempre controlado, embora
com necessidade de inducao de coma em 3 doentes. Em 67%
dos casos, o EME ocorreu durante o tratamento inicial ou na
progressao da neoplasia e em 33% com doenca estavel ou em
remissdo. Foi possivel identificar doengas agudas concomi-
tantes em 81% dos doentes. Ap6s um seguimento médio de 22
meses (1 a 133), verificaram-se 12 ébitos, nenhum por EME e
nenhum nos primeiros 30 dias ap6s o EME. Apesar de ter
ocorrido o mesmo nimero de 6bitos nos dois subgrupos, os
doentes com neoplasias sistémicas tiveram uma sobrevida
ligeiramente superior a dos com neoplasias primadrias (8,8+8,8
vs 3,4+2,1 meses).

Conclusdes: O prognostico dos doentes oncolégicos com
EME parece relacionar-se mais com a progressao da neoplasia
e doencas concomitantes do que com o EME propriamente
dito, sendo este relativamente sensivel ao tratamento.

Cirurgia de Catarata e sua Influéncia
no Ritmo Sono-Vigilia

Jodo Paulo Cunha', Anténio Castanheira-Dinis? Teresa Paiva®
1-Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa; 2-Centro de
Estudos das Ciéncias da Visao; 3-Centro de Electroencefalografia
e Neurofisiologia Clinica, Lisboa.
joaopaulobrancocunhamail.com

Introduc@o: No sistema circadidrio dos mamiferos, o princi-
pal marcapasso localiza-se no hipotdlamo - nticleos supraquias-
maticos (NSQ)™. A via aferente é constituida pelo tracto retino-
hipotalamico, um sistema retiniano detector de luz, nao imagio-
génico, cujo fotopigmento responsével pela cascata da foto-
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transducdo é a melanopsina®. Esta expressa-se numa pequena
percentagem (1%) de células ganglionares tipo I1I¥, cuja sensi-
bilidade maxima corresponde a comprimento de onda (A max)
de 447-480 nm (banda azul do espectro luminoso)®.

Sabendo que a prevaléncia de perturbacoes do sono é
muito maior nos idosos que nos adultos jovens © e que o cris-
talino humano adquire coloracdo amarela com o envelheci-
mento, diminuindo a transmissao da luz visivel, principal-
mente na banda azul ©.

Os autores realizaram um estudo prospectivo comparando
por métodos subjectivos e objectivos a qualidade do sono em
doentes com catarata bilateral, antes e apés cirurgia.

Populacao e métodos Seleccionaram 16 doentes com cata-
rata bilateral, sem histéria de medicacao para patologia do
sono, com idades compreendidas entre os 65 e 0s 85 anos.

Chamaram ao pré-operatério fase 1 em que realizaram
questiondrios de qualidade do sono e sonoléncia (Pittsburgh
e Epworth) e monitorizacdo actigrafica durante uma semana.

Numa segunda fase, um més ap06s cirurgia bilateral da cata-
rata - facoemulsificagao com implantacao de lente intraocular
(LIO) sob anestesia topica registaram as mesmas varidveis para
estudo comparativo entre cada fase e para cada sujeito.

Resultados: Dos 16 doentes 12 do sexo feminino e 4 do
masculino, com idade média de 74,6 anos. Nos questionérios
de sono/registos actigraficos (estudados 3 pardmetros de qua-
lidade de sono) observaram-se melhores resultados em 12 dos
16 doentes.

Conclusdes: Apés cirurgia de catarata observa-se uma
melhoria do ritmo sono-vigilia. Os resultados poderao ser mul-
tifactoriais: a melhor acuidade visual permite melhor qualida-
de de vida com maior actividade exterior e exposi¢ao a luz e,
consequentemente, maior facilidade em adormecer a noite.
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Aspectos clinicos, neurofisiolégicos
e terapéuticos da Sindroma de Comer
Nocturno

Ana Santa-Clara, Teresa Paiva

Centro de Electroencefalografia e Neurofisiologia Clinica, Lisboa,
Portugal.

teresapaiva@netcabo.pt; anasantaclara@netcabo.pt

Introducédo: A Sindrome de Comer Nocturno (SCN) tem
uma prevaléncia de 1,5% na populagdo em geral (Rand et al.,
1997), 12,3% na populacdo psiquidtrica em ambulatério
(Lundgren et al., 2006), 5,8% em doentes com queixas de inso-
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nia (Manni et al., 1997) e 9 a 28% em doentes obesos candida-
tos a cirurgia baridtrica (Rand et al., 1997). A associacdo com
obesidade e movimentos periédicos do sono (PLM) esta referi-
da na literatura (Spaggiari et al., 1994).0s epis6dios de comer
nocturno (ECN) ocorrem mais frequentemente em despertares
completos de N2 (Vetrugno et al., 2006, Spaggiari et al., 1994).

Objectivos: 1.Descrever as caracteristicas clinicas e neuro-
fisiolégicas dos ECN; 2.Correlacionar os dados clinicos e neu-
rofisiolégicos.

Métodos: Estudo retrospectivo duma populagao de con-
sulta de sono, utilizando videopolissonografia(VPSG) e ques-
tiondrios de sono (Stanford, Pittsburg, Epworth(ESS)).

Resultados: 26 doentes; 58,3% mulheres, 41,7% homens,
idade média 41,6anos, IMC: 26,8Kg/m2. Comorbilidade psi-
quidtrica 46% (ansiedade e depressao), 26% medicados com
psicotropicos. Fadiga em 69%. ESS 10.8; Laténcia do sono 36.2
min; Eficiéncia do sono 83.3, N1 13.6%; N2 53,6%; SWS 19.0%,
REM 13.8; Laténcia REM 114min. 50% tiveram ECN durante a
VPSG, 50% a saida de N1 ou N2, 50% a saida de REM. 90% apre-
sentam PLM s(PLM-I 9.7/h) Tratamento: Ropinirol. Remissao
total dos ECN, diminui¢do do peso e melhoria das queixas de
sonoléncia e fadiga em 3/4 doentes reavaliados até ao presente.

Conclusoes: Nesta populagao, a obesidade era frequente, a
comorbilidade psiquidatrica verificou-se em 46% dos indivi-
duos, 68% tinham queixas de fadiga e o ESS médio era de 10.8.
Estes dados apontam para um impacto incontestavel desta
patologia na qualidade de sono e vigilia. O follow up permiti-
rd uma melhor determinagdo do impacto da terapéutica
dopaminérgica no tratamento do SCN.

Trombdlise no AVC isquémico aqudo:
estendendo a janela terapéutica

Pedro Castro, Teresa Mendonca, Elsa Azevedo, pelo Grupo de
Doenca Vascular Cerebral do Hospital de Sao Joao

Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.
pedromacc@gmail.com; elsaazevedo@netcabo.pt

Introducio: As recomendagdes actuais indicam tratamen-
to com alteplase (rtPA) intravenoso no AVC isquémico agudo
até as 3h de sintomas, embora seja benéfico numa maior jane-
la de tempo (ESO - Classe I, Nivel B). Enquanto se aguardam
resultados dos ensaios em curso para avaliacdo do
risco/beneficio para além das 3h, muitos clinicos optam por
seleccionar mediante apreciag@o do risco individual.

Objectivo: No AVC isquémico, comparar o resultado do
tratamento trombolitico iniciado entre 3-4,5h com o aplicado
nas 12s 3h, num hospital central.

Métodos: Incluiram-se doentes com AVC submetidos a
trombdlise no Hospital Sao Jodo de Fevereiro 2004 a 15 de
Setembro 2008. Analisou-se o registo de dados, caracterizan-
do-se os grupos A com inicio de tratamento 3-4,5h e B <3h, de
acordo com as variaveis sexo, idade, factores de risco, incapa-
cidade prévia (Escala de Rankin modificada, mRS), AVC pré-
vio, FA prévia, dose de rtPA e défice inicial (NIHSS).
Comparou-se a evolucdo dos grupos relativamente a hemor-
ragia intracraniana sintomadtica (HICS), mortalidade aos
7 dias e aos 3 meses e independéncia aos 3 meses (mRS 0-2).

Resultados: Grupo A 32 e grupo B 230 doentes; tempo sin-
tomas-agulha com mediana 195 vs 150. Grupo A: mais homens
(66vs50%), idade semelhante (64vs66), menor independéncia
prévia (85vs98%), mais AVC prévio (28vs13%), mais FA
(41vs28%) e maior dose de rtPA (67,5vs63), NIHSS inicial seme-
lhante (14vs13), mais HICS (3vs1%,p=0,431), menor mortalida-
de aos 7 dias (3vs4%,p=0,747) e aos 3 meses (6vs10%,p=0,259),
e maior independéncia aos 3 meses (56vs47%,p=0,166).
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Conclusdo: O grupo tratado entre 3-4,5h teve na nossa
série melhor evolucdo, ainda que nao significativa, em relacao
aos tratados mais precocemente. Este facto deveu-se certa-
mente a uma maior seleccao neste grupo. Parece assim justi-
ficar-se o alargamento da janela em casos seleccionados,
como nos mais graves em que a histéria natural alternativa é
m4d, ou com presumivel melhor resposta terapéutica, como
sdo exemplo os cardioembolicos.

Fibrindlise endovenosa na fase aguda
do AVC isquémico. Resultados dos
Primeiros 50 doentes tratados no Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Joao Paulo Gabriel, Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon, Ana
Paula Dias, Maria do Céu Branco, Nelson Barros, Georgina
Neves, Francisco Esteves, Fernando Afonso, Mario Rui Silva
Unidade do Acidente Vascular Cerebral, Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.

jp.sequeira@iol.pt

Introducéo e objectivos: Iniciou-se, em Marco de 2007, o
protocolo de referenciacdo para tratamento fibrinolitico do
AVC em fase aguda com alteplase ev, do Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro (CHTMAD). Apresentam-se o0s
resultados relativos aos primeiros 50 doentes tratados.

Metodologia: Avaliacdo prospectiva das caracteristicas a
admissdo, evolugdo hospitalar, estado funcional e mortalida-
de, observados a alta e aos 3 meses.

Resultados: Os primeiros 50 doentes foram tratados entre
14.03.2007 e 17.05.2008. Destes, 24 eram mulheres, 3 residiam
fora da area de influéncia directa do CHTMAD, 13 sofreram
enfartes totais (TACI) e, 34 enfartes parciais (PACI), da circulagdo
anterior, em 3 o enfarte foi lacunar (LACI). Em 56% dos casos o
hemisfério cerebral afectado foi o esquerdo. A média das idades
foi 71 anos (36-82). Iniciou-se o tratamento, em média, 172
minutos apoés o inicio de sintomas e 92 ap6s a admissao hospita-
lar. A mediana de NIH-SS a admissao foi 12 (6-21) e a alta 3 (0-29).
Em 78% dos casos o diferencial da pontuacdo NIH-SS entre a
admissao e alta foi superior ou igual a 5. Dos 50 doentes, 30 (60%)
tiveram alta funcionalmente independentes (mRS<2). Ocorreu
apenas 1 caso de hemorragia intracerebral sintomatica definida
pelo critério usado no SITS-MOST, a qual resultou em fatalidade,
e 5 pelo critério da NINDS. A mortalidade intrahospitalar foi 10%
e a durac@ao média do internamento 6 dias (2-28). Aos 3 meses a
proporcao de individuos com independéncia funcional foi 62% e
amortalidade 14% (n=7), 6 casos perderam-se para follow-up.

Conclusoes: Os resultados sao satisfatorios, nao diferindo
significativamente daqueles obtidos em ensaios clinicos e
estudos de vigilancia. E necessario optimizar procedimentos,
quer no pré, mas sobretudo no intra-hospitalar, de forma dis-
ponibilizar o tratamento de forma mais abrangente, atenden-
do especialmente aos que residem mais longe do hospital.

A gravidade das alteracoes da
substancia branca cerebral (ASB) e a
diabetes sdo preditores de defeito
cognitivo em idosos independentes com
ASB. Resultados do estudo LADIS

Ana Verdelho', Sofia Madureira', Carla Moleiro?, José Ferro'
1-Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 2-Departamento de Psicologia ISCTE, Lisboa.
averdelho@fm.ul.pt
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Introducdo e objectivo: As ASB (alteracdes da substancia
branca cerebral) e os factores de risco vasculares (FRV) tém sido
associados a declinio cognitivo e deméncia, mas existem pou-
cos dados longitudinais sobre esta associagao. O nosso objecti-
vo é avaliar se a severidade das ASB e os FRV sao preditores de
defeito cognitivo, em idosos inicialmente independentes.

Metodologia: O projecto LADIS (Leukoaraiosis and
Disability) é um estudo longitudinal multicéntrico europeu,
que avalia o impacto das ASB na transi¢do para a dependén-
cia em idosos com ASB. Foram incluidos idosos com ASB de
qualquer gravidade (escala de Fazekas), com queixas neurol6-
gicas minor sem impacto funcional/voluntarios. Os partici-
pantes foram avaliados anualmente durante 3 anos, com um
protocolo que incluiu avaliacdo clinica e funcional, com regis-
to de FRV e avalia¢do neuropsicolégica. Durante o seguimen-
to, os doentes foram classificados de acordo com critérios de
deméncia e defeito cognitivo ndo deméncia. Foi efectuada
RMN craniana na inclusao e no fim do seguimento.

Resultados: Foram incluidos 639 individuos (74.1 + 5 anos,
55% mulheres, 9.6+3.8 anos de escolaridade). 89% (568),
78.4% (501), e 75% (480) dos participantes foram avaliados na
visita de ano 1, 2 e 3. No fim do estudo 90 participantes tinham
deméncia e 147 tinham defeito cognitivo ndo deméncia.
Usando o modelo de regressao de Cox a educagdo (= -.065,
p=.001; HR=.94, CI 95%[.903,.972]) e a gravidade das ASB
(p=.245; p=.005; HR=1.28, C195%(1.077,1.517]) foram predito-
ras independentes de defeito cognitivo, controlando os resul-
tados para a atrofia do lobo temporal. Considerando os FRY,
com a regressao de Cox, a diabetes foi o tinico factor de risco
preditor de defeito cognitivo, (B= -.453; p=.01; HR=.64, CI
95%[.451,.897]), mesmo controlando para a idade, nivel edu-
cacional, ASB e atrofia do lobo temporal.

Conclusdo: A gravidade das ASB e a diabetes sdo predito-
res de defeito cognitivo em de idosos com ASB.

Cronologia da progressao das
estenoses carotideas por eco-Doppler

José Mario Roriz', Rosa Santos?, Elsa Azevedo?

1-Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Unidade Local
de Saide de Matosinhos, Matosinhos; 2-Servi¢o de Neurologia —
Unidade de Neurossonologia, Hospital de Sdo Joao, Porto.
joseroriz@yahoo.com

Introducdo: Embora na literatura se tenha debrucado sobre
a progressao de placas aterosclerdticas carotideas, factores asso-
ciados e risco de eventos cerebrovasculares, apenas um nimero
restrito de trabalhos se concentrou em determinar o ritmo cro-
nolégico de evolugdo das placas. Este conhecimento poderia
revelar-se pertinente para definir o prognéstico individual, ante-
cipar cronologicamente a necessidade de endarterectomia ou
estabelecer o intervalo 6ptimo entre exames de seguimento.

Objectivos: Determinar o ritmo de progressao anual das
estenoses carotideas.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos resultados de eco-
Doppler carotideo em doentes com pelo menos uma repeti-
¢do de exame na Unidade Neurossonologia do Servico
Neurologia do HSJ entre Jan.2004 e Abr.2008, registando per-
centagem de progressao de estenose, tempo de seguimento e
ratio progressdo/tempo entre exames consecutivos.

Resultados: Incluidos 690 exames bilaterais (419 repeticoes)
relativos a 271 doentes seguidos em média por 16,11 meses, com
~2,55 exames/doente. 41 doentes nao apresentaram alteracoes
no exame inicial, nenhum deles revelando progressao no segui-
mento. Dos doentes com estenose no exame inicial, 48% nao
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teve modificacdo e 37% demonstrou agravamento, que foi bila-
teral em 31% destes. No mesmo grupo documentou-se um
ritmo global de agravamento mensal de estenose de
0,09%/més/carétida, convertido a 0,94%/més quando conside-
rados exclusivamente os casos com agravamento conhecido a
posteriori.

Conclusoes: O ritmo médio de progressdo das estenoses ate-
roscleréticas aproxima-se de 1%/ano. Contudo, o agravamento
aterosclerotico efectivo ocorre em pouco mais de um terco dos
doentes, sendo maioritariamente unilateral. Se agravamento de
estenose ja confirmado, as taxas de progressao podem aproxi-
mar-se de 1%/meés, sublinhando a importancia do seguimento
para definicdo progndstica. Assim, nos doentes com estenose,
pode justificar-se repeticao do exame ap6s um ano para avaliar
a evolucdo; se estabilidade, podera nao se justificar seguimento
ulterior inferior a 4 anos, particularmente se estenose nao proxi-
ma de valores com indicacao cirtirgica. Se exame inicial normal,
nao parece justificar-se exames de seguimento.

Mutacdes do gene GLA e do gene
NOTCH3 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’, Catia Carmona’', Assungao
Tuna®, Miguel Rodrigues’, Carla Ferreira®, Ana Amélia Nogueira
Pinto’, Fernando Silva'’, André Leitao'!, Joao Paulo Gabriel'?,
Sofia Calado'®, Jodao Paulo Oliveira® e José Manuel Ferro?®, em
nome do grupo de investigadores do PORTYSTROKE

1-Servico de Neurologia Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-
Servigo de Genética Médica Hospital de Sao Jodo, Porto; 3-Servico
e Neurologia Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Servigo de
Neurologia Hospital de Sdo Joao, Porto; 5-Servico de Neurologia
Hospital de Sao Sebastiao, Feira; 6-Servico de Neurologia Hospital
de Santo Anténio, Porto; 7-Servico de Neurolgia Hospital de Sao
Bernardo, Setuibal; 8-Servico de Neurologia Hospital de Sao
Marcos Braga; 9-Servico de Neurologia Hospital de Fernando de
Fonseca; 10-Servico de Neurologia Hospitais da Universidade de
Coimbra; 11-Servico de Neurologia Centro Hospitalar dos Covoes;
12-Servico de Neurologia Hospital de Sao Pedro, Vila Real; 13-
Servico de Neurologia Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
vbaptista@hgo.min-saude.pt

Introducao: O Acidente Vascular Cerebral (AVC) constitui
uma causa importante de mortalidade e morbilidade em adul-
tos jovens. Nao obstante, numa percentagem significativa de
casos a sua etiologia permanece por esclarecer. A doenga de
Fabry e o CADASIL (Cerebral autosomic dominant arteriopathy
with subcortical infarts and leucoencephalopathy) sao doencgas
monogénicas raras que podem associar-se a AVC em idade
jovem. Nao existem dados que permitam estimar a sua preva-
léncia, nem decidir quando considerar a sua investigacao.

Metodologia: Durante 1 ano, (Novembro 2006 - Outubro
2007), foi efectuado um estudo prospectivo multicéntrico, em
12 hospitais. Foram incluidos todos os doentes jovens (idade
=18 e <55 anos) com um primeiro AVC. Foram compilados
dados demogriéficos, clinicos e imagiolégicos. Foram pesqui-
sadas as mutacgdes dos genes GLA (sequenciacdo completa) e
NOTCH3 (sequenciac¢ado dos exdes 4, 11, 18 e 19). Foi realizado
o doseamento da alfagalactosidase nos doentes com altera-
¢oes do gene GLA.

Resultados: Foram estudados 493 doentes (idade média
45,4 anos, 61% sexo masculino), de um total de 625, (132 recu-
saram, morreram, ou perderam-se por outras razoes). Os
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eventos vasculares foram: 74% AVC isquémico, 23% AVC
hemorragico (incluindo 26 hemorragias subaracnoideias) e
3% trombose venosa cerebral (TVC). No gene GLA, foram
encontradas mutagoes em 12 doentes (9 com AVC isquémico,
2 com AVC hemorrégico e 1 com TVC): R118C, (n=6) e D313Y
(n=6). Foi identificado um polimorfismo, previamente nao
descrito, em 2 doentes: gl136c>t. No gene NOTCH3 foram
encontradas mutacdes em 8 doentes (6 com AVC isquémico e
2 com AVC hemorragico): R163W (n=1), P167S (n=1), T577A
(n=1), G595S (n=1), S978R (n=2), HI81Y (n=1) e R1036Q (n=1).

Conclusdes: A pesquisa de mutacdes nos genes GLA e
NOTCH3 em doentes jovens com AVC tem uma baixa rentabi-
lidade diagnostica. Apesar disso, ambas devem provavelmen-
te ser consideradas nos diferentes tipos de AVC, incluindo,
para o gene GLA, na TVC.

Um ano de experiéncia na Consulta
de Doencas Desmielinizantes

Filipe Palavra', Daniela Marado?, Carla Cecilia Nunes', Grilo
Gongalves'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.,
Coimbra; 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar de
Coimbra - E.PE., Coimbra.

filipepalavra@gmail.com

Introducdo: O exercicio da actividade clinica obriga a
reflexdo sobre objectivos e estratégias que visem melhorar a
vertente assistencial. Revela-se importante pensar em quem,
0 qué e como tratamos.

Objectivo: Caracterizar a populacao de doentes que frequen-
taram a Consulta de Doencas Desmielinizantes (CDD) num ano.

Metodologia: Foram revistos os processos hospitalares dos
doentes que tiveram, pelo menos, uma CDD, entre 1 de Maio
de 2007 e 30 de Abril de 2008. Recolheram-se dados demogra-
ficos, diagndsticos, formas de apresentacao e evolucao clini-
ca, comorbilidades, tratamentos, resultados de métodos com-
plementares de diagnéstico e avaliagao funcional.

Resultados: Estudaram-se 109 doentes, com uma média
de idades de 38.6 anos (DP=11.8), sendo 71% mulheres. A
Esclerose Multipla (EM) clinicamente definitiva é a patologia
mais frequente (67% dos casos): 81% sao formas surto-remis-
sdo, 15% secundariamente progressivas e 4% primariamente
progressivas, encontrando-se exclusivamente tratados com
imunomoduladores 71% dos doentes (restantes sob imunos-
supressores). Em 29% dos casos, foram défices motores que
desencadearam a investigacdo diagnoéstica. Cerca de 92%
cumprem os critérios imagioldgicos de Barkhoff e, nos doen-
tes em que foi possivel obter resultados da PL, 51% apresen-
tam BOC de IgG. A média do ntiimero de surtos por ano é de
0.77, com DP=1.04. Quinze doentes (14%) sdo seguidos por
provéveis Sindromes Clinicos Isolados e 18 (17%) por outras
patologias. Os doentes apresentam, em média, 7.2 anos de
doenca (DP=8.1) e em 16% deles foram identificados parame-
tros clinicos ou laboratoriais sugestivos de doenga auto-
imune concomitante. A avaliacdo funcional com a Expanded
Disability Status Scale (EDSS) revelou uma moda de 1.5.

Discussao / Conclusao: O nimero de processos estudados
é inferior ao total de doentes registados na CDD, embora esta
amostra traduza a sua realidade, em que a EM é a doenca mais
observada, encontrando-se os doentes num bom nivel fun-
cional, com uma taxa anual de surtos média inferior ao des-
crito na literatura.
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Influéncia de factores climatéricos na
incidéncia de surtos de Esclerose Miiltipla
numa populacdo portuguesa

Ana Catarina Fonseca, Carlos Cordeiro, Joao Costa, Ruth
Geraldes, Joao de Sa

Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
catarinagfonseca@gmail.com

Introducio: Considera-se, actualmente, que ndo s6 factores
genéticos mas também ambientais sdo importantes na etiolo-
gia e fisiopatologia da Esclerose Muiltipla (EM). Alguns factores
ambientais como a temperatura, tém sido associados a agrava-
mento dos sintomas neurolégicos. Contudo, a informagao dis-
ponivel na literatura relativamente a relacao entre surtos de EM
e factores climatéricos é escassa e refere-se a pequenos grupos
de doentes.

Objectivo: Determinar uma possivel associacao entre a
incidéncia de surtos de EM e alguns factores climatéricos
(temperatura maxima e minima, pressao atmosférica e humi-
dade) numa populacdo portuguesa

Metodologia: Estudo retrospectivo, de Janeiro de 2004 a
Dezembro de 2007, realizado no Servico de Neurologia do
Hospital de Santa Maria. Foram analisados 414 surtos de EM
em 250 doentes (179 mulheres). Determinou-se o nimero
meédio de surtos por més, as temperaturas atmosféricas maxi-
mas e minimas médias, humidade média e pressao atmosféri-
ca por més. Foram utilizados testes estatisticos ndo paramé-
tricos para avaliar e comparar a distribuicdo do ntiimero de
surtos ao longo dos meses e estacoes. O coeficiente de corre-
lacdo de Spearman foi determinado para a frequéncia de sur-
tos e cada um dos parametros climatéricos.

Resultados: Nao foi encontrada uma diferenca estatistica-
mente significativa entre os meses relativamente ao nimero
de surtos (mdaximo de 48 surtos em Janeiro e Maio e um mini-
mo de 27 em Junho). Nenhuma associacdo foi encontrada
entre qualquer factor climatérico e nimero de surtos

Conclusdo: A nossa série é uma das maiores que avaliou a
influéncia da temperatura, humidade e pressdao atmosférica
nos surtos de EM. Uma maior frequéncia de surtos de EM nos
meses mais quentes do ano foi reportada em algumas séries
de doentes, incluindo em Espanha. Na nossa série, o nimero
de surtos de EM parece nao estar relacionado com os factores
climatéricos estudados.

Auséncia de associacdo entre os
polimorfismos do gene HFE e a Esclerose
Miltipla numa populacao de doentes
portugueses

Andreia Bettencourt', Ana Martins da Silva?, Clara Pereira’,
Cl4audia Carvalho?®, Ernestina Santos?, Ester Coutinho? Susana
Gomes*, Paulo P Costa'?, Denisa Mendonga', Luis Monteiro?,
Paula Faustino*, Berta Martins da Silva'?®

1-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar ICBAS-UP, Porto;
2-Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto;
3-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto; 4-
Instituto Nacional de Satude Dr. Ricardo Jorge (INSA), Lisboa.
ambettencourt@icbas.up.pt

Introducdo: Altas concentracdes de ferro foram descritas

nas lesdes de Esclerose Multipla (EM). A etiopatogénese que
medeia a deposi¢ao de ferro no cérebro destes doentes é
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pouco conhecida. A semelhanca de outras patologias relacio-
nadas com o metabolismo do ferro, como é exemplo a
Hemocromatose Idiopdtica, factores genéticos poderao estar
implicados na etiopatogénese das lesdes de EM.

Objectivos: Correlacionar os polimorfismos do gene HFE
(C282Y e H63D) com a susceptibilidade e severidade da EM.

Metodologia: Foram estudados 249 doentes com EM,
segundo os critérios revistos de McDonald, seguidos na
Consulta de Neuroimunologia do HSA e 129 controlos. Os
doentes foram subdivididos em 3 grupos, de acordo com
severidade clinica: 78 EM-benigna (EDSS<3.0, tempo de
doenca =10 anos); 46 EM-ndo-benigna (EDSS>3.0 apds o
mesmo periodo) e 32 EM-agressiva (EDSS=6.0 e tempo de
doenca <15 anos). A identificagdo dos polimorfismos do gene
HFE foi efectuada por PCR-RFLP e usados os testes Qui-qua-
drado e teste exacto de Fisher para a analise estatistica.

Resultados: Nao se observaram diferencas estatisticamen-
te significativas nas frequéncias alélicas dos polimorfismos
entre doentes e controlos (C282Y 4,6% vs 5,8%; H63D 17,7% vs
19,4%) e entre os diversos grupos de EM. Foi identificado um
tnico doente homozigético para o polimorfismo C282Y, que
apresentava um curso benigno de EM.

Discussao: Estes resultados sugerem que os polimorfismos
do gene HFE ndo contribuem para a susceptibilidade ou seve-
ridade da EM no grupo de doentes estudado, a semelhanga do
descrito noutras populacdes (Ramagopalan et al, 2008). A
auséncia de associagdo entre gene HFE e a EM estd de acordo
com o facto de individuos heterozigéticos para estes polimor-
fismos ndo apresentarem anomalias no metabolismo do ferro,
pelo que a deposicao excessiva de ferro descrita na EM nao
parece estar relacionada com factores genéticos.

Este trabalho foi apoiado pela Biogen idec e pelo Programa de
Financiamento Plurianual do CIGMH.

Utilidade das bidpsias cérebro-
-meningeas no diagnéstico de lesdes do SNC

Anabela Valadas, Miguel Coelho, José Ferro

Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
fanavaladas@sapo.pt; migcoelho2002@yahoo.es;
jmferro@fm.ul.pt

Introducio: O exame neuropatoldgico é o método padrao
para diagnoéstico da maioria das lesdes do SNC. Diagnésticos
anatomo-patolégicos inconclusivos tém importantes impli-
cacdes progndsticas e terapéuticas, tornando em tltima ané-
lise a sua utilidade contestével.

Objectivos: Avaliar o nimero de biépsias cérebro-menin-
geas conclusivas no diagnéstico de lesdes do SNC, e o ntime-
ro/categoria das hipdteses diagnoésticas alteradas ap6s bidpsia.

Metodologia: Estudo retrospectivo de bidpsias cérebro-
meningeas diagnésticas realizadas entre Janeiro 2000 e
Janeiro 2008, a doentes do Servico Neurologia do Hospital
Santa Maria com lesdes do SNC. As bi6psias foram considera-
das diagndsticas segundo critérios da OMS (neoplasias) e da
International Classification of Diseases 10 (outras patologias).
Os diagnosticos clinicos e anatomo-patolégicos foram dividi-
dos em trés grupos nosolégicos: neoplasico, infeccioso e infla-
matoério. Analisaram-se os resultados de forma descritiva.

Resultados: Das 47 bidpsias diagnésticas, 42 foram hemisfé-
ricas, 4 cerebelosas e 1 medular, 66% estereotaxicas e 34% aber-
tas. Dos doentes bidpsados (idade média 45.7 anos, 61%
mulheres), 69% tinham lesdes unifocais, manifestadas clinica-

Volume 8 | N.22 | Novembro de 2008

mente por crises convulsivas (29.8%), sindromas piramidais
(19.1%), sindroma do tumor cerebral (10.6%) hipertensao intra-
craniana (10.6%), e outros (29.9%). Das 87.2% biépsias conside-
radas conclusivas, 87.8% eram neoplasias, 4.88% lesoes infla-
matérias e 7.32% infecciosas; 32 bidpsias (68%) confirmaram o
diagnéstico clinico (neoplasias 28, inflamatérias 2, infecciosas
2); em 9 casos (19%) o diagnéstico foi discordante (hipétese cli-
nica neoplasia 0, inflamatdria 6, infecciosa 3). Destes 9, 8 tive-
ram o diagndstico neuropatolégico de neoplasia.

Conclusoes: 87% das bidpsias foram conclusivas, e o diag-
néstico mais frequente foi neoplasia. Em 19%, o diagnéstico cli-
nico foi alterado, de lesao nao neoplésica para neoplasica. Estes
resultados mostram a utilidade das biépsias cérebro-meningeas
no diagnéstico diferencial da natureza da lesao do SNC, sobre-
tudo quando o diagnéstico clinico é de lesdo ndo neoplésica.

Prevaléncia de Defeito Cognitivo e
Deméncia: resultados de estudo em duas
populacdes do Norte de Portugal

Belina Nunes'?, Ricardo Silva?, M. Carolina Costa e Silva®®
1-Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos; 2-
Centro de Estudos de Deméncias, Porto; 3-Departamento de
Estudos de Populacdes, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar, Universidade do Porto.

bnunes@weblink.pt

Introducéo: Os autores realizaram no periodo de 2003-
2008 um estudo de base populacional em duas comunidades
do Norte de Portugal.

Objectivos: Determinacdo da prevaléncia de deméncia e
defeito cognitivo sem deméncia (CIND) numa populagio
rural e noutra urbana e sua eventual associacao com factores
culturais, socio-econémicos e ambientais.

Metodologia: O estudo abrangeu duas populagdes, entre
0s 55 e 0s 79 anos de idade, com caracteristicas sécio-demo-
gréficas distintas: uma rural (Arouca) e uma urbana (Sao Joao
da Madeira). Utilizou-se como base para selec¢ao da amostra
alistagem dos utentes dos Centros de Satide destes concelhos.
O estudo decorreu em duas fases, a primeira de detec¢ao de
casos através de entrevistas e testes neuropsicolégicos e a
segunda de exame clinico por neurologista e exames comple-
mentares. Os critérios para a segunda fase consistiram em
pontuacdo anormal no MMSE. Foram classificados como
CIND os individuos com pontuagdes de 1 desvio-padrao abai-
xo da média para a idade e escolaridade. Os critérios de
demeéncia foram os do DSM-IV.

Resultados: Dos 1315 individuos da comunidade rural e
863 da comunidade urbana contactados na primeira fase
obteve-se uma adesdo de 56.2%, significativamente mais ele-
vada na drea rural (59.2%). A prevaléncia global de deméncia
foi de 2.7% (95% CI:1.9 a 3.8), mais do dobro na populacao
rural (3.4% vs 1.6%) e ligeiramente mais elevada nos homens
(3.2% vs 2.3), aumentando consideravelmente apds os 70 anos
de idade e diminuindo com a escolaridade. A prevaléncia glo-
bal de CIND foi de 12.3% (95% CI: 10.4 a 14.4), estando asso-
ciada a todas as caracteristicas s6cio-demogréficas, aumen-
tando ligeiramente na populacdo rural, com a idade, no sexo
feminino e diminuindo com a escolaridade.

Conclusdes: Os valores de prevaléncia de deméncia e de
CIND encontrados sao idénticos aos obtidos noutras popula-
¢des com caracteristicas socio-demograficas semelhantes,
salientando-se o papel do analfabetismo/baixa escolaridade
como factor de risco.

Compromisso: Bolsa n° 1279 da Fundagao Calouste Gulbenkian.
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Predictores neuropsicoldégicos de
deméncia numa populacdo de idosos com
alteracdes da substancia branca, sem
defeito funcional: estudo LADIS

Sofia Madureira', Ana Verdelho!, Carla Moleiro?, José Ferro'
1-Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 2-Departamento de Psicologia Social e das Organizac¢oes
do ISCTE, Lisboa.

pmadureira@fm.ul.pt

Introducdo: as alteracdes da substancia branca (ASB) sdo
associadas a défices cognitivos e deméncia. A identificacdo
das alteracdes cognitivas é importante na determinacao do
risco de progressao para deméncia.

Objectivos: identificar as medidas neuropsicolégicas que
funcionam como preditores de deméncia ao fim de 3 anos de
seguimento.

Metodologia: O projecto LADIS (Leukoaraiosis and
Disability) é um estudo longitudinal, multicéntrico, que avalia
o impacto das ASB na transicdo para a dependéncia.
Incluiram-se participantes com ASB de qualquer gravidade
(escala Fazekas), sem alteracdes a nivel funcional. Os partici-
pantes foram submetidos a avalia¢des clinicas, neurolégicas e
neuropsicolégicas anuais, por um periodo de 3 anos. A avalia-
¢do cognitiva incluiu o MMSE, a bateria ADAS-Cog com a
extensao VADAS, e os testes Stroop e Trail-Making. Em cada
visita, foi feita a classificacao clinica de acordo com os crité-
rios de “deméncia”’ ou “defeito cognitivo ndo deméncia”. Foi
feita RM na inclusao e tltimo ano de seguimento.

Resultados: Dos 639 individuos incluidos (idade 74+5 anos,
10+4 anos de escolaridade), 480 foram avaliados no tltimo ano.
No final do estudo, 90 participantes tinham deméncia e, quando
comparados com os participantes sem deméncia, eram mais
velhos (¢ = 3.6; p<0.001), com um nivel educacional mais baixo (¢
= -2.3; p<0.02) e ASB mais graves (X*=31.6; p<0.001). O grupo
com deméncia apresentava pior desempenho cognitivo em
todos os testes e medidas compostas de funcionamento execu-
tivo (t = -8.2; p<0.001), velocidade/controlo motor (¢ = -9.55;
p<0.001) e memoria (¢ = -9.68;p< 0.001), na avaliacao de inclu-
sd30. Nos modelos de regressao logistica, controlando a idade,
nivel educacional e grau de ASB, as pontuacoes mais baixas no
MMSE (B= .33; p<.001), VADAS-Cog (p= -.07; p=.02) e dominio
memodria ($=1.2; p<.001) foram preditores de deméncia.

Conclusoes: Pior desempenho no MMSE e na VADAS-Cog
foram preditores de deméncia, numa populacdo de idosos
independentes, com ASB.

Alzheimer’'s disease biomarkers in
the cerebrospinal fluid - first results in
Lisbon

Sonia Isabel Pereira’, Florian Deisenhammer?, Alexandre de
Mendonca®, Gabriel Miltenberger-Miltenyi'

1-GenoMed Diagnostic Laboratory and Institute of Molecular
Medicine, University of Lisbon, Lisbon; 2-Department of
Neurology, Innsbruck Medical University, Innsbruck; 3-
Department of Neurology, Faculty of Medicine, and Institute of
Molecular Medicine, University of Lisbon, Lisbon.
gmiltenyi@fm.ul.pt

Background: The concentrations of the amyloid peptide
B1.42 (Ap42), total tau protein (t-tau) and phosphorylated tau
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(p-tau) in the cerebrospinal fluid (CSF) were shown to be reli-
able prognostic indicators in mild cognitive impairment (MCI),
and were proposed as useful biomarkers in early-stage
Alzheimer disease (AD). The cut-off values considered in most
laboratories when testing biomarker concentrations of amyloid
B1-42 (AB42), total tau (t-tau) and phosphorylated tau (p-tau) are
based on the literature values, and only a few laboratories refer
to biomarker concentration values measured in their own
cohort of healthy individuals. However, as these cut-off values
can slightly differ among different laboratories, according to the
characteristics of the control sample or laboratory measuring
methods, determination of control-based cut-off values for
each laboratory should be important for a precise diagnosis.
Aim of the study: Determination of t-tau, p-tau and Ap42
concentrations from CSFs of healthy control individuals.
Patients and methods: Seventeen control CSF samples
were tested. The CSF samples were taken from lumbar punc-
ture performed in 17 subjects (49 + 20; 5 men and 12 women)
for exclusion of meningitis or subarachnoid bleeding. The
ELISA Innogenetics tests were used for quantification of AB42,
t-tau and p-tau in the CSE
Results: The concentrations of t-tau (64,1pg/ml + 50,5) and
p-tau (29,3pg/ml + 10,8) in the healthy controls were in the
range previously described as normal in the literature. The
Ap42 concentrations (454,7pg/ml + 190,6) were usually also
in the normal range, except for 3 samples which were low.
Conclusions: Biomarker concentration values in the CSF
measured in healthy individuals are provided. These data are
consistent with previous reports, and will be used to establish
precise cut-off values at our laboratory.

Caracterizacao de familias
portuguesas com ataxia cerebelosa pura
dominante

Vitor Tedim Cruz', Assuncao Tuna?, Isabel Silveira®, Jorge
Sequeiros?®, Paula Coutinho'?

