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Carta

Caros colegas e amigos,

Gostariamos de vos dar as boas vindas ao NEURO 2009.

Temos as mais altas expectativas relativamente a este congresso, tanto no que respeita a qualidade cientifica do
programa, como aos momentos de lazer que o encontro entre neurologistas e neurocirurgioes, neste local privile-
giado do nosso pais, com certeza proporcionard.

O programa cientifico que prepardmos, inclui um conjunto de conferéncias sobre temas que nos pareceram de
interesse comum a ambas as especialidades. Nao nos poupdmos a esforcos para vos trazer os mais conceituados con-

ferencistas em cada érea, e esperamos que todos participem em animadas discussoes levantadas nessas palestras.

H4 ainda sessoes patrocinadas pela induastria farmacéutica e empresas de material médico que, claramente, fize-
ram um forte investimento na qualidade do que prepararam para nos apresentar.

Finalmente, as comunicacoes orais e comunicacodes poster submetidas encheram-nos de satisfacdo pelo nimero
(mais de 200) e qualidade que apresentam. Serao, sem diivida, um ponto alto de discussdo e aprendizagem para todos.

Optédmos por nao criar um programa social muito pesado; em alternativa, escolhemos este hotel neste local pri-
vilegiado, que proporciona amplas oportunidades de divertimento e lazer, bem como de confraternizacdo entre
todos. Aproveitem-no!

Vai ser, sem davida, um grande evento para as duas Sociedades que nao reuniam hé 16 anos.

Obrigado por se juntarem a nds neste projecto comum que é¢ o NEURO 2009.

Isabel Pavao Martins
Joao Paulo Farias
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Quinta-feira, 14 Maio

Sala A
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afixacao de posters
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Doencas do
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* Junto aos posters.

Sinapse
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Oncologia e Doencas Doencas
Neurocirurgia Vasculares do Movimento
Funcional
PO7*
Patologia Vasc., co9
Vertebral, Doencas
Trﬁuma © Cerebro-
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trativa
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12:00 Abertura do secretariado e afixacdo de posters

14:00-15:00 Posters 1

Sinapse

PO1.

PO2.

PO3.

PO4.

PO5.

PO6.

PO7.

PO8.

PO9.

PO10.

PO11.

Tema: Doencas latrogénicas, Téxicas e Metabdlicas
Moderadores: Mario Miguel Rosa, Jodo Alcantara, Isabel Fineza

Encefalopatia tardia apés intoxicacdo por Moné6xido de Carbono

Liliana Letra', Rute Teotonio', Ana Maduro', Conceic¢do Bento', Egidio Machado?, Isabel Santana®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.

Leucoencefalopatia com vanishing white matter de inicio tardio

Joana Damadsio, Ana Martins da Silva, Anténio Bastos Lima, Ernestina Santos

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

Encefalopatia de Wernicke pés Cirurgia Bariatrica

Motassem Shamasna, Ana Cldudia Ribeiro, Andreia Godinho, Paulo Coelho, Florbela Magalhaes, Ana
Morgadinho, Grilo Gongalves

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra — EPE, Coimbra.

Deficiéncia de vitamina B12: padrdes neurolégicos distintos numa caréncia vitaminica com
repercussoes sistémicas

Catarina Cruto’, Nuno Pinto’, Francisco Alvarez'?, Assun¢do Vaz Patto"?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha; 2-Faculdade de Ciéncias da
Saude, Universidade da Beira Interior.

Um labirinto mitocondrial: encefalopatia metabélica do adulto.

Miguel Milheiro®, Vitor Tedim Cruz', Laura Vilarinho? Eva Branddo', Ivania Alves', Leal Loureiro’, Paula
Coutinho'

1-Servico de Neurologia, Hospital Sdo Sebastido, Santa Maria da Feira; 2-Instituto de Genética Médica
Jacinto Magalhaes, Porto.

Terapéutica com litio pode predispor a ocorréncia de mielindlise extrapontica em doentes com
desequilibrios hidroelectroliticos minor

Catarina Cruto’, Nuno Pinto', Assunc¢do Vaz Patto"*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha; 2-Faculdade de Ciéncias da
Saude, Universidade da Beira Interior.

Uma interac¢do a ndo esquecer: meropenem e valproato de sédio

Amélia Mendes', Helena Godinho?, Ana Castro Melo?, Patricia Santos?, Eduarda Pereira®, Celeste Dias®,
Anténio Cerejo*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Anestesiologia, 3-Servico de UCI Neurocriticos, 4-Servico de
Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

Sindrome cerebelosa iatrogénica secunddria a bupropriona

Ana Graga Velon, Pedro Guimaraes, Alexandre Costa, Jodao Paulo Gabriel, Mério Rui Silva

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

Manifestacoes neurolégicas associadas a ingestdo de Amanita Muscaria

Pedro Guimaraes', Alexandre Costa', Ana Graca Velon®, Jodo Paulo Gabriel', Rui Couto?, Dina Carvalho?,
Nelson Barros?®, Mdrio Rui Silva', Georgina Neves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto
Duro, Vila Real.

Sindroma cerebeloso e alteracdes neuroradiolégicas iatrogénicos ao Metronidazol

Henda Foreid', Célia Carmo?, Elisa Vedes?®, Olga Pereira*, Miguel Coelho', Joaquim Ferreira', José Ferro!
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Servigo de Neurologia, Hospital Nossa Senhora do Rosario, Barreiro; 3-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Lisboa Norte, EPE — Hospital Pulido Valente, Lisboa; 4-Hospital Curry Cabral, Lisboa.
Discinésias Bucolinguais Provocadas por Bloqueadores dos Canais de Célcio

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

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real.
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14:00-15:00

PO12.

PO13.

PO14.

PO15.

PO16.

PO17.

PO18.

PO19.

P0O20.

PO21.

PO22.

15:00-15:05

15:05-16:00

Posters 2

Tema: Doengas Infecciosas e Inflamatoérias
Moderadores: José Vale, Mario Veloso, Fernando Matias

Meningoventriculite espontinea por Streptococcus anginosos

Raquel Carvalho? Jodo Pinho', Alvaro Machado', Jodo Fernandes?, Zita Magalhaes?, Jaime Rocha?, Carla
Ferreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.
Panencefalite esclerosante subaguda: nido esquecer uma doenca cada vez menos actual

Jodo Pinho, Margarida Rodrigues, Filipa Sousa, Pedro Beleza, Fatima Almeida, José Figueiredo,
Esmeralda Lourenco

Servigco de Neurologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Abcesso do Tronco Cerebral: Terapéutica Médica

Patricia Pita Lobo, Catarina Fonseca, Leonor Correia Guedes, Luisa Albuquerque, Candida Barroso
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Paquimeningite Hipertréfica Espinal

Rui Felgueiras', Sofia Ferreira®, Paulo Paiva®, Daniel Dias’, Nuno Vila-Cha'

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

Mielopatia e Sindrome Sjogren: a propésito de um caso clinico

Catia Duarte', Rute Teot6nio?, Pedro Abreu', Fernando Matias®

1-Servico de Reumatologia, 2-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
Baclofeno intratecal na esclerose muiiltipla: resultados e satisfacao dos doentes

Amélia Mendes'??, Pedro Abreu'?, Maria José Sa'*

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto; 2-Faculdade de Ciéncias da Satde,
Universidade Fernando Pessoa, Porto; 3-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.
Desafios no diagnéstico da esclerose multipla tumefactiva: revisao de 7 casos

Amélia Mendes, Rita Figueiredo, Pedro Abreu, Jorge Reis, Maria José Sa

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

Formas tumefactivas de Esclerose Multipla

Sonia Batista', Jodo Sargento Freitas', Carlos Casimiro?® Olinda Rebelo', Fernando Matias', Livia Sousa'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.

Leucoencefalite hemorragica aguda: caso clinico-patolégico

Ricardo Taipa’, Pedro Pinto?, Carlos Correia', M. Melo Pires®

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

Encefalite autoimune por anticorpos anti-NMDAR

Ana Antunes Martins, José Pedro Vieira, Rita Silva, Ana Isabel Dias, Ana Moreira, Euldlia Calado
Servigo de Neurologia, Hospital de Dona Estefénia, Lisboa.

Ataxia cerebelosa auto-imune

Catarina Santos', Pedro Teot6nio®, Ana Morgadinho', Lucilia Aratijo?, Helena Gens', Isabel Luzeiro'
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Imunologia, 3-Servigo de Medicina Interna, Centro
Hospitalar de Coimbra, EPE, Coimbra.

Abertura do Congresso
Isabel Pavao Martins (SPN) e Jodo Paulo Farias (SPNC)

Conferéncia 1
Palestrante: Jodo Lobo Antunes
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16:00-17:30

Sinapse

CO1.

co2.

CO03.

CO4.

CO5.

CO06.

Co7.

CO08.

CO09.

Comunicacoes Orais 1

Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Bastos Lima, Cristina Janudario

Morbilidade psicolégica na doenca de Parkinson idiopética

Claudia Sousa, Rosalia Fonseca, Paulo Linhares, Maria José Rosas, Rui Vaz, Carolina Garrett

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

Reconhecimento de Emocdes e Doenca de Parkinson Avancada

Silvia Fernandes', Luisa Albuquerque', Mauricio Martins', Miguel Coelho?, Joaquim Ferreira®, Mério
Rosa? e Isabel Pavdo Martins'

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina de
Lisboa, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

A Satde Sexual nos Doentes de Parkinson

Jacinto Azevedo, Maria José Rosas, Anténio Palha, Manuela Esteves, Maria Vieira-Coelho, Anténio
Torres, Clatidia Sousa, Rosdlia Fonseca, Miguel Gago, G. Sousa, Manuel Ayres-Basto, Raquel Real, Paulo
Linhares, Carolina Garrett, Rui Vaz

Servigo de Psiquiatria e Satide Mental, Hospital Sao Jodo, EPE, Porto.

Tremor Essencial e risco de Doenca de Parkinson

Rita Simdes', Anne Constantino?, David Houghton?, Elan Louis®**®, Irene Litvan®

1-Hospital Prof. Fernando Fonseca, EPE, Amadora, Portugal; 2-Division of Movement Disorders,
University of Louisville School of Medicine, Department of Neurology, Louisville, KY, USA; 3-GH
Sergievsky Center, College of Physicians and Surgeons, Columbia University, New York, NY, USA; 4-
Department of Neurology, College of Physicians and Surgeons, Columbia University, New York, NY,
USA; 5-Taub Institute for Research on Alzheimer's Disease and the Aging Brain, College of Physicians
and Surgeons, Columbia University, New York, NY, USA; 6-Department of Epidemiology, Mailman
School of Public Health, Columbia University, New York, NY, USA.

Efeitos adversos na estimulacdo a alta-frequéncia dos ntcleos subtalamicos e estratégias para a sua
prevencao

Alexandre Mendes', Nuno Vila-Cha', Ester Coutinho’, Anténio Verdelho?, Luis Botelho®, Sara Cavaco',
Carla Silva?, Alice Lopes*, Ant6nio Bastos Lima'

1-Servico de Neurocururgia, 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de Neuroradiologia, 4-Servigo de
Psiquiatria, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Tremor ortostatico e diagnésticos neurolégicos associados: uma série de casos

T. Mestre', A. E. Lang?, ]. Myiasaki?, R. Chen?, S. H. Fox*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa,
Portugal; 2-Movement Disorders Centre, Toronto Western Hospital, Toronto, Canada.

Distonia Mioclénica hereditdria causada por uma nova mutacgéo do gene ¢-sarcoglicano (SGCE)
Gongalo Matias', Paulo Bugalho', Ana Isabel Dias?, José Vale'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-Unidade de Neuropediatria, Hospital de D. Estefania, Lisboa; 3-Departamento de Neurologia,
Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa.

Rinorreia — Sintoma disautonémico na Atrofia Multissistémica?

Rita Simdes', Anne Constantino?, David Houghton?, Eliza Gibadullina?, Irene Litvan®

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Division of Movement
Disorders, University of Louisville School of Medicine, Department of Neurology, Louisville, KY, USA.
Estudo descritivo de 45 familias com ataxia cerebelosa de transmisséo autossémica dominante
José Vale!, Paulo Bugalho', Paulo Alegria’, Jodo Guimaraes®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-British Hospital XXI, Lisboa.
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16:00-17:30

Cco1o.

CO11.

Co12.

CO13.

CO14.

CO15.

Co1e6.

Cco1s.

16:00-17:30

CO19.

C020.

Comunicacoes Orais 2

Tema: Patologia Vascular Neurocirirgica
Moderadores: Vara Luiz, Anténio Vilarinho

Hemorragia Subaracnoideia Espontanea (HSA): Panorama em Portugal e perspectiva de melhor
caracterizacao

Celeste Dias, Patricia Santos, Helena Godinho, Ana Madalena Melo, Amélia Mendes, Eduarda Pereira,
Antoénio Cerejo

Unidade de Cuidados Intensivos Neurocriticos (Servico de Medicina Intensiva), Hospital Sdo Jodo, EPE,
Porto.

Doentes em grau 4 e 5 da World Federation apés ruptura de aneurismas da circulacdo anterior:
Resultados de uma abordagem terapéutica precoce

Miguel Casimiro, Carla Reizinho, Sandra Pimenta, Manuel Dominguez

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
NeuroFlo - tratamento endovascular do vasoespasmo

Miguel Moura Guedes', Pedro Lylyk?

1-Servigo de Imagiologia Neurolégica, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 2-Departamentos de Radiologia e Neurocirurgia, ENERI - Clinica La Sagrada Familia,
Buenos Aires, Argentina.

Pipeline - stent modulador de fluxo para o tratamento de aneurismas intracranianos

Miguel Moura Guedes', Peter Kim Nelson?, Aaron Beres®, Pedro Lylyk®

1-Departamento de Imagiologia Neuroldgica, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de
Santa Maria, Lisboa; 2-Departments of Radiology and Neurosurgery, New York University Medical
Center, New York, USA; 3-Departamentos de Radiologia e Neurocirurgia, ENERI - Clinica La Sagrada
Familia, Buenos Aires, Argentina.

Revascularizacao Directa (Bypass EC-IC) no Tratamento da Isquemia Cerebral

Domingos Coiteiro', Filipa Falcao?, Raquel Gouveia®, Teresa Pinho e Melo®

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital
de Santa Maria, Lisboa.

Craniectomia Descompressiva no Enfarte Cerebral Maligno

Francisco Cabrita, Ricardo Pereira, Miguel Carvalho, Gustavo Cordeiro, Marcos Barbosa

Servigo de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Craniectomia descompressiva supratentorial

Antoénio Fernandes Francisco, Sérgio Livraghi

Servigco de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
A triagem de Manchester é adequada a patologia neurocirtirgica?

Filipe Duarte, Pedro Silva, Anténio Vilarinho, José Schulte, Rui Vaz

Servigco de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Comunicacoes Orais 3

Tema: Neuro-Oncologia e Neurocirurgia Pediatrica
Moderadores: Luisa Albuquerque, Paulo Linhares

Craniossinostoses — a importéancia de uma equipa multidisciplinar

Nuno Cristino', Catarina Viegas', Catia Gradil', Paula Rodeia’, José Parreira’

1-Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Servico de Cirurgia Plastica, Hospital
Garcia de Orta, Almada.

Alteracoes genéticas associadas com baixa sobrevida livre de doenca em doentes com tumores
oligodendrogliais

Claudia Faria', Joao Lobo Antunes', Carmo Martins? Licia Roque?, Ana Sofia Oliveira®, Luisa
Albuquerque*, Tania Rodrigues*, Ana Azevedo®, Vanessa Silva®, Candida Barroso®, José Pimentel®
1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa;
2-Laboratério de Citogenética, Instituto Portugués de Oncologia; 3- Laboratério de Genética, Instituto
de Medicina Molecular; 4- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de
Santa Maria, Lisboa; 5- Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia; 6- Departamento de
Neuropatologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
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CO021.

Cco22.

C023.

C024.

C0O25.

CO26.

C027.

18:00-18:30

18:00-18:30

Sinapse

P0O23.

Cirurgia em doentes com Glioblastoma: caracterizacio genética e andlise da sobrevida

Herminio Tao', Miguel Carvalho?, Olinda Rebelo? Ana Vital?, Celeste Lopes®, E Gomes'

1-Servico de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servico de
Neurologia/Neuropatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Faculdade de Farmécia
da UC.

Ressonéancia Magnética Cerebral precoce p6s cirurgia de Glioblastomas

Paulo Linhares, Ana Silva, Carina Reis, Alexandra Adams, Rui Vaz

Servigco de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Relacao genotipo-fenotipo nos Oligodendrogliomas

Vanessa Silva!, Pedro Pereira®, Candida Barroso?, José Pimentel*®

1-Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil; 2-Laboratério de
Neuropatologia — Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 3-Faculdade de Medicina de Lisboa.

Estudo de deleccdo 1p/19q em Oligodendrogliomas Anaplésicos Primadrios e Secundérios

Ténia Rodrigues’, S6nia Santos®, Candida Barroso?, Herculano Carvalho®, Domingos Coiteiro®, Alvaro
Almeida®, L. Bujor®, Luisa Albuquerque®

1-Consulta de Oncologia, 2-Consulta de Neuro-Oncologia e Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurocirurgia, 4-Servico de Imagiologia, 5-Servico de Radioterapia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte,
EPE - Hospital de Santa Maria, Lisboa; 6-Genomed, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de
Medicina de Lisboa, Lisboa.

Mapeamento intra-operatério com estimulacio eléctrica directa - 3 casos clinicos de remocéo
subtotal devido a funcdo intra-lesional

Sandra Pimenta', Miguel Vasconcelos Casimiro?, Carla Reizinho? Clara Romero?, Martin Lauterbach?,
Sofia Reimao®, Manuel Dominguez?

1-Unidade de Neuropsicologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE
— Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3-Neurologia/Neurorradiologia — Sociedade Portuguesa de
Ressonancia Magnética.

Cirurgia guiada por fluorescéncia: Utilizacdo do Ac. 5-aminolevulinico no tratamento dos gliomas
malignos

Miguel Casimiro

Servigco de Neurocirurgia, Hospital da Luz, Lisboa.

Mapeamento operatério das vias da linguagem utilizando a electroestimulacéo cerebral directa no
tratamento cirtrgico dos gliomas: objectivos, metodologia e resultados

Miguel Casimiro, Sandra Pimenta, Manuel Dominguez

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

Simpdsio Satélite "Gamma Knife"

Tema: Role of Gamma Knife Surgery in functional neurosurgery with special focus
on epilepsy

Moderadores: Nuno Reis, Maria Begona Cattoni

Palestrante: Jean Regis

Posters 3

Tema: Cefaleias
Moderadores: Pereira Monteiro, Raquel Gil Gouveia, Paula Esperanga

Sindrome de Eagle: uma causa rara de dor cervico-facial

Rui André', Gongalo Santos?, Egidio Machado? Fernando Matias'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
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Enxaqueca Oftalmoplégica - Um caso com achados imagiolégicos no Hospital Central do Funchal
Nuno Cacador', Angela Calado Bravo?, Joana Macedo®, Teresa Aguiar’, Armando Morganho*, Duarte
Noronha*, Orlando Sousa*

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurocirurgia, 3-Servico de Fisiatria, 4-Servico de
Neurologia, Hospital Central do Funchal, Funchal.

Parésia Bilateral do VI nervo craniano secunddria a Fistula Dural de LCR Traumadtica

Joana Marques', Angela Timéteo?, Vanessa B. Silva', Rita Simdes?, Teresa Palma®, Alcides Serafim®,
Ricardo Ginestal®

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil, Lisboa; 2-Servico
de Neurologia, 3-Unidade de Neuroimagiologia, Hospital Fernando da Fonseca, Amadora; 4-Servico de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa.

Dois casos de cefaleia cluster-like secunddria a lesdao intracraniana

Gongalo Matias', Paulo Bugalho', Concei¢do Marques?, Julio Barreto®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE —
Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE —
Hospital de S. José, Lisboa.

Nevralgia do trigémio na Esclerose Miiltipla - que diferencas?

Camila N6brega, Rita Almeida, Rui Pedrosa

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE - Hospital de Santo Anténio dos
Capuchos, Lisboa.

Cefaleias nas Malformacoes da Charneira

Jodo Sargento Freitas', S6nia Batista', Gong¢alo Guerreiro?, Joana Martins®, Livia Sousa'

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

Posters 4

Tema: Epilepsia e Neurofisiologia
Moderadores: Francisco Pinto, Isabel Luzeiro, Paula Breia

Epilepsia como forma de apresentacdo de mutacdo do Gene Lama2

Sandra Jacinto, Euldlia Calado

Servigo de Neurologia Pedidtrica, Hospital Dona Estefania, Lisboa.

Encefalite aguda com anticorpos anti-receptor de glutamato

Jodo Pinho', Margarida Rodrigues', Jodo Fernandes?, Ricardo Maré', Carla Ferreira', Esmeralda
Lourenco', Pedro Beleza'

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

Modulacao da actividade paroxistica interictal através da aplicacao de corrente continua transcraniana
Paula Faria"?, Pedro C. Miranda', Alberto Leal®

1-Instituto de Biofisica e Engenharia Biomédica, Faculdade de Ciéncias da Universidade de Lisboa,
Lisboa; 2-Escola Superior de Tecnologia e Gestao de Leiria, Instituto Politécnico de Leiria, Leiria; 3-
Servigo de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.

Neuropsychological outcome after epilepsy surgery: relationship with the extent of hippocampal
resection

Catarina Cunha’, Sara Pereira?, Gongalo Santos?, Olga Brito? Egidio Machado? Concei¢do Bento’,
Francisco Sales!, Isabel Santana’

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
Neuropsychological impairment in Mesial Temporal Lobe Epilepsy: correlation with ictal features?
Isabel Santana, Catarina Cunha, RuteTeot6nio, Conceicdo Bento, Francisco Sales

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

Monitorizacdo remota da epilepsia pedidtrica

Alberto Leal'?, Pedro Cabral'?, José C. Ferreira'?, José Guimaraes*

1-Programa de Cirurgia da Epilepsia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa; 2-Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa; 3-Unidade de Neuropediatria, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa; 4-Servigco de Pediatria, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa.
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18:30-19:30 Conferéncia 2
New insights into surgery for low-grade gliomas in eloquent and insular regions:
brain mapping, hodology and plasticity
Moderadores: Miguel Casimiro, Isabel Pavdao Martins
Palestrante: Hughes Duffau

19:30-21:00 Recepcdo e Jazz
Conferéncia 3
Apontamentos da Histéria da Neurologia e Neurocirurgia em Portugal
Moderador: Francisco Pinto

Palestrantes: Nuno Reis, Pedro Nunes Vicente

21:00 Encerramento da Recepcdo

12 Sinapse Maio de 2009 | N.21 | Volume 9 | SUPLEMENTO 1



08:00-09:00 Posters 5

PO35.

PO36.

PO37.

PO38.

PO39.

PO40.

PO41.

PO42.

PO43.

08:00-10:00

PO44.

Tema: Doencas Neuromusculares
Moderadores: Luis Santos, Teresinha Evangelista, Pedro Velho

Paralisia ciclica do oculomotor - o desafio diagnéstico de alteracdes oculares paroxisticas
Margarida Rodrigues, Alvaro Machado, Carla Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.

Sindrome de Parsonage-Turner: 2 casos clinicos em idade pediatrica

Rui André’, Sandra Ferreira?, Moénica Vasconcelos?, Luis Negrao', Isabel Fineza®

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Centro de
Desenvolvimento da Crianga Luis Borges, Hospital Pediatrico de Coimbra, Coimbra.

Heterozigotia composta na Miopatia Core Central

Luis Negrdo', Anabela Matos', Marta Rebelo?, Olinda Rebelo’, Argemiro Geraldo', José Vieira?, Rosério Santos®
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina 2, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-
Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge, Unidade de Genética Molecular do Centro de Genética
Médica Jacinto Magalhaes.

Polineuropatia pés-cirurgia baridtrica — descricdo de 2 casos clinicos

Joana Macedo, Angela Calado Bravo, Nuno Cagador, Teresa Aguiar, Armando Morganho, Duarte
Noronha, Orlando Sousa

Hospital Central do Funchal, Funchal.

Disferlinopatia: pé pendente unilateral de inicio tardio

Luis Negrao', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Olinda Rebelo', Rosério Santos?, Emilia Vieira?,
Cristina Marques®

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Unidade de Genética
Molecular do Centro de Genética Médica Jacinto Magalhaes, Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo
Jorge; 3-Servico de Imagiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Doenca de Charcot-Marie-Tooth tipo 1E em gémeas monozigé6ticas associada a mutacéo rara do
gene PMP22

Sonia Batista', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Aida Palmeiro?, Purifica¢do Tavares?, Luis Negrao'
1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-
Centro de Genética Clinica, Porto.

Hereditary neuropathy with susceptibility to pressure palsies of childhood onset: report of two
clinical cases

Jodo Freitas', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Isabel Fineza? Luis Negrao'

1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servigo de Neurologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 2-Hospital Pediétrico de Coimbra, Coimbra.

Neuropatia de pequenas fibras como chave de diagnéstico de Doenca de Fabry

Sonia Costa', Henrique Martins?, J. E Lourenco?, Ana Valverde'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina 1, Hospital Fernando da Fonseca, Amadora.

0 valor predictivo da variabilidade nocturna da frequéncia cardiaca na sobrevida dos doentes com
Esclerose Lateral Amiotréfica

Susana Pinto’, Anabela Pinto"?, Mamede de Carvalho'?

1-Unidade de Neuromusculares, Instituto de Medicina Molecular — Faculdade de Medicina de Lisboa,
Lisboa; 2-Departamento de Medicina Fisica e de Reabilitacao, 3-Departamento de Neurociéncias,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Posters 6

Tema: Neuro-Oncologia e Neurocirurgia Funcional
Moderadores: José Augusto Costa, Célia Pinheiro, Rui Carvalho

Tumor Fibroso Solitario intra-ventricular: uma forma de apresentacao invulgar
Carla Domingos, Anténio Peliz
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.
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Revisao da hist6ria natural do Astrocitoma Anaplasico

Lia Pappamikail, Bernardo Ratilal, Manuela Mafra, Rui Rato, Pedro Castanho, Carlos Vara Luiz

Servigco de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa.
Gliossarcoma cerebral bilateral - uma entidade rara a considerar no diagnéstico diferencial de
lesOes ocupantes de espaco quisticas e miiltiplas

Filipe Correia', Mdrio Resende?, Mrinalini Honavar®, Ricardo Rego'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia e 3-Servigo de Anatomia Patolégica, Unidade Local
de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Carcinoma dos Plexos Coroideus: Uma Apresentacao Atipica

Miguel Grunho', Rita Pereira?, Nadine Ferreira', Irene Mendes', Miguel Viana-Baptista', Claudia Guarda'
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Anatomia Patolégica, Hospital Garcia de Orta, Almada.
Sindrome de Turcot - Caso Clinico

Catarina Pessanha Viegas', Vitor Gongalves', Bruno Santiago’, Joana Bole Tomé', Rita Pereira®, Ana
Oliveira?, Manuel Cunha e S&'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigco de Anatomia Patolégica, Hospital Garcia de Orta, Almada.
Meduloblastomas no Adulto

Herminio Tao, Miguel Carvalho, Olinda Ribeiro, Maria Corbal, Fernando Gomes

Servigo de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Hemangioblastoma do Hipocampo

Lia Lucas Neto, Cldudia Faria, Carolina Mendes dos Santos, Domingos Coiteiro, Candida Barroso, José
Pimentel, Joao Lobo Antunes

Servigo de Imagiologia Neurolégica, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria,
Lisboa.

Conjugacdo do mapeamento cerebral por electroestimulacio directa e da neuronavegacao com
aquisicdo de imagens TC intra-operatorias na excisao de glioma da circunvolucao frontal ascendente
Miguel Casimiro, Carla Reizinho

Servigo de Neurocirurgia, Hospital da Luz, Lisboa.

Forma Pseudotumoral da Esclerose Multipla: O papel da Biépsia Cerebral

Miguel Correia, Carlos Calado, Luisa Amado, Carolina Aratijo, Rui Pedrosa, Anténio Baptista

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE - Hospital de Santo Anténio dos
Capuchos, Lisboa.

Osteossarcoma e condrossarcoma cranianos - pés-radioterapia

Catia Gradil', Catarina Pessanha Viegas', Chuck Tan', Ana Oliveira®, Bruno Santiago', Joana Boleo
Tomé', Manuel Cunha e S&'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigco de Anatomia Patolégica, Hospital Garcia de Orta, Almada.
Quisto 6sseo aneurismdtico craniano: relato de caso em crianca de 8 anos

Marcia Tizziani, Rodrigo Pedrosa, Isabel Ribeiro

Sevigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
Carcinomatose Leptomeningea como apresentacio inicial de Neoplasia Gdstrica

Rute Teoténio!, Catia Duarte?, Olinda Rebelo’, Inés Carreiro®, Fernando Matias'

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

Doenca Desmielinizante do SNC precedendo o Diagnéstico de Linfoma Primério do SNC

Jodo Paulo Gabriel', Rodrigo Pedrosa®, Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana Graga Velon', Manuel
Cunha?, Mdrio Rui Silva', Mario Resende*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Hematologia, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro,
Vila Real; 3-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 4-
Servigo de Neurocirurgia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos.

Quisto Ependimario Sintomdtico

Jodo Paulo Gabriel', Rodrigo Pedrosa®, Marta Safronova*, Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana
Graca Velon', Salustiano Lopes?, Joaquim Reis®, M4rio Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real; 3-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio,
Porto; 4-Servigco de Neurorradiologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro
Hispano, Matosinhos.
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Neuronavegacdo no tratamento endoscépico de hidrocefalia complexa

Clara Chamadoira, Josué Pereira, Pedro Silva, Rui Vaz

Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Neuroendoscopia no Servico de Neurocirurgia do HGO - Os 3 primeiros anos

Nuno Cristino, Cétia Gradil, Catarina Viegas, Paula Rodeia

Servigo de Neurocirurgia, Hospital Garcia da Orta, Almada.

See-saw nystagmus associado a malformacao de Arnold-Chiari tipo I e siringobulbia

Sérgio Reis', Amélia Mendes"?, Rita Figueiredo®, Pedro Abreu'?

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto; 2-Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto, Porto; 3-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.

Importancia do niicleo subtalamico no tratamento da doenca de Parkinson

Joaquim Monteiro, José Brés, Margarida Dias, Manuel Almeida, Anténio Baptista e Maia Miguel
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE - Hospital de Santo Anténio dos
Capuchos, Lisboa.

Resultados da estimulacéo bilateral dos nticleos subtalamicos em cinco doentes com mutagoes do
gene Parkin

Nuno Vila-Cha!, Alexandre Mendes', Ester Coutinho', Anténio Verdelho?, Luis Botelho®, Sara Cavaco', Carla
Silva?, Alice Lopes*, Ant6nio Bastos Lima'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servigo de
Psiquiatria, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Linfoma Primadrio do SNC: o novo grande imitador

C. Machado, C. N6brega, C. Capela, J. Casimiro, R. Almeida, M. Mafra, E Maia Miguel

Servigos de Neurocirurgia e Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa, EPE, Lisboa.

Posters 7

Tema: Patologia Vascular, Vertebral, Trauma e Nervo Periférico
Moderadores: Domingos Coiteiro, Alvaro Lima, Patricia Polénia

Abordagem supratonsilar para tratamento de aneurisma distal da PICA em doente com sindroma de
Rendu-Osler-Weber

Carla Reizinho, Miguel Casimiro, Manuel Dominguez

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
Caso clinico - Malformacao cavernosa medular cervical alta com hemorragia aguda

Carolina Mendes dos Santos', Jodo Paulo Farias®

1-Servico de Imagiologia Neuroldgica, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE; 2-Unidade de
Neurocirurgia, Hospital CUF Descobertas, Lisboa.

Aneurismas Cerebrais Multiplos associados a Coartacdo Aortica

Clara Romero', Sérgio Figueiredo', Miguel Casimiro', Sandra Pimenta?, Carla Reizinho', Gabriel
Branco®, Manuel Dominguez'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Gabinete de Neuropsicologia, 3- Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

Aneurisma em artéria cerebral anterior azigos: Caso clinico

Bruno Lourenco Costa, José Luis Alves, Ricardo Velasco, Armando Lopes

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

Trombose retrograda de artéria aferente ap6s exclusdo cirdrgica de malformacéo arteriovenosa
cerebral: Caso clinico

Bruno Lourenco Costa, Ricardo Velasco, José Luis Alves, Armando Lopes

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

Trombose espontanea de aneurisma gigante em idade pediétrica: Caso clinico

Vitor Gongalves', Nuno Cristino', Cdtia Gradil', Pedro Vilela?, Paulo Saraiva?, Augusto Gouldo?, Manuel
Cunha e S&'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
Hemorragia de ambos os Nticleos Caudados

Francisco Cabrita, Ricardo Pereira, Miguel Carvalho, Fernando Silva, Marcos Barbosa

Servigo de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
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Sinapse

C028.

Lesao tumoral intra-dural lombar: Acerca de um caso clinico

José Luis Alves, Ricardo Velasco, Bruno Costa, Armando Lopes, Armando Rocha

Centro de Neurocirurgia de Coimbra — Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

Quisto endodérmico intradural cervical anterior: Diagnéstico e abordagem terapéutica por via
anterior

Carla Reizinho, Vitor Oliveira, Gongalo Neto d'Almeida, Elsa Figueira, Manuel Dominguez

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
Plasmocitoma Solitario Vertebral

Tiago Lima, Francisco Cabrita, Gongalo Guerreiro, Jorge Gongalves

Servigco de Neurocirurgia, Hospital Universidade de Coimbra, Coimbra.

Paragangliomas do Filum Terminale: 2 casos clinicos

Pedro Silva, Clara Chamadoira, Patricia Pol6nia, Paulo Pereira, Ligia Castro, Rui Vaz

Servigco de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Paquimeningite Hipertréfica Idiopatica Espinhal

Ricardo Velasco, J. Luis Alves, Bruno L. Costa, J. Lozano Lopes, J. G. Bento Soares

Centro de Neurocirurgia de Coimbra — Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

Hérnia Discal Dorsal - uma manifestacdo rara de Sindrome de Stickler

Ricardo Velasco, Bruno L. Costa, J. Luis Alves, ].G. Bento Soares

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra — Hospital Geral, Coimbra.

Cordoma de C2: Fixacdo posterior e exerése intralesional por via anterior

Miguel Correia, Carlos Calado, Vitor Sousa, Anténio Baptista

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE - Hospital de Santo Anténio dos
Capuchos, Lisboa.

Abordagem transpedicular na presenca de barras de fixacdo: Nota técnica

Anténio Verdelho!, Rui Ferreira!, Eduarda Carneiro?, Joana Mauricio®, Anténio Machado'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico de Oncologia médica, IPO — Porto.
Tuberculoma Intramedular - Tratamento Médico e Cirtirgico

Catia Gradil, Victor Gongcalves, Bruno Santiago, Manuel Cunha e S&

Servigo de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Retencdo Urindria provocada por compressido Bulbo-Medular: Caso clinico

Joana Silva, Miguel Milheiro, Pedro Silva, Paulo Pereira, Anténio Cerejo, Rui Vaz

Servigco de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Pneumatizacéo cranio-cervical: Caso clinico

Ana Matos Machado!, Bruno Moreira?, Marcia Tizziani', Ricardo Neto!, Mario Gomes'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de
Santo Anténio, Porto.

Traumatismo cranioencefilico perfurante por objecto invulgar: Caso clinico

Catia Gradil, Catarina Pessanhas Viegas, Nuno Cristino, Manuel Cunha e S

Servigo de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Abcesso cerebral em cardiopatia congénita

Carinne Moleiro

Servico de Medicina Interna, Hospital de Faro, Faro.

Lesao do ramo profundo do nervo cubital - precisamos de cirurgiao?

Vania Almeida', Mamede de Carvalho'?

1-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 2-Unidade de Neuromusculares, Instituto de Medicina Molecular — Faculdade de Medicina de
Lisboa, Lisboa.

Comunicacoes Orais 4

Tema: Epilepsia e Cirurgia Funcional
Moderadores: Martins da Silva, Fernando Gomes

Percepcao Emocional em Epilepsias Focais: Lobo Frontal vs. Esclerose Mesial

Isabel Santana, Catarina Cunha, Concei¢do Bento, Francisco Sales
Servico de Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
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10:30-12:00

Video-EEG Nao Invasivo de Longa Duracao. Revisao casuistica dos tiltimos 100 doentes
monitorizados no Hospital de Santo Anténio

Ana Margarida Rodrigues, Jodo Paulo Gabriel, Jodo Pereira, Ana Paula Santos, J. Lopes Lima, Jodo Lopes,
Joao E. P. Ramalheira

Servigo de Neurofisiologia, Unidade de Monitorizagdo de Epilepsia e Sono, Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto.

Mapamento funcional das crises epilépticas através do registo simultaneo de EEG e Ressonéncia
Magnética funcional

Alberto Leal', Mério Forjaz Secca®, Constanca Jordao®

1-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa, Lisboa; 2-Departamento de
Fisica, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa; 3-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, Lisboa.

Epilepsia do lobo temporal por esclerose mesial do hipocampo: caracterizacdo neuropatolégica
Ricardo Taipa', Minal Honavar?, Joel Freitas', Rui Rangel?, Jodo Chaves', M. Melo Pires*, J. Lopes-Lima'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Servico de
Anatomia Patolégica, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos; 3-Servico de Neurocirurgia, 4-Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto.

Eficacia da Cirurgia da Epilepsia no tratamento das Epilepsias Refractarias

Clara Romero', Nuno Canas?, Joaquim Pedro Correia', Alberto Leal®, José Cabral', José Carlos Ferreira?,
Pedro Cabral®

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE —
Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 3-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa,
Lisboa.

Variantes Simples e Complexas dos Tumores Desembrioblésticos Neuroepiteliais (DNT): perfil
clinico, imagiolégico e histopatolégico

Alexandre Campos'*, Hans Clusmann', Marec von Lehe', Pitt Niehusmann?, Albert Becker?, Johannes
Schramm', Horst Urbach®

1-Department of Neurosurgery, 2-Department of Neuropathology, 3-Department of Radiology,
University of Bonn Medical Center, Bonn, Germany; 4-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Cirurgia da Epilepsia - Casuistica dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Flavia Dias, Miguel Carvalho, Rute Teot6nio, S6nia Miranda, Catarina Cunha, Isabel Santana, Francisco
Belo, Conceicdo Bento, Francisco Sales, Fernando Gomes

Servigos de Neurocirurgia e Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Cirurgia da Epilepsia - Estimulacao eléctrica cerebral e Mapeamento cortical extra-operatério

Rute Teotdnio, Flavia Dias, Conceicdo Bento, Isabel Santana, Fernando Gomes, Francisco Sales -
Programa de Cirurgia de Epilepsia dos HUC

Servigos de Neurologia e Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
Estimulacéo cerebral profunda no tratamento da dor crénica intratavel

Rui Vaz', Maria José Rosas', Paulo Linhares', Pedro Abreu?, Jodo Massano', Margarida Ayres-Basto'
1-Unidade de Doencas do Movimento e Cirurgia Funcional, 2-Unidade da Dor, Hospital de Sao Joao,
EPE, Porto.