1-Servico de Neurologia do Hospital S. Sebastido, Santa Maria da
Feira; 2-Servigo de Neurologia do Hospital Santo Anténio, Porto,
3UnIGENe, IBMC (UP), Porto.

veruz@hospitalfeira.min-saude.pt

Introduc@o: As ataxias cerebelosas dominantes (ADCA) sdao
doencas degenerativas muito heterogéneas, tanto do ponto de
vista clinico como genético, com um largo espectro (e alguma
sobreposicao) na expressao fenotipica. O sindromo cerebeloso é
a manifestacdo central e, nalgumas formas ditas “puras”, tinica.

Objectivo: Caracterizar as familias portuguesas com ADCA
pura.

Doentes e métodos: Através de um rastreio de base popu-
lacional de ataxias hereditdrias em Portugal, cobrindo agora
cerca de 8,5 milhoes de habitantes, foram identificadas 201
familias com ADCA, 20 das quais puras. Todas as familias
foram testadas para as mutacoes ja conhecidas (DM], DRPLA,
SCAL, 2, 6-8, 10, 12, 14 e 17).

Resultados: A doenga de Machado-Joseph representa 55%
(N=110) das familias com ADCA, a atrofia dentatorubro-palido-
luysiana 3,5% (N=7), e outras ADCA com diagnéstico molecular
6% (SCA2=4, SCA8=4, SCA6=2, SCA7=1, SCA17=1). As formas
cerebelosas puras representam 10%, das quais apenas uma
com diagnéstico molecular (SCA14), e correspondem a 48
doentes observados. Neste grupo, aidade média de inicio foi de
50,3 anos (18-75), o modo de inicio ataxia de marcha em 76,6%,
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ataxia e disartria combinadas em 19,2% e disartria isolada em
4,2%. Foi referida em cinco familias tosse espasmoédica, que
numa delas antecedeu de uma década o inicio da ataxia.

Discussao: Nesta revisdo de ataxias dominantes puras foi
posto em evidéncia um largo espectro de idades de inicio,
embora na maioria seja tardio. O modo de inicio mais comum
foram as perturbacdes do equilibrio, mas, em alguns doentes,
uma disartria isolada foi o primeiro sinal. Em 25% das familias
foi identificado um inicio muito particular — tosse espasmaodi-
ca. Esta é uma caracteristica cujo valor diagnéstico e de agru-
pamento de doentes ndo estd ainda estabelecido, e que pode
certamente passar despercebida. As familias portuguesas com
ataxia cerebelosa pura representam uma parte importante do
espectro clinico das ADCA. Facto importante, para a maioria
ndo é possivel — ainda — o diagnoéstico molecular.

Estudos genéticos numa populacao
portuguesa de doentes com Esclerose
Lateral Amiotroéfica

Susana Pinto', Peter Andersen?, Gabriel Miltenberger Miltényi®,
Julia Costa®*, Sonia Isabel Pereira®, Benjamim Ohana', Mamede
de Carvalho'*

1-Instituto de Medicina Molecular — Faculdade de Medicina de
Lisboa, Lisboa; 2-Department of Neurology, Umea University
Hospital, and Institute of Clinical Neuroscience, Umea
University; 2-GenoMed, Lisboa; 3-Laboratory of Glycobiology,
Instituto de Tecnologia Quimica e Biolégica; 4-Departamento de
Neurociéncias — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
mamedemg@mail.telepac.pt

Introducdo: Na Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) varios
genes tém sido implicados, sendo que as mutacoes do enzima
SOD1 correspondem a cerca de 20% dos casos com histéria
familiar (ALS1). Mais de 100 mutacoes desta molécula foram
descritas, com expressao autosémica dominante. A mutacao
D90A tem uma expressao autosémica recessiva na Escandinavia
e dominante nos outros paises. Cerca de 2% das formas espora-
dicas sdo positivas para uma mutacdo SOD1. Recentemente foi
descrita uma familia com ELA de origem Portuguesa com uma
nova mutacdo dominante, na proteina VAPB (ALAS8). Os nossos
estudos prévios de proteémica em doentes Portugueses identi-
ficaram uma maior prevaléncia do polimorfismo GC2 da protei-
na Vitamin D-binding protein (DBP).

Objectivos: Investigacdo daqueles genes numa populagdo
Portuguesa de doentes com ELA.

Populacido e Métodos: Oitenta e seis doentes (52 do sexo
masculino) com ELA-doenca do neurénio motor (DNM)
foram incluidos, apds consentimento informado. A idade
media no inicio da doenca foi de 56 anos (entre os 21 e os 77
anos) e a mediana da duracdao da doenca foi de 27 meses
(entre 1 més e 22 anos). Sessenta e nove doentes foram diag-
nosticados como ELA (12 com doenga possivel, 34 com doen-
¢a provavel e 23 com doenca definitiva), dos quais 14 com ini-
cio bulbar; 3 como esclerose lateral primdria; 14 como atrofia
muscular progressiva. Seis doentes tinham histéria familiar
positiva. Em 5 doentes a doenca teve inicio antes dos 30 anos.

Resultados: Nesta populacdo os resultados foram negati-
vos para as mutacoes VAPB. Em apenas um doente do sexo
feminino com uma forma de progressdao muito lenta com ini-
cio nos membros inferiores foi identificada uma mutacao do
gene SOD1 - Asp90Ala (D90A) em homozigotia. Os resultados
preliminares nao confirmaram uma maior prevaléncia do
genotipo GC2-2.
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Conclusoes: A prevaléncia da mutacao do enzima SOD1
parece ser baixa na populacdo portuguesa. Mutagdes na pro-
teina VAPB ndo foram encontradas, a despeito da origem
Portuguesa da familia descrita no Brasil. O polimorfismo da
proteina DPB é uma nova e interessante via de investigacao.

Polineuropatia Amiloidética Familiar:
alguns aspectos da variabilidade fenotipica

Teresa Coelho', Luis Maia', Ana Martins da Silva', Alda Sousa®®
1-Unidade Clinica de Paramiloidose, Hospital de Santo Anténio,
Porto; 2-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Porto;
3-IBMC, Porto.

tcoelho@netcabo.pt

Introducio: A Polineuropatia Amiloidética Familiar (PAF) é
uma amiloidose hereditaria particularmente frequente em
Portugal, quase exclusivamente relacionada com a mutagao da
transtirretina TTRVal30Met. Uma variabilidade fenotipica cada
vez maior tem sido descrita no mundo e dentro de cada foco.

Objectivos e métodos: Apresentar a expansdao do nimero
de doentes registados no nosso Hospital. Analisar a variabili-
dade fenotipica no maior foco conhecido. Alertar para um
novo paradigma de diagnéstico.

Meétodos: 0s nossos registos incluem 2264 doentes obser-
vados entre 1939 e Dezembro de 2007, com confirmacdo da
mutacdo TTRVal30Met neles ou na familia. Relaciondamos
cada doente com uma familia, identificando os casos index.
Analisdmos a proporcao dos sexos, a idade de inicio e o ano de
diagnéstico. Cada familia foi classificada como “sem diagnoés-
tico prévio” ou “de novo” consoante o caso index descrevia ou
nao casos semelhantes nas geragoes anteriores.

Resultados: O niimero de doentes diagnosticados estd em
expansdo: 62% dos doentes e 41% das familias foram diag-
nosticados nas duas tltimas décadas. As familias de novo com
uma mutagdo previamente silenciosa, predominam entre as
familias diagnosticadas nas duas udltimas décadas (57% versus
43%).0 sexo masculino é predominante (1:1.1 na populagao
total de doentes e 1:1.4 nos casos index, mas sem diferenca
entre os dois tipos de familias. A idade de inicio (em anos) é
significativamente inferior nos homens (32,6 + 10,3 vs 37,2 +
10,3) e é significativamente mais elevada nos casos index das
familias de novo (46,5 + 12,3 vs 32,6 + 8,2).

Conclusdo: A PAF é uma doenca em expansio em
Portugal. Todos os anos sdo diagnosticadas novas familias
cuja mutacao se mantinha silenciosa em geragdes anteriores.
A variabilidade da penetrancia da mutacdo com o sexo e a
idade continuam inexplicadas mas obrigam a considerar este
diagnéstico em doentes idosos e sem histdria familiar.

Diagnédstico diferencial entre
Degenerescéncia Hepatocerebral
Adquirida e Doenca de Wilson

Joana Damésio’, Cristina Ramos?®, Helena Pessegueiro Miranda®,
Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Ant6nio, Porto;
2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Santo Anténio, Porto;
3-Departamento de Medicina Interna, Hospital de Santo
Anténio, Porto.

joanadamasio80@gmail.com

Introducao: Encontram-se descritas duas formas de degene-
rescéncia hepatocerebral cronica (DHC), a familiar ou doenca de
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Wilson (DW) e a adquirida nao Wilsoniana (DHCA). Ambas par-
tilham caracteristicas clinicas, neuropatoldgicas e imagiolégicas.

Objectivos: Comparar as caracteristicas clinicas e imagio-
légicas dos doentes com DW e DHCA de modo a seleccionar
critérios para diferenciar estas entidades.

Metodologia: Seleccionamos 12 doentes com DHC, sinto-
mas neurolégicos persistentes e hipersinal em T1 dos ganglios
da base (GB) na RMN cerebral. Separamos os doentes em 2
grupos: DW e DHCA.

Resultados: Oito doentes tém DW e 4 DHCA, sendo a idade
média no inicio da clinica neurolégica, respectivamente, 22,2
+7,0 anos e 46,5 +6,6 anos. A DHCA engloba 3 casos de cirrose
alcoolica, abstinentes, e um de fibrose septal incompleta. Na
DW a doenca hepética é assintomadtica em 6 de 8 doentes e
identificada no decurso da investiga¢do da doenca neuroldgi-
ca. Na DHCA os sintomas hepaticos precederam sempre os
neurolégicos. Parkinsonismo de gravidade varidvel estava
presente nos 12 doentes. Na DW associou-se ao parkinsonis-
mo um quadro coreodisténico grave, alteragdes da fala, deglu-
ticdo e marcha; na DHCA predominaram as alteracdes das
funcdes superiores. O inicio da sintomatologia neurolégica foi
insidioso em todos os DW, enquanto na DHCA, num doente, o
inicio foi precipitado por choque hipovolémico.

Na DW as alteracdes neurorradioldgicas associadas ao
hipersinal em T1 nos GB foram o hipersinal em T2, traduzin-
do a acumulacgao cerebral de cobre, enquanto que na DHCA a
imagem foi atipica e varidvel.

Conclusdes: Apesar da similaridade clinica, neuropatold-
gica e imagiolégica entre DHCA e DW a idade de inicio dos
sintomas neurolégicos, a precocidade das manifestacoes
hepdticas, os sintomas neurolégicos associados ao parkinso-
nismo e outras alteracdes na RMN cerebral para além do
hipersinal em T1 tipico dos GB podem ser tteis no diagnosti-
co diferencial destas duas entidades.

Medicinas Alternativas e Doenca de
Parkinson: frequéncia de utilizacao,
motivacdes e expectativas

Liliana Gouveia', Ana Noronha? Maria Finisterra®, Miguel
Coelho'?, Mario Miguel Rosa'?, Joaquim Ferreira"*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa;
2-Unidade Neurolégica de Investigacao Clinica, Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.
lilianafog@gmail.com

Introducdo: Consideram-se Medicinas Alternativas um
conjunto de préticas de satide que ndo fazem parte da tradigao
de um determinado pais assim como do respectivo sistema de
satide dominante. Estudos prévios realizados nos Estados
Unidos concluiram que 40% dos doentes com Doenga de
Parkinson tinham recorrido pelo menos a uma forma de
Medicina Alternativa. Em Portugal desconhece-se a frequéncia
de recurso a este tipo de intervengoes terapéuticas, bem como
0s motivos e as expectativas subjacentes a tal op¢ao.

Objectivos: Determinar a frequéncia e o tipo de Medicinas
Alternativas a que recorrem os doentes com Doenca de
Parkinson, assim como determinar os factores (demogréficos,
sociais, filos6ficos e relacionados com a prépria doencga) asso-
ciados a essa opcao.

Metodologia: Questiondrio estruturado enviado por cor-
reio a todos os doentes inscritos na Associagao Portuguesa de
Doentes de Parkinson (APDP).
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Resultados: Foram incluidos 402 doentes na andlise dos
dados o que corresponde a uma taxa de resposta de 54 %.
Quarenta e nove por cento (n=197) utilizou pelo menos uma
forma de Medicina Alternativa. A acunpunctura (24.6%), as
massagens (19.9%) e o recurso a produtos de ervandria (16.7%)
foram as modalidades mais frequentemente utilizadas. Cerca
de quarenta e dois por cento dos doentes que utilizaram uma
medicina alternativa refere ter notado melhoria dos sintomas.

Conclusdes: Em Portugal, aproximadamente 50% dos doen-
tes inscritos na APDP ja recorreu aos servicos de uma Medicina
considerada Alternativa. A elevada prevaléncia de doentes
Parkinsénicos que recorre a este tipo de intervencdes e a per-
cepcdo subjectiva de beneficio justifica uma abordagem critica
dos aspectos condicionantes do recurso a estas opcoes bem
como dos factores relacionados com a sua eficdcia e seguranca.

Estimulacao a alta frequéncia dos
nucleos subtalamicos na Doenca de
Parkinson - reprogramacao dos
parametros de estimulacao

Nuno Vila-Cha', Alexandre Mendes', Sara Cavaco', Anténio
Verdelho?, Luis Botelho?®, Bastos Lima'

1-Servico de Neurologia do Hospital Geral Santo Anténio, Porto;
2-Servico de Neurocirurgia do Hospital Geral Santo Anténio,
Porto; 3-Servigo de Neurorradiologia do Hospital Geral de Santo
Antonio, Porto.

nunovilacha@hotmail.com

Introducéo: Apos a cirurgia para estimulagdo a alta fre-
quéncia dos ntcleos subtalamicos na Doenca de Parkinson,
sdo escolhidos, entre os 4 contactos de cada eléctrodo, os acti-
vos para a estimulagdo. Os vérios Centros tém préticas dife-
rentes, reavaliando ou nao, periodicamente, os contactos ao
longo do tempo.

Objectivos: Analisar nestes doentes as eventuais alteracdes
dos contactos activos decorrentes da sua repetida avaliagdo e
o possivel beneficio dai resultante.

Metodologia: Avaliamos 16 doentes operados no nosso
Centro, com seguimento pés-operatdrio superior a 18 meses,
15 com estimulagdo bilateral e um com estimulacdo unilate-
ral. Os testes dos contactos foram efectuados pelos mesmos
avaliadores estando os doentes sem medicacdo anti-parkin-
sonica hd, pelo menos, 12 horas. Os sintomas motores foram
quantificados utilizando a parte motora da escala UPDRS.

Analisamos os momentos em que foram comparados os
vdrios contactos e as eventuais alteracdes e beneficio dai
resultantes.

Resultados: Dois doentes foram excluidos, um por infec-
¢ao e remocdo do sistema e outro por ter os canais ligados ao
contrdrio do habitual o que nao foi detectado nas primeiras
avaliacoes.

Nas avaliacoes foram frequentes as alteragdes dos contac-
tos utilizados como activos. As 22 e 32 avaliacoes realizadas em
média, respectivamente, aos 2,3 e 6,9 meses, conduziram a
modificacdo do contacto em 40,7 e 44,7 % dos 27 eléctrodos.
Nestas avaliagdes o objectivo foi optimizar o beneficio, tendo-
se verificado que as altera¢des introduzidas permitiram
melhoria dos sintomas motores na maioria dos doentes. A
partir da 42 avaliacao as alteragdes centraram-se na resolucao
de problemas especificos (como menor beneficio de um dos
eléctrodos, freezing da marcha, disartria). Estes problemas
motivaram maior nimero de avaliacdes em 4 doentes.
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Conclusdo: Estes resultados sustentam a metodologia de
avaliagdo regular dos varios contactos efectuada nalguns
Centros. Propomo-nos manter esta pratica.

Adesado ao protocolo de diagnéstico
preditivo na Doenca de Huntington:
experiéncia da consulta de Neurologia
num Hospital Distrital

Angela Timéteo', Isabel Mendes Gaspar?, Cristina Costa’

1- Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora;
2-Servico de Genética Médica, Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
angelatimoteo@hotmail.com

Introducdo: A Doenca de Huntington (DH) é uma doenca
hereditaria autossémica dominante por expansao de triple-
tos. Aos individuos assintomdticos em risco é oferecida uma
consulta de Neurologia, em que ap6s observac¢ao neurolégica
e informacdo sobre a natureza da doenca é proposta uma
consulta de Genética Médica para protocolo de diagnéstico
preditivo (PDP). O protocolo consiste em 3 consultas: uma
primeira, de esclarecimento e avaliacao psicoldgica, a segun-
da de decisao e colheita de amostra para andlise, e uma ulti-
ma, para conhecer o resultado.

Objectivos: Avaliar uma populacdo de individuos em risco
para DH, observados inicialmente em consulta de Neurologia
e encaminhados para consulta de Genética Médica, no que
diz respeito a adesao ao PDP e aos seus factores moduladores.

Metodologia: Andlise retrospectiva de processos de indivi-
duos em risco para DH avaliados na consulta de Neurologia
de um hospital distrital nos tltimos 10 anos.

Resultados: Foram avaliados 42 individuos em risco, per-
tencentes a 21 familias, maioritariamente de raca branca
(95%), do sexo feminino (67%) e profissionalmente activos
(91%). Quarenta e um individuos entraram em PDP. Destes, 9
(21%) faltaram a primeira consulta, 14 (33%) nao comparece-
ram na segunda consulta e 1 (2%) desistiu na altura de conhe-
cer o resultado; 31% (7 homens e 6 mulheres) completaram o
protocolo, sendo que 6 individuos eram portadores do gene
expandido. Os restantes encontram-se actualmente em PDP.
A média de anos de escolaridade foi mais elevada entre os
individuos que nao completaram o protocolo.

Conclusdes: A percentagem de individuos que completa-
ram o protocolo foi alta, em comparac¢do com resultados obti-
dos noutros centros. A vinda a consulta de Neurologia previa-
mente a avaliacdo na consulta de Genética podera contribuir
para uma maior adesao ao PDP. Outros factores associados a
maior adesao ao PDP, na nossa série, foram o sexo masculino
e a escolaridade baixa.

Hipésmia em doentes com doenca de
Parkinson portadores da mutacdao G2019S
do gene LRRK2: dados clinicos e
histopatolégicos

L. Silveira-Moriyama, L. Correia Guedes, A. Kingsbury, H. Ayling,
K. Shaw, E. R. Barbosa, V. Bonifati, N. P. Quinn, P. Abou-Sleiman,
N.W.Wood, A. Petrie8, C. Sampaio, J. J. Ferreira, J. Holton, T.
Revesz, A. ]. Lees.

Reta Lila Weston Institute of Neurological Studies, UCL Institute
of Neurology, London, UK; Unidade Neurolégica de Investigacao
Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa, Portugal; Queen
Square Brain Bank, UCL Institute of Neurology, London, UK;
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Neurology Department, Sao Paulo School of Medicine, Sao Paulo,
Brazil; Department of Clinical Genetics, Erasmus MC, Rotterdam,
The Netherlands.

Introducéo: Cerca de 80 a 90% dos doentes com doenca de
Parkinson apresentam hip6smia, que se sabe preceder os sin-
tomas motores. A mutacdao G2019S do gene LRRK2 é conside-
rada actualmente como a causa mais frequente de doenca de
Parkinson. E conhecida a semelhanca fenotipica entre doen-
tes sem mutacoes de LRRK2 e portadores de G2019S, mas para
o olfacto ainda ndo existem dados sélidos sobre as semelhan-
¢as clinicas e histopatolégicas entre os dois grupos. A impor-
tancia destes estudos comparativos € sublinhada pela possibi-
lidade de estudar doentes e portadores assintomdticos de
G2019S como modelo de doenca de Parkinson idiopatica.

Objectivos: comparar o olfacto de doentes com e sem a
mutacao G2019S, de portadores assintométicos e de controlos
sauddveis. Realizar o estudo histopatolégico das vias olfativas
em doentes com G2019S.

Metodologia: Aplicacdo do teste do olfacto da
Universidade da Pennsylvania (UPSIT) a doentes com e sem a
mutagao, a portadores assintomdticos e a controlos saudé-
veis. Estudo histopatolégico das vias olfativas de doentes por-
tadores de G2019S.

Resultados: 19 doentes G2019S, 2 portadores assintomati-
cos, 145 doentes com doenca de Parkinson idiopdtica e 135
controles foram submetidos ao UPSIT. Os controlos obtiveram
valores superiores aos dos doentes. Nao se observaram dife-
rencas entre doentes com e sem G2019S. Os portadores assin-
tomadticos obtiveram resultados semelhantes aos controlos.

O estudo histopatolégico de 4 cérebros de doentes com
G2019S demonstrou a presenca de a.-sinucleina nas vias olfativas.

Conclusdes: os doentes com G2019S apresentaram um
grau de hipésmia semelhante a dos doentes com doenga de
Parkinson idiopdtica. Os portadores assintométicos nao apre-
sentaram alteracoes do olfacto, o que confirma a importancia
do estudo do mesmo para medicao de progressao da doenca.
As semelhancas clinicas e histopatolégicas encontradas entre
os grupos de doentes com e sem G2019S sublinham a impor-
tancia da mutagcdo como modelo de estudo da doenca de
Parkinson idiopatica.

Importancia do DATscan no
diagnéstico de Deméncia de Corpos de
Lewy: experiéncia numa Unidade de
Memoéria

Luisa Alves', Paulo Bugalho', José Vale', Marta Marquié?, Laura
Molina?, Teresa Gomez-Isla®, Rafael Blesa? Albert Lle6*
1-Servico de Neurologia do CHLO - Hospital Egas Moniz, Lisboa
2-Unidade de Memoria/Servicio de Neurologia del Hospital de la
Santa Creu i Sant Pau, Barcelona

asiulselva@gmail.com

Introducéo: Os critérios para Deméncia de Corpos de
Lewy (DCL) tém vindo a ser revistos. Em 2005, foi proposto
que a existéncia de pelo menos 1 de 3 caracteristicas sugesti-
vas (entre elas DATscan positivo), na presenca de apenas uma
das caracteristicas nucleares, conferia o mesmo grau de certe-
za diagndstica que a presenca de 2 caracteristicas nucleares.

Objectivos: Avaliar a contribui¢do do DATscan no diagnés-
tico clinico de DCL numa série de doentes observados na pra-
tica clinica.
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Metodologia: Estudo retrospectivo dos registos de consulta
dos doentes observados entre 2005 e 2007 na Unidade de
Memoéria do Hospital de Santa Creu i Sant Pau com suspeita de
DCL e que realizaram DATscan. Avaliagdo diagnéstica através
da aplicacdo dos critérios para DCL versao 1996 vs. versao 2005.

Resultados: Foram estudados 30 doentes (43% mulheres);
idade média de inicio de doenga - 74,7 anos. O DATscan foi
anormal em 27 casos; nos 3 em que o DATscan foi normal, a
evolucao sugeriu o diagnéstico clinico de DCL possivel, tau-
patia e parkinsonismo aterosclerético. Aplicando os critérios
propostos em 1996, 9 doentes seriam considerados casos pro-
vaveis de DCL, 10 casos possiveis e 1 nao preenchia critérios
para DCL. Classificando os doentes de acordo com os critérios
de 2005, 27 seriam casos de DCL provavel, 1 DCL possivel e 2
nao cumpriam critérios para DCL. Assim, 18 dos doentes
foram reclassificados de ‘possivel’” a ‘provavel’ com a aplica¢do
dos novos critérios. Em 14 destes doentes, a positividade do
DATscan foi determinante.

Conclusées: O DATscan foi fundamental para a re-classifi-
cacao como DCL provavel de 47% dos doentes. Nos indivi-
duos que tenham apenas uma caracteristica nuclear de DCL,
a positividade deste exame permite estabelecer o diagnéstico
de DCL provével, aumentando a sensibilidade dos critérios na
deteccao da DCL e dando um contributo importante na dife-
renciacdo de deméncias com outras etiologias.
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Revisdo genética e clinica de 30
doentes com Distrofia
Facioescapulohumeral

Rui Felgueiras', Joana Damaésio’, Teresa Coelho®

1-Servigo de Neurologia, Hospital Santo Anténio (Centro
Hospitalar do Porto), Porto; 2-Servico de Neurofisiologia,
Hospital Santo Anténio (Centro Hospitalar do Porto), Porto.
rjrfelgueiras@gmail.com

Introducédo: A distrofia facioescapulohumeral (DFEH) é
uma das mais frequentes distrofias musculares dominantes,
com prevaléncia estimada 1/20000. Resulta de uma deleccao
parcial e varidvel entre familias de um nimero de repeticoes
(D4Z4) no cromossoma 4q35. A relacao entre a dimensao da
delecgdo e a variabilidade clinica é complexa. Manifesta-se
quase sempre depois da segunda década. A evolucdo é lenta:
apenas 20% dos doentes perdem a marcha, 1% desenvolvem
sindrome restritivo respiratério necessitando de suporte ven-
tilatério e 5% apresentam arritmias cardiacas.

Objectivo: Descrever a correlacdo gendtipo-fenétipo num
grupo de doentes com DFEH.

Metodologia: Numa consulta de Doencas Neuromusculares,
revimos os dados clinicos de 30 doentes com diagnéstico mole-
cular de DFEH.

Resultados: Identificimos 30 doentes, (19H e 11M) com
meédia de idades de 40 + 15 anos, 22 pertencentes a 9 familias
e 8 casos isolados. A média de idade de inicio da clinica foi 15
anos. O inicio foi assimétrico em 52% dos doentes, sendo que
20% dos doentes perdeu a marcha. 41% apresentou proble-
mas respiratérios, mas nenhum necessitou de suporte venti-
latério. As alteracoes de ritmo cardiaco estavam presentes em
16,6%% dos doentes, nenhum necessitando de colocacao de
pace-maker.

Nao se encontrou qualquer relagdao entre o tamanho da
deleccdo e a gravidade clinica, alteragdes cardiacas ou respi-
ratérias; nem entre os anos de evolucao da doenca, tamanho
das mutacoes e alteracdes cardiacas. Por outro lado encon-
trou-se uma relacao directa entre a presenca de sindrome res-
tritivo e os anos de evoluc¢ao da doenca (p<0,05).

Conclusao: Esta é uma pequena série com caracteristicas
semelhantes a outras descritas na literatura quanto a gravidade
da doenca. Pensamos que a elevada percentagem de problemas
respiratorios é consequéncia da investigagdo sistemdtica nos
que apresentam maior atingimento muscular. O estudo apre-
senta as limitacoes de uma amostra pequena e reafirma a
necessidade de estudos multicéntricos em doencas raras.

Ganglionopatias - uma série
hospitalar

Vanessa Silva', Luis Santos*?

1-Servico Neurologia, IPOLFG, Lisboa; 2-Servico de Neurologia,
Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa; 3-Faculdade de Ciéncias
Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.
vanessabrito.silva@hotmail.com

Introducdo: As Ganglionopatias representam um grupo
especifico e raro de doengas do sistema nervoso periférico, que
devem ser reconhecidas e diferenciadas das polineuropatias
comuns, pela sua frequente associacao com doengas auto-imu-
nes, neopldsicas e téxicas.

Objectivos: Caracterizagdo clinica, laboratorial e neurofi-
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siolégica e determinagdo da etiologia, resposta terapéutica e
prognostico das ganglionopatias.

Material e métodos: Estudo retrospectivo, mediante con-
sulta de processo clinico, dos doentes seguidos entre
Janeiro/1996 e Julho/2008, com o diagndstico de ganglionopa-
tia por critérios clinicos (défice sensitivo puro) e neurofisiol6-
gicos (auséncia ou baixa amplitude dos potenciais sensitivos).

Resultados: Incluidos 10 doentes, 4 homens e 6 mulheres,
com média de idades de diagndstico 57.9+10 anos. O tempo
médio para o diagnoéstico foi de 4.1 anos e o tempo médio de
follow-up de 6 anos. O quadro clinico incluia hipostesia em 10
doentes, ataxia em 10 e hiporreflexia OT em 9, aliados a pseu-
doatetose e tremor em trés doentes. Em todos os doentes o
diagnoéstico foi comprovado com estudo electromiografico
demonstrando abolicao dos potenciais sensitivos em 9 doen-
tes e reducdo generalizada da amplitude num. O estudo do
LCR revelou dissociacdo albumino-citolégica em 50% dos
doentes. A investigacdo etiolégica estabeleceu o diagnéstico
de ganglionopatia associadas carcinoma de pequenas células
do pulmao num doente, ganglionopatia aguda noutro, admi-
tindo-se etiologia autoimune num e téxica (doxorrubicina)
noutro. Em 6 doentes nao foi possivel estabelecer a etiologia.
A evolucao foi indolente em 9 doentes (um recuperou), com
fraca resposta a imunoglobulina (em 2 doentes), independen-
temente da etiologia e achados clinico-laboratoriais. Em
nenhum doente houve recuperacdo documentada electro-
miograficamente.

Discussdo: As ganglionopatias constituiram um diagndstico
raro, com evolucdo em geral crénica e com quadro clinico e elec-
tromiografico caracteristico e uniforme, mas em que a investiga-
¢do diagnostica foi muitas vezes inconclusiva. A resposta clinica
e electromiografica a terapéutica é pouco consistente o que pare-
ce verdade praticamente para todas as etiologias.

Um caso da Sindrome de Miller Fisher
mimetizando um AVC da circulacdo posterior

Ana Gracga Velon, Pedro Guimaraes, Joao Paulo Gabriel, Nelson
Barros, Fernando Afonso, Mério Rui Silva

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

anavelon@gmail.com

Introducéo: A Sindrome de Miller Fisher é classicamente
descrita como uma variante da Sindrome de Guillain.Barré, e
clinicamente definida pela triade de oftalmoplegia, ataxia e
arreflexia. Avancos recentes permitiram a identificacdo de
anticorpos anti-gangliosideos, que se créem estar envolvidos
na sua patogénese e que tém acuidade diagndstica.

Caso Clinico: Mulher de 84 anos, com antecedentes de
hipertensao, tremor essencial e neoplasia da mama. Admitida
na sequéncia de diplopia de inicio stibito hé 2 dias, com ins-
talacdo progressiva de cefaleia frontal bilateral, vomitos e
desequilibrio na marcha. Objectivamente apresentava uma
oftalmoplégia internuclear direita, parésia bilateral dos movi-
mentos verticais e ataxia da marcha, com restante exame neu-
rolégico normal. A TAC cerebral ndo revelou lesoes isquémi-
cas agudas. Foi colocada como hipétese de diagndstico mais
provavel um enfarte da circulagao posterior e no dia seguinte
a doente foi transferida para a instituicao hospitalar da sua
drea de residéncia. Ao 2.° dia de internamento constata-se
oftalmoplégia completa, arreflexia e discreto agravamento da
marcha. Assumiu-se como diagnéstico a sindrome de Miller-
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Fisher suportado pela presenca de anticorpos anti-gangliosi-
deos (anti-GQlb e anti-GTla) no liquor. Constataram-se
sinais incipientes de polineuropatia desmielinizante no estu-
do electromiografico. A restante investigacao resultou negati-
va, nomeadamente para dissociacdo albumino-citoldgica,
estudo viruldgico ou alteracoes na RMN encefdlica. A doente
evoluiu favoravelmente sob tratamento conservador e 5
meses depois referia diplopia excepcional e nao apresentava
quaisquer alteracdes residuais no exame objectivo.

Conclusdo: Neste caso, a apresentacao aguda atipica con-
duziu a um atraso no diagnéstico correcto. Os novos meios de
diagnostico poderao ser tteis em casos semelhantes, sobretu-
do naqueles em que imponham terapéutica dirigida.

Doente com Sindrome ‘overlap’
Miller Fisher e Polineuropatia
Desmielinizante Inflamatdria Aguda

Maria Rita Pelejao’, Luisa Medeiros', Paula Esperanca’, Miguel ?,
Joao Alcéantara'

1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de Tratamento Intensivo
Cardiovascular — UITC, Hospital S. José, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, EPE, Lisboa.

mritapelejao@gmail.com

Introducdo: O Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma
polirradiculoneuropatia aguda autoimune com apresentagao
clinica heterogénea. Esta descrita a sobreposi¢do entre as for-
mas Miller-Fisher (MF) e Polineuropatia Desmielinizante
Inflamatéria Aguda (AIDP) — Sindrome ‘overlap’ MF e AIDP. Estes
casos e a forma MF encontram-se frequentemente associados
aos anticorpos anti-GQ1b e a infec¢ao pelo Campilobacter jeju-
ni. A maioria dos doentes recupera, em meses, sem sequelas.

Caso Clinico: Homem de 41 anos de idade, observado por
quadro, de agravamento progressivo de ptose palpebral bila-
teral, oftalmoplegia extrinseca completa sem compromisso
da oculomotricidade intrinseca, diplopia, diparésia facial
periférica, disfagia, disfonia, disartria, fasciculagdes abundan-
tes nos membros inferiores, arreflexia osteotendinosa, RCP
em flexdo bilateral, ataxia nas provas de coordenacao motora
e parestesias nas maos e membros inferiores até '/. perna.
Nao se observou compromisso da vigilia nem disfuncao auto-
nomica evidente. O referido quadro foi precedido de infec¢ao
respiratéria alta na semana anterior. Analiticamente, CK ele-
vado. A RM-CE nao mostrou altera¢des. Ao 3° dia de evolugdo
das queixas, iniciou-se Ig ev 35gr/dia, durante 5 dias, mas
manteve-se 0 agravamento clinico com necessidade de venti-
lacdo mecénica e instalacdo de tetraparésia de predominio
crural e proximal (forca muscular grau 2-3/5). Fez-se pungao
lombar, ao 8¢ dia do inicio do quadro, cujo exame citoquimi-
co revelou glucorrdquia/glicemia-108/137, Prot-27.7, Cél-3
Leu/ul e muitos eritrcitos. O ENMG foi compativel com poli-
neuropatia aguda sensitivo-motora, primariamente desmieli-
nizante. Serologia para Campylobacter jejuni positiva. Ao 12°
dia, iniciou-se ciclo de plasmaferese. Posteriormente, melho-
ria lentamente progressiva do quadro clinico e dos achados
neurofisiolégicos, permitindo vida auténoma, ap6s 6 meses.

Conclusdo: Com este caso é evidenciada heterogeneidade
clinica do SGB. O caso descrito permitiu identificar um doente
com sindrome de ‘overlap’ MF e AIDP associado a anticorpos
anti-GM3 e anti-GT1a e serologias positivas para Campilobacter
jejuni. Na forma MF a infec¢@o pelo Campilobacter jejuni asso-
cia-se a anti-GQ1b. Os anticorpos anti-GT1la sao comuns na
forma Faringo-Cérvico-Braquial.
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Plexopatia braquial bilateral de
instalacdo durante o parto

Ester Coutinho, Ana Paula Correia, Jodao Chaves
Servico de Neurologia do Hospital de Santo Anténio, Porto.
estercoutinho@gmail.com

Introducdo: As plexopatias braquiais agudas incluem um
grupo de distirbios neurolégicos cujas causas podem ser
6bvias, geralmente traumdticas, ou incertas tornando-se
desafios diagnésticos para o neurologista.

Caso clinico: Mulher, 27 anos, sem antecedentes pes-
soais/familiares relevantes, admitida em trabalho de parto as
34 semanas de gestacdo em Julho 2007. Teve parto eutécico,
realizado na posicdo semi-sentada, com periodo expulsivo
breve, durante o qual teve sensacdo de “cansago”. Apds alguns
minutos, quando a tentavam vestir, notou que fraqueza nos
membros superiores. Nas duas semanas prévias teve dores
cérvico-dorsais intensas, tipo “facada’, transitérias, mas nesse
momento ndo teve cervicalgias. Apresentava diparésia bra-
quial arrefléxica, de predominio distal e esquerdo, e hiposte-
sia dlgica em C5-C6 bilateralmente. A RMN medular e do
plexo braquial, estudo citoquimico do liquor, estudos imuno-
légico, seroldgico, microbiolégico (sangue e liquor) e a pes-
quisa da mutagao PMP-22 foram normais ou negativos. A pri-
meira electromiografia (7°dia) mostrava acentuada perda de
unidades motoras nos musculos bicipitais bilateralmente e
abdutor do 5° dedo esquerdo, sem sinais de desnervacao acti-
va. Inicialmente verificou-se melhoria sintomdtica progressi-
va. Nova electromiografia revelou alteracdes compativeis com
lesao parcial do cordao posterior e antero-inferior do plexo
braquial bilateralmente. Dois meses depois teve instalacao
aguda de cervicalgias intensas, seguidas de sensagdo de agra-
vamento do défice motor. Apresentava atrofias marcadas dos
trapézios, supraespinhosos e eminéncias tenares, sem evi-
déncia de agravamento motor. Desde entdo tem tido evolucao
flutuante. O atingimento (motor e sensitivo) é agora braquial
ou crural, sendo sempre precedido por cervicalgias ou lom-
balgias intensas na semana anterior, respectivamente. Fez
imunoglobulinas e corticéides sem beneficio.

Discussao: Inicialmente foi colocada a hipétese de lesao por
compressao/estiramento do plexo braquial, mas a evolugao cli-
nica mostrou-se contrdria. Os agravamentos sempre precedi-
dos de dor e as atrofias musculares levam a considerar tratar-se
de um caso de neuralgia amiotrdfica, pese embora a instalagao
aguda. Nao existe caso semelhante descrito na literatura.

Crise miasténica: uma série de
casos com internamento em Unidade de
Cuidados intensivos (UCI)

Liliana Gouveia', Filipa Falcao', Henrique Bento? Carlos
Franca®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Servico de Medicina Intensiva, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
lilianafog@gmail.com

Introducdo: A miastenia gravis (MG) é uma patologia
auto-imune da transmissdo neuromuscular. A crise miasténi-
ca é uma emergéncia médica que se caracteriza por fraqueza
muscular bulbar e/ou respiratéria pelo que impoe protecgao
da via aérea ou suporte ventilatério. Sendo mais frequente nos
primeiros 2 anos da doenca, ocorre em 15 a 20% dos doentes
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miasténicos. O prognoéstico destes doentes melhorou subs-
tancialmente com o seu tratamento em unidades de cuidados
intensivos (UCIs).

Objectivos: Caracterizar clinicamente, definir a abordagem
terapéutica e comparar os dados obtidos com outras séries
publicadas de crise miasténica com admissao numa UCIL.

Metodologia: Estudo retrospectivo que consistiu na con-
sulta dos processos clinicos dos doentes admitidos no Servigo
de Medicina Intensiva do Hospital de Santa Maria entre 1994
e 2008 com o diagndstico de crise miasténica.

Resultados: Foram incluidas 9 crises miasténicas ocorri-
das em 7 doentes, sendo 4 do sexo feminino, com uma média
de idades de 53.3 anos e com uma média de duracdo da doen-
ca de 3.6 anos (1 caso sem diagnéstico prévio de MG). Em 5
crises nao foi identificado nenhum factor desencadeante. Em
7 crises foi efectuada terapéutica a curto prazo e em igual
nimero de crises foi efectuado wash-out dos inibidores da
colinesterase. Em todos os doentes foi mantida a corticotera-
pia. Sete crises necessitaram de ventilacdo invasiva (10.4 dias
de duracao média de ventilagdo) e 2 crises de ventilacdao nao
invasiva. Encontrou-se uma média de 2.22 complicacoes/
doente e uma média de 13.1 dias de internamento na UCIL A
meédia do SAPS II (Simplified Acute Physiology Score II) foi de
40. Dois doentes faleceram.

Conclusdes: A nossa série apresenta resultados semelhan-
tes a outras séries publicadas em termos de média de idade e
de anos de doenca, média de dias de intubacdo e de interna-
mento, complicagdes e mortalidade. A abordagem terapéuti-
ca foi, também idéntica.

Paraparésia espastica progressiva
como forma de apresentacao de défice de
merosina

Pedro Pinto’, José Roriz?, Anténio Guimaraes®, Cristina Dias’,
Jorge Oliveira®, Rosdrio Santos®, Dilio Alves?, Clara Barbot®
1-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto;
2-Servigo de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos; 3-
Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 4-
Unidade de Consulta, Centro de Genética Médica Dr. Jacinto
Magalhaes, INSA, Porto; 5-Unidade de Genética Molecular, Centro
de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhaes, INSA, Porto; 6-Servigo
de Neurologia Pedidtrica, Centro Hospitalar do Porto, Porto.
p@pinto.as

Introducio: A forma cléssica de distrofia muscular congé-
nita por défice de merosina (MDC1A) caracteriza-se por hipo-
tonia generalizada precoce e fraqueza muscular de predomi-
nio axial e proximal. Esta patologia resulta de mutacdes no
gene LAMA2 que codifica a laminina-a2. As alteragdes ao
nivel do SNC observaveis por RM, o estudo imunohistoquimi-
co realizado na biépsia muscular e o estudo do gene LAMA2
sdo essenciais para a confirmacdo do diagndstico clinico.

Caso clinico: Adolescente do sexo masculino de 13 anos
com discreto atraso mental, referenciado a consulta de neuro-
logia pedidtrica por dificuldades na marcha com agravamento
progressivo desde os 3 anos. Apresentava uma paraparésia
espastica assimétrica de predominio direito, com ROT s vivos e
Babsinki bilateral; sem alteracoes de sensibilidades e de esfinc-
teres. A RM encefdlica demonstrou uma leucodistrofia. Perante
este quadro clinico foram excluidas as doencas de sobrecarga
mais frequentes neste grupo etdrio (leucodistrofia metacroma-
tica, doenca de Krabbe) e a adrenoleucodistrofia. Na sequéncia
da investigagao foi detectada uma ligeira cardiomiopatia dilata-
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da. O doente apresentava valores elevados de CK (838 U/L) e a
EMG revelou sinais de neuropatia sensitivo-motora e miopatia.
A biépsia muscular confirmou a existéncia de alteragdes mio-
péticas e neurogénicas inespecificas. Por suspeita de citopatia
mitocondrial foi feito o estudo da actividade dos complexos
enzimdticos da cadeia respiratéria e o estudo molecular do
DNA mitocondrial, ambos normais. A doenga continuou a evo-
luir muito lentamente. Aos 19 anos realizou nova biépsia; o
estudo imunocitoquimico evidenciou alteracdes da merosina.
A sequenciacao do gene LAMAZ revelou a presenca de duas
mutacoes em heterozigotia: a duplicacdo c.1854_1861dup e
uma nova mutacao missense ¢.3832G>T (p.Gly1278Cys).

Conclusoes: Este trabalho descreve o primeiro caso de
mutacoes no gene LAMAZ associadas a um fendtipo de para-
parésia espdstica progressiva. Esta forma atipica sugere a exis-
téncia de um espectro clinico mais alargado de merosinopa-
tias, que podera estar subestimado na literatura.

Miopatia proximal e ptose unilateral
de longa evolucao: A heterogeneidade
clinica da Doenca de Pompe.

Catarina Cruto', M.Melo Pires?®, Assuncio Vaz Patto"?* Luiza
Rosado"?* Francisco Alvarez'"? Manuela Palmeira'? Nuno
Pinto’, Andreia Facanha', Pedro Rosado'*

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Cova da Beira,
Covilha. 2-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da
Beira Interior, Covilha; 3-Unidade de Neuropatologia do Hospital
Geral Santo Anténio, Porto.

Caticruto@gmail.com

Introducdo: A Doenca de Pompe é uma doenga rara,
autossémica recessiva, provocada por mutacdes no gene da
alfa-glucosidase 4cida, levando a acumulagdo de glicogénio
nos varios tecidos. Classifica-se em varios subtipos e apresen-
ta-se de forma extremamente varidvel tornando dificil prever
a sua evolucgao.

Caso clinico: Doente de 71 anos, sexo feminino que, ha
cerca de 20 anos, iniciou queixas de dor lombar. Em 2007, foi
enviada a consulta de neurologia por diminuicao generaliza-
da da forca muscular, dificuldades na marcha e ptose palpe-
bral esquerda com inicio ha 15 anos. Sem antecedentes fami-
liares relevantes.

Ao exame, apresentava marcha anserina por fraqueza mus-
cular proximal. Associava acentuada ptose palpebral unilateral
esquerda, com motilidade ocular conservada, sem compromis-
so dos restantes pares craneanos e tetraparésia de predominio
préoximal com fraqueza dos musculos cervicais. O restante
exame apresentava hiporreflexia miotdctica generalizada.
Analiticamente n3o apresentava marcadores de doenca mus-
cular. Os anticorpos anti-receptor de acetilcolina e anti-muscu-
lo estriado foram negativos. O EMG mostrou sofrimento mio-
pético generalizado. A biépsia muscular revelou variagao do
tamanho das fibras, com numerosos vactiolos ocupados por
material PAS positivo, granular a microscopia electrénica, com
aspecto habitual do glicogénio, sugerindo doenca de Pompe de
inicio no adulto. A alfa-glucosidase leucocitdria apresenta acti-
vidade diminuida. Aguarda determinacdo da actividade enzi-
madtica nos fibroblastos da pele e estudo molecular.

Actualmente, apesar do grau elevado de fadiga, apresenta-
se estavel com marcha auténoma e funcao respiratoria pre-
servada, sem hipoxémia e com boa fun¢do cardiaca. Por agra-
vamento da ptose palpebral unilateral pondera-se cirurgia
correctiva.
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Conclusao: Sao raros os casos de Doenga de Pompe do
Adulto de inicio tdo tardio e sem repercussoes graves apds
este tempo de evolucao. A ptose palpebral é um achado pouco
frequente nestes doentes. Os autores discutem o caso de acor-
do com uma revisdo recente da literatura.

Mononeuropatia isolada do Nervo
Hipoglosso - Caso Clinico

Marco Metelo', Teresa Mendonga?, Maria Luis Ribeiro Silva',
Madalena Pinto*

1-Servico de Neuroradiologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-
Servico de Neurologia, Hospital de S. Joao, Porto.
marcometello@gmail.com

Introducio: A neuropatia isolada do 12° par, constitui uma
entidade clinica rara com multiplas etiologias sendo a neopla-
sica a mais frequente.

O conhecimento da anatomia e clinica podem orientar as
hipéteses de diagnostico. A utilizacdo correcta dos diferentes
meios de complementares de diagnéstico ajudam a identifi-
car causas trataveis.

Caso Clinico: Doente de 69 anos, caucasiano, com antece-
dentes de HTA, dislipidemia, tabagismo, litiase renal e obesidade.

Refere histéria de cervicalgia esquerda despertada pelos
movimentos cervicais, com varios meses de evolucao associa-
da a alteracdo da fala, sensacao de edema da lingua e desvio
da mesma para o lado esquerdo, com dificuldade a mobiliza-
¢ao e sialorreia.

Apresentava parésia da hemilingua esquerda com desvio
para a esquerda na protusao. Sem outras alteracdes no exame
neurologico.

RM cerebral, sem lesdes do parénquima cerebral, Angio
RM, demonstrou na regido cervical alta da artéria carétida
interna esquerda, dilatacdo aneurismdtica fusiforme e
Angiografia dos troncos supraorticos revelou dilatacao aneu-
rismatica do segmento C2.

Conclusées: O caso apresentado ilustra uma apresentacao
de neuropatia isolada do hipoglosso de etiologia vascular, por
provéavel etiologia compressiva, documentado por Angio RMN
e angiografia que aqui apresentamos por se tratar de entidade
clinica rara.

A opcao terapéutica neste caso é endovascular com colo-
cacao de stent e coiling do espa¢o aneurismatico. A interven-
¢ao cirtrgica é colocada em segundo plano pela localizagao
distal desta lesdo e consequente dificil acesso cirtrgico.

Toxicidade da planta do Senne:
hepatoneuromiopatia

Jodo Raposo', Dilorom Alimova?, Pedro Velho'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Coimbra, EPE,
Coimbra; 2-Servico de Medicina Interna do Hospital Péro da
Covilha, EPE, Covilha.

j5555p@hotmail.com

Introducéo: O género Cassia inclui mais de 600 espécies,
incluindo a planta do senne (Cassia occidentalis), planta de
distribuicao ubiqua que contém substancias de diversificada
utilidade medicinal, justificando a sua ampla utilizacdo em
ambas as medicinas convencional e tradicional. No entanto,
apresenta varios efeitos adversos e potencial toxicidade em
humanos e animais, ap6s ingestdo de grandes quantidades ou
por tempo prolongado.
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Caso clinico: Caso clinico de uma doente de 31 anos que,
sob a ingestdo prolongada de extracto de senne, desenvolve
um quadro progressivo de emagrecimento severo, edema
ciclico, dispepsia e hipotrofia muscular e hiporreflexia gene-
ralizadas, acompanhado de elevagao dos marcadores de lesao
hepatica e muscular, dislipidémia, altera¢des electromiografi-
cas de neuropatia axonal e miopatia mitocondrial na biopsia
muscular, com normalizacao da maioria das referidas altera-
¢des no decurso de vérias semanas ap6s a interrupcdo da
ingestao do senne.

Discussao: A frequente utilizagao do extracto de senne no
ambito da prescri¢do médica, da automedicacdo e da suges-
tao das herbandrias, suscitou um nimero crescente de casos
de intoxicac¢do aguda e crénica em seres humanos, devendo
tal produto farmacéutico ser considerado um potencial cau-
sador do amplo espectro de alteracoes clinico-laboratoriais
descritas no caso clinico, algumas delas reversiveis com a sus-
pensao da sua ingestao.

Doenca de Neurénio Motor associada
a Leucoencefalopatia Multifocal
Progressiva com envolvimento selectivo
da via piramidal

Vanessa Silva', Paulo Alegria®?, Filipa Almeida®, Constanca
Jordao®, José Vale*?, Mdrio Veloso?, Luis Santos*®

1-Servico Neurologia, IPOLFG, Lisboa; 2-Servico de Neurologia,
Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa; 3-Faculdade de Ciéncias
Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa; 4-Departamento
de Medicina - Servigo de Medicina 1, Hospital do Espirito Santo,
Evora; 5-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Egas Moniz,
CHLO, Lisboa.

vanessabrito.silva@hotmail.com

Introduc@o: A doenca de neurénio motor (DNM) é uma
patologia degenerativa de etiologia nao esclarecida. Alguns
estudos apontam contudo para um possivel envolvimento
viral, nomeadamente em relagao com o VIH. A associagdao com
o virus JC (VJC) e a Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva
(LEMP) ndo esta descrita, mas casos recentes reportam um
envolvimento selectivo da via piramidal por este virus.

Caso clinico: Homem, 70 anos, hipertenso, recorreu ao SU
por fraqueza dos membros esquerdos de agravamento pro-
gressivo em 5 meses. O exame neurolégico revelou hemiparé-
sia esquerda espastica de predominio braquial, atrofia mus-
cular mais acentuada no mesmo territorio e fasciculagoes no
MS esquerdo. Estudos imagiolégicos efectuados nos meses
anteriores mostravam uma lesdo cortico-subcortical frontal
direita, de dimensdes progressivamente maiores que parecia
estender-se ao longo da via piramidal. O EMG evidenciou
alteracdes de desinervacdo/reinervacao aguda grave no MS
esquerdo e crénica nos 4 membros. Os exames laboratoriais
objectivaram positividade para VIH-1, 59 CD4/uL, bem como
PCR positiva para VJC no LCR. Nova RMN com tractografia
mostrava agora lesdo cortico-subcortical fronto-rolandica
direita ao longo da via piramidal e envolvimento fronto-parie-
tal contralateral, compativel com LEMP. Iniciou terapéutica
com antirretrovirais sem beneficio, acabando por falecer.

Conclusdo: A DNM tem sido descrita na infeccao por VIH.
No nosso doente, a LEMP que afecta predominantemente a via
piramidal parece, no entanto, ser a causa da lesdo do primeiro
neurénio motor. Este aspecto foi previamente descrito em ape-
nas dois casos, nao tendo sido referido, em nenhum deles,
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envolvimento de segundo neurénio. Neste doente a associagao
entre envolvimento de primeiro e segundo neurénio motor
com a mesma gravidade no mesmo territério, leva-nos contu-
do a pensar que a afec¢do do segundo neurénio poderia ser
devida a um mecanismo de degeneracdo pos sindptica, ja des-
crito. O VJC parece demonstrar, pelo menos em alguns doentes,
um tropismo particular pelos neurénios da via piramidal.

As duas doencas genéticas
portuguesas no mesmo caso clinico

Ana Calado’, Cristina Semedo’, Rute Relvas', Rui Pedrosa'
1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa- Zona
Central, EPE, Lisboa.

al_calado@yahoo.com

Introducdo: A doenga de Machado-Joseph é uma doenca
autossémica dominante com 100% de penetrancia. Foi des-
crita pela primeira vez em 1972 em descendentes acorianos. E
a causa de ataxia hereditdria mais comum no mundo e sabe-
se actualmente que nao se encontra limitada aos descenden-
tes portugueses.

A Polineuropatia amiloidética familiar é uma polineuropa-
tia rara, sensitivo-motora progressiva ascendente e com
disautonomia, também de transmissao autossémica domina-
te. Foi identificada e descrita pela primeira vez em 1952, pelo
neurologista portugués Corino de Andrade, em doentes da
regido da Pévoa de Varzim.

Caso clinico: N. V, sexo masculino com 30 anos de idade. Dos
antecedentes familiares destaca-se mae com Polineuropatia
amiloidética familiar e pai com Doenca de Machado-Joseph. Por
este motivo é enviado de uma consulta de genética para ser
observado por Neurologia e exclusdo de alteracoes deste ambito.

O N.V. encontrava-se assintomdtico e no exame neuroldgi-
co efectuado nao foram observadas altera¢des relevantes. Nos
exames complementares realizados, nomeadamente, RMN-
CE, ECG com Holter e Ecocardiograma, nao foram documen-
tadas alteragoes.

Foram solicitados a pedido do proprio testes genéticos
para estas duas doencas tendo-se verificado que é portador de
ambas as alteracoes genéticas.

Discussao: Este caso torna-se curioso pelo facto de um
tnico individuo apresentar duas doencas genéticas, ambas
com transmissdao autossémica dominante, descritas inicial-
mente em Portugueses ou seus descendentes.

Embora ambas a s doencas tenham sido descritas em todo
o mundo os seus maiores focos de incidéncia permanecem
em Portugal.

Apresentacdo de um ensaio clinico
com uma molécula estabilizadora da
transtirretina, em doentes com
polineuropatia amiloidotica familiar.

Teresa Coelho', Luis Maia', Marcia Waddington-Cruz?, Ana
Martins da Silva', Violaine Planté-Bordeneuve®, Ole Suhr?, Josep
Campistol®, Isabel Conceicao®, Hartmut Schmidt’, Pedro Trigo®,
Didier Cros’, Donna Roy Grogan', Jeff Packman'’

1-Unidade Clinica de Paramiloidose, Hospital de Santo Ant6nio
(CHP), Porto; 2-Hospital Universitario Clementino Fraga Filho,
UFR]J, Brasil; 3-Servico de Neurologia, CHU de Bicétre, Franga;
4-Departmento de Medicina, Hospital Universitdrio de Umes3,
Suécia; 5-Hospital Clinic de Barcelona, Espanha; 6-Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa;
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9-Massachusetts General Hospital, Boston, EUA; 10-FoldRx
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Introducdo: A Polineuropatia amiloidética familiar (PAF) é
uma amiloidose hereditaria que se manifesta-se como uma
neuropatia progressiva e fatal. E causada pela deposicdo de
uma proteina tetramérica mutante, a transtirretina (TTR). O
primeiro passo para a formacgado de amiléide é a desagregagdo
da proteina nos seus mondmeros. Fx -1006A é uma molécula
desenvolvida como estabilizador potente e selectivo da TTR.

Objectivos e métodos: Um ensaio clinico multicéntrico
(Porto, Lisboa, Espanha, Franca, Alemanha, Brazil e Argentina),
randomizado, duplo cego, contra placebo, decorre desde
Janeiro de 2007, com o objectivo de avaliar a eficacia e o perfil
de seguranca do medicamento experimental Fx1006A, em
doentes com PAE

Os doentes foram randomisados numa relagao 1:1 para
receber 20 mg de Fx -1006A ou placebo durante 18 meses. As
medidas de eficdcia sdo a “Neuropathy Impairment Score-
Lower Limb (NIS-LL)” e a “Norfolk Quality of Life-Diabetic
Neuropathy total quality of life score (Norfolk)”, instrumentos
validados na neuropatia diabética.

Resultados: 128 patients (70 mulheres) foram randomiza-
dos. Aidade média na inclusao era 39.0 + 12.7 anos, com 18.2%
dos doentes com inicio tardio (=50anos). A duracao média dos
sintomas era 2.7 anos no total, 4.1 e 2.4 anos respectivamente,
nos casos tardios e jovens. Os sintomas de apresenta¢do mais
comuns foram as parestesias, a fraqueza muscular e proble-
mas digestivos. Os doentes tardios tinham uma maior incidén-
cia de problemas cardiacos (40.9% vs 21.2%). Os valores
médios do NIS-LL e do Norfolk eram 9.7 + 12.4) e 29.2 + 25.3.

Nao foram identificados efeitos adversos graves relaciona-
dos com o medicamento.

Conclusoes: os dados demogréficos e clinicos sugerem
que este grupo é representativo da populacao de doentes. Até
agora o perfil de seguranca do medicamento nao levantou
qualquer questao. Os resultados finais sdo esperados em mea-
dos de 2009.

Sinal do pulvinar na doenca de Fabry:
serd util para o diagnéstico?

Amélia Mendes', Daniela Seixas?, Elsa Azevedo'

1-Servico de Neurologia, Hospital de S. Joao, Porto; 2-Servico de
Neurorradiologia Hospital de S. Jodo, Porto.
mendes.amelia@gmail.com; dseixas@med.up.pt;
elsaazevedo@netcabo.pt

Introdugdo: A doenca de Fabry (DF) é uma doenca ligada
ao X, multissistémica, com atingimento do sistema nervoso
central. A presenca de alteragdes de sinal no pulvinar na resso-
nancia magnética (RM) tem sido descrita como um sinal tipi-
co, particularmente em homens, com uma frequéncia média
de 25% entre vadrias séries. No entanto, estes achados nao sao
consensuais na literatura. O nosso objectivo foi investigar as
alteracoes do pulvinar na RM numa série de doentes com DE

Metodologia: Foram avaliados 12 doentes clinicamente,
incluindo sinais e sintomas neuroldgicos. Todos fizeram RM
cerebral com imagens ponderadas em T1 e T2, sequéncias
FLAIR e angio-RM.

Resultados: Observamos 5 homens (21-48 anos) e 7
mulheres (26-54 anos). A idade média de diagnéstico foi de 19
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anos para os homens e 34,4 anos para as mulheres. Um
homem e uma mulher tinham insuficiéncia renal crénica. As
duas mulheres e 0 homem mais velhos apresentaram envolvi-
mento cardiaco. Nenhum deles teve sintomas de AVC/AIT.
Todos os homens e 4 mulheres iniciaram terapéutica enzima-
tica de substituicao, com uma duracdo média de 3 anos antes
da avaliac@o neurorradiolégica. A RM revelou lesdes isquémi-
cas, principalmente na substancia branca dos hemisférios
cerebrais nos 3 doentes mais velhos (25%). Nenhum tinha
alteragdoes morfoldgicas ou de sinal do pulvinar.

Conclusdo: Os nossos resultados diferem de muitos dos
trabalhos que estudaram as alteracdes do pulvinar na DE O
pequeno ntimero de doentes da nossa série, a qual inclui indi-
viduos jovens, pode contribuir para a disparidade dos acha-
dos. As diferentes populacoes de doentes podem também ser
responsaveis pela incidéncia varidvel, dai que os nossos dados
possam ser importantes para uma melhor compreensao da
validade do sinal do pulvinar.

Caracterizacao dos sintomas visuais
numa populacao de doentes com sintomas
e sinais neuroldgicos transitérios

Joana Damdsio', Assunc¢ao Tuna', Joel Freitas', Rui Magalhaes?,
Manuel Correia’

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Antdnio, Porto; 2-Depar-
tamento de Estudo de Populacoes, Instituto de Ciéncias Biomédicas
de Abel Salazar (ICBAS) e IBMC, Universidade do Porto, Porto.
joanadamasio80@gmail.com

Introdugdo: Os sintomas visuais transitorios (SVT) ocorrem
em diferentes sindromes neuroldgicas, como enxaqueca, epilep-
sia e AIT. O diagnéstico diferencial assenta na duracao, estereoti-
pia e sintomas associados. Parte dos doentes com SVT permane-
ce sem diagnéstico, desconhecendo-se o seu significado clinico.

Objectivos: Descrever as caracteristicas clinicas dos doen-
tes com SVT.

Metodologia: Registo prospectivo de doentes numa consulta
de sintomas e sinais neuroldgicos transitérios (SSNT). Definiu-
se SVT como alteracoes tempordrias (<24h) da visdo, com feno-
menologia produtiva (ilusdes, alucinacoes simples ou comple-
xas), deficitaria (cegueira monocular, hemiandpsia) ou mista.

Resultados: Em 19 meses registaram-se 181 doentes com
SSNT (50,3% homens); idade média 57,4 +17,3 anos. Foram
classificados em AIT 41,4% e SSNT nao AIT 58,6%; dos quais
22,7% e 33,0% tinham SVT, respectivamente. Dos SSNT nao AIT
com SVT 57,1% eram aura de enxaqueca (AE), 5,7% crise epi-
léptica (CE) e 37,2% sem diagnéstico (SDx). Os doentes SDx
tiveram fenomenologia produtiva em 38,5% dos casos, deficita-
ria em 53,8% e mista em 7,7%; as AE em 45,0%, 10,0% e 45,0%
respectivamente e as CE tiveram apenas fenomenologia produ-
tiva. Um episédio ocorreu em 53,8% dos doentes SDx, 2-4 em
23,1% e multiplos em 23,1%; as respectivas propor¢des para os
doentes com AE foram de 65,0%, 15,0% e 20,0%. Todos os doen-
tes com CE tiveram episédios multiplos. A duracdo do episédio
foi <10minutos em 20,0% dos doentes com AE, 61,5% dos doen-
tes SDx; e em 100% das CE. Duracdo entre 10-30minutos ocor-
reu em 55,0% dos doentes com AE e 15,4% dos SDx e entre 30-
120minutos em 25,0% e 23,1% respectivamente.

Conclusdes: Em 1/3 dos casos de SVT nao foi atribuido um
diagnostico, sendo que nestes a duragao dos sintomas e o tipo
de fenomenologia os pode distinguir da AE. A observagdo de
maior nimero de doentes e o seguimento a longo prazo pode-
ré ajudar a determinar o significado clinico.
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Sindrome de Call-Fleming secundario
a administracdo concomitante de
Fluoxetina e Sibutramina (Reductil®)

Joao Sargento Freitas', Anabela Matos', Joana Martins?, Livia
Sousa'

1-Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 2-Servico de Neurorradiologia dos Hospitais
da Universidade de Coimbra, Coimbra.
jsargentof@hotmail.com

Introducio: O sindrome de Call-Fleming caracteriza-se pela
vasoconstricao segmentar reversivel de artérias cerebrais.
Apresenta-se sintomaticamente por cefaleias violentas associa-
das a sinais neuroldgicos focais, afectando predominantemente
mulheres em idade jovem. Desde a sua descri¢ao inicial em 1988,
muiltiplas etiologias foram ja relacionadas com esta entidade
nosoldgica. Mais recentemente tem sido associado com a indu-
¢ao de sindrome serotoninérgico em diversos contextos clinicos.

Caso clinico: Relata-se o caso de uma doente de 48 anos
que é admitida no Servico de Urgéncia por quadro de instala-
¢do subita caracterizado por cefaleia holocraniana de intensi-
dade moderada-severa, tipo peso, associada a afasia motora.
Realizou TAC-CE que indicava presenca de hipodensidades da
substancia branca predominantemente a esquerda, compati-
veis com lesdes desmielinizantes/vasculares sequelares. A
RMN-CE realizada posteriormente mostrava a presenca de
muiltiplas lesdes hipointensas em T1 de predominio para-ven-
tricular sem realce apds contraste. A RMN-Cervical nao evi-
denciava quaisquer lesdes. Foi entdo submetida a estudo para
diagnéstico diferencial de lesdes inflamatoérias/desmielinizan-
tes do S.N.C., incluindo estudo do L.C.R. com pesquisa de
B.O.C. que se revelou normal/negativo. Os PE.V. eram normais.

Trata-se de uma paciente sem factores de risco vascular ou
histéria pessoal de enxaqueca, com antecedentes de sindro-
me depressivo arrastado. Estava medicada com Fluoxetina, ao
qual se havia associado nos dltimos anos consumo intermi-
tente de Sibutramina como anorexiante.

Perante a possibilidade de sindrome serotoninérgico, os
medicamentos foram suspensos com significativa melhoria
sintomdtica. Efectuou Angiografia Cerebral ja em periodo
assintomatico que nao demonstrava qualquer alteracao.

Conclusdes: Existem relatos prévios de que a toma de medi-
camentos vasoactivos pode estar associada ao desenvolvimento
do Sindrome de Call-Fleming. Os L.S.R.S. sdo substancias com
conhecidos efeitos adversos cerebrovasculares, sendo ainda
reconhecida a potenciagao deste efeito com a toma de alguns
medicamentos, nomeadamente a Sibutramina. Atendendo ao
uso disseminado de anti-depressivos, adquire especial importan-
cia uma adequada vigilancia de possiveis interaccoes perigosas.

Cefaleias e Ressonancia Magnética
urgente no diagnéstico da Trombose
Venosa Cerebral

Raquel Gil-Gouveia, Pedro Vilela, Sandra Matias, José Ferro
Hospital da Luz, Lisboa.
rgilgouveia@gmail.com; jmferro@fm.ul.pt

Introducdo: A cefaleia isolada é uma apresentacdo pouco
frequente da trombose venosa cerebral (TVC), geralmente asso-
ciada a tromboses unilaterais pouco extensas do seio lateral
identificadas por RM, com bom prognéstico. Desconhece-se se
estes casos tem sempre um curso benigno com resolugao
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espontanea ou se, sendo identificados e tratados precocemente,
se evita a extensao do trombo e o aumento da pressao venosa e
intracraniana e o agravamento clinico.

Casos Clinicos: Apresentam-se os casos de 3 mulheres
jovens que recorreram ao servigo de atendimento permanente
com cefaleias de inicio recente (média 4,5 dias). Nenhuma
apresentava patologia prévia conhecida mas todas utilizavam
anticoncepcao oral. O exame neurolégico revelou apagamento
discreto unilateral do disco 6ptico apenas numa doente. Uma
doente tinha ja realizado uma TC CE normal. Todas efectua-
ram RM urgente que revelou envolvimento do seio longitudi-
nal superior num caso, trombose extensa desde o 1/3 posterior
do seio longitudinal superior até aos seios laterais, seio recto e
segmento posterior da veia cerebral interna direita noutro e
trombose do sistema venoso profundo com envolvimento da
tércula e seio lateral esquerdo noutro caso.

Discussdo: Sugere-se que nesta pequena série a utilizacao
urgente da RM permitiu a identificacao precoce de TVCs numa
fase inicial pauci-sintomdtica. A extensao dos processos trom-
béticos identificados contrasta com o habitualmente descrito
para as TVCs que se apresentam como cefaleia isolada.

Leucoencefalopatia posterior
reversivel numa puérpera sem
pré-eclampsia / eclampsia

Sénia Costa, Angela Timéteo, Ana Valverde, José Campilho
Servico de Neurologia do Hospital Fernando Fonseca, Amadora.
soniacosta_13@yahoo.com, angelatimoteo@hotmail.com,
ahvalverde@yahoo.es

Introducio: A leucoencefalopatia posterior reversivel é uma
doenca com envolvimento preferencial da substancia branca
cerebral posterior. Encontra-se associada a diversas patologias:
hipertensao arterial (HTA) crénica, pré-eclampsia/ eclampsia,
doenca renal, do tecido conjuntivo, hematolégica, ou trata-
mentos como transplantes, quimioterdpicos ou imunossupres-
sores. As alteracOes imagioldgicas e clinicas sdo geralmente
reversiveis se a causa subjacente for tratada atempadamente.

Caso Clinico: Mulher de 22 anos, raga negra, sem antece-
dentes pessoais relevantes, submetida a cesariana por oli-
goamnios e apresentacdo pélvica as 34 semanas. Dois dias
apos o parto (D2), inicia quadro de cefaleia fronto-temporal
bilateral opressiva, sem outros sintomas acompanhantes. No
6° dia apés o parto (D6) acrescenta-se diminuicao aguda da
acuidade visual bilateral, e trés episddios de crises convulsivas
ténico-clénicas generalizadas. Na observacao neurolégica
nesse dia a salientar: amaurose bilateral com reflexo de amea-
ca abolido e defeito pupilar aferente relativo, discos 6pticos
edemaciados, hemihipostesia tacto-algica a esquerda, ataxia
apendicular do membro superior esquerdo e nistagmo multi-
direccional em todas as posi¢oes do olhar. As avaliacoes ten-
sionais e analiticas foram sempre normais. A TAC-CE foi nor-
mal. A RMN-CE evidenciou edema vasogénico do cértex occi-
pital e parietal bilateralmente, mas também com envolvimen-
to dos lobos frontais e zonas “watershed” cerebelosas. O regis-
to tensional durante o internamento mostrou valores pouco
elevados (TAS méxima =160 mmHg; TAD maxima =100
mmHg). Foi efectuado tratamento anti-epiléptico, anti-hiper-
tensor e corticoterapia, com resposta favoravel. A RMN-CE de
controlo (D12) evidenciou resolucao das lesdes quase na tota-
lidade. Na data da alta (D15) o exame neurolégico era normal.

Conclusoes: A Leucoencefalopatia posterior reversivel
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pode ocorrer durante o puerpério sem evidéncia de pré-
eclampsia/ eclampsia ou hipertensdo arterial crénica. Deve-
se a uma disfuncao vascular endotelial, e pequenas flutuagoes
tensionais podem desencadear a doenca. E portanto necessa-
rio considerar este diagnéstico mesmo na auséncia de HTA.

AVC Isquémico Secundario a
Disseccao Adrtica - diagnéstico apoés
terapéutica trombolitica

Rui Matos, Fernando Pita
Servico de Neurologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.
rmcmatos@gmail.com

Introducdo: A Disseccdo Adrtica € uma causa rara de
Acidente Vascular Cerebral. O seu sintoma mais frequente € a
dor dorsal ou tordcica de inicio stibito. Em 10% dos casos é
indolor e de dificil diagnéstico. Pode em 20% dos casos ser
acompanhada por sindromes neurolégicos, sendo os mais
frequentes a sincope, o Acidente Vascular Cerebral e a
Mielopatia Vascular. O caso apresentado descreve uma forma
de apresentacgdo invulgar, com auséncia de factores de suspei-
¢do clinica, tendo o doente realizado terapéutica trombolitica.

Caso Clinico: Doente admitido apds activagao da Via Verde
de AVC por quadro subito de falta de forca nos membros
esquerdos e alteracao na fala, com trinta minutos de duragao.
Referia dor cervical esquerda desde o dia anterior e tinha
antecedentes de hipertensdo arterial e apneia obstrutiva do
sono. Observacgao: TA=184/93mmHg, sem sopros carotideos
ou cardiacos, nem sinais de insuficiéncia cardiaca. Exame
Neurolégico: hemiparésia esquerda flicida com cutaneo-
plantar esquerdo extensor, hemihipostesia esquerda dlgica,
heminatencao visual esquerda (NIHSS=7). Realizou TC CE
que nao revelou lesoes agudas. Nao se encontrando contrain-
dicacdes clinicas, laboratoriais, ou imagiolégicas, procedeu-
se a terapéutica trombolitica. Ap6s melhoria inicial, no final
da perfusao teve afundamento do estado de consciéncia, ins-
tabilidade hemodindmica e paragem cardio-respiratéria,
tendo falecido, sem resposta a manobras de reanimacao. A
autépsia excluiu hemorragia intracraniana e determina a
causa de morte: tamponamento cardiaco secundario a dissec-
¢do da aorta ascendente.

Conclusao: A estreita janela terapéutica para realizacao de
trombolise impossibilita uma prévia investigacdo etiolégica
alargada. Corre-se assim o risco de em casos excepcionais ao
tratar o défice neuroldgico, acelerar a evolugdo da patologia
primdria. A existéncia de dissec¢ao adrtica contra-indica a
terapéutica trombolitica. Embora seja uma entidade rara,
devera ser excluida em caso de suspeicao clinica.

Dissecc¢do carotidea intrapetrosa

Maria José Silva', Mavilde Arantes?, Manuela Costa'
1-Servicos de Neurologia e 2-Neurorradiologia, Hospital Pedro
Hispano — ULSM, Matosinhos.

nettrinity@hotmail.com; mavildearantes@hotmail.com;
manuelapcosta@portugalmail.pt

Introducdo: A dissecgdo arterial intracraniana correspon-
de a menos de 10% das dissecg¢des craniocervicais, sendo raro
o envolvimento do segmento intrapetroso da carétida interna
(ACI). Quando ocorre, geralmente manifesta-se por sintoma-
tologia vascular isquémica (AIT/AVC). Apresentamos um caso
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de disseccdo traumadtica da ACI num homem de 56 anos,
manifestando-se como sindrome de Horner incompleto e
cefaleia frontal.

Caso Clinico: Homem de 56 anos, hipertenso controlado,
recorreu a consulta 5 dias apds um acidente de viacao, com qua-
dro de cefaleia frontal esquerda intensa e visdao turva, sem
fono/fotofobia, acufenos, nduseas ou vémitos. Objectivou-se
sindrome de Horner esquerdo incompleto, sem oftalmoparésias
nem sopros carotideos/oculares. Realizou TAC CE e ecodoppler
carotideo, que foram normais, e ressonancia magnética cerebral
(RM-CE) com angio-ressonancia (AngioRM-CE), que mostrou
disseccao do segmento vertical da por¢ao intrapetrosa da ACI
esquerda (com limen actual reduzido a 50%). Iniciou anti-agre-
gacdo plaquetdria e analgesia com melhoria progressiva.

Discussao/Conclusao: A presenca de sindrome de Horner
incompleto, acufenos e/ou parésias de nervos cranianos,
embora menos frequente, deve levantar a hipétese de dissec-
¢do da ACI. A realizacdo de RM-CE com AngioRM-CE permite
o diagndstico precoce, preciso e ndo invasivo, com subse-
quente inicio atempado de tratamento e prevencao de défices
neurolégicos graves e definitivos. Este caso ilustra uma apre-
sentacdo atipica de dissec¢dao da ACI num segmento arterial
raramente afectado.

Enxaqueca com aura e acidente
vascular cerebral da circulacdo posterior

Alexandre Amaral e Silva', Jodao Alcantara'?

1-Servigo de Neurologia — Centro Hospitalar de Lisboa Central,
E.PE., Lisboa; 2-Unidade Cerebrovascular, Hospital de Sao José —
Centro Hospitalar e Lisboa Central E.PE., Lisboa.
zefiros@netcabo.pt

Introducdo: A enxaqueca com aura estd associada a
aumento do risco de AVC isquémico, especialmente em
mulheres jovens. Os mecanismos desta associacdo estao
ainda por esclarecer. Os autores apresentam dois casos de
enfartes do territério posterior atribuiveis a enxaqueca.

Caso clinico: Caso 1: Doente do sexo feminino, 20 anos,
com antecedentes de consumo esporddico de ecstasy e enxa-
queca com aura visual. Recorre ao servigo de urgéncia por
cefaleia hemicraniana esquerda, pulsatil, acompanhada de
nduseas, vomitos, fotofobia, cintilagcdes luminosas, diminui-
¢ao da visdo no campo visual direito e hipostesia do hemicor-
po direito. As queixas tiveram duragao de cerca de duas horas,
persistindo, apds esse periodo, sensacao de diminuicao da
visdo no hemicampo visual direito. Efectuou RM-CE que mos-
trou enfarte isquémico temporo-occipital interno, cortico-
subcortical a esquerda. As anélises com estudo de trombofi-
lias, electrocardiograma, doppler cervical e transcraniano,
ecocardiograma transesofdgico e angiografia cerebral nao
documentaram alteracoes patolégicas. Alta ao 5°dia, assinto-
matica, medicada com aspirina.

Caso 2: Doente do sexo feminino, 28 anos, com antece-
dentes de extrassistolia supraventricular frequente e enxaque-
ca com aura visual. Admitida por queixas de cefaleias com as
caracteristicas habituais mas com persisténcia dos escotomas
cintilantes e defeito visual do hemicampo direito (>1h).
Efectuou RM-CE que documentou enfarte agudo no territério
da ACP esquerda. Estudo analitico, doppler dos vasos do pes-
coco e transcraniano e ecocardiograma transesofdgico sem
alteragdes patoldgicas. A doente teve alta melhorada ao 12°
dia, medicada com aspirina e oxitriptano.
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Conclusoes: A persisténcia de défices neuroldgicos focais
com a distribuicao da aura habitual num doente com enxaque-
ca com aura deve levantar a hipdtese de enfarte cerebral. O atin-
gimento preferencial do territério vertebro-basilar tem sido
documentado em algumas séries. Os factores que justificam
esta aparente predileccdo anatémica ndo sao ainda conhecidos.

Apresentacao atipica de AVC bilateral
por artéria cerebral anterior azigos

Vera Guerreiro', Miguel Grunho?, Cldudia Guarda? Irene
Mendes*

1-Centro Hospital do Baixo Alentejo E.PE., Hospital José Joaquim
Fernandes, Beja; 2-Hospital Garcia de Orta, E.PE., Almada.
veraguerreirol@gmail.com; miguelgrunho@gmail.com;
claudiaguarda@hotmail.com; irenemendes1 @gmail.com

Os casos de enfarte cerebral bihemisférico sdo pouco fre-
quentes, especialmente quando o territorio afectado pertence a
artéria cerebral anterior (ACA), estando estes casos muitas vezes
associados a variantes anatoémicas desta artéria. As variantes da
ACA tém uma prevaléncia que pode atingir os 25% em algumas
séries, sendo que a presenca de uma ACA de origem comum ou
azigos representa cerca de 0,3 a 3,2% destes casos.