POC e Estimulacgdo Cerebral Profunda

Fernando Gomes, Jodo Relvas, Francisco Belo, Tiago Marques, Fldvia Dias, Susan Santo

Servigos de Neurocirurgia e Psiquiatria, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Conferéncia 4

Epilepsy as a model to understanding human memory
Moderadores: Gongalves Ferreira, Pedro Cabral

Palestrante: Christian Elger

Conferéncia 5

The spectrum of epilepsy surgery
Moderadores: Gongalves Ferreira, Pedro Cabral
Palestrante: Johannes Schramm
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Simpésio Satélite "UCB"

Tema: Cirurgia da Epilepsia - uma oportunidade de mudanca
Chairman: José Pimentel

Os desafios de um Centro de Cirurgia de Epilepsia em Portugal
José Pimentel

Cirurgia da Epilepsia nas alteracdoes do desenvolvimento cortical
André Palmini

Resumo e conclusodes
Fernando Gomes

Discussao

Posters 8

Tema: Deméncia e Cognicdo
Moderadores: Carolina Garrett, Alexandre Mendonca, Belina Nunes

Demeéncia degenerativa rapidamente progressiva

Eva Brandao', Vitor T. Cruz', Miguel Milheiro', Ivania Alves', Ligia Castro? J. Leal Loureiro, Stirling
Carpenter ?, Paula Coutinho’

1-Servico de Neurologia, Hospital Sdo Sebastido, Santa Maria da Feira; 2-Servico de Anatomia
Patolégica, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto.

Demeéncia rapidamente progressiva e crises convulsivas - Canalopatia autoimune associada a
anticorpos anti-canais de potdssio voltagem dependente

Fernando Silva', Fradique Moreira', Conceigdo Bento', Miguel Cordeiro?, Joana Nunes’, Isabel Luzeiro®,
Isabel Santana'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra;
3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra; 4-Departamento de Neurologia,
Hospital Sao Teoténio, Viseu.

Frontotemporal dementia with initial severe visuoconstructive impairment

Fradique Moreira', Alvaro Machado? Isabel Santana', Bruno Rodrigues'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra: 2-Servico de Neurologia,
Hospital de Sao Marcos, Braga.

Hemorragia Intracerebral Espontinea em doentes com Défice Cognitivo Ligeiro

Fernando Silva, Beatriz Santiago, Helena Garrucho, Olinda Rebelo, Isabel Santana

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

Questiondrio de Queixas Subjectivas de Memoéria: Uma Medida de Func¢oes Executivas?

Carolina Maruta, Vanda Freitas, Manuela Guerreiro, Isabel Pavao Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa.

Doenca de Whipple manifestada por deméncia fronto-temporal

Tania Lampreia', Inés Aratjo?, Luisa Alves', Nuno Canas'?, José Vale*, Mdrio Veloso'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-Servico de Medicina 3, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de S. Francisco Xavier;
3-Departamento de Farmacologia, Faculdade de Medicina de Lisboa, Universidade Classica de Lisboa,
Lisboa; 4-Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa,
Lisboa.

Avaliacdo de um novo tratamento de afasia num doente com afasia global crénica

Martin Lauterbach, Gabriela Leal, Isabel Pavdo Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa.
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Alteracgoes cognitivas em doentes com inatencao selectiva apés AVC hemisférico direito

Ana Silvestre, Catia Carmona, Miguel Viana-Baptista

Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Sindrome de Anton secunddrio a lesdo occipital unilateral

Margarida Rodrigues, Jodo Pinho, Filipa Sousa, Pedro Beleza, Alvaro Machado, Carla Ferreira
Servigo de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.

Enxaqueca e Cognicao

Isabel Pavao Martins, Raquel Gil Gouveia, Carolina Maruta

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa.

Epilepsia no Idoso — Desafio Diagnéstico

Ana Patricia Antunes, Isabel Pavao Martins, Rita Peralta, Luisa Albuquerque

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Comunicacoes Orais 5

Tema: Epidemiologia e Cuidados de Saide em Neurologia
Moderadores: Freire Gongalves, Manuel Correia

MMSE: Novos valores normativos

Joana Morgado, Carolina Maruta, Manuela Guerreiro, Isabel Pavao Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa.

Incidéncia de deméncia em 2 anos de follow-up num estudo na comunidade

Belina Nunes'?, Ricardo Silva?, José Mdrio Roriz!, M. Carolina Costa e Silva®®

1-Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — 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, Porto.

Prevaléncia do Tremor Essencial: Meta-andlise de Estudos de Base Populacional

Dulce Neutel', Leonor Correia-Guedes?, Miguel Coelho'?, Mario Miguel Rosa?, Joaquim Ferreira'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Unidade Neurolégica de Investigacdo Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.

Distribuicao espacial da incidéncia de Acidente Vascular Cerebral na cidade do Porto

Rui Magalhdes?, Ana Isabel Marques®, Manuel Correia’, M. Carolina Silva®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Instituto de
Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar, Universidade do Porto, Porto; 3-Departamento de Geociéncias,
Universidade de Aveiro, Aveiro.

Padroes de referéncia e frequéncia de doencas numa urgéncia de neurologia

Margarida Rodrigues, Alvaro Machado, Jodo Pereira, Carla Ferreira, Jodo Ramalho Fontes

Servigo de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.

Andlise do impacto da estimulacdo cerebral profunda na necessidade de terapéutica dopaminérgica
e respectivos custos na Doenca de Parkinson

Raquel Real', Maria José Rosas', Jodo Massano', Miguel Gago', Cristina Santos?, Paulo Linhares', Graga
Sousa', Rosalia Fonseca', Cldudia Sousa', Margarida Ayres Basto', Carina Reis', Carolina Garrett', Rui Vaz'
1-Unidade de Doencas do Movimento e Cirurgia Funcional, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto; 2-Servico
de Bioestatistica e Informéatica Médica, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.

Comunicacoes Orais 6

Tema: Patologia Vertebral
Moderadores: Nuno Reis, Paulo Pereira

Avaliacao da descompressdo das estruturas nervosas na fixacdo da coluna lombar por recurso a
técnica minimamente invasiva

Marcia Tizziani, Ana Matos Machado, Joaquim Reis, Mario Gomes

Servigco de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
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Cirurgia da coluna com acesso minimamente invasivo

Antoénio Fernandes Francisco, Sérgio Livraghi

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Fusao inter-somatica lombar transforaminal (TLIF) por via minimamente invasiva. Experiéncia do
HSJ - 20 casos.

Clara Chamadoira, Paulo Pereira, Jorge Picallos, Pedro Silva, Rui Vaz

Servigco de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Experiéncia inicial no tratamento da patologia degenerativa vertebral com técnicas minimamente invasivas
Alvaro Lima

Servigo de Neurocirurgia, Hospital da Luz, Lisboa.

Tratamento ambulatorio da hérnia discal lombar no Centro Hospitalar do Porto

Rodrigo Pedrosa, Alfonso Velasco, Rui Rangel

Servigco de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Recidivas de hérnias discais lombares: que resultados?

Pedro Silva, Clara Chamadoira, Paulo Pereira, Rui Vaz

Servigco de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Uma co-morbilidade severa em cirurgia do rdquis: A doenca de Parkinson

Rui Vaz, Clara Chamadoira, Paulo Pereira, Paulo Linhares, Maria José Rosas

Servigcos de Neurocirurgia e Neurologia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Corporectomias Cervicais a 2 niveis somadticos: avaliacdo de resultados a longo prazo

Pedro Silva, Jorge Picallos, Paulo Pereira, Rui Vaz

Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Ressecao radical de tumores da coluna dorsal e lombar

Alvaro Lima, Bruno Santiago, Chuck Tan, Vitor Gongalves, Catarina Viegas, Cétia Gradil, Manuel Cunha e S4
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta.

Navegacdo raquidiana com fusdo fluoro-TAC: uma mais-valia?

Paulo Pereira, Jorge Picallos, Clara Chamadoira, Pedro Silva, Rui Vaz

Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Comunicacoes Orais 7

Tema: Cirurgia Estereotaxica e Radiocirurgia
Moderadores: José Miguéns, Joaquim Monteiro

Evolucdo das bi6psias de lesdes cerebrais

Joaquim Monteiro, Miguel Correia, Carlos Calado, Pedro Roque, Anténio Baptista e Maia Miguel
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE - Hospital de Santo Anténio dos
Capuchos, Lisboa.

Utilidade da biépsia por estereotaxia em doentes com mais de 65 anos com tumor cerebral
Miguel Ferreira, Célia Pinheiro

Servigco de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Biépsia estereotdxica seguida de exérese cirtirgica — concordancia diagnéstica

Vania Almeida'?, Alexandre Campos®, José Pimentel"* e Grupo de Cirurgia Estereotéxica®

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia, 3-Servigo de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

72 Neurinomas tratados por Radiocirurgia na Clinica Quadrantes

Antoénio Gongalves Ferreira, Manuel Herculano Carvalho, Alvaro Almeida, Rosdrio Vicente, Justo Ujidos,
Nuno Teixeira, Lilia Moreno, Pedro Carvoeiras, Miguel Ramalho

Clinica Quadrantes, Lisboa.

Comunicacoes Orais 8

Tema: Patologia Tumoral
Moderadores: José Miguéns, Joaquim Monteiro

Via Supraorbitdria - acesso minimamente invasivo a regido supra-selar

Patricia Poldnia, Josué Pereira, Joana Silva, Paulo Linhares, Rui Vaz
Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.
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Cirurgia transesfenoidal endoscépica de lesGes selares: revisdo de série (115 casos clinicos)

Josué Pereira, Patricia Polénia, Davide Carvalho, Irene Bernardes, Ligia Castro, Rui Vaz

Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Cateterizacao dos Seios Petrosos Inferiores na Sindrome de Cushing

Lia Lucas Neto, David Rodrigues, Luisa Biscoito, José Miguéns, Jorge Campos

Servigo de Imagiologia Neurolégica, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria,
Lisboa.

Paragangliomas Jugulo-Timpéanicos. Técnica Cirtirgica e Experiéncia dos Servicos de ORL e
Neurocirurgia do H. de Egas Moniz

Gongcalo Neto d'Almeida, Pedro Escada, Gabriel Branco, Pratas Vital

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
Resseccao cranio-facial - Exposicdo retrospectiva de 43 casos de tumores naso - etmoidais

José Luis Alves', Ricardo Velasco', Bruno Costa', Armando Lopes', José Gustavo Soares', Armando
Rocha', Jodo Henriques Pereira?, Jodo Ganho?, Francisco Branquinho?

1-Centro de Neurocirurgia de Coimbra - Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra; 2-Servigo de Cirurgia
de Cabeca e Pescoco, IPO Coimbra, Coimbra.

Cirurgia craniofacial - Uma 4rea de fronteira. Experiéncia inicial da colaboracgao regular entre a
Neurocirurgia e Cirurgia Maxilo-Facial / ORL no HGO

Nuno Cristino', Nadia Ramos?, Joana Boleo Tomé', Nuno Barbosa?, Carlos Alexandre® e Manuel Cunha e S&°
1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servico de Otorrinolaringologia - Cirurgia Maxilo-Facial, Hospital Garcia
de Orta, Almada.

Meningiomas em placa da grande asa do esfenéide — Evolucao apés cirurgia e padrdes de recorréncia.
Nuno Simas, Joao Paulo Farias

Servigco de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Meningioangiomatose. Caracterizacdo clinica e neuropatolégica.

Anabela Valadas', Candida Barroso?, Pedro Pereira?®, Joaquim Ferreira’, José Cabral®, Manuel Cunha e
S4*, Jodo Lobo Antunes®, José Pimentel®

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 4-Hospital da Cuf (Infante Santo), Lisboa; 5-Servico de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Conferéncia 6

Human Brain research - the natural way
Moderadores: Isabel Pavdo Martins, Manuel Cunha e Sa
Palestrante: Rafael Malach

Simpdsio Satélite “Merck Sharp & Dohme"
Tema: Enxaqueca - novas terapéuticas
Moderador: Pereira Monteiro

Palestrantes: Fontes Ribeiro, Marcelo Bigal

Sessdo Patologia da Coluna Vertebral

Que solucdes novas para problemas antigos?
Rui Vaz

Reunido administrativa SPN

Reunido administrativa SPNC

Atribuicdo de Prémios

NEURODANCA
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SEM STRESS « SEM ANSIEDADE ¢ SEM SONO

Efhcaz no controlo dos sinfomas de ansiedade.

Vaz Serma of al. Clin Drug Inves! 2001; 29(4) 257-263

Sem atectar os e€stados de alerta € retlexos motores.

Siveira P of ai, Clin Drog nvest 2002, 22(10): 677-84

weadd T Biall
S(C,

SEDOXIL, comprimidos doseados a 1 mg de Mexazolam. Indicagdes terapbuticas: tratamento da ansiedade associade ou nio a estados psiconeundticos. Posologia recomendada:
Aduftos: em média 1 a 3 mg por dia, preferencialmente divididos em 3 tomas. idosos. ndo ulirapassar a dose de 1.5 mg por dia, Crisngas: O SEDOXIL ndo se desting a uso pedidrico.
Contra-indicagdes: Miaslena gravis, hipersensiblidade &s benzodiazepinas, insuficiincia respiratdria grave, sindrome de apnela do sono & insufickincia hepatica grave. Adverténcias
o precaugies especlals de ulilizagio: Dependdncia - O uso de benzodiazepinas pode conduzir ao desenvolvimento de dependéncia psiquica e fisica para estes farmacos. O fisco
da dependéncia aumenta com a dose & duragdo do tratamenio; & também maior nos doanles com histdria de lodcodepandéncia ou alcoolisma. Amnésia - As banzodiazepinas podam
induzir amnésia anterdgrada, Rescgies paradoxals e psiguidiices- Quando se usam banzodiazepinas podem ocomer inquietagdo, agitagio, imtabllldade, agressividade, Busbes, fina,
pesadelos, alucinacdes, psicosas, compariamentos inapropriados & outros efellos adversos comporiamentais. Estas macpies tm maior probabilidade de ocomer em criangas e idosos.
Efeltos indesajavels: Os efeitos indesejdvals das benzodiazepinas 580, quase sempre, uma extensio das suas acgles farmacoldgicas @ Incluem sonoléncia diuma, embotamenio
afectivo, reducdo do estado de alerta, confusio, fadiga, celaletas; sensacio de cabeca vazia, fraqueza muscular, alaxia ou diplopia. Com o mexazolam, OCoImeram raramants (menos
de 0,1%) alleragdes dos movimentos finguaks, hipotensdo, sensaclo de cabeca vazia, nadseas, vomitos, ancrexia, desconforio géstrico, dor géstrica, dor abdominal, diarnela, sintomas
de hipersensibilidade (por exemplo, erupedes cuthneas), diminuicho da libido, elevacio da fosfatase alcaling, anemia ¢ bucopenia, Infrequentements (0.1 - 5%) ccormaram sonoldncia,
vartigens, lonluras, colaleias, ataxia, boca seca, fraqueza, elevacio das ransaminases glulamicoxalacdtica @ glulamicopinivica e slavacio da gama-glutamiltranspeplidase. Os efellos
indasajavais ocormem habilualmenla nos pimamos dias de lratamanio @ nomMmalmenta desaparecem com a conlinuacdo da terapdulica. Apresentagio o pragos: Sedaxil 1 mg (cx 20
comp,) PVP. €600, Comparicipacao 37% (Regime Gesal) Estado: £2 22 Utenta; €3,78, Comparticipaco 52% (Regime Especial) Estado: €312 Utente: €2 88, Sedoxil 1 mg (cx. 60 comp.}) PV.P
£14.80. Comparicipagio 37% (Regime Geral) Eslado. £5.51 Uente: €8.38. Comparlicipacio 52% (Regime Especial) Estada: €7.75 Ulenle: €7.15. Sob fcenga de Daiichi-Samkyo CO., LTD. Para
mais informagples deverd contactar o fifular da AIM: MediBIAL - Produtos Médicos e Farmaciulicos, S.A. - A Av. da Siderurgla Nacional - 4745457 5. Mamede do Coronado - PORTUGAL -
Capital Social € 50,000 - Sociedade Andnéma - Matricula N® 3867/970213 - Consarvaltnia do Registo Comercial da Trofa - Contribuinte 502 661 046 - www,baal.com - infoi@ibal. com. DIDSAMOBOTII
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" “"PROMETAX

rivestigmina

LIBERTACAD
GRADUAL E
PROLONGADA
AD LONGO DAS
24 HORAS

ACESSO A > _
DOSE EFICAZ EFICACIA
RECOMENDADA COMPROVADA

Y

SUPERIOR
TOLERABILIDADE

FACILIDADE
% DE TITULAGAO

UM SIMPLES GESTO,

UMA GRANDE INOVACAO. 22,

Prometax® 4,6 mg/24 h sistema transdérmico. Prometax® 9,5 mg/24 h sistema transdérmico. Apresentagdes: Prometax 4,6 mg/24 h sistema transdérmico
contém 9 mg de rivastigmina, A taxa de libertacio & 4,6 mg/24 h, Prometax 9.5 mg/24 h sistema fransdérmico comlém 18 mg de rivastigmina. A taxa de libertacio
& 8,5 mgi24 h. Indicagdes: Tratamento sintomatico da deméncia de Alzheimer ligeira & moderadamenta grave. Posologia; O tratamento deve ser iniclado
com um sislema transdémmico de Prometax 4,6 maf24h por dia, Se bem lolerado, a dose pode ser aumentada apds um periodo minimo de quatro semanas
de tratamento, para um sistema transdérmico de Prometax 5.5 mg24 h por dia, que & a dose de manutengdo recomendada. Contra-indi : Hipersensibifidade
& subsiancia activa, a outros derivados carbamatos ou & qualguer um dos excipientes ulilizados na formulacio. Precaugbes/Adverténcias: Se o fratamento for
intermompido durante mais do que vanos dias deve ser reéiniciado com Prometax 4,6 mgl24 h sistema transdérmico. Podem ser abservados efeilos adversos
gasirointestinais no inicio do tratamento e apds aumento da dose. Os sinlomas extrapiramidais podem ser exacerbados pelos colinomimeticos. Os efeitos
adversos podem responder & remogan do sistema transdérmico. O tratamento dave ser interrompido temporariaments se forem observadas rescgbes adversas
gastrointestinais e até estas reacgbes adversas estaram resolvidas, O peso dos doenles deve ser monilorizado durante a terapéutica com Prometax sistemas
transdérmicos, Como com outros colinomiméticos, & recomendada precaucao em doenles com sindrome do nddulo sinusal, defeitos de conducio (blogueio
sincauricular, blogueio aunculoventricular), Gloeras gastnicas ou duodenals, doenca respiratona anterior ou actual, obstrugio urinana e convulsies am doentes
predispostos. E necessaria precaucio em doentes com compromisso hepatico clinicamente significativa e em doentes com peso corporal inferior a 50 kg. A
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Tema: Doencas Vasculares
Moderadores: Teresa Pinho e Melo, Ana Amélia Nogueira Pinto, Assuncdo Tuna

Dois Casos de Malformacéo da Veia de Galeno Diagnosticados em adultos jovens

Jodo Paulo Gabriel', Rodrigo Pedrosa® Marta Safronova®, Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana
Graga Velon', Mério Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real; 2-Servico de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Servigo de
Neuroradiologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
Encefalomioarteriossinangiose na doenca de MoyaMoya do adulto

Ana Paula Sousa', Pedro Castanho?, Miguel Lourenco', Manuel Manita', Nuno Reis?, Jodo Alcantara’
1-Servico de Neurologia, Unidade Cerebrovascular, 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, Lisboa.

Necrose laminar cortical com envolvimento precoce do corpo caloso

Ana Catarina Fonseca, Patricia Pita Lobo, Filipa Falcao, Teresa Pinho e Melo

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Angiopatia P6s-parto Reversivel: Tudo esta bem quando acaba bem!

Miguel Grunho, Nadine Ferreira, Irene Mendes, Paula Breia, Miguel Viana-Baptista, Claudia Guarda
Servigco de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Sindrome de Claude sem atingimento do niicleo rubro

Jodo Sargento Freitas', Maria Carmo Macério', Gustavo Cordeiro', Gongalo Santos?, Egidio Machado?,
Maria Anténia Ferro'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
AVC aterotromb6tico e estenose intracraniana: Apresentaciao de uma série de doentes

Catarina Cruto’, Francisco Alvarez'*?, Fatima Paiva®®, Miguel Castelo Branco??, Pedro Rosado'?
1-Servico de Neurologia, 2-UAVC, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilh3; 3-Faculdade de Ciéncias da
Satde, Universidade da Beira Interior, Covilha.

Doenca de Behcet: forma atipica de apresentacao

Paulo Santos, Rui Matos

Servico de Neurologia, Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal, Settbal.
Compromisso cognitivo ap6s AVC latero-bulbar

Ana Silvestre, Catia Carmona, Fernando Pita, Miguel Viana-Baptista

Servigco de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Trombose Venosa Cerebral: Série de 15 doentes no Hospital Central do Funchal

Angela Calado Bravo', Nuno Cagador? Joana Macedo®, Teresa Aguiar!, Armando Morganho’, Duarte
Noronha*, Orlando Sousa*

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico de Medicina Fisica e de
Reabilitacao, 4-Servico de Neurologia, Hospital Central do Funchal, Funchal.

Toxina botulinica na espasticidade ap6s Acidente Vascular Cerebral

Guida Barata, Joana Capela, Filipe S Cardoso, Luis Malaia, Katia Ferreira, Eduarda Afonso

Servico de Medicina Fisica e Reabilitacao, Hospital de Faro, Faro.

Fistula arteriovenosa espinhal dural

Filipa Sousa', Jodo Pinho', Margarida Rodrigues', Raquel Carvalho?, Jaime Rocha?, Carlos Alegria®, Carla
Ferreira’, Ricardo Maré'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao
Marcos, Braga.
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Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Joaquim Ferreira, Maria José Rosas, Georgina Neves

Recorréncia tardia de Coreia de Sydenham

Filipa Sousa', Jodo D. Pinho', Margarida Rodrigues', Raquel Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Sindrome de Aicardi-Goutiéres: uma forma de apresentacio tardia

Ricardo Taipa’, Pedro Pinto?, Marina Magalhaes'

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

Duodopa na Doencga de Parkinson

Ana Calado', Margarida Dias', Manuel Almeida’, Cristina Semedo', Isabel Redondo?, Milene Mendes?,
Rui Pedrosa’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Gastrenterologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.
Nova mutacdo do gene PARK2: proteina truncada e atipia clinica?

Filipe Palavra', Ana Ribeiro’, Tiago Ribeira?, Ana Morgadinho’, Helena Gens', Isabel Luzeiro',
Purifica¢do Tavares®, Grilo Gongalves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Fisica e de Reabilitacao, Centro Hospitalar de Coimbra,
EPE, Coimbra; 3-Centro de Genética Clinica, Porto.

Ensaios Clinicos: motivacoes e preocupacdes dos doentes com Doenca de Parkinson

Anabela Valadas'?, Leonor Guedes'?, Tiago Mestre"?, Miguel Coelho"?, Mario Rosa'?, Ana Noronha?,
Maria Finisterra?, Joaquim Ferreira"?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Unidade Neurolégica de Investigacado Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.

Tremor e lesdes de substancia branca na sindrome de Klinefelter

Ester Coutinho', José Pedro Pereira?, Sara Cavaco®, Cldudia Pinto®, Rui Carvalho*, Marina Magalhaes'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Unidade de Neuropsicologia, 4-Servico de
Endocrinologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Estimativa de Prevaléncia do Tremor Essencial em Portugal

Dulce Neutel', Leonor Correia-Guedes?, Miguel Coelho'?, Mario Miguel Rosa?, Joaquim Ferreira'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Unidade Neurolégica de Investigacado Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.

Tremores nao parkinsénicos

Paula Pires"?, Luis Isidoro®®, Cristina Januério®

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Espirito, Angra do Heroismo; 2-Servi¢o de Neurologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Teot6nio,
Viseu.

Paraparésia espastico-ataxica recessiva com cataratas e deméncia

Paulo Alegria’, José Vale'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-Departamento de Neurologia da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.
Sindromo Neurodegenerativo com Acumulacdo de Ferro Intracerebral (NBIA) causado por mutacdes
da fosfolipase A2

Tania Lampreia', José Vale'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-
Departamento de Neurologia da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.
Parkinsonismo iatrogénico a alfa-metildopa: um classico.

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

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

08:30-09:00 Conferéncia 7

Glioblastoma: The State of the Art
Moderadores: Ernesto Carvalho, Joao Paulo Farias
Palestrante: Marcus Rotta
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Conferéncia 8

Cirurgia endoscoépica da base do cranio
Moderadores: Marcos Masini, Josué Pereira
Palestrante: Daniel Prevedello

Comunicacoes Orais 9

Tema: Doencas Cerebrovasculares
Moderadores: Miguel Viana Batista, Maria Anténia Ferro

Caracterizacdo dos doentes de uma consulta de sinais neurolégicos focais transitérios

Joel Freitas', Joana Damdsio’, Rui Magalhdes?, Manuel Correia’, Assung¢ao Tuna'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Ant6nio, Porto; 2-
Departamento de Estudo de Populacgdes, Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar (ICBAS) e
IBMC, Universidade do Porto, Porto.

Stenting e Angioplastia Carotidea: experiéncia dos primeiros 4 anos

Raquel Carvalho?, Filipa Sousa’, Jodo Pinho!, Alvaro Machado?, Manuel Ribeiro?, Jodo Fernandes?,
Ricardo Maré!, Carla Ferreira!, Jaime Rocha!

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.

Hipertensdo mal controlada associa-se a aterosclerose carotidea na populacdo geral. Resultados do
Estudo ACTION

Miguel Rodrigues, Marisa Biscaia, Rui Maltez Guerreiro, Iria Palma, José Zeferino, Carina Branco, Ténia
Rocha, Ana Melo, Carla Maceira, Carlos Silva, Ana Sofia Augusto

Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settibal, Settibal.

Hemorragia intracerebral: incidéncia e factores de prognéstico a longo prazo num estudo de base
populacional

Manuel Correia’, Assung¢ao Tuna', Rui Magalhdes*®, Mério R Silva®, Ilda Matos*, Jodo Sequeira®, Emilia
Moreira®, Maria Carolina Silva®®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Ant6nio, Porto; 2-
Departamento de Estudo de Populagdes, Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar,
Universidade do Porto, Porto; 3-Servigo de Neurologia, Hospital de Vila Real, Vila Real; 4-Servico de
Neurologia, Hospital de Mirandela, Mirandela; 5-Instituto de Biologia Molecular e Celular, Universidade
do Porto, Porto.

Eficacia da Via Verde pré e intrahospitalar num hospital central

Pedro Castro, Sara Franca, Teresa Mendonca, Elsa Azevedo

Grupo de Doenca Vascular Cerebral, Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.

Andlise dos primeiros 50 doentes submetidos a trombdlise num hospital central

Catia Carmona, Fernando Pita, Miguel Viana-Baptista

Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Conferéncia 9

Self-control from a social neuroscience perspective
Moderadores: Miguel Castelo Branco, Maia Miguel
Palestrante: Daria Knoch

Sessdo Controvérsia
Terapéutica Cirtdrgica do Enfarte Isquémico
Marcos Barbosa, José Ferro

Encerramento do Congresso
Atribuicao de Prémios Anténio Flores de Neurologia
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Morbilidade psicolégica na doenca de
Parkinson idiopatica

Claudia Sousa, Rosadlia Fonseca, Paulo Linhares, Maria José
Rosas, Rui Vaz, Carolina Garrett

Servico de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
claudia-sousa@sapo.pt

Introducao: A ocorréncia de sintomas neuropsiquidtricos
na doenca de Parkinson (DP) tem sido referida na literatura,
com relevancia para as alteragdes das funcdes cognitivas, as
perturbagdes afectivas e da personalidade, a apatia, a depres-
sdo, a ansiedade, a impulsividade, a labilidade emocional, as
alteracoes psicoticos e a ideagao suicida.

A depressao é o sintoma emocional mais frequente, apre-
sentando uma prevaléncia de 40% a 50% e precede o apareci-
mento das alteracdes motoras que levam ao diagndstico da
doenca em 20 a 30% dos casos.

Objectivo: Avaliar a morbilidade psicolégica dos doentes
com doenca de Parkinson idiopatica (DPI).

Metodologia: Estudaram-se 76 doentes com DPI, 52 do sexo
masculino e 24 do sexo feminino, com uma média de idades de
61,49 + 6,86, seguidos na consulta de doengas do movimento do
Hospital de Sao Joao e procedeu-se a avaliacao quantitativa
através de dois instrumentos psicométricos, o Beck Depression
Inventory (BSI) e o Brief Symptom Inventory (BSI).

Resultados: 65,8% dos doentes ndao apresentaram pertur-
bacdo emocional no BSI mas 39.5% dos doentes apresenta-
ram depressao no BDI. Correlacionando os dois instrumentos
de avaliagcdo verificaram-se correlagoes positivas entre a
depressao e as sub-escalas de somatizacdo, obssessao-com-
pulsao, ansiedade, sensibilidade interpessoal...Nao se encon-
trou correlacdo da morbilidade psicolégica com as varidveis
socio-demogréficas, excepto para o sexo em que a depressao
foi mais prevalente nas mulheres.

A fidelidade dos instrumentos utilizados foi calculada pela
computacdo do Alfa de Cronbach, indicando uma elevada
consisténcia interna dos itens no BSI (.94) e uma moderada
consisténcia interna no BSI (.77).

Conclusoes: Demonstrou-se que existe um nimero signifi-
cativo de sintomas depressivos na DPI, realcando a importan-
cia na avaliac@o psicopatoldgica no acompanhamento destes
doentes. E necessdrio que os instrumentos psicométricos
sejam validados para a populagdo portuguesa. O uso do BS]I,
na nossa populacao de doentes, foi uma boa opc¢ao avaliativa.

Reconhecimento de Emocoes e
Doenca de Parkinson Avancada

Silvia Fernandes', Luisa Albuquerque’, Mauricio Martins', Miguel
Coelho? Joaquim Ferreira®, Mdrio Rosa’ e Isabel Pavao Martins'
1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa; 2-Servico
de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital
de Santa Maria, Lisboa.

malbuquerque@fm.ul.pt

Introducio: A doenca de Parkinson (DP) foi associada a
reconhecimento normal de emocdes em expressoes faciais
(Adolphs 1998), defeito de reconhecimento de “nojo” e “medo”
(Kan 2002, Sprengelmeyer 2003, Suzuki 2006), ou tristeza e
medo (Ariatti 2008), e perda neuronal selectiva insular e lim-
bica, em DP geralmente inicial. Em pequenas séries foi des-
crito defeito de processamento de prosddia emocional, rela-

Sinapse

cionado com o papel dos ganglios da base na atencdo e velo-
cidade de processamento do discurso (Breitenstein 2001; Pell
2003) ou com DP lateralizada a direita (Yip 2003). O estudo do
processamento emocional num grupo homogéneo com DP
avancada (DPA) pode contribuir para a compreensao da apa-
tia clinica nessa fase e / ou ap6s cirurgia.

Objectivo: caracterizar o reconhecimento visual e auditivo
de emocdes em DPA.

Meétodos: Avalidmos 42 doentes com DPA (> 10 anos de
evolucao, avaliados em “on”) e 43 controlos saudaveis, empar-
ceirados por idade e educacdo através da bateria CATS, que
avalia 7 emocoes faciais basicas e 4 auditivas. Estatistica:
ANOVA de medidas repetidas.

Resultados: Os grupos ndo diferiram significativamente em
idade e educacao. O grupo PDA nao mostrou defeito significati-
vo no reconhecimento de expressoes faciais emocionais
(DPA=63,39+17,49 vs Controlos=66,72+15,89). Na prosédia
emocional o reconhecimento foi significativamente pior que o
dos controlos (DPA= 50,39+19,50 vs Controlos= 61,03+15,02),
envolvendo todas as emogdes testadas. A comparacao entre os
grupos nao mostrou viés para escolha duma emocao especifica.

Discussdo: Na DPA observou-se defeito selectivo de reco-
nhecimento de emocgdes na apresentagao por via auditiva. A
razdo da segregacdo modal dos circuitos emocionais pode
dever-se a defeito de processamento da prosddia e / ou pro-
sddia emocional na DPA. O defeito ndo parece associar-se a
um defeito cognitivo generalizado, uma vez que foi encontra-
do em DPA candidatos a cirurgia ndo dementes, e poderé con-
tribuir para perturbacdes emocionais descritas apds estimu-
lagdo do nucleo sub-talamico.

A Saude Sexual nos Doentes de
Parkinson

Jacinto Azevedo, Maria José Rosas, Ant6nio Palha, Manuela
Esteves, Maria Vieira-Coelho, Anténio Torres, Clatddia Sousa,
Rosdlia Fonseca, Miguel Gago, G. Sousa, Manuel Ayres-Basto,
Raquel Real, Paulo Linhares, Carolina Garrett, Rui Vaz

Servico de Psiquiatria e Satide Mental, Hospital Sao Joao, EPE, Porto.
jacintoazevedo@gmail.com

Introducéo: O impacto da doenga de Parkinson Idiopdtica
(DPI) na sauide sexual é ainda um tema sob investigacdo. As
alteracdes na satide sexual dos doentes com DPI deve consti-
tuir uma preocupacao para os clinicos.

Objectivos: Descrever e avaliar a satide sexual dos doentes
com DPI e sua correlacdo com a evolucao da doenca.

Métodos: Foram seleccionados aleatoriamente 71 doentes
com DPI em diferentes estddios de evolugdo, e um grupo de
52 controlos saudéveis. Cada um dos individuos foi submeti-
do a uma entrevista psiquidtrica. A fun¢ado sexual foi avaliada
através do Indice Internacional de Fungdo Eréctil (IIFE) e do
Indice de Funcionamento Sexual Feminino (IFSF). Na avalia-
¢ao da depressao e ansiedade utilizou-se o Beck Depression
Inventory (BDI) e o Brief Symptom Inventory (BSI).

Resultados: Os doentes do sexo masculino com DPI obti-
veram pontuagdes menores no IIFE do que os controlos
(p<0,001). Encontrou-se uma associa¢ao negativa entre a
duracgao da doenca e a pontuacao no IIFE (r = -0,72; p<0,001).
Os doentes do sexo feminino ndo se distinguem do grupo de
controlo no IFSE Os doentes obtiveram pontuacdes mais ele-
vadas no BDI e no BSI do que os controlos (p<0,001).

Conclusoes: A funcao sexual dos doentes do sexo masculi-
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no com DPI sofre um compromisso acentuado a medida que
a doenga progride. Na avaliacdo destes doentes deve ser dada
atencdo as questoes relacionadas com a satde sexual.

Tremor Essencial e risco de Doenca
de Parkinson

Rita Simdes', Anne Constantino?, David Houghton?, Elan
Louis***%, Irene Litvan?

1-Hospital Prof. Fernando Fonseca, EPE, Amadora, Portugal; 2-
Division of Movement Disorders, University of Louisville School
of Medicine, Department of Neurology, Louisville, KY, USA; 3-GH
Sergievsky Center, College of Physicians and Surgeons, Columbia
University, New York, NY, USA; 4-Department of Neurology,
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Introduc@o: Varios estudos clinicos, imagiolégicos e neuro-
patolégicos sugerem que o Tremor Essencial (TE) é nosologica-
mente heterogéneo. Existe um subgrupo de doentes com TE que
tem maior risco de desenvolver doenga de Parkinson (DP). O
objectivo deste trabalho foi caracterizar o fen6tipo motor num
grupo de doentes com TE que desenvolveram DP (TE—DP).

Métodos: Revisao retrospectiva dos processos clinicos de
doentes com TE, DP e TE—=DP. Os dados abstraidos incluiam
histoéria familiar e idade de inicio do TE e DP, medicacao e dados
da observacao neurolégica da consulta mais recente (distribui-
¢ao anatémica do tremor postural/cinético, sinais cerebelosos,
escalas UPDRS, Hoehn & Yahr - H&Y e Schwab & England - SE).

Resultados: Foram incluidos 18 TE—=DP, 20 TE e 30 DP com
idade, sexo e duracdo do TE e de DP similares. Doentes com TE
e TE—=DP nao diferiam quanto a idade de inicio e histéria fami-
liar de TE ou DP. O tremor estava restrito aos membros superio-
res em 80% (12/15) dos TE—=DP e apenas 36% (6/17) dos TE
(p=0.01). Os doentes com TE estavam mais frequentemente
medicados com >1 farmaco para controlo do tremor (12/18 vs.
2/15, p=0.008). Os dois grupos com DP tinham classificacdes
UPDRS, H&Y e SE semelhantes (p=0.14; p=0.22; p=0.15).

Discussao: Doentes com TE com tremor postural menos
grave e restrito aos membros superiores parecem ter maior
risco de desenvolver DP. O valor preditivo destas diferencas
deve ser avaliado em futuros estudos. Neste estudo, o fenoti-
po parkinsénico nos doentes com e sem TE contrasta com
estudos prévios que sugeriam menor gravidade nos doentes
com TE. Estes resultados sdo consistentes com heterogenei-
dade nosolégica do TE.

Efeitos adversos na estimulacao a
alta-frequéncia dos nucleos subtalamicos
e estratégias para a sua prevencao

Alexandre Mendes', Nuno Vila-Cha!, Ester Coutinho', Anténio
Verdelho?, Luis Botelho®, Sara Cavaco', Carla Silva®, Alice
Lopes®, Ant6nio Bastos Lima'

1-Servico de Neurocururgia, 2-Servigo de Neurologia, 3-Servico
de Neuroradiologia, 4-Servico de Psiquiatria, Centro Hospitalar
do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
falexandremendes@gmail.com

Introducao: A estimulagdo a alta-frequéncia (HFS) do
ntcleo subtalamico (STN) na doenca de Parkinson (DP) € efi-
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caz. Os efeitos adversos (EA) nao tém sido relatados de forma
sistematizada. Estudo multicéntrico encontrou 64 EA em 53 %
dos 49 doentes.

Objectivos: Relatar EA doentes com HFS-STN. Discutir
estratégias para os reduzir.

Metodologia: EA de 26 doentes consecutivos (seguimento
médio 24,1 meses), divididos em trés grupos relacionados
com: 1) procedimento (cirurgia / primeiros 30 dias), 2) hard-
ware 3) estimulacdo / progressao da doenca.

Resultados: EA relacionados com:

— procedimento - 6 doentes apresentaram 8 EA : confusao
mental transitéria - 2; infeccdo respiratoéria - 1; eléctrodo mal
posicionado - 1; crise epiléptica - 1; migracdo de eléctrodo - 2;
contusdo hemorragica assintomadtica - 1. Resolvidos.

— hardware: 3 doentes apresentaram 3 EA - duas infeccoes
do sistema; um funcionamento intermitente do sistema.

— estimulacgdo / evolucdo da doenca: 6 doentes apresenta-
ram 6 EA - psicose — 1 (resolvida); deterioragdo mental -1;
depressao -1 (resolvida); queda / lesdo de plexo braquial - 1;
freezing da marcha - 1; discinesias que limitam estimulagao - 1.

Dos 17 EA em 42% dos 26 doentes, 10 resolvidos e 3 decor-
reram da progressao da doenga.

Restam 4 EA em 4 doentes, 2 infecgdes (1 sera reimplanta-
do), 1 mau funcionamento do sistema (para rever) e 1 doente
com discinesias a diminuir. Fica 1 EA, infec¢do, com sequelas.

9 dos 11 EA relacionados com procedimento / hardware
ocorreram nos primeiros 11 doentes.

Conclusdo: Em 26 doentes (DP / STN-HFS), 1 com sequelas.

EA graves foram infec¢des do material, necessério seguir
protocolos para prevencao.

Morbilidade é elevada, conforme publicacdes existentes.

EA relacionados com procedimento / hardware diminuiram
ap6s 11° doente, provavelmente pelas alteragdes introduzidas.

Auséncia de complicagdes neuropsiquidtricas importantes
terd decorrido da selec¢do e seguimento com participacao de
Psiquiatra.

Os riscos encontrados sdo aceitdveis para o beneficio obtido.