Relata-se aqui um caso de uma mulher de 75 anos que se
apresenta com um quadro de instalagdo progressiva dos défi-
ces em cerca de 3 dias, iniciando-se por parésia do membro
inferior direito, posteriormente evoluindo para tetraparesia
com alteracoes do controlo dos esfincteres. Atendendo a estas
manifestacgdes, a avaliacao inicial é dirigida a patologia medu-
lar, em que os exames de imagem e punc¢ao lombar nao reve-
laram alteragdes. Posteriomente a doente realiza TC-CE que
revela hipodensidades bilaterais frontais. A RM encefalica
veio a demonstrar a natureza vascular das lesdes sendo que a
angioressonancia mostrou uma ACA azigos com estenose no
seu terco distal. Da restante investigacdo etioldgica de realcar
apenas a presenca de uma placa ateromatosa complexa na
transi¢ao do arco adrtico para a aorta descendente visualiza-
da no ecocardiograma transesofagico.

O caso relatado evidencia manifestacoes atipicas de lesdao
vascular que colocaram problemas diagndsticos iniciais. O
quadro clinico parece ser resultado da embolizacdo distal a
vdrios tempos no territério de uma ACA azigos. Estes @mbolos
parecem ter tido origem ao nivel da estenose distal demons-
trada nesta artéria no exame angiografico, permanecendo a
duvida de se tratar de uma estenose “in situ” ou resultante de
embolizacao distal da placa adrtica.

Importancia do Eco-Doppler
Carotideo no Acidente Vascular Cerebral
Isquémico Agudo

Ana Paula Sousa, Miguel Lourenco, Susana Ferreira, Fortunata
Quintino, Manuel Manita

Servico de Neurologia, Unidade Cérebro Vascular, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.

anapaulasous@gmail.com

Introducéo: A doenca aterosclerética carotidea representa
uma importante causa de AVC isquémico/AIT. O diagndstico
desta patologia é geralmente feito numa primeira abordagem
por eco-Doppler carotideo.

Objectivos: Avaliar a prevaléncia de doenca aterosclerética
carotidea numa populacdo de doentes internados por AVC
isquémico agudo/AIT na Unidade Cerebrovascular do CHLC e
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a relevancia quantitativa do eco-Doppler carotideo como
abordagem inicial tendo em vista eventual terapéutica de
revascularizacao.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos processos clinicos
dos doentes internados na Unidade Cerebrovascular por
AVC/AIT que realizaram eco-Doppler carotideo entre Janeiro
e Dezembro 2007. Foram seleccionados aqueles que apresen-
tavam estenose da artéria carétida interna > 50%. O diagnos-
tico de estenose baseou-se na determinacao da velocidade do
pico sistélico. Determinou-se quantos realizaram angiografia
de subtraccdo digital e o grau de estenose foi avaliado segun-
do os critérios de NASCET.

Resultados: Incluiram-se 290 doentes (580 artérias). 64%
do sexo masculino. Idade média entre 62 +12,5. Incidéncia de
factores de risco: HTA 63%, DM 21%, hipercolesterolémia
41%, hipertrigliceridémia 9%, tabagismo 21%, alcoolismo
12%, cardiopatia isquémica 15% e fibrilhacao auricular 16%.
Das 580 artérias, 232 (40%) eram normais. Os graus de esteno-
se encontrados foram: <50% n=300 (51,7%); 50-69% n=8
(1,4%), 70-89% n=11 (1,9%), 90-99% n=18 (3,3%) e oclusdo
n=10 (1,7%). Dos 26 doentes com estenose 70-99% (29 arté-
rias), 17 (65,5%) realizaram angiografia convencional e 1
(3,7%) realizou angio-RM. Destes 17 doentes, 1 (5,9%) apre-
sentou estenose de 60%, 13 (76,5%) tinham estenose 70-99% e
3 (17,6%) tinham oclusao. A sensibilidade e a especificidade
do eco-Doppler no diagnéstico de estenoses superiores a 70%
foi de 94,7% e 75%, respectivamente. Todos os doentes com
estenose grave foram submetidos a terapéutica endovascular
por angioplastia transluminal.

Conclusdes: O eco-Doppler carotideo é um exame de roti-
na com elevada sensibilidade no diagnéstico de estenoses
arteriais graves. Permitiu encaminhar 4,5% dos doentes para
terapéutica endovascular atempada.

Cardiomiopatia de Takotsubo em
doente com acidente vascular cerebral
isquémico agudo

Alexandre Amaral e Silva', Miguel Lourenco', Renato
Fernandes? Duarte Cacela?, Jodao Alcantara'?®

1-Servico de Neurologia - Centro Hospitalar de Lisboa Central,
E.PE., Lisboa; 2-Servico de Cardiologia, Hospital Santa Marta -
Centro Hospitalar de Lisboa Central, E.PE., Lisboa; 3-Unidade
Cerebrovascular, Hospital de Sao José — Centro Hospitalar e
Lisboa Central E.PE., Lisboa.

zefiros@netcabo.pt

Introducdo: A cardiomiopatia de Takotsubo caracteriza-se
por uma disfuncao transitéria do ventriculo esquerdo, com
balonizacao apical, na auséncia de estenose corondria signifi-
cativa, podendo clinicamente simular um enfarte agudo do
miocdrdio. A sua associag@o a vérias patologias neuroldgicas,
como estado de mal epiléptico ou extensas lesoes isquémicas
ou hemorrdgicas, tem sido descrita.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 78 anos, com ante-
cedentes de HTA e dislipidémia. Admitida por hemiparesia
direita e afasia motora (NIHSS=6) com 50 minutos de evolugao.
A TC-CE realizada a entrada nao documentava lesdes agudas.
Iniciou rt-PA na dose de 0,9mg/Kg com 1:30 de evolucdo. O ECG
de admissdo mostrava supra-desnivelamento ST nas deriva-
coes I, AVL e V2-V4. Analiticamente salientava-se elevacao dos
marcadores de isquémia miocérdica (troponina T - 0,9ng/ml).
Com cerca de 3:30 de evolugao verificou-se agravamento neu-
rolégico — NIHSS=15. O ECG era sobreponivel ao da admissao
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pelo que se decidiu realizar cateterismo cardiaco. O exame
documentou acinésia e balonizagdo apicais do ventriculo
esquerdo, com funcgao ventricular comprometida, sem corona-
riopatia angiograficamente aparente. O ecocardiograma trans-
tordcico efectuado ao 7° dia ndo mostrou fontes cardioemboli-
cas, registando-se normalizacdo da funcdo ventricular e da
cinética miocardica. A RM-CE documentou extenso enfarte
isquémico no territério da artéria cerebral média (ACM)
esquerda e multiplos enfartes do territério da ACM e artéria
cerebral posterior esquerdas e hemisfério cerebeloso ipsilate-
ral. Face ao contexto clinico e aos achados dos exames comple-
mentares, concluiu-se pela provavel etiologia cardioembdlica,
tendo a doente iniciado terapéutica hipocoagulante.
Conclusao: A disfuncao ventricular esquerda aguda é um
mecanismo potencial de embolismo cardiaco. Face ao desco-
nhecimento dos mecanismos fisiopatolégicos subjacentes nao
é possivel concluir se o Sindrome de Takotsubo é uma causa ou
uma consequéncia do AVC. Num doente com AVC isquémico
de provavel natureza cardioembélica com Sindrome de
Takotsubo, a hipocoagulagdo devera ser considerada, particu-
larmente até ao restabelecimento da fun¢ao ventricular.

Sindroma do Oito-e-Meio: Sindroma
do Um-e-Meio mais Parésia do VII nervo
craniano

Miguel Grunho; Cidtia Carmona; Orlando Ferreira, Miguel
Viana-Baptista

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
miguelgrunho@gmail.com

Introducdo: A Sindroma do Um-e-Meio, originalmente des-
crita por Fisher em 1967, envolve a combinacao de parésia do
olhar conjugado horizontal numa direccao com Oftalmoplegia
Internuclear (OIN) do mesmo lado, traduzindo lesao protube-
rancial ipsilateral. Raramente se apresentando de forma isolada,
pode associar-se a envolvimento de outros nervos cranianos, a
hemiplegia ou a hemihipostesia. A combinacdo de Sindroma do
Um-e-Meio com parésia periférica unilateral do VII nervo cra-
niano é denominada Sindroma do Oito-e-Meio (1 '/2+ 7).

Caso clinico: Um doente do sexo masculino, 62 anos, raga
negra, com antecedentes de hipertensdo arterial, diabetes
mellitus e AVC isquémico 6 anos antes, sem sequelas, foi
admitido na Urgéncia por quadro, de instalacdo subita, de
diplopia e assimetria facial.

No exame neuroldgico salientava-se parésia do olhar con-
jugado para a esquerda e oftalmoplegia internuclear esquer-
da, sugestivas de Sindroma do Um-e-Meio. Apresentava nis-
tagmo horizontal inesgotavel do olho direito na abdug¢do. O
olhar vertical e oculomotricidade intrinseca estavam preser-
vados. Adicionalmente, apresentava parésia facial esquerda
do tipo periférico. O restante exame neurolégico nao apresen-
tava alteracdes.

Imagiologicamente, a RM-Encefdlica demonstrava hipe-
rintensidade focal nas imagens de difusdao acompanhada de
restri¢ao nos mapas ADC, em topografia protuberancial pos-
terior paramediana esquerda, compativel com lesdo vascular
isquémica aguda.

A data de alta, objectivava-se uma discreta recuperacdo na
aducdo do olho esquerdo.

Discussao: A clinica da Sindroma de Oito-e-Meio explica-
se por lesdo ao nivel do tegmento protuberancial, interessando
a Formacao Reticular Pontica Paramediana ou ntcleo do VI
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nervo craniano, a Fita Longitudinal Posterior, e o nticleo/feixes
intra-axiais do nervo facial. Resulta mais frequentemente de
patofisiologia desmielinizante, ou vascular, nomeadamente no
territério dos ramos ponticos paramedianos.

O caso apresentado, paradigmatico na semiologia, na cli-
nica localizadora e com lesao de natureza vascular comprova-
da imagiologicamente, permite ilustrar os aspectos tnicos
que no seu conjunto constituem a Sindroma do Oito-e-Meio.

Fibrilhacdo Auricular em doentes
com AVC: Anticoagulacao Oral ainda
pouco utilizada.

Miguel Grunho, Citia Carmona, Claudia Guarda, Miguel Viana-
Baptista

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
miguelgrunho@gmail.com

Introducao: A anticoagulacdo oral é o tratamento de esco-
lha na prevencdo de Acidente Vascular Cerebral (AVC) isqué-
mico em doentes com Fibrilhacdo Auricular Nao-Valvular
(FANV), a arritmia cardiaca mais frequente do adulto. Apesar
das recomendacoes clinicas publicadas que visam orientar a
abordagem da FANV, muitos doentes nao sao adequadamen-
te diagnosticados ou tratados, nomeadamente com ACO.

Objectivos: Investigar o conhecimento prévio do diagnds-
tico de FANV, o tratamento usado e razdes para a nao utiliza-
¢ao de ACO, em doentes admitidos por AVC isquémico.

Metodologia: Foram seleccionados todos os doentes
admitidos na Tira de Doencas Vasculares do Servico de
Neurologia por AVC isquémico devido a FANV, durante um
ano, e retrospectivamente estudados. Foram avaliados o
conhecimento do diagnéstico de FANV; o tratamento previa-
mente instituido e as razoes para nao utilizacdo de ACO,
quando indicada. A terapéutica a data de alta foi registada,
assim como as contraindicac¢oes para ACO.

Resultados: Foram admitidos 133 doentes por AVC isqué-
mico, 38 por causas cardioembélicas, 27 dos quais com FANV
como etiologia estabelecida. A idade média foi 71.37+/-9.5
anos, sendo 16 doentes do sexo masculino e 11 do feminino.
Quinze doentes tinham FANV previamente conhecida, mas
apenas quatro estavam sob ACO, apesar de outros seis terem
indicagao formal para tal. Trés apresentaram razdes para o
nao uso de ACO, mas apenas um tinha contra-indicacao for-
mal para a mesma. A data de alta clinica, 15 doentes ndo
tinham condi¢6es para ACO, principalmente devido a défice
neurolégico major e risco de queda.

Conclusdes: Apesar das recomendacdes clinicas existen-
tes, amaioria dos doentes com FANV com indica¢do para ACO
nao estd adequadamente tratada. Apds o AVC, 55% dos doen-
tes ndo tém condicao neurolégica para realizacao de ACO. Por
estas razoes torna-se essencial centrar recursos ao nivel da
prevencao primadria, sensibilizando os médicos para o benefi-
cio do uso da ACO, quando indicado.

Trombélise no AVC isquémico aqudo:
para além dos 80 anos
Pedro Castro, Teresa Mendonca e Elsa Azevedo, pelo Grupo de
Doenca Vascular Cerebral do Hospital de Sao Joao

Servicos de Neurologia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.
pedromacc@gmail.com; elsaazevedo@netcabo.pt
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Introducéo: O AVC isquémico tem elevada morbi-mortali-
dade, afectando sobretudo idosos. A trombdlise com alteplase
(rtPA) é o tnico tratamento médico aprovado para a fase
aguda. As recomendacodes possibilitam a administracdo em
doentes >80 anos, embora fora da aprovacdo Europeia actual
(Classe III, Nivel C).

Objectivo: Comparar o resultado da trombélise no AVC
isquémico em doentes com idade >80 anos com o grupo mais
novo.

Métodos: Incluiram-se os doentes com AVC submetidos a
trombolise no Hospital Sdo Jodo de Fevereiro 2004 a Setembro
2008. Analisou-se o registo de dados, caracterizando-se os
grupos A (idade >80 anos) e B (<=80 anos), de acordo com o
sexo, incapacidade prévia (Escala de Rankin modificada,
mRS), factores de risco, tempo sintomas-agulha, dose de rtPA,
défice inicial (NIHSS). Comparou-se a evolucdo dos grupos
relativamente a hemorragia intracraniana sintomatica (HICS),
mortalidade aos 7 dias e aos 3 meses e independéncia aos 3
meses (mRS 0-2).

Resultados: Grupo A 19 e grupo B 244 doentes; idade
mediana 84 vs 64. Grupo A: mais mulheres (58 vs 48%), menor
independéncia prévia (85 vs 99%), maior prevaléncia de
HTA (74 vs 67%), DM tipo 2 (16 vs 20%), FA (58 vs 27%) e ICC
(32 vs 11%), trombdlise mais tardia (159 vs 150 min), menor
dose de rtPA (58 vs 63 mg), maior NIHSS inicial (17 vs 12),
maior mortalidade aos 7 dias (5% vs 4%,p=0,807) e aos 3
meses (18 vs 9%,p=0,212), mais HICS (5% vs 1%,p=0,166) e
menor independéncia aos 3 meses (12% vs 49%, p=0,002).

Conclusdo: O grupo >80 anos tratado com trombdlise ndo
apresentou mortalidade significativamente maior aos 7 dias e
aos 3 meses. A menor independéncia aos 3 meses pode expli-
car-se parcialmente pela maior dependéncia prévia. Parece,
pois, justificar-se o tratamento de doentes mais idosos, com
base na apreciacgao do risco individual.

Angioedema oro-lingual durante
trombélise com alteplase no AVC
isquémico aqudo.

Francisca S4, Fatima Ferreira
Servico de Neurologia do Hospital de Faro E.PE.,, Faro.
kikasa@sapo.pt

Introducédo: O angioedema oro-lingual é uma complica-
¢do incomum, mas potencialmente grave da trombélise com
alteplase no AVC isquémico agudo. A incidéncia varia entre
0,9% e 5,1% consoante as séries, sendo muito superior a dos
doentes sujeitos a trombdlise por enfarte agudo do miocardio
(0,02%). Os doente sob tratamento prévio com inibidores da
enzima de conversdao da angiotensina parecem ser os mais
susceptiveis. Apresentam-se dois casos clinicos, que surgiram
numa série de 30 doentes que efectuaram trombélise por alte-
plase, no Hospital de Faro.

Caso Clinico 1: Homem de 55 anos, dextro, com antece-
dentes de hipertensdao de dificil controlo medicado com
Ibesartan, Hidroclorotiazida, Nevivolol e Enalapril. Sem aler-
gias conhecidas. Foi admitido no servico de urgéncias do HE
com AVC isquémico agudo (NIHSS=7), com menos de trés
horas de evolugao e submetido a trombélise com alteplase.
Aos 60 minutos desenvolveu edema labial e da lingua. Sem
sinais de dificuldade respiratéria. Fez hidrocortisona e hidra-
lazina com resolu¢do progressiva do edema em 24 horas.
Mantinha os défices neurolégicos.

Novembro de 2008 | N.22 | Volume 8



Caso Clinico 2: Homem de 82 anos, dextro, com antece-
dentes de HTA medicada com Cizalapril, d4 entrada no servi-
¢o de urgéncias por AVC isquémico agudo (NIHSS =7), com
30 minutos de evolucao. Iniciada a trombdlise com alteplase,
aos 40 minutos desenvolveu edema do labio inferior e da lin-
gua, condicionando anartria, sem prurido ou exantema e sem
sinais de dificuldade respiratéria. Foi interrompida a infusao e
fez hidrocortisona, adrenalina e clemastina com boa resposta.
Houve recuperacgao dos défices mantendo apenas monoparé-
sia braquial (NIHSS = 1).

Conclusao: Relembra-se este efeito adverso incomum,
assim como a vigilancia que deverad ser feita, principalmente a
doentes previamente medicados com inibidores da enzima de
conversao da angiotensina.

Apresentacdo rara de Angiopatia
Amildide Cerebral: encefalopatia sub-aguda
reversivel

Sénia Batista', Joana Martins?, A. Figueiredo Ribeiro? Fernando
Matias'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.

Introducio: A Angiopatia Amiléide Cerebral é uma causa
comum de hemorragia intracerebral espontanea no idoso.
Manifestacoes menos frequentes incluem epilepsia focal,
deterioracdo cognitiva progressiva e, muito raramente, ence-
falopatia aguda ou subaguda. Sobre esta dltima forma de
apresentacdo, sdo escassos os casos descritos na literatura,
debatendo-se ainda o mecanismo fisiopatoldgico desta asso-
ciacao, terapéutica e prognostico.

Caso clinico: Homem de 70 anos, sem antecedentes rele-
vantes, com quadro de alteragdes cognitivas e comportamen-
tais de agravamento rapidamente progressivo em duas sema-
nas. Paralelamente, apresentava ainda episédios sugestivos
de crises parciais complexas. Realizou RM-CE que evidenciou
extensas lesdes da substancia branca hipointensas em T1 e
hiperintensas em T2 sem captacao de contraste, preferencial-
mente a nivel da regido fronto-temporal bilateral e parieto-
occipital esquerda, com padrao difuso e discreto efeito de
massa. Sequéncia eco-gradiente com pequenos focos hipoin-
tensos na substancia branca bi-hemisférica. EEG com activi-
dade lenta frequente na regido fronto-temporal esquerda.
LCR com ligeira hiperproteinorrdquia (58mg/dl) e bandas oli-
goclonais presentes também no soro, com fenotipagem linfo-
citdria e pesquisa do JCV por PCR negativa. Estudo analitico
geral, SACE, proteinograma electroforético, funcao tiroideia,
estudo de autoimunidade, serologias infecciosas, marcadores
tumorais e anticorpos anti-neuronais normais/negativas.
Decidiu-se realizar biépsia cerebral cujo estudo neuropatol6-
gico revelou alteragdes compativeis com Angiopatia Amiléide
Cerebral e inflamacao perivascular linfocitica.

O doente apresentou uma evolucao clinica favoravel, com
remissdo total dos sintomas apés alguns dias, sem qualquer
terapéutica. A RM-CE de controlo evidenciou uma melhoria
significativa, com lesdes sequelares minimas.

Conclusdo: Descrevemos um caso de Angiopatia Amiléide
Cerebral cuja apresentacao clinica, sob a forma de encefalo-
patia reversivel, é extremamente rara.

Os casos descritos na literatura apresentaram evolugao cli-
nica variavel: perfil monofésico e, a semelhanca deste caso,
com remissao espontanea, ou recorréncia com resposta a cor-
ticoterapia e/ou ciclofosfamida.
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A patogénese desta associacdo ainda é desconhecida, mas
a presenca de inflamacao perivascular parece ser relevante,
com implicagdes terapéuticas e prognosticas.

Vasculopatia hemorragica do sistema
nervoso central com evidéncia imunoldgica
de positividade para auto-anticorpos
citoplasmaticos anti-neutrofilicos

Rui Felgueiras', Ricardo Taipa', Pedro Pinto?, Cristiana
Vasconcelos?, Gabriela Lopes’, Ant6nio Marinho®, Luis Maia'
1-Servigo de Neurologia, Hospital Santo Anténio (Centro
Hospitalar do Porto), Porto; 2-Servico de Neurorradiologia,
Hospital Santo Anténio (Centro Hospitalar do Porto), Porto; 3-
Servico de Medicina Interna, Hospital Santo Anténio (Centro
Hospitalar do Porto), Porto.

rjrfelgueiras@gmail.com

Introducéo: Os autoanticorpos citoplasmdticos anti-neu-
trofilicos (ANCA) distinguem-se segundo o padrdo de imuno-
flurescéncia (CANCA ou pANCA) e de acordo com o antigénio
especifico (PR3,MPO,BPI elastase ou lactoferrina). A patoge-
nicidade vascular foi documentada in vivo. Os subtipos anti-
MPO e anti-PR3 podem ajudar na distin¢do das vasculites de
pequenos vasos idiopdticas (VPVi). O atingimento do SNC é
raro, havendo poucos casos descritos na literatura com even-
tos hemorrdgicos associados.

Objectivo: Apresentacdo de duas doentes com vasculopa-
tias hemorrdgicas do SNC, ANCA positivas.

Casos clinicos: 1. Mulher, 59 anos, admitida por urosépsis,
medicada com Meropenem. Apresentou disfuncdo multi-
organica com necessidade de suporte aminérgico e ventilaté-
rio. Registou-se trombocitopenia transitéria (24000 plaque-
tas) e insuficiéncia renal. Ap6s desmame ventilatério a doen-
te apresentava uma cegueira cortical e tetraparésia piramidal.
A RM cerebral revelou multiplos multiplos focos hemorragi-
cos cortico-subcorticais, supra e infratentoriais. Nao foi
detectado agente infeccioso e o estudo imunoldgico revelou
c-ANCA+, anti-MPO+, IgG anti-cardiolipina elevado. A doente
recuperou da disfun¢do sistémica e melhorou gradual e
espontaneamente dos défices neurolégicos, em paralelo com
a melhoria laboratorial (imunolégica).

2.Mulher, 80 anos, com insuficiéncia renal crénica por VPVi,
sob hemodidlise foi admitida por cefaleia occipital e cervical,
com 15 dias de evolucdo, ataxia da marcha com lateropulsao
direita. A RM cerebral evidenciou sangue intraventricular
decantado nos cornos occipitais e no IV ventriculo e ainda extra-
axial retrocerebeloso e cervical (C2-C3). O estudo imunolégico
foi positivo para p-ANCA-MPO. Fez tratamento com corticote-
rapia, registando-se melhoria dos défices neuroldgicos. Foi pos-
teriormente readmitida, com subida dos marcadores inflamatg-
rios e titulos p-ANCA, tendo falecido por alveolite hemorragica.

Discussao: Estamos perante duas vasculopatias hemorra-
gicas distintas do SNC com evidéncia laboratorial de auto-
imunidade. No primeiro caso relaciona-se a positividade
ANCA com o processo infeccioso, no segundo assume-se uma
VPVi ANCA-MPO. Realca-se a importancia da distingdao de
alteracdes imunoldgicas primdrias ou secunddrias no diag-
nostico etiolégico e na terapéutica.

"Compressao neurovascular multipla"

Maria José Silva', Mavilde Arantes?, Manuela Costa’
1-Servigos de Neurologia e 2-Neurorradiologia, Hospital Pedro
Hispano - ULSM, Matosinhos.

nettrinity@hotmail.com; mavildearantes@hotmail.com;
manuelapcosta@portugalmail.pt
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Introducdo: A coexisténcia de espasmo hemifacial (HF) e
nevralgia do trigémio é relativamente rara. Estdo descritas
diferentes causas, sendo o estudo por ressonancia magnética
cerebral (RM-CE) com angio-ressonancia (AngioRM-CE), ful-
cral no seu esclarecimento. Apresentamos um caso de HF
esquerdo e nevralgia do trigémio ipsilateral por compressao
neurovascular multipla.

Caso Clinico: Homem de 75 anos, hipertenso. Observado
na consulta de distonias por HF esquerdo e nevralgia do trigé-
mio com um ano de evolucdo. Sem outros sinais/sintomas
associados, nomeadamen espasmo e/ou nevralgia contralate-
rais, hipoactsia, alteragdes do equilibrio ou acufenos. O estu-
do por RM-CE com AngioRMN revelou 3 ansas vasculares
contactando o trigémio esquerdo e ambos os nervos faciais.
Iniciou tratamento com carbamazepina e toxina botulinica,
com resposta sintomatica parcial.

Discussao/Conclusao: Também conhecida por “tique con-
vulsivo” ou sindrome de disfun¢ao hiperactiva combinada de
nervos cranianos, a existéncia simultanea de HF e nevralgia
geralmente surge no contexto de compressao tumoral ou neu-
rovascular — por tortuosidade ou ansa vascular (inica ou multi-
pla), admitindo-se actualmente um papel da aterosclerose e da
HTA na modificagdo da anatomia arterial. O tratamento é sin-
tomadtico, podendo ser etiolégico com recurso a cirurgia, sendo
que o prognostico é semelhante ao das intervencoes em situa-
¢oes isoladas de HF ou nevralgia. O caso apresentado ilustra
um situagao pouco comum e tem a particularidade da existén-
cia de ansas bilaterais, uma das quais ainda assintomatica.

Sindrome de Klippel-Feil como causa
de compressao bulbo-medular e enfartes
cerebelosos assintomaticos

Angela Timéteo', S6nia Costa', Joana Marques?, Teresa Palma®,
Ricardo Ginestal'

1-Servigo Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora;
2-Servico Neurologia, IPOFG, Lisboa; 3-Unidade
Neurorradiologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora.
angelatimoteo@hotmail.com

Introducdo: as anomalias da charneira cranio-vertebral
(CCV) compreendem alteragdes estruturais do osso occipital,
atlas e axis. Condicionam compressao bulbo-medular e isqué-
mia de diversas estruturas, nomeadamente dos nucleos do
tronco cerebral, aspectos que tornam a sua apresentacao
muito variada. A instalacdo dos sintomas é tipicamente insi-
diosa; o inicio agudo das queixas é mais frequente em contex-
to traumadtico. Uma destas anomalias, o sindrome de Klippel-
Feil, consiste na fusdao de duas ou mais vértebras cervicais.

Caso Clinico: mulher de 29 anos, com histéria prévia de
internamento 8 anos antes por tetraparésia da qual recuperou
totalmente em 4 semanas; sem diagnéstico na altura; nao vol-
tou a ter epis6dios semelhantes ou outras queixas neuroldgicas.
Recorreu ao SU por quadro com 3 dias de evolucado de cefaleia
bifrontal tipo pressdo de intensidade moderada (sem agrava-
mento com Manobras de Valsalva ou movimentos cervicais),
vertigem e parestesias da face e membros superiores até ao
nivel do cotovelo bilateralmente. Negava traumatismos, quedas
ou outros possiveis desencadeantes do quadro. No exame neu-
rolégico, e de anormal, existiam: hipostesia tacto-algica da face
e membros superiores até ao nivel do cotovelo (ndo era possivel
determinacao de territério radicular) bilateralmente. Realizou
TAC-CE e da coluna cervical que mostrou anomalia da CCV e
enfartes isquémicos cerebelosos bilaterais nao recentes. A ano-
malia consistia em hipoplasia dos condilos occipitais, assimila-
¢ao do arco posterior do atlas, fusao das 22 e 32 vértebras- sin-
drome de Klippel-Feil- e invaginacao basilar. A RM-CE confir-
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mou estes aspectos e evidenciou moldagem bulbo-medular.
Conclusdes: a apresentacao clinica das anomalias da CCV é
muito variada e muitas vezes o quadro clinico nao é represen-
tativo da gravidade e complexidade das alteracoes estruturais.
No caso que apresentamos, so existiam (de objectivo) altera-
¢oes sensitivas. Eum diagnéstico a considerar, nomeadamen-
te perante queixas neuroldgicas bilaterais em doentes jovens.

Evolucdo Motora e Funcional apés
AVC - Experiéncia de 1 Ano

Tiago Ribeira', Mafalda Bértolo', Susana Santos’, Filipe
Palavra?, Daniela Marado®, Iolanda Veiros', Renato Nunes'
1-Servico Medicina Fisica e Reabilitagao, 2-Servico Neurologia,
3-Servico Medicina Interna, Centro Hospitalar de Coimbra —
Hospital Geral, Coimbra.

tiagojrr@gmail.com

Introducéo: O conhecimento da evolugdo motora e fun-
cional no doente com AVC é particularmente pertinente, nao
s6 pelo seu marcado impacto socio-econémico, como tam-
bém pessoal.

Objectivos: Caracterizar a populacao de doentes interna-
dos com o diagnédstico de AVC e avaliar a respectiva evolucao
motora e funcional nos primeiros 6 meses ap6s o evento.

Metodologia: Estudo retrospectivo, descritivo, através da
revisdo de processos, de todos os doentes internados com o
diagnéstico de AVC no Hospital Geral do Centro Hospitalar de
Coimbra, no ano 2007, para os quais foi solicitada a colabora-
¢ao da Medicina Fisica e Reabilitacao (MFR). Critérios de
inclusdo: existéncia de défice motor e pelo menos uma con-
sulta de reavaliacao de MFR.

Resultados: Dos 191 doentes observados foram incluidos
52: 52% do sexo feminino; média de idades de 72,7 anos
(DP+10,5); duracao média do internamento de 13,3 dias
(DP+8.7); 41% das lesdes eram enfartes parciais da circulagcao
anterior e 21% eram hemorragicas. O factor de risco mais pre-
valente foi a HTA (77%). A todos os doentes foram prestados
cuidados de Enfermagem de Reabilitacao, tendo 83% iniciado
Programa de Reabilitacdo (PR) activo durante o internamento.
Ap6s a alta, 36% mantiveram PR no Servico de MFR, sendo os
restantes encaminhados para realizacdo de PR no exterior. O
Indice de Motricidade (IM) médio inicial foi de 49 pontos em
100 e na primeira reavaliacdo, cerca de 3 meses apds o evento,
foi de 60, tendo ocorrido uma melhoria do IM em 63% dos
doentes. Verificou-se melhoria funcional do membro superior
avaliado pela escala de Enjalbert. Na avaliacao do ténus ocor-
reu reducdo da flacidez e aumento da hipertonia. Houve
igualmente acréscimo significativo de doentes com capacida-
de para marcha auténoma (22%—44%).

Conclusdes: Este estudo revelou melhoria das capacidades
motoras e funcionais nos primeiros 3 meses apds o AVC e a
importancia de uma reabilitacao precoce.

Reabilitacdo do membro superior
hemiparético/hemiplégico. Comparacao e
andlise de trés movimentos de elevacdo
do braco lesado

Ana Cristina Inécio’, Ana Sequeira'?, Sofia Pinto' e Augusto Gil
Pascoal®

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Escola Superior de Satide
Egas Moniz, Almada; 3-Faculdade de Motricidade Humana,
Lisboa.

Ana.Cristina.Indcio@iol.pt; anacvsequeira@yahoo.com;
sofia.pinto@netvisao.pt; gpascoal@fmh.utl.pt

Novembro de 2008 | N.22 | Volume 8



Introducdo: A seleccao de opgdes de como elevar o brago
plégico/parético deve respeitar alguns critérios clinicos,
sendo um dos mais importantes a inibicao do padrao espésti-
co. Nessa decisdao é fundamental induzir o movimento de
rotacao externa, associada a elevacao do brago.

Objectivos: Comparar e analisar a cinemdtica 3D de trés
variantes do movimento de elevacdao do brago utilizadas no
tratamento do ombro hemiparético/hemiplégico: “Auto-mobi-
lizacdo (AM)”, “Movimento livre (ML)” e “Movimento orienta-
do (MO)”.

Metodologia: Os movimentos de elevacao do brago plégi-
co/parético foram registados em 10 pacientes pés AVC
(M=7;H=3;idade:58,5+12,5ano0s), utilizado a anélise cinemati-
ca tridimensional, com recurso a um sistema de varrimento
electromagnético (Flock of Birds) durante a realizagao da AM,
ML e MO. As orientagdes do imero em relacdo ao tronco
(plano de movimento, dngulo de elevacdo e rotagdo axial do
tmero) foram estimadas no momento de méaxima elevacao do
brago e comparadas nas trés condi¢des, com recurso ao teste
de Friedman para amostras emparelhadas para um nivel de
significancia de 95% (p <0.05).

Resultados: A componente de rotagdo externa do braco
apresentou os valores mais elevados no MO (-31°+22°) compa-
rativamente a AM (-20°+26°) ou ao ML (-8° + 17°), sendo estas
diferencas estatisticamente significativas (p=0.012). A amplitu-
de de elevacao do brago apresentou-se maior (91°+17°) na AM
comparativamente ao MO (57°+23°) ou ao ML (50°+17°) sendo
as diferencas significativas (p=0,000) entre a AM e as restantes
condicoes. No ML o plano de elevacao predominou o plano
frontal (44°+19°) enquanto que na AM e no MO o movimento
do brago ocorreu no plano sagital (89°+11° e 76°+ 9°).

Conclusdo: O MO ao revelar maior amplitude de rotagdo
externa do tiimero, assim como a utilizacao preferencial do
plano sagital durante a elevacao do braco, parece representar
a modalidade mais ajustada aos objectivos terapéuticos ine-

rentes a reabilitacdo do membro superior.

Palavras-chave: Reabilitacdo, fisioterapia, cinemdtica e ombro
hemiplégico.

Agradecimentos: Dr. Luis Amaro; Enfermeiro-Chefe Mario
Cavaleiro; Dr. Cunha e S&; Prof. Doutor Luis Bigotte; Dr. Humberto
Branco; Dr. Marques Ferreira; Fisioterapeuta Coordenador José
Ressurreicdo; Terapeutas do HGO e Dr.2 India Remédios.

Ombro hemiplégico/hemiparético:
Comparacdo da cinematica 3D de
posicionamentos do membro superior
afectado

Sofia Pinto', Ana Cristina In4cio', Ana Cristina Sequeira'? e
Augusto Gil Pascoal®

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Escola Superior de Satde
Egas Moniz, Almada; 3-Faculdade de Motricidade Humana, Lisboa.
sofia.pinto@netvisao.pt;Ana.Cristina.Inacio@iol.pt;
anacvsequeira@yahoo.com; gpascoal@fmbh.utl.pt

Introducdo: No paciente hemiplégico/hemiparético, os
cuidados com o posicionamento em repouso do membro
superior (MS) sdo fundamentais para a prevencao de trauma-
tismos capsulo-ligamentares e a instalacao de encurtamentos
musculares adaptativos do ombro.

Objectivos: Andlise e comparacdo da posicdo cinematica
do MS hemiplégico/hemiparético em trés posi¢des do braco
em repouso: exposicao a gravidade (EG), MS apoiado (MSA) e
MS apoiado em rotagao externa (MSARE).
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Metodologia: O registo da posicdo tridimensional (3D) foi
realizado no membro superior plégico/parético de 10 pacien-
tes p6s-AVC (M=5;H=5;idade:58,4+11,8anos). As orientacoes
do timero (plano de movimento, angulo de elevagao e rotagao
axial) e da omoplata (rotag@o superior, protrac¢ao e béascula)
foram registadas em relacdo ao térax através de um sistema de
varrimento electromagnético (Flock of Birds) nas posicoes EG,
MSA e MSARE. As posi¢des foram comparadas com recurso
aos testes de Friedman e Wilcoxon (p<0.05).

Resultados: Na EG (40,6°+16,9) e MSARE (39,7°+12,4) o
amero orientou-se no plano frontal enquanto que na MSA se
apresentou no plano sagital (54,6°+10,2), sendo as diferengas
MAS vs MSARE significativas (p=0,02). A posicao MAS foi a que
apresentou maior angulo de elevacdo (41,9°+8,4), com diferen-
cas significativas em relacdo a EG (17,7+4,1;p=0,00). A rotacdo
externa do timero foi maior na MSARE (-29,2+19,5), ndo se
verificando diferencas significativas entre as trés posicoes do
braco (EG:-19+28,8;MSA:-25,6+15,1). A omoplata assumiu
uma posicao mais em protraccao na MAS (45,1+5,5) do que na
MSARE (41,7+5,8), sendo as diferencas significativas (p=0,02).
Nas restantes rotacoes da omoplata nao foram identificadas
diferencas significativas entre as trés posicoes do braco.

Conclusdo: As posi¢des EG e MSARE induzem o plano
frontal, enquanto a MSA o plano sagital, assim como, maior
angulo de elevacdo do braco e maior protrac¢do da omoplata.
Quanto a rotacao externa do braco as posicoes sao idénticas,
dado nao existirem diferencas significativas assim como em

relacdo as restantes rotacoes da omoplata.

Palavras-Chave: Ombro hemiplégico, posicionamentos, prevencao
e reabilitacao.

Agradecimentos: Dr. Luis Amaro; Enfermeiro-Chefe Mario
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Introducio: Nos tltimos anos tém-se assistido a uma pro-
funda mudanga na Neurologia. Uma maior consciéncia e exi-
géncia da populacdo, avancos reais nos cuidados de doengas
consideradas “sem remédio”, tém levado a uma mudanca na
procura a que a Neurologia estd sujeita, e a uma pressao cada
vez maior sobre os Servi¢os de Satide. A Consulta de Neurologia
constitui um dos principais pilares assistenciais.

Objectivos: Analisar os pedidos de consulta de Neurologia
ao longo de um periodo de dezoito meses, analisando os seus
dados demograficos, origem e motivo.

Metodologia: Registos de requisicio de consulta de
Neurologia no tradicional pedido dos cuidados primarios de
satde, consulta interna do hospital, referéncia do servico de
urgéncia e sistema “Alert”. Foram excluidos aqueles cujo pedi-
do nao apresentava idade, sexo e local de proveniéncia.

Resultados: Obtivemos uma amostra de 1225 pedidos de
consulta, a maior parte do concelho deVila Real (299 —24,4%).
A origem maioritdria correspondeu a pedidos provenientes
dos cuidados primadrios (651 —53,1%). Da totalidade dos pedi-
dos 503 (41,1%) correspondiam a doentes do sexo masculino
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e 722 (58,9%) a doentes do sexo feminino. A idade média dos
doentes foi de 56,2 anos (0 - 93 anos). Foram analisados os
motivos de consulta mais frequentes, de salientar as cefaleias
(263-21,5%) e declinio cognitivo (202-16,5%). Da totalidade
dos pedidos foram aceites 854 (69,7%).

Conclusdes: A procura da Consulta de Neurologia tem sido
crescente. E de extrema importancia reflectir estatisticamente
a drea de influéncia da nossa consulta. Nao s6 os cuidados pri-
madrios assumem papel primordial na referéncia de doentes a
nossa consulta, como também as especialidades intra-hospi-
talares. Saber em que dreas da Neurologia os nossos colegas
necessitam de maior auxilio, ajuda-nos a estabelecer a dife-
renciacdo neurolégica da nossa consulta. O conhecimento
desta realidade é instrumento para o futuro.

Encefalite aguda parainfecciosa
versus evento cerebrovascular

Rui André', Filipa Jilio? Cristina Janudario’

1-Servigo de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 2-Instituto Biomédico de Investigacdo em
Luz e Imagem - IBILI, Coimbra.

ruiandre@gmail.com

Introduc@o: A encefalite parainfecciosa € uma doenca infla-
matoria desmielinizante aguda, de amplo espectro clinico e
bom prognéstico. Surge geralmente em criancgas, ap6s contacto
com antigénios infecciosos, geralmente virais, ou imunizacoes.

Caso Clinico: Homem, 39 anos. Antecedente de anomalia
da tolerancia a glicose. Iniciou quadro de epigastralgias com
vomitos durante 3 dias, sem alivio com medicacao sintomati-
ca. Histéria de sindroma gripal 2 semanas antes, com auto-
resolucdo. Exame objectivo normal, com ECG e enzimologia
sugestivas de pericardite aguda. Posteriormente com para-
gem cardio-respiratdria associada a fibrilhacdo ventricular.
Necessitou de ventilacdo mecanica e suporte inotrépico. Apds
recuperacao, iniciou desequilibrio da marcha e a familia
acho-o “indiferente”. Ao exame neuroldgico destacamos lenti-
ficacdo do discurso e do pensamento, anedénico, apético,
com disartria severa; nistagmus horizontal no olhar conjuga-
do horizontal bilateral, sobretudo a direita. Sem lateralizacao
sensitivo-motora ou alteragoes da coordenacgdo cinética
apendicular mas com instabilidade axial troncular e hipoto-
nia dos membros inferiores, impossibilitando a marcha. A
angioTAC-CE e a RMN-CE revelaram 2 lesdes hemisféricas
cerebelosas e 2 occipitais internas, com edema envolvente,
com sinal heterogéneo, baixo em T1 e alto nas sequéncias de
TR longo, compativeis com lesdes inflamatérias/isquémicas
em fase subaguda. O doente manteve antiagregacdo e anti-
bioterapia empirica em doses meningeas. A puncao lombar
ndo mostrou altera¢des da citoquimica, cultura, serologias ou
imunoelectroforese. O estudo seroimunolégico e vascular
(incluindo ecodoppler cervical, ecocardiograma transtoracico
e transesofégico) foi negativo, excepto 4 mutacoes protrom-
béticas, A data da alta mantinha anedonia, ja sem ataxia axial
ou desequilibrio da marcha. Observado em consulta 3 sema-
nas depois, ja sem alteracdes ao exame neurolégico. A avalia-
¢ao neuropsicolégica revelou memoria verbal imediata e fun-
coes executivas muito comprometidas, bem como deficits
perceptivos e visuo-construtivos.

Conclusdes: Apresentamos este caso pela raridade da
apresentacdo clinica e pelos problemas diagndsticos que
coloca, mesmo apds investigacao complementar exaustiva.
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Introducdo: Na Doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) espo-
radica a RM tipicamente mostra atrofia cerebral progressiva e
hipersinal em T2 do cértex cerebral e ganglios da base. Estes
achados nao fazem parte dos critérios de diagnéstico da OMS.
Vidrios autores tém sugerido que a técnica de difusao pode for-
necer informacgdo diagnéstica importante mesmo antes do
aparecimento dos achados tipicos e alteracoes do EEG.

Apresentamos um caso de DCJ provavel em que a RM con-
tribuiu decisivamente para o diagndstico e revemos a literatura.

Caso Clinico: Sexo feminino, 73 anos, internada por
deméncia rapidamente progressiva com 5 meses de evolugao:
inicio com alteracdes do comportamento sem repercussao
sobre a vida didria. Dois meses antes do internamento: agra-
vamento das alteragdes do comportamento, desorientacao,
discurso incoerente. Agravamento rdpido com perda de auto-
nomia e alucinagoes visuais.

A admissiao e ao longo do internamento: défices cognitivos
de predominio fronto-temporal, alucinagdes visuais, sinais
extrapiramidais, mutismo, fenémenos sensitivos dolorosos,
mioclonias, incontinéncia urindria.

Da investigacao destaca-se: EEG com lentificacdo da elec-
trogénese de base com surtos de ondas lentas, sem actividade
paroxistica ou periédica; RM-CE com estudo da difusdao -
hipersinal cortical difuso bilateral e assimétrico, de predomi-
nio temporo-parieto-occipital direito, com hipersinal nas
imagens de difusdo e restri¢ao a difusdao nos mapas de ADGC;
proteina 14-3-3 no LCR positiva.

Apbs a alta clinica manteve agravamento rapido e morreu
cerca de 2 meses depois.

Conclusoes: A utilizacdo de técnicas de difusdao por RM,
pode constituir uma forma de diagnéstico mais precoce e nao
invasiva da DCJ esporadica, sobretudo quando os achados
tipicos de EEG e RM ndo estdo presentes. Quando as altera-
¢oes da difusao estdo restritas ao cortex cerebral o diagndsti-
co diferencial é relativamente restrito. O nosso caso e a litera-
tura sugerem que as técnicas de difusdo por RM devem ser
incluidas na investigacao de todos os doentes com deméncias
rapidamente progressivas.

Meningomielite: manifestacdo pouco
frequente de infeccdo por EBV

Daniela Marado', Motasem Shamasna?, Filipe Palavra®, Luis
Trindade?, Fatima Oliveira?, Helena Gens?

1-Servico de Medicina Interna; 2-Servico de Neurologia; 3-Servico
de Infecciologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE., Coimbra.
danielamarado@gmail.com

Introduciao: O virus Epstein-Barr (EBV) é ubiquo e dissemi-
na-se através do contacto intimo. A maioria das infec¢des prima-
rias sdo inaparentes, embora o contrdrio também possa ocorrer
e virtualmente qualquer 6rgdo ou sistema pode ser afectado.

Caso clinico: Mulher de 26 anos, que recorreu ao SU por
fraqueza muscular progressiva nos membros inferiores (3 dias
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de evolucao) e reten¢do urindria. Queixava-se de mialgias e
tinha tido uma amigdalite havia semanas, medicada com
antibiético. Apresentava uma paraparésia de predominio
esquerdo, um nivel de sensibilidade algica D8-D10, esbocan-
do um sinal de Babinski a direita. Foi internada no Servico de
Neurologia e submetida a RM medular, que evidenciou trés
areas lesionais intramedulares (C5-C7, D7-D9 e D11-cone
medular), realgando difusa e discretamente com o contraste
paramagnético. A RM-CE foi normal. Efectuou-se PL, que
revelou hiperproteinorrdquia (84 mg/dl), hipercelularidade
(156/mm?, com 87% de mononucleares) e um indice de EBV-
IgG de 12.0. Nado se identificaram bandas oligoclonais e os
estudos bacterioldgico e flingico foram negativos. O estudo
sérico revelou EBV-IgG superior a 750 U/l, com IgM negativa.
O EBNA-G era duvidoso; ndo se encontraram anticorpos para
Toxoplasma, HCV e HIV. O rastreio da sifilis foi negativo e
encontrava-se imune para a rubéola, CMV, HBV, HSV,
Coxsackie virus, Echovirus e Enterovirus. A IgG para Borrelia
encontrava-se no limiar do duvidoso no soro, mas era negati-
va no LCR. O estudo auto-imune foi negativo (ANA, ANCA,
ENA, anticorpos antitiroideus, anticardiolipinas e anti-p2-gli-
coproteinal). Iniciou tratamento endovenoso com 1g de
metilprednisolona (5 dias) e posteriormente aciclovir (750 mg,
de 8/8h, 7 dias). Recuperou progressivamente e, a data da alta,
apresentava apenas parestesias em ambos os pés. Mantém
seguimento em consultas de Infecciologia e Neurologia.

Discussao/Conclusdo: A meningomielite ¢ uma forma rara
de envolvimento do SNC pelo EBV, principalmente num indi-
viduo imunocompetente. O reconhecimento e o tratamento
precoces melhoram o prognéstico funcional.

Lesdes da substancia branca na RM-
CE: Esclerose Miltipla? “Red flags" e
o papel do LCR no diagnéstico diferencial

Sénia Batista', Carlos Casimiro? M2 Carmo Macdério', Fernando
Matias', Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade
de Coimbra, Coimbra.

Soniarmbatista@msn.com

Introducdo: A Ressonédncia magnética revolucionou o
diagnostico da Esclerose Multipla (EM), ao permitir que este
seja possivel precocemente. No entanto, devido a crescente
disponibilidade deste exame imagiolégico e a sua elevada
sensibilidade, é frequente o achado de lesdes da substancia
branca (LSB). Estas lesoes, pela sua inespecificidade, apresen-
tam intimeras possibilidades etiol6gicas e condicionam difi-
culdades no diagnéstico diferencial de EM.

Objectivos: Caracterizacao de uma série de doentes com
LSB na RM-CE de etiologia indeterminada e suspeita de EM,
identificando as caracteristicas imagioldgicas atipicas (“Red
flags”) e os achados no LCR, nomeadamente a presenca de
Bandas Oligoclonais (BOC-IgG), que permitiram o diagnosti-
co diferencial.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos processos clinicos
de doentes que, entre Junho de 2002 e Junho de 2006, foram
avaliados no Servico de Neurologia dos HUC por suspeita de
EM, com estudo do LCR e pesquisa de BOC-IgG.

De um total de 227 doentes foram seleccionados 37, em
que o achado de LSB na RM-CE hiperintensas em T2, consti-
tuiu o motivo da suspeita de EM e subsequente investigacao
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complementar diagnéstica.

Resultados: Entre os 37 doentes incluidos, 8(21,6%) apresen-
tavam EM e 29(78,4%) outras etiologias(OE): hipéxico-isquémi-
cas 20(54,1%), doencas inflamatérias do SNC 7(18,9%), doencgas
infecciosas do SNC 1(2,7%), doencas metabdlicas 1(2,7%).

Na andlise do LCR, 7 doentes (87,5%) do grupo EM e 4
doentes (13,8%) do grupo OE apresentavam BOC. As caracte-
risticas imagioldgicas das LSB encontradas no grupo OE eram
atipicas para EM, designadamente quanto a localizacdo e
morfologia.

Conclusdes: Os nossos resultados sdo concordantes com
os da literatura e mostram que a etiologia mais frequente das
LSB na RM-CE sdo as vasculopatias hipéxico-isquémicas.
Entre as causas nao-isquémicas, a EM € a mais comum segui-
da de outras doencas inflamatérias do SNC.

No diagnéstico diferencial de EM, constituiram elementos
fundamentais a atipia das caracteristicas imagiolégicas das
LSB (“Red flags”) e o perfil de BOC-IgG.

Encefalomielite aguda com
Anticorpos 1gG NMO

Téania Lampreia’, José Vale'?, Maria José Sa**, Mario Veloso'
1-Servico de Neurologia do Hospital de Egas Moniz — Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 2-Faculdade de Ciéncias
Médicas — Universidade Nova de Lisboa, Lisboa; 3-Servigo de
Neurologia Hospital de S. Jodo, Porto; 4-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto, Porto.

tania.lampreia@gmail.com

Introducdo: A Neuromielite 6ptica (NMO) é uma doenca
inflamatéria desmielinizante do SNC, caracterizada classica-
mente pela ocorréncia de nevrite 6ptica e mielite. A identifi-
cacdo do papel patogénico dos anticorpos anti-Aquaporina 4
na NMO (Ac NMO) e a sua inclusdo nos novos critérios de
diagnéstico, tem vindo a alargar o espectro de manifestacoes
clinicas e neuroradioldgicas desta entidade.

Caso Clinico: Mulher de 40 anos, caucasoéide, internada por
um quadro, com duas semanas de evolucdo, de tetraparésia
espdstica com nivel de sensibilidade dlgica (D2) e disfunc¢ao de
esfincteres. Nos dias seguintes, verificou-se uma progressao dos
défices com aparecimento de sinais de lesao do tronco cere-
bral/cerebelo - ataxia cerebelosa, parésia bulbar, parésia facial
bilateral, trismus e parésia 6culo-motora — evoluindo em 2
semanas para sindromo de locked-in. A RM do neuro-eixo evi-
denciou a presenca de extensas lesdes hiperintensas em T2
envolvendo toda a medula cervical e regido dorsal (D4-D9),
lesoes diencefélicas periventriculares, mesencefalicas e protu-
beranciais bilaterais. Nenhuma das lesdes realcava com o Gd. O
LCR tinha uma pleocitose com hiperproteinorrdquia, sem sinte-
se intratecal de Ig ou bandas oligoclonais. Os PEV eram normais.
Da extensa investigacao etioldgica, salienta-se apenas a presen-
¢a de Ac NMO. Foi tratada com corticéides e imunoglobulinas,
seguido de plasmaferese e azatioprina, com bons resultados.

Conclusdes: Para além da mielite longitudinal e da nevrite
optica, a NMO pode causar também lesdes encefélicas.
Descritas em até 50% dos doentes, é contudo muito pouco
comum que estas se traduzam por uma encefalite aguda
grave. Neste caso, o diagnéstico de NMO foi considerado pela
associa¢do de mielite longitudinal associada a sinais (clinicos
e neuroradioldgicos) de atingimento das estruturas encefali-
cas com maior expressao de canais de aquaporina 4. A distin-
¢ao da NMO de outras doengas desmielinizantes tem implica-
¢des importantes no prognostico e no tratamento.
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Meningoencefalite crénica por
Histiocitose do SNC

Tania Lampreia', Pedro Soares?, Luisa Alves', Carlos Lima',
Mario Veloso', José Vale'®

1-Servigo de Neurologia do Hospital de Egas Moniz — Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 2-Servigo de
Neuroradiologia do Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3-Faculdade
de Ciéncias Médicas de Lisboa, Lisboa.
tania.lampreia@gmail.com

Introducdo: A meningo-encefalite crénica cursa com sin-
tomatologia variada e implica uma marcha diagndstica com-
plexa. Estao implicados agentes infecciosos, processos vascu-
liticos e neoplasicos. Em até um terco dos doentes a causa
permanece indeterminada e, nalgumas séries, o desfecho é
fatal numa percentagem semelhante de doentes.

Caso clinico: Mulher de 38 anos, caucaséide, internada por
cefaleias com 8 meses de evolucdo e edema papilar. O LCR
apresentava pressao de 41 cmH20, hipoglicorraquia, hiperpro-
teinorrdquia e exame citolégico com numerosas células histio-
citarias (CD68+). A RM do neuro-eixo revelou um espessamen-
to da aracnéide com envolvimento da bainha dos nervos 6pti-
cos, Gd+, e multiplas dreas de lesdo na substancia branca. Uma
extensa investigacao de causas infecciosas e auto-imunes foi
negativa. Foi colocada derivacdo ventriculo-peritoneal e inicia-
da corticoterapia, com melhoria transitéria durante 6 meses. A
bi6psia encefdlica mostrou células histiocitdrias CD68+ no
espaco sub-aracnoideu com extensao aos espacos de Virchow-
Robin. Posteriormente registou-se agravamento do quadro
com paraparésia flacida por lesao radicular multipla e amauro-
se, associadas a deterioracdo cognitiva progressiva e diabetes
insipida. A RM, para além dos aspectos descritos, mostrava
lesdao nodular Gd+, na margem do seio cavernoso esquerdo e
espessamento dos troncos radiculares a partir da emergéncia
do saco tecal. Nunca foi evidenciada lesdo 6ssea ou de outros
orgaos. Foi admitida a possibilidade de reaccao histiocitaria a
processo infeccioso crénico e iniciada terapéutica empirica
anti-bacilar quadrupla, antiparasitdria e antifiingica, sem bene-
ficio. O tratamento com Azatioprina e Ciclofosfamida também
nao modificou o curso da doenga, vindo a falecer 3 anos ap6s o
inicio do quadro. A autépsia revelou infiltragdo meningea,
encefélica e radicular por células da linha monocitica/macrofa-
gica com alguns aspectos de malignidade.

Discussao: Este caso demonstra o envolvimento exclusivo
do SN por um processo infiltrativo da linhagem monocitico-
macrofagica, descrito, embora raramente, noutras histiocito-
ses. As suas caracteristicas nao se enquadram numa entidade
patolégica especifica.

Envolvimento neurolégico na
Policondrite Recidivante

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Elsa de Sousa? Miguel
Coelho!, Carolina Santos?, Licinio Santos*, Patricia Monteiro®,
Jodo Eurico Fonseca?, Mdrio Miguel Rosa'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servico
de Reumatologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-Servico de
Imagiologia Cerebral, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Servico de
Psiquiatria, Hospital Miguel Bombarda, Lisboa; 5-Servigo de
Medicina 2C, Hospital de Santa Maria. Lisboa.
anapa.pitalobo@gmail.com; ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducao: A Policondrite recidivante (PR) é uma doenca
inflamatéria rara do tecido cartilaginoso que evolui por surto/
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remissao, e apresenta-se habitualmente por condrite auricu-
lar. As manifesta¢oes neuroldgicas ocorrem em 5% dos casos
(vasculite e/ou encefalite). Mesmo com terapéutica imunos-
supressora, a sobrevida aos 5 anos é < 70%.

Caso Clinico: homem, 60 anos, que inicia, 3 semanas antes,
dor esternal e no ombro esquerdo, insénia e sudorese nocturna
episddicas, e cefaleia de novo hemicraniana direita que predo-
minou o quadro clinico. A cefaleia era fixa, progressiva de inten-
sidade moderada, irradiava para a nuca, sem posicdo de alivio
ou agravamento com as manobras de valsava, sem fotofobia,
nduseas ou vomitos, cedendo parcialmente ao paracetamol. A
palpacdo das artérias temporais foi normal. Detectou-se ane-
mia, normocitica normocrémica, trombocitose, VS 100mm,
PCR 19. Estudo vasculites negativo. PL com citoquimico nor-
mal. TC-CE mostrou opacificacao das células mastoideias direi-
tas, e RMN-CE sem outras alteracdes. Considerou-se a hip6tese
de arterite temporal, pelo que realizou biépsia das artérias tem-
porais que foi posteriormente negativa, e entretanto iniciou
corticoterapia. Durante o internamento desenvolveu ainda
uveite anterior, dor com sinais inflamatérios na piramide nasal,
no tragus do pavilhao auricular direito e seios frontais. Esta evo-
lug@o clinica permitiu o diagndstico de PR (poliartrite inflama-
téria ndo erosiva, inflamacdo ocular, condrite da cartilagem
nasal). Sob corticoterapia verificou-se melhoria dos sintomas e
regressdo dos parametros inflamatérios.

Conclusdo: A presenca de queixas neurolégicas inespecifi-
cas, associadas a presenca de sinais sugestivos de poliartrite,
inflamacao ocular e condrite da cartilagem nasal, devem fazer
suspeitar de PR, que embora rara, necessita tratamento ime-
diato, dadas as complicacdes potencialmente graves.

Oligodendroglioma anaplasico:
apresentacao clinica e imagioldgica atipica

Patricia Pita Lobo!, Leonor Correia Guedes', Candida Barroso',
Henda Foreid', Ana Tornada?, Filipe Carvalho®, Luisa
Albuquerque’

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Servico de Medicina 1A, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-Servigo
de Psiquiatria, Centro Hospital Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.
anapa.pitalobo@gmail.com; Icorreiaguedes@sapo.pt

Introducdo: Os Oligodendrogliomas (OD) sao tumores
gliais dos hemisférios cerebrais, que envolvem preferencial-
mente os lobos frontais. Tém manifestagdes clinicas variaveis
dependentes da localizagdo e progressdo do tumor. Os OD
anaplésicos tém um comportamento clinico mais agressivo e
imagiologicamente captam frequentemente gadolinio.

A gliomatose oligodendroglial (GO) é uma forma de glio-
matose cerebri muito rara, que pode ser secunddria a um
tumor pré-existente; caracteriza-se por infiltracdo tumoral
difusa envolvendo mais de dois lobos, preservando a arqui-
tectura cerebral. Na RMN-CE apresenta-se com hipersinal em
T2, sem captagdo de contraste.

Os autores descrevem um caso de OD anaplédsico com
apresentacdo clinica e imagiolégica atipica.

Caso Clinico: homem, 60 anos, com policitémia vera.
Apresenta um quadro de cefaleias bifrontais, continuas, de
inicio insidioso e agravamento progressivo, acompanhadas de
alteracao do comportamento com um més de evolugdo. No
dia do internamento ocorre instalacdo subita de desorienta-
¢a0 TE e diminui¢do da forca muscular no hemicorpo esquer-
do. Observou-se sindrome confusional aguda e hemiparésia
esquerda. A TC-CE demonstrou uma lesdao hipodensa hetero-
génea sub-cortical temporo-parietal direita. A RMN-CE reve-
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lou extensas lesoes hiperintensas em T2/FLAIR e iso/hipoin-
tensas em T1, temporo-mesiais e insulares bilaterais de pre-
dominio cortical; lesdo occipito-parietal direita, com discreto
efeito de massa e captacao de contraste; lesdes bi-talamicas
simétricas com semelhante evolucao de sinal e nao captantes.
Angio-RM sem alteracdes. Dos restantes exames realizados
destacam-se: presenca de actividade epileptiforme parieto-
temporal direita no EEG; exames citoquimico, bacterioldgico,
serologico e doseamento de ECA do liquor sem alteragdes;
estudo de vasculites sistémicas e pesquisa de neoplasia ocul-
ta negativa. Por suspeita de neoplasia priméria do SNC, fez
biopsia da lesdo temporal direita, que revelou um oligoden-
droglioma anaplésico.

Conclusao: O caso reportado chama a atencao para uma
forma de apresentacdo atipica de oligodendroglioma, com
provével componente de gliomatose oligodendroglial.

Linfoma do SNC - Caso Clinico

Marco Metelo’, José M. Dias da Costa', Carina Reis', Graca
Sousa?, Miguel Gago?, Natilia Ribeiro*

1-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-
Servico de Neurologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 3-Servico de
Infecciologia, Hospital de S. Joao, Porto.
marcometello@gmail.com

Introducéo: Os linfomas ndo Hogkin representam uma
forma rara de tumores primdrios do SNC.

Constituidos por células B, localizam-se na substancia
branca profunda supratentorial e sub-ependimadria e tém dis-
seminacdo centrifuga.

Caso clinico: Homem de 63 anos, com antecedentes de
tuberculose pulmonar hé 40 anos, dislipidémia e angor pecto-
ris. Medicado com aspirina.

Assintomatico até Marco 2008, data em que inicia quadro
de astenia, nduseas, anorexia e emagrecimento (19 kg). No
més seguinte apresentou periodos de desorientacdo, irritabi-
lidade fécil e delirio de ciime.

Negava suores nocturnos ou febre.

Apresentava-se emagrecido, com adenopatias cervicais e
axilares, defeito cognitivo global moderado, defeito grave de
funcdes executivas e sindrome cerebeloso a esquerda.

Analiticamente: ADA-40.9 U/L. Anticorpo VIH negativo.

Estudo de LCR: 25 células (linfécitos 54%), glicose 0.62
g/dL, proteinas 1.69 g/dL, ADA 8; restante estudo negativo,
incluindo PCR EBV.

Biopsia ganglionar aspirativa: granulomas epiteliéides
com necrose caseosa central, com pesquisa de BAAR positiva.
O estudo micobacteriolégico efectuado (sangue, urina, suco
gdstrico) foi negativo.

SPECT com tdlio: lesao frontal esquerda ndo sugestiva de
linfoma, compativel com etiologia infecciosa.

RM cerebral: lesdes cerebrais periventriculares infiltrativas
com hipersinal em TR longo, causando ligeira expansao local
e deformagdo do IV ventriculo. Algumas lesdes apresentavam
restricao a difusao e realce apds contraste, a sugerir linfoma
primdrio do SNC.

Perante resultados do SPECT, bi6psia ganglionar e antece-
dentes pessoais do doente foi colocada como hipétese mais
provével, tuberculose cerebral, tendo-se iniciado tratamento
antituberculoso.

Por agravamento neuroldgico repetiu RM com agravamen-
to das lesdes previamente descritas e registo de novas lesoes.

Realizou-se bidpsia cerebral estereotaxica: alteracoes com-
pativeis com linfoma difuso de células grandes com imunoci-
toquimica positiva (CD45; CD20)

Conclusao: Trata-se de um doente imunocompetente com
linfoma primario do SNC e tuberculose ganglionar.
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Este caso clinico é particularmente interessante pela difi-
culdade diagnéstica com que se revestiu, atendendo a evolu-
¢do clinica, ao diagndstico inicial de tuberculose ganglionar e
SPECT nao sugestivo de linfoma.

Opsoclonus-mioclonus em paciente
com carcinoma da mama

Jodo Martins', Joao Costa®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa;
2-Servico de Oftalmologia, Hospital de Egas Moniz, CHLO, Lisboa.
joaomartins.dr@gmail.com

Introducéo: O sindromo opsoclonus-mioclonus é uma enti-
dade rara, denunciadora de disttrbio infeccioso ou paraneo-
plasico: neuroblastoma na crianca; neoplasia da mama ou pul-
mao no adulto. Caracteriza-se por intrusoes oculares sacadicas,
arritmicas, multidireccionais, nao dissociadas e sem laténcia
intersacadica, causando oscil6psia, em associacdo com mio-
clonias da musculatura axial e/ou apendicular e ataxia. Apesar
de imprecisa, a etiologia parece ser devida a afeccao auto-
imune causando disfuncdo das células Purkinje da vérmis dor-
sal e consequente desinibi¢cao da regido fastigial oculomotora.

Caso clinico: Senhora com 53 anos, diagnosticada com
neoplasia mamadria, tendo recusado mastectomia, ha 3 anos.
Iniciou quadro subagudo de nduseas, vomitos, desequilibrio
(astasia-abasia) e, no dia seguinte, notadas disartria e altera-
¢des oculomotoras com oscilépsia, associadamente a mioclo-
nias da musculatura axial, em relacdo com opsoclonus-mio-
clonus. Este era ainda exacerbado por estimulos técteis, sono-
ros e luminosos bruscos, persistindo nos meses seguintes. A
iRMN encefélica nao mostrou evidéncia de depésitos secun-
dérios. A avaliacdo analitica, estudo de liquor e EEG nao mos-
traram alteracdes relevantes, a excepcdo de CEA elevado
14.8ng/mL(N:<3.4). Os anticorpos antineuronais anti-
Hu;Ri;Yo;CV2/CRMP5;Ma2(Ma/Ta);anfifisina foram negati-
vos. Foi submetida, ao terceiro més, a mastectomia radical
esquerda por carcinoma lobular invasivo G3 indiferencia-
do(pT2pN1Mx). Iniciou quimioterapia ao quinto més, com
adriamicina (60mg/m? e ciclofosfamida (600mg/m? em
ciclos mensais. Por persisténcia do opsoclonus-mioclonus foi
iniciada terapéutica com IgIV(2g/kg) mensalmente, com
melhoria da oscilépsia, mas sobretudo do componente mio-
clénico (quase inexistente ao sétimo més) e recuperacao da
capacidade para a marcha auténoma com bengala.

Conclusdes: Reportamos um sindromo opsoclonus-mio-
clonus iniciado trés anos apés diagnéstico de neoplasia
mamadria. Foram essenciais a ressec¢ao tumoral e quimiotera-
pia adjuvante para estabilizacdo do quadro clinico. No entan-
to, parece-nos importante o papel da IgIV, pela sua acgdo
moduladora da resposta auto-imune, contribuindo para a
melhoria clinica, ocorrida pouco tempo apds a sua institui-
¢ao, e remissao parcial do sindromo, trés meses depois.

Mantém seguimento em consulta de Neurologia.
Obs.: Poderao ser mostrados videos com o exame neuroftalmolégi-
co pré e pos-instituicao de IgIV.

Ataxia como manifestacao inicial de
Neurowhipple

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Carolina Santos?, Miguel
Coelho', Mério Miguel Rosa', Esmeralda Lourenco?, José Ferro'
1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Servico de Imagiologia Cerebral, Hospital de Santa Maria, Lisboa;
3-Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.
anapa.pitalobo@gmail.com; ruth.geraldes@netcabo.pt
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Introduc@o: A doenca de Whipple (DW) é uma entidade rara
causada pelo bacilo Tropheryma whipplei (Tw). Manifesta-se
por sintomas gastrointestinais e reumatoldgicos, afectando o
SNC em 1\3 dos doentes. Excepcionalmente, envolve exclusiva-
mente o SNC, designando-se por DW primdria do SNC tipo I
(multiplas lesoes) ou tipo II (lesdo tinica); nestes casos manifes-
ta-se mais frequentemente por sintomas cognitivos e psiquidtri-
cos, paralisia ocular supranuclear, mioritmias oculo-mastigato-
rias e oculo-faciais, sinais piramidais e disfun¢a@o hipotalamica.

Caso Clinico: mulher, 57 anos, que inicia aos 54 um quadro
progressivo de ataxia, sem queixas sistémicas. Observou-se
voz escandida, nistagmo horizonto-rotatério em todas as posi-
¢oes do olhar, sem paresia ocular, ataxia axial e apendicular
dos membros, tremor postural dos membros inferiores, e
retropulsdao com incapacidade para a marcha, sem mioritmias.
A RMN-CE mostrou rombencefalite, caracterizada por lesdes
heterogéneas, confluentes, hiperintensas em T2/FLAIR, na
protuberancia, mesencéfalo e cerebelo. PL demonstrou protei-
noraquia ligeira (0,53g/dl). O estudo analitico geral, vasculites,
cadeia mitocondrial, doseamento vitamina E, infec¢des, anti-
corpos antineuronais e anti-g angliosideos, ECA, pesquisa
neoplasia oculta e de Bechet foi negativo. PEV normais. Fez
corticoterapia sem resposta clinica ou imagiolégica. A investi-
gacdo subsequente com PCR para Tw no LCR foi positiva (bi6-
psia do jejuno negativa para Tw e macréfagos PAS). Fez entdo
terapéutica com ceftriaxone e repetiu a PCR que foi negativa.
Posteriormente iniciou cotrimoxazol com intolerancia gas-
trointestinal. O controlo imagiolégico revelou menor reforgo
de sinal pés-gadolinio, verificando-se estabiliza¢ao do quadro
clinico durante os 6 meses de seguimento.

Conclusao: Alertamos para a DW como causa de rom-
boencefalite, mesmo na auséncia de sintomas sistémicos, e na
auséncia de mioritmias, consideradas patognoménicas de
neurowhipple.

Hemicerebelite aguda pseudotumoral

Rui Maltez Guerreiro', Rita Belo Morais?, M6nica Marcal?, José
Carlos Ferreira®, Pedro Cabral®

1-Servigo de Neurologia, Hospital de S. Bernardo, Centro Hospitalar
de Settibal; 2-Servico de Pediatria, Hospital de S. Francisco Xavier,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 3-Servi¢o de Neurologia,
Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.
rpguerreiro@gmail.com

Introduc@o: A cerebelite aguda é uma causa rara de disfun-
¢ao cerebelosa, sendo mais frequente em criancas entre 1 e 7
anos, embora possa surgir em qualquer idade. Na sua origem
estdo implicados vdarios agentes, mais frequentemente virais,
por mecanismos infecciosos, pds-infecciosos ou pés-vacinais.

Caso Clinico: Adolescente do sexo feminino, de 15 anos,
previamente saudével, internada por cefaleias bitemporais
pulsdteis, de agravamento progressivo, refractarias ao trata-
mento sintomadtico, cervicalgia, fotofobia e vomitos, sem
febre, com quatro dias de evolucao. Nao apresentava antece-
dentes de infeccdo ou vacinagao recentes. Encontrava-se api-
rética e ao exame neurolégico apresentava rigidez da nuca,
sem alteracoes a fundoscopia, sem ataxia ou sinais neurolégi-
cos focais. Laboratorialmente, apresentava leucocitose ligeira
(10,3x109/L) e neutrofilia (87%) com PCR negativa. O exame
citoquimico do LCR revelou 74 células de predominio linfoci-
tario, proteinorrdquia de 226 mg/dL e glicorrdquia de 53
mg/dL, com exame bacteriolégico negativo. A TC CE revelou
sinais de compressao do IV ventriculo, sem hidrocefalia. ARM
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mostrou lesdao expansiva do hemisfério cerebeloso esquerdo,
com hipersinal em T2, de limites imprecisos, ndo captando
contraste, condicionando compressao do IV ventriculo e
hidrocefalia supratentorial. Procedeu-se a craniotomia des-
compressiva, com realiza¢ao de bidépsia lesional. Iniciou tera-
péutica empirica com aciclovir, ciprofloxacina e dexametaso-
na, observando-se regressao gradual e completa dos sinto-
mas. O exame histolégico revelou processo inflamatdrio
meningo-encefalitico com gliose e infiltrado linfo-plasmoci-
tério. Os anticorpos para virus do grupo herpes, enterovirus e
Mycoplasma pneumoniae no soro e LCR foram negativos.

Conclusao: A apresentacgao sob a forma de hemicerebelite
pseudotumoral é extremamente rara, estando referenciados 8
casos. Neste caso, como na maioria, nao foi identificado o
agente causal. A apresentacdo clinica é varidvel, sendo fre-
quentemente benigna e sem necessidade de terapéutica espe-
cifica. Na presenca de compressdao do tronco cerebral ou
hidrocefalia, como neste caso, pode ser necessdrio o recurso a
corticoterapia, derivacdo ventricular externa ou craniotomia
descompressiva.

Deficiéncia de Coenzima Q10, uma
forma rara de ataxia

M. Carmo Macirio, Paula Pires, Anabela Matos, Nuno, M. Ant6nia
Ferro

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

Carmo.macario@mail.telepac.pt

Introducéo: A deficiéncia primdria de Coenzima Q10 con-
diciona varios fenétipos clinicos envolvendo cérebro, muscu-
lo e rim. Ha cinco fenétipos principais: 1 - encefalomiopatia
(mioglobindria recorrente, envolvimento cerebral e presenca
de fibras rotas e vermelhas); 2 - forma infantil, multissistémi-
ca; 3 - ataxia cerebelosa; 4 - Sindroma de Leigh, atraso de cres-
cimento, ataxia e surdez; 5 - miopatia isolada. O envolvimen-
to renal manifesta-se sobretudo por sindroma nefrético.
Quando diagnosticada precocemente os sintomas sdo reversi-
veis ou minimizados com suplementos de Coenzima Q10.

Caso clinico: Apresentamos os casos clinicos de duas
irmas, filhas de pais ndo consanguineos, com ataxia cerebelo-
sa progressiva. A irma de 28 anos de idade teve sindroma
nefrético aos 17 anos, ndo reverteu com corticoterapia,
desenvolveu insuficiéncia renal e iniciou terapéutica dialitica
no ano seguinte. Aos 21 anos de idade inicia quadro neurol6-
gico progressivo caracterizado por severa ataxia cerebelosa,
com abalos de tipo mioclénico, tendo perdido a autonomia
para todas as actividades da vida didria. Entretanto, ficou epi-
letica, foi transplantada e nunca teve alteragdes cognitivas. A
segunda irma afectada, actualmente com 25 anos, tem ataxia
cerebelosa desde os 20, com perda progressiva de aurtonomia
em todas as actividades da vida didria. Associadamente mani-
festou epilepsia, polineuropatia sensorio-motora crénica
ligeira e proteindria (2,6 g por dia) sem insuficiéncia renal.

O estudo complementar permitiu excluir ataxias heredité-
rias, défice de vitamina E, ataxia dculo-motora com apraxia
(AOA1) e doenca por defeito primério da fosforilagao oxidati-
va. A RMN cranio apresenta atrofia cerebelosa global e cere-
bral cortical. A determinacao da Coenzima Q10, no musculo
foi de 16.5ug/g na primeira doente e de 16.7ug/g na segunda
(normal 41.4ug/g). Este resultado confirma a deficiéncia pri-
madria de Coenzima Q10, pelo que iniciaram suplementos na
dose de 600mg/dia.

Conclusao: A ataxia por défice primdrio da Coenzima Q10
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deve ser sempre investigada nos casos de ataxias sem etiolo-
gia identificada, sobretudo se associadas a sindroma nefrético

SCA17 Uma forma rara de ataxia
com deméncia

Paula Pires, Maria Carmo Macdrio, Maria Isabel Santana
Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.

gaivotamiope@hotmail.com; carmo.macario@mail.telepac.pt

Introducéo: Expansdes de tripletos de CAGs estdo identifi-
cados como causa de doengas neurodegenerativas. Em 1999
foi descrito o primeiro doente com expansao de CAG no gene
TATA-binding protein (TBP), localizado no cromossoma 6q27.
Dois anos depois foram descritos mais doentes com esta alte-
racdo genética, sendo, desde entdo, designados por SCA 17
(ataxia espinho cerebelosa). Os doentes adultos caracteriza-
vam-se clinicamente por deméncia e ataxia.

Casos Clinicos: Casol: Homem, com quadro demencial de
inicio aos 28 anos, associado posteriormente a ataxia, sinais
piramidais e extrapiramidais. A investigacdo efectuada
excluiu outras formas de deméncia. O estudo molecular iden-
tifica um alelo indeterminado com 43 CAGs e um alelo de
tamanho normal com 38 CAGs. Faleceu aos 42 anos.

Caso 2: Mulher, 48 anos, irma do doente do caso 1, com
quadro de deterioracdo cognitiva, disartria, ataxia e sinais
piramidais desde os 42 anos. Mutacao igual a do irmao.

Caso 3: Homem, 76 anos, com quadro de ataxia e demén-
cia de inicio aos 64 anos. Neste doente foi identificado a
mesma expansdo de CAGs dos doentes 1 e 2.

Caso 4: Homem, 27 anos, com insuficiéncia renal crénica
de etiologia indeterminada desde os 11 anos, transplantado
renal aos 15 anos e com quadro neuroldégico desde os 19 anos
caracterizado por ataxia, movimentos involuntdarios, sinais
piramidais bilaterais, alteracao da personalidade e deteriora-
¢ao cognitiva. O estudo molecular identifica um alelo expandi-
do com 58 CAGs e um alelo de tamanho normal com 35 CAGs.

Conclusao: Estao descritos casos de doentes, com ataxia e
demeéncia, associados a expansoes de 47 a 63 CAGs. Trés dos
quatro casos clinicos apresentados caracterizam-se por um
quadro de deméncia e ataxia associados a expansao de 43
CAGs. A idade de inicio é variavel e com variabilidade intra-
familiar. Histdria familiar positiva em uma de trés familias. Ha
envolvimento de multi-sistemas: cerebelo, extra-piramidal,
piramidal e cortical.

Doenca de Leigh no adulto

Paula Pires', Luisa Diogo? Maria Luisa Cardoso®, Maria Carmo
Macério’

1-Hospitais da Universidade de Coimbra; 2-Hospital Pediatrico;
3-Instituto Genética Médica Jacinto de Magalhaes, Coimbra.
gaivotamiope@hotmail.com; carmo.macario@mail.telepac.pt

Introducio: A doencga de Leigh ou encefalomielite necroti-
zante subaguda é uma doenca mitocondrial de evolucdo pro-
gressiva com idade de inicio na primeira infancia, rara na
idade adulta. Tem envolvimento motor e cognitivo, com sinais
e sintomas de afec¢ao do tronco e ou ganglios da base. Na
maioria das vezes verifica-se diminui¢cdo do complexo IV da
cadeia respiratéria. A RM-CE com espectroscopia é o meio
auxiliar por exceléncia. O diagnéstico definitivo é neuropato-
légico e caracteriza-se por focos multiplos simétricos de
necrose incompleta (degeneracao esponjosa).