Tremor ortostatico e diagnédsticos
neurolégicos associados: uma série de
casos

T. Mestre', A. E. Lang?, J. Myiasaki?, R. Chen?, S. H. Fox*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
- Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal; 2-Movement
Disorders Centre, Toronto Western Hospital, Toronto, Canada.
tmestre@gmail.com

Introdugao: O tremor ortostdtico (TO) é uma sindroma
caracterizada pela sensacao de instabilidade durante a estacao
de pé, aliviada pelo sentar e marcha. Neurofisiologicamente,
caracteriza-se por uma actividade ritmica coerente de 13-18
Hz registada nos membros inferiores, tronco e, por vezes, nos
membros superiores. O TO foi descrito em casos de doenca de
Parkinson, parkinsonismo vascular, paralisia supranuclear
progressiva, sindroma das pernas inquietas. Estes casos foram
agrupados sob a denonimacgao de “TO-plus”.

Objectivos: Caracterizar uma série de casos de TO e as alte-
ra¢des neuroldgicas concomitantes.

Metodologia: Seleccdo de individuos com diagndstico de
TO de acordo com o Consenso da Movement Disorder Society.
Pesquisa das bases de dados médicos do centro de Doengas do
Movimento, Toronto Western Hospital (1988-2008). Colheita
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retrospectiva dos dados demograficos e clinicos em tabelas
estandardizadas.

Resultados: Identificaram-se 15 casos (8 mulheres) de TO
com confirmacdo neurofisiolégica. Idade mediana de inicio
sintomadtico de 61 anos (intervalo: 82-31). Atraso diagndstico
mediano de 3 anos (intervalo: 0-41), com progressao da inten-
sidade do tremor ao longo dos anos. O TO apresentou-se isola-
do em 2 (13.3%) casos e em 4 (26.7%) casos foi observado um
tremor postural dos membros superiores. Nos restantes, 0s
seguintes sinais/doencas neuroldgicas identificaram-se: par-
kinsonismo (3), paralisia supranuclear progressiva + sindroma
das pernas inquietas (1), sindroma das pernas inquietas (1),
deméncia com corpos de Lewy definitiva (1), distonia especifi-
ca de tarefa (1), distonia do pé (1). O clonazepam produziu
beneficio ligeiro e temporario em 4/14 (28.5%) doentes. Doze
terapéuticas adicionais (nimero mediano de ensaios por doen-
te - 4) foram utilizadas com beneficio ligeiro em dois doentes.

Conclusdes: A presente série de casos expande o conheci-
mento da sindroma de TO. A presenca de distonia focal e
demeéncia com corpos de Lewy ndo estd descrita. Um viés de
referenciagdo pode contribuir para a percentagem aumenta-
da de casos de “TO-plus”.

Distonia Miocldnica hereditaria
causada por uma nova mutacdo do gene
e-sarcoglicano (SGCE)

Gongalo Matias', Paulo Bugalho', Ana Isabel Dias?, José Vale'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Unidade de
Neuropediatria, Hospital de D. Estefania, Lisboa; 3-
Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas,
Universidade Nova de Lisboa.

jvale.neuro@fcm.unl.pt

Introducao: A Distonia Mioclénica (DYT11) é uma doenca
do movimento rara, transmitida de um modo autossémico
dominante. Nas formas tipicas a doenca inicia-se na infan-
cia/adolescéncia, manifestando-se pela coexisténcia de mio-
clonias e posturas disténicas nos membros superiores e mus-
culos axiais.

A DYT11 é clinica e geneticamente heterogénea, sendo
mais frequentemente causada por mutagdes do gene SGCE.

Objectivo: Descrever uma familia portuguesa com DYT11
causada por uma nova mutac¢ao do gene SGCE.

Métodos: Caracterizacdo clinica e genética dos 2 indivi-
duos afectados.

Resultados: Probando - sexo masculino, 21 anos. Inicio da
doenca aos 7 anos com “tremor das maos”, caracterizado
como mioclonias multifocais nos membros superiores, tre-
mor postural e posturas disténicas das maos. Os sinais predo-
minam a direita e geram uma incapacidade ligeira (escrita).

O pai do probando, actualmente com 47 anos, comecou
com dificuldades na escrita aos 12 anos. Apresenta caibra do
escrivao a direita e fino tremor postural das maos.

Em ambos os casos, os sintomas tém um cardcter nao pro-
gressivo e ndo melhoraram com o dlcool. No probando, houve
uma resposta parcial ao clonazepam e valproato de sédio.

No estudo do gene SGCE foi detectada uma nova mutacao:
¢.158C>G (p.Ser53X) em heterozigotia no exao 2.

Discussao/Conclusées: A mutacdo aqui descrita altera o
quadro de leitura do gene, introduzindo um codao STOP pre-
maturo na sintese da proteina, a anomalia genética mais fre-
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quentemente encontrada nas mutacoes patogénicas do SGCE.
Nesta familia a DYT11 tem um fenétipo benigno, manifestando-
se ainda assim por diferentes padroes de alteragdes do movi-
mento. A expressao como caibra do escrivao isolada é um acha-
do unusual na DYT11, mas leva a que esta deva ser considerada
no diagnostico diferencial das distonias focais idiopaticas.

Rinorreia - Sintoma disautonémico
na Atrofia Multissistémica?

Rita Simdes', Anne Constantino?, David Houghton?, Eliza
Gibadullina? Irene Litvan?

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Fernando Fonseca, EPE,
Amadora; 2-Division of Movement Disorders, University of
Louisville School of Medicine, Department of Neurology,
Louisville, KY, USA.

rita_moiron_simoes@hotmail.com

Introducéo: A rinite inflamatoria reactiva idiopatica (RR) é
uma entidade comum na populacao geral e parece resultar de
uma disfuncdo do sistema nervoso auténomo (SNA). Foi
recentemente demonstrado que a prevaléncia de RR na
Doencga de Parkinson estd aumentada. A sua frequéncia na
Atrofia Multissistémica (AMS) é desconhecida. O objectivo
deste estudo foi avaliar a prevaléncia e as caracteristicas de RR
num grupo de doentes com AMS.

Métodos: Estudo caso-controlo com 38 doentes com AMS
possivel ou provavel segundo os critérios do segundo consen-
so e 38 controlos emparelhados por sexo e idade. RR foi defi-
nida como rinorreia aquosa episddica recorrente nao desen-
cadeada por estimulos alérgicos ou infecciosos. Foi realizada
entrevista telefénica ou pessoal seguindo um questiondrio
predefinido. Os doentes foram adicionalmente questionados
sobre a presenca de sintomas disautonémicos, sua ordem de
aparecimento e relagdo temporal com os sintomas motores. O
estadiamento da doenca foi obtido por revisao retrospectiva
do processo clinico.

Resultados: A RR foi 2.2 vezes mais frequente nos doentes
com AMS do que nos controlos (p=0.01). RR nos doentes com
AMS era independente da idade, sexo, duracdo ou gravidade
da doenca, variante motora, primeiro sintoma da doenca
(motor ou autonémico), MMSE, co-morbilidade ou medica-
¢ao. O aparecimento de RR ocorreu 3,3 + 2,2 anos ap6s o ini-
cio dos sintomas motores em 14/18 doentes. As alteracoes
cutdneas vasomotoras foram a tinica disfun¢ao disauton6mi-
ca associada a RR (p=0.02). O desencadeante mais frequente
foi a ingestdao de comida, independentemente do tipo de
comida ou da sua temperatura, nao havendo diferencas em
relacdo a outros estimulos.

Discussao: Existe um aumento da prevaléncia de rinorreia
gustatéria nos doentes com AMS, que surge em relacao tem-
poral com os sintomas motores da doenca. A rinorreia gusta-
téria parece ser uma manifestacdo adicional a incluir no
espectro clinico da AMS. Os resultados deverdo ser confirma-
dos em estudos posteriores.

Estudo descritivo de 45 familias
com ataxia cerebelosa de transmissao
autossomica dominante
José Vale', Paulo Bugalho', Paulo Alegria', Jodo Guimaraes®
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE

- Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-British Hospital XXI, Lisboa.
paulobugalho@sapo.pt
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Introducdo: As ataxias cerebelosas hereditdrias consti-
tuem um grupo heterogéneo de doengas, com frequéncia
varidvel segundo a localizacdo geogréfica.

Objectivos: Caracterizar uma série de 45 familias com ataxia
cerebelosa de transmissao autossémica dominante (ACAD).

Métodos: Revimos os casos de ACAD (definida como ataxia
cerebelosa progressiva presente em pelo menos duas gera-
¢des consecutivas), referenciados ao Servico de Neurologia do
Hospital Egas Moniz e observados entre 1998 e 2007. Os doen-
tes foram caracterizados do ponto de vista clinico, a partir de
dados de protocolo de observagao, e foi realizado teste gené-
tico para SCA1 a SCA7, SCA10, SCA17 e DRPLA. Calculdmos as
frequéncias relativas dos diferentes diagnoésticos e caracteris-
ticas clinicas.

Resultados: A SCA 3 foi a ACAD mais frequente (26 fami-
lias, 57.8% do total de familias), seguida pelos casos com teste
genético negativo (10 familias, 22.2%), DRPLA (5 familias,
11.1%), SCA 7 (2 familias, 2.44%), SCA2 (1 familia, 1.22%) e
SCAL1 (1 familia, 1.22%). Os casos de SCA 1 e SCA 7 eram de
ascendéncia africana. As caracteristicas distintivas nos dife-
rentes tipos de ACAD foram semelhantes as descritas na lite-
ratura: oftalmoparésia na SCA 3, sintomas extra-piramidais,
epilepsia e deméncia na DRPLA, movimentos oculares sacadi-
cos lentos na SCA 2 e retinopatia na SCA 7. O doente com
SCA 1 apresentava fendtipo sugestivo de SCA 3.

Conclusdo: Encontrdmos um nimero inesperadamente
alto de familias com DRPLA, comparando com outros estudos
europeus, porventura relacionado com a introducao directa
de cromossomas japoneses expandidos na nossa populagao.
A presenca de casos de SCA 1 e SCA 7, raramente encontrados
em séries europeias, mas comuns em Africa, reflecte a presen-
¢a elevada em Portugal de individuos com origem nesse con-
tinente. A apresentacao atipica do caso SCA 1 ilustra a dificul-
dade em diagnosticar os diferentes tipos de ACDA apenas pela
observacao clinica.

Hemorragia Subaracnoideia
Espontanea (HSA): Panorama em Portugal
e perspectiva de melhor caracterizacao

Celeste Dias, Patricia Santos, Helena Godinho, Ana Madalena
Melo, Amélia Mendes, Eduarda Pereira, Anténio Cerejo
Unidade de Cuidados Intensivos Neurocriticos (Servico de
Medicina Intensiva), Hospital Sao Jodo, EPE, Porto.
mceleste.dias@gmail.com

Introducg@o: A HSA é uma doenga cerebrovascular grave de
mau prognéstico e importante impacto s6cio-econémico cuja
epidemiologia em Portugal necessita ser melhor caracterizada.

Métodos: Andlise retrospectiva dos registos médicos com
codigo ICD9-CM 430 - Hemorragia Subaracnoideia filtrados
da base de dados nacional de Grupos Diagnésticos
Homogénios (GDH) compreendendo 60 hospitais, como base
de trabalho de langamento de um inquérito nacional de estu-
do desta patologia.

Resultados: Foram estudados 2306 registos médicos de
HSA verificando-se uma incidéncia na populacao portuguesa
de 7/100,000 hab/ano. Esta patologia ocorreu predominante-
mente no Inverno e Primavera, foi mais frequente no sul de
Portugal e afectou predominantemente mulheres com 40-75
anos. A mortalidade global foi de 21%. 1276 doentes (55%)
foram submetidos a procedimentos cirtrgicos ou endovascu-
lares e a taxa de mortalidade foi 12%. 36% foram submetidos
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a clipagem de aneurisma e 22% a tratamento endovascular.
Do total 521 (22%) doentes graves foram admitidos em cuida-
dos intensivos e a sua taxa de mortalidade foi 44%.

Conclusdo: Os dados globais da incidéncia e progndstico
desta patologia parecem ser sobreponiveis com os dados dos
paises ocidentais. Contudo, desconhecem-se dados clinicos
importantes como factores de risco, gravidade incidéncia da
doenca aneurismatica cerebral, complicacdes, entre outros. O
conhecimento destes dados s6 serd possivel com um inquéri-
to nacional sobre HSA e cujo modelo propomos.

Doentes em grau 4 e 5 da World
Federation apds ruptura de aneurismas
da circulacao anterior: Resultados de uma
abordagem terapéutica precoce

Miguel Casimiro, Carla Reizinho, Sandra Pimenta, Manuel
Dominguez

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
miguelcasimiro@netcabo.pt

Introducéo: O tratamento em fase aguda de um doente em
mau estado clinico apds a ruptura de um aneurisma cerebral,
grau 4 e 5 da Word Federation (WF), tem sido, desde sempre,
tema de controvérsia. Devido a sua alta taxa de mortalidade e
de maus resultados, alguns centros advogam a estabilizacao
clinica e o adiamento do tratamento do aneurisma apenas ao
verificar-se a recuperacdo neurolégica do doente para graus
de melhor prognéstico. Outros centros defendem uma abor-
dagem mais agressiva e o tratamento precoce do aneurisma.
Os autores analisam qual foi o efeito, sobre o resultado final,
de uma abordagem terapéutica mais precoce, na sua série de
doentes em grau 4 e 5 WF apds ruptura de aneurismas da cir-
culacdo cerebral anterior (ACCA).

Materiais e métodos: Retrospectivamente foram avaliados
56 doentes consecutivos, admitidos com o diagndstico de
ruptura de ACCA, em grau 4 e 5 da WE A idade, género, exten-
sdo da hemorragia, presenca de hematomas parénquimato-
sos ou hidrocefalia, ocorréncia de vasospasmo, o tipo (clipa-
gem vs emboliza¢do) e tempo até tratamento, duracdo do
internamento e o Glasgow Outcome Score (GOS) da alta,
foram registados e relacionados. De acordo com os resultados
clinicos, a altura da alta, os doentes foram divididos em trés
grupos: Obito; mau resultado (doentes em GOS 2-3); bom
resultado (doentes GOS 4-5). Todos os doentes foram admiti-
dos em Unidade de Cuidados Intensivos e submetidos a trata-
mento médico uniforme de acordo com protocolo do servico.

Resultados: Quarenta doentes foram submetidos a clipa-
gem do aneurisma (71,42%) e 16 (28,57%) foram embolizados.
Trinta e quatro (60,71%) foram tratados nas primeiras 72 horas
da admissao e 22 (39,29%) posteriormente. Os resultados glo-
bais na alta foram: 12 (21,4%) 6bitos, 20 (35,7%) maus resulta-
dos e 24 (42,9%) bons resultados. Dez (62,5%) doentes subme-
tidos a embolizacao faleceram ou tiveram um mau resultado, o
que se compara com 22 (55%) do grupo cirdrgico. Esta diferen-
ca foi estatisticamente significativa (p value=0,00014). Os
doentes tratados precocemente tiveram uma menor incidén-
cia de hidrocefalia (23,5%) do que os tratados mais tarde (50%)
p value=0.0067. A estadia hospitalar media foi de 45 dias nos
doentes tratados precocemente versus 73,15 dias nos doentes
tratados tardiamente.

Conclusdes: Apesar de situagcdes mau prognostico global e
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de um previsivel aumento do periodo de internamento, os
doente com pontuacdo desfavoravel da WE ap6s a ruptura de
ACCA, podem obter um bom resultado clinico, especialmente
se tratados nas primeiras 72 horas de admissao. Na nossa série,
o tratamento cirdrgico precoce foi a melhor opgao terapéutica.
Em comparagdo com o tratamento endovascular, o tratamen-
to cirdrgico reduziu o periodo de internamento e os doentes,
avaliados pela GOS, tiveram um melhor resultado final.

NeuroFlo - tratamento endovascular
do vasoespasmo

Miguel Moura Guedes', Pedro Lylyk*

1-Servigo de Imagiologia Neuroldgica, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Departamentos de Radiologia e Neurocirurgia, ENERI - Clinica
La Sagrada Familia, Buenos Aires, Argentina.
mmguedesl@gmail.com

Introducio: O vasoespasmo representa a principal causa
de morte e incapacidade nos doentes que sobrevivem a uma
hemorragia subaracnoideia (HSA) por ruptura de aneurisma.
Apresentamos os resultados do seu tratamento com o cateter
NeuroFlow (CoAxia, Inc.). Este dispositivo é constituido por
um cateter e dois baldes que, ap6s colocagdo acima e abaixo
da artéria renal, sdo parcial e transitoriamente insuflados. Este
procedimento resulta num aumento da perfusao cerebral glo-
bal, sem induzir um aumento significativo da pressao arterial
sistémica. Encontra-se aprovado pela Food and Drug
Administration (FDA) para o tratamento da isquémia cerebral
resultante do vasoespasmo sintomadtico e resistente a tera-
péutica médica médxima, podendo apenas ser utilizado ap6s o
tratamento do aneurisma.

Métodos: Apresentamos um estudo prospectivo, ndo ran-
domizado, realizado num tnico centro (Instituto ENERI - La
Sagrada Familia, Buenos Aires, Argentina). Tratdmos 58 doen-
tes com vasoespasmo sintomatico. Este grupo era composto
por 39 doentes do sexo feminino e 19 doentes do sexo mascu-
lino, com uma média de idades de 43 anos. Os doentes foram
submetidos ao tratamento com o cateter NeuroFlo, em média,
9 dias apds a HSA. O objectivo primdrio do estudo foi o de ava-
liar a seguranca deste dispositivo. Os objectivos secunddrios
foram os de estabelecer a sua eficicia no aumento da perfu-
sao cerebral, avaliada por parénquimografia, doppler trans-
craniano (DTC) e TC de perfusao; Quantificar o grau de recu-
peracao neurolégica, por intermédio da National Institutes of
Health Stroke Scale (NIHSS) e registar a incapacidade e
dependéncia pela escala de Rankin modificada (mRS).

Resultados: As angiografias realizadas antes do tratamen-
to revelaram um atraso circulatério em todos os doentes,
apresentando, 74% destes, defeitos de perfusao. Durante o
tratamento, o aumento da pressao arterial média foi de 4% em
relacdo ao valor basal. Apds o tratamento, o parenquimogra-
ma normalizou em 69% dos doentes, manteve-se inalterado
em 26% e mostrou agravamento em 5%. Nao se verificou dete-
rioragdo na NIHHS de nenhum doente. Observou-se uma
reducao de 2 a 4 pontos em 48% dos doentes e de 6 pontos em
23%. Trinta dias ap6s o tratamento, 72,4% dos doentes apre-
sentava um score na mRS inferior a 3 (68,8% com score 0).

Nao se verificou mortalidade relacionada com o procedi-
mento neste grupo de doentes. Um doente desenvolveu uma
isquémia do membro inferior, que reverteu totalmente com a
remocao do dispositivo. Dois doentes apresentaram hemato-
mas na regido inguinal, em relacdo com o local da puncao,
que resolveram espontaneamente.

Conclusdo: Demonstramos que em doentes com vasoes-
pasmo sintomadtico, a obstrucdo parcial e transitoria da artéria
aorta com o cateter NeuroFlow é segura. Este método de tra-
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tamento melhora o resultado clinico e a perfusao cerebral,
sem aumentar significativamente a pressao arterial sistémica.
No entanto, sdo necessdrios estudos adicionais, randomiza-
dos, para demonstrar de forma inequivoca esta vantagem.

Pipeline - stent modulador de fluxo
para o tratamento de aneurismas
intracranianos

Miguel Moura Guedes', Peter Kim Nelson? Aaron Beres®, Pedro
Lylyk®

1-Departamento de Imagiologia Neuroldgica, Centro Hospitalar
de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Departments of Radiology and Neurosurgery, New York
University Medical Center, New York, USA; 3-Departamentos de
Radiologia e Neurocirurgia, ENERI - Clinica La Sagrada Familia,
Buenos Aires, Argentina.

mmguedes1@gmail.com

Introducao: O stent modulador de fluxo Pipeline (Chestnut
Medical, Menlo Park, CA) é um novo tipo de stent que, ao con-
trario dos métodos de embolizacao endosacular, foi concebido
para tratar os aneurismas intracranianos reconstruindo a arté-
ria portadora. Apresentamos a experiéncia inicial com este dis-
positivo no tratamento de doentes com aneurismas cerebrais.
Discutimos aspectos relacionados com a sua colocacao, indi-
cacoes terapéuticas e complicac¢des do procedimento.

Meétodos: A informacao clinica de todos os doentes trata-
dos com o stent Pipeline foi registada numa base de dados
prospectiva. Avalidmos a histéria clinica, indicagdes para o
tratamento, localizagao e dimensodes do aneurisma, tratamen-
tos anteriores, o seu seguimento clinico e angiografico, grau
de oclusdo do aneurisma e todas as complicagoes relaciona-
das com o procedimento.

Resultados: Tratdmos, com o stent Pipeline, no periodo
compreendido entre Margo de 2006 e Novembro de 2008, 73
doentes com 84 aneurismas. Foram utilizados 114 stents,
tendo sido colocado mais do que um stent em 27 destes doen-
tes. Foram seleccionados para tratamento, 35 aneurismas de
colo largo, 11 aneurismas dissecantes ou fusiformes, 38 aneu-
rismas grandes ou gigantes e 25 aneurismas que tinham sido
previamente tratados sem sucesso.

Nao se registaram complicacdes major neste grupo de
doentes (acidente vascular cerebral ou morte). Nove deles
sofreram complica¢des minor ap6s o procedimento (cinco
apresentaram hematomas inguinais, um desenvolveu uma
reac¢do cutanea por hipersensibilidade ao meio de contraste
e trés doentes tiveram um agravamento transitério de oftal-
moparésia preexistente). Noventa e oito por cento dos stents
foram colocados com sucesso e obteve-se uma taxa de oclu-
sdo de 93%, 6 meses ap6s o tratamento.

Conclusao: O stent Pipeline representa um novo paradig-
ma no tratamento dos aneurismas intracranianos. E utilizado
com o objectivo de excluir o aneurisma por intermédio da
reconstituicao anatémica da parede arterial. Na grande maio-
ria dos casos, é possivel colocar o stent de forma precisa e
ocluir totalmente a lesdo de forma segura.

Revasculariza¢ao Directa
(Bypass EC-IC) no Tratamento da
Isquemia Cerebral
Domingos Coiteiro', Filipa Falcao? Raquel Gouveia?, Teresa
Pinho e Melo?
1-Servigo Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurologia, Centro

Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
dcoiteiro@netcabo.pt
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Introducdo: A oclusdo da artéria carétida interna é res-
ponsével por 10 a 15%dos infartes e acidentes isquémicos
transitérios do territério carotideo. Em 1967 foram descritos
os primeiros casos de bypass entre a artéria temporal superfi-
cial (ATS) e a artéria cerebral média (ACM) para o tratamento
de doentes com oclusdo carotidea. Apesar do entusiasmo ini-
cial com o procedimento, nao foi demonstrado beneficio da
cirurgia no estudo internacional de bypass arterial extracra-
niano/intracraniano (EC/IC) publicado em 1985. Na altura da
publicacao do referido estudo nao existia método comprova-
do para identificar os doentes que apresentavam insuficiéncia
hemodinamica como principal factor fisiopatolégico. A utili-
za¢ao da Tomografia de Emissao de Positroes (PET) permitiu
identificar um sub-grupo de doentes em que o estado hemo-
dinamico cerebral, traduzido por um aumento da fraccao de
extracdo do oxigénio, implica um risco significativamente
aumentado de infarte ipsilateral a oclusao carotidea (26% aos
2 anos). E presumivel, embora ainda ndo provado, que os
doentes com faléncia hemodinamica beneficiem de revascu-
larizacdo cirtrgica. Estudos semiquantitativos da perfusdo
cerebral poderdo também, eventualmente, identificar os
doentes com insuficiéncia hemodinamica com indicacao
para bypass EC/IC.

Material e Métodos: Trés doentes, com oclusao carotidea
sintomatica, foram tratados entre 2003 e 2008 com realizacao
de anastomose ATS-ACM. As idades dos doentes eram, na altu-
ra do tratamento, 42, 58 e 70 anos, sendo 2 do sexo masculino
e 1 do sexo feminino. Em dois casos a oclusao foi por disseccao
e no restante de natureza aterosclerética. A doente de 70 anos
apresentou-se com acidentes isquémicos transitérios. O doen-
te de 58 anos sofreu infarte do hemisfério esquerdo seguido de
episddios de agravamento do defeito estabelecido. O doente
de 42 anos com doenca de Chron apresentou-se com aciden-
tes isquémicos transitérios do hemisfério direito vindo a
desenvolver infarte na sequéncia de hemorragia digestiva. TAC
e RMN revelaram, nos trés casos, lesoes isquémicas em territ6-
rio de barragem. Angiografia cerebral mostrou oclusao caroti-
dea unilateral e circulacao colateral insuficiente. SPECT foi
realizado nos 3 doentes comprovando hipoperfusao do hemis-
fério sintomdtico. Em todos os casos a cirurgia foi proposta
apos faléncia de terapéutica médica maxima.

Resultados: Nao se verificou morbilidade ou mortalidade
operatoria. A paténcia da anstomose foi comprovada por angio-
grafia p6s operatéria num caso e com angiografia intra-operato-
ria com indocianina nos restantes. Melhoria da perfusdo foi
documentada num caso com SPECT. Verificou-se resolugdo
completa dos acidentes isquémicos transitérios na doente com
70 anos, sem novos episddios num periodo de seguimento de 5
anos. Nos doentes com defeito neuroldgico estabelecido, verifi-
cou-se melhoria acentuada da hemiparésia num caso e da
hemiparésia e afasia no outro. Nao se registaram desde as cirur-
gias quaisquer episédios de agravamento neurolégico.

Conclusdo: Enquanto se aguardam resultados de estudos
prospectivos, multicéntricos, randomizados, a realizacdo de
revascularizacdo cerebral, com anastomose ATS-ACM deve
ser considerada no tratamento de doentes com oclusao caro-
tidea, em quem seja documentada insuficiéncia hemodina-
mica cerebral e que continuem sintomadticos apesar de tera-
péutica médica optimizada.
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Craniectomia Descompressiva no
Enfarte Cerebral Maligno

Francisco Cabrita, Ricardo Pereira, Miguel Carvalho, Gustavo
Cordeiro, Marcos Barbosa

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

fcabrita@mac.com

Introducgdo: No Enfarte Cerebral Maligno o extenso edema
cerebral induz aumento da pressao intracraniana (PIC), limitan-
do a pressao de perfusao cerebral e conduzindo a maior edema,
maior elevacdo da PIC e a herniacdo cerebral. Este ciclo pode ser
interrompido com hemi-craniectomia descompressiva que per-
mita suficiente herniacdao externa, limite a subida da PIC,
melhore a pressao de perfusao cerebral e a circulacao colateral.

Objectivos: Pretende-se descrever uma série inicial de sete
doentes com Enfarte Cerebral Maligno tratados com craniec-
tomia descompressiva entre 2000 e 2008. Avalia-se o estado
clinico, os achados imagiolégicos, a evolucao e os resultados.

Métodos: Identificou-se o conjunto de doentes tratados
por consulta de base de dados interna do Servico. Colheram-
se dos processos clinicos dados biograficos e clinicos, incluin-
do estado clinico pré-operatério (Glasgow Coma Scale,
NIHSS, modified Rankin Scale, défice da For¢ca Muscular), ter-
ritério vascular e extensdo afectada, comorbilidade, a evolu-
¢do clinica, complicagdes médicas e cirtrgicas.

Resultados: Foram revistos processos clinicos de sete
doentes. Quatro eram do género masculino e trés do femini-
no, com idades compreendidas entre os 37 e os 67 anos
(média 47,4). Dois doentes tinham envolvimento do territorio
da ACM esquerda e cinco do da ACM direita.

A cirurgia decorreu entre as 24 e as 36 horas ap6s o inicio
do evento isquémico em trés doentes, entre as 36 e 48 horas
num, entre as 48 e as 72 horas noutro e ap6s as 72 horas em
dois. Trés doentes nao melhoraram e faleceram na primeira
semana, em consequéncia da lesao primaria.

Nos restantes doentes foi realizada cranioplastia, entre o
18° e o 43¢ dias (média 32 dias). Uma doente teve infeccao
local depois da cranioplastia e veioa falecer.

Ap6s um ano uma doente tinha mRS 1, outra 3 e outra
ainda 4, traduzindo relevante melhoria funcional. A forca
muscular melhorou de grau 0 (MRC) para grau 3 num doente
e para grau 4 noutro, mantendo-se estavel nos restantes.

Discussao: A deterioracao clinica rdpida na instalacao do
Enfarte Cerebral Maligno pode ser combatida eficazmente
com craniectomia descompressiva. A intervencdo precoce
pode evitar a mortalidade imediata e melhorar o progndstico
funcional. Estes doentes devem ser tratados em Unidades de
AVC tipo A, no contexto da estreita colaboracdao entre
Neurologia e Neurocirurgia que é essencial para a indicagao
individualizada e para o tratamento precoce.

Craniectomia descompressiva
supratentorial
Anténio Fernandes Francisco, Sérgio Livraghi
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE

— Hospital de Santa Maria, Lisboa.
affrancisco@gmail.com

Introducéo: A hipertensdo intracraniana grave tem susci-
tado intiimeras controvérsias quanto ao tratamento médico e
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eventual intervencdo cirtrgica. O controlo da hipertensao
intracraniana refractdria a terapéutica médica pode ser con-
seguido através de craniectomia descompressiva. O recurso a
esta cirurgia ndo tem sido consensual no que concerne ao
tempo até a actuacdo e nas indicagdes (patologia de base,
estado neurolégico, idade, lateralidade).

Objectivos: Avaliar a casuistica do HSM dos tltimos 4 anos
quanto a resultados e complicagdes de craniectomia descom-
pressiva supratentorial, consoante a patologia de base.

Material e métodos: Revisao dos registos operatorios,
processos clinicos, notas de alta, registos de consulta e con-
tacto telefénico dos doentes submetidos a craniectomia
supratentorial.

Resultados: 60 doentes operados (6 criancas): 20 do sexo
feminino, idades entre 13 meses e 76 anos (média 45 anos ).

A distribuicdo por patologia foi a seguinte: 14 Acidente
Vascular Cerebral Isquémico, 14 Acidente Vascular Cerebral
Hemorréagico, 32 Traumatismo Craneo-Encefalico.

Todos os doentes operados apresentavam GCS < 8. A técni-
ca cirtrgica variou de acordo com a patologia em causa, poden-
do acrescer a craniectomia e duroplastia a remocao de lesdes
com efeito de massa. Em 5 casos foi feita craniectomia bilateral.
Houve necessidade de reintervencao cirargica em 4 doentes.

A mortalidade durante o internamento foi de 20% nos
casos de TCE e 15% nos casos de AVC, quer isquémico, quer
hemorragico. Mais de 2/3 dos doentes que sobrevivem estao
dependentes.

33 doentes foram submetidos a cranioplastia.

Conclusdo: A craniectomia descompressiva é uma tera-
péutica eficaz no controlo da hipertensao intracraniana em
doentes com TCE e AVC isquémico ou hemorrdgico. A taxa de
mortalidade desta série é sobreponivel aos dados da literatu-
ra. Apesar da diminui¢ao da mortalidade verificada, mantem-
se uma morbilidade significativa. Assim é imprescindivel uma
criteriosa seleccao dos casos e do momento de actuacao.

A triagem de Manchester é
adeguada a patologia neurocirdrgica?

Filipe Duarte, Pedro Silva, Ant6nio Vilarinho, José Schulte, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
aagvilarinho@sapo.pt

Introducdo: O sistema de Manchester de pré triagem,
actualmente utilizado na admissao dos doentes nos Servicos
de Urgéncia Hospitalares, colocou diversos problemas sobre
os critérios de avaliagdo dos doentes e os tempos de espera
que correspondem ao grau de gravidade atribuido.

Material e Métodos: Com o objectivo de analisar a aplica-
¢do deste sistema de pré-triagem nos doentes do foro neuro-
cirtirgico os autores reviram todos os doentes com patologia
neurocirtrgica nao traumdtica admitidos no Servigo de
Urgéncia do Hospital de S. Jodao no ano de 2008. Nos 201 doen-
tes revistos foi correlacionado o grau de gravidade atribuido
inicialmente com o diagndstico final para analisar a adequa-
¢ao da triagem inicial com a gravidade do quadro clinico.

Resultados: A patologia mais frequente, dos 201 doentes
avaliados, foi a patologia tumoral (86 casos, dos quais 62 glio-
mas), seguida da patologia vascular cerebral (75 casos).

Da andlise efectuada os autores constataram que o maior
ndmero casos em que houve desadequagao entre o diagnosti-
co final e o nivel de prioridade de atendimento atribuido na
pré triagem foram doentes com patologia vascular cerebral,
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particularmente os doentes com hemorragia subaracnoideia
grau I e Il de Hunt e Hess, contrariamente ao sucedido com os
casos de patologia tumoral ou de compressdes raquidianas,
em que houve concordancia entre a gravidade da situacao cli-
nica e a prioridade atribuida.

Conclusdes: Da andlise dos resultados deste trabalho os
autores constatam que a aplicacdo do método de pré triagem
de Manchester foi adequado a generalidade dos doentes com
patologia neurocirdrgica nao traumatica. A principal excep-
¢do a esta regra reporta-se aos doentes com hemorragia suba-
racnoideia espontanea grau I e II. Os autores concluem pela
necessidade de fazer uma reflexdao sobre a triagem neste
grupo especifico de doentes, em que o quadro clinico inicial
pode levar a uma subvalorizacdo da gravidade da situagdo
patolégica, podendo acarretar atrasos significativos na avalia-
¢do, diagnostico e terapéutica destes doentes.

Craniossinostoses - a importancia
de uma equipa multidisciplinar

Nuno Cristino', Catarina Viegas', Catia Gradil', Paula Rodeia’,
José Parreira’

1-Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-
Servico de Cirurgia Plastica, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Afusdo prematura de uma ou mais suturas cranianas, alte-
ra o normal desenvolvimento da calote e base do cranio resul-
tando num dismorfismo do cranio e face associado a uma
multiplicidade de alteracdes funcionais.

Procedimentos cirurgicos complexos para remodelacao
craniana constituem o tratamento de elei¢do desta patologia.
Apesar da evolugdo da técnica cirurgica e anestésica, a morbi-
lidade e mortalidade cirurgica continuam a ser significativas.
Por essa razao, a criacao de equipas multidisciplinares envol-
vendo neurocirurgioes, cirurgides plasticos e anestesistas é de
essencial importancia na optimizacdo dos resultados.

Apresentamos a revisao dos procedimentos efectuados nos
ultimos 10 anos, no Servico de Neurocirurgia do Hospital Garcia
de Orta para tratamento de craniossinostoses monostéticas.

Vinte e uma crianc¢as com idades compreendidas entre os
7 meses e os 6 anos, foram submetidas a 23 procedimentos.
Onze apresentavam escafocefalias, 5 plagiocefalias e 7 trigo-
nocefalias.

Apresentamos uma revisao da tecnica cirurgica utilizada e
sua evolugdo, algumas particularidades da anestesia e peri-
operatorio, os resultados e complicagoes desta série.

Alteracdes genéticas associadas
com baixa sobrevida livre de doenca em
doentes com tumores oligodendrogliais

Cl4udia Faria', Joao Lobo Antunes', Carmo Martins?, Licia
Roque?, Ana Sofia Oliveira®, Luisa Albuquerque*, Tania
Rodrigues*, Ana Azevedo®, Vanessa Silva®, Candida Barroso®,
José Pimentel®

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte,
EPE - Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Laboratério de
Citogenética, Instituto Portugués de Oncologia; 3- Laboratério de
Genética, Instituto de Medicina Molecular; 4- Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de
Santa Maria, Lisboa; 5- Servi¢co de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia; 6- Departamento de Neuropatologia,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

claudiamfaria@portugalmail.pt
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Introducao: Os oligodendrogliomas sao tumores cerebrais
frequentes. Alguns doentes com estas neoplasias respondem
bem ao tratamento com agentes alquilantes e tém um sobre-
vida total superior a 5 anos. No entanto, uma fraccao signifi-
cativa de casos, 20 a 30% dos oligodendrogliomas de grau II e
aproximadamente 60% de grau III, tem uma sobrevida livre de
doenca (SLD) baixa e acaba por morrer da doenca. Neste tra-
balho pretendemos identificar quais sdo as alteracoes genéti-
cas que estao relacionadas com a resisténcia dos tumores e
determinam uma SLD reduzida.

Material e Métodos: Foram incluidos neste estudo 50 doen-
tes com tumores oligodendrogliais tratados no Hospital de
Santa Maria entre 2005 e 2007 (31 doentes do sexo masculino e
19 do sexo feminino, com média de idades na altura da cirurgia
de 50 anos). A classificagao histolgica dos tumores foi efectua-
da com base nas indicagdes da OMS (2007): 44 casos foram clas-
sificados como oligodendrogliomas e 6 como oligoastrocitomas.
A anélise das alteracoes no DNA foi efectuada por «Comparative
Genomic Hybridization» (CGH). A incidéncia das deleccdes em
1p36 e 19q13 foi determinada por FISH (Fluorescence in situ
Hybridization). A SLD foi definida como o periodo de tempo
decorrido entre a cirurgia e a evidéncia clinica ou imagiolégica
de recorréncia da doenga. Considerou-se baixa SLD a inferior a
10 meses e SLD longa superior a 10 meses.

Resultados: Foram detectadas alteracoes genéticas em
todos os tumores. A correlac¢ao entre as anomalias genéticas
observadas por GCH e a SLD em doentes com oligodendro-
gliomas de grau III foi estabelecida por ANOVA univariada.
Verificou-se que uma SLD longa estava associada a deleccoes
em 19q13 (p<0.000257) e que uma SLD reduzida estava asso-
ciada a ganhos em 19p13(p<0.00560), 20q12(p<0.00782) e per-
das em 1q25(p<0.00680).

Conclusdes: Este estudo permitiu identificar as perdas em
1925 e os ganhos em 19p13 e 20q12 como novos marcadores
independentes de baixa SLD. Os estudos por citogenética
molecular deveriam ser implementados por rotina em doen-
tes com oligodendrogliomas de modo a permitir estabelecer
de forma mais precisa o seu prognostico e seleccionar a estra-
tégia terapéutica mais adequada.

Cirurgia em doentes com
Glioblastoma: caracterizacdo genética e
analise da sobrevida

Herminio Tao', Miguel Carvalho', Olinda Rebelo?, Ana Vital®,
Celeste Lopes?, E Gomes'

1-Servico de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 2-Servico de Neurologia/Neuropatologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Faculdade de
Farmdcia da UC.

herminiotao@gmail.com

Introducio: Apesar dos tltimos avancos efectuados no tra-
tamento do Glioblastoma (GBM), o progndstico continua a ser
mau. Usamos a histologia, a idade do paciente, o volume tumo-
ral e o Indice de karnofsky (IKs), tipo de cirurgia, bem como as
alteracoes genéticas para as correlacionarmos com a sobrevida.

Método: Analisimos retrospectivamente os processos de
31 pacientes com GBM operados no periodo de 5 anos (2003-
2007). Eram analisados os casos com o diagnéstico de GBM
primério segundo a OMS e com estudo genético. A cirurgia era
considerada remocao total quando a tac ce com contraste pos
operatoéria &s 24/48horas nao mostrava realces; remocao sub-
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total quando havia um realce na tac ce pos operatoria, e bio-
psia quando foi efectuada uma pequena remocao.

O estudo genético foi efectuado com multicolour interface
fluorescence in-situ hibridyzation utilizando sondas para 10
loci diferentes (1p36, 19q13, 7q11, 7pll, 9p21, 9934, 10923,
13q14, 17p13 e 22q11).