Caso clinico: Caso 1: Mulher, 18 anos, movimentos invo-
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luntdrios do tipo coreico-disténicos de instalacdo progressiva
associada a deteriorac@o cognitiva. Durante a infancia mani-
festacoes frustes de ataxia dos membros..Estudo da cadeia
respiratéria mitocondrial: deficiencia dos complexos I e IV.
RM-CE: lesdes dos ganglios da base.

Caso 2: Homem, 19 anos, alteracdes do comportamento,
seguido na psiquiatria. Sem alteracoes da cadeia respiratdria.
RM-CE: lesdes dos ganglios da base

Caso 3: Homem 32 anos, parésias oculares, movimentos
disténicos do pescog¢o e dos membros direitos, frustes na
infancia e com exacerbacdo do quadro apds os 20 anos.
Estudo da cadeia respiratéria: deficiencia do complexo IV.
RM-CE: (realizada aos 26 nos): lesdes dos ganglios da base.

Caso 4: Mulher, 14 anos, ataxia, distonia do tronco e mem-
bros, disfagia e deméncia- quadro rapidamente evolutivo.
Estudo da cadeia respiratéria: deficiéncia do citocromo IV.
RM-CE: lesdes dos ganglios da base e do tronco cerbral.
Faleceu aos 19 anos.

Conclusdo: A doenca de Leigh pode s6 se tornar mais evi-
dente na idade adulta. Estes quatro casos pretendem demons-
trar a forma insidiosa de apresentacao.

As manifestacdes neurolégicas nas
criancas com pseudohipoparatiroidismo

Nuria Madureira', Marta Amorim?, Isabel Fineza'

1-Servico de Neuropediatria do Centro de Desenvolvimento da
Crianca Luis Borges, Coimbra; 2-Servigo de Genética, Centro
Hospitalar de Coimbra.

nuriamadureira@sapo.pt

Introducio: O Pseudohipoparatiroidismo (PHP) é um sin-
drome raro caracterizado por hipocalcémia, hiperfosfatémia e
aumento da paratormona reflectindo a resisténcia periférica a
esta hormona. Estdo descritas manifestacdes neuroldgicas
como forma de apresentacdo inicial (epilepsia, doencas do
movimento e alteracdes neuropsiquidtricas) sendo classicas as
calcificacoes dos ganglios da base. A classificacdo assenta em
critérios clinicos, biolégicos e genéticos. No tipo 1a a resistén-
cia a paratormona associa-se osteodistrofia de Albright (OA).

Casos clinicos: Os autores descrevem 4 criancas com
PHP1a cujas manifestagoes iniciais foram alteracdes do com-
portamento, epilepsia e atraso mental. Em 2 criancas foi
identificada mutacdo em heterozigotia no gene GNASI1
(mutagdo R249W). Nestas a investigagdo mostrou normocal-
cémia e TAC-CE normal. A crianca com epilepsia apresentava
normocalcémia, TAC-CE normal e ndo se identificou muta-
¢ao. Foi a inica com histéria familiar de OA. Apenas num caso
foram evidentes as calcificagdes no SNC, acompanhadas de
hipocalcémia sem mutacao identificada.

Comentdrios: Apesar das manifestacoes neuroldgicas
serem a forma de apresentacao, o perfil laboratorial, imagio-
légico e genético foi heterogéneo. As calcificagbes no SNC
nao se manifestaram por alteracdes do movimento mas corre-
lacionaram-se com hipocalcémia. A normocalcémia tem sido
descrita, nao estando estabelecida a causa.

Sindrome meningeo como
manifestacao clinica de cetoacidose
diabética
Jodao Pinho, Joao Cerqueira, Ricardo Maré, Esmeralda Lourenco

Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.
jdpinho@gmail.com
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Introducao: Estudos populacionais mostram que o desen-
volvimento de complicagdes neuroldgicas na cetoacidose dia-
bética (CAD), nomeadamente edema cerebral, é raro (0,5-
0,7%); a etiologia é disputada. Apresenta-se um caso de uma
jovem adulta com cetoacidose diabética referenciada ao
Servigo de Urgéncia (SU) por suspeita de meningite.

Caso clinico: Mulher de 21 anos, com histéria de atraso do
desenvolvimento psicomotor, amenorreia primdria, hepatite
auto-imune e diabetes mellitus tipo 1 insulinotratada mal con-
trolada, referenciada ao SU por depressdao do estado de cons-
ciéncia, sinais meningeos e febre, tendo sido iniciado tratamen-
to de cetoacidose diabética com fluidoterapia, insulina e bicar-
bonato. Na admissdo apresentava febre, ECG=11, rigidez da
nuca, Kernig bilateral. A TAC ndo mostrava alteracoes. Realizou-
se PL com pressdao de abertura de 33cmH20, LCR cristalino,
estudo citoquimico, Gram, cultura, PCRs viricas normais. A
investigacdo de foco infeccioso foi negativa e 3 dias depois da
continuacao do tratamento da CAD e instituicao de ceftriaxone,
dexametasona e aciclovir, deu-se resolu¢ao completa do quadro
clinico. A D7 a PL mostrou pressdo de abertura de 18cmH:0. A
RMN era normal. O EEG revelou encefalopatia moderada e acti-
vidade lenta intermitente frontal bilateral. O estudo subsequen-
te da doente revelou um hipopituitarismo anterior cuja etiologia
e tempo de instalacao nao estao esclarecidos.

Discussdo: O desenvolvimento de sindrome meningeo em
doente com CAD obriga a exclusdo de meningite como factor
precipitante. No caso apresentado é plausivel considerar o
edema cerebral como causa de hipertensao intracraniana e dos
sinais de irritacdo meningea, que reverteram apds a resolucao
da CAD. O tratamento da CAD é classicamente descrito como
precipitante de edema cerebral, mas as alteracoes do estado de
consciéncia desta doente estavam presentes antes do tratamen-
to. Estao descritos 2 casos de hipopituitarismo e casos de défices
executivos frontais como complicacao de CAD, apesar de a dis-
funcdo enddcrina neste caso ser provavelmente congénita.

A base neural dos sinais minimos
neurolégicos (Neurological Soft Signs) -
um estudo de correlacao

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

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, 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 Satide, Lisboa.
mlauterbach@fm.ul.pt, labling@fm.ul.pt

Introducao: Sinais neurolégicos minimos (neurological
soft signs, a seguir denominado SNM) sao frequentemente
observados no exame neurolégico de criancas e tendem a
desaparecer ao longo do desenvolvimento. A presenca de
muitos SNM e a sua permanéncia até a idade adulta tem sido
relacionada com vérios doengas psiquidtricas, como a esqui-
zofrenia ou a perturbacao da ansiedade.

Objectivo: Este estudo pretendeu compreender melhor as
bases neuro-anatémicas e funcionais dos SNM, através da sua
correlacdo com medidas neuro-cognitivas e neuro-fisolégicas.

Metodologia: Foram observadas 373 criancas saudaveis
durante cinco anos consecutivos no ambito de um estudo
dentério. As idades na altura da inclusao compreendiam-se
entre os 11 e 15 anos. Os resultados obtidos anualmente no
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exame dos SNM (cotado numa escala de 6 itens, que pontua
entre 0 e 3 pontos, resultando numa pontuacao total entre 0 e
18 pontos), da avaliagdo neuropsicolégica usando 19 testes
diferentes (distribuidos por 7 factores neuro-cognitivos atra-
vés de uma anélise de factores) e da mediagao da velocidade
da conducao nervosa foram submetidos a uma anélise de cor-
relacdo com o pacote de software de SPSS.

Resultados: Os SNM correlacionaram-se com vdrios dos
factores neuro-cognitivos. A correlacdo mais forte foi encon-
trada com os factores velocidade motora, velocidade visuo-
motora, atencao e memoria de trabalho. A correlagao dos SNM
com a aprendizagem verbal e visual e com a condugdo nervo-
sa foi fraca.

Conclusdes: O conhecimento da evolucao natural dos SNM
e a existéncia de dados normativos de um grupo de criangas
sauddaveis ajuda identificar casos patolégicos. A estrita correla-
¢do entre os SNM e as fungdes executivas sugere que ambos
desenvolvem em simulténeo e, por consequéncia, sao associa-
dos indirectamente a maturacdo do cortex pré-frontal. Estes
dados corroboram a existéncia de uma base anatémica comum
de SNM persistentes com certas patologias psiquidtricas, que
envolvem o lobo frontal.

Enfarte talamico esquerdo -
espectro de alteracdes neuropsicolégicas
(um caso clinico)

Rute Teoténio’, Fernando Silva', Joana Domingues’, Conceicao
Bento', Fatima Silva®, Olga Brito®, Isabel Santana’

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Servico de Cardiologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 3-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.
isabelsantana@huc.min-saude.pt

O enfarte talamico bilateral pode manifestar-se como sin-
droma demencial - Deméncia Vascular por Enfarte Estratégico.
Lesdes unilaterais, particularmente esquerdas, podem asso-
ciar-se a défices neuropsicolégicos permanentes mais selecti-
vos, nomeadamente afasia, amnésia verbal e defeito executivo.
Quais as regioes talamicas criticas e de que forma determinam
os défices observados sdao questdes controversas. Na literatura
héd descricoes de casos de amnésia global, aparentemente
determinadas por les@o tinica, mas que numa andlise mais cui-
dadosa associam outras comorbilidades — atrofia cerebral ou
lesdes multiplas.

O estudo de correlacdo andtomo-clinica de novos casos
sdo um contributo importante para o conhecimento da orga-
nizacao funcional/cognitiva do tdlamo e da sua patologia.

Caso Clinico: Homem, dextro, 62 anos, 9 de escolaridade,
com protese valvular mecanica é observado em Marg¢o/2008 por
amnésia anterégrada apoés “sincope” em Outubro/2007 com
TAC-CE normal. Recuperara de amnésia retrograda com defeito
semantico grave compensado por reaprendizagem.
Apresentava pontuagao no Mini-Mental State 29/30 (normal) e
na Alzheimer Disease Assessment Scale 12 (compativel com
deméncia). Nova TAC-CE revelou enfarte talamico esquerdo
antero-lateral. Estudo neuropsicolégico com: Defeito anémico
puro, alteragdo severa da iniciativa verbal semantica, fonolégica
e do controlo psicomotor (iniciativa motora/grafomotora), sem
prejuizo em fungdes frontais mais complexas - memoria de tra-
balho, raciocinio abstracto, fungdes executivas (Wisconsin Card
Sorting Test). Nas provas de capacidade construtiva observou-se
alteragdo do hemisfério esquerdo, com preservagao do gestalt
mas com desvalorizacdo de pormenores. Na avaliacdo da
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memoéria (Wechsler Memory Scale) confirmou-se um defeito
severo da memdria para material verbal e moderado da memé-
ria visual, com perda de material na evocacao diferida.

Conclusdo: O caso apresentado confirma que uma lesao
selectiva do tdlamo esquerdo pode causar défice cognitivo
enquadrédvel no espectro neuropsicolégico da deméncia
(amnésia global associada a perturbacao de outros dominios
cognitivos). O perfil de alteracao observado sugere que nal-
guns individuos esta regido anatémica pode ser dominante no
processamento de material nao verbal.

Estupor idiopatico recorrente no
diagndstico diferencial de depressao
transitoria da consciéncia

Pedro Castro’, Isabel Pires? Elsa Azevedo'

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto; 2-
Servicos de Neurologia e Neurofisiologia, Hospital de Sao Joao,
EPE, Porto.

pedromacc@gmail.com; elsaazevedo@netcabo.pt

Introducio: O Estupor Idiopdtico Recorrente (EIR) é uma
sindrome rara caracterizada por episédios recorrentes de
depressdao da consciéncia, sem causa evidente estrutural,
metabdlica ou téxica. Resulta da producdo excessiva de endo-
zepinas, particularmente a endozepina-4, um ligando da drea
benzodiazepinica do repeptor GABA,.

O diagnostico constitui um desafio clinico, dado que as
manifestacoes transitérias mimetizam intimeras patologias
como encefalopatia hepatica, AIT da circulagdo vertebro-basi-
lar, enxaqueca basilar e intoxicacdo por psicofarmacos, todas
elas mais frequentes. Laboratorialmente, é sugestiva a reversao
das alteracoes clinico-electroencefalogréficas com flumazenil.
O doseamento de benzodiazepinas exégenas e endégenas no
plasma e no LCR permite esclarecer o diagnostico. Apresenta-se
caso clinico de provavel EIR.

Caso clinico: Homem de 48 anos, sem antecedentes rele-
vantes, refere nos udltimos anos episddios de obnubilacdo
durando cerca de 24h, com sintomas associados relativamen-
te inespecificos como sonoléncia, letargia, visdo turva por
vezes com sensac¢ao de diplopia e perturbacao da marcha com
algum desequilibrio. Inicialmente observado fora dos epis6-
dios, tinha exame neurolégico normal, e estudo aparentemen-
te irrelevante, incluindo estudo vascular de adulto jovem, EEG,
RM cerebral e medular (esta revelando pequena cavidade
siringomiélica sem lesdo associada). Quando observado por
neurologista num dos episédios, e negada qualquer ingestao
de benzodiazepinas, dlcool ou outros depressores do SNC pelo
doente (médico) e familia, o quadro clinico sugeriu a hipdtese
de EIR. Procedeu-se a realizacao imediata de EEG, que mos-
trou ritmo répido que reverteu com flumazenil 1mg E.V,, para
ritmo alfa 8-12 Hz, associado a recuperacao clinica do quadro.
Aguarda-se nova oportunidade para doseamento de benzop-
diazepinas exdgenas e enddgenas no liquor e sangue.

Conclusdes: Embora nédo se tenha procedido a recolha
bifdsica de sangue e liquor, o quadro clinico, assim como a
resposta clinico-electrofisiolégica ao flumazenil sao bastante
sugestivos de EIR. Salienta-se a importancia desta entidade,
provavelmente subdiagnosticada, no diagnoéstico diferencial
da depressao do estado consciéncia recorrente de etiologia
indeterminada.
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Intoxicacdo anticolinérgica por
Brugmansia candida: um diagnéstico
clinico

Raquel Real', Isabel Rocha?, Sérgio Reis', Olinda Faria?,
Madalena Pinto’

1-Servico Neurologia, 2-Servico Oftalmologia, Hospital Sao Joao,
Porto; 3-Servico P6voa / Vila do Conde, Hospital Magalhdes
Lemos, Porto.

raquelmreal@gmail.com

Introducédo: As plantas do género Brugmansia contém
alcaléides t6xicos com propriedades anticolinérgicas centrais
e periféricas, encontrando-se com frequéncia em jardins
publicos e privados. A sua ingestdo, acidental ou intencional,
provoca sintomas anticolinérgicos de gravidade variada, pro-
duzindo um quadro clinico suficientemente tipico para suge-
rir o diagnéstico. No entanto, s6 a presenc¢a de uma histéria de
exposicao a planta permite a confirmacao da suspeita clinica.

Caso clinico: Jovem do sexo feminino de 17 anos, sem
antecedentes psiquidtricos, foi encontrada pelos pais com
alteracoes do comportamento, associadas a queixas de odino-
fagia, boca seca e visdo turva. A admissdo apresentava taqui-
cardia sinusal (115 bpm) e evidenciava desorganizacao do dis-
curso e actividade alucinatéria visual. O exame neuroldgico
revelou midriase bilateral, sem resposta fotomotora ou de
acomodacdo. A observacdo oftalmolégica ndo revelou altera-
¢oes adicionais; a instilagdo ocular de solucao de pilocarpina
a 1% ndo produziu constricdo pupilar. A pesquisa de drogas
de abuso na urina foi negativa. Na manha seguinte, a doente
apresentava-se orientada no tempo e espaco, com humor pre-
dominantemente eutimico, sem alteracées do discurso ou
actividade alucinatdria; apresentava amnésia parcial para o
sucedido no dia anterior. Mantinha midriase bilateral. Negou
inicialmente o uso de colirios oftdlmicos, medicamentos, dro-
gas de abuso ou contacto com plantas. No entanto, confiden-
ciou a um familiar préximo a ingestdo de uma infusao caseira
preparada com Brugmansia candida, cerca de 30 minutos
antes do inicio dos sintomas, tendo posteriormente revelado
intencdo suicida. Os sintomas resolveram espontaneamente
em poucos dias, tendo a jovem sido transferida para interna-
mento psiquidtrico.

Discussao: O presente caso clinico demonstra a importan-
cia do reconhecimento dos sinais e sintomas neurotdxicos
que resultam da ingestdo de plantas comuns, quer no sentido
de evitar investigacdes desnecessdrias, quer para providenciar
tratamento dirigido, sempre que a gravidade do caso assim o
justifique.

Hordrios escolares e sucesso
académico nos estudantes Universitarios
do Instituto Superior Técnico

Paula Cunhal, Miguel Cunhal, Teresa Paiva

Faculdade de Medicina de Lisboa, Centro de
Electroencefalografia e Neurofisiologia Clinca, Lisboa, Portugal.
teresapaiva@netcabo.pt; paulacunhal@hotmail.com;
cunhalmiguel@gmail.com

Introducéo: A reducdo de horas de sono nos estudantes
universitdrios € um problema crescente. Influéncias culturais
e pressdo competitiva nas gera¢des jovens induzem horarios
de trabalho semelhantes aos adultos. Populagdo portuguesa,
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tem hora de deitar tardia (74% depois da meia-noite) e hora
de levantar madrugadora.

Objectivos: avaliar a prevaléncia de disttrbios de sono nos
estudantes do IST; correlaciona-los com hébitos didrios,
sucesso académico e indices de qualidade de sono.

Metodologia: Questiondrio “on-line” enviado para 8000
alunos; os inquiridos foram igualmente distribuidos pelos
diferentes cursos e anos académicos. Realizadas estatisticas
descritivas, ANOVA 1 e multivariaveis.

Resultados: Obtidas 924 respostas (rdcio 11.6%).
Preponderéncia do sexo masculino (14.4% feminino). Indice
de Pittsburg de Qualidade de Sono (PSQI) anormal em 83.1%,
Escala de Epworth para a Sonoléncia diurna (ESE) em 44.4%.
Os estudantes dormem em média 6.7h durante a semana e 8h
ao fim-de-semana. PSQI =5 implicou ESE significativamente
mais elevada, menos horas de sono durante a semana e fim-
de-semana, mais horas de aulas, testes e exames a horas mais
matutinas, piores hdbitos alimentares, mais chdvenas de
café/dia e menor prética de desporto. Correlagdes com ESE
anormal foram horas de sono, aulas matutinas e consumo de
café. Sucesso académico correlacionado com horas de sono
(melhores estudantes 8.8, piores 7,9h/dia), valores de PSQI e
ESE, nimero de testes realizados (sempre mais baixos nos
melhores alunos), horas de exame, aulas e testes demasiado
matutinas; melhores alunos deitam-se mais tarde ao fim-de-
semana e usam computador para lazer mais horas. Carga aca-
démica excessiva e maus hdbitos alimentares contribuiram
para piorar os resultados anteriormente descritos.

Conclusdes: Grupo de factores que incluem a duragao do
sono, carga académica excessiva, horarios académicos a
comecar demasiado cedo, ou a acabar demasiado tarde, horas
de sono, hdbitos alimentares e outros hdbitos didrios influen-
ciam sucesso académico, qualidade do sono e vigilia diurna
nos estudantes universitarios.

Defeito Cognitivo Ligeiro como
manifestacao clinica de Doenca de Sweet
- caso clinico

Fradique Moreira', Joana Domingues’, José Reis?, Concei¢cao
Bento’, Isabel Santana’', Beatriz Santiago'

1-Servigo de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 2-Servico de Dermatologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.
Fradiquevam@hotmail.com; Joaosantigomes@hotmail.com

Introducdo: A Doenga de Sweet ou dermatose neutrofilica
febril aguda, é uma doenca inflamatéria multissistémica,
caracterizada por lesdes cutaneas eritematosas, em placas,
dolorosas e um infiltrado neutrofilico asséptico em varios
orgaos. Existem critérios de diagndstico para a forma cldssica,
variantes associadas a neoplasias ou induzida por fairmacos. A
morfologia das lesdes mucocutaneas mimetiza uma varieda-
de de distirbios sistémicos onde se inclui a Doenca de Behget.
H4é envolvimento pleomo6rfico do SNC (Neuro-Sweet) com cri-
térios de diagndstico propostos em 1999, podendo preceder o
envolvimento cutaneo.

Caso Clinico: Sexo feminino, 47 anos, professora, € referen-
ciada ao Dermatologista por lesdes recorrentes, desde os 45
anos, eritemato-papulosas, ndo pruriginosas, envolvendo face,
pescoco e regiao proximal dos membros. As lesdes evoluiam
por surtos com duracdo de 1 a 2 meses, remissao com cortico-
terapia sistémica e posterior recorréncia. A biopsia cutanea foi
inconclusiva. Recentemente, apés 8 semanas de evolucao das
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lesoes cutaneas associadas a sindroma febril, nota dificuldades
na atencdo, na execucao de tarefas complexas, na interpreta-
¢ao de questdes e textos, e na memoria recente. A avaliacao
Neuropsicoldgica conclui: Defeito Cognitivo Ligeiro-multido-
minios; pedido apoio de neurologia por suspeita de
Neuroborreliose. A RMN-CE revela dreas hiperintensas em T2
na substancia branca sub-cortical frontal, o SPECT cerebral
demonstra hipoperfusdo fronto-temporal bilateral e o EEG
revela actividade lenta difusa; estudo do LCR, estudo imunol6-
gico e marcadores tumorais dentro de valores normais. Nova
biopsia de lesdo cutanea demonstrou infiltrado dérmico, pre-
dominio neutrofilico, sem vasculite e sem envolvimento da
epiderme, achados compativeis com Sindrome de Sweet.

Conclusdes: Esta caso evidencia uma doenca dermatoldgi-
ca rara que pode cursar com envolvimento neurolégico e sur-
gir como uma das causas de defeito cognitivo no jovem. O
diagnéstico torna-se dificil quando nao existem lesdes cuta-
neas. Assim, os autores pretendem alertar para esta entidade,
dar a conhecer os critérios de diagnoéstico e discutir a melhor
orientacao terapéutica.

Sindrome de Sturge Weber Bilateral
- Caso Clinico

Marco Metelo', Carla Dias®, Sérgio Castro', Maria Manuel Campos®
1-Servico de Neuroradiologia, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-Unidade
de Neuropediatria, Hospital de S. Jodo, Porto; 3-Servico de
Pediatria, Hospital de S. Joao, Porto.

marcometello@gmail.com

Introducéo: O sindrome de Sturge Weber é um dos sindro-
mes neurocutineos cldssicos mas com carécter progressivo e
varidvel. A sua expressao clinica mais comum € unilateral,
com angioma cutdneo, hemiparésia e epilepsia e alguns estu-
dos apresentados de variantes clinicas de significado prog-
néstico. O envolvimento bilateral é menos frequente (20%).

Na sua base fisiopatoldgica considera-se haver faléncia da
coalescéncia das veias corticais fetais, o que impede o correc-
to desenvolvimento do plexo venoso cefélico primitivo, com
oclusdo e isquémia venosa progressiva.

Apresenta-se um caso de uma crianga de 8 anos com expres-
sdo clinica cldssica mas com envolvimento cerebral bilateral.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, de 8 anos com
angioma cutaneo frontal bilateral (predominante esquerdo),
epilepsia focal motora esquerda com generalizacao secunddria,
hemiparésia homolateral e atraso de desenvolvimento global.

As crises epilépticas surgiram aos 14 meses com controlo
parcial com associa¢@o de antiepilépticos.

A RM CE aos 7 anos evidenciou atrofia cortical fronto-
parieto-occipital direita e parieto-occipital esquerda com
dreas de calcificagdo tipo "tram track" visualizadas na tomo-
grafia computorizada e RX cranio. No estudo contrastado
apresenta reforco giriforme a traduzir angiomatose leptome-
ningea, com proeminentes veias medulares na substancia
branca adjacente as alteragdes descritas e veias e ependima-
rias e dos plexos coroideus dilatadas em relagdo com drena-
gem venosa colateral profunda.

Conclusdes: Apresenta-se uma forma infrequente do
Sindrome de Sturge Weber com algumas caracteristicas de
valor progndstico.

O angioma cutaneo, sendo discreto, mas bilateral, localiza-
do topograficamente em V1 associa-se a uma maior incidén-
cia de manifestacoes neurolégicas (30%).

A epilepsia precoce e refractaria e hemiparésia reflectem o
marcado atingimento do SNC, evidenciado nos exames ima-
giologicos, com significado de mau prognostico.
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Doenca de Madelung com paraparésia
espastica - uma apresentacao menos
comum

Pedro Guimardes, Ana Graca Velon, Jodo Paulo Gabriel, Nelson
Barros, Mario Rui Silva

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

guimardes.pedro.s@gmail.com

Introducio: A Doencga de Madelung descrita primeira vez
em 1846, é caracterizada por acumulagado simétrica de gordu-
ra nao capsulada em torno do pescoco, ombros e tronco. As
sindromes neuroldgicas descritas incluem maioritariamente
envolvimento do sistema nervoso periférico, no entanto a
afeccao central também acontece.

Apresentam-se trés casos: Caso 1: Homem, 55 anos, com
histéria de Doencga de Madelung, habitos alcodlicos, sem his-
téria familiar de relevo, que hé cerca de vinte anos iniciou
quadro progressivo de dificuldades na marcha e tremor pos-
tural. Apresentava objectivamente sindrome piramidal irrita-
tivo bilateral, sindrome extrapiramidal misto, e espasticidade
da marcha. O estudo complementar analitico e imagiolégico
ndo definiram etiologia da doenga. Iniciou tratamento com
baclofeno com melhoria funcional significativa. Caso 2:
Mulher, 41 anos, com histéria de tremor postural, que foi
admitida no nosso servico por maior exuberancia dos movi-
mentos involuntdrios. Objectivamente tratava-se de uma
doente com estigmas de Doenca de Madelung, que ao exame
neurolégico apresentava perturbacdo do movimento “coreia-
like”, generalizada, sindrome piramidal irritativo bilateral e
paraparésia com espasticidade. A investigacdo complementar
ndo estabeleceu etiologia. Assistiu-se a evolucao favoravel no
internamento sob terapéutica farmacolégica e fisidtrica. Caso
3: Homem, 50 anos, que recorre ao servico de urgéncia por
agravamento das alteracdes da marcha, no decurso de pro-
cesso infeccioso. Apresentava sindrome piramidal, extrapira-
midal, polineuropdtico e miopético. O estudo imagiolégico
nao revelou quaisquer alteracdes. O padrao electromiogréafico
foi compativel com polineuropatia axonal e miopatia.
Realizou biépsia muscular que revelou diminuicao da activi-
dade do citocromo C oxidase.

Conclusdo: A Doenca de Madelung inclui sindromes neu-
roldgicos variados, o espectro da doenca mitocondrial é con-
cordante com alguns deles. Manifestacoes piramidais e extra-
piramidais sao raras quando comparadas com a frequéncia do
envolvimento polineuropético.

Coreia generalizada como
apresentacdo inaugural de Diabetes
Mellitus

Jodo Pinho, Esmeralda Lourenco, Alvaro Machado
Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.
jdpinho@gmail.com

Introducdo: Das causas mais frequentes de coreia desta-
cam-se as induzidas por farmacos, vasculares, metabdlicas e
neurodegenerativas. A hiperglicemia ndo cetética (HNC) é
reconhecida como causa rara de coreia, estando o mecanismo
fisiopatogénico por esclarecer. Apresenta-se um caso de
coreia generalizada induzida por hiperglicemia nao cetética
numa doente sem diagndstico prévio de diabetes mellitus.
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Caso clinico: Mulher de 74 anos, com histéria conhecida
de hipertensdo arterial, hiperuricemia e distirbio de ansieda-
de, havia deixado medicag@o algumas semanas antes, recorre
ao Servico de Urgéncia (SU) por movimentos involuntarios
com 1 dia de evolucdo. Ao exame fisico apresentava movi-
mentos coreicos dos 4 membros, pescoco e lingua. O estudo
analitico revelou hiperglicemia (896mg/dL), hiponatrémia
(120mEq/L), alcalose respiratoria ligeira (pH=7,464), bicarbo-
natos normais, célcio normal, tira teste urindria normal.
Depois de controlo glicémico com esquema de insulina, obte-
ve-se controlo dos movimentos involuntérios e a doente teve
alta no dia seguinte, medicada com glimepirida. Nas duas
semanas seguintes recorreu ao SU 2 vezes por movimentos
invountarios (hemicoreia e coreia generalizada) em contexto
de HNC, sem alteracdes na TAC cerebral. Ficou medicada com
haloperidol 10mg/dia e ajustou-se terapéutica antidiabética.
1 més depois do evento inicial a RMN revelou hiperssinal em
T1 na porcdo dorsal dos putamina, sem tradu¢ao em T2, T2*
ou estudo de difusdo. 3 meses depois, observada sem movi-
mentos involuntérios, iniciou-se reducao progressiva de halo-
peridol, sem recorréncia sintomatica.

Discussao: Neste caso o controlo da glicemia correlacio-
nou-se com restricao da coreia a hemicorpo ou resolucao do
quadro. A RMN revelou lesdo bilateral dos putamina com
caracteristicas semelhantes as habitualmente descritas.
Apesar da relagdo temporal com hiperglicemia, os doentes
descritos na literatura frequentemente apresentam outros
factores de risco vascular, o que, juntamente com a maior fre-
quéncia de hemicoreia e relatos de casos de coreia persisten-
te, faz questionar os mecanismos subjacentes a hiperglicemia
que levam ao desenvolvimento da coreia.

Acinésia pura com freezing da
marcha

Jodo Cerqueira', Joao Massano?, Maria José Rosas®

1-Servico de Neurologia do Hospital de Sao Marcos, Braga; 2-
Servico de Neurologia do Hospital de Sao Joao, Porto.
jcerqueira@ecsaude.uminho.pt

Introducdo: A acinésia pura com freezing da marcha
(APFM) é uma entidade rara, caracterizada pela instalacdo
progressiva e precoce de freezing da marcha ou do discurso na
auséncia (até fases muito avancadas da doenga) de tremor,
rigidez, oftalmoplegia supranuclear ou deméncia, sem res-
posta a levodopa. Recentemente, um estudo anatomopatol6-
gico de 7 casos definiu critérios de diagnéstico e revelou que a
APFM se associa especificamente a patologia tau do tipo para-
lisia supranuclear progressiva, sendo por isso considerada
uma entidade do mesmo espectro. Apresentamos um caso de
acinésia pura com freezing da marcha.

Caso Clinico: Senhora de 71 anos, enviada a consulta de
Neurologia hd 5 anos por dor lombar e dificuldade na marcha.
Na altura deambulava autonomamente, mas com passos
pequenos, e apresentava bradicinésia global e hipofonia, sem
tremor, rigidez ou disfunc@o cognitiva. Foi excluida patologia
toxica, metabdlica ou vascular e iniciada terapéutica com
L-dopa, sem qualquer melhoria (dose maxima testada: 1000
mg/dia). O quadro piorou progressivamente, com freezing ao
iniciar a marcha e ao virar e quedas muito frequentes e insta-
lagdo de micrografia e disartria que se tornou muito severa.
Actualmente a paciente estd limitada a uma cadeira de rodas e
comunica com a ajuda de um pequeno computador, s6 emi-
tindo monossilabos. Mantém-se sem demeéncia, oftalmople-
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gia, rigidez ou tremor e sem medica¢do. Um estudo recente
por ressonancia magnética nao mostrou alteragcdes no tronco
cerebral ou cerebelo, mas apenas atrofia frontotemporal e leu-
coencefalopatia moderada.

Conclusao: A apresentacao da APFM é tipicamente com dor
lombar, seguida de instalacao progressiva de freezing da mar-
cha e da fala, que ndo respondem a L-dopa. Rigidez, oftalmo-
plegia e deméncia estao ausentes inicialmente, mas, ao contra-
rio do tremor, podem surgir ap6s os primeiros 5 anos. A sobre-
vida é geralmente longa, geralmente maior do que 11 anos.

Distonia Aguda induzida por
farmacos

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

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

guimaraes.pedro.s@gmail.com

Introducio: A distonia aguda é um sindrome de posturas
anormais fixas ou sustentadas breves, causado por.contrac¢ao
muscular involuntéria. Estes sintomas incluem torticollis,
trismos, crises oculogiras, protrusdo da lingua, ou posicao
bizarra dos membros e/ou tronco. Nos quadros disténicos
agudos a existéncia de uma histéria farmacolégica detalhada
é de primordial importancia.

Material e Métodos: Registados 19 doentes durante um
periodo de dois anos (2004/2005) no servigo de urgéncia, com
o diagndstico clinico de distonia aguda induzida ou provoca-
da por farmacos.

Resultados: Nos 19 doentes registados, 13 foram do sexo
masculino e 6 do sexo feminino, com idades médias de 36
anos (12-82 anos) e 22 anos (7-42 anos) respectivamente. Os
farmacos envolvidos foram metoclopramida (8 doentes),
haloperidol (3 doentes), pimozide e flufenazina (2 doentes
cada um dos farmacos) e 1 caso com oxatomida, quetiapina,
cleboprida, ciamemazina. O inicio das manifestagdes foi nos
3 primeiros dias em 16 doentes e entre o 3° e o 5° dia em 3
doentes. A postura disténica fundamentalmente envolvida foi
torticollis (7 doentes), trismos (2 doentes), crises oculogiras (2
doentes), protrusdo da lingua em 1 doente, e posturas distoni-
cas membros e tronco em 7 doentes.

Conclusdo: As distonias agudas de causa iatrogénica sdo
relativamente frequentes e obrigam a uma rigorosa histéria
farmacolégica e seu reconhecimento clinico e respectivos fac-
tores de prognostico.

Parkinsonismo iatrogénico - um caso
com percurso incomum

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

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e
Alto Douro.

anavelon@gmail.com

Introducio: O parkinsonismo iatrogénico, representa em
todas as séries, um importante quantitativo das sindromes
parkinsénicas, que oscila entre valores de 24% a 50%. A lista
crescente de fairmacos passiveis de induzirem quadros de par-
kinsonismo, obriga a uma histéria farmacolégica detalhada.

Caso Clinico: Apresenta-se uma doente actualmente com
68 anos, com doenca bipolar, que na ultima década, teve
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varias opgoes terapéuticas que desenvolveram quadros de
sindrome parkinsénica iatrogénica, completamente reversi-
veis ap6s mudanca do farmaco. O primeiro quadro desenvol-
veu-se com haloperidol na dosagem méxima de 4 mg/dia, e
consistiu numa sindrome parkinsénica acinético-rigida e
uma discinésia oral, com melhoria integral apés a suspensao
em cinco meses. Dois anos depois desenvolve um novo qua-
dro em tudo idéntico ao anterior, com valproato de sédio na
dose de 1500 mg/dia, com recuperacdo clinica integral em
quatro meses. Ha trés anos assiste-se a um novo quadro em
tudo similar aos supracitados (estddio IV, em oposi¢ao aos
anteriores — estddio III Hoehn e Yahr), com a introduc¢do nos
cinco meses prévios de litio na dosagem méxima de 600
mg/dia e na presenca de litémias normais. Para além da sin-
drome extrapiramidal acinético-rigida, tinha uma discreta
sindrome cerebelosa estdtica. A reversiao da sindrome cerebe-
losa foi precoce e decorreu em menos de um més. Aos quatro
meses encontrava-se completamente assintomatica do ponto
de vista neuroldgico e com um exame neurolégico normal.

Conclusdo: Apresenta-se um caso clinico invulgar de par-
kinsonismo iatrogénico a trés farmacos - haloperidol, val-
proato de sédio e litio, na mesma doente e em tempos distin-
tos, o que apela para necessidade de uma histéria farmacol6-
gica detalhada e exaustiva.

Intoxicacdo por Monéxido de
Carbono: as sequelas a longo prazo

Ana Graca Velon, Pedro Guimardes, Jodo Paulo Gabriel, Rui
Chorao, Mario Rui Silva

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

anavelon@gmail.com

Introducéo: A intoxicacdo por monéxido de carbono (CO)
apesar de frequente é pouco reconhecida na presenca de sin-
tomas ligeiros e de uma histéria de exposicdo menos clara.
Ainda que na maioria das situa¢des o prognoéstico seja favora-
vel, as manifestacoes neurolégicas sao a forma de morbilida-
de mais frequente.

Caso Clinico: Rapaz de 11 anos que, em 2000, foi encon-
trado inconsciente no quarto-de-banho 20 minutos depois de
ter ligado o esquentador com as janelas fechadas. Durante o
transporte até ao SU apresentou crise ténico-clonica genera-
lizada (TCG). Na admissao, estava hemodinamicamente esta-
vel e pontuava 7 na ECG. Realizou TAC cerebral que revelou
hipodensidades palidais, hipocampais e parieto-occipitais
bilaterais, do tronco cerebral e hemisférios cerebrais. Evoluiu
com acidose metabdlica grave e edema cerebral difuso, tendo
sido transferido no dia seguinte para outra instituicao hospi-
talar, onde foi submetido a 3 periodos de oxigenoterapia em
camara hiperbdarica. Como sequelas sobrevieram tetraparésia
flacida e movimentos disténicos associados tendo iniciado
terapia de reabilitacao fisidtrica. No ano seguinte foi readmiti-
do para treino vesical de retenc¢do urindria secunddria a bexi-
ga neurogénea. Esteve ausente da consulta de Neurologia
durante 4 anos e em 2008 apresentava distonia generalizada,
estava medicado com trihexifenidilo (30 mg/dia) e baclofeno
(30 mg/dia) e, fazia referéncia a 3 crises TCG. A RMN encefali-
ca evidenciava lesoes tardias, com desmielinizac¢ao focal fron-
tal direita, parieto-occipital bilateral e atingimento palido-
reticular bilateral.

Conclusdo: Destacamos um caso de sequelas neurolégicas
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graves secunddrias a intoxicacdo por monéxido de carbono,
numa altura em que tém sido publicadas séries que caracteri-
zam as populacdes mais vulneraveis, e se pretendem definir
potenciais factores preditivos de morbi-mortalidade.

Neurodegenerescéncia associada a
cinase do pantotenato: um caso atipico e
descricao de uma nova mutacao

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

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

anavelon@gmail.com

Introduc@o: A Neurodegenerescéncia associada a cinase
do pantotenato é uma doenga autoss6mica recessiva que se
caracteriza por distonia, sintomas extra-piramidais e dep6si-
tos cerebrais de ferro. Pode classificar-se a doenga como clés-
sica ou atipica, de acordo com o fendtipo clinico. Avancos
recentes permitiram estabelecer uma correlagdo entre um
achado imagiolégico especifico na RMN encefdlica, o “olho de
tigre”, e a presenca de mutacoes da cinase 2 do pantotenato
(PANK?2), bem como especular eventuais mecanismos bioqui-
micos envolvidos na patogénese desta entidade.

Caso Clinico: Mulher de 62 anos que em 2001 é internada
por pneumonia da comunidade e anemia ferropénica. Estava
medicada em ambulatério com haloperidol e trihexifenidilo.
Apresentava uma sindrome parkinsénica mista, disartria e dis-
fagia exuberantes, com cognicdo razoavelmente preservada e
alguma dificuldade na deambulacdo. A doente vivia numa
familia de acolhimento e da anamnese s6 foi possivel determi-
nar que aos 18 anos iniciou clinica de deterioragdo progressiva
e ficou dependente. Assistiu-se a melhoria clinica ligeira ap6s
a suspensdo do neuroléptico e a introducao de levodopa. A
doente nao compareceu as consultas agendadas e foi apenas
reobservada em 2007, altura em que apresentava agravamento
da sintomatologia supracitada, espasticidade e hiperreflexia
com compromisso da marcha. Realizou RMN encefélica que
revelou o sinal caracteristico em “olho de tigre”. A andlise gené-
tica demonstrou a presenca de uma mutacao no gene PANK2
em homozigotia [exdo 3: c¢. 740G>C(p.247R>P)], ainda nao des-
crita na literatura, mas ja encontrada em outros doentes por-
tugueses, o que levanta a hip6tese de ser endémica em
Portugal. Na tltima consulta, em 2008, tinha deteriorado do
ponto de vista cognitivo e capacidade funcional.

Conclusdo: Ainda que as formas atipicas se definam pelo
inicio tardio, progressao lenta e clinica heterogénea, o caso
supracitado revela uma evolucdo clinica incomum e define
uma nova mutacao.

Trugues gue melhoram a
camptocormia

Cristina Semedo, Ana Calado, Margarida Dias, Manuel Almeida,
Rui Pedrosa

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa- Zona
Central, EPE.

crissemedo@gmail.com

Introducdo: Camptocormia é a flexdo extrema do tronco,

que agrava com a marcha e alivia com a supinacao. Associa-se
a diversas patologias, nomeadamente a miopatia dos extenso-
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res do tronco, esclerose lateral amiotréfica, doenca de
Parkinson, patologia da coluna vertebral. Desconhece-se o
mecanismo deste fenémeno, mas uma hipétese defende tra-
tar-se de um distarbio central, isto é, de uma distonia focal da
coluna vertebral.

As distonias podem ter “geste antagoniste”, que permitem
uma correcc¢ao da postura disténica, desconhecendo-se a sua
fisiopatologia.

Também na doenga de Parkinson se descreveram véarios
truques/pistas que aliviam alguns sintomas como o “freezing”
ou a marcha.

Na literatura ndo encontrdmos descritos casos de campto-
cormia em que se usassem este tipo de truques.

Casos clinicos: Mostramos 3 doentes com Camptocormia,
que apresentam um truque para melhorar esta condicao.

Apresentamos um doente do sexo masculino, 60 anos de
idade, com o diagndstico de esclerose lateral amiotréfica, em
que a flexdo anterior do tronco reverte quando coloca a mao
esquerda no bolso anterior das calgas.

Apresentamos também duas doentes com Doenca de
Parkinson: uma com 74 anos de idade em que a flexao ante-
rior do tronco melhora nitidamente quando coloca ambas as
maos na face anterior das coxas; outra com 80 anos de idade
em que a flexdo lateral do tronco melhora quando caminha
encostada a uma parede ou com as maos apoiadas numa
barra a altura da cintura (por exemplo: carro de supermerca-
do, andarilho).

Discussao: Os truques ou “geste antagoniste” foram descri-
tos em distonias ou nos sintomas parkinsénicos. Nao encontra-
mos na literatura referéncia a estas manobras para a campto-
cormia. No entanto, apresentamos trés casos clinicos em que
doentes com camptocormia apresentam melhoria recorrendo a
truques. Esta constata¢do poderd apoiar a corrente que defende
a camptocormia como sendo uma distonia focal, e deste modo,
os truques seriam considerados “geste antagoniste”.
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Resumos de Apresentacoes

Paraparésia espastico-ataxica progressiva
em adulto com lesdes da substancia
branca cerebral e atrofia cerebelosa:

que diagnéstico?

Sénia Batista', Joana Martins?, Fernando Matias', Livia Sousa’
1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra;
2- Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra.

soniarmbatista@msn.com

Introducd@o: Os casos de paraparésia espdstico-atéxica
progressiva com inicio em idade adulta levantam intimeras
possibilidades de diagnéstico diferencial, entre causas heredi-
tarias e adquiridas, incluindo as doencas inflamatoérias/des-
mielinizantes do SNC.

Caso clinico: Homem de 38 anos, com desenvolvimento
psico-motor normal e 11° ano de escolaridade. Aos 35 anos
(2005) iniciou dificuldades na marcha com desequilibrio e
quedas frequentes, vindo a desenvolver paraparésia espasti-
co-atdxica de agravamento progressivo. Queixas associadas
de urgéncia urindria com incontinéncia, obstipac¢ao severa e
poliartralgias. No exame neuroldgico salienta-se: ligeira disar-
tria; marcha espdstico-atédxica; paraparésia moderada com
espasticidade severa e discretas alteracoes da sensibilidade
profunda dos membros inferiores.

RM do neuro-eixo (Junho de 2006) com lesdes focais da
substancia branca cerebral bi-hemisférica supratentoriais,
hiperintensas em T2, com atrofia cerebelosa. Realce com con-
traste de uma lesao no lobo parietal direito.

Desde entdo, internamentos sucessivos no nosso Servigo
com investigacdo complementar até a data incluindo: estudo
analitico geral; VS; SACE; funcao tiroideia; cinética do ferro;
4cido félico, vitaminas B12 e E; perfil lipidico e lipidograma;
marcadores tumorais e anticorpos anti-neuronais; estudo de
autoimunidade; estudo bioquimico lisossomal; cromatografia
de aminodcidos plasmaéticos e dcidos gordos de cadeia muito
longa; serologias (incluindo HTLV I e II) normais/negativas,
assinalando-se apenas hipogamaglobulinémia A e discreta
leucopenia, com hipoproteinémia ocasional. LCR com fenoti-
pagem linfocitdria normal e sem bandas oligoclonais. EMG,
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EEG e PEV normais. PESS dos membros inferiores com ma
reprodutibilidade das respostas evocadas corticais sensitivas.
Estudo genético para SCA 2, 3 (DM)), 6, 7, 12, 17 e DRPLA
negativo. Endoscopia digestiva alta com mucosa antral de
aspecto atréfico e biépsia duodenal em D2 sem alteragdes.
Cintigrafia osteo-articular com hiperactividade em diversas
articulagdes com compromisso reumatismal de predominio
inflamatério.

Repetiu RMce (Maio de 2007) com acentuagdo das lesdoes
da subtancia branca cerebral bi-hemisférica, captando con-
traste irregularmente. Nesta altura, apos episodio de exante-
ma “varicela-like”, iniciou tratamento com ImunoglobulinaG
iv 20gr/meés verificando-se melhoria da capacidade de mar-
cha. Em Janeiro de 2008, por reagravamento progressivo da
doenca, iniciou ciclofosfamida 800mg/m* mensalmente,
completando 3 ciclos.

NOTA: O caso foi apresentado e considerou-se uma doen-
¢a desmielinizante.

Mioquimia continua da face e outras
formas de apresentacao inicial atipica no
doente com Esclerose Multipla

Fernando Silva, Anabela Matos, Livia Sousa, Fernando Matias
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra.

faasilva94@iol.pt

Introducéo: A Esclerose Muiltipla é das doencas neurolégi-
cas com maior variabilidade clinica, traduzindo o caracter
multifocal e aleatério da distribuicao das lesdes na substancia
branca do SNC. O diagnéstico inicial pode ser complicado por
sintomas menos frequente, pondo em causa a institui¢ao pre-
coce de terapéutica especifica. A propésito de uma doente
com mioquimia continua da face como forma de apresenta-
¢ao de EM sdo descritos brevemente 4 outros casos com sin-
dromes clinicos “atipicos”.

Caso Clinico 1: Mulher de 46 anos, quadro de “parésia
facial” com duas semanas de evolugao, traduzindo-se ao exame
por contractura da hemiface direita associada a mioquimia
continua ispilateral; a RMN CE evidenciou a presenca de lesoes
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compativeis com etiologia desmielinizante, uma das quais com
localizag@o protuberancial direita, captando contraste.

Caso Clinico 2: Mulher de 56 anos, quadro tipico de nevral-
gia do trigémio envolvendo V2-V3 a esquerda. Objectivada
monoparésia do membro inferior direito em consulta de
seguimento (nao valorizada pela doente); RMN CE com multi-
plas lesdes compativeis com etiologia desmielinizante.

Caso Clinico 3: Mulher de 19 anos, internada na Psiquiatria
por “sindrome conversivo” — diminuicao da acuidade visual
em associacdo a evento de stress psicolégico; observada por
oftalmologista, com exclusao de patologia organica. O diag-
néstico de EM foi sugerido ap6s realizacao de estudo de ima-
gem CE. Manteve acompanhamento em Psiquiatria por surtos
psicoticos recorrentes.

Caso Clinico 4: Homem de 33 anos, escriturdrio, quadro
extrapiramidal com um ano de evolugdo, caracterizado por
distonia do membro superior direito, com agravamento
durante a escrita, acompanhado de postura disténica dos
membros inferiores. Agravamento clinico apés introducao de
Levodopa e Haloperidol. Revisao da histéria clinica e exame
neurolégico identificou queixas sensitivas ndo valorizadas pre-
viamente e oftalmoplegia internuclear bilateral, tendo sido o
diagnéstico de EM corroborado por exames complementares.

Caso Clinico 5: Homem de 26 anos, observado em SU por
postura disténica marcada da mao direita e discreta fraqueza
muscular distal do membro superior ispilateral. TAC CE iden-
tificada lesao hipodensa subtalamica esquerda.

Conclusao: A mioquimia continua da face é uma forma de
apresentacdo pouco frequente de EM, embora sugestiva desta
patologia. No diagnéstico diferencial da nevralgia do trigémio
deve estar presente a EM. A atipia da apresentacao clinica ini-
cial pode, em alguns casos, resultar da nao valorizacao, por
parte do doente e/ou médico, do quadro sintomético presen-
te e/ou passado, particularmente nos processos de evolucao
mais arrastada.

Movimentos Oculares na Esclerose
Maltipla

Jodao Lemos, Carmo Macdrio, Fernando Matias, Livia Sousa
Servigo de Neurologia HUC

Em 1868, Charcot sublinhou a importancia do nistagmus,
do tremor intencional e da disartria escandida no diagndstico
do que mais tarde viria a ser a Esclerose Miiltipla, tendo-os con-
siderado nessa altura, indicadores fidveis da entidade em causa.

Em 2006, Leigh e Zee reafirmam que nenhuma avaliacao
de um doente com suspeita ou diagnéstico de Esclerose
Muiltipla estard concluida até que se proceda a um exame sis-
teméatico dos Movimentos Oculares.

Por serem de fundamental importancia no espectro sinto-
maético da doenga, tem este trabalho como principal objecti-
vo, a revisdao dos distirbios oculares existentes na Esclerose
Muiltipla, discutindo-se a sua fisiopatologia, clinica, diagnés-
tico e possivel tratamento.

A Oftalmoplegia Internuclear Bilateral, a Dismetria
Sacdadica, o Nistagmus Evocado, e o Nistagmus Pendular sao
os mais comummente reconhecidos. Outros, menos frequen-
tes serdo o Nistagmus “Upbeat”, “Downbeat” ou Torsional, as
Intrusdes Sacddicas e a Decomposi¢do da Perseguicao.

Ao contrario das placas desmielinizantes supratentoriais,
que nem sempre envolvem dreas eloquentes cerebrais e logo
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podem nao ter uma traducao clinica, estes disttirbios sao cau-
sados por placas existentes no tronco encefdlico ou cerebelo,
que mesmo quando discretas, promovem sinais e / ou sinto-
mas distintos, como é o caso da Oftalmoplegia Internuclear.

Se muitos distirbios nao causam sintomas relevantes, outros
existirao, onde a oscilopsia e / ou diplopia sao incapacitantes, tal
como o Nistagmus Pendular e a Oftalmoplegia Internuclear.
Para estes, o tratamento é parcialmente eficaz, tendo sido pro-
postos farmacos como o Baclofeno e a Memantina.

A Esclerose Muiltipla é entdo uma doenca onde o Exame
Ocular assume uma primordial importancia, seja porque a
auséncia de distirbios oculares poderd fazer pensar noutro
diagnoéstico, mas também porque a sua presenca traduz um
maior grau de incapacidade a curto ou a médio prazo, com as
consequentes implicacoes terapéuticas.

Esclerose Miltipla com RMN cerebral
normal?

Pedro Carneiro’, Hugo Morais', Marta Safronova?®, Susana Pereira’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia do Hospital
Pedro Hispano, Matosinhos.

pedropcc@gmail.com

Introducdo: Os critérios de McDonald para a Esclerose
Muiltipla (EM) consideram que dois ou mais ataques sugesti-
vos e evidéncia objectiva de duas ou mais lesdes sdo suficien-
tes para efectuar o diagndstico de EM, nao sendo obrigatdria
realizacao de testes adicionais. No entanto, € recomendada a
realizacao de RMN cerebral para excluir outras patologias.

Uma RMN normal durante um primeiro surto de doenca
desmielinizante ndo exclui que venha a desenvolver-se a
doenca mas, no caso de doentes com varios episddios suges-
tivos implica extrema cautela e a procura de diagnésticos
alternativos antes de assumir o diagnéstico de EM.

Caso clinico: Doente do sexo feminino com 24 anos. Em
Maio 2005 apresentou quadro de nevrite 6ptica no olho esquer-
do. Ao exame neuroldgico apresentava escotoma a esquerda
com visao de 1/10 ipsilateral, sem outras alteracdes. Recuperou
completamente em um més. Em Junho 2006 apresenta diplo-
pia. Ao exame neuroldgico a tinica alteracdo era nistagmo hori-
zontal e vertical bilateral. Recuperou completamente em um
més. Em Outubro 2007 apresenta novo episddio sugestivo de
nevrite 6ptica esquerda, com visao a esquerda de 8/10 e fundo
ocular normal. Recuperou completamente. Actualmente o
exame neurolégico é normal. Doente sem antecedentes pes-
soais de relevo, nomeadamente sem sintomas sugestivos de
doenga imunolégica sistémica e sem histéria familiar de doen-
¢a neuroldgica. A investigacao realizada com hemograma, VS,
bioquimica sérica, estudo imunoldgico, ECA, vitamina B12,
marcadores viricos, serologia de borrelia e sifilis, estudo cito-
quimico e microbiolégico do LCR, potenciais evocados visuais
e somatossensitivos e RMN cerebral, nao revelou alteragdes. A
pesquisa de bandas oligoclonais (BOC) no LCR foi positiva.

Conclusdo: Apresentamos caso clinico de doente jovem,
com trés episédios sugestivos de doenga desmielinizante do
SNC, com BOC positivas no LCR e varias RMN cerebrais nor-
mais. Este caso levanta varias questdes, nomeadamente em
relacao ao diagnéstico ou nao de EM, diagndsticos diferenciais
e eventual tratamento.

NOTA: O caso foi discutido na Reunido do GEEM, nio

havendo um outro diagnéstico positivo foi sugerido forte-
mente que reportassem a evolucdo da doenga ao Grupo.
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Lesoes desmielinizantes subclinicas na
RMN cerebral - caso clinico.

Pedro Carneiro', Hugo Morais', Marta Safronova? Susana
Pereira'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia do
Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
pedropcc@gmail.com

Introducao: O achado de lesdes desmielinizantes subclini-
cas em doentes, sem clinica compativel com surtos e exame
neurolégico normal, que realizaram RMN cerebral por moti-
vos diversos como estudo de cefaleias, tem vindo a aumentar
com a facilidade em efectuar RMN. Destes, alguns virdo a
desenvolver Esclerose Muiltipla (EM), estando portanto na
fase pré-clinica, tal como foi demonstrado num estudo recen-
temente publicado que encontrou uma taxa de conversao de
37% aos dois anos. A auséncia de um marcador biolégico que
permita destinguir os doentes que virdo a converter a EM alia-
do ao conceito de que na EM o tratamento imunomodulador
parece ser mais eficaz quanto mais precocemente instituido,
torna pertinente a discussdo e a vigilancia destes doentes.

Caso clinico: Doente do sexo feminino de 41 anos de
idade, com queixas de galactorreia. Antecedentes de depres-
sdo. Sem histdria sugestiva de eventos neurolégicos, historia
de doenca imunoldgica ou infecciosa sistémica. O exame neu-
rolégico era normal. A RMN cerebral de Julho de 2005 é suges-
tiva de doenca desmielinizante e cumpre critérios de Barkhof.
A pesquisa de bandas oligoclonais no LCR foi negativa. O
registo de potenciais evocados visuais e somatossensitivos era
normal. Repetiu RMN cerebral em Janeiro de 2007 que revelou
mais lesdes cumprindo novamente critérios de Barkhof.
Mantém exame neurolégico normal.

Conclusao: Apresentamos caso clinico de doente sem sin-
tomas sugestivos de esclerose multipla e com exame neurol6-
gico normal, que na RMN cerebral apresenta alteracdes na
substancia branca sugestivas de doenca desmielinizante do
SNC. A doente mantém seguimento regular pela grande pos-
sibilidade de conversao clinica ja que ha aparecimento subcli-
nico de novas lesoes na segunda RMN cerebral.

Lesdes sub-agudas da substancia branca:
um desafio diagndstico

Filipe Palavra', André Leitao', Carla Cecilia Nunes', Olinda
Rebelo?, Grilo Gongalves'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE,;
2-Laboratério de Neuropatologia dos Hospitais da Universidade
de Coimbra.

filipepalavra@gmail.com

Introducdo: O envolvimento difuso da substancia branca
(SB) numa patologia sub-aguda, num doente imunocompe-
tente, pode suscitar dividas quanto a etiologia e procedimen-
to a seguir para a esclarecer e tratar.

Caso clinico: Descreve-se o caso de uma mulher, de 71
anos que, em Setembro de 2006, inicia lentificacao psico-
motora, agravando progressivamente. Em ambulatério, foi
submetida a investigacdo imagiolégica, que revelou lesoes
grosseiramente simétricas, a nivel dos ganglios da base e
estendendo-se a coroa radidria suprajacente, de significado
etiolégico impreciso. Foram interpretadas como podendo
corresponder a lesdes desmielinizantes ou téxicas/metabdli-
cas. Registava-se, como antecedente recente, uma infeccao
oftdlmica por HZV. Por persisténcia do quadro, apesar do tra-
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tamento, a doente foi referenciada ao SU do nosso hospital a
21/11/2007. Encontrava-se amimica, acinética e com uma
discreta rigidez de predominio direito. Sem tremor. Foi inter-
nada no servico de Neurologia e submetida a investigacao, de
onde se destacam, no LCR, uma proteinorrdquia de 68 mg/dl,
9 células/mm?®, auséncia de bandas oligoclonais e uma protei-
na 14-3-3 positiva fraca. O estudo imagiolégico foi sobreponi-
vel. Com um diagndstico provisério de encefalomielite aguda
disseminada (ADEM), a doente foi submetida a corticoterapia
e melhorou. A 09/01/2008, regressou ao SU por agravamento
clinico. No internamento, foi repetido tratamento com corti-
coides, tendo a resposta sido pouco evidente. A RM-CE reve-
lou um envolvimento difuso da SB hemisférica bilateral,
peduncular e cerebelosa, tendo as lesoes sido interpretadas
como inflamatérias/infecciosas. Sem anticorpos para os HIV
e JCV. A doente desenvolveu uma pneumonia por S.aureus e,
no contexto dum edema agudo do pulmao, faleceu. A autép-
sia do SNC revelou uma neoplasia linféide, invadindo difusa-
mente e de forma pouco tipica o parénquima cerebral.

Discussio / Conclusio: E pouco frequente a manifestacao
de um linfoma primdario do SNC de uma forma difusa, num
padrdo que lembra uma “linfomatosis cerebri”. As dificulda-
des diagnosticas sdao grandes, dada a mimetizacao de outras
entidades nosolégicas.

Imunodeficiéncia Comum Variavel e
Vasculite Cerebral - caso clinico

Sénia Batista', Carlos Casimiro 2, Rui Pedrosa?®, Fernando
Matias', Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia do Hospital da Universidade de
Coimbra; 2-Servico de Neuro-Radiologia do Hospital da
Universidade de Coimbra; 3-Servigo de Neurologia do Hospital
de Santo Anténio dos Capuchos.

soniarmbatista@msn.com

Introducdo: A Imunodeficiéncia Comum Varidvel (ICV)
constitui um grupo heterogéneo de disttrbios imunoldgicos
de etiologia desconhecida, e representa a segunda imunodefi-
ciéncia primdria mais prevalente na Europa. E caracterizada
por hipogamaglobulinémia e traduz-se clinicamente por
infeccoes recorrentes. No entanto, 20-25% dos doentes desen-
volvem complicacoes autoimunes.

Caso clinico: Mulher de 42 anos de idade, sem anteceden-
tes pessoais relevantes, que aos 32 anos (1997) iniciou cefa-
leias occipitais recorrentes. TACce com hipodensidades peri-
ventriculares e RMce com multiplas lesées periventriculares
hiperintensas em T2. Estudo analitico geral, VS, vitamina B12
e d4cido félico, SACE, estudo de autoimunidade, serologias,
biologia molecular de factores de risco protrombdtico, LCR e
Potenciais Evocados Visuais (PEVs) normais. O Proteinograma
electroforético com doseamento de Imunoglobulinas eviden-
ciou hipogamaglobulinémia G e A.

Em 2003, epis6dios de parestesias no membro inferior
esquerdo com duracdo de 2-3 dias e remissao espontanea,
sem relagdo com os episddios de cefaleia. RMce com multi-
plas lesdes da substancia branca periventricular e subcortical
frontal bilateral, hiperintensas em T2.

Em 2006, quadro subito de hemiparésia e hemihipoestesia
esquerdas, com remissao espontanea apds 3-4 dias. Os exames
laboratoriais mantinham-se normais a excepcao de hipogama-
globulinémia G e A. RMce sobreponivel as anteriores, manten-
do-se LCR e PEVs normais. Nesta altura considerou-se o diag-
nostico de Esclerose Muiltipla e iniciou tratamento com Avonex.
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Ap6s dois meses de tratamento, a doente desenvolveu
infec¢des cutaneo-mucosas de repeticao. O tratamento imu-
nomodulador foi suspenso e, em colaboracdo com a
Imunoalergologia, concluiu-se pelo diagnéstico de Vasculite
Cerebral associada a ICV. Iniciou terapéutica de base com IgG
IV 30gr/més com remissao das infec¢des e sintomas neurol6-
gicos até a data.

Conclusdes: Descrevemos um caso de Vasculite cerebral
de provavel natureza autoimune, que constituiu a forma de
apresentacdo de uma imunodeficiéncia primaria (ICV). O
interesse do caso justifica-se pela sua raridade, existindo
escassas referéncias na literatura, e sobretudo pelas dificulda-
des diagnésticas e implicagdes terapéuticas associadas.

Porfiria cutanea tarda e esclerose multipla

Graca Sousal, Rita Duarte2, Maria José Sdl

1-Consulta de Doencas Desmielinizantes, Servico de Neurologia;
2-Servico de Hematologia Clinica, Hospital de Sao Joao — EPE,
Porto.

gd.sousa@sapo.pt

Introducao: A porfiria cutanea tarda (PCT) € a tnica das
porfirias hepdticas que ndo tem envolvimento neuroldgico e a
associagdo a esclerose multipla ndo esta descrita na literatura.
Apresenta-se caso clinico de mulher com PCT e esclerose
multipla (EM), para discussao de estratégia terapéutica.

Caso clinico: Mulher de 36 anos, com antecedentes de
hipoplasia congénita do membro superior direito e PCT desde
0s 20 anos, teve em 1994 episddio de nevrite 6ptica a direita.
Resolveu parcialmente sem tratamento, ficando com escoto-
ma sequelar. Em 1996 iniciou parestesias nas maos e pés de
predominio a esquerda e cansago facil. Em 2002 fez RM cere-
bral que revelou “...alteracdes consistentes com lesdes des-
mielinizantes ...”; RM medular e EMG que foram normais.
Actualmente refere cervicalgias, para além de parestesias na
palma da mao esquerda e escotoma a direita. Apresenta ao
exame neuroldgico escotoma a direita, hiperreflexia osteoten-
dinosa generalizada e disestesias e hipostesia na palma da mao
esquerda. O estudo analitico (incluindo imunologia, serologia
e marcadores viricos) foi normal. Os potenciais evocados
visuais e somatossensitivos mostraram alteragdes consistentes
com disfuncao de vias dpticas e sensitivas dos “corddes poste-
riores”. Repetiu RM do neuroeixo em 2006 que mostrou multi-
plas lesdes supra e infratentoriais, sem refor¢o apés contraste;
atrofia corticosubcortical; hipersinal medular a nivel C3-C6 e
T3 com discreto refor¢o apés gadolinio em C5-C6; hérnia dis-
cal paramediana direita em C5-C6. O estudo de controlo anual
revelou nova lesao bulbar, sem captagao de contraste.

Comentdrio: O tratamento da PCT engloba, para além de
outras estratégias, flebotomias de repeti¢ao que foram realiza-
das no inicio da doencga. Quanto a PCT, a doente esta estével,
estando apenas a efectuar controlo analitico anual de cinética
de ferro. Em relacao a EM, para cujo diagndstico tem critérios
clinicos e paraclinicos, estd também clinicamente bem, sem
surtos desde ha cerca de 10 anos. No entanto, a imagiologia
mostra aumento da carga lesional impondo-se uma decisao
quanto a estratégia terapéutica. Como os imunomoduladores
tém metabolizacao hepatica, é necessario precaucao redobra-
da pela possibilidade de agravamento da porfiria. Atendendo
a evolucdo clinicamente benigna, o risco de iniciar tratamen-
to imunomodulador excede provavelmente o seu beneficio.
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Doenca da substancia branca e cinzenta e
bandas oligoclonais no LCR: que
diagnostico?

Amélia Mendes', Raquel Correia?, Anténio-Rui Ribeiro®,
Virginia Mendes*, Madalena Pinto'

1-Servico de Neurologia; Hospital de S. Joao; 2- Servigo de
Psiquiatria; Hospital de S. Joao; 3-Servigco Médico de Imagem
Computorizada, Porto; 4-Servico de Neurorradiologia; Hospital
de S. Joao.

mendes.amelia@gmail.com

Introducdo: A presenca de multiplas lesdes hiperintensas
na substancia branca e ntcleos cinzentos cerebrais com ban-
das oligoclonais positivas no LCR aponta para diversas etiolo-
gias, nomeadamente doencas inflamatérias, incluindo escle-
rose multipla.

Apresentamos um caso de uma jovem com multiplas
lesdes na RM cerebral, para as quais a etiologia é dificil de
estabelecer.

Caso clinico: Mulher, 24 anos, apresentou-se com queixas
de diplopia na supraversao com 2 meses de evolucao e dimi-
nuicao progressiva da forca muscular dos membros direitos,
associada a disartria e fadiga desde hd 1 més. Ao exame fisico
apresentava bom estado geral, drea de alopécia areata e unhas
quebradigas, sem outras alteragdes. No exame neuroldgico
notou-se parésia da supraversao direita com diplopia e hemi-
parésia direita grau 4. Tinha antecedentes de consumo de
téxicos (tabaco, cocaina até ha 1 ano, haxixe e ecstasy) e os
seus pais faleceram por SIDA.

Exames efectuados: andlises de rotina, VS, ECA, lactato,
piruvato, estudos imunolégico, protrombético, estudos
microbiolégicos no sangue e LCR, sedimento urindrio nor-
mais. LCR: citoquimica normal; bandas oligoclonais IgG posi-
tivas. Realizou potenciais evocados (normais), TC tordcica
(doenca das pequenas vias aéreas), RM cerebral (lesdes hipe-
rintensas em T2/FLAIR na substancia branca periventricular,
capsulares e também nos tdlamos, ganglios da base e tronco
cerebral); angiografias por RM e digital normais. Teste de
patergia negativo.

Observacdo por Oftalmologia, Reumatologia, Ginecologia
e Dermatologia: concluiram néo haver sinais de vasculite.

Foi tratada com corticéides, com melhoria clinica.

Discussdao: Neste caso, ndo hd evidéncia de vasculite,
tendo sido excluidas doenca de Behget, sarcoidose e causas
infecciosas. O abuso de canabindides e anfetaminas é um fac-
tor determinante a considerar, embora a associagao com ban-
das oligoclonais no LCR nao esteja descrita. A sua presenca
favorece uma causa inflamatoria, e tratando-se de uma jovem,
consubstancia a hipétese de esclerose miltipla, mas as carac-
teristicas das lesdes ndo sao sugestivas.

Nota: O caso foi apresentado na reunido e a opiniao é de

que se trata de uma doenca de inflamatéria de pequenos
vasos associada ao consumo de canabinéides.

Novembro de 2008 | N.22 | Volume 8



Resumos das Conferéencias

Ha Genética de Cefaleias para Além
da Enxaqueca Hemiplégica Familiar

José Barros
josebarros.neuro@hgsa.min-saude.pt

O peso da histéria familiar em cefaleias tem sido repartido
por factores ambientais, comportamentais, educacionais e
genéticos. Os textos cldssicos sobre genética de cefaleias dedi-
caram-se preferencialmente a enxaqueca. Actualmente as
publicacdes ou conferéncias nesta drea sao condicionadas
pela enxaqueca hemiplégica familiar (EHF), uma variedade
hereditaria de enxaqueca com aura (EcA), de transmissao
autossomica dominante. A EHF tem muitas caracteristicas
comuns a EcA, apresentando como particularidades a incor-
poracdo na aura de algum grau de parésia e a existéncia de
pelo menos um familiar, em 1° grau ou em 2° grau, com sinto-
mas idénticos. Em algumas familias e individuos, os episédios
de EHE de EcA e de enxaqueca sem aura (EsA) coexistem,
recorrendo em tempos diferentes ao longo da vida. Os pro-
gressos na genética molecular da EHF tém sido enormes.
Compreensivelmente a divulgacdo cientifica da genética da
enxaqueca tende a focalizar-se na EHE Relembramos outras
cefaleias, primdrias ou secunddrias, de natureza genética
demonstrada ou presumida.

Doencas hereditarias com sintomas de enxaqueca

com aura

CADASIL. O sindromo CADASIL (arteriopatia cerebral
autossémica dominante com enfartes subcorticais e leucoen-
cefalopatia) inclui enxaqueca com aura em 1/3 dos doentes. A
enxaqueca antecede em muitos anos os outros sintomas,
podendo as imagens de RMN encefdlica ser ainda normais.
Estas particularidades podem levar a atrasos ou erros no diag-
néstico. As caracteristicas da enxaqueca no CADASIL sao as
da ECA, com a particularidade das auras tenderem a ser pro-
longadas. Angiopatias raras. Outras angiopatias autossomi-
cas dominantes podem apresentar sintomas semelhantes a
enxaqueca com aura atipica (hemorragias lobares da angiopa-
tia amildide, amiloidose familiar oculo-leptomeningea, endo-
teliopatia hereditdria com retinopatia, nefropatia e enfartes,
vasculopatia cerebro-retiniana). MELAS. As crises de enxa-
queca sdo frequentes na MELAS (encefalopatia mitocondrial,
acidose lactica e episddios de acidente vascular cerebral) o
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que levou a admitir que as mutacdes mitocondriais poderiam
ter um papel na EcA. Esta presuncao esta por provar.

Cefaleias primdrias

Enxaqueca. Os estudos cldssicos tendem a considerar que
hd um peso da genética na etiopatogenia da enxaqueca, maior
na EcA do que na EsA. No entanto, a maioria destes estudos
sdo pouco robustos (critérios de diagnéstico discrepantes,
amadlgamas de formas clinicas, amostras pequenas). Mutacoes
dos genes CACNA1A e ATP1A2, associadas a EHE tém sido pro-
curadas noutras formas de enxaqueca, com resultados tenden-
cialmente negativos. A genética da enxaqueca dita “normal” é
um campo de investigacdo emergente. Cefaleia em salvas
(Cluster headache). Familiares em 1° grau tém um risco 5 a 18
vezes superior a populacao geral de ter um fendtipo idéntico.
Os modos de transmissao serdo variados (autossémico domi-
nante de baixa penetrdncia, autossémico recessivo ou multi-
factorial). Polimorfismos no gene do receptor de hipocretina 2
(HCRTR2) associam-se a risco aumentado. Cefaleias de ten-
sdo. Em estudos de pares de gémeos a cefaleia de tensao epi-
sodica foi relacionada com o ambiente, enquanto a cefaleia de
tensao crénica foi atribuida a combinagdes de factores genéti-
cos e ambientais.

Genetics of Migraine: future
perspectives

Maria José Castro
mmecastro@ibmc.up.pt

Unraveling the genetic component of migraine is challeng-
ing because of the complexity of the disease, with genetic and
environmental factors involved. Several studies have partly
contributed to understand migraine genetics and concluded
that no single strategy (as for example linkage analysis) allows
the identification of genetic susceptibility factors. To over-
come these difficulties rare, severe, monogenic forms of
migraine, such as familial hemiplegic migraine (FHM), are fre-
quently used as a model to study pathogenic mechanisms that
may be extrapolated, at least to a certain extent, to complex,
non-Mendelian, forms of migraine.

The latest results from the Portuguese study brought sever-
al inputs into migraine genetics. Different pathogenic muta-
tions detected in Portuguese FHM patients and inputs about
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novel functional hypothesis in the disease mechanism were
major contributions. In “complex” migraine, results showed
that no single locus, gene or variant is expected to explain
migraine but rather explain part of its susceptibility.

The well-characterized population of Portuguese migraine
patients and controls acquired will be valuable for gene iden-
tification initiatives. Specific phenotypic criteria and sub-
group analysis (i.e., endophenotyping) may reduce clinical
and genetic heterogeneity and should be considered.
Candidate gene association studies have been a popular strat-
egy for genetic studies until now, but, because of the low prob-
ability of finding positive results, state-of-the-art genetic stud-
ies in other complex diseases have turned to genomewide,
hypothesis-free, association studies involving hundreds of
thousands of genetic markers. Such studies are now also
planned for Portuguese migraine set.

The identification of genetic DNA variants, conferring sus-
ceptibility to the common forms of migraine, will be the chal-
lenge in the coming decade. Knowledge that will come from
such studies will be instrumental for patient diagnosis and to
guide drug discovery.

Enxaqueca: marcadores biologicos

José M Pereira Monteiro
pereiramonteiro@mail.telepac.pt

A enxaqueca como sindroma neuroldégica com manifesta-
¢oes clinicas episddicas de duracio, frequéncia, severidade e
incapacidade imprevisiveis o que acarreta uma grande inse-
guranca aos seus portadores.

Apesar de ser uma entidade clinica individualizada desde a
mais remota antiguidade, permanece sem etiologia conheci-
da sendo apenas identificdvel com base em critérios clinicos.

A auséncia de marcadores bioldgicos fidedignos conduziu
ao desenvolvimento, através dos tempos, de diversos concei-
tos patogénicos mais ou menos fantasiosos. Destes, destaca-
ram-se as teorias vasogénica e neurogénica, as mais recentes
e mais fundamentadas, condicionando alguma polémica
entre os seus defensores, cada qual esgrimindo os respectivos
argumentos. No entanto, continuava sem explicacdo a causa
do aparecimento das crises. Mas, o desenvolvimento da epi-
demiologia e da genética clinica permitiram enunciar que
estas resultam, basicamente, da conjugacao de factores gené-
ticos e ambientais, conceito aceite sem grande controvérsia,
pela generalidade dos investigadores. Mas, quanto a conse-
quéncia das crises ja as opinioes se dividem. Para uns, hd ape-
nas uma disfuncao e portanto, uma alteracao transitéria ao
passo que outros defendem a existéncia de lesdo e portanto,
uma alteracdo estrutural, isto é, anatémica e permanente.
Assim, os marcadores bioldgicos, no caso de disfungao,
seriam apenas funcionais e por isso transitérios, ao passo que,
no caso da lesdo seriam estruturais ou anatémicos e por isso
permanentes.

Descrevem-se, em seguida os diversos tipos de marcadores
funcionais identificados ao longo do tempo através de diver-
sos métodos de andlise, nomeadamente bioquimicos, fisiol6-
gicos e imagiolégicos bem como marcadores estruturais de
anomalias encefdlicas obtidos através das mais sofisticadas
tecnologias de imagem e que estdao a mudar o paradigma da
enxaqueca.

Resumos das Apresentacoes

Headache epidemiological study:
do different criteria make a difference?

C. Lemos'? A. Sousa'?, J. Pereira-Monteiro*®

1-UnIGENe, IBMC, Porto; 2-ICBAS, Univ. Porto; 3-Serv. Neurologia,
HGSA, Porto.

clclemos@ibmc.up.pt

Introduction: The “International Headache Society” (IHS)
classification and diagnostic criteria published in 1988 led to
amajor improvement in the diagnosis of headaches and to the
major epidemiological studies. Its revision in 2004 aimed to
improve the clinical diagnosis; however, its consequence on
epidemiological data regarding the different headache subty-
pes is so far unknown.

Objectives: To apply the new IHS classification criteria to
data obtained from a previous headache epidemiological study.

Material / Methods: The database of a general population
headache epidemiological study performed in 1995 was revie-
wed, applying the new criteria and the diagnostic distribution
was evaluated.

Results: In that study, 1780 individuals presented lifetime
headaches (88.6%). From these, 653 (36.7%) were male and
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1127 (63.3%) female. Mean age (SD) was 39.9 (21.8). When
applying the new criteria, 84.9% had primary headaches
(80.4%- according to the old classification) whereas 6.3% had
secondary headaches (6.0%) and 8.8% presented combined
headaches (13.6%). Migraine represented 11.1% (9.8%) and
tension-type headache 73.6% (70.6%).

Discussion / Conclusions: The main results in both studies
are similar, although small differences were found in some
subgroups namely in tension-type headaches with the subdi-
vision in four groups in the new criteria as well as in relation
to the combined forms since in some occasions headache
types are not mutually exclusive. The 2004 IHS criteria have
relevant clinical implications but do not change remarkably
the epidemiological results.

Study the involvement of SCN1A
gene in a family with FHM and epilepsy

Maria-José Castro'?, Anine H. Stam?®, Carolina Lemos'?, Boukje
De Vries?, Kaate R. J. Vanmolkot*, José Barros'’, Gisela M.
Terwindt®, Rune R. Frants®*, Jorge Sequeiros'?, Michel D. Ferrari®,
José M. Pereira-Monteiro'®, Arn M. J. M. van den Maagdenberg**
1-ICBAS, Univ. do Porto, Porto, Portugal; 2-UnIGENe, IBMC,
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Univ. do Porto, Porto, Portugal; 3-Dept. of Neurology, Leiden
Univ. Medical Center, Leiden, the Netherlands; 4-Dept. of Human
Genetics, Leiden Univ. Medical Center, Leiden, the Netherlands;
5-Servico de Neurologia, HGSA, Porto, Portugal.
mmecastro@ibmc.up.pt

Introduction: Almost all mutations in the SCNIA gene,
that encodes the al subunit of neuronal voltage-gated Nav1.1
sodium channels, are associated with severe childhood
epilepsy. Recently, two mutations were identified in patients
with pure familial hemiplegic migraine (FHM).

Epilepsy has been reported in several FHM1 mutation car-
riers. In most cases, seizures occur only during severe hemi-
plegic migraine attacks. Seizures can also be present in FHM2
mutation carriers. Rather surprisingly, epilepsy is only rarely
reported in the limited number of patients with FHM3 SCNI1A
mutations.