Resultados: Os pacientes do estudo distribuiam-se igual-
mente em ambos os sexos (M=15, F=16) e apresentavam uma
meédia de idades de 62 anos (mediana=67, min=28, Max=79).
Foram submetidos a cirurgia de remocao total 19,4%, biopsia
19,4% e remocao subtotal 61,3%. A mortalidade cirtrgica foi
de 3,22%. A sobrevida média foi de 42 semanas (min=5,
max=260) ndo havendo diferencas entre ambos os sexos. 71%
dos doentes apresentaram IKs pds-cirurgia superior a 70 a que
correspondeu uma sobrevida média de 57 semanas sendo que
aqueles com IK inferior ou igual a 70 apresentaram uma
sobrevida de 11 semanas (p<0,01).

O volume tumoral influenciou o prognéstico sendo que os
doentes com volume superior ou igual a 30 cm3 apresentaram
uma sobrevida de 42 semanas e inferior a 30 cm3 apresenta-
ram sobrevida de 71 semanas (p<0,05). Todos os doentes
beneficiaram de radioterapia. A conjugacdo de radioterapia
com quimioterapia levou a uma sobrevida média de 71 sema-
nas a contrapor as 27 semanas dos que fizeram apenas radio-
terapia e as 9 semanas dos que ndo fizeram qualquer terapéu-
tica adjuvante. Da andlise genética efectuada verificaram-se
ganhos nos loci 1p36 (54,8%), 19q13 (61,3%), 7q11 (90,3%),
7pll (95,7%), 9934 (71%), 13ql4 (41,9%), 17p13 (54,8%) e
22qll (41,9%) e perdas/deleccoes nos loci 9p21 (64,5%) e
10923 (67,7%).

Conclusoes: Os resultados da sobrevida sao semelhantes aos
das outras séries (Stark, Lorenzoni, Lacroix, Jeremic). Verificou-
se que o IKs e o volume tumoral e as terapéuticas adjuvantes
tém influéncia no prognéstico. Dos loci estudados nao se verifi-
cou qualquer influéncia na sobrevida dos doentes estudados.

Ressonancia Magnética Cerebral
precoce pos cirurgia de Glioblastomas

Paulo Linhares, Ana Silva, Carina Reis, Alexandra Adams, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
paulojlinhares@yahoo.com

Introducéo: O grau de remocao tumoral é um factor de
prognéstico importante na sobrevida dos doentes com glio-
blastoma. Neste sentido é fundamental a avaliacdo do tumor
residual através da ressonancia magnética cerebral no perio-
do pés-operatoério precoce (RMPP). No entanto, as alteragdes
imagioldgicas sao muitas vezes dificeis de interpretar, espe-
cialmente se realizadas apds as primeiras 72 horas, atendendo
a variabilidade dos padrdes de captacao de contraste.

Objectivos: Avaliar a informacao da ressonancia magnéti-
ca (RM) cerebral realizada nas primeiras 72 horas apds a
remocdo cirdrgica dos glioblastomas quanto a acuidade na
detecg¢do de tumor residual e ao valor preditivo na recidiva
tumoral, através da caracterizacao dos diferentes padroes de
captacao de contraste.

Métodos: Foram avaliados retrospectivamente 39 exames
de RMPP cerebral em doentes com o diagndstico histolégico
de glioblastoma. Os exames foram realizados segundo o pro-
tocolo multiplanar: T1(SE), T2(TSE), T2 (FLAIR), e T1(SE) ap6s
gadolinio, antes das 72 horas.

Na RMPP analisaram-se os seguintes dados: padrao de
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captagao, localizacao da lesao, alteracoes relacionadas com a
cirurgia e complicacoes associadas. O padrao de captacao foi
dividido em linear <3 mm de espessura (tipo A), linear? 3 mm
de espessura (tipo B), e nodular com ou sem captacao linear
?3mm (tipo C)

Em 28 doentes efectuou-se estudo comparativo das RMPP
com RMs de controlo num “follow-up” que variou entre 1 e 18
meses.

Resultados: A idade média dos doentes estudados foi de 58
anos (31-78 anos), sendo 65% do sexo masculino. As localiza-
¢des mais frequentes foram nos lobos temporal e parietal e
em 3 casos foi observado envolvimento multilobar.

O padrao de captacao encontrado foi de tipo A em 6 doen-
tes (15%), de tipo B em 6 doentes (15%) e de tipo C em 27 (60%).

Dos 28 doentes que efectuaram estudos de seguimento foi
identificada recidiva em19 sendo que destes, 12 doentes apre-
sentavam padrao de captagao do tipo C na RMPP, 4 padrao
tipo B e 3 padrao tipo A. O periodo de tempo mais curto para
as recidivas verificou-se nos doentes com padroes de capta-
¢do tipos B e C, respectivamente entre 1 e 4 meses e entre 1 e
10 meses. Os doentes com padrdo de captacdo tipo A apre-
sentaram recidivas mais tardias.

Conclusdes: Este estudo retrospectivo demonstra a impor-
tancia da realizacdo da RMPP na determinacao do volume de
tumor residual e na determinacao de potenciais areas de recidi-
va ou recorréncia, sendo fundamental para definir a estratégia
terapéutica ap0s a cirurgia e permitindo também determinar
quais os doentes que exibirdo recorréncias mais precocemente.

Constitui, ainda, uma pec¢a fundamental como termo com-
parativo em relacdo a estudos posteriores, permitindo uma
melhor e mais correcta avaliacdo da evolugao imagioldgica do
tumor com consequente repercussao na orientacao terapéutica.

Existe a necessidade de novos estudos com o recurso a
outras sequéncias de RMN que mais precocemente detectem
0s crescimentos tumorais

Relacdo genotipo-fenotipo nos
Oligodendrogliomas

Vanessa Silva', Pedro Pereira?, Candida Barroso?, José
Pimentel**

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa Francisco Gentil; 2-Laboratério de Neuropatologia —
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-Faculdade de Medicina de
Lisboa.

vanessabrito.silva@hotmail.com

Introducdo: A delec¢do 1p19q estd reportada como um
factor preditivo de melhor resposta a quimioterapia e conse-
quente melhor prognéstico, nos doentes com oligodendro-
gliomas. Estudos apontam para a existéncia de uma correla-
¢do entre esta perda de heterozigotia (LOH) e os achados neu-
ropatoldgicos cldssicos nestes tumores.

Objectivos: Estabelecer associacdo entre as caracteristicas
citogenéticas (delec¢do 1p19q) e histolégicas, num grupo de
oligodendrogliomas.

Material e métodos: Determinacdo das deleccoes 1p19q,
por FISH, nos oligodendrogliomas grau II e III (OMS), diag-
nosticados entre Janeiro/2006 e Outubro/2008. Revisao cega
das caracteristicas histoldgicas (células “ovo estrelado”, vasos
“pata de galinha”, microcalcificagdes), imunohistoquimica
(oligo2) e grau de anaplasia (pleomorfismo nuclear, indice
mitdtico, proliferacdo endotelial e necrose). Definida como
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histologia clédssica a existéncia de pelo menos uma das trés
caracteristicas histoldgicas referidas. Estudo estatistico: teste
x* e Fisher Exact Test.

Resultados: 81 doentes, 54 do sexo masculino e 27 do sexo
feminino, média de idades de diagnéstico 50.6+19.2anos, 23
oligodendrogliomas grau II e 58 grau III. Presenca de LOH do
1p em 25 casos (30.9%), do 19q em 27 (33.3%) e de ambas em
18 (22.2%). Pela andlise comparativa entre os grupos com e
sem LOH 1pl19q demonstrou-se a existéncia de associacao
estatisticamente significativa da delec¢do 1p19q com “padrao
ovo estrelado”(p<0.000) e a existéncia de uma histologia “clés-
sica”’(p<0.004). Verificou-se também uma relacao inversa da
deleccao 1p19q com as caracteristicas de anaplasia, estatisti-
camente significativa para pleomorfismo nuclear (p<0.047) e
necrose (p<0.030).

Discussao: Estes resultados demonstram uma associacao
da deleccdo 1p19q com caracteristicas histoldgicas cldssicas
nos oligodendrogliomas. Assim, em adicdo a delec¢do 1p19q,
as caracteristicas histolégicas cldssicas poderdo predizer um
melhor progndstico nestes tumores. A associa¢ao inversa com
critérios de anaplasia suporta a relacdo da delec¢dao com
menor malignidade, podendo justificar-se o melhor prognoés-
tico em termos histolégicos e ndao dependente da resposta a
quimioterapia como reportado.

Estudo de deleccdo 1p/19q em
Oligodendrogliomas Anaplasicos
Primarios e Secundarios

Téania Rodrigues', S6nia Santos®, Candida Barroso? Herculano
Carvalho?, Domingos Coiteiro®, Alvaro Almeida‘, L. Bujor®, Luisa
Albuquerque*

1-Consulta de Oncologia, 2-Consulta de Neuro-Oncologia e
Servico de Neurologia, 3-Servigco de Neurocirurgia, 4-Servigo de
Imagiologia, 5-Servico de Radioterapia, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 6-
Genomed, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de
Medicina de Lisboa, Lisboa.

malbuquerque@fm.ul.pt

Introducéo: A presenca de delecgdes 1p/19q nos oligoden-
drogliomas cerebrais implica melhor prognéstico e resposta
ao tratamento. No caso dos tumores malignos (OA) os secun-
dérios a transformacdo anapldsica de oligodendrogliomas de
baixo grau (OAS) parecem ter melhor evolucdo que os anapla-
sicos primdrios (OAP).

Objectivo: Estudar presenca/auséncia de delec¢do e/ou
OAP/OAS como factores de progndstico.

Material e Métodos: Foram incluidos os casos de OA da
nossa consulta com despiste de delec¢ao 1p/19q, operados
entre Janeiro de 2005 e Dezembro de 2007, seguidos até
Fevereiro de 2009. Registaram-se caracteristicas demografi-
cas, extensdo de ressec¢do e tratamentos complementares.
Dividiram-se em grupos: com deleccdo (1p e/ou 19q) ou sem
deleccao e OAP ou OAS (re-operados ou com transformacao
clinico-imagiolégica) e sub-grupos (OAP sem deleccao, OAP
com delec¢ao, OAS sem delec¢do e OAS com deleccao).
Compararam-se entre grupos as percentagens de sobrevivén-
cia apos 12, 18 e 24 meses. Estatistica: Coeficiente de correla-
¢do entre idade e sobrevivéncia global; T-Student para com-
paracgao de idade dos grupos; x* para comparar sobrevivéncia
entre grupos.

Resultados: Estudaram-se 39 doentes, com idade média =
52.1+14.2 anos, sendo 27(69,2%) do sexo masculino.
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28(71,8%) casos eram OAP e 11(28,2%) OAS; 14(35,9%) apre-
sentaram deleccdo. A sobrevivéncia média dos OA foi
19,51+17,44 meses. Verificou-se correlagao negativa, estatisti-
camente significativa, entre idade e sobrevivéncia média (r=-
0.45; p=0.004), sem diferenca entre grupos. As taxas de sobre-
vivéncia de OAP vs OAS foram: 12 meses = 53.6%(n=15/28) vs
81,8% (n=9/11); 18 meses = 25%(n=7/28) vs 63.6% (n=7/11); 24
meses 14.3%(n=4/28) vs 36.4% (n=4/11) (p=0.094).

As mesmas taxas, na presenca vs auséncia de delecgao
foram: 78.6%(n=11/14) vs 60% (n=15/25); 71.4% (n=10/14) vs
32% (n=8/25); 57.1% (n=8/14) vs 16% (n=4/25) (p=0.819).

Conclusdo: Em doentes com oligodendrogliomas anapla-
sicos a idade é um factor de prognéstico. A sobrevivéncia
parece ser inferior em caso de OAP e sem delec¢ao, embora a
confirmacao estatistica dependa do aumento da série.

Mapeamento intra-operatério com
estimulacao eléctrica directa - 3 casos
clinicos de remocdo subtotal devido a
funcao intra-lesional

Sandra Pimenta', Miguel Vasconcelos Casimiro?, Carla
Reizinho?, Clara Romero?, Martin Lauterbach?, Sofia Reimao?®,
Manuel Dominguez®

1-Unidade de Neuropsicologia, 2-Servico de Neurocirurgia,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas
Moniz, Lisboa; 3-Neurologia/Neurorradiologia — Sociedade
Portuguesa de Ressonancia Magnética.

Introducéo: A técnica de mapeamento cortical por esti-
mulacdo eléctrica directa (EED) tem sido cada vez mais utili-
zada em neurocirurgia, nomeadamente no tratamento cirdr-
gico de patologia tumoral, permitindo a preservacgao de fun-
coes cognitivas nas dreas periféricas de lesdes infiltrativas do
SNS, diminuindo os riscos de sequelas cirtirgicas e proporcio-
nando uma melhor qualidade de vida ao doente. Todavia,
devido ao crescimento lento dos gliomas de baixo grau (Il e I1I
da OMS) podem existir dreas funcionais intra-lesionais que
impossibilitam uma exerese macroscopicamente total da
lesdo. A realizagao de técnicas imagioldgicas pré-operatorias,
como a Ressonancia Magnética funcional (RMf) e a tomogra-
fia de emissao de positroes (PET), sao ferramentas importan-
tes para o planeamento cirdrgico. Os autores propdem-se a
apresentar trés casos clinicos de doentes (um deles reinter-
vencionado 12 meses apds a primeira cirurgia) cujo mapea-
mento intra-operatdrio permitiu detectar funcdes intra-lesio-
nais que condicionaram a exerese cirtirgica da lesao.

Materiais e Métodos: Trés doentes do sexo masculino, dex-
tros, com idades compreendidas entre os 31 anos e os 45 anos,
com lesdo no hemisfério esquerdo (dois fronto-operculares e
um parieto-occipital) e sem queixas cognitivas subjectivas,
foram submetidos a um protocolo de avaliacao clinica pré-
operatério que consiste em: avaliacdo neuropsicolégica (bate-
ria de provas de avaliacdo formal do status cognitivo global)
PET, RMf (cujos paradigmas consistem em fluéncia semantica
e fonémica, nomeacao de objectos, linguagem serial, calculo
e leitura, de acordo com a localizacdo da lesdo) e tractografia.
A cirurgia decorreu sob anestesia local tendo o mapeamento
cortical e subcortical sido realizados com EED, com eléctro-
dos bi-polares (5mm), com uma corrente eléctrica bifésica de
1-6mA (60Hz) e pulsos de 1ms. Os paradigmas cognitivos da
RMf e intra-operatérios (apresentados em slide-show) sdo
construidos de acordo com a topografia da lesdo. No dia ante-
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rior a cirurgia, cada doente € treinado com as tarefas que lhe
vao ser pedidas durante a cirurgia, nao se apresentando para-
digmas nos quais o doente revele dificuldades.

Resultados: Os mapeamentos positivos com EED delimi-
taram a exerese tumoral e foram obtidos com uma intensida-
de média de 2,5mA. Num dos casos de glioma fronto-opercu-
lar (diagndstico histolégico de astrocitoma grau IT da OMS) foi
realizada apenas biopsia da lesdo devido a crises convulsivas
parciais (contracturas da hemi-face esquerda e da lingua)
apos o inicio da EED com mapeamentos positivos de parafa-
sias fonémicas e anartria. A RMf pré-operatéria do doente
revelava uma extensa drea funcional intra-lesional e o PET
ndo revelou dreas de hipercaptagdo de contraste. No segundo
caso, a exerese foi subtotal, limitada pela EED nas vias de
substancia branca, com mapeamentos positivos de parafasias
fonémicas e speech arrest. Neste caso, além dos voxels revela-
dos na RMf numa area mais profunda da lesao, o PET mostrou
uma drea de hipermetabolismo cortical (com diagnéstico his-
tolégico de astrocitoma grau III) que se removeu totalmente
na cirurgia. O diagnéstico histolégico da drea mais profunda
da lesao foi de astrocitoma grau II). No terceiro caso (lesao
parieto-occipital) o doente foi submetido a duas cirurgias no
intervalo de 12 meses devido a recidiva. Em ambas as cirur-
gias a exerese foi subtotal devido a mapeamentos positivos
para o célculo e para a leitura de frases (parafasias). Nos exa-
mes pré-operatérios da primeira cirurgia, observaram-se
voxels intra-lesionais nos paradigmas do calculo na RMf,
compativeis com o mapeamento intra-operatério, que limi-
tou a exerese da lesdao. Contudo, na RMf pré-operatéria da
recidiva, ndao foram detectados voxels intra-lesionais embora
0 mapeamento intra-operatorio tenha sido positivo na area
cortical mais anterior da lesdo tendo assim delimitado a sua
exerese. Os PETs pré-operatérios nao revelaram dareas de
hipermetabolismo, e o diagndstico histolégico deste caso foi
de astrocitoma grau II.

Discussao e Conclusdao: Embora as técnicas imagiolégicas
estejam cada vez mais aperfeicoadas, o mapeamento intra-
operatoério por EED, em cirurgia com o doente acordado, tem-
se revelado fundamental para o neurocirurgido planear o pro-
cedimento cirdrgico, removendo o méximo de lesao, preser-
vando as funcdes cognitivas nem sempre detectadas nesses
exames, e ndo comprometendo a qualidade de vida dos doen-
tes. Quando se tratam de lesdes de mais baixo grau de malig-
nidade (como no caso dos gliomas de grau II), devido as
caracteristicas infiltrativas destas lesoes, esta técnica torna-se
ainda mais fundamental uma vez que € a técnica que permite
ao neurocirurgido mapear directamente dreas funcionais
intra-lesionais.

Cirurgia guiada por fluorescéncia:
Utilizagcdo do Ac. 5-aminolevulinico no
tratamento dos gliomas malignos

Miguel Casimiro
Servico de Neurocirurgia, Hospital da Luz, Lisboa.
miguelcasimiro@netcabo.pt

Introducédo: O mau progndstico dos gliomas de alto grau
de malignidade é bem conhecido, especialmente quando se
trata do glioblastoma multiforme. Com a associagdo do trata-
mento cirdrgico com radioterapia e quimioterapia (com
temozolomida) a sobrevida média nado ultrapassa os 14,6
meses com apenas 25% dos doentes ultrapassam a barreira
dos dois anos. A evidéncia clinica demonstra que a maior taxa
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de remocdo tumoral estd associada aos casos de melhor prog-
nostico. Partindo deste pressuposto, tendo em vista remocoes
radicais nos gliomas malignos, foi desenvolvida uma nova téc-
nica cirtrgica: a cirurgia guiada por fluorescéncia.

Esta técnica baseia-se na acumulacdo de protoporfirina IX
no interior das células gliais malignas quando aos doentes é
administrado o seu precursor quimico, o 4cido 5-amino-levu-
linico (5-ALA). A exposi¢ao tumoral a luz ultra-violeta, leva a
emissao de radiacdo rosa fluorescente que o torna facilmente
detectdvel, permitido uma remoc¢do mais alargada.
Apresentam-se os fundamentos desta técnica, sua metodolo-
gia e resultados dos primeiros casos operados em Portugal.

Materiais e métodos: A dois doentes com o diagndstico de
glioblastoma multiforme, do hemisfério direito, confirmado
por biopsias anteriores, foi proposta cirurgia guiada por fluo-
rescéncia. Administrou-se o 4cido 5-amino-levulinico
(Gliolan®), numa dose de cerca de 20mg/kg, cerca de trés
horas antes do inicio da inducdo anestésica. Durante a cirur-
gia foi utilizado um microscépio especialmente equipado
com moédulo de emissdo de luz de 375 a 440nm (Pentero da
Zeiss®). O processo de identificacdo e remogao das areas fluo-
rescentes foi acompanhado por técnicas de neuronavegacao e
mapeamento funcional intra-operatério. Ap6s o procedimen-
to, os doentes foram admitidos em Unidade de Cuidados
Intensivos. Ap6s a alta, ambos doentes foram encaminhados
para tratamento complementar com rddio e quimioterapia.

Resultados: Nenhum doente apresentou qualquer compli-
cacao relacionada com a administracao do 5-ALA ou com a
exposicdo a luz ultravioleta intra-operatoéria. Foi sempre posi-
tiva a marcacdo das células tumorais e identificou-se sempre
drea tumoral fluorescente que se estendia para além da regido
captante de contraste na RM pré-operatoria. Identificou-se
sempre areas de fluorescéncia franca, que histologicamente
corresponderam a células tumorais e dreas de fluorescéncia
mais ténue, cuja histologia foi negativa para células tumorais.
A avaliacdo pés-operatéria por RM com gadolineo revelou a
excisdo total das lesoes captantes de contraste.

Conclusoes: A franca fluorescéncia das células tumorais, a
capacidade de correlacdo entre a poténcia da marcacgao celular
e a sua histologia e a confirmagdo de excisdes imagiologica-
mente totais por RM, confirmam a eficacia e a utilidade do
método na excisao radical destes tumores. Uma maior taxa de
remocao tumoral ndo é, no entanto, sinbnima de remocao
mais segura. O alargamento da excisao pode até implicar
maior risco de défices sequelares. A utilizacao do mapeamen-
to funcional intra-operatério é uma ferramenta complementar
fundamental. A cirurgia guiada por fluorescéncia optimiza a
performance do cirurgido permitindo uma remoc¢ao que nao
se limita apenas aos centros necréticos mais evidentes sob luz
branca convencional. O tratamento destas situacoes nao €, no
entanto, cirtirgico e a articulagdo com as outras modalidades
de tratamento complementar julga-se fundamental.

Mapeamento operatorio das vias da
linguagem utilizando a electroestimulacao
cerebral directa no tratamento cirargico
dos gliomas: objectivos, metodologia e
resultados
Miguel Casimiro, Sandra Pimenta, Manuel Dominguez
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,

EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
miguelcasimiro@netcabo.pt
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Introducdo: Qualquer procedimento neurocirdrgico, na
vizinhanca de dreas corticais e vias relacionadas com a lin-
guagem, acarreta um risco nao desprezivel de condicionar
sequelas neuroldgicas irreversiveis e potencialmente incapa-
citantes. O mapeamento funcional intra-operatério com elec-
troestimulacao directa em doentes acordados permite a iden-
tificacdo e preservagdo das regioes funcionalmente relevan-
tes. Os objectivos, a metodologia e os resultados da nossa téc-
nica s@o apresentados.

Materiais e métodos: Catorze cirurgias para o tratamento
de gliomas em dreas eloquentes foram realizadas com recurso
a mapeamento das dreas e vias da linguagem, desde Fevereiro
de 2006. Os objectivos da cirurgia foram a excisdo tumoral
completa. Quando esta ndo foi possivel, a remocao das
regioes metabolicamente mais activas avaliadas por PET eram
preferencialmente removidos. A avaliacdo pré-operatdria
inclui: RM, RMf, PET, estudo da epilepsia quando necessério,
avaliacao neuropsicolégica e de treino das tarefas de mapea-
mento intra-operatério. Para a electroestimulacdo cerebral
directa, cortical e subcortical, utilizaram-se eléctrodos bipola-
res, com descargas de corrente bifdsica, de 1-10mA a 60Hz.
Utilizou-se protocolo de anestesia local.

Resultados: O mapeamento foi possivel para intensidades
de estimulagdo de 1,75 a 5 mA. O tempo médio de cirurgia foi
de 3h30m. Qualquer tipo de ansiedade ou desconforto signifi-
cativo foram negados pelos doentes. Foi registado um caso de
crise parcial motora intra-operatéria. Dois doentes apresenta-
ram défices sensitivos transitérios e um doente mantém dis-
creta afasia transcortical sequelar. A extensdo da remocao
cirargica foi limitada aos resultados do mapeamento. Foi
sempre possivel a remocdo dos focos de maior actividade
metabdlica identificados por PET.

Conclusdes: A estimulacao cerebral directa para o mapea-
mento cerebral é uma técnica segura e eficaz. Permite o
mapeamento funcional nao s6 cortical mas também das vias
de substancia branca envolvidas na linguagem. A identificacao
de areas funcionalmente relevantes no interior do tumor pode
limitar a extensdo da exérese cirdrgica e obrigar a redefini¢do
dos objectivos cirtrgicos. A sua utilizacao permite, no entanto,
ao cirurgido tentar a remocao total de tumores em dreas cere-
brais onde habitualmente se limitaria a procedimentos diag-
nosticos, por receio de défices sequelares definitivos.

Percepcdo Emocional em Epilepsias
Focais: Lobo Frontal vs. Esclerose Mesial

Isabel Santana, Catarina Cunha, Conceicéo Bento, Francisco
Sales

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

isabelsantana@huc.min-saude.pt

Objectivo: Os estudos da Percepcao de Emocoes (PE) na
Epilepsia e da sua relacdo com o comportamento social adp-
tativo apresentam resultados pouco consensuais. Apresen-
tamos resultados preliminares de um estudo de PE em
Epilepsia Frontal (EF) e Epilepsia Temporal (Esclerose Mesial
— EM), comparando a percepcao das seis emocdes bésicas
(alegria, surpresa, medo, tristeza, raiva, nojo) através de
expressoes de faces e de prosddia emocional.

Métodos: Foram estudados 7 doentes com EF e 14 com EM
(9 EM-esquerda e 5 EM-direita). Na avaliacao da PE utilizou-
se 0 “Comprehensive Affect Testing System(CATS)” que é com-
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posto por 13 subtestes que avaliam dimensdes de identifica-
¢do de faces, correspondéncia emocional com/sem significa-
do verbal, prosédia com/sem significado verbal e de contet-
do semantico congruente/incongruente com a emocao. No
estudo estatistico utilizaram-se testes ndo paramétricos
(Mann-Whitney Test e Friedman Test).

Resultados: Nas comparacoes entre grupos observaram-se
DS no Quociente de Reconhecimento de Prosédia entre os gru-
pos EM e EF (8,86/15,29) (p=0,024) e entre o grupo EM-direita e
EF (4,0/8,29)(p=0,039). Na escala de Identificacdo de Prosédia
encontraram-se diferencas entre EM e EF (9,04/14,93) (p=0,04).
Verificaram-se ainda diferencas (p=0,037) entre EM e EF no
subteste de nomeacao de emocoes em prosddia e entre EM-
direita e EF(p=0,046) e no subteste conflito prosddia-contet-
do/resposta a prosddia entre EM e EF(p=0,042). Relativamente
a percepcdo global das 6 emocgdes bdésicas, as Epilepsias
Temporais e Frontais ndo diferiam, mas existiam diferencas
inter-grupo: Na EM entre a emocdo raiva e as outras emo-
¢oes(p<0,05); Na EF entre raiva e nojo (p=0,008). Na EM-
esquerda entre raiva e medo(p=0,003).

Conclusoes: Estes resultados preliminares sugerem que os
doentes com EM, em especial com EM-direita, tém piores
desempenhos no reconhecimento emocional por prosédia.
Todos os doentes manifestaram mais dificuldades na percep-
¢do da emocao raiva, mais saliente nos grupos EM, particular-
mente na EM-direita. Estes resultados devem ser confirmados
com amostras mais robustas e comparativamente a controlos.

Video-EEG Na&o Invasivo de Longa
Duracao. Revisao casuistica dos ultimos
100 doentes monitorizados no Hospital de
Santo Anténio

Ana Margarida Rodrigues, Jodo Paulo Gabriel, Jodo Pereira, Ana
Paula Santos, J. Lopes Lima, Jodo Lopes, Joao E. P. Ramalheira
Servico de Neurofisiologia, Unidade de Monitorizagao de
Epilepsia e Sono, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo
Antonio, Porto.

a.margarida.r@gmail.com

Introducdo: O registo video-EEG nao invasivo de longa dura-
¢ao (Monitorizacao Video-EEG) constitui o método de eleicao
para diagnéstico de crises epilépticas e avaliacdo pré-cirtrgica
de epilepsias refractarias. Contribui ainda para classificagao sin-
dromatica e diagnéstico diferencial com pseudo-crises.

Objectivos: Divulgar a actividade assistencial no ambito da
Monitoriza¢ao Video-EEG do Servico de Neurofisiologia do
nosso Hospital, caracterizando os tltimos 100 doentes inves-
tigados de Janeiro de 2004 até Dezembro de 2008.

Metodologia: Avaliacdo retrospectiva, descritiva, dos rela-
tos das Monitorizagoes (duracao > 8h), atendendo as caracte-
risticas dos doentes, tipologia das crises e achados electrofisio-
l6gicos. Foram incluidas Monitorizagdes com Sistema de eléc-
todos 10/20 classico e Sistema 10/10 (“alta densidade de eléc-
trodos”); ndo se incluiram as monitorizacoes especificamente
realizadas para a obtencao de SPECT ou com menor duragao.

Resultados: A idade média dos doentes incluidos foi 32 anos
(1-61) e 57 eram do sexo feminino. Realizaram-se um total de
123 monitorizacdes, com duracdo média de 24h (até 56h),
tendo 8 dos doentes sido submetidos a mais do que uma ava-
liacao. Registaram-se crises em 85 das monitorizagdes, num
total de 750, 14% das quais nao epilépticas. As crises epilépticas
mais prevalentes foram as parciais complexas (59%), seguidas
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das generalizadas (23%). Predominaram os casos de epilepsia
focal (76 monitorizacdes), com localizagdo temporal em 30 e
extra-temporal nas restantes. Nao se obteve evidéncia clinica
ou electrofisioldgica de epilepsia em 25 monitorizagoes.

Conclusées: Os resultados apresentados reflectem o perfil
diferenciado de prestacdo de cuidados no dmbito da epilepto-
logia, de um centro nacional com possibilidade de cirurgia
nos casos de refractariedade ao tratamento médico. Os resul-
tados confirmam a importancia deste método na orientagao
destes doentes farmaco-resistentes para a realizacdo de
outros estudos (SPECT, SISCOM, IRM-3D, IRMf, WADA,
ECoG,...) e finalmente a sua inclusdo ou exclusao para cirur-
gia, ou ainda a selec¢@o para outros tratamentos disponiveis
como Estimulador do Nervo Vago.

Mapamento funcional das crises
epilépticas através do registo simultaneo
de EEG e Ressonancia Magnética funcional

Alberto Leal', Mério Forjaz Secca?, Constanca Jordao®

1-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de
Lisboa, Lisboa; 2-Departamento de Fisica, Universidade Nova de
Lisboa, Lisboa; 3-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro Hospitalar
de Lisboa Ocidental, Lisboa.

Introducéo: A determinagado da origem e padrdes de pro-
pagacao da actividade epiléptica ictal é da maior importancia
na avaliagdo para cirurgia da epilepsia. O EEG é a metodolo-
gia mais usual no estudo da actividade ictal, mas a fraca reso-
lugdo espacial e reduzida sensibilidade para focos profundos
originam problemas significativos neste exercicio. A Resso-
nancia Magnética funcional (RMf) é um método sensivel para
estudar a dinamica de activacao das diferentes areas cerebrais
e, quando associada ao registo EEG simultaneo, permite
mapear as dreas cerebrais epileptogénicas.

Objectivos: Determinar o potencial do registo EEG/RMf da
actividade ictal na avaliacao para cirurgia da epilepsia.

Métodos: Sete doentes (idades 4-32 anos) com epilepsia
focal foram estudados com registos simultaneos de EEG/RMf,
sob anestesia com Sevoflurano, com o objectivo de registar
crises. Todos tinham crises frequentes, associadas a padrdes
EEG facilmente identificaveis, mas o substrato patolégico era
diverso: Displasias corticais (2), Sindrome de Aicardi syndro-
me (1), Hamartoma Hipotalamico (1), Lesdo vascular (1), crip-
togénico (2). Os registos EEG/RMf duraram 30 a 60 minutos.
O registo EEG forneceu indicac¢ao sobre o tempo de ocorrén-
cia das crises, que serviu para construir a matriz de activacao
necessdria para obter os mapas estatisticos.

Resultados: Activacoes BOLD muiltiplas foram obtidas para
cada doente, por vezes envolvendo os dois hemisférios. Nao
ocorreram artefactos de movimento significativos. Os mapas
estatisticos foram robustos, com boa correlacao espacial comas
dreas patoldgicas estruturais mas com fraca resolugado espacial.
Uma andlise paralela sem pré-especificacao do modelo de acti-
vacdo forneceu informacao com melhor detalhe temporal. A
conjugacdo dos dois métodos produziu um modelo detalhado
da origem e padroes de propagacao das crises.

Conclusdes: Os estudos ictais simultaneos por EEG e RMf
sdo possiveis e muito informativos em doentes com epilepsias
focais refractarias.
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Epilepsia do lobo temporal por
esclerose mesial do hipocampo:
caracterizacdo neuropatoldgica

Ricardo Taipa', Minal Honavar?, Joel Freitas', Rui Rangel®, Joao
Chaves', M. Melo Pires*, J. Lopes-Lima'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto; 2-Servigo de Anatomia Patolégica,
Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro
Hispano, Matosinhos; 3-Servi¢o de Neurocirurgia, 4-Unidade de
Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo
Antonio, Porto.

ricardotaipa@gmail.com

Introducdo: A epilepsia do lobo temporal por esclerose
mesial do hipocampo (ELT-EM) € a causa mais frequente de
epilepsia refractaria ao tratamento médico. O tratamento cirtr-
gico tem uma alta taxa de sucesso (superior a 80%). O exame
neuropatolégico mostra diferentes padrdes de alteracdo do
hipocampo e estruturas adjacentes. Bliimcke et al propds uma
nova classificacdo histolégica para a EM (Tipos: 1a - perda neu-
ronal de todas as regides; 1b - perda neuronal severa de todas as
regioes, particularmente CA2; 2 — perda selectiva de CAl; 3 —
perda selectiva no giro denteado) que apresenta correlagao
com alguns parametros clinicos e progndstico cirtrgico.

Objectivos: Descrever o padrao histopatolégico dos hipo-
campos dos doentes submetidos a cirurgia por ELT-EM.

Metodologia: A classificagdo histolégica foi realizada por
dois observadores de forma cega para a clinica e estabelecida
de acordo com o padrao de perda neuronal nas regides CAl-
CAA4 e giro denteado (GD).

Resultados: Identificados 12 doentes e excluido um por
ndo apresentar material histolégico suficiente que permitisse
a sua classificacao [6 mulheres (50%), idade média a data da
cirurgia de 37 anos, com 8 (64,5%) EM esquerdas]. O padrao
histoldgico encontrado foi: tipo la - 4 (33,3%), tipo 1b — 6
(50%), tipo 2 - 1 (8,3%) e tipo 3 -1 (8,3%). O follow-up variou
entre 1 e 27 meses, nove (75%) Engel 1 (neuropatologia: tipo
la -5, tipo 1b - 3, tipo 2 - 1), dois (16,6%) Engel 2 (tipo la e
tipo 3) e um (8,3%) Engel 3 (tipo 1b).

Conclusdes: A grande maioria dos casos apresentava um
padrao histopatoldgico com perda neuronal severa dos neu-
rénios piramidais de CAl e CA4, sendo a frequéncia dos dife-
rentes tipos similar a descrita por Bliimcke. O ntiimero de
doentes avaliados e o tempo de follow-up nao permite ainda

estabelecer correlacdes clinico-patolégicas.
Agradecimentos: Toda a equipa de cirurgia de epilepsia do
Hospital de Santo Anténio.

Eficadcia da Cirurgia da Epilepsia no
tratamento das Epilepsias Refractarias

Clara Romero’, Nuno Canas? Joaquim Pedro Correia', Alberto
Leal®, José Cabral’, José Carlos Ferreira?, Pedro Cabral®
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz,
Lisboa; 3-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.

nunocanas@netcabo.pt

Introducao: a eficdcia da cirurgia da epilepsia no trata-
mento das epilepsias refractarias foi demonstrada em vdrias
séries cirdrgicas, sendo condicionada pela patologia subja-
cente/procedimento cirtirgico efectuado.

Objectivos: descrever a série de cirurgia de epilepsia do
nosso centro, avaliando os seus resultados de acordo com a
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patologia subjacente/ procedimentos cirtrgicos efectuados.

Metodologia: foram revistas as caracteristicas demografi-
cas, da epilepsia, procedimentos efectuados e diagndstico
andtomo-patoldégico de todos os doentes operados no nosso
centro (1995- Fevereiro de 2009). Os resultados cirtrgicos
(classificacao de Engel) foram obtidos transversalmente (revi-
sdo de processos clinicos/ entrevista telefénica) e relaciona-
dos com a patologia/ procedimentos efectuados.

Resultados: efectuaram-se 191 cirurgias em 177 doentes
(36% com <17 anos), destacando-se as lesionectomias (n=64;
36% displasias corticais, 20% DNET, 15% gangliogliomas, 29%
outras patologias) e polectomias temporais com amigdalo-
hipocampectomias (n=87; 97% esclerose mesial temporal-
EMT). As calosotomias (n=16) efectuaram-se em doentes com
crises atonicas frequentes, as hemisferectomias (n=5) em doen-
tes com extensas lesoes hemisféricas. As exeréses de cortex epi-
leptogénico com electrocorticografia intraoperatéria (n=9)
efectuaram-se em doentes com porencefalias e displasias crip-
togénicas (33%). Nos adultos, a patologia mais prevalente foi a
EMT (n=75), nas criancas as displasias corticais focais (n=17). A
percentagem de doentes em Engel Ia foi de 100% nos ganglio-
gliomas, 92% nos DNET, 76% nas EMT, 78% nas displasias, 33%
nas exeréses de cortex epileptogénico. Nas hemisferectomias,
80% dos doentes estavam em Engel IlIa, nas calosotomias 50%
dos doentes com reducao de crises atonicas> 50%.

Conclusoes: Os nossos resultados, semelhantes aos descri-
tos, confirmam que a patologia subjacente/ procedimento
efectuado no tratamento das epilepsias refractarias sao facto-
res determinantes da eficdcia cirdrgica. Os piores resultados
das calosotomias/ hemisferectomias/ exeréses de cortex epi-
leptogénico justificam outras alternativas terapéuticas/ méto-
dos mais eficazes de determinacdo de dreas epileptogénicas.
Os bons resultados obtidos nas lesdes abordaveis por lesionec-

tomia e na EMT exigem a sua identificagdo/ cirurgia precoces.
Sem compromissos comerciais ou financeiros.

Variantes Simples e Complexas dos
Tumores Desembrioblasticos
Neuroepiteliais (DNT): perfil clinico,
imagiolégico e histopatolégico

Alexandre Campos'*, Hans Clusmann', Marec von Lehe', Pitt
Niehusmann?, Albert Becker? Johannes Schramm', Horst
Urbach?®

1-Department of Neurosurgery, 2-Department of
Neuropathology, 3-Department of Radiology, University of Bonn
Medical Center, Bonn, Germany; 4-Servico de Neurocirurgia,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

Introduc@o: Os Tumores Desembriobldsticos Neuroepi-
teliais (DNT’s) sdo tumores relacionados com epilepsia de
longa duracdo e podem ser subdivididos em variantes simples
e complexas. O objectivo deste estudo foi o de tentar relacio-
nar os diferentes componentes identificados na RM com as
caracteristicas histopatoldgicas e testar a hipdtese de que os
noédulos gliais, caracteristicos da variante complexa, poderao
ser os responsaveis pelos erros de diagnéstico.

Métodos: Foram revistos os aspectos clinicos, imagiol6gi-
cos (RM) e histopatolégicos dos DNT’s operados em Bona
entre 1988 e 2008.

Resultados: Foram identificadas 48 variantes simples e 13
complexas de um total de 61 DNT’s. Os pseudoquistos isola-
dos ou muiltiplos com localizagdo cértico/subcortical, com
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pequenos quistos por vezes separados do tumor, representam
o componente glioneuronal e foram identificados em todos os
DNT'’s. Foi identificado um tecido hiperintenso em FLAIR
entre os pseudoquistos que, nos DNT’s neocorticais, também
rodeava o tumor na sua porcao mais profunda. As calcifica-
¢Oes e hemorragias nesta localizacdo foram identificadas em 4
das 13 variantes complexas. O tnico crescimento tumoral
observado ocorreu num destes doentes. Nos doentes com
variantes complexas, as crises iniciaram-se numa idade mais
precoce e os tumores localizaram-se mais frequentemente
fora do lobo temporal. Apesar desta variante representar um
desafio diagndstico superior, também foram identificados
erros de diagndstico nos doentes com a variante simples. Um
quinto dos DNT'’s tinha captacao de contraste que variou nos
exames de seguimento com zonas de captacdo a deixarem de
captar e vice-versa.

Conclusdo: O elemento glioneuronal é facilmente identifi-
cado na RM e as suas caracteristicas imagiolégicas deverao ser
consideradas para apoiar o diagnéstico histolégico de DNT.
As variantes complexas tém um perfil clinico diferente e
aspectos imagioldgicos e histopatolégicos mais varidveis,
contudo, os erros de diagndstico também ocorrem ocasional-
mente nas variantes simples.

. Cirurgia da Epilepsia - Casuistica
dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Flavia Dias, Miguel Carvalho, Rute Teot6nio, S6nia Miranda,
Catarina Cunha, Isabel Santana, Francisco Belo, Conceicao
Bento, Francisco Sales, Fernando Gomes

Servicos de Neurocirurgia e Neurologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.

anaflavia@iol.pt

Introducdo: O tratamento cirtrgico dos doentes com for-
mas de epilepsia refractaria estd bem estabelecido e tem vindo
a assumir uma importancia crescente na abordagem terapéuti-
ca deste tipo de patologia. Com este trabalho os autores pre-
tendem apresentar os resultados da actividade desenvolvida
pela equipa de cirurgia da epilepsia nos Hospitais da
Universidade de Coimbra.

Metodologia: Estudo retrospectivo com revisao dos proces-
sos hospitalares dos doentes operados entre Janeiro de 1997 e
Dezembro de 2007. Avaliacao dos resultados para doentes com
periodos de seguimento de pelo menos um ano, em funcao do
tipo de Epilepsia, tendo-se considerado trés grupos: Epilepsia
Temporal Mesial (ETM), Epilepsia Temporal Neocortical (ETN)
e Epilepsia Extra-temporal (EXT). Apresentacgao dos resultados
em termos de morbilidade / mortalidade, avaliacdo neuropsi-
cologica, qualidade de vida e aplicagao da escala de Engel.

Resultados: Foram incluidos 134 doentes e 144 cirurgias.
Dos doentes operados, 23 foram submetidos a estudo invasi-
vo com cirurgia em dois tempos. Dez doentes foram submeti-
dos a uma re-intervengao (7,5%). Para a globalidade da série a
mortalidade foi de 0% e a morbilidade de 11%, principalmen-
te a custa de alteragdes psicopatolégicas no grupo ETM. No
final do 1° ano p6s-operatério 75% dos doentes do grupo ETM
encontrava-se na classe de Engel 1, 79% do grupo ETN encon-
trava-se na classe de Engel 1 e 60% no grupo EXT.

Conclusdes: Os resultados apresentados nesta série de
doentes mostram uma eficdcia dos procedimentos cirtrgicos
que é variavel em funcdo do tipo de Epilepsia, sendo superior
nas Epilepsias temporais lesionais neocorticais e inferior nas
Epilepsias extra-temporais.
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Cirurgia da Epilepsia - Estimulacao
eléctrica cerebral e Mapeamento cortical
extra-operatorio

Rute Teoténio, Flavia Dias, Concei¢ao Bento, Isabel Santana,
Fernando Gomes, Francisco Sales - Programa de Cirurgia de
Epilepsia dos HUC

Servicos de Neurologia e Neurocirurgia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.
franciscosales@huc.min-saude.pt

Introduc@o: O mapeamento cortical realizado em condi-
¢Oes extra-operatérias recorrendo a estimulagdo eléctrica
cerebral é uma técnica bem estabelecida utilizada no ambito
da Cirurgia da Epilepsia, em doentes seleccionados, nas situa-
¢oes em que é necessdria a identificacao prévia de areas cere-
brais nobres. Com este trabalho os autores pretendem descre-
ver esta metodologia e apresentar os resultados da sua amos-
tra de doentes.

Metodologia: Estudo retrospectivo com revisao dos fichei-
ros de EEG e video dos doentes operados entre Janeiro de 1997
e Margo de 2009, admitidos na Unidade de Monitorizacdo de
Epilepsia, para mapeamento extra-operatério. Os resultados
sdo apresentados em termos das correlagoes na identificacao
das 4reas nobres com as zonas de inicio ictal, lesao, e dreas irri-
tativas e do impacto verificado nos procedimentos cirtirgicos.

Resultados: 25 doentes foram submetidos a estudo invasi-
vo com cirurgia em dois tempos com realizacao de mapea-
mento motor, sensitivo/sensorial, da linguagem ou de ambos
em ambiente extra-operatdrio. Destes 25 doentes, 15 efectua-
ram mapeamento exclusivo da linguagem. Em cerca de 85%
de todos os casos havia algum grau de interposi¢do entre as
zonas de inicio ictal ou de propagacdo imediata das crises,
com as dreas lesionais, obrigando a uma modificacdo da
estratégia cirtrgica.

Conclusoes: A aplicacdo desta metodologia permitiu a
identificagdo segura de dreas corticais nobres, das suas rela-
¢oes com as zonas de inicio ictal, lesional e irritativa, ajudan-
do a equipa cirtrgica a delimitar as extensoes de remocgao.

Estimulagao cerebral profunda no
tratamento da dor crénica intratavel

Rui Vaz!, Maria José Rosas', Paulo Linhares', Pedro Abreu?, Joao
Massano', Margarida Ayres-Basto'

1-Unidade de Doengas do Movimento e Cirurgia Funcional, 2-
Unidade da Dor, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
rmvaz@netc.pt

Introduc@o: Um ntimero significativo de casos de dor neu-
ropdtica mantem-se resistente a toda a terapéutica médica ,
ndo permitindo aos doentes uma razoavel qualidade de vida.
Nestes casos a terapéutica cirdrgica pode ser uma opcao ,
sendo a neuromodulacao uma das suas formas.

Objectivos: Descricao dos dois primeiros doentes subme-
tidos em Portugal a estimulac¢ao cerebral profunda para trata-
mento de dor neuropética crénica

Material e métodos: Ambos os doentes tinham sofrido
lesdes traumadticas graves do plexo braquial com paralisia e
dor intratdvel no membro superior esquerdo. Um dos doentes
tinha em adicao uma érea de alodinia severa ao nivel do flan-
co esquerdo. Tinham sido avaliados na Consulta de dor que,
ap0s esgotar as possibilidades terapéuticas, os referenciou.
Antes e depois da cirurgia foram comparadas escalas para
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avaliacao de dor (UW-NPS, LANSS) qualidade de vida, défice
cognitivo e psicopatologia. O alvo utilizado foi o ntcleo ven-
tral posterolateral do tdlamo. A cirurgia foi efectuada sob
anestesia local, com uma técnica estereotaxica habitual

Resultados: No p6s operatério imediato ambos os doentes
conseguiram uma reducdo na intensidade da dor superior a
50%. Num dos casos a reducdo manteve-se estdvel, enquanto
que no outro ocorreram oscilacdes de intensidade da dor que
obrigaram a vdrias revisoes das caracteristicas da estimulacao,
tendo porém desaparecido a alodinia. Em nenhum dos casos
ocorreram efeitos adversos relacionados com a cirurgia, o
material implantado ou a estimulacao.

Conclusdes: Apoiados na revisao bibliografica dos resulta-
dos deste tipo de cirurgia conclui-se pelo seu interesse,
nomeadamente em doentes com paralisia no territorio da dor
(pela dificuldade em identificar a representacao cortical da
drea), dependendo a sua implementacdo da existéncia de
equipas multidisciplinares experientes, quer no contexto de
uma Unidade de dor quer da técnica de estimulagao cerebral
profunda.

POC e Estimulacdo Cerebral Profunda

Fernando Gomes, Joao Relvas, Francisco Belo, Tiago Marques,
Flavia Dias, Susan Santo

Servicos de Neurocirurgia e Psiquiatria, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.
fgomes@huc.min-saude.pt

A Perturbacao Obsessivo Compulsiva (POC) é controlada
em cerca 75% dos casos com terapéutica medicamentosa e
com terapéutica comportamental. A neurocirurgia lesional
tem obtido resultados aceitdveis em cerca de 65% dos casos.
Mais recentemente a estimulacdo cerebral profunda (DBS)
tem sido testada no tratamento destes doentes.Os autores des-
crevem os métodos de selecgao dos candidatos a DBS, técnica
cirtirgica e programa de follow-up do Programa de Cirurgia da
POC seguido nos Hospitais da Universidade de Coimbra. Sdo
apresentados os resultados dos tnicos dois doentes operados
por este método em Portugal. As significativas melhorias obti-
das, com redugdes do score do YBOCS superiores a 60%, faz-
nos considerar que este pode ser um método valido para tratar
a POC em doentes seleccionados adequadamente.

MMSE: Novos valores normativos

Joana Morgado, Carolina Maruta, Manuela Guerreiro, Isabel
Pavao Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa,
Lisboa.

Introducéo: O “Mini-Mental State Examination” (MMSE) é
um dos instrumentos mais utilizados no rastreio de défice
cognitivo. Os valores normativos e critérios “de corte” para a
populacdo portuguesa, foram determinados nos anos oitenta.

Objectivos: Pretendeu-se determinar se aqueles valores se
mantinham inalterados vinte anos depois.

Método: Foram observados utentes de Centros de Saude,
com idade = 50 anos, sem histéria conhecida de doenca do
SNC e auténomos em actividades de vida didria. Os partici-
pantes foram testados pelo MMSE e os seus resultados com-
parados com os dados anteriores para 0os mesmos grupos de
escolaridade.
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Resultados: Os estudos incluiram 135 participantes em
1988 e 411 em 2008. Destes tltimos, 65.5 % eram do sexo femi-
nino, e a sua idade e escolaridade eram, em média,
66,67 + 8,67 € 6,48 + 4,27, respectivamente. A escolaridade era
o principal determinante do resultado no MMSE, mas a idade
e a época (1988 ou 2008) também tinham um efeito estatisti-
camente significativo. Comparados com os valores normati-
vos prévios, encontraram-se diferencgas significativas, quer
nas médias quer nos pontos de corte, nos grupos de menor
escolaridade. Propomos assim novos critérios operacionais
(definidos pelo percentil 5), para discriminar a populacao
saudavel dos casos com defeito cognitivo, que sdo, de acordo
com a escolaridade: 22 (para 0 a 2 anos de escolaridade), 24 (3
a 6 anos) e 27 (7 a 17 anos). Chamamos a atencao que estes
valores sao representativos da populacao da drea metropolita-
na de Lisboa. Devem ser reavaliados para outras populacgoes e
a sua sensibilidade e especificidade necessitam ser calculadas
para as diversas patologias neuroldgicas.

Conclusdo: Verificamos um aumento do desempenho no
MMSE, num intervalo de 20 anos, numa amostra da popula-
¢do portuguesa, levando a uma aproximacao dos valores nor-
mativos europeus. Esta mudanca pode ter varias explicacdes
desde a melhoria dos cuidados de satde até ao uso corrente
das tecnologias de comunicagao.

Incidéncia de deméncia em 2 anos
de follow-up num estudo na comunidade

Belina Nunes'?, Ricardo Silva?, José Mario Roriz', M. Carolina
Costa e Silva**

1-Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos,
EPE - 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, Porto.

bnunes@weblink.pt

Introducdo: A importancia dos factores de risco vasculares na
prevaléncia de deméncia na populacdo portuguesa foi documen-
tada no estudo de prevaléncia realizado em 2003. Questiona-se
agora se estes factores aumentam o risco de deméncia.

Objectivos: Estimar, nas mesmas comunidades rural e
urbana jé investigadas em 2003, a incidéncia de deméncia e
respectivos factores de risco associados.

Metodologia: Um total de 1115 individuos com idades
entre 55 e 79 anos, participantes no estudo de 2003 e nao-
dementes, foram contactados para uma avaliacdo 2 anos
depois. Nos respondentes foi recolhida informacao clinica e
aplicada uma bateria neuropsicolégica padronizada, seguida
de uma consulta de Neurologia em todos os individuos com
uma pontua¢ao no MMSE inferior a 1 desvio-padrao abaixo
da média segundo a escolaridade. Os critérios de deméncia
foram os do DSM-IV. A incidéncia foi calculada por pessoa-
anos; para os nao-dementes considerou-se o tempo entre as
duas avaliacoes e para os dementes metade deste periodo.

Resultados: Nos 566 participantes no follow-up, 58,5%
residiam na drea urbana e 41,5% na area rural. A idade média
foi de 68,5 anos (dp=6,5), 62,4% eram mulheres e 41,5%
tinham menos de 4 anos de escolaridade. A incidéncia global
de deméncia foi de 6,8 (IC95%: 3,0-13,3) por 1000 pessoa-
anos, 9,1 (IC95%: 3,3-19,7) na populacao rural e 3,9 (IC95%:
0,5-14,1) na urbana. Além da ruralidade, relacionaram-se com
uma maior incidéncia a idade, o namero de factores de risco
vascular e a presenca de defeito cognitivo na avaliagdo inicial.
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Conclusoes: Os factores de risco vasculares sdo também
factores de risco demencial. A taxa de incidéncia segundo a
idade nao difere significativamente dos valores ja descritos a
nivel europeu, embora fazendo prever valores mais elevados

acima dos 80 anos de idade.
Compromisso: Bolsa n° 1279 da Fundacao Calouste Gulbenkian

Prevaléncia do Tremor Essencial:
Meta-andlise de Estudos de Base
Populacional

Dulce Neutel', Leonor Correia-Guedes?, Miguel Coelho'? Mério
Miguel Rosa'?, Joaquim Ferreira'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
- Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade Neuroldgica de
Investigacdo Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.
gocecamel@yahoo.com

Introducéo: O Tremor Essencial (TE) é uma das doencas
neuroldgicas mais frequentes. No entanto, os estudos de pre-
valéncia publicados apresentam uma grande diferenca de
resultados (0.008% a 22%), dificultando a sugestdo de uma
estimativa com maior precisao.

Objectivo: Estimar a prevaléncia do TE.

Metodologia: Foi realizada uma pesquisa electrénica de
todos os estudos de prevaléncia do TE, de base populacional,
publicados até Dezembro de 2008. Foi calculada uma estima-
tiva da prevaléncia do TE através de uma meta-anélise.

Resultados: Foram incluidos 28 estudos, de 19 paises, publi-
cados entre 1960 e 2008. Foi documentada uma heterogeneida-
de significativa nas estimativas de prevaléncia entre os vérios
estudos (Cochran's chi? p < 0,001 e I* > 90% em todas andlises).
A meta-andlise foi realizada usando um modelo de efeito alea-
torizado. A andlise conjunta dos 28 estudos estimou uma pre-
valéncia do TE de 0,8% (IC 95%; 0,5%-1,5%). Foram realizadas
andlises de sensibilidade incluindo apenas estudos: (1) com
defini¢do explicita dos critérios de TE — 1,3% (IC 95%; 0,7%-
2,2%); (2) critérios definidos de TE e realizacao de exame neu-
rolégico - 1,2% (IC 95%; 0,6%-2,1%). A andlise de um subgrupo
de estudos com definicdo explicita de TE e com participantes
com = 65anos estimou um valor de 4,6% (IC 95%; 2,5%-8,3%).

Conclusdo: A significativa heterogeneidade documentada
entre os vdrios estudos limita a validade da meta-andlise rea-
lizada. A variabilidade da qualidade metodoldgica dos estu-
dos incluidos pode constituir um dos factores justificativos
desta heterogeneidade. A prevaléncia do TE é mais alta no
estrato etario acima dos 65 anos. O valor mais baixo estimado,
sugere uma prevaléncia do TE de, aproximadamente, 1% da
populacdo em geral.

Distribuicao espacial da incidéncia
de Acidente Vascular Cerebral na cidade
do Porto

Rui Magalhaes?, Ana Isabel Marques®, Manuel Correia', M.
Carolina Silva®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto; 2-Instituto de Ciéncias Biomédicas de
Abel Salazar, Universidade do Porto, Porto; 3-Departamento de
Geociéncias, Universidade de Aveiro, Aveiro.

rmag@icbas.up.pt

Introdugio: A elevada incidéncia do primeiro Acidente Vas-
cular Cerebral (AVC) na vida na populacao do Porto no periodo
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de 1998-2000, pode ser explicada, para além dos factores de
risco individuais, por factores ambientais e sdcio-econémicos.
O objectivo deste trabalho é analisar a distribuicao espacial das
taxas de incidéncia de AVC e mostrar como podem ser usadas
para identificar dreas urbanas de risco mais elevado.

Material e Métodos: Foram usadas mdltiplas bases de
dados integradas num sistema de informacdo geogréfica
(SIG), nomeadamente os casos incidentes de AVC e os dados
meteoroldgicos dos registos didrios da temperatura maxima e
minima, pressdao atmosférica, humidade relativa e precipita-
¢do no periodo do estudo e ainda as caracteristicas sécio-
demogrdaficas da populagao residente na drea do estudo cons-
tantes do censo de 2001.

Resultados: A distribuicao espacial das taxas brutas de inci-
déncia de AVC indicou um cluster de alto risco na zona hist6-
rica do Porto (freguesias da Sé e Vitoria) e ap6s padronizacao
para a populacao europeia verificou-se um cluster envolvendo
as freguesias da Sé, Vitéria, Sdo Nicolau e Miragaia; em duas
destas freguesias, Sé e Sdo Nicolau, a proporcdo de AVC é mais
elevada ap6s exposi¢do ao frio. Recorrendo a subdivisao das
freguesias por seccoes, segundo o censos 2001, é possivel real-
car dentro destas freguesias quais as zonas de maior risco.

Conclusao: A andlise espacial das taxas de incidéncia de
AVC evidenciou um cluster de incidéncia mais elevada na
regido histérica do Porto coincidindo, em parte deste, uma
associacdo com parametros meteoroldgicos. As condi¢des de
habitabilidade e/ou socio-econémicas poderao explicar algu-
ma da variabilidade na incidéncia de AVC aqui encontrada.
Autilizagdo de um SIG permite explorar e gerar hipdteses rela-
tivas a factores que causam ou desencadeiam o AVC, assim
como ajuda a planear os cuidados de sadde.

Padrodes de referéncia e frequéncia
de doencas numa urgéncia de neurologia

Margarida Rodrigues, Alvaro Machado, Jodo Pereira, Carla
Ferreira, Joao Ramalho Fontes

Servico de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.
a.margarida.r@gmail.com

Introducéo: Os novos tratamentos para o enfarte cerebral
agudo motivaram uma reestruturagao dos servicos de urgén-
cia (SU). O conhecimento da realidade local é fundamental
para planeamento de estratégias de actuagao.

Objectivo: Caracterizacao dos padrdes de referéncia e fre-
quéncia de doencas observadas no SU.

Metodologia: Criacdo (em 2003) de folha para registo de
dados dos doentes no SU, incluindo dados demogréficos, pro-
veniéncia (triagem médica, outras especialidades, unidades
de saide), motivo de observacao, exames efectuados, diag-
noéstico e orientagdo. Seleccdo das primeiras duas folhas
preenchidas correctamente em cada més no ano 2007. Andlise
estatistica simples.

Resultados: Observados 540 doentes em 24 dias de urgén-
cia, registando-se uma afluéncia média de 23/dia; distribui-
¢do entre géneros equiparavel, com idade média de 56 anos (1
meés a 97 anos).

Destes, 40% foram referenciados pela triagem de clinica
geral, 25% transferidos de outros hospitais e 10% dos cuida-
dos de satde primdrios. Pelo INEM para a Via Verde AVC
foram referenciados 5% dos doentes.

O principal motivo para referenciagao foi o défice motor
(18%), seguido de perdas transitérias de conhecimento (17%),
cefaleias (14%) e alteracoes da consciéncia (13%).
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As doencas cérebro-vasculares constituiram o principal
diagnostico (29%), (enfartes cerebrais: 70%), seguido de crises
epilépticas (15%). Em 12% dos doentes nao foram encontra-
das alteracoes neuroldgicas e em 9% estas eram secunddrias a
patologia ndo neuroldgica. O doentes referenciados pela tria-
gem médica (médicos ndo especialistas) ndo apresentaram
mais frequentemente doenga ndo neurolégica (p>0,05).
Cefaleias primdrias corresponderam a 9% do total e vertigem
periférica a 6%. Ap6s a observacao, 48% tiveram alta, 15%
foram orientados para consulta e 10% foram internados.

Conclusdo: A maioria dos doentes observados dirigiu-se
directamente ao SU e o principal diagnéstico foi enfarte cerebral.

A caracterizacdo dos doentes observados no SU permite
delinear protocolos de referenciacdo e métodos de abordagem
mais eficientes com os recursos disponiveis em cada hospital.

Andlise do impacto da estimulacdo
cerebral profunda na necessidade de
terapéutica dopaminérgica e respectivos
custos na Doenca de Parkinson

Raquel Real', Maria José Rosas', Joao Massano', Miguel Gago',
Cristina Santos?, Paulo Linhares', Graca Sousa', Rosdlia
Fonseca', Claudia Sousa', Margarida Ayres Basto', Carina Reis’,
Carolina Garrett', Rui Vaz'

1-Unidade de Doengas do Movimento e Cirurgia Funcional,
Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto; 2-Servico de Bioestatistica e
Informatica Médica, Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto, Porto.

raquelmreal@gmail.com

Introducéo: A Estimulagdo Cerebral Profunda dos ntcleos
subtalamicos (ECP-NST) constitui uma opgao terapéutica efi-
caz nos doentes com Doenca de Parkinson Idiopatica (DPI)
em estadios avancados, mas dispendiosa a curto prazo.

Objectivos: Avaliar o impacto da ECP-NST na necessidade
de medicacao dopaminérgica e respectivos custos na DPI, um
ano apos cirurgia.

Metodologia: Foram incluidos consecutivamente 61 doen-
tes com DPI submetidos a ECP-NST. Todos os doentes apre-
sentavam follow-up minimo de 1 ano. A dose equivalente de
L-dopa foi calculada, em miligramas, de acordo com factores
de multiplicagdo previamente publicados, antes da cirurgia
(tratamento médico optimizado) e 12 meses ap6s a ECP. O
custo didrio da medicagao anti-parkinsénica efectuada pelos
doentes antes e 12 meses apds a cirurgia foi calculado, em
Euros, tendo em conta o pre¢o médio unitdrio (PMU) publi-
cado pelo INFARMED. As varidveis foram analisadas através
do Wilcoxon signed-rank test, tendo sido adoptado um nivel
de significancia de 0,01.

Resultados: Antes da ECP, 74% dos doentes estavam medi-
cados com uma associacao L-dopa+agonista dopaminérgico.
Ap6s 12 meses de follow-up, 70% dos doentes estavam medi-
cados com L-dopa (sem agonista). A dose didria equivalente
de L-dopa foi, em mediana, de 1050mg antes da cirurgia e de
400mg ap6s 12 meses de follow-up, o que corresponde a uma
reducdo mediana de 64% na dose didria equivalente de L-
dopa (p<0,001). O custo didrio da medicac¢ao anti-parkinséni-
ca foi, em mediana, de 5,4€ antes da cirurgia e de 0,9€ aos 12
meses de follow-up, o que corresponde a uma redugao media-
na de 81% (p<0.001).

Conclusdes: Na série de doentes analisada, houve uma
reducdo significativa na necessidade de terapéutica dopami-
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nérgica 12 meses ap6s a ECP-NST, o que se traduziu numa
reducdo significativa dos gastos com medicagdo anti-parkin-
sonica. A reduc¢do dos gastos com medicagdo anti-parkinséni-
ca nos doentes submetidos a ECP-NST contribuiu para mini-
mizar os encargos com a cirurgia.

Avaliacdo da descompressdo das
estruturas nervosas na fixacao da coluna
lombar por recurso a técnica minimamente
invasiva

Marcia Tizziani, Ana Matos Machado, Joaquim Reis, Mario
Gomes

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

ana_ammm@hotmail.com

Introducdo/Objectivos: O TLIF (transforaminal lumbar
interbody fusion) tem por objectivo a descompressao e a
artrodese intervertebral. E uma técnica indicada para trata-
mento de instabilidade vertebral por listesis de etiologia
istmica ou degenerativa e/ou pds-cirirgica. Recentemente,
tornou-se possivel realizar este procedimento por meios
minimamente invasivos, o que confere menor dor no pés-
operatério e consequentemente um internamento com
menor duracdo. Dada a menor drea de exposicao das estrutu-
ras do rdquis com o uso de tubos nesta técnica minimamente
invasiva considerou-se oportuno avaliar a descompressao
foraminal e canalar conseguida. Assim, foi revista a série de
doentes operados com esta técnica e de forma consecutiva
pelos autores, por um periodo de 2 anos, entre Janeiro de 2007
e Dezembro de 2008.

Material/Método: Procedeu-se a revisao dos casos em que
foi realizada a fixacdo da coluna lombar com recurso ao siste-
ma Quadrante® em combinag¢do ou nao com técnica percuta-
nea (Sextante®). Foram analisados os processos clinicos bem
como exames pré e pos-operatorios. Foram contactados tele-
fonicamente todos os doentes para avaliagao dos resultados
quanto a melhoria de sintomas.

Resultados: No periodo revisto foram feitas 17 intervencoes
cirtirgicas minimamente invasivas com as referidas técnicas de
artrodese lombar, por via transforaminal (TLIF). A idade média
dos doentes foi de 51 anos, numa proporc¢do de 5 homens: 12
mulheres. Dos casos submetidos a cirurgia, 14 eram referentes a
espondilolistesis, 3 eram de instabilidade pds-discetomia lom-
bar. Todos os doentes apresentavam dor radicular com caracte-
risticas mecanicas no pré-operatoério. As 17 intervencoes foram
realizadas com sistema Quadrante®, 4 em combinacdo com
Sextante®. Em 7 doentes foram abordados 2 niveis com fusao
intersomatica, em 2 destes foram colocadas cages e realizada
discectomia apenas num dos niveis. A fusao intersomética em
12 doentes foi realizada com cages bilaterais, em 5 unilaterais;
em todos os casos foram realizadas discectomia e foraminecto-
mias. Em todos os casos ocorreu melhoria da dor radicular e
raquidiana e ndo ocorreram défices neurolégicos de novo. O
tempo médio de internamento desde a cirurgia até a alta foi de
5 dias. Houve necessidade de reintervencao em 3 doentes para
reposicionamento dos parafusos (2) ou da cage (1). No acompa-
nhamento posterior destes doentes, entre 4 a 24 meses apds a
intervencdo cirurgica, 41% queixa-se de dor lombar residual
leve, 35% tém dor residual significativa e com necessidade de
medicagdo, 12% referem estar totalmente assintomaticos.
Houve 2 doentes que nao se conseguiram contactar.
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Conclusoes: Na pequena série de casos apresentados, a
técnica minimamente invasiva de TLIF, permitiu maximizar
0s objectivos de descompressao e estabilizacdo na patologia
da coluna lombar com menor dor no pés-operatério. Estas
vantagens tornaram-na um procedimento preferencial no
nosso Servico e pelos autores na fixagdo posterior da coluna
vertebral lombar em relagao a abordagem cldssica. Os pacien-
tes, na sua maioria, obtiveram melhoria dos seus sintomas
com regressdo da dor radicular, mas permaneceram com dor
lombar residual.

Cirurgia da coluna com acesso
minimamente invasivo

Anténio Fernandes Francisco, Sérgio Livraghi

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
— Hospital de Santa Maria, Lisboa.

affrancisco@gmail.com

Introducdo: A evolugdo das técnicas cirtrgicas das dife-
rentes especialidades segue algumas matrizes comuns, como
sejam a incorporacao de novas tecnologias, uma preocupacao
estética mais cuidada, aperfeicoamento de resultados e mini-
mizagdo do trauma cirtrgico. E neste contexto que tém sido
desenvolvidas as técnicas MISS (minimally invasive spine sur-
gery) ou MAST (minimal access spine techniques). Estas téc-
nicas pretendem atingir os mesmos resultados cirtirgicos que
as abordagens classicas, procurando simultaneamente redu-
zir a lesdo de musculos, articulacoes e ligamentos circundan-
tes. Desta forma serd possivel reduzir a morbilidade, quer a
curto prazo com a diminui¢do da dor pés operatéria, quer a
longo prazo com a melhor preservacao das estruturas anato-
micas perivertebrais.

Objectivos: Avaliar a experiéncia dos tultimos 2 anos quan-
to a resultados clinicos e aspectos da técnica cirurgica.

Material e métodos: Foram operados 50 doentes com téc-
nica MAST: 24 do sexo feminino, idades entre 22 e 70 (média
44). Utilizados 4 sistemas de acesso diferentes: METRX,
Pipeline, X Tubes e Quadrant. A distribuicdo por patologias é a
seguinte: 42 Hérnia discal lombar (HDL), 1 Estenose forami-
nal lombar, 1 Raiz conjunta lombar, 3 Espondilolistese dege-
nerativa lombar,1 Hérnia discal dorsal, 2 Estenoses foraminais
cervicais. Foram operadas 5 recidivas de HDL cuja primeira
cirurgia ndo pertence a esta série. Todos os casos sao mono-
segmentares: 40% nivel L5-S1, 40% nivel L4-L5. Igual propor-
¢do de casos quanto a lateralizagdo. Tempo de seguimento
entre 4 e 24 meses, média de 14 meses.

Resultados: O tempo cirdrgico para HDL no principio da
série foi de 120 minutos, tendo sido progressivamente reduzi-
do para aproximadamente 60 minutos. A cirurgia no caso das
espondilolisteses durou em média cerca de 180 minutos.
Nenhum doente necessitou de suporte transfusional.
Ocorreram 2 casos de lacerac¢ao dural, sem fistula de LCR. Nao
houve outras complicacdes ou intercorréncias. O tamanho
médio da incisdo cutdnea foi 2,5cm. Em nenhum doente se
colocou dreno. 49 doentes apresentaram melhoria sintomati-
ca e neurolégica , tendo havido deterioracgao algica e neurol6-
gica num doente. O tempo de internamento variou entre 24 e
48h. Dos doentes com actividade profissional, verificou-se
regresso ao trabalho em todos até as 6 semanas de pds opera-
tério. Apenas um doente manteve necessidade de analgésicos
ap6s a primeira semana. Com o actual seguimento nao se
registaram recidivas.
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Conclusdo: A complexidade da abordagem, limitagdes na
utilizacao dos instrumentos convencionais, curva de aprendi-
zagem e aspectos relacionados com indicacdes cirtrgicas sao
discutidos.

Os resultados clinicos sao sobreponiveis aos obtidos com a
abordagem cldssica, constituindo uma alternativa de acesso
védlida em cirurgia de Hérnia discal lombar e em Espondi-
lolistese monosegmentar. O conceito deste tipo de acesso
para a cirurgia de coluna é racionalmente vantajoso, consti-
tuindo uma tendéncia crescente em varios campos ciriirgicos,
com potencial utilidade na perspectiva de desenvolvimento
de cirurgia de ambulatério.

Fusao inter-somatica lombar
transforaminal (TLIF) por via minimamente
invasiva. Experiéncia do HSJ - 20 casos.

Clara Chamadoira, Paulo Pereira, Jorge Picallos, Pedro Silva,
Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto.
clarachamadoira@yahoo.es

Introducéo: Embora a fusdo inter-somdtica lombar por via
posterior (PLIF) tenha sido descrita hd mais de 60 anos, s6 nas
ultimas 2 décadas com o desenvolvimento dos espacadores
inter-somaticos, estas técnicas ganharam popularidade.

Apesar de a PLIF continuar a ser amplamente utilizada,
sdo muitos os cirurgidoes que preferem a TLIF para o trata-
mento de patologias raquidianas que exigem artrodese lom-
bar. Este procedimento oferece algumas vantagens em rela-
¢ao a PLIE nomeadamente a exposicao unilateral e a menor
retrac¢do das estruturas nervosas.

A utilizacdo de técnicas minimamente invasivas represen-
ta a mais recente modificagdo dos métodos utilizados para
obter uma fusao lombar inter-somaética, permitindo realizar o
mesmo procedimento cirirgico com uma menor desnervacao
e destruicdo da musculatura para-vertebral, reduzindo assim
alguns dos efeitos laterais associados as técnicas cldssicas e
condicionando, teoricamente, uma evolucao mais favoravel
no pés-operatorio.

Material e métodos: Os autores analisam retrospectiva-
mente os resultados preliminares de 20 doentes submetidos a
artrodese minimamente invasiva por via transforaminal
(TLIF) entre Fevereiro de 2007 e Janeiro de 2009. Os doentes
tinham entre 44 e 72 anos de idade e os motivos que levaram
a indicacao cirtrgica foram espondilolistese degenerativa (17
doentes), espondilolistese istmica (2 doentes) e recidiva de
hérnia discal lombar (1 doente).

Os niveis intervencionados foram L3-1L4 em 4 doentes, L4-
L5 em 11 doentes, L5-S1 em 3 doentes e fusao em 2 niveis em
2 doentes. Em 6 casos a técnica minimamente invasiva foi rea-
lizada com apoio de navegacao.

Resultados: O tempo operatério variou entre 120 e 300
minutos, em relacdo com a curva de aprendizagem e o ntime-
ro de niveis intervencionados. As perdas hemaéticas foram
sempre inferiores a 250cc. As complicacdes incluem um caso
de radiculopatia pés-operatéria, 1 hematoma epidural que
necessitou de drenagem cirtdrgica e um caso de infec¢ao da
ferida que resolveu com antibidticos orais. Todos os doentes
tiveram alta hospitalar entre o 3° e o 7° dia do pés-operatoério.

No pés-operatério houve uma melhoria média de 29% no
Indice de Incapacidade de Oswestry, de 34,5% na VAS lombar
e de 59% na VAS de membros inferiores.
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Conclusao: A técnica transforaminal minimamente invasi-
va para a realizagdo de artrodese lombar inter-somatica pode
ser utilizada de forma segura e eficaz, com taxas de complica-
coes sobreponiveis as da técnica cldssica. A dor no p6s-opera-
tério, perdas hemadticas e tempos de internamento sao signifi-
cativamente menores com abordagem minimamente invasiva.
Como em qualquer outra nova técnica, existe uma curva de
aprendizagem que deve ser ultrapassada com a experiéncia.

Experiéncia inicial no tratamento
da patologia degenerativa vertebral com
técnicas minimamente invasivas

Alvaro Lima
Servico de Neurocirurgia, Hospital da Luz, Lisboa.
asoareslima@netcabo.pt

Introducdo: Nos dltimos anos, a evolu¢do no tratamento
da patologia degenerativa vertebral tem sido no sentido de
desenvolver técnicas minimamente invasivas.

Estas técnicas permitem abordar o local da patologia por
incisdes cutaneas de menores dimensoes e trabalhar através de
canais, que reduzem a dissecdo e lesdo muscular necessarias.

Objectivamente estas abordagens permitem efectuar o tra-
tamento desta patologia com as técnicas cirtrgicas habituais,
com melhor iluminacdo e se necessario com amplificacao.

O objectivo principal da realizacao destas técnicas é acele-
rar a recuperagao p6s-operatdria, reduzindo a dor e permitin-
do uma mobilidade total mais precoce, e diminuir as even-
tuais sequelas relacionadas com a intervencdo cirurgica,
nomeadamente, a atrofia muscular..

Material e Métodos: Entre Novembro de 2007 e Fevereiro
de 2009 foram operados 9 doentes, 5 do sexo feminino, 5 do
sexo masculino, com idade média de 52,7 anos (28 - 63 anos),
com os seguintes diagndsticos: 3 doentes com estenose fora-
minal cervical, 6 doentes com hénias discais foraminais ou
extraforaminais e 1 doente com hérnia discal intracanalar.

Os doentes foram operados utilizando o material Metr'x ou
MAST- Quadrant, Medtronic, com apoio de microscépio 6pti-
co ou lupas de magnificacao.

Resultados: Nos doentes com estenose foraminal cervical
foi realizada foraminectomia e libertacao radicular, em dois
casos a 1 nivel e, no outro caso, a dois niveis. Nao houve inter-
corréncias, o tempo cirtrgico foi ligeiramente mais prolonga-
do e ndo houve perdas hematicas significativas.

No pés-operatério os doentes apresentaram melhoria da
sintomatologia e ndo usaram imobiliza¢do com colar cervical.
Estes 3 doentes tém follow-up médio de 10,8 meses e estdo
todos a trabalhar.

Nos doentes com hérnia discal lombar foraminal foi feita
abordagem extraforaminal, foraminectomia, excisao do frag-
mento discal extrusado e discectomia. Na doente com hérnia
discal intracanalar foi feita fenestracao interlaminar, forami-
nectomia, excisdo do fragmento extrusado e discectomia. Nao
houve intercorréncias, o tempo cirtargico foi ligeiramente
mais prolongado e ndo houve perdas hemaéticas significativas.

No pés-operatorio verificou-se um caso de recidiva de dor
radicular em doente operado a hérnia discal L5-S1 foraminal,
sem evidéncia de recidiva hernidria nos exames de controlo,
que cedeu com o tratamento anti-inflamatério com corticoi-
des. A doente operada a hérnia discal lombar intracanalar
apresentou quadro de lombalgias no pds-operatério, que per-
sistiram durante 6 semanas e melhorou com os tratamentos
de Medicina Fisica e Reabilitacao.
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Estes doentes tém follow-up médio de 4 meses, 5 doentes
voltaram ao trabalho, uma doente estd reformada e o outro
estd em convalescenca.

Conclusdes: A utilizacdo de técnicas minimamente invasi-
vas revelou bons resultados no tratamento dos casos de pato-
logia degenerativa da coluna vertebral apresentados e pensa-
mos serem particularmente Uteis nas abordagens foraminais
posteriores cervicais e nas abordagens extraforaminais lom-
bares, casos em que a relacdo entre o grau de disse¢ao mus-
cular necessdrio nas abordagens cléssicas e a drea especifica
de trabalho, é maior.

Efectivamente, a utilizagdo das técnicas minimamente
invasivas reduziu o traumatismo muscular e acelerou a reabi-
litacdo pds-operatdria e o regresso a vida activa.

Tratamento ambulatorio da hérnia
discal lombar no Centro Hospitalar do
Porto

Rodrigo Pedrosa, Alfonso Velasco, Rui Rangel

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

roipedrosa@yahoo.es

Histéricamente os doentes submetidos a procedimentos
cirtrgicos para o tratamento da hérnia discal lombar ficam
internados entre 1-3 dias de p6s-operatério. Em 2001 iniciou-
se no Centro Hospitalar do Porto (CHP) um programa para o
tratamento em regime ambulatério da patologia discal lom-
bar. Os doentes foram seleccionados conforme o protocolo da
Unidade de Cirurgia Ambulatéria (em func¢ao de factores cli-
nicos, sociais e logisticos).

Este estudo retrospectivo analiza 96 casos de doentes sub-
metidos a cirurgia ambulatéria no CHP entre 2001 e 2008. Os
critérios de alta foram baseados no Sistema de pontuacao
modificado para alta hospitalar pds-anestesia (PADSS). A esta-
dia média na Unidade de Cuidados Pés-Anestésicos foi proxi-
ma a 5 horas. A percentagem de satisfac¢dao dos doentes com
este procedimento foi de 75-80%. Nao foi observado aumento
de complicagdes decorrentes do procedimento. As conclusoes
principais deste estudo levam a afirmar que o tratamento
ambulatério das hérnias discais lombares é um procedimento
seguro em doentes seleccionados, aumentando a qualidade de
vida dos doentes com menor consumo de recursos.

Recidivas de hérnias discais
lombares: que resultados?

Pedro Silva, Clara Chamadoira, Paulo Pereira, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
pietroaps@yahoo.com

Introduc@o: As hérnias discais lombares recidivadas consti-
tuem uma entidade nosolégica frequente mas complexa, com
implicagdes importantes na capacidade funcional e na qualida-
de de vida do paciente, bem como na relacdo médico-doente.

Os critérios para reintervencao cirtrgica e a técnica a utili-
zar sd0 menos consensuais que no caso de uma primeira
intervencao, e os resultados da cirurgia sdo igualmente menos
homogéneos.

Importa, assim, identificar caracteristicas inerentes ao
paciente que possam influenciar o resultado da terapéutica
cirtirgica, o outcome funcional e o grau de satisfacao do doen-
te com o tratamento.
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Material e Métodos: Os autores fazem uma revisdo retros-
pectiva de 55 doentes operados entre 1999 e 2008 a hérnia dis-
cal lombar recidivada por médicos do Servico de Neurocirurgia
do Hospital de S. Jodo. Além de dados biogréficos e biométricos,
foi colhida informacao relativa a clinica antes da primeira cirur-
gia, resultado pds-operatoério e evolugdo clinica entre interven-
¢oes, queixas e estudo imagioldgico prévios a segunda cirurgia,
complicacoes e resultados desta. Estes foram avaliados com
recurso ao Oswestry Disability Index, Questiondrio de Zurich,
Stanford Score, Critérios de Odom e Questiondrio Roland
Morris. Foram também aferidos o grau de satisfacao do pacien-
te com o tratamento, a reintegracdo laboral, VAS para dor lom-
bar e do membro inferior e a necessidade de analgesia no pre-
sente. Nos casos em que o doente necessitou de reintervenc¢ao
cirdrgica ulterior, colheram-se dados sobre a(s) mesmaf(s).

Resultados: O tempo médio de follow-up apés a cirurgia
de recidiva foi de cerca de 39 meses. A média de idades era de
51,2 anos de idade a data da revisao e de 47,3 anos (entre 27 e
77) a data da cirurgia; 63,6% dos doentes eram individuos do
sexo masculino. O nivel mais afectado foi L5-S1 (n=29), segui-
do de L4-L5 (n=22). Todos os doentes apresentavam dor no
membro inferior antes das primeira e segunda intervencoes,
apesar de numa minoria ndo constituir o sintoma predomi-
nante. O tempo médio entre cirurgias foi de cerca de 58 meses
(entre 2 e 248). O tempo médio livre de sintomas ap6s a cirur-
gia inicial foi de 43,8 meses (entre 1 semana e 16 anos). Como
complicagdes da cirurgia de recidiva, registaram-se 2 casos de
fistula de LCR, um episédio de retencao urindria auto-limita-
do e um défice sensitivo radicular de novo. 11 doentes (20%)
vieram a necessitar de reintervenc¢do. Em termos globais,
cerca de 90% dos pacientes afirma-se satisfeito com o trata-
mento e repeti-lo-ia se pudesse voltar atras (grau de satisfacao
do Stanford Score médio = 8,26/10). Os resultados funcionais
globais foram também favordveis, com uma variacdo média
do Oswestry DI de -21,9 (entre +1 e -41). Os resultados da
cirurgia foram correlacionados com dados epidemiolégicos,
clinicos e imagiolégicos pré-operatdrios, bem como com
achados e ocorréncias intra-operatérias e encontrados facto-
res preditivos do outcome apés o tratamento cirtrgico.

Conclusdes: As recidivas hernidrias discais lombares sdo
extremamente varidveis no timing da sua apresentacao clinica.
O tratamento cirdrgico desta entidade possibilita bons resulta-
dos em termos sintométicos e funcionais, em particular quan-
do comparados com o pré-operatério. No entanto, existe um
grupo de pacientes cujos sintomas se perpetuam, condicionan-
do diferentes graus de incapacidade, que pode ser parcialmen-
te identificado com base em varidveis clinicas e epidemiolégi-
cas. O presente trabalho pretende contribuir para o reconheci-
mento dessas mesmas caracteristicas, realcando as varidveis
que se correlacionam mais fortemente com o resultado e que
deverdo ser consideradas quando é proposto o tratamento.

Uma co-morbilidade severa em
cirurgia do raquis: A doenca de Parkinson

Rui Vaz, Clara Chamadoira, Paulo Pereira, Paulo Linhares,
Maria José Rosas

Servicos de Neurocirurgia e Neurologia, Hospital de Sao Joao,
EPE, Porto.

rmvaz@netc.pt

Introducédo: Os doentes com Doenca de Parkinson (DP)

para alem da ma qualidade 6ssea e doen¢a neuromuscular
severa que caracterizam a DBsofrem os processos patolégicos
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e degenerativos que afectam o envelhecimento da coluna ver-
tebral normal. Estdo assim criadas as condigbes para que
possa ocorrer um mau resultado com cirurgia raquidiana nes-
tes doentes. A bibliografia sobre o tema é escassa, sugerindo
nestes doentes uma elevada taxa de complicacoes cirdrgicas.

Material e métodos: Os autores revém a sua experiéncia
com cirurgia raquidiana em seis doentes com DP avancada,
realcando as dificuldades de investigacdo clinica nos ja sub-
metidos a estimulacdo cerebral profunda.Quatro doentes sao
do sexo masculino. Todos tinham mais de 60 anos e foram
operados entre 2002 e 2008. Cinco destas cirurgias foram lom-
bares (3 laminectomias, 1 instrumentacdo, 1 discectomia) e
uma cervical (artrodese C1-C2).

Resultados: Descrevem-se os fracos resultados obtidos,
insatisfatérios em trés dos doentes. Comparam-se com os da
bibliografia e analisam-se as causas destes maus resultados

Conclusoes: Conclui-se que a DP constitui um factor de
risco elevado para cirurgia raquidiana , com uma taxa de com-
plicacoes muito alta. Realca-se por tltimo a importancia das
técnicas percutaneas e das técnicas minimamente invasivas
na orientacao terapéutica destes doentes.

Corporectomias Cervicais a 2 niveis
somaticos: avaliacdo de resultados a
longo prazo

Pedro Silva, Jorge Picallos, Paulo Pereira, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.
pietroaps@yahoo.com

Introducao: No contexto terapéutico da mielopatia espon-
dilética cervical com compressao medular atrds do corpo ver-
tebral, o papel da descompressao cervical anterior por corpo-
rectomia (seguida de colocacdo de enxerto e fixacdo com
placa) é conhecido de longa data.

Quando a descompressdao necessita ser efectuada entre
pelo menos 3 niveis discais (remog¢ao de 2 ou mais corpos ver-
tebrais), a taxa de complicacdes inerente a uma abordagem
mais extensa e a introdugdo de um enxerto mais longo é reco-
nhecidamente maior. Por outro lado, sendo a espondilose cer-
vical habitualmente uma patologia evolutiva, importa avaliar
os resultados a longo prazo ap6s uma cirurgia descompressiva.

O objectivo deste trabalho € avaliar a longo prazo os resul-
tados ap6s corporectomia cervical a 2 niveis em termos de cli-
nica, fusdo, evolugdo da patologia e satisfagdo com o procedi-
mento dentro da experiéncia do Servi¢o de Neurocirurgia do
Hospital de S. Joao.

Material e Métodos: Os autores reviram 35 doentes sub-
metidos a corporectomia cervical de 2 niveis sométicos com
introducao de enxerto bi-cortical ou tricortical de iliaco aut6-
logo e fixacdo com placa cervical anterior e parafusos mono-
corticais de titdnio, intervencionados entre 1995 e 2004.
Foram revistos os processos clinicos e reavaliados os pacien-
tes com vista a obter informacdes relativas as queixas e défices
neurolégicos prévios, a cirurgia e suas complicacdes, bem
como os resultados obtidos numa avaliacdo subjectiva e
objectiva, pelas Escalas de Cooper, Associacdo Japonesa de
Ortopedia (modificada por Chilles III et al.) e Nurick. Quando
foi impossivel o contacto com o doente, os dados foram obti-
dos a partir do dltimo registo clinico. Foi ainda realizada ava-
liagdo imagiolégica com Rx dindmico e RMN a fim de confir-
mar fusao do enxerto e grau de descompressao medular.

Resultados: O tempo médio de follow-up € de cerca de 65
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meses. Os doentes eram maioritariamente do sexo masculino
(n=21), com uma média de idades a data da cirurgia de 59,9
anos (36 a 77). Em termos clinicos, eram mais frequentes os
quadros com componente mielopdtico (>80%); o tempo
médio de evolugao pré-operatdria de sintomas foi de cerca de
27 meses. Os niveis operados foram predominantemente
C4+C5 (n=18) e C3+C4 (n=15). Em termos de complicacgoes,
ha a registar 2 casos de agravamento definitivo de défice pré-
vio com a cirurgia, bem como dois casos de infec¢do; 10 doen-
tes apresentaram queixas dolorosas significativas no local de
colheita do enxerto. Cerca de 90% dos doentes afirma-se satis-
feito com o procedimento. A avaliacdo funcional a longo
prazo revelou deterioracdo clinica em <20% dos pacientes.
A taxa de fusdo do enxerto foi de 100%.

Conclusdes: A corporectomia cervical de 2 niveis somati-
cos apresenta uma baixa taxa de complicacoes nesta série.
Estas sdo no entanto graves e parecem ter uma relacao proxi-
ma com o perfil etério e clinico pré-operatério. Nesta revisao
ndo se verificou nenhum episédio de faléncia de enxerto, o
que confirma a fiabilidade dos enxertos de iliaco autélogo
neste tipo de artrodese. A longo prazo, os resultados funcio-
nais sao favoraveis, variando no entanto com a escala aplica-
da. Também o grau de satisfagdo dos pacientes foi considera-
velmente alto. Apesar de um resultado pés-operatério favora-
vel a continuacdo da progressao da doenca traduziu-se numa
deterioracao clinica em alguns doentes.

Ressecdo radical de tumores da
coluna dorsal e lombar

Alvaro Lima, Bruno Santiago, Chuck Tan, Vitor Gongalves,
Catarina Viegas, Cdtia Gradil, Manuel Cunha e Sa

Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta.
asoareslima@netcabo.pt

Inroducdo: A ressecdo radical estd indicada em tumores
vertebrais primdrios, benignos agressivos ou malignos, e nos
tumores secunddrios, em doentes com bom estado geral,
doenca primadria controlada e auséncia de metastizacao disse-
minada. Sempre que possivel, o planeamento desta interven-
¢ao cirturgica deverd ser realizado com base no diagndstico
histopatolégico da lesdo, obtido por bidpsia. Idealmente, a
intervencado devera ser realizada numa tnica sessao cirdrgica,
apenas com abordagem posterior, na coluna dorsal, e com
abordagem posterior e anterior, na coluna lombar, com o
objectivo de ressecar a lesdo e estabilizar a coluna vertebral.

Material e métodos: Entre Marco de 2006 e Margo de 2009
foram operados 6 doentes com tumores da coluna vertebral e
lombar, primadrios e secundarios, em que se realizou uma res-
secao radical. Os doentes foram avaliados com a escala de
ASIA e, no caso dos tumores secundarios, utilizou-se também
a escala de Tokuhashi.

Em quatro casos, 3 de tumores secundérios e um de tumor
primdrio, foi feita apenas uma sessao cirdrgica, com aborda-
gem posterior, em 3 casos, e abordagens posterior e anterior,
no outro.

Em dois casos de tumor primadrio foram realizadas mais do
que uma sessao cirtrgica, com abordagens posteriores e ante-
ro-laterais, esquerda e direita.

Resultados: Nesta série foram tratados 3 doentes com
tumores primadrios e 3 doentes com tumores secundarios.

Um doente sexo masculino, 32 anos, com tumor de células
gigantes de L3, tratado, numa primeira sessdo, com aborda-
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gem posterior e antero-lateral esquerda, com remocao de ele-
mentos posteriores e corpo vertebral e estabilizagado, anterior
e posterior. Na segunda sessdo foi abordado por via antero-
lateral direita, para remoc¢do do corpo vertebral restante.
Esteve sempre sem défices neurolégicos (ASIA E). Apds a
segunda intervencao, foi tratado com radioterapia e tem fol-
low-up de 3 anos, sem recidiva.

Um doente sexo masculino, 63 anos, com o diagnéstico de
cordoma de L1, tratado inicialmente com abordagem poste-
rior, artrodese posterior e cifoplastia do corpo vertebral. Nesta
altura foi feito o diagnéstico de metastase de carcinoma indi-
ferenciado e foi feita radioterapia complementar. Poste-
riormente, verificou-se uma recidiva e foi feita uma aborda-
gem antero-lateral esquerda, com remocgao do corpo vertebral
e estabilizacao anterior. Nesta segunda intervencao foi feito o
diagnoéstico de cordoma e entdo foi feita uma 32 intervencao,
com abordagem antero-lateral direita, para remocao da parte
direita do corpo vertebral. O doente estd a aguardar realizacao
de tratamento com irradiacdo de feixes proténicos. Mantém-
se sem défices neurolégicos (ASIA E).

Uma doente do sexo feminino, 44 anos, com diagndstico
de displasia fibrosa de D12, incluida na série porque na altura
da intervenc¢do ndo havia diagnéstico histopatoldgico, em vir-
tude da bidpsia ter sido inconclusiva. A doente foi submetida
a ressecdo radical de D12, numa tinica sessdo cirtirgica, com
abordagem posterior e antero-lateral esquerda, e estabiliza-
¢do anterior e posterior. Sem défices neurolégicos (ASIA E).
Folluw-up de 8 meses sem intercorréncias.

Trés doentes com lesdes secunddrias: sexo masculino, 58,
67 e 69 anos, lesdes de D4 ? neoplasia da tiréide, D9 e D10,
neoplasia do pulmao, D7 neoplasia do recto. De acordo com a
Escala de Tokuhashi apresentavam pontuacdes de: 10,9 e 11,
respectivamente.

Todos os doentes apresentavam uma paraparesia ligeira,
grau 4/5 (ASIA D), que se mantém a data presente. Foram sub-
metidos a resse¢ao radical das vértebras envolvidas e estabili-
zagdo anterior e posterior, numa Gnica sessdo cirdrgica, com
abordagem posterior.

Conclusdo: Nos doentes com lesdes tumorais vertebrais
primadrias e secunddrias, sempre que indicado, deverd ser feita
uma tentativa de ressecdo radical vertebral e estabilizagao,
permitindo uma melhoria do progndstico e da qualidade de
vida dos doentes. A ressecao radical e estabilizacdo dos tumo-
res da coluna dorsal podem ser realizadas por uma unica
abordagem posterior, evitando as complicacdes das aborda-
gens anteriores. No caso dos tumores da coluna lombar a esta-
bilizacao vertebral obriga a uma abordagem antero-lateral
complementar, para estabilizagdo da coluna anterior, de
forma a evitar lesdes radiculares.

Navegacao raquidiana com fusao
fluoro-TAC: uma mais-valia?

Paulo Pereira, Jorge Picallos, Clara Chamadoira, Pedro Silva,
Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.
paulompereira@netc.pt

Introducdo: Se é hoje inquestiondvel que as técnicas de
navegacdo revolucionaram a cirurgia intracraniana, optimi-
zando a localizagdo intra-operatéria e aumentando a segu-
ranca das remocdes tumorais, as aplicagoes desta tecnologia a
cirurgia raquidiana sdo menos alvo de consensos. Uma das
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dificuldades da utilizagdo da navegagdo na cirurgia raquidia-
na decorre do facto de a coluna vertebral ser constituida por
elementos maveis entre si e em relacdo ao sistema de referén-
cia e desse movimento se poder traduzir num erro de locali-
zagdo entre a imagem virtual e a posicao real. A fusdo entre
imagens de TAC obtidas antes da cirurgia e de fluoroscopia
intra-operatéria teria a vantagem de adaptar a imagiologia
pré-operatéria a posicao real entre as vértebras durante a
cirurgia. Outra vantagem seria a projec¢ao de uma imagem
virtual de cada instrumento cirdrgico ou implante em multi-
plos planos nas imagens tridimensionais construidas a partir
da fusao entre a TAC e a fluoroscopia intra-operatéria.

Material e Métodos: Os autores revéem a experiéncia do
Servigo de Neurocirurgia do Hospital de S. Jodo desde 2004 na
utilizacdo de Navegacdo em cirurgia raquidiana usando fusao
de imagens de TAC com fluoroscopia intra-operatéria.

Esta tecnologia foi usada em 20 doentes em cirurgia tran-
soral (4), fixacdo atlanto-axial (1), fixacdo cervical posterior
(1), téraco-lombar (1), lombar (11) e lombo-sagrada (2). Os
procedimentos téraco-lombo-sagrados (14) foram realizados
quer em cirurgia aberta (2) quer minimamente invasiva (12).

Nos casos em que nao foi possivel realizar a cirurgia com a
Navegacao foram revistos os problemas técnicos diagnostica-
dos e as solu¢des encontradas.

Nas cirurgias de instrumentacao realizadas com Navegacao
(16) foi revisto no poés-operatério o posicionamento dos
implantes.

Resultados: Em 4 doentes foi abandonado durante a cirur-
gia o uso de Navegacao por dificuldades técnicas (3 casos) ou
erro entre as imagens virtuais e os achados intra-operatdrios
(1 caso). Dos problemas técnicos encontrados que impediram
uma correcta utilizacdo da Navegacao salientam-se dificulda-
des da aquisicdo de imagens de fluoroscopia (posicao do C-
arm, qualidade das imagens, parasitagem quantica), danifica-
¢ao dos instrumentos (“estrelas” de referéncia da espinhosa e
do Suretrack), dificuldades na fusdo de imagem e avaria da
camara de infra-vermelhos.

Dos 68 parafusos introduzidos com recurso a Navegacao (2
massas laterais C1, 2 pars C2, 2 massas laterais C6, 2 pedicula-
res C7, 2 pediculares T12, 54 pediculares lombares e 4 pedicu-
lares S1), 64 (94%) encontram-se correctamente posiciona-
dos. Apenas 1 parafuso apresentou uma violacdo de 8mm da
parede medial do pediculo com significado clinico (dor radi-
cular sem défice). A imagiologia pds-operatéria permitiu
identificar outros 3 parafusos com violagdes das corticais sem
significado clinico (1 da cortical anterior do corpo, 1 da pare-
de medial e 1 da parede superior do pediculo).

Nas artrodeses inter-somdticas lombares transforaminais
(TLIF) minimamente invasivas com recurso a Navegacao (8
casos) o tempo médio de fluoroscopia foi de 20 segundos, sendo
de 150 segundos nos casos em que nao foi utilizada navegacao.

Conclusdes: Em termos de localizagdo dos parafusos de
fixacdo a Navegacdo revelou-se uma técnica fidvel. A reducao
do tempo de fluoroscopia intra-operatéria é muito significati-
va. As sucessivas avarias e dificuldades técnicas encontradas
em multiplos procedimentos foram a principal dificuldade na
utilizacdo da Navegacdo em cirurgia raquidiana. Novas tecno-
logias de localizagdo e navegacdo intra-operatoria poderdao
ajudar a ultrapassar estas desvantagens.
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Evolucdo das biopsias de lesdes
cerebrais

Joaquim Monteiro, Miguel Correia, Carlos Calado, Pedro Roque,
Anté6nio Baptista e Maia Miguel

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
monteiroja@netcabo.pt

Introducéo: A expansdo dos exames de tomografia axial
computorizada (TAC) e de ressonancia magnética (RM) per-
mite uma identificagdo cada vez mais precoce das lesdes
tumorais cerebrais. Na maioria dos casos trata-se de lesdes
secundarias que nao necessitam de confirmacao histopatolé-
gica. Pelo contrério, a biopsia pode ser decisiva para o trata-
mento quando a lesdo cerebral é a primeira manifestacdo da
doenca ou nos casos de SIDA em que nao ha resposta ao tra-
tamento empirico. Ao longo dos anos os autores tém usado
diferentes técnicas de orientacdo da agulha que incluem: a
estimativa feita pelo neurocirurgiao, marcacao com o LASER
da TAC, biopsia por estereotaxia e por tltimo biopsia por neu-
ronavegacdao com agulha adaptada ou com agulha especifica.

Material e métodos: Os autores fazem uma descricao dos
diferentes métodos usados para biopsia de lesdes cerebrais e
analisam uma série de 61 doentes, com inicio em 2004, que
foram sujeitos a biopsia com agulha guiada por neuronavegacao.

Conclusdo: A biopsia com o auxilio de neuronavegacao é
mais confortdvel para o doente, permite estudar o percurso
real da progressao da agulha de biopsia, possibilita a escolha
de novos alvos de biopsia durante a cirurgia e rentabiliza o
funcionamento do bloco operatério ao evitar que o exame de
imagem seja feito no dia da cirurgia.

Utilidade da bidpsia por estereotaxia
em doentes com mais de 65 anos com
tumor cerebral

Miguel Ferreira, Célia Pinheiro

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

miguelfsferreira@gmail.com

Contexto: O procedimento de biopsia cerebral por estereo-
taxia é frequentemente utilizado para obter o resultado histo-
légico que auxilia no diagndstico de uma lesao tumoral cere-
bral. E realizado habitualmente em lesdes profundas de alto
risco de défice neurolégico importante, mal definidas imagio-
légicamente, sem indicacdo de ressec¢ao ou em doentes de
alto risco cirtirgico. Um correcto diagnéstico permite decidir
melhor quanto ao beneficio de utilizacdao de meios terapéuti-
cos complementares e assim a uma melhor orientacao destes
doentes. O objectivo deste estudo foi analisar a utilidade de
realizacdo deste procedimento, em doentes com mais de 65
anos de idade, para a decisao da atitude terapéutica.

Metodologia: Foi realizado um estudo retrospectivo
incluindo todos os doentes que foram submetidos a biopsia
por estereotaxia no servico de Neurocirurgia do Hospital de
Santo Anténio do Centro Hospitalar do Porto no periodo com-
preendido entre 1 de Janeiro de 2004 e 31 de Dezembro de
2008. Foram realizadas 190 biopsias em 182 doentes, 95 do
sexo masculino e 87 do sexo feminino, cuja idade média foi de
aproximadamente 60 anos de idade. Destes foram selecciona-
dos os 75 doentes com mais de 65 anos de idade tendo sido
excluidos os 8 doentes cuja informacao clinica presente nos
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seus processos hospitalares nao se encontrava disponivel por
motivos administrativos aquando da realizacao do estudo.
Assim, ficou constituida a amostra em estudo por 67 doentes,
38 do sexo masculino e 29 do sexo feminino, com idade média
de aproximadamente 72 anos.

Resultados: Dos 67 doentes incluidos no estudo chegou-se
as seguintes conclusoes:

Co-morbilidades importantes identificadas apenas em 30
doentes;

As formas de apresentacdo foram défice neurolégico pro-
gressivo em 58 doentes, dos quais 9 apresentaram também
sinais e sintomas de hipertensao intracraniana e 6 com crises
convulsivas acompanhantes, e apenas 5 doentes apresentaram
crise convulsiva inaugural e outros 5 doentes sinais e sintomas
de hipertensao intracraniana; A média de apresentacdo da pon-
tuacgao da escala de Glasgow foi de 14 sendo que 27 apresenta-
ram valor de 14 e 33 valor de 15; Verificou-se ainda que 18 doen-
tes apresentavam indice de Karnofsky de 80-100 e 49 50-70;

O diagndstico foi obtido com o pedido de exame de ima-
gem no contexto de suspeita clinica de lesdo intracraniana
sendo que 60 doentes realizaram TAC-CE dos quais 38 realiza-
ram também RMN-CE e em 7 doentes foi pedido apenas RMN-
CE; Neste contexto foram realizadas as biopsias cerebrais por
estereotaxia com a finalidade de obter a histologia da lesao.
Assim, imagiologicamente foi admitido em 47 doentes o diag-
nostico de tumor da serie glial tendo sido verificado através da
anatomia patoldgica astrocitoma com diferentes graus de
malignidade em 42 doentes. Foi admitida lesdo isquémica em
2 doentes e em 3 o resultado histolégico foi inconclusivo sendo
que 2 doentes repetiram o procedimento 2 meses depois tendo
sido confirmado o diagnostico de astrocitoma maligno e o ter-
ceiro doente faleceu antes de se ter repetido a biopsia; Ainda
através da imagem em 7 doentes foi verificado lesdes cerebrais
multiplas e apds obtencdo de histologia verificou-se corres-
ponderem a linfoma em 2 doentes, metastases de Carcinoma
do célon num doente, astrocitoma maligno em 3 doentes e
num ultimo o resultado foi inconclusivo e faleceu antes de
repetir o procedimento; Finalmente 7 doentes apresentavam
suspeita imagiologica de linfoma nos quais se verificou histo-
logicamente o diagnostico em 3 doentes, se modificou o diag-
nostico para astrocitoma maligno em 4 doentes e foi inconclu-
sivo em outros 2 que deverao repetir o procedimento em 2009.

Dos 32 doentes apresentados em CE de grupo oncolégico
em apenas 8 doentes foi decidido realizar tratamento comple-
mentar com QT e RT e em 7 RT paliativa.

Bidpsia estereotaxica sequida de
exérese cirdrgica - concordancia
diagnéstica

Vinia Almeida'?, Alexandre Campos®, José Pimentel"* e Grupo
de Cirurgia Estereotéxica®

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia, 3-
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
— Hospital de Santa Maria, Lisboa.

vnia.almeida@gmail.com

Introducio: A Bidpsia Estereotéxica (BE) € um método que
permite obter tecido lesional para diagndstico neuropatolégi-
co. A precisao diagnodstica, medida pela concordancia com o
diagnéstico histolégico definitivo na peca operatéria ou
autoépsia, estd insuficientemente estudada.

Objectivo: Determinar a precisdo da BE no diagnéstico de
lesdes cerebrais.

Metodologia: Estudo retrospectivo de BE consecutivas,

Sinapse

realizadas entre Julho de 1991 e Outubro de 2008, cuja lesao
foi posteriormente objecto de exérese cirtirgica. Os diagnosti-
cos neuropatolégicos da BE e peca operatéria foram revistos
e, quando a BE permitiu um diagnéstico definitivo, a concor-
dancia no diagndstico histolégico foi determinada. Estudou-
se também se o diagnoéstico histolégico e tempo entre BE e
cirurgia influenciaram a concordéancia diagnéstica.

Resultados: Foram incluidos 46 casos (7,4% do total de BE
realizadas), 72% do sexo masculino, com idade média de 42
anos. Os diagndsticos mais frequentes foram astrocitoma (17
casos), oligodendroglioma (11 casos) e metdstases cerebrais (3
casos). Apenas um caso ndo neoplésico foi submetido a exére-
se cirtirgica. Em 12 casos nao foi possivel obter um diagnésti-
co definitivo (tecido nervoso normal ou lesdes elementares do
SNC em 6 casos e tecido com invasdo/presenca de células
neoplésicas ou inflamatérias em 6 casos). Nas BE que permi-
tiram diagndstico definitivo, este foi concordante com o diag-
nodstico da peca operatéria em 76% dos casos e no grau de
anaplasia em 73%. O diagnéstico de metdstases cerebrais
pareceu estar associado a maior concordancia diagndstica.
O tempo entre BE e recessao cirurgica influenciou a concor-
dancia no grau de anaplasia.

Discusséo: Verificou-se que o diagndstico histolégico defi-
nitivo da BE foi concordante com o diagnéstico da peca opera-
téria em cerca de trés quartos dos casos. Os resultados encon-
tram-se dentro dos resultados previamente publicados, embo-
ra a comparacao seja dificil de valorizar face a heterogeneida-
de dos resultados e metodologia utilizadas.

72 Neurinomas tratados por
Radiocirurgia na Clinica Quadrantes

Anténio Gongalves Ferreira, Manuel Herculano Carvalho,
Alvaro Almeida, Rosdrio Vicente, Justo Ujidos, Nuno Teixeira,
Lilia Moreno, Pedro Carvoeiras, Miguel Ramalho

Clinica Quadrantes, Lisboa.

ajgonfer@fm.ul.pt

Introducéo: A Radiocirurgia € uma modalidade terapéuti-
ca muito importante no tratamento dos neurinomas intracra-
nianos, seja como primeira opcao seja como complemento da
microcirurgia. As indicacdes usadas para Radiocirurgia na
Clinica Quadrantes foram: indicacdo primdria das lesdes até
2-3cm de diametro e indicag¢do secunddria para tratamento
do residuo pds-operatério das lesdes maiores. A revisao desta
série de casos tratados com Radiocirurgia Conformacional
Dinamica (Linac de 6 MEV e Colimador MicromultilAminas)
visa analizar os resultados terapéuticos e os efeitos colaterais
(vestibulares, auditivos, motores e sensitivos) encontrados no
follow-up a prazo.

Material e Método: Em 5 anos foram tratados 72 doentes
com Neurinomas (de um total de 328 doentes com 432
lesoes), 37 essy , com idades entre 19 e 85 anos (m: 48a): 70
neurinomas VIII, 1 facial e 1 hipoglosso. Os volumes variaram
entre 0.13cc e 10.67cc (m: 3.2cc), sendo 28 tumores gr.I e 34
gr.IT; 40 lesoes eram esquerdas e 32 direitas (3 doentes tinham
lesdes bilaterais). 36 doentes tinham sido previamente opera-
dos; 4 doentes tinham neurofibromatose: 3 de tipo II, 1 de tipo
I, e 1 doente tinha também um meningeoma. A isodose-mar-
gem (curva de 80%) foi 12-16Gy (m: 14Gy) em 5 a 11 arcos (m:
6 arcos). 50 doentes tém um follow-up =1 ano e 25 =2 anos.

Resultados: Com um follow-up de 1-58 meses (média: 30m.)
em 54 doentes (18 perdidos para follow-up) obteve-se controlo
clinico e imagioldgico das lesdes em 100% dos neurinomas
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mesmo com neurofibromatose;. Os efeitos secunddrios persis-
tentes observados foram neuropatias dos VIII (4), VII (4) e V (3)
em neurinomas. Serdo apresentados em detalhe os resultados
respeitantes a preservacao da audicgdo, equilibrio, motricidade
e sensibilidade faciais correlacionadois com o volume lesional,
o seu grau e a dose de radiacdo administrada.

Conclusdes: A Radiocirurgia Conformacional Dinamica é,
na experiéncia da equipa da Clinica Quadrantes, uma tera-
péutica muito eficaz e segura, andloga aos centros congéneres
internacionais e, nas lesdes pequenas, comparavel favoravel-
mente a microcirurgia.

Via Supraorbitdria - acesso
minimamente invasivo a regido supra-selar

Patricia Polénia, Josué Pereira, Joana Silva, Paulo Linhares, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
titapolonia@yahoo.com.br

Introducéo: Os tumores da regido selar sao abordados pre-
ferencialmente por via transesfenoidal. No entanto, as lesdes
do diafragma selar e/ou supraselares sdo, contrariamente a
generalidade das lesdes da hipofise, inacessiveis pela via nasal
transesfenoidal. A via subfrontal (craniotomia bicoronal) é
ainda, para grande parte dos neurocirurgioes, o acesso cldssi-
co nestes casos. Trata-se contudo de um acesso cirtrgico
extenso, com morbilidade nao desprezivel. O advento e cres-
cente desenvolvimento de técnicas cirtirgicas minimamente
invasivas tem sido ténica nos tltimos anos, e a Neurocirurgia
ndo é excepcdo. Neste contexto, a via supraorbitaria (via S.0.)
permite a abordagem de lesdes nesta localizacdo através de
um acesso pequeno, unilateral, menos agressivo, e conse-
quente reducao dos tempos de internamento e potenciais
complicagoes/morbilidade.

Material e métodos: Revisdo retrospectiva de 10 doentes
operados no Servico de Neurocirurgia do HSJ entre 1999 e
2008 por via S.O.. Apresentavam idades compreendidas entre
19 e 75 anos, sendo 5 doentes do sexo feminino e 5 do sexo
masculino. Tratava-se de 9 casos de adenomas hipofisarios (7
dos quais com histodria de cirurgia(s) prévia(s) por via transes-
fenoidal) e 1 de meningioma do tubérculo da sela.

Resultados: Foi obtida remocgao total da lesao em 6 dos 10
casos apresentados. Nenhum dos doentes apresentou com-
plicacdes relacionadas com a técnica cirtirgica ou agravamen-
to dos défices prévios. Um doente faleceu por doenca nao
relacionada com a cirurgia (isquemia mesentérica). Em média
os doentes tiveram alta ao 4° dia pés-operatdrio. Todos os
doentes se mostraram satisfeitos com o resultado estético
final. O tempo de seguimento médio €, a data, de 47 meses.

Conclusao: Dados os resultados obtidos, pensamos que a via
S.0. é uma abordagem cirdrgica minimamente invasiva a consi-
derar, nomeadamente como alternativa a abordagem subfrontal
classica, quando em presenca de lesdes da regido hipotdlamo-
hipofisaria exclusivas do diafragma selar e/ou supraselares.

Cirurgia transesfenoidal
endoscopica de lesdes selares: revisdo de
série (115 casos clinicos)

Josué Pereira, Patricia Pol6nia, Davide Carvalho, Irene
Bernardes, Ligia Castro, Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
josuepereira@sapo.pt
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Os autores revéem a série de 115 casos de tumores da
regido selar e supra-selar orientados no ambito do Grupo
Multidisciplinar de Oncologia Hipofisdria do Hospital de S.
Joao operados por via endoscopica nos tltimos 8 anos.

Com idades compreendidas entre os dezassete e os oiten-
ta e dois anos, 44 doentes sao do sexo masculino (38 %). Sao
apresentados os resultados em termos de distribuicao por:
apresentagdo clinica (64 adenomas nao funcionantes, 22
doencas de Cushing, 24 acromegalias, 2 prolactinomas, um
craniofaringioma, uma fistula esfenoidal de liquor, um nao
classificado), morfologias, topografica (classificagdo de
Hardy) e anatomopatoldgica (imunocitoquimica), grau de
remocao tumoral, terapéuticas complementares efectuadas e
resultados-situacao clinica actual. A andlise estatistica apoia-
se no programa SPSS vs 16.0.

Evidenciam-se algumas particularidades de relevo neste
acesso, endoscopico, a regido selar (projeccdo simultanea de
pequenos videos), limitacdes e vantagens, quando comparado
com o0 acesso microcirirgico, cldssico, nasal paraseptal transes-
fenoidal, no qual o autor tem uma série de 139 doentes operados.

O recurso a neuronavegacao, a disponibilidade de camaras
de alta definicao, a cirurgia a quatro maos, a remogao do cor-
neto médio e o retalho livre mucoso do septo nasal sdo algu-
mas das modificacdes da técnica endoscdpica inicial que per-
mitem uma cirurgia mais rapida, segura e eficaz, com redugao
da morbilidade.

Cateterizacdo dos Seios Petrosos
Inferiores na Sindrome de Cushing

Lia Lucas Neto, David Rodrigues, Luisa Biscoito, José Miguéns,
Jorge Campos

Servico de Imagiologia Neuroldgica, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE - Hospital de Santa Maria, Lisboa.
lia_neto@yahoo.com

Introducio: A Sindrome de Cushing (SC) é uma entidade
clinica caracterizada principalmente por hipertensao arterial,
diabetes mellitus, obesidade central, face em “lua cheia”, estrias
abdominais, hirsutismo e osteoporose. Estas manifestacoes sao
secunddrias a uma hipercortisolémia patolégica mantida, que
pode ser dependente ou independente da hormona adrenocor-
ticotréfica (ACTH). Cerca de 80% dos doentes com SC tem ade-
nomas da hipéfise secretores de ACTH, sendo esta etiologia
referida como Doenga de Cushing (DC). Aproximadamente
15% tem um tumor produtor de ACTH noutro local, tipicamen-
te no pulmao. Os restantes 5%, ACTH independentes, tém
geralmente doenca autébnoma da gandula supra-renal.

Na maioria dos doentes a causa do SC pode ser estabeleci-
da com testes bioquimicos (testes de supressao pela dexame-
tasona e estimulacgao periférica com hormona libertadora de
corticotrofina - CRH) ou por imagiologia. No entanto, estes
testes apresentam baixa sensibilidade e especificidade. Por
outro lado, é frequente as imagens de Ressonancia Magnética
(RM) da hipoéfise serem pouco esclarecedoras quanto a exis-
téncia de um microadenoma.

A cateterizacao dos Seios Petrosos Inferiores (IPSS) é um
procedimento usado no diagnéstico diferencial da DC quando
ha uma suspeita clinica de um adenoma hiperfuncionante da
hipéfise e os métodos bioquimicos e imagiolégicos foram
inconclusivos. Na IPSS os niveis de ACTH medidos no sangue
venoso recolhido perto da hipéfise sao comparados com os
niveis sanguineos periféricos antes e ap6s estimulo com CRH.
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Se a razao entre esses valores for =2 em estado basal (ou =3
apo6s administracao de CRH), estamos perante um SC hipofi-
sdrio. De outra forma, o SC tem origem ectépica. Os gradientes
entre seios petrosos direito e esquerdo podem ser tteis na late-
ralizacao de pequenos adenomas intrahipofisarios.

Objectivos: Avaliar o papel da cateterizaciao bilateral e
simultdnea dos Seios Petrosos Inferiores no diagnéstico dife-
rencial da SC e na determinacao da lateralidade de adenomas
hipofisérios.

Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos registos
meédicos de 5 doentes com SC, 1 do sexo masculino e 4 do sexo
feminino, com idades compreendidas entre os 28 e 0s 70 anos,
que realizaram IPSS no Servico de Neurorradiologia do
Hospital de Santa Maria entre os anos de 2005 e 2008.

Para o procedimento todos os doentes foram submetidos a
anestesia e anticoagulacdo com heparina. Foram punciona-
das e cateterizadas as duas veias femurais e colocados catéte-
res de trabalho em ambos os seios petrosos inferiores.O seu
posicionamento foi confirmando por fluoroscopia (venogra-
fia). Foram recolhidas amostras simultaneas de sangue do
seio petroso (SP) direito, SP esquerdo e de uma veia periférica
(VP) no estado basal, 5, 10 e 15 minutos ap6s a estimulacao
com 100pg de CRH. Determinou-se a origem hipofisaria ou
ectopica da SC e para definir a lateralidade do adenoma utili-
zou-se como valor de referéncia uma razdo entre os seios
petrosos = 1,4.

Resultados: Foi possivel em todos os doentes efectuar a
cateterizacdo bilateral dos seios petrosos e recolher as amostras
de sangue. Nao se verificaram complicagdes técnicas ou clini-
cas. Em 2 doentes foi estabelecida uma fonte ectépica de ACTH
(SP/VP<2). Destes, um doente foi operado a um tumor carci-
ndide atipico do pulmao e outro realizou suprarrenalectomia
bilateral. Dos 3 doentes com DC, a IPSS permitiu determinar a
lateralidade em 2, um deles foi confirmado anatomo-patologi-
camente e o outro aguarda cirurgia. No dltimo doente a IPSS
nao foi conclusiva mas, o microadenoma foi identificado intra-
operatériamente e confirmado por histologia. As doentes ope-
radas apresentaram normalizacdo dos niveis de cortisol.

Conclusdo: Na nossa série a IPSS foi um procedimento
bem tolerado e seguro. Revelou-se eficaz para o diagndstico
diferencial da SC e uma ferramenta til na localizacdo e pla-
neamento da cirurgia da DC.

Paragangliomas Jugulo-Timpanicos.
Técnica Cirdrgica e Experiéncia dos
Servicos de ORL e Neurocirurgia do H. de
Egas Moniz

Gongalo Neto d'Almeida, Pedro Escada, Gabriel Branco, Pratas
Vital

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

netodalmeida@mail.com

Introdugdo: Desde 1987 que os Paragangliomas Jugulo-
Timpanicos sdo operados no Hospital de Egas Moniz por uma
equipa constituida por Otorrinolaringologistas e Neuroc-
irurgides, com o apoio dos Neuroradiologistas. A experiéncia
acumulada justifica a andlise dos resultados correspondentes,
no que diz respeito a cura da doenga e minimizagao da morbi-
lidade. Uma vez que a qualidade de vida destes doentes depen-
de também de uma reabilitacdo adequada dos défices previsi-
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veis, a colaboragdo da Cirurgia Pldstica e da Oftalmologia é
também mencionada.

Material: Entre 1987 e 2008 foram operados 27 doentes.
A técnica cirdrgica realizada foi a Via da Fossa Infratemporal
de Fisch em todos os casos, que foi realizada por uma equipa
fixa de trés cirurgides. A embolizagao pré-operatoria foi reali-
zada em 24 doentes.

Métodos: No que respeita aos 27 doentes operados, é des-
crita a técnica cirtrgica realizada e particularizadas as suas
dificuldades, variantes e acidentes anatémicos da regido.

Sao também referidos os aspectos diagnésticos mais
importantes e o estadiamento dos paragangliomas com rele-
vancia para a abordagem cirtrgica.

A mortalidade, morbilidade e complicacdes registadas sao
também mencionadas.

Por ultimo sao referidas as possibilidades terapéuticas do
défice mais frequentemente observado: a paralisia facial, com
énfase para o papel da Cirurgia Pldstica e da Oftalmologia na
sua reabilitacao.

Resultados: A remocao total do tumor foi alcancada em 52%
dos casos, e na maior parte dos restantes a doenca residual
manteve-se controlada. Registaram-se 2 mortes por pneumo-
nia no pés-operatério e a morbilidade foi sobreponivel a regis-
tada em outras séries disponiveis na literatura médica.

Conclusdes: A cirurgia dos paragangliomas jugulo-timpa-
nicos constitui um desafio consideravel, pois implica a fami-
liaridade com a abordagem cirtrgica das dreas mais comple-
xas do osso temporal e da regido cervical, associada a aplica-
¢do de técnicas neurocirdrgicas mais diferenciadas. Por essa
razao é necessdria a constituicao de equipas oto-neurocirur-
gicas que devem concentrar o tratamento desta patologia,
Unica forma de diminuir a morbilidade e mortalidade asso-
ciadas a mesma.

Tendo presente a preocupagdo com a reabilitacdo méxima e
qualidade de vida no pés-operatério, a colaboragao da Cirurgia
Plastica e da Oftalmologia tem tido importancia crescente.

Resseccdo cranio-facial -
Exposicdo retrospectiva de 43 casos de
tumores naso - etmoidais

José Luis Alves', Ricardo Velasco', Bruno Costa', Armando
Lopes', José Gustavo Soares', Armando Rocha', Joao Henriques
Pereira’, Joao Ganho?, Francisco Branquinho®

1-Centro de Neurocirurgia de Coimbra - Centro Hospitalar de
Coimbra, Coimbra; 2-Servico de Cirurgia de Cabeca e Pescoco,
IPO Coimbra, Coimbra.

jlmaviana@hotmail.com

Introducéo: As lesdes neopldsicas naso-etmoidais (tumo-
res benignos ou malignos que se originem ou envolvam a
lamina crivosa ou o nervo olfactivo) constituem um grupo de
tumores de abordagem complexa. As suas especificidades,
como sendo as diferentes origens anatémicas da formacao
tumoral, o diagndstico tardio devido a sintomatologia escassa
e comum, o facto de nao respeitarem compartimentos anato-
micos, implicam necessariamente a formacao de equipas
multidisciplinares constituidas idealmente por Neurocirurgia
e Cirurgia de Cabeca e Pescoco/ORL e com contributos da
Cirurgia Maxilo-Facial e Cirurgia Pléstica. A sua rddio-sensibi-
lidade relativa e a controversa quimiosensibilidade confir-
mam a intervencao cirtrgica, com resseccao total da massa
tumoral, como opc¢ao terapéutica de eleicao.
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Objectivos: Fazer um estudo da casuistica do Centro de
Neurocirurgia CHC e respectiva experiéncia clinico-terapéuti-
ca, assim como dos resultados e complicacdes pés-operato-
rias, no tratamento cirdrgico da patologia tumoral naso-
etmoidal, nomeadamente na sua vertente da abordagem
cirtrgica combinada.

Material: Base de dados informdtica SAM dos CHC;
Processos clinicos dos CHC e IPOFGC; Registo de actividade
cirdrgica do Servico de Neurocirurgia dos CHC

Métodos: Andlise sistemadtica retrospectiva dos registos
hospitalares referentes a lesdes tumorais naso-etmoidais
(com e sem invasao de estruturas anatomicas vizinhas) abor-
dadas cirurgicamente no Centro de Neurocirurgia de Coimbra
no periodo 1995-2009, reportando a via cirtrgica utilizada,
complicagoes per e pds-operatoérias e resultados obtidos.

Resultados: Foram analisados 43 doentes com neoplasias
craniofaciais, intervencionados por equipa de Neurocirurgia
do CHC e Cirurgia de Cabeca e Pescoco do IPOFGC desde
Dezembro 1995, com diferentes tipos histolégicos e localiza-
¢d0 anatémica. Em termos de exérese tumoral alargada, a via
combinada revelou-se vantajosa em relacdo as outras opcoes
cirtrgicas.

Conclusdes: Os tumores naso-etmoidais sao tumores de
uma forma geral pouco sensiveis ao tratamento com radia-
¢oes e citostaticos. A cirurgia com exérese em bloco da massa
tumoral constitui a terapeutica de eleicdo para este tipo de
lesdes, nomeadamente a resseccao tumoral com margens
amplas, s6 possivel com uma via combinada.

Cirurgia craniofacial - Uma area de
fronteira. Experiéncia inicial da
colaboracao reqular entre a Neurocirurgia
e Cirurgia Maxilo-Facial / ORL no HGO

Nuno Cristino’, Nadia Ramos?, Joana Boleo Tomé', Nuno
Barbosa? Carlos Alexandre? e Manuel Cunha e S4*

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Otorrinolaringologia -
Cirurgia Maxilo-Facial, Hospital Garcia de Orta, Almada.
nunocristino@net.sapo.pt

A patologia craniofacial apresenta-se como um desafio
pela complexidade do acesso cirtrgico, a raridade relativa dos
doentes e por se tratar frequentemente de patologias com um
comportamento agressivo.

A abordagem cirdrgica multidisciplinar destes doentes per-
mite potenciar a experiéncia e os conhecimentos inerentes a
cada especialidade, maximizando as op¢des terapéuticas.

Neste contexto, a colaboracdo inter-servicos pretende
maximizar os recursos técnicos e humanos disponiveis.

Descrevem-se 13 casos de abordagens cirtirgicas combina-
das entre a Neurocirurgia e os servigos de ORL- CCF realiza-
das no Hospital Garcia de Orta nos dltimos 3 anos.

Trés destes casos corresponderam a vias de acesso alternati-
vas efectuadas pela ORL- CCF para doentes neurocirurgicos.
Trés outros doentes apresentavam lesdes traumaticas cranio-
faciais, 5 neoplasias da regido cervico-facial com extensao intra-
craniana e 2 neoplasias do SNC com extensdo extracraniana.

Tratando-se evidentemente de casos muito diferentes,
implicam abordagens individualizadas.

Discutem-se as abordagens terapéuticas, solugdes alterna-
tivas, complicacoes mais frequentes e resultados obtidos.
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Meningiomas em placa da grande
asa do esfendide - Evolucao apés cirurgia
e padroes de recorréncia.

Nuno Simas, Joao Paulo Farias

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
— Hospital de Santa Maria, Lisboa.

nunosmas@hotmail.com

Os meningiomas em placa sao um subgrupo especifico de
meningiomas com um padrao de crescimento diferente, infil-
trando a dura sob a forma de uma bainha achatada difusa.
Além disso, estes tumores sao, na maioria dos casos, sobretu-
do uma doenga do osso, em que o progndstico depende mais
da extensao e evolucdo da hiperostose e invasao 6ssea do que
propriamente da placa meningea, a excepc¢ao de quando esta
se estende para a 6rbita. Os meningiomas em placa atingem
sobretudo o sexo feminino e estdo habitualmente localizados
no esfendide, embora possam ocorrer em outras partes do
cranio (10%). O risco de recorréncia destes meningiomas apos
cirurgia estd relacionado com a extensdo da remocdo, sendo a
invasao 6ssea nao ressecada um dos factores mais importan-
tes na determinacdo deste risco. No caso dos meningiomas
em placa da grande asa do esfendide (GAE), a remocdo com-
pleta é habitualmente impossivel.

Neste trabalho, os autores fazem a revisao dos meningio-
mas em placa da GAE operados no Servico de Neurocirurgia
do CHLN-HSM no periodo de 1 de Janeiro de 1998 a 31 de
Dezembro de 2008. Neste periodo foram operados no Servigo
16 doentes, 13 do sexo feminino e 3 do sexo masculino, com
uma idade média de 53 anos (27-75). O Periodo de follow-up
meédio foi de 4,5 anos (3 meses — 10 anos). Trés doentes foram
submetidos a terapéutica adjuvante apds a cirurgia por resi-
duo tumoral no seio cavernoso (em 2 casos radioterapia este-
reotéxica fraccionada e radiocirurgia em 1 caso). Durante o
periodo de follow-up duas doentes necessitaram de reopera-
¢do. O periodo decorrido entre a primeira e a segunda inter-
vencao cirdrgica foi de 3 anos num caso e 8 anos no outro.
A doente reoperada 3 anos depois necessitou de uma 32 cirur-
gia, 3 anos apos a 22. Além destes casos, duas outras doentes
apresentaram recidivas 5 e 4 anos ap6s a cirurgia, sendo sub-
metidas e radioterapia estereotaxica fraccionada e radiocirur-
gia, respectivamente. Actualmente, todos os tumores estdo
controlados. Os autores fazem ainda a andlise do padrao de
recorréncia destes tumores, nomeadamente no que diz res-
peito a localizacao dessa recorréncia e ao componente tumo-
ral envolvido (6sseo / nao 6sseo).

Os meningiomas em placa representam um desafio parti-
cular, implicando um follow-up clinico e imagiolégico conti-
nuo devido a ocorréncia consideravel de recorréncias que
podem necessitar de reintervengao cirtrgica ou RT/RC para

controlo da doenga.
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Meningioangiomatose.
Caracterizacao clinica e neuropatoldgica.

Anabela Valadas', Candida Barroso?, Pedro Pereira?, Joaquim
Ferreira’, José Cabral®, Manuel Cunha e S4*, Joao Lobo
Antunes?®, José Pimentel*

1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 3-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 4-
Hospital da Cuf (Infante Santo), Lisboa; 5-Servigo de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital
de Santa Maria, Lisboa.

fanavaladas@sapo.pt

Introducdo: Meningioangiomatose (MA) é uma doenca
benigna rara, tipicamente caracterizada por proliferacao
meningovascular cortical, cuja origem da célula mae nao esta
totalmente esclarecida, e que pode ser esporadica ou associa-
da a neurofibromatose. A primeira manifesta-se por crises
convulsivas em doentes jovens, e a segunda é geralmente
assintomatica.

Objectivos: Mostrar a nossa experiéncia desta patologia,
alguns casos com caracteristicas histopatoldgicas particulares
e contribuir para a clarificagdao da sua origem celular.

Métodos: Diagndstico neuropatolégico convencional
(H&E) e estudo imunocitoquimico (EIMC) com aplicagcao do
seguinte painel de anticorpos: marcadores glial (GFAP),
mesenquimatoso (vimentina), epitelial (EMA), muscular (des-
mina, actina do musculo liso, actina sarcomérica, miogenina),
vascular (CD34, CD31), neuronal (neurofilamentos, sinaptofi-
sina, NeuN), e proliferativo (Ki67).

Resultados: 4 doentes (3 homens; 1 mulher) com idades
compreendidas entre 7 e os 25 anos sem histdria pessoal ou
familiar de doencgas neurocutaneas, com crises parciais com-
plexas. Ressonancias magnéticas evidenciando lesdes corti-
cais, 3 frontais e 1 temporal, com captagdo de contraste, sem
efeito de massa ou edema perilesional. Lesdes ressecadas
totalmente. Seguimentos p6s-operatérios entre 12 e 96 meses,
com auséncia de crises. Diagndéstico neuropatolégico de MA, 2
casos com aspectos cléssicos, 1 com depésito intenso de pig-
mento melanico e outro com lesdes subcorticais. O EIMC reve-
lou: gliose abundante e neurdnios displasicos do cértex inter e
perilesional; imunoreactividade dos elementos lesionais maio-
ritariamente para CD34, vimentina e actina do musculo liso.

Conclusdes: Ter em mente a MA nas lesdes corticais epi-
leptogénicas nos jovens; fendtipo histolégico alargado (depd-
sito melanico e envolvimento subcortical); caracterizacao
celular, de acordo com EIMC, a favor de origem mesenquima-
tosa, vascular.

Caracterizacao dos doentes de uma
consulta de sinais neuroldgicos focais
transitorios

Joel Freitas', Joana Damasio', Rui Magalhaes?, Manuel Correia’,
Assuncgio Tuna'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto; 2-Departamento de Estudo de
Populacoes, Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar
(ICBAS) e IBMC, Universidade do Porto, Porto.
joel.agf@gmail.com;

Introducdo: Os acidentes neuroldgicos transitérios (ANT)
traduzem situacoes clinicas diversas algumas de etiologia e
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prognostico desconhecido. Determinar a etiologia vascular
(AIT) é importante uma vez que a investigacao e tratamento
emergentes reduzem significativamente a ocorréncia de AVC.
Sabe-se que alguns ANTs sem critérios de AIT tém um risco de
ocorréncia de eventos vasculares idéntico aos AITs, e assim estes
podem também beneficiar com uma abordagem emergente.

Objectivos: Caracterizar os doentes de uma consulta de
Neurologia de ANTs de um Hospital Central.

Metodologia: Registo prospectivo de doentes com sinto-
mas neurolégicos focais transitério numa consulta de neuro-
logia de Janeiro de 2006 a Janeiro de 2009.

Resultados: Em 36 meses registaram-se 219 doentes con-
secutivos referenciados pelo SU ou pelo médico de familia;
49,8% sao do sexo masculino, e a idade média foi de 58,9 anos
(DP15-90). Identificaram-se 115 AIT (52,5%) e 104 ANT nao
AIT (47,5%) (7 sem diagnéstico definitivo). Do grupo dos AIT,
48 (52,5%) sdo carotideos, 18 (15,7%) vértebro-basilares e em
49 (42,6%) o territério foi indeterminado; dos AITs carotideos,
36 (75%) foram esquerdos (18,8% corticais) e 12 (25%) direitos
(2,1% corticais). No grupo dos ANT foram observadas 31 auras
de enxaqueca (AE) (31,9%), 15 amnésias globais transitérias
(AGT) (15,5%), 13 crises epilépticas (13,4%), 6 vertigens peri-
féricas (6,2%), 3 episédios de somatizacao (3,1%) e 29 com
outro diagnéstico ou ainda nao definido (29,9%).

Conclusdo: Cerca de metade dos doentes observados com
sintomas neuroldgicos focais transitérios nao sao AlTs, e nes-
tes o diagnoéstico mais frequente é AE seguido de AGT.
Contudo em 30% o diagnéstico foi outro ou ainda nao defini-
do. Apenas o seguimento a longo prazo poderd permitir o
diagnostico definitivo e estabelecer o prognéstico.

Stenting e Angioplastia Carotidea:
experiéncia dos primeiros 4 anos

Raquel Carvalho?, Filipa Sousa’, Jodo Pinho', Alvaro Machado’,
Manuel Ribeiro?, Jodo Fernandes?, Ricardo Maré', Carla
Ferreira', Jaime Rocha'

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

raquell.carvalho@yahoo.com

Introducéo: Ensaios clinicos tém confrontado endarterec-
tomia e angioplastia com stenting (AS) no tratamento da este-
nose carotidea. Actualmente a dltima estd indicada apenas
em doentes de alto risco cirdrgico com estenose sintomdtica
(>70%) ou assintomadtica (>80%).

Objectivos: Determinar o progndstico, as complicacdes
agudas e tardias num grupo de doentes submetidos a AS.

Metodologia: Todos os doentes submetidos a AS entre
Abril de 2006 e Fevereiro de 2009 foram avaliados segundo um
protocolo predefinido. Consultaram-se os processos clinicos
para caracteriza¢cao demogréfica e clinica. Andlise por estatis-
tica simples.

Resultados: Realizaram-se 30 procedimentos em 27 doentes,
20 homens, idades 41-86 anos (média 66). Dos 27, 7 estavam
assintomadticos (pré-revascularizacdo corondria: 4, estenose
radica: 3) e 23 sintomdticos (AIT: 5, enfarte: 18). Todos os doentes
com enfarte apresentavam escala mRankin <3, 10 <2. Tempo
médio entre diagnéstico e AS de 7 semanas (1-32). Ocorreu reca-
libragao do vaso em 29. Em 4 nao foi usado filtro de protec¢ao
distal. Registou-se estenose residual em 5. Uma doente faleceu as
24h por hematoma retroperitoneal (3,7%). Em 15 dos 30 proce-
dimentos ocorreu algum tipo de complicac@o sendo as mais fre-
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quentes: bradicardia assintomatica (12: 40%), hipotensao arterial
(4: 13.3%), hipertensao (2: 6.7%), hematoma no local da puncao
(2: 6.7%), anemia (2: 6,7%). O seguimento foi realizado com eco-
doppler (as 24 horas, 1 més, 6 meses e anual desde entao), sendo
o tempo médio de 8 meses (1-24). Nenhum doente sofreu even-
to isquémico, tendo-se verificado re-estenose assintomadtica
num caso de estenose radica ao fim de 1 ano. Reintervencionado,
tem outro ano de seguimento sem complicacdes.

Conclusdes: Apesar de uma doente ter falecido em conse-
quéncia da AS, a maior parte das complicacdes foram assinto-
madticas e transitdrias, revelando-se um procedimento seguro
e eficaz. A AS poderd tornar-se uma alternativa potencial a
endarterectomia mesmo nos doentes de baixo risco cirtrgico.

Hipertensao mal controlada
associa-se a aterosclerose carotidea na
populacado geral. Resultados do Estudo
ACTION

Miguel Rodrigues, Marisa Biscaia, Rui Maltez Guerreiro, Iria
Palma, José Zeferino, Carina Branco, Tania Rocha, Ana Melo,
Carla Maceira, Carlos Silva, Ana Sofia Augusto

Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de
Settbal, Settibal.

mig.rodrigues@netcabo.pt

A espessura da Intima-Média (IMT) na carétida primitiva é
um fenétipo intermédio de aterosclerose precoce. O IMT e a
presenca de placas permitem prever eventos cardiovasculares
futuros. A relacdo entre mau controlo da hipertensao arterial
(HTA) e IMT estd menos estudada.

Objectivos: Verificar se a HTA medicada nao controlada se
associa a medidas de aterosclerose, como o IMT e placas caro-
tideas.

Metodologia: Num desenho prospectivo, convidaram-se
individuos entre 50-70 anos, seleccionados aleatoriamente entre
utentes de um Centro de Satide. Definiu-se HTA medicada como
o uso de anti-hipertensores em doses aprovadas para HTA e nao
controlada a TA ocasional> 140/90 mmHg. O IMT foi medido
off-line com software automadtico e expresso em milimetros.

Resultados: Participaram 220 utentes (idade média 59,9
anos, 58,2% feminino). A média do IMT foi 0,667 e 49,1% apre-
sentava placas. A HTA e a idade> 60 anos associaram-se ao
aumento de IMT médio, IMT méximo e a presenca de placas.
Nao houve associacdo com outros factores de risco vascular.
O IMT médio dos nao hipertensos (grupo 1) foi 0,630, na HTA
medicada/controlada (grupo 2) foi 0,653, na HTA medica-
da/ndo controlada (grupo 3) foi 0,686 e na HTA ndo medica-
da/nao controlada (grupo 4) foi 0,684, com diferencas signifi-
cativas entre o grupo 1 e os grupos 3 e 4 (p=0,001 e 0,004).
Verificou-se a mesma diferenca para o IMT maximo, mas ndo
para a presenca de placas. A estratificacdo para idade maior
ou menor que 60 anos nao modificou os resultados.

Conclusdes: Numa populacdo ambulatéria, os hipertensos
medicados mas nao controlados apresentaram mais ateros-
clerose carotidea precoce, em compara¢ao com nao hiperten-
sos. E fundamental que a prescricdo de anti-hipertensores se
acompanhe de atencdo para os valores terapéuticos de TA

recomendados.

Compromissos: O ACTION é um estudo de iniciativa do
investigador principal (Miguel Rodrigues), com uma bolsa de
investigacdo da Sanofi-Aventis.
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Hemorragia intracerebral: incidéncia
e factores de prognédstico a longo prazo
num estudo de base populacional

Manuel Correia’, Assunc¢ao Tuna', Rui Magalhaes®®, Mario R
Silva®, Ilda Matos*, Joao Sequeira®, Emilia Moreira®, Maria
Carolina Silva®®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto; 2-Departamento de Estudo de
Populacoes, Instituto de Ciéncias Biomédicas de Abel Salazar,
Universidade do Porto, Porto; 3-Servico de Neurologia, Hospital
de Vila Real, Vila Real; 4-Servico de Neurologia, Hospital de
Mirandela, Mirandela; 5-Instituto de Biologia Molecular e
Celular, Universidade do Porto, Porto.
mmcorreia@mail.telepac.pt

Introducdo e objectivos: As hemorragias intracerebrais
primarias (HIC) representam cerca de 20% dos AVC, sendo
caracterizadas por uma elevada mortalidade. O objectivo
deste estudo é determinar a incidéncia e factores de prognos-
tico num periodo de 7 anos.

Métodos: Entre Outubro de 1998 e Setembro de 2000
foram incluidas, num registo de base populacional, todas as
HIC ocorridas em 37290 residentes em concelhos rurais e
86023 na cidade do Porto. Os doentes foram observados apds
o evento index, aos 3 e 12 meses e ap6s 7 anos, na consulta
externa ou por consulta de registos clinicos. As HIC foram
classificadas em lobares (HL), ndao lobares (HNL) e da fossa
posterior (HFP). Como possiveis factores de progndstico
foram analisados: residéncia, idade, sexo, HTA, diabetes e
doenca cardiaca.

Resultados: Foram registados 33 doentes (14,6% dos AVC) na
area rural e 78 (16,8%) na urbana. A incidéncia anual foi de 0,44
(IC95%: 0,31-0,62) por 1000 na populagao rural e 0,45 (0,36-0,57)
na urbana; ajustando para a populacdo padrao Europeia foram
de 0,35 (0,20-0,62) e 0,32 (0,16-0,60). A letalidade aos 7 e 28 dias
foi de 30,6% (22,4-40,2), aumentando para 44,1% (34,8-53,9) ao
ano. Aos 28 dias as HFP apresentaram pior progndstico, ajustan-
do para as restantes caracteristicas. Aos 7 anos o risco de morte
duplica (HR=2, 1,1-3,7) nas HFP sendo mais elevado nos doen-
tes mais novos com doenga cardiaca (HR=5,2, 1,9-14,8) em com-
paragdo com os sem doenca cardiaca.

Conclusdes: As Hemorragias intracerebrais tém mau prog-
ndstico a curto prazo no seu conjunto e em particular as HFP;
no longo prazo, factores como a idade e doenca cardiaca pré-
via sao também determinantes.

Eficdcia da Via Verde pré e
intrahospitalar num hospital central

Pedro Castro, Sara Franca, Teresa Mendonca, Elsa Azevedo
Grupo de Doenca Vascular Cerebral, Servico de Neurologia,
Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

pedromacc@gmail.com

Introducdo: A Via Verde do AVC (VV) funciona através da
colaborag@o do INEM com os grupos de AVC hospitalares, para
que mais doentes tenham acesso atempado a tratamentos de
fase aguda. O nosso objectivo foi verificar a eficacia deste pro-
tocolo num hospital central.

Métodos: Analisaram-se os registos dos doentes admitidos
no nosso hospital apés activacao pelo CODU da VV durante
2008, quanto a idade, sexo, independéncia prévia (Rankin
modificado 0-2), NIHSS inicial, diagnéstico final, trombélise
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ou motivo porque nao a fez, tempos evento-porta (TEP),
porta-TAC (TPT), TAC-trombélise (TTT) e evento-trombdlise
(TET). A eficécia foi avaliada pela percentagem de diagnésti-
cos correctos (AVC/AIT), doentes tratados com trombdlise e
tempos conseguidos.

Resultados: Obtiveram-se dados completos de 89%
(n=262/295) dos doentes: 52% sexo masculino, mediana de
70 anos (IQR, 57-76), 94% previamente independentes, diag-
noéstico final de AIT, AVC isquémico e AVC hemorrédgico em
12, 47 e 20% respectivamente, NIHSS mediano de 9 (IQR 4-
15) para os AVCs. Nos erros de diagnoéstico (21%) salienta-se
crise epiléptica (28%) e sincope (14%). Fez-se trombdlise em
46,3% dos AVC isquémicos (n=57/123), correspondendo a
56,4% (n=57/101) de todas as trombdlises efectuadas em
2008 (restantes em doentes nao trazidos através do INEM).
Janela terapéutica excedida (32%) e NIHSS baixo incluindo
sintomas em regressao (18%) foram os principais motivos de
exclusao para trombolise. TEPR, TPT, TTT e TET foram 70 (IQR
55-95), 35 (IQR 26-45), 32 (IQR 22-48) e 150 (IQR 125-175)
minutos, respectivamente.

Conclusdo: A Via Verde do AVC permitiu, através do
CODU, encaminhar 295 doentes num ano a um hospital cen-
tral, confirmando-se o diagndstico de evento vascular cere-
bral agudo em 79% dos casos, e sendo efectuada trombdlise
em cerca de metade dos casos de AVC isquémico trazidos,
com tempos compardveis as séries internacionais. A janela
terapéutica excedida ainda é um importante factor impediti-
vo deste tratamento.

Analise dos primeiros 50 doentes
submetidos a trombdlise num hospital
central

Cétia Carmona, Fernando Pita, Miguel Viana-Baptista
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
catia_carmona@yahoo.com

Introducdo: A terapéutica trombolitica nas primeiras 3
horas constitui a iinica op¢ao terapéutica especifica aprovada
no AVC isquémico. A Via Verde para o AVC foi implementada
para garantir o acesso a terapéutica dentro do limite de tempo
aprovado.

Objectivos: Analisar os primeiros 50 doentes submetidos a
terapéutica trombolitica no Hospital Garcia de Orta.

Resultados: A Via Verde foi implementada em 15 de Margo
de 2007. Até Dezembro de 2008 foram tratados 50 doentes,
sendo o nimero de activagoes da via verde nesse periodo 214
e o numero total de doentes com AVC internados no HGO
1422. Dos 50 doentes (46% homens; idade média 68 anos),
todos estavam previamente independentes. Os factores de
risco vascular mais frequentes foram a HTA (76%) e a fibrilha-
¢ao auricular (44%). O tempo médio decorrido desde o inicio
dos sintomas até a admissao foi 52 minutos. O tempo médio
porta-agulha foi de 79 minutos. Em 76% dos doentes o quadro
clinico correspondeu a enfartes da circulacdo anterior e em
42% a pontuacdo da escala NIHSS foi superior a 15. As 24
horas assistiu-se a melhoria clinica em 49 % dos doentes, esta-
biliza¢do do quadro em 41 % e agravamento em 8 %. Em 4 %
o agravamento relacionou-se com transformacao hemorragi-
ca. A mortalidade nas 24 horas é de 2%. As causas mais fre-
quentes (TOAST) foram cardioembolismo (56%) e a doenca
de grandes vasos (21%). Na avaliacdo aos 3 meses 24% tinha
um mRS > 3.
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Conclusao: Os nossos resultados sdo globalmente sobrepo-
niveis aos publicados na literatura. O ntimero de doentes
admitidos pela Via Verde representa apenas uma pequena per-
centagem do total de doentes com AVC internados no hospital.
No futuro serd necessario auditar o procedimento intra-hospi-
talar, no sentido de identificar potenciais causas de atraso, e
insistir nas campanhas de informacao junto da populagao.
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Encefalopatia tardia apos intoxicacao
por Monéxido de Carbono

Liliana Letra’, Rute Teot6nio', Ana Maduro', Concei¢ao Bento',
Egidio Machado?, Isabel Santana'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
lilianarvletra@hotmail.com

Introducio: A encefalopatia tardia por monéxido de car-
bono (CO) é uma entidade rara presente em 0,06-2,8% de
todas as intoxicac¢des por este gds. Clinicamente caracteriza-
se por uma alteracao do estado de consciéncia associada a um
distirbio da marcha e sinais extrapiramidais com inicio cerca
de 1 a4 semanas ap0s a exposicao aguda. O mecanismo pato-
génico ainda ndo se encontra totalmente definido, embora
esteja subjacente uma desmielinizagdo subcortical difusa.
A evolucgdo e prognéstico ainda ndo retinem consenso, embo-
ra sindromas cognitivos e comportamentais tipicamente
frontais estejam descritas.

Casos Clinicos: Homem de 78 anos com sindroma confu-
sional 20 dias ap6s intoxica¢do por CO. Ao exame neurolégico
apresentava-se em mutismo, com recusa alimentar, marcha
apraxica, em pequenos passos, tremor ortostatico e reflexos
posturais diminuidos. Sem alteracdes analiticas, nomeada-
mente hidroelectroliticas ou gasimetricas. EEG com ritmo de
fundo difusamente lento e RMN-CE com lesdes subcorticais
hiperintensas em T2, sem realce ap6s contraste. Transferido
para o seu pais de residéncia um més ap6s internamento, com
persisténcia do quadro neuroldgico.

Mulher de 69 anos inicia sindroma confusional com agra-
vamento progressivo associado a tetraparésia alguns dias
ap6s exposicao a CO. No internamento realiza RMN-CE e EEG
que apresentam alteracdes compativeis com intoxicagao por
este gas. Recuperacdo cognitiva e motora parcial apés os pri-
meiros meses, mantendo alguns sinais piramidais e parato-
nia. Apresentava Mini-Mental State 30/30 (normal para a
escolaridade) e uma pontuagao na Alzheimer Disease Assess-
ment Scale de 4 (normal para idade e escolaridade). A avalia-
¢ao neuropsicolégica realizada evidenciou defeito de iniciati-
va/controlo psicomotor (subcortical frontal) e de linguagem
compativeis com lesdo dos ganglios da base e do tdlamo
esquerdo.

Conclusdo: A encefalopatia tardia por CO pode estar asso-
ciada a défices cognitivos e motores potencialmente irreversi-
veis. Os dois casos apresentados constituem exemplos para-
digmadticos desta entidade que, embora rara, ndao deve ser
esquecida.

Leucoencefalopatia com vanishing
white matter de inicio tardio

Joana Damadsio, Ana Martins da Silva, Anténio Bastos Lima,
Ernestina Santos

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

joanadamasio80@gmail.com

Introducdo: A leucoencefalopatia com vanishing whitte
matter (VWM), é uma doenca autoss6mica recessiva, associa-
da a mutagdo nos genes do factor de translacdo elF2B.
Classicamente tem inicio pelos 2-6 anos, sendo raro o inicio
na adolescéncia. O curso é progressivo, ocorrendo rdpida de-
terioracdo com infecc¢oes e traumatismos cranianos minor.
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Caso clinico: Mulher de 33 anos, filha de pais primos em
1° grau. O desenvolvimento psicomotor foi normal. Teve bom
aproveitamento escolar até aos 16 anos, altura em que repro-
vou pela primeira vez, mas completou a licenciatura em
Enfermagem. Aos 25 anos, ap0s cefaleias intensas e vomitos,
teve crise epiléptica focal motora com generalizagao secunda-
ria e hemiparésia esquerda sequelar. Recuperou em alguns
meses. Com 31 anos, teve nova crise epiléptica focal, poste-
riormente dificuldade na realizagdo das tarefas laborais, dimi-
nuicao da fluéncia verbal e hemiparésia esquerda; ndo regres-
sou ao trabalho. Houve agravamento progressivo: deteriora-
¢do cognitiva, linguagem e défice motor, precipitado por in-
ternamentos hospitalares e infec¢es urindrias. Actualmente,
apresenta sindromo demencial, tetraparésia espastica com
sinais piramidais bilaterais e marcha impossivel. A RM ence-
falica aos 25 anos mostrava discreto hipersinal da substancia
branca de predominio frontal, aos 33 mostrava hipersinal
difuso da substancia branca de ambos os hemisférios cere-
brais, nas sequéncias TR longo, desde a periferia dos ventricu-
los laterais até a regidao subcortical, incluindo as fibras U,
corpo caloso, cdpsulas internas e externas. O estudo imunol6-
gico apresentava anticorpos anti-dsDNA e anti-SSA elevados,
mas a cintigrafia das glandulas salivares e o teste de Shirmer
foram negativos. Havia histéria de irregularidades menstruais,
com ecografia ginecolégica normal. O estudo de leucodistro-
fias foi negativo excepto para a VWM, revelando homozigotia
para a mutagao no gene EIF2B5.

Comentdrios: Este caso ilustra a variabilidade fenotipica
daVWM,, cujo inicio ocorre numa idade tardia. As dificuldades
de aprendizagem apesar de discretas poderao corresponder
ao marco do inicio da doenca neste caso.

Encefalopatia de Wernicke pés
Cirurgia Bariatrica

Motassem Shamasna, Ana Cldudia Ribeiro, Andreia Godinho,
Paulo Coelho, Florbela Magalhaes, Ana Morgadinho, Grilo
Gongcalves

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra - EPE,
Coimbra.

motasem_shamasna@hotmail.com

Introducéo: As complicagoes relacionadas com a cirurgia
baridtrica sdo cada vez mais frequentes. As principais compli-
cacoes relatadas s@o as complicagcdes nutricionais, metaboli-
cas, neurolégicas e psicoldgicas/psiquidtricas. Dentre das
complica¢des neuroldgicas destacam-se pela sua incidéncia
as neuropatias periféricas. A Encefalopatia de Wernicke é uma
sindrome resultante de défice de tiamina, que se caracteriza
por oftalmoparesia, ataxia e confusdo mental. Esta patologia é
classicamente descrita como resultante de etilismo crénico,
mas existem contudo casos descritos associados a cirurgia
baridtrica, nutri¢ao parenteral total ou hiperemese gravidica.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 43 anos de idade,
com antecedentes pessoais de obesidade mérbida submetido
a Gastrectomia Tubular (Sleeve) em 29/10/2008, sem registo
de intercorréncias no pds-operatério imediato. Recorre ao SU
do CHC a 30/12/2008 por quadro de confusdao mental, diplo-
pia e astenia com cerca de uma semana de evolugao. A entra-
da apresentava-se confuso, com discurso confabulatério, nis-
tagmus vertical espontaneo na posicao priméria do olhar e
horizonto-rotatério em todas as direc¢oes do olhar, ataxia da
marcha e dismetria nas provas de coordenacao motora bilate-
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ralmente. Foi internado no Servico de Neurologia onde reali-
zou TC-ce que nao demonstrou alteracdes. A RM-ce revelou
hipersinal em DP, T2 e FLAIR na por¢do interna dos nticleos
pélidos, com realce apds administracdo de gadolineo dos cor-
pos mamilares e da placa quadrigeminal (sugestivo de
Encefalopatia de Wernicke). Analiticamente destaca-se um
défice de vitamina B1 e de Acido Félico. Foi instituida tera-
péutica endovenosa com tiamina 100 mg/dia durante 10 dias
com evolugao favoravel do quadro neuroldgico.

Discussao/Conclusao: O caso apresentado pretende refor-
¢ar a importancia de um tratamento profilatico em doentes
submetidos a cirurgia restritiva gastrica bem como de um
seguimento poés-cirurgico que inclua avaliacdo vitaminica
periédica. Conclui-se que diagnéstico de Encefalopatia de
Wernicke exige um elevado indice de suspeicao e rdpida repo-
sicdo vitaminica endovenosa visto tratar-se de uma situacao
potencialmente fatal.

Deficiéncia de vitamina B12: padroes
neuroldgicos distintos numa caréncia
vitaminica com repercussodes sistémicas

Catarina Cruto’, Nuno Pinto', Francisco Alvarez"?, Assuncédo Vaz
Patto'?

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

caticruto@gmail.com

Introducio: A deficiéncia de vitamina B12 tem repercus-
soes sistémicas, nomeadamente a nivel neurolégico onde, por
degenerescéncia progressiva da mielina, pode surgir amplo
espectro de alteracoes.

Caso Clinicos: 1. Homem, 73 anos, com fraqueza muscular
e diminuicao da sensibilidade nos membros inferiores de pre-
dominio esquerdo, sensacao de desequilibrio e dificuldades na
marcha com evolugao insidiosa. Apresentava paraparésia assi-
métrica de predominio esquerdo, hipostesia proprioceptiva no
membro inferior esquerdo e ataxia. A RMN-CE e Medular nao
revelou alteragdes significativas. Os potenciais evocados mul-
timodais mostraram lentificacdo difusa da conducdo nervosa
periférico-central. Sem alteracdes na electroneurografia.
Apresentava anemia macrocitica e niveis de vitamina B12 infe-
riores a 100 pg/ml. Detectou-se gastrite crénica atréfica na
endoscopia digestiva alta (EDA). A correcgdo da caréncia vita-
minica permitiu recupera¢do completa, alguns meses depois.

2. Homem, 77 anos, com antecedentes de HTA e DM tipo2,
admitido na UAVC por suspeita de lesao vascular aguda: ins-
talacdo subita, horas antes, de disartria e estado confusional.
Segundo a familia, apresentava humor deprimido, apatia e
dificuldades de deambulacao, desde ha dois meses. Ao exame,
constatou-se desorientacdo temporo-espacial, disartria e
tetraparésia grau 4 de predominio crural esquerdo. ARMN-CE
revelou atrofia cerebral global e extenso hipersinal difuso ao
nivel subcortical. Analiticamente apresentava macrocitose
(VCM 114.8), sem anemia, niveis de vitamina B12 inferiores a
30pg/ml e anticorpos anti-células parietais fracamente positi-
vos. Gastrite atréfica difusa na EDA. Verificou-se melhoria
acentuada do quadro clinico com a terapéutica instituida.
Mantinha marcha ataxica, a data da alta.

Conclusdo: Com estes dois casos clinicos, o primeiro com
caracteristicas clinico-neurofisiolégicas de degenerescéncia
combinada subaguda medular e o segundo simulando pato-
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logia vascular, pretendemos salientar as diversas manifesta-
¢Oes neuroldgicas desta perturbagdo carencial, por vezes sem
evidéncia de lesdes nos exames de imagem e apesar do perfil
de instalacdo insidioso ser o mais frequente, podem surgir
défices subitos que simulam patologia aguda, dificultando o
diagnéstico.

Um labirinto mitocondrial:
encefalopatia metabdlica do adulto.

Miguel Milheiro', Vitor Tedim Cruz', Laura Vilarinho? Eva
Brandao', Ivania Alves', Leal Loureiro’, Paula Coutinho’
1-Servico de Neurologia, Hospital Sao Sebastidao, Santa Maria da
Feira; 2-Instituto de Genética Médica Jacinto Magalhaes, Porto.
cafepingado@yahoo.com.br

Introducéo: A encefalomiopatia mitocondrial com acidose
lactica e episddios “stroke-like” (MELAS) é uma doenca multi-
sistémica do adulto jovem. A sua definicao é abrangente e
admite vdrias atipias.

Objectivo: Descrever uma fratria de 16 irmaos, filhos de
pais sauddveis, com manifestacoes clinicas compativeis com
doenca mitocondrial.

Doentes e métodos: Foram estudados 11 doentes, com
idades entre os 55 e 80 anos. Em todos foram realizados anam-
nese, exame neurolégico e geral. Os trés com formas mais gra-
ves efectuaram um estudo exaustivo incluindo, além de
exame neuropsicolégico e observagdo por ORL e Oftal-
mologia, uma bateria de exames complementares: andlises ao
sangue e liquor, ECG, ecocardiograma, EEG, EMG, neuroima-
gem (TAC, RM encefilica, angioRM e espectroscopia), bi6psia
muscular com estudo da cadeia respiratéria, mapeamento do
genoma mitocondrial e, num deles, biépsia cerebral.

Resultados: Em trés irmdos a doenga teve inicio na sexta
década de vida e as manifestacdes clinicas consistiram numa
forma grave de epilepsia, episddios “stroke-like” e deméncia,
com elevagdo dos lactatos no liquor nos periodos de agrava-
mento. Destes, dois tinham cefaleias, dois parkinsonismo e
dois antecedentes psiquidtricos. Para os trés foi possivel iden-
tificar por TAC e RM um padrao imagiolégico singular para as
vérias fases da doenca. Dos restantes oito, quatro tém antece-
dentes psiquiatricos (um deles com cefaleias, défices cogniti-
vos e alteracdes na RM). Dos onze, todos apresentam baixa
estatura, associada a surdez neuro-sensorial (8), cataratas (5),
trombocitopenia (3) e diabetes mellitus (2).

Discussao: A forma mais grave desta doenca parece relati-
vamente homogénea em trés doentes, que apresentam uma
encefalopatia metabdlica do adulto com epilepsia, episédios
“stroke-like” e deméncia. O modo de transmissao da doenca
nesta familia ndo é totalmente claro e a andlise dos restantes
individuos sugere uma heterogeneidade de fenétipos caracte-
ristica das doencas mitocondriais. O tamanho da fratria pode-
rd permitir realizar estudos moleculares de ligacao para iden-
tificacdo da mutagdo genética responsdvel.

Terapéutica com litio pode predispor
a ocorréncia de mielindlise extrapontica
em doentes com desequilibrios
hidroelectroliticos minor
Catarina Cruto', Nuno Pinto', Assuncao Vaz Patto"?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE,
Covilha; 2-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da

Beira Interior.
caticruto@gmail.com
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Introducdo: O Sindrome de Desmielinizacdo Osmética é
uma entidade rara, causada por desequilibrios hidroelectroli-
ticos graves. A encefalopatia difusa é a manifestacao inicial
mais frequente, surgindo posteriormente alteracdes neurol6-
gicas por lesdes desmielinizantes ndo inflamatérias com loca-
lizacao centro e/ou extrapdntica.

Caso Clinico: Homem, 73 anos, admitido no SU por mar-
cado estado de obnubilagdo apés vomitos e convulsao ténico-
clénico generalizada. Tinha antecedentes pessoais de doenca
vascular isquémica difusa, DPOC e doenga afectiva bipolar,
medicado com neurolépticos e carbonato de litio. A entrada,
apresentava litémia e funcao renal normais. Iniciou terapéuti-
ca com fenitoina e perfusdo de NaCl isoténico devido a hipo-
natrémia de 126mmol/l, constatando-se natrémia normal trés
dias depois. Algumas horas apds o inicio da terapéutica,
desenvolveu bradicardia sinusal, agravamento do estado de
obnubilagao e instalacdao de hemiparésia esquerda frustre que
se exacerbou no dia seguinte. A RMN-CE (quinto dia de evo-
lugao) revelou éareas de hipersinal em T2 e hipossinal em T1,
envolvendo a substincia branca subcortical, coroas radiatas,
cépsula externa, interna e extensao a ambos os tdlamos, suge-
rindo agressdo de natureza metabélica. O tragado electroen-
cefalografico denotou processo encefalopdtico.

Ap6s 10 dias de estado estuporoso flutuante e responsivo
ao manitol, foi recuperando progressivamente o estado de
consciéncia. Desenvolveu quadro extrapiramidal, com bradi-
cinésia e hipertonia moderadas e marcha parkinsénica asso-
ciado a défice cognitivo. Seis meses depois, apresentava
melhoria dos défices motores mas mantinha deterioracao
cognitiva moderada, objectivada em avaliacao neuropsicol6-
gica detalhada.

Conclusao: Trata-se de um caso de desmielinizagdo osmé-
tica com envolvimento exclusivo de dreas extrapdnticas, num
doente idoso com hiponatrémia e medicado com litio desde
hé longa data. O litio altera o equilibrio osmético entre os
meios intra e extracelular, potencia a entrada de s6dio nas
células e favorece oscilagoes idnicas bruscas que promovem
lesdo neuronal. Embora raros, estdao descritos alguns casos de
mielinélise em individuos medicados com litio, mesmo com
correccoes lentas da hiponatrémia.

Uma interaccdo a ndo esquecer:
meropenem e valproato de sédio

Amélia Mendes', Helena Godinho?, Ana Castro Melo?, Patricia
Santos?, Eduarda Pereira®, Celeste Dias®, Ant6nio Cerejo*
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Anestesiologia, 3-Servico
de UCI Neurocriticos, 4-Servigo de Neurocirurgia, Hospital de
Sao Joao, EPE, Porto.

mendes.amelia@gmail.com

Introducdo: A administracdo concomitante de carbapene-
mes, nomeadamente meropenem, e valproato de sddio (VPA)
provoca uma diminuicao rdpida e marcada dos niveis plas-
maéticos de VPA, aumentando o risco de crises epilépticas.

Métodos: Anélise retrospectiva dos doentes admitidos na
UCI-Neurocriticos do Hospital S. Jodo e que estiveram medi-
cados com os dois firmacos em simultaneo. Durante 5 anos
identificaram-se 12 doentes que cumpriram terapéutica com
VPA por histdria de epilepsia ou por crises epilépticas recen-
tes e que necessitaram iniciar meropenem por infec¢ao noso-
comial grave. Procedeu-se a doseamento didrio dos niveis
plasmaéticos de VPA e monitorizacao electroencefalografica.
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Resultados: Em todos os casos avaliados, os niveis de VPA
diminuiram drasticamente nas primeiras 24-48h apés a intro-
ducao de meropenem, ainda que se tenha procedido ao
aumento progressivo da dose didria de VPA até a dose maxi-
ma. Nesta série nao se verificou agravamento da epilepsia ou
aparecimento de crises de novo.

Discussao: Sabe-se que o VPA apresenta um metabolismo
hepético de glicuronoconjugacdo e posterior eliminacao
renal. Contudo, estudos animais mais recentes demonstraram
que a forma conjugada do VPA sofre novamente hidroxilagao
voltando a ficar activa. Assim, a conjugacdo do VPA ndo é um
fenémeno irreversivel conducente invariavelmente a sua eli-
minacao. O mecanismo de interac¢ao dos carbapenemes com
o VPA ndo estd ainda completamente esclarecido. Estudos
animais apontam para a inibicdo da enzima hidrolitica envol-
vida na hidroxilagdo do glicurono-VPA em VPA, resultando
numa reducdo marcada do nivel plasmdtico de VPA activo.
Outros estudos realizados com microssomas hepéticos huma-
nos indicam que a diminuicdo dos niveis plasmaticos de VPA
se deve ao aumento da activacao da enzima responsdvel pela
glicuronoconjugacao do VPA.

Os profissionais de satide devem estar conscientes desta
interaccdo e das suas possiveis consequéncias. Assim, nas
situacoes impossiveis de evitar a co-administracao destes far-
macos propoe-se a monitorizagado seriada electroencefalogra-
fica e doseamento das concentracoes plasmaticas de VPA.

Sindrome cerebelosa iatrogénica
secundaria a bupropriona

Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Alexandre Costa, Joao Paulo
Gabriel, M4rio Rui Silva

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

anavelon@gmail.com

Introducéo: As doencas do cerebelo podem ser heredita-
rias ou adquiridas. Nas tltimas incluem-se as iatrogénicas, em
que estao implicados inimeros farmacos, sendo os mais fre-
quentes: os anti-epilépticos (fenitoina, carbamazepina), os
quimioterdpicos, o litio, a amiodarona e os brometos.

A bupropiona é um anti-depressivo, cujo mecanismo de
accao envolve a inibigdo selectiva da recapta¢do da noradrena-
lina e dopamina. A lista de efeitos laterais é extensa, mas a maio-
ria s3o indcuos, e 0os mais graves ocorrem na sobredosagem.

Caso Clinico: Mulher de 76 anos, com clinica recente de
perturbacdo do humor e insénia inicial que motivou a intro-
dugao de bupropiona (150 mg/dia). No dia seguinte ao inicio
do tratamento queixa-se de desequilibrio e instabilidade na
marcha, com necessidade de apoio unilateral na deambula-
¢do. Dois dias depois, por agravamento da clinica, é observada
por Neurologia. Ao exame neurolégico apresentava uma sin-
drome cerebelosa estatica e cinética bilateral. Optou-se pela
suspensdo da bupropiona que conduziu a remissao integral da
sintomatologia. A investigacao efectuada, que incluiu estudo
analitico e imagioldgico (TC cerebral), foi normal. Um més
depois, por equivoco, ingere novamente a bupropiona (em
doses terapéuticas) e desenvolve clinica similar, que regride,
mais uma vez, na totalidade apds a suspensao do mesmo.

Conclusdo: Os autores relatam um caso de uma sindrome
cerebelosa toxica secundéria a bupropiona. A ataxia estéd des-
crita como um efeito secunddrio raro (<1/1000) da buproprio-
na, apesar de nao existir qualquer caso relatado na literatura.

Maio de 2009 | N.°1 | Volume 9 | SUPLEMENTO 1



Manifestacdes neuroldgicas
associadas a ingestdo de Amanita
Muscaria

Pedro Guimaries', Alexandre Costa', Ana Graca Velon', Joao
Paulo Gabriel', Rui Couto? Dina Carvalho?, Nelson Barros?,
Mirio Rui Silva', Georgina Neves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Duro, Vila Real.
guimaraes.pedro.s@gmail.com

Introducdo: Amanita muscaria é uma espécie de fungo
basidomiceto disperso pelo planeta, excepto nos trépicos.
A sua ingestdo estd associada a manifestacdes neuroldgicas
cuja fisiopatologia assenta no dcido iboténico e muscimol
contidos no cogumelo que actuam como falsos neurotrans-
missores a nivel central.

Caso clinico: Homem, 63 anos de idade, admitido no SU
por estado confusional agudo. Segundo a anamnese colhida
com a esposa a sintomatologia ter-se-a instalado paulatina-
mente apods a ingestdo de cogumelos (posteriormente identi-
ficados como pertencentes a espécie Amanita muscaris)
colhidos por ambos nessa tarde. Apds a refeicao ficou pro-
gressivamente mais sonolento e apdatico. Ao dirigir-se para o
leito a prépria reparou na alteracdo da marcha cuja descrigao
evocava ataxia. O proprio, apesar de evidentes erros mnési-
cos, refere instalacao gradual de calafrios, diaforese, astenia,
perturbacdes visuais pouco sistematizadas (“nevoeiro”, “som-
bras”). Ao exame objectivo, 3 horas apds do inicio do quadro:
sonolento, confusdo, apatia, bradipsiquismo, falta de iniciati-
va verbal e motora, disartria cerebelosa, pupilas isocdricas
com reflexo fotomotor directo e consensual presente, limita-
¢do da convergéncia, oculomotricidade mantida em todas as
direc¢oes, nistagmo no olhar horizontal, sem défices motores
nem de sensibilidades quer termodlgicas quer propriocepti-
vas, ataxia cinética e estdtica, objectivaram-se ainda mioclo-
nias dos membros superiores. Ao exame geral salienta-se a
hipotensao e bradicardia. O estudo analitico (que incluiu ras-
treio toxicoldgico) e imagiolégico foi normal. Permaneceu em
vigilancia em regime de fluidoterapia endovenosa com ate-
nuac¢do do quadro ao longo de 24 horas.

Conclusao: O caso descrito € ilustrativo das manifestacoes
neurolégicas da responsabilidade da espécie de cogumelos
Amanita muscaria cuja descricao escasseia na literatura.

Sindroma cerebeloso e alteracoes
neuroradiolégicas iatrogénicos ao
Metronidazol

Henda Foreid', Célia Carmo?, Elisa Vedes®, Olga Pereira*, Miguel
Coelho’, Joaquim Ferreira’, José Ferro'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
— Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Hospital Nossa Senhora do
Rosdrio, Barreiro; 3-Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE —
Hospital Pulido Valente, Lisboa; 4-Hospital Curry Cabral, Lisboa.
henda.foreid@gmail.com

Introducdo: O Metronidazol é um antimicrobiano usado
no tratamento de infec¢des por agentes anaerébios e proto-
zoarios, habitualmente com poucos efeitos adversos, sobretu-
do nauseas e vomitos. Raramente, no entanto, podem ocorrer
manifestagdes neuroldgicas graves como disartria, ataxia,
neuropatia, convulsdes e encefalopatia. Num pequeno niime-
ro de casos, sinais clinicos de toxicidade no SNC correlaciona-
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ram-se com alteracdes da RM- CE, preferencialmente nos
ntcleos do cerebelo, revertendo o quadro clinico- radiolégico
apods a sua suspensado. Apresentamos o caso clinico de uma
doente medicada com Metronidazol, internada por um sin-
droma cerebeloso subagudo.

Caso clinico: Mulher de 74 anos, internada por disartria e
ataxia de agravamento progressivo, com 2 meses de evolucao,
perda progressiva de autonomia e incapacidade para a mar-
cha. Antecedentes pessoais de HTA, Diabetes Mellitus (DM),
dislipidémia e AVC isquémico com desequilibrio da marcha
sequelar. Como complicacdo da DM, les@o ulcerada no pé,
para a qual estava hd 3 meses medicada com doses elevadas
de Metronidazol. No exame neurolégico observou-se inicial-
mente disartria, ataxia apendicular e da marcha, com retro-
pulsdao marcada. A RM- CE revelou hipersinal nos nticleos
dentados em T2/FLAIR. Apds a descontinuacao do
Metronidazol houve remissdo da disartria e melhoria signifi-
cativa da marcha, possivel sob apoio unilateral ao 2°¢ dia. Apds
3 meses estava sem ataxia, e a RM- CE de controlo revelou
remissao das alteragdes de sinal dos nicleos dentados.

Conclusao: O Metronidazol pode ter efeitos adversos no
SNC, reversiveis mediante a suspensao do farmaco. O diagnés-
tico é suportado por alteragdes da RM- CE. E importante reco-
nhecer e documentar estes casos a fim de evitar a iatrogenia.

Discinésias Bucolinguais
Provocadas por Bloqueadores dos Canais
de Célcio

Pedro Guimaraes, Alexandre Costa, Ana Graca Velon, Jodo Paulo
Gabriel, Mario Rui Silva

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

guimaraes.pedro.s@gmail.com

Introducao: Os bloqueadores de canais de célcio, particu-
larmente a flunarizina e a cinarizina, sdo firmacos habitual-
mente implicados no aparecimento de fenémenos extrapira-
midais. Podem provocar parkinsonismo, acatisia, distonia,
discinésias buco-linguais, isolados ou em associacao.

Caso Clinico: Apresentamos um caso de uma senhora de
68 anos referenciada a consulta externa de doencas do movi-
mento, por uma discinésia buco-lingual, inciada 4,5 meses
antes com intensidade crescente, e que em 9 meses tinha ini-
ciado flunarizina 10 mg/dia por queixas otolégicas de dimi-
nui¢ado da acuidade auditiva e acufeno do ouvido. De salientar
que exceptuando a discinésia bucolingual, ndo existia tremor,
nem rigidez e/ou bradicinésia no exame neurolégico. O estu-
do de causas secundarias de discinésia bugo-lingual foi nega-
tivo nomeadamente TAC cerebral, estudos endocrinolégicos,
disfungao hepatica, reaccoes serolégicas da sifilis e imunol6-
gico bem como défices vitaminicos. Com a suspensao do far-
maco existiu uma reversibilidade dos movimentos involunta-
rios, sem o uso de qualquer farmaco anti-discinético.

Conclusdo: O aparecimento de discinésias buco-linguais
isoladas, é excepcional com o uso de anatagonistas dos canais
de célcio sendo mais comum em associacdo com outros fené-
menos extrapiramidais, podendo surgir mais frequentemente
com neurolépticos e outros farmacos.
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Meningoventriculite espontanea por
Streptococcus anginosos

Raquel Carvalho?, Jodo Pinho', Alvaro Machado', Jodo
Fernandes?, Zita Magalhaes?, Jaime Rocha? Carla Ferreira'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
de Sao Marcos, Braga.

raquell.carvalho@yahoo.com

Introducao: A meningoventriculite bacteriana é uma in-
feccao rara do sistema nervoso central, na maioria das vezes se-
cunddria a procedimentos neurocirtirgicos, ruptura intraven-
tricular de abcesso cerebral, traumatismo ou quimioterapia
intratecal. A sua ocorréncia espontanea é extremamente rara.

Caso Clinico: Homem de 58 anos, diabético tipo 2, com
nddulo pleural em estudo. Observado por cefaleia e vémitos
com dois dias de evolucao, seguida de deterioracao progressiva
do estado de consciéncia. No exame estava sonolento, subfe-
bril, com rigidez da nuca, sem sinais focais. Havia caido
enquanto aguardava observac¢do. A TAC mostrou sangue suba-
racnoideu na vala silvica direita e hiperdensidades localizadas
no fundo da vala silvica esquerda e no opérculo temporal
esquerdo. A RMN revelou hipersinal de todas as paredes do sis-
tema ventricular, com ocupacao parcial dos ventriculos laterais
por material hiperintenso em T2 e com hipersinal em B1000,
invertendo no mapa ADC; com as mesmas caracteristicas foi
possivel observar coleccdo na cisterna retro-cerebelosa, e mul-
tiplos pequenos focos nos centros semiovais e transicao cortico
sub-cortical fronto-parietal esquerda. O conjunto sugere ven-
triculite, empiema intraventricular e retro-cerebeloso e micro-
abcessos parenquimatosos dispersos. O LCR mostrou 109440
células, proteinas 7.13 g/L, glicose 1 mg/dL, e cocos gram posi-
tivos no exame microbiolégico directo, tendo o doente iniciado
ampicilina, ceftriaxone e dexametasona. Por persisténcia do
quadro neurolégico e insuficiéncia respiratéria, o doente foi
internado nos cuidados intensivos, entubado e ventilado, fale-
cendo ao 4° dia de internamento. Post mortem foi isolado
Streptococcus anginosos no exame microbiolégico de LCR.

Conclusées: Estdo descritos na literatura nove casos de
meningoventriculite espontanea. Em seis foi possivel identifi-
car o agente (3 Listeria monocytogenes, 1 Haemophylus
influenzae, 1 Escherichia coli, 1 Streptococcus intermedius). Em
2 destes casos houve sucesso ap6s abordagem agressiva com
antibioterapia e drenagem ventricular externa imediata. No
presente caso a extensdo e gravidade imagioldgica das lesdes
condicionou a atitude ndo interventiva dos neurocirurgioes.

Panencefalite esclerosante
subaguda: ndo esquecer uma doenca cada
vez menos actual

Joao Pinho, Margarida Rodrigues, Filipa Sousa, Pedro Beleza,
Fatima Almeida, José Figueiredo, Esmeralda Lourenco
Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.
jdpinho@gmail.com

Introducao: A panencefalite esclerosante subaguda (PEES)
é uma manifestacdo de infeccdo crénica do SNC pelo virus do
sarampo, cuja incidéncia diminuiu significativamente depois
da inclusao da vacina no PNV. Afecta principalmente criancas
e adolescentes e tende a evoluir de forma irreversivel, sendo o
tratamento pouco eficaz. Analisam-se 4 casos identificados
entre 1994 e 2006.
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Casos clinicos: Identificaram-se 3 raparigas e 1 rapaz com
idades de inicio da doenga entre 9 -16 anos. Dois dos doentes
nao foram vacinados, por histéria de sarampo antes dos 15
meses de idade. As manifestagdes iniciais consistiram em
regressdo na aprendizagem (50%), quedas inexplicadas (75%)
e mioclonias generalizadas (75%). O padrao electroencefalo-
gréfico tipico de surtos periédicos de actividade paroxistica
generalizada estava presente inicialmente num caso, os res-
tantes desenvolveram-no posteriormente. O estudo citoqui-
mico inicial do LCR revelou hiperproteinorrdquia em dois
casos e em todos foi possivel identificar bandas oligoclonais e
anticorpos anti-virus do sarampo (IgG). Apesar do estudo
imagioldgico ter sido inicialmente normal em dois doentes,
em todos os casos a RMN acabou por revelar lesdes da subs-
tancia branca subcortical com hiperssinal em T2 (em 2 casos
predominio posterior). Todos os doentes foram tratados com
anticonvulsivantes e isoprinosina; trés doentes foram subme-
tidos a tratamento intratecal com interferao-a, um deles adi-
cionalmente medicado com cimetidina. Uma doente faleceu
com 4 anos de evolucao da doenca; trés doentes sao actual-
mente seguidos (14, 9 e 3 anos de evolucdo), um com melho-
ria clinica parcial (cognitiva e da epilepsia) e outros dois com
deterioracdo cognitiva e tetraparésia espdstica (um dos quais
com mioclonias refractdrias).

Discussdo: A raridade actual da PEES ndo deve fazer
esquecer a triade diagnéstica tipica. O tratamento utilizado
habitualmente é isoprinosina e interferdo-o intratecal, mas
discute-se a utilidade de outros antiviricos e imunomodula-
dores. A refractariedade terapéutica reforca a necessidade de
uma elevada cobertura populacional da profilaxia vacinal.

Abcesso do Tronco Cerebral:
Terapéutica Médica

Patricia Pita Lobo, Catarina Fonseca, Leonor Correia Guedes,
Luisa Albuquerque, Candida Barroso

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

anapa.pitalobo@gmail.com

Introducdo: Os abcessos tinicos do tronco cerebral corres-
pondem a 0,5% dos abcessos intracranianos e localizam-se
mais frequentemente na protuberancia. Devido a localizagao
sdo infec¢cdes com mau progndéstico, cuja atitude terapéutica
ndo estd pradronizada (médica e/ou cirdrgica). Os abcessos
extensos tém indicacdo cirdrgica, mas hé casos descritos em
que a terapéutica médica foi bem sucedida. A ndo identifica-
¢do de agente patogénico implica a utilizacdo de uma antibio-
terapia de largo espectro durante 6 semanas e monitorizagao
imagiolégica sequencial frequente.

Caso Clinico: homem, 60 anos, com quadro clinico pro-
gressivo, com 5 dias de evolucdo de, vertigem, diplopia, ndu-
seas e desequilibrio na marcha. Observou-se nistagmo hori-
zonto-rotatério em todas as posi¢coes do olhar, parésia do VI
par esquerdo, hipostesia da hemiface esquerda, ataxia apendi-
cular esquerda e axial. TC-CE revelou hipondensidade ponto-
mesencefélica esquerda. RMN-CE mostrou extensa lesao quis-
tica na vertente esquerda do tronco cerebral (mesencefélico,
pedtnculos cerebelosos, cerebelo, protuberédncia e bulbo) com
reforco de sinal p6s-gadolinio com padrao anelar na transi¢ao
ponto-bulbar. PL demonstrou aumento de células - leucécitos
(43cel/mm3 sem predominio), glicose 74mg/dL, proteinorra-
quia 69,7mg/dL e auséncia de células neoplésicas. Exame bac-
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teriolégico, micolégico e micobacteriolégico negativos.
Serologias e PCR no liquor e no sangue negativas para Listéria
monocitogenes, bactérias intracelulares (Mycoplasma,
Clamidias spp), Toxoplamose, Lyme, HIV 1 e 2, hepatites, VDRL
e virus neurotrépicos. Os estudos de vasculites sistémicas e a
pesquisa de neoplasia oculta foram negativos. Foi iniciada
antibioterapia tripla (metronidazol, ceftriaxone e ampicilina)
durante 6 semanas e corticoterapia durante 3 semanas. Com
melhoria clinica, laboratorial e imagiolégica significativas
(RMN-CE com lesdes captantes vestigiais).

Conclusao: Com este caso clinico mostramos que a tera-
péutica médica conservadora pode ser aplicada mesmo em
doentes com abcessos extensos do tronco cerebral, indepen-
dentemente da identificacdo do agente causal.

Paguimeningite Hipertréfica Espinal

Rui Felgueiras’, Sofia Ferreira?, Paulo Paiva?, Daniel Dias®, Nuno
Vila-Cha'

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

rjrfelgueiras@gmail.com

Introducdo: A paquimeningite hipertréfica € uma doenca
rara que se caracteriza pelo espessamento da dura-mater. Na
sua etiologia podem estar doengas infecciosas, inflamatérias
sistémicas ou neopldsicas que, quando excluidas, permitem o
diagndstico de paquimeningite hipertréfica idiopética. O
atingimento espinal isolado é extremamente raro, existindo
apenas alguns casos descritos na literatura.

Caso Clinico: Mulher, 56 anos, com historia de colite ulce-
rosa (assintomdtica e sem terapéutica hd 3 anos), apresenta
quadro com dois meses de evolucao de dor na regidao dorso-
lombar, associada a astenia, anorexia e emagrecimento. Apos
um més iniciou altera¢cdes da marcha e urindrias. Ao exame
neurolégico apresentava hiperreflexia osteotendinosa nos
membros inferiores e marcha espdstica. A RM espinal eviden-
ciou espessamento dural/epidural, em “manga” entre C6 e
D12. A RM craniana ndo tinha altera¢des relevantes. O estudo
do LCR apresentou 280 leucdcitos (266 mononucleares), 900
eritrocitos, 0,12 g/L de glicose (1.58 g/L de glicemia sérica) e
39 g/L de proteinas. A velocidade de sedimentagdo era de 94
mm. Iniciou empiricamente antibacilares e corticoterapia (1
mg/Kg/dia de prednisolona). A andlise do LCR para PCR de
micobactérias, VDRL, Borrelia burgdorferi e citologia para
células neopldsicas foi negativa. O restante estudo que incluiu
ECA, estudo imunolégico, serologias e imunofenotipagem do
sangue e LCR foi normal, assim como a TAC toraco-abdomi-
nal. A doente apresentou franca melhoria clinica, imagiol6gi-
ca e laboratorial, estando neste momento com nove meses de
seguimento, sem alteracdes da marcha ou urindrias.

Conclusdo: A paquimeningite hipertréfica espinal é uma
doenca extremamente rara que se pode manifestar por mielo-
patia. Neste caso concreto, dada a normalidade de todos os
estudos realizados e a evolucao favordvel sob corticoterapia,
colocamos como hipdtese de diagnéstico mais provavel tra-
tar-se de uma paquimeningite hipertréfica idiopatica. A lesao
nao foi biopsada dada a evolugao favoravel do quadro clinico.
Este diagndstico implicou uma extensa investigagao etiol6gi-
ca e constante colaboracdo multidisciplinar.
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Mielopatia e Sindrome Sjogren: a
propdsito de um caso clinico

Catia Duarte’, Rute Teot6nio?, Pedro Abreu', Fernando Matias*
1-Servico de Reumatologia, 2-Servico de Neurologia, Hospitais
da Universidade de Coimbra, Coimbra.
catiacmduarte@gmail.com

Introducdo: O Sindrome de Sjogren (SS) é uma doenca
auto-imune caracterizada por queixas secas e positividade
para anticorpos Anti-SSA e anti-SSB. Complicagdes neurol6-
gicas estdo descritas em 10 a 20% dos doentes. O envolvimen-
to do sistema nervoso periférico encontra-se bem documen-
tado, mas o envolvimento do SNC é raro. A sua incidéncia,
etiopatogenia, espectro clinico e tratamento permanecem
ainda desconhecidos.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 53 anos, com qua-
dro de diminuigao da for¢a muscular a direita e dificuldade da
marcha com 3 anos de evolucdo. Ao inquérito o doente referia
xeroftalmia, sem outras queixas secas. Poliartralgias das
pequenas articulagdes das maos de ritmo inflamatério. Ao
exame objectivo: Schirmmer <5 mm; presenca de sinais pira-
midais a direita, nomeadamente hemiparésia espastica de pre-
dominio crural, hiperreflexia com clénus do pé e cutaneoplan-
tar em extensdo; concomitante afec¢ao da sensibilidade pro-
funda ipsilateral, com diminui¢ao da sensibilidade vibratéria e
alteracdo do sentido posicional a direita. Dos exames comple-
mentares realizados salienta-se: ANA’s +++, padrao mosquea-
do, Anti-SSA positivo forte, bandas oligoclonais presentes no
soro e LCR. Serologias negativas. RMN-CE: “5 pequenas lesoes
na substancia branca, hiperintensas em T2, isointensas em T1,
sem reforco de sinal ap6s contraste”. RMN-coluna: “multiplas
lesoes desmielinizantes ao longo da medula cervical e dorso-
lombar”. Biépsia de glandulas salivares: “infiltrado linfocitico
podendo corresponder a SS em fase inicial”. Cintigrama de
glandulas salivares: ligeira diminui¢ao funcional

Conclusao: Envolvimento do SNC no SS € raro. Quadros
esclerose multipla-like estdo descritos. O diagndstico diferen-
cial entre as estas duas entidades pode ser complexo, mas uma
abordagem global ao doente, complementado com investiga-
¢do laboratorial pode permitir distinguir as duas patologias.

Baclofeno intratecal na esclerose
multipla: resultados e satisfacao dos
doentes

Amélia Mendes"**, Pedro Abreu'?, Maria José S4'*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto; 2-
Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade Fernando Pessoa,
Porto; 3-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.
mendes.amelia@gmail.com

Introducéo: O baclofeno intratecal (BIT) é usado no trata-
mento da espasticidade grave na esclerose multipla (EM).
Contudo, poucos estudos tém avaliado o impacto na qualida-
de de vida a longo prazo; este trabalho teve como objectivo
avaliar os beneficios do BIT em doentes com EM.

Métodos: incluiram-se apenas doentes seguidos na nossa
consulta, tendo-se feito avaliagdo retrospectiva (3-6 meses
antes do BIT) e actualmente (tempo médio de seguimento: 5,8
anos), com os seguintes dados: efeitos laterais, dose média,
EDSS, grau de espasticidade (escala modificada de Ashworth),
espasmos (escala de Penn), forca muscular, reflexos (escala de
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Wexler), indice de Barthel, escala modificada de Rankin, esca-
la analégica da dor, opinido informal dos doentes e cuidado-
res. A colocacdo da bomba de BIT obedeceu fez-se segundo as
recomendacdes internacionais.

Resultados: 4 doentes (3 mulheres) com formas progressi-
vas de EM, média etdria - 47 anos (36-53); tempo médio actual
de evolucao da doenca: 17,8 anos (9-29); EDSS prévio e actual
idéntico (6-9). Dose média continua: 152ug/dia (98-224pg).
No pés-operatdrio imediato um doente teve febre transitoria,
mas nao se registaram efeitos laterais significativos posterior-
mente. Os doentes melhoraram pelo menos 1 ponto na escala
de espasticidade e referiram diminui¢do dos espasmos, mas
pontuam mais na escala da dor. O indice de Barthel variou de
10-95 antes do BIT e 10-70 actualmente. O principal beneficio
apontado foi a menor dependéncia do cuidador, havendo
maior percep¢ao do beneficio, em doentes e cuidadores,
durante os 2 primeiros anos. Dois doentes referiram que nao
voltariam a colocar a bomba, mas quando inquiridos se a reti-
ravam, ndo souberam responder.

Discussdo: Apesar do pequeno ndmero de doentes, os
dados sugerem que, mesmo num estadio avancado da EM, o
BIT melhora a funcdo motora. A natureza progressiva da
doenca e expectativas elevadas podem ter contribuido para
alguma insatisfacdo e diminuicao da capacidade de avaliacao
dos beneficios.

Desafios no diagnéstico da
esclerose miltipla tumefactiva: revisdo de
7 casos

Amélia Mendes, Rita Figueiredo, Pedro Abreu, Jorge Reis, Maria
José Sa

Servico de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
mendes.amelia@gmail.com

Introducao: A presenca de lesdes tumefactivas, também
designadas de pseudo-tumorais, sdo apresenta¢des raras na
esclerose multipla (EM) e colocam diferentes diagndsticos dife-
renciais. Apresentamos 7 doentes com EM e lesdes tumefacti-
vas, alguns dos quais representaram desafios diagnésticos.

Métodos: Fez-se a andlise retrospectiva de doentes segui-
dos na consulta de Doengas Desmielinizantes do nosso
Hospital. Registaram-se dados demograficos, clinicos, da ana-
lise de LCR, da ressondncia magnética (RM) cerebral e neuro-
patolégicos.

Resultados: Encontrdmos 7 doentes (5 mulheres), todos
com a forma surto-remissao de EM; idade média de 40,4 anos
(22-44); idade média de diagnéstico da doenca: 33,3 anos (22-
44); tempo médio de duracao da EM: 7,4 anos (1-11 anos). O
EDSS na altura do diagndstico variou de 0 a 3,5. A apresenta-
¢ao clinica foi polissintomatica, mas os sintomas motores
foram os mais frequentes. A RM cerebral mostrou lesdes
tumefactivas (principalmente no lobo frontal), as quais foram
multiplas num doente e isoladas nos restantes, com efeito de
massa ligeiro; houve captacdo de contraste com padrao hete-
rogéneo em 2 doentes. Andlise de LCR: citoquimica normal,
microbiologia negativa; bandas oligoclonais positivas em 5
doentes. Foi feita biépsia em 3 casos: em 2 o diagnéstico neu-
ropatoldgico foi lesdo desmielinizante e no terceiro caso tra-
tava-se de um oligodendroglioma.

Discusséo: Os autores realcam as dificuldades no diagnds-
tico diferencial nos doentes com EM e lesdes pseudo-tumo-
rais. Os nossos resultados sugerem que a biépsia da lesao pode
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ser importante em casos seleccionados, com caracteristicas
clinicas e neuroradioldgicas atipicas, pois podem surgir outras
lesdes como tumores cerebrais em concomitancia com a EM.

Formas tumefactivas de Esclerose
Miltipla

Sénia Batista', Joao Sargento Freitas', Carlos Casimiro? Olinda
Rebelo!, Fernando Matias', Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
soniarmbatista@msn.com

Introducéo: As formas tumefactivas de Esclerose Multipla
(EM) constituem formas de apresentacao que pela atipia das
suas caracteristicas imagioldgicas tornam o diagnéstico difi-
cil, por vezes com necessidade de efectuar biépsia. Tendo em
conta que sdo formas raras, pouco se conhece sobre as carac-
teristicas clinicas, opgoes terapéuticas eficazes e prognéstico.

Objectivos: Caracterizar uma série de doentes com formas
tumefactivas de EM, procurando identificar as apresentacoes
clinicas mais frequentes, perfil de LCR, resposta terapéutica e
evolucdo clinica/prognéstico.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos processos clinicos
de doentes seguidos na Consulta de Doencas Desmielini-
zantes com diagnoéstico de EM, cuja apresentacdo consistiu
numa forma tumefactiva. Os critérios de inclusdo consistiram
na identificacdo de lesdbes na RM com dimensdes >2cm,
edema vasogénico, efeito de massa e/ou padrao atipico de
captacao de contraste (em anel ou heterogéneo).

Resultados: Foram incluidos 19 doentes, com média etédria
de 30,8 anos na altura da apresentacao clinica. Esta foi polis-
sintomadtica na maioria dos doentes (78,9%), sendo os sinto-
mas motores (58,8%), cognitivo-comportamentais (47,1%),
sensitivos (29,4%) e cefaleias (29,4%) os mais frequentes.
Relativamente ao perfil do LCR, identificaram-se Bandas
Oligoclonais IgG em 57,1% dos doentes. Em 4 doentes o diag-
nostico de lesdo desmielinizante efectuou-se através de bio-
psia cerebral (3) ou medular (1).

17 doentes apresentaram boa recuperacao funcional apds
o evento clinico inicial (IVIG- 5; plasmaferese- 4). 8 doentes
efectuaram tratamento de indu¢do com ciclofosfamida antes
de iniciarem tratamento imunomodulador. O tempo médio
para o segundo evento foi 2,1 anos. Apds um follow-up médio
de 6,3 anos, 17 doentes apresentaram conversao para EM cli-
nicamente definitiva, sendo o EDSS médio 2,5 (1-9).

Conclusdo: Os nossos resultados evidenciam que a apre-
sentacdo clinica das formas tumefactivas de EM é polissinto-
madtica, incluindo com frequéncia significativa sintomas
menos tipicos, nomeadamente alteracdes cognitivo-compor-
tamentais e cefaleias. A evolucdo clinica e prognéstico foi
paradoxalmente favordvel, particularmente apés terapéutica
de inducdo com imunossupressao.

Leucoencefalite hemorragica
aguda: caso clinico-patoldgico

Ricardo Taipa', Pedro Pinto?, Carlos Correia', M. Melo Pires®
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Neurorradiologia, 3-
Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto.

ricardotaipa@gmail.com

Introducéo: A leucoencefalite hemorragica aguda (LHA) é
uma doenca rara, caracterizada por uma aguda e frequente-
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mente fulminante desmielinizacdo inflamatéria hemorragica
da substancia branca. Geralmente ocorre apds infecgao respi-
ratdria e estd associada a uma elevada mortalidade.

Caso clinico: Um homem de 70 anos, sem antecedentes
patoldgicos de relevo, apresentou deterioracdo progressiva da
vigilia e instalacdo de tetraparésia em menos de 24h, sendo
admitido em paragem respiratéria. Uma semana antes teve
quadro de dor abdominal difusa e febre. Ao exame neurol6gi-
co, entubado, estava em coma nao reactivo a estimulos, com
pupilas pequenas, simétricas e reactivas, auséncia dos refle-
xos oculocefdlicos e corneano direito, tetraplegia flacida, sem
rigidez da nuca. Nao tinha febre ou leucocitose. A RM mostra-
va dreas de hipersinal em T2 dispersas na substancia branca,
ganglios da base e uma maior expressdao ao nivel do tronco
cerebral e medula espinhal. O LCR apresentava 267 leucéci-
tos/puL (76% neutrofilos), 400 eritrécitos//pL, proteinas de
2,40 g/L e glicose normal. O estudo microbiolégico de sangue
e LCR, incluido PCR para virus do grupo herpes, foi todo nega-
tivo. O diagnéstico estabelecido nesta altura foi de ADEM e
iniciou terapéutica com metilprednisolona (1g/dia). Teve
agravamento progressivo, tendo-se iniciado imunoglobulinas.
Repetiu-se RMN ao oitavo dia que demonstrou aumento do
nimero de lesdes, em particular micro-hemorragias interes-
sando o bolbo e a transicao bulbo-medular. Faleceu 9 dias
apo6s admissdo. O exame neuropatolégico macroscépico mos-
trou edema cerebral difuso, multiplas lesdes necro-hemorrd-
gicas e a histopatologia caracterizava-se por multiplos focos
de desmielinizagao perivascular, necrose fibrin6ide da parede
dos vasos e infiltrados perivasculares de predominio macrofa-
gico. Foi estabelecido o diagndstico de LHA.

Discussao: A rdpida deterioracdo da consciéncia e as ca-
racteristicas do LCR (pleocitose neutrofilica, eritrdcitos) suge-
riam esta variante agressiva de ADEM. A LHA tem geralmente
um curso fulminante, com coma e morte em dias. O diagnos-
tico precoce pode ser crucial para instituicdo de tratamento
potencialmente life-saving.

Encefalite autoimune por
anticorpos anti-NMDAR

Ana Antunes Martins, José Pedro Vieira, Rita Silva, Ana Isabel
Dias, Ana Moreira, Eulalia Calado
Servico de Neurologia, Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducio: a recentemente descrita encefalite auto-imu-
ne por anticorpos anti-NMDAR insere-se no grupo genérico
das encefalites limbicas; caracteriza-se por um quadro de alu-
cinagdes, movimentos involuntdrios, alteragdes estado cons-
ciéncia e alteracoes autonémicas; geralmente representa um
quadro paraneopldsico, sendo por vezes a neoplasia oculta.

Caso Clinico: crianca de género masculino, de 9 anos de
idade, sem antecedentes relevantes, que na semana antes do
actual internamento iniciou quadro de vomitos, dor abdomi-
nal