Based on these observations, the hypothesis was postulat-
ed of a possible clinical continuum between migraine and
epileptic syndromes, caused by altered neuronal excitability
with a similar underlying genetic basis.

Aim: We tested the involvement of the SCNIA gene in a
large Portuguese family with partly co-segregating hemiplegic
migraine and epilepsy.

Methodology: DNA from family members was tested for
segregation of genetic markers of FHM loci. Mutation analysis
was performed for the ATP1IA2 (FHM2) and SCNIA (FHM3)
genes by direct sequencing.

Results: In our Portuguese family, haplotype analysis was
fully compatible with both the FHM2 (1q23) and FHM3 (2q24)
locus for those patients with DNA available at the time of the
investigation. Sequence analysis of the ATP1A2 gene was test-
ed first and did not reveal a causative mutation; in the SCNIA
gene, a novel heterozygous missense mutation was identified,
changing a single nucleotide in exon 6 (nt 787 C>G). This C to
G transversion causes the replacement a Leucine for a Valine,
at position 263 of the Na,1.1 al subunit. Leu*® shows strong
evolutionary conservation among several orthologous and
homologous voltage-gated sodium channels, while its loca-
tion in the transmembrane domain DIS5 of the protein sug-
gests also an important functional role.

This Portuguese family with a L263V mutation is the first
one with co-occurring hemiplegic migraine and epilepsy.
Seizure attacks, either tonic-clonic or partial and complex,
were described in the majority of mutation carriers and as
occurring independently, at all times, from the hemiplegic
migraine attacks. It is not clear how this mutation can cause
epilepsy, in certain episodes, but hemiplegic migraine in oth-
ers. Detailed functional analysis on the functional conse-
quences of the L263V mutation has recently suggested a pos-
sible link between both episodic disorders.

Conclusion: Our results underscore the complex relation
of migraine and epilepsy and provide further molecular evi-
dence that both diseases share common pathways.

Hemicrania paroxistica - associacao
a adenoma hipofisario Caso Clinico

Nuno Mendonga', Fernando Matias', Livia Sousa'
1-Servico de Neurologia do Hospital da Universidade de Coimbra.
nunommendonca@netcabo.pt

Introducao: A hemicrania paroxistica crénica (HPC) é uma
entidade rara caracterizada por cefaleias de curta duragao,
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episddios muito frequentes ao longo do dia e associacao a sin-
tomas autonémicos. Na maioria das vezes é idiopdtica mas
tém sido descritos casos sintomadticos a varias patologias
designadamentes adenomas hipofisarios.

Caso clinico: Doente do sexo feminino de 34 anos enviada
a consulta de Cefaleias em Maio de 2008 por queixas de cefa-
leia localizada ao hemicranio esquerdo descritas como “gui-
nadas” com uma duragao de 2-3 minutos que se repetiam 20-
30 vezes por dia com cerca de 3 anos de evolucao. Entre surtos
mantinha um fundo doloroso. A dor era acompanhada de
hiperemia conjuntival, lacrimejo, rinorreia da narina esquer-
da e hiperhidrose na regiao de V1 esquerdo. Esta sintomatolo-
gia era de tal forma perturbante que a doente chegou a ter
ideagdo suicida.

A doente apresentava antecedentes de cefaleias com
caracteristicas de enxaqueca com aura visual desde os 15 aos
21 anos de que melhorou apds um parto.

Aos 30 anos de idade foi-lhe diagnosticado macroadenoma
hipofisdrio de apresentacdo atipica, seguida na consulta de
endocrinologia apés 3 cirurgias hipofisarias.

Na altura da observagao a doente encontrava-se medicada
com bromocriptina, hormona tiroideia, hidrocortisona, inda-
pamida e sinvastatina. Optou-se por uma tentativa terapéuti-
ca com indometacina até 150mg/dia assistindo-se a uma
melhoria total da sintomatologia.

Conclusoes: Estamos perante um caso clinico sugestivo de
uma Cefaleia Trigémino-Autonémica (CTA) com critérios de
HPC pela clinica e resposta terapéutica, numa doente com
antecedentes de acromegdlia. Na fase inicial o outro diagnoés-
tico alternativo seria o SUNCT mas a resposta a Indometacina
torna-o improvavel. E conhecido que a disfuncao hipofisaria e
os correspondentes factores hormonais desempenham um
papel importante na patogenese da HPC e das outras CTA e
que com alguma frequéncia estas entidades se sobrepoem.
Visto de outra forma, é evidente a necessidade de um estudo
de imagem na HPC.

Cefaleia e doenca cardiaca: uma
nova associacao?

Filipe Palavra’, Rui Providéncia? Helena Gens', Isabel Luzeiro’,
Ana Quaresma?®, Catarina Santos', Motasem Shamasna', André
Leitao', Fatima Oliveira', Florbela Magalhaes', Sandra
Joaquim?, Joana Cipriano?, Marco Costa? Leitao Marques®
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — E.PE.;
2-Servico de Cardiologia, Centro Hospitalar de Coimbra - E.PE.
filipepalavra@gmail.com

Introducdo: Tem sido explorada a possivel relacdo entre a
enxaqueca e a presenca de shunts intracardiacos (foramen
ovale patente e osteum secundum). Nao foi possivel, até ao
momento, estabelecer uma associacao definitiva, existindo
poucos estudos prospectivos nesta drea.

Objectivo: Rastrear, testando um algoritmo diagnéstico, a
eventual presenca de CIAs numa populacao de doentes segui-
dos em consulta de Cefaleias.

Métodos: Efectuou-se um estudo prospectivo de 163 doen-
tes, de Setembro a Dezembro de 2007. A média de idades era
de 42.5+13.6 anos, sendo do sexo masculino 15.3% da popula-
¢do. Nenhum dos doentes tinha histéria conhecida de cardio-
patia congénita. Em todos foi efectuado um electrocardiogra-
ma (ECG) de 12 derivagdes e, naqueles em que se identifica-
ram parametros pré-definidos, realizou-se um ecocardiogra-
ma transtordcico (ETT) ou transesofédgico (ETE).
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Resultados: Dos doentes estudados, 15 apresentaram alte-
ragoes no ECG que levaram a realizacdo de ETT (bloqueio
incompleto do ramo direito em 7, bloqueio completo em 2,
anomalia da auricula direita em 6, desvio axial direito em 3 e
fibrilhacao auricular em 1, havendo doentes com mais do que
uma alteracdo). No ETT, 5 doentes apresentaram alteracoes
que justificaram um ETE (fluxo turbulento no septo interauri-
cular, ectasia/aneurisma do mesmo, pressdo na artéria pulmo-
nar superior a 40 mmHg e/ou dilatacdo das cavidades direi-
tas). Ap6s o ETE, foram diagnosticadas 3 CIAs. Identificou-se
uma alta prevaléncia de disttrbios da conducao do ramo direi-
to nesta populacdo (5.5% vs 0.2-0.7% na populacao em geral;
p=0.074). A prevaléncia de CIA foi 40 vezes superior a da popu-
lacao em geral (3/163 vs 1/2000; p<0.001). Os 3 doentes em
quem se diagnosticou a CIA apresentavam enxaqueca.

Conclusdes: A populagao estudada apresenta uma preva-
léncia de cardiopatias superior ao esperado. O ECG poderd
constituir um 1til exame de rastreio, definindo a base de um
algoritmo diagnoéstico que se revelou eficaz. Serdo necessdrios
estudos com maiores populagdes para validacao metodoldgica.

Cefaleia episoddica e defeitos focais
transitorios de novo numa jovem -
uma complicacao rara de um quisto
aracnoideu

Raquel Gil-Gouveia, José Miguens, Domingos Coiteiro
Hospital da Luz, Lisboa.
rgilgouveia@gmail.com

Introducéo: Os quistos aracnoideus sao achados frequen-
tes nos exames de imagem cerebral sendo, na grande maioria
dos casos, assintomadticos. Podem tornar-se sintométicos oca-
sionalmente, sobretudo quando a sua dimensdo condiciona
efeito de massa local. A ocorréncia de outro tipo de complica-
cOes é mais rara, estando no entanto descritos varios casos de
ruptura para o espaco subdural. Estas rupturas sao geralmen-
te precipitadas por traumatismos cranianos ligeiros e apre-
sentam-se como um sindrome de hipertensdo intracraniana.

Caso Clinico: Jovem saudével de 16 anos com histéria de 2
meses de evolugdo de cefaleia episddica com inicio progressi-
vo, unilateral esquerda intensa e pulsatil, acompanhada por
néuseas e fotofobia, durando horas e, por vezes, resolvendo
espontaneamente. Descreve também alguns episddios breves
e auto-limitados de sinais focais nao acompanhados de cefa-
leias — um primeiro com alteracoes visuais transitérias com
espectro de fortificacao, o segundo com afasia e um dltimo
com diplopia. A observacao (24h apés o tltimo episédio) apre-
sentava diplopia horizontal na posi¢ao primaria do olhar, sem
oftalmoparésias. A avaliacdo imagioldgica foi sugestiva ruptu-
ra de quisto aracnoideu temporo-polar para espaco sub-dural
esquerdo, com significativo efeito de massa. Foi efectuada
colocacdo de sistema de derivagdo sub-duro-peritoneal de
urgéncia com resolu¢@o das queixas.

Discussao: [lustra-se um caso raro em que um quisto arac-
noideu temporo-polar esquerdo rompe espontaneamente para
o espaco subdural, manifestando-se por cefaleias episddicas
sugestivas de enxaqueca e sinais focais transitérios, um dos epi-
sddios sugestivo de aura visual. A variabilidade dos sintomas
neurolégicos evocou a pesquisa de patologia subjacente.
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Cefaleia com caracteristicas de
Enxaqueca com aura atipica

Rute Teot6nio', Jandira Lima?®, Conceicao Bento', José Eduardo
Serra?, Bruno Rodrigues'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Servico de Doencas Infecciosas, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Servico de Medicina II,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
rute.teotonio@gmail.com

Introducdo: Nos critérios de diagnostico das cefaleias idio-
pdticas, designadamente de enxaqueca com ou sem aura, é
obrigatério a exclusdo de outras possibilidades diagndsticas
através da historia clinica, exame objectivo e, eventualmente,
investigacdo complementar. O diagnéstico de enxaqueca com
aura implica a presenca de um episddio prévio. A aura cléssi-
ca geralmente precede a cefaleia, tendo tipicamente uma
duracao inferior a 1h.

Caso Clinico: Homem de 42 anos observado por cefaleia de
instalacao subita, holocraniana, pulsétil, severa, agravada pelo
movimento cefélico e associada a nduseas com vomitos.
Simultaneamente, também de inicio subito, desenvolveu
parestesias no hemicorpo direito, com cardcter migratério ros-
trocaudal e disfasia. Encontrava-se apirético e sem sinais
meningeos. Houve resolucao dos sintomas (paracetamol) ao
fim de 10 horas. A investigacao posterior, imagioldgica (TAC e
AngioRM-CE) e analitica nao evidenciou quaisquer alteracoes
a excepcao de VS aumentada. O EEG apresentava actividade
lenta intermitente pouco frequente temporal esquerda e o LCR
era limpido, com pleocitose mononuclear e proteinas aumen-
tadas, com glicorraquia e ADA normal. Apesar de assintomati-
co durante o internamento, repetiu-se puncao lombar que
demonstrou aumento das proteinas e da pleocitose, pelo que
se iniciou antibioterapia empirica (Ceftriaxone e Ampicilina) e
Aciclovir. O estudo citoldgico, serologia (Brucella, Borrelia,
EBV, CMV, Rubéola, Toxoplasma, Treponema, Clamidea e
Micolpasma) e culturas do LCR foram sempre negativas, bem
como o PCR HSV1+2. A prova tuberculinica, o ecocardiograma
e a pesquisa de anticorpos HIV 1+2 foram normais. Apds tera-
péutica, o EEG, o LCR e a VS normalizaram.

Conclusao: Apesar da instalacdo subita das cefaleias, o
quadro clinico poderia conduzir a um diagnéstico possivel de
Enxaqueca com aura provavel (aura prolongada) (ICHD-IJ,
2004). O estudo complementar permitiu, contudo, a identifi-
cacdo de uma meningoencefalite de etiologia ndo esclarecida
(virica/asséptica). Interessa pois alertar para a existéncia de
apresentacoes atipicas de meningoencefalite que, num con-
tacto menos cuidado, podem nao ser reconhecidas.

Osteonecrose maxilofacial como
causa de Nevralgia do Trigémio
refractaria.

Jodo Sargento Freitas, Maria Carmo Macdrio, Livia Sousa
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
jsargentof@hotmail.com

Introducdo: A osteonecrose maxilofacial tem sido descrita
na literatura médica como causa de dor nevralgica desde 1976.
Caracteriza-se pela presenca de lesdes cavitdrias alveolares,
osteopdticas e secunddrias a persisténcia p6s-exodoncia de pro-
cessos infecciosos crénicos. O seu diagnéstico advém geralmen-
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te da historia clinica e refractariedade sintomadtica ao tratamen-
to médico pois ao estudo radiografico convencional por orto-
pantomografia ndo é habitualmente visivel qualquer alteracao.

Caso clinico: Relata-se o caso de uma doente de 41 anos que
é referenciada a consulta de Neurologia por dor facial nevrélgi-
ca unilateral, de intensidade severa, com alguns segundos de
duracgao e multiplas recorréncias didrias. A sintomatologia teve
inicio subagudo alguns dias apds extrac¢ao dentdria homolate-
ral e estava restrita a terceira divisao trigeminal.

Trata-se de uma paciente sem factores de risco vascular,
com antecedentes pessoais de enxaqueca sem aura, controla-
da com Topiramato 50mg, 2id.

Foi iniciada terapéutica com Gabapentina em doses cres-
centes até 1800mg didrias associada a medicacdo analgésica.
Apesar de ligeira melhoria inicial a paciente continuava muito
sintomdtica. Realizou entdo ortopantomografia que nao evi-
denciava quaisquer lesdes.

Perante o agravamento clinico progressivo, foi solicitada a
colaboracdo da Cirurgia Maxilofacial que realizou curetagem
cirtrgica mandibular, tendo sido relatado a excisao de material
Osseo peri-alvéolar de caracteristicas necréticas. Depois desta
intervencao verificou-se significativa melhoria dos sintomas
dlgicos, que se manteve ap6s suspensdo da Gabapentina.

Conclusodes: A osteonecrose maxilofacial pode simular em
absoluto a clinica da variante idiopatica da Nevralgia do
Trigémio. No entanto, a evolugao e resposta a terapéutica sao
bastante dispares nas duas entidades. Atendendo a normalida-
de dos exames imagioldgicos acresce a importancia de uma
anamnese cuidadosa procurando excluir as causas possiveis
de cefaleias sintomadticas.

Dor facial persistente idiopatica:
um desafio diagnostico e terapéutico

Sofia Pina', Joana Damadsio?, Pereira Monteiro?*

1-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Santo Anténio —
Centro Hospitalar do Porto; 2-Servi¢o de Neurologia, Hospital de
Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto.
docsofia@gmail.com

Introducdo: A dor facial persistente idiopatica (previa-
mente designada dor facial atipica) caracteriza-se por dor de
localizag@o imprecisa, profunda, persistente, sem critérios de
nevralgia craniana e nao atribuivel a outra doenga. Encontra-
se habitualmente associada a sindrome depressivo. E refracta-
ria aos analgésicos, mas apresenta boa resposta aos antide-
pressivos.

Caso clinico: Mulher de 79 anos que apresentou, ao longo
de um ano, dor fixa, tipo pressao, muito intensa, na regiao pré-
auricular direita com irradiacdo para a mandibula e lingua. A
dor estava presente ao longo de todo o dia, com periodos de
exacerbacdo. Nao tinha factores precipitantes, nem zonas de
gatilho. O exame neuroldgico e geral era normal, assim como a
ressonancia magnética cerebral. Inicialmente foi medicada
com benzodiazepinas, analgésicos e AINEs sem resposta clini-
ca. Ap6s a introducao da gabapentina, melhorou mantendo
apenas ligeira sensacao de ardor intermitente na lingua.

Conclusao: Apresentamos este caso, para ilustrar a dificul-
dade de diagnéstico da dor facial persistente idiopdtica e a
resposta terapéutica a gabapentina apesar da auséncia de
caracteristicas nevrélgicas. Consideramos que esta entidade
carece de critérios diagnésticos mais rigorosos e de uma abor-
dagem multidisciplinar.
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Algia auricular paroxistica:
dificuldade de diagnédstico

Joana Damasio, Pereira Monteiro
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Antdnio.
joanadamasio80@gmail.com

Introducéo: Consideram-se algias auriculares paroxisticas,
todos os episédios de dor tipo fisgada, localizada na regidao
auricular. Trata-se de uma regido com inervacao complexa
(anastomoses entre os nervos grande auricular, auricular pos-
terior, auriculotemporal, occipital menor e ramo auricular do
vago), possibilitando o aparecimento de nevralgias com
caracteristicas mistas, explicaveis pelo envolvimento de
vdrios nervos. A nevralgia do grande auricular, embora rara é
a mais reconhecida, caracterizando-se por dor tipo choque no
angulo da mandibula, com irradia¢do para a face posterior do
pavilhdo auricular. A nevralgia do auricular posterior, ainda
mais rara, corresponde, pela distribui¢ao anatémica do nervo,
a dor tipo fisgada na face posterior do pavilhao auricular,
associada a contrac¢do do musculo auricular posterior.

Caso Clinico: Mulher de 32 anos, saudével. Apresentou, ao
longo de um més, episddios didrios de dor tipo fisgada, na
face posterior do pavilhao auricular esquerdo com hipersen-
sibilidade ao toque na zona dolorosa. Duravam 5 segundos, e
desapareciam ap6s um movimento involuntério, posterior, do
pavilhdo auricular, com estalido. Sem factores precipitantes,
ou pontos de gatilho. Apés um periodo inicial em que tinha
varios episddios didrios, houve diminui¢ao da frequéncia e
modificagdo das caracteristicas dos mesmos. Actualmente
tem episédios com duracdo de 5-10 segundos, de sensagdo de
pressao no pavilhdao auricular esquerdo, com hiperestesia
local, que desaparecem apés o movimento involuntadrio do
pavilhao auricular. Foi excluida patologia intra-craniana, do
ouvido, pardtida, dentes e articulacdo temporo-mandibular.
Foi medicada com 200 mg de gabapentina com diminui¢ao da
intensidade e da frequéncia dos episdédios.

Conclusdes: Apresentamos um caso de algia auricular
paroxistica, que sugere o envolvimento dos nervos grande
auricular (hipersensibilidade na face posterior do pavilhao
auricular) e auricular posterior (movimento posterior do pavi-
Ihao auricular). Este caso levantou problemas de diagndstico
diferencial, dificultado pela inervacdo regional complexa e
incapacidade de diagndstico etiolégico.

Cefaleia da grande altitude. Um
caso clinico.

Manuela Palmeira

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar da Cova da Beira, EPE,
Covilha, FCS, UBI.

mmp@fcsaude.ubi.pt

Introducdo: A cefaleia da grande altitude é do tipo secun-
dério (Classificacdo Internacional de Cefaleias 22 edigao
(ICHD II) n° 10.1.1) e complicacdo frequente da subida a gran-
des altitudes ocorrendo em mais de 80% dos casos. Parece nao
depender da histéria prévia de cefaleias mas estar relacionada
com a velocidade da subida e com o exercicio fisico realizado.

Caso Clinico: Mulher de 48 anos, residente na Covilh3,
saudével, sem historia prévia de cefaleias.

Em Outubro de 2005 foi-nos enviada a Consulta por histo-
ria de cefaleia, com trés meses de evolucao caracterizada por
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pressao ou aperto, localizada a regiao frontal e temporal bila-
teral, que aumentava com as manobras de valsalva, acompa-
nhada de fonofobia e por vezes nduseas, com a periodicidade
de uma vez por semana e a duragdo de 2 a 8 horas dependen-
do do descanso. O exame geral e neurolégico era normal,
excepto obesidade.

A doente referia que desde ha 3 meses ia semanalmente a
Seia, atravessando a Serra da Estrela e a cefaleia aparecia
nessa altura.

Pusemos a hipdtese de se tratar de cefaleia do tipo tensao
episddica ou da altitude.

Pedimos a doente o calenddrio da cefaleia, assinalando as
idas a Seia e o trajecto realizado e aconselhdmos outro per-
curso, mais baixo mas mais longo. Os exames solicitados
foram normais.

Pela alteracao do trajecto ocorreu resolucdo do quadro
pelo que concluimos pelo diagndstico de Cefaleia da Grande
Altitude.

Conclusdo: As caracteristicas clinicas da cefaleia desta
doente estdao de acordo com os critérios de diagnoéstico pro-
postos pela Classificacdo Internacional de Cefaleias. A ausén-
cia de alteracdes analiticas e lesdes estruturais, assim como a
remissdo das queixas com a mudanca de percurso suportam o
diagnostico.

Hipersonoléncia e enxaqueca

Joana Damdsio, Pereira Monteiro
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio.
joanadamasio80@gmail.com

Introducio: A enxaqueca associa-se a disttrbios do sono,
estando documentada a sua associagdo com alteracoes do
sono REM, narcolepsia e movimentos periédicos das pernas.
Aproximadamente 25% dos doentes com enxaqueca tem
queixas de sonoléncia durante as vérias fases da crise (desde a
premonitoéria a de resolugdo).

Caso Clinico: Mulher, 64 anos, antecedentes de bocio mul-
tinodular, diabetes, dislipidemia, hipertensao arterial, linfo-
ma T cutdneo e sindrome de apneia obstrutiva do sono
(SAOS). Apresenta desde a infancia, episddios de cefaleia pul-
satil, occipital com irradia¢do holocraniana, acompanhada de
fonofobia, fotofobia, cinesifobia, nduseas/vomitos. Desde ha
vdrios anos, ap6s o inicio da cefaleia fica com sonoléncia
excessiva e necessidade de deitar. Durante este periodo ouve
0 que se passa a sua volta, sendo incapaz de reagir. Quando
obrigada a “acordar”, a cefaleia aumenta de intensidade e rea-
parecem vOomitos incoerciveis. Apesar da cefaleia durar ape-
nas 24h, nos 2-3 dias seguintes mantém-se num estado de
hipersonoléncia, com diminuicdo das necessidades alimenta-
res, transito intestinal e urindrio. Nos 15 dias subsequentes,
mantém-se mais sonolenta do que o habitual. A PSG noctur-
na revelou SAOS ligeiro e movimentos periddicos das pernas
(MPP) muito frequentes. Inicialmente a periodicidade das cri-
ses era 2/més, tornando-se esporddicas com 25 mg/dia de
topiramato.

Conclusdo: Pensamos que a hipersonoléncia corresponde
a um sintoma acompanhante e de resolucdo da enxaqueca,
atendendo a relagdo temporal entre ambos. O SAOS e os MPP,
podem condicionar hipersonoléncia diurna mas, sem relacao
temporal com cefaleia. A presenca de vémitos incoerciveis e
anorexia numa doente diabética, com consequente hipoglice-
mia, poderia condicionar fadiga/hipersonoléncia, sendo
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nesse caso acompanhada de outros sintomas vegetativos, nao
existentes nesta doente.

Apresentamos este caso pela gravidade da hipersonoléncia
como sintoma associado a enxaqueca que, perpetua ao longo
de 15 dias a incapacidade provocada por uma crise.

Enxaqueca associada a alteracoes
da substancia branca cerebral.

Sofia Pina', Pedro Pinto’, Pereira Monteiro®

1-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Santo Anténio —
Centro Hospitalar do Porto; 2-Servico de Neurologia, Hospital de
Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto.
docsofia@gmail.com

Introducéo: Os doentes com enxaqueca apresentam mais
frequentemente hiperintensidades da substancia branca
cerebral na RMN, as quais sdao independentes da idade e dos
factores de risco cardiovascular. Estas sdo ligeiramente em
maior nimero em doentes com enxaqueca com aura e quan-
to maior for a frequéncia das crises. As mulheres tém maior
risco de apresentar alteracoes da substancia branca. As altera-
¢oes de sinal da substancia branca necessitam de ser investi-
gadas na medida em que podem ser atribuiveis a causas
conhecidas e/ou tratdveis, como a Esclerose Multipla, vascu-
lites do sistema nervoso central, CADASIL, leucodistrofias ou
outras doencas hereditarias ou metabdlicas.

Caso Clinico: Mulher de 21 anos com histéria de cefaleias
episddicas bilaterais desde os 6 anos, enviada a consulta de
Cefaleias em Dezembro de 2005. Apresenta cefaleias intensas,
pulsdteis, que agravam com os esforcos, associadas a nduseas e
vomitos, foto-fonofobia, com duracao superior a um dia, asso-
ciadas a queixas sugestivas de aura visual, sensitiva e possivel-
mente motora. Histéria familiar de cefaleia, doenca cerebrovas-
cular e epilepsia. Sem alteracdes ao exame neuroldgico. Dada a
histdria familiar, realizou estudo por RMN cranioencefélica que
revelou extensas hiperintensidades da substancia branca em T2
e FLAIR confluentes e simétricas. Foi medicada com fluoxetina,
amitriptilina e paracetamol, com boa resposta das crises de
enxaqueca que diminuiram em intensidade e frequéncia.

Conclusdo: A relacdo entre enxaqueca e alteragdes da
substancia branca cerebral é ainda obscura e constitui um
dilema de causalidade. O diagndstico torna-se complicado e
moroso, pela quantidade de estudos analiticos, imagioldgicos
ou genéticos a que o doente deve ser submetido.

Cefaleia e Lesoes da Substancia
Branca Cerebral

Sénia Batista, M.2 Carmo Macdrio, Fernando Matias, Livia Sousa
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
soniarmbatista@msn.com

Introducéo: A presenca de lesdes da substancia branca
(LSB) na RM-CE é um achado frequente na investigacdo diag-
nostica de doentes com cefaleia, suscitando duvidas e ques-
toes relevantes no diagnéstico diferencial. De facto, se na
maioria das circunstancias correspondem a lesdes de nature-
za inespecifica no contexto de uma cefaleia primdaria como a
enxaqueca, ndo € infrequente traduzirem uma causa secun-
daria de cefaleia, nomeadamente CADASIL, MELAS ou
Doencas inflamatdrias do SNC.

Neste contexto, apresentamos seis casos clinicos de cefa-
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leia e LSB na RM-CE, com discussao diagndstica e discrimina-
¢do dos aspectos clinicos e imagioldgicos que consideramos
importantes no diagnéstico diferencial.

Casos clinicos: Seis doentes, 1 homem e 5 mulheres, com
idades compreendidas entre 38 e 55 anos.

A apresentacdo clinica consistiu em cefaleia de caracteris-
ticas varidveis: 3 casos com caracteristicas de enxaqueca, 1
com caracteristicas de cefaleia de tensdo e 2 sem critérios
especificos de classificacdo.

Todos os doentes realizaram RM-CE que evidenciou LSB
hiperintensas em T2 de cardcter inespecifico. A investigacdao
diagnéstica subsequente incluiu vitamina B12 e 4cido félico,
proteinograma electroforético, Enzima de Conversdao da
Angiotensina Sérica (SACE), estudo de autoimunidade, sero-
logias infecciosas, screening de factores protrombdticos e
estudo do LCR.

Ap6s a integracao dos elementos clinicos, imagiol6gicos e
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laboratoriais, os diagnésticos definitivos foram:
Enxaqueca(2), Cefaleia tipo tensdo(1), Vasculite do SNC(1),
Sindrome anti-fosfolipidico(1), Esclerose Multipla(1).

Conclusao: Os casos clinicos descritos exemplificam as
dificuldades diagnésticas frequentemente encontradas
aquando da associacdo de cefaleia e LSB. A distincdo entre
cefaleia primaria e secundaria é obviamente fulcral, ao impli-
car atitudes terapéuticas e progndsticos diferentes, exigindo
uma investigacao diagnéstica completa dirigida as principais
etiologias possiveis.

Trés casos corresponderam a LSB de natureza inespecifica
no contexto de uma cefaleia primadria, associacdo que é exten-
samente descrita na literatura. Os restantes casos traduziram
cefaleias secunddrias de etiologia diversa, concretamente
Vasculite do SNC, Esclerose Miiltipla e outras doencas infla-

matérias do SNC.
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Principios editoriais e normas de publicacao
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A SINAPSE é uma revista médica, propriedade da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), publicada em edicdo cldssica
e em suporte electrénico.

A SINAPSE é orgdo oficial da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), incluindo as sec¢des e os grupos de estudos, da
Liga Portuguesa Contra a Epilepsia (LPCE), da Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC), da Sociedade Portuguesa de
Estudos de Doengas Neuromusculares (SPEDNM) e da Sociedade Portuguesa de Neuropatologia (SPNp).

Principios gerais
A SINAPSE orienta-se pelos seguintes principios gerais:

1.
2.

Defesa e promocao da Neurologia Clinica portuguesa;

Apoio empenhado e independente as iniciativas de SPN, LPCE,
SPC, SPEDNM, SPNp, espelhando os seus estadios de desenvol-
vimento e contribuindo para a sua consolidacdo e robustez;

. Prdtica da Neurologia Clinica como vocacao primordial;

4. Trabalhos transversais, integradores ou promotores da unidade

[==]

10.

11.

da Neurologia como interesses privilegiados;

. Preservacdo da memdria das instituicdes como preocupacdo

permanente;

. Especialidades médicas afins e neurociéncias como interesses

potenciais;

. Abertura e acessibilidade a pessoas e a instituicoes;
. Procura de qualidade técnico-cientifica, formal e estética;
. Rigor e pedagogia na aplicacdo sistemdtica das normas do

“ICJME- International Committee of Medical Journal Editors”
(http://www.icmje.org);

Garantia de independéncia cientifica e editorial, relativamente
aos Orgaos Sociais da SPN, patrocinadores ou outras entidades;
Predisposicao para a mudanca.

Orgaos da SINAPSE

1.

Administrago. E composta por trés elementos da Direccdo da
SPN (Presidente, Vice-Presidente para a darea editorial e
Tesoureiro), sendo responsével pelas componentes econémicas,
financeiras e logisticas.

. Director. E nomeado pela Direc¢do da SPN, podendo ser mem-

bro dos Orgaos Sociais ou independente; estabelece a orientagdo
global, a preparacdo e execucdo das edi¢des, ouvido o Conselho
Editorial.

. Conselho Editorial. E nomeado pela Direcgdo da SPN, mediante

proposta fundamentada do Director, sendo os seus membros
sécios independentes dos Orgdos Sociais; compete ao Conselho
Editorial participar nas grandes op¢oes de natureza editorial,
cientifica e estética.

. Conselho Cientifico. E, por ineréncia, o Conselho Cientifico da

SPN, competindo-lhe garantir o rigor ético e técnico-cientifico
das publicacdes.

Normas de candidatura

1.

4.

Os trabalhos candidatos a publicagdo serdo inéditos, e ndo deve-
rao ser enviados para outras publicacoes.

. Deverao ser remetidos por correio electronico, em documentos

anexos (attached files) Microsoft Word™, em qualquer versao
actual.

. Deverdo ser evitados simbolos, sublinhados, palavras em maits-

culas, bolds, itdlicos, notas de topo ou de rodapé, e artificios for-
mais.
As paginas ndo deverdo ser numeradas.
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5. Deverdo ser redigidos em portugués ou em inglés. Poderdo,

excepcionalmente, aceitar-se trabalhos em francés ou espanhol.

6. Da primeira pagina constardo: titulo do trabalho, nome préprio,

apelido, departamento ou servico, instituicdo, profissao, cargo,

endereco, telemovel e correio electronico de todos os autores.

A segunda pégina incluird: o titulo do trabalho, o nome dos auto-

res, o resumo, as palavras-chave e o titulo de cabegalho; a mora-

da institucional e o endereco de correio electrénico a incorporar
no artigo.

8. A terceira pagina serd a versao em inglés da segunda pagina, se o
artigo foi redigido em portugués (e vice-versa). Se o artigo for
redigido em francés ou espanhol, a terceira e quarta pagina serao
versoes em portugués e Inglés, respectivamente.

9. Asrestantes folhas incluirdo as diferentes seccdes do trabalho. Os
trabalhos originais incluirdo as seguintes sec¢des: introdugao /
objectivos, metodologia, resultados, discussdo / conclusoes e
bibliografia. Os casos clinicos serdo estruturados em introducao,
caso clinico, discussdo e bibliografia. As revisoes incluirao, pelo
menos, introducdo, desenvolvimento, conclusdes e bibliografia.
Os editoriais e as cartas estardo isentos de organizacdo em sec-
coes. No texto das secgoes, a identificagao institucional serd evi-
tada, podendo ser acrescentada, se imprescindivel, no fim do
processo de avaliacdo e antes da publicagao do artigo.

10. As tabelas e figuras deverao ser enviadas em documento adicio-
nal Microsoft Word™, uma por pégina, precedidas por uma pagi-
na que inclua as notas correspondentes. As figuras serdo envia-
das em ficheiros GIF ou JPEG.

11. Os agradecimentos ou mencdes particulares constarao em pagi-
na prépria.

12. Os compromissos particulares ou institucionais (patrocinios,
financiamentos, bolsas, prémios) serdo expressos obrigatoria-
mente em pégina adicional.

7

Regras para elaboracdo do trabalho
1. Titulo
Serd claro e informativo, representativo do contetido do artigo e
excederd vinte palavras. Sub-titulos genéricos ou vulgares como
“caso clinico” ou “ a propdsito de um caso clinico” nao serao acei-
tes.
2. Autores e instituicoes
A autoria exige, cumulativamente, contribui¢des substanciais para:
a) concepcao e desenho, ou aquisicdo de dados, ou anlise e inter-
pretacdo de dados;
b) redacgao ou revisao critica de uma parte importante do seu
conteddo intelectual;
c) responsabilidade pela aprovacao da versao final.
Cada um dos autores deve ter participado suficientemente no traba-
lho para assumir responsabilidade ptblica pelo seu contetdo.
A obtencdo de financiamento, a coleccdo de dados ou a supervisao
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da equipa de investigacdo nao justificam a autoria.

Todas pessoas designadas por autores devem cumprir os critérios;
nenhuma pessoa qualificada para autoria deve ser excluida.
Membros do grupo de trabalho (coordenadores, directores, técnicos,
consultores), que ndo cumpram os critérios internacionais de auto-
ria, poderdo ser listados em “agradecimentos”.

O ntimero de autores serd parcimonioso, particularmente em “Casos
Clinicos”.

A inclusdo e compromisso do nome das institui¢oes é da responsabi-
lidade dos autores.

3. Resumo
O resumo tem um limite maximo de 300 palavras. Nao deve incluir
abreviaturas. Deve apresentar-se estruturado.
Originais: Introducdo, Objectivos, Metodologia, Resultados e
Conclusoes.
Revisdes: Introducdo, Objectivos, Desenvolvimento e
Conclusoes.
Casos clinicos: Introdugao, Caso Clinico e Conclusoes.
O resumo serd coerente com o conjunto do artigo.
4. Palavras-chave
Devem ser incluidas até seis palavras-chave, na lingua original do
artigo e em inglés, preferencialmente previstas na lista do Medical
Subject Headling List of the Index Medicus.
5. Cabecalho
Versao reduzida do titulo, para eventuais efeitos de composicao
grafica.
6. Introduc@o / Objectivos
Exposicao, completa e sucinta, do estado actual do conhecimento
sobre o tema do artigo. Expressao clara das motivagdes e objecti-
vos que levaram ao planeamento do trabalho.
7. Metodologia
Descrever os critérios de selec¢do do material do estudo e o dese-
nho do mesmo. Usar unidades internacionais. Assinalar os méto-
dos estatisticos.
8. Resultados
Devem ser escritos os dados relevantes. Os dados constantes de
tabelas ou figuras ndo devem, em principio, ser repetidos no
texto. As tabelas devem ser nomeadas em numeragao romana (p.
ex.: Tabela IV), por ordem de aparecimento no texto. As figuras
devem ser nomeadas em numeracdo drabe (p. ex.: Fig. 4.), pela
ordem de aparecimento no texto. A responsabilidade de protec-
¢do dos direitos de figuras previamente publicadas é da respon-
sabilidade dos autores. A publicacdo de fotografias de pessoas
exige a completa dissimulacao da sua identidade ou uma folha
assinada de consentimento informado e parecer de uma
Comissao de Etica de uma institui¢ao publica.
9. Discussao
Nao voltar a apresentar resultados, evitando redundéncias. Nao
mencionar dados que ndo foram apresentados nos resultados.
Dar-se-a relevo aos aspectos novos, reflectir sobre as limitacdes e
justificar os erros ou omissoes. Relacionar os resultados com

Correspondéncia
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Comissao Editorial
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outros estudos relevantes. As conclusoes deverao basear-se ape-
nas nos resultados. Poderao fazer-se recomendagaes.

10. Bibliografia

As referéncias bibliograficas devem ser identificadas no texto
através de numeracdo drabe, entre paréntesis, ao nivel da linha.
Devem ser numeradas segundo a ordem de aparecimento no
texto. A referéncia deve incluir o apelido e inicial de todos os
autores; se o artigo tiver mais de seis autores, devem ser referidos
apenas 0s trés primeiros, seguindo-se a expressao et al. Os nomes
dos autores devem ser seguidos por titulo do artigo, abreviatura
da revista segundo as recomendacdes do List of Journals Indexed
in Index Medicus, ano de edi¢ao, volume, primeira e tltima pagi-
na. As referéncias a livros devem incluir o titulo do livro, seguido
do local de publicacao, editor, ano, e paginas relevantes. Se algu-
ma referéncia se encontrar pendente de publicacdo deverd des-
crever-se como “in press”. A referéncia a comunicacdes pessoais
nao é aceitavel.

11. Dividas ou casos omissos

Serdo resolvidos de acordo com as normas do ICMJE (http://
www.icmje.org).

Processo de Avaliacdo e Edigao

1. A SINAPSE notificard o primeiro autor, imediatamente apés a
recepcao do trabalho;

2. A SINAPSE podera devolver imediatamente o trabalho aos auto-
res para correccdes formais, de acordo com as normas de publi-
cacao;

3. Ap6s recepgao definitiva, o trabalho serd enviado a todos os
membros do Conselho Editorial, que sugerem os revisores ade-
quados (membros do Conselho Editorial, do Conselho Cientifico
ou independentes). Os revisores ndo terdo ligacdes as institui-
coes constantes do trabalho. Os membros do Conselho Editorial
e os revisores nao serao informados dos nomes e instituicoes dos
autores;

4. Os autores terdo acesso aos pareceres anénimos dos revisores;

5. Os autores terdo quinze dias tteis para alterar o artigo e/ou con-
testar as revisoes;

6. As respostas serao analisadas pelo Conselho Editorial, podendo
ser remetidas aos revisores para novo parecet;

7. A Direccdo da SINAPSE assumird a aceitagdo ou rejeicdo do tra-
balho para publicacdo, apds andlise e interpretacdo final de
todos os documentos;

8. Os autores terdo acesso aos conjunto dos documentos, em caso
de rejeicao do trabalho, mantendo-se oculta a identidade dos
revisores.

Os trabalhos aceites serdo publicados na edigdo seguinte da SINAP-
SE, ap6s assinatura de uma norma de responsabilidade e transferén-
cia de direitos por todos os autores. Por critérios editoriais, a
Direccao da SINAPSE podera acordar com os autores o adiamento da
publicacao.
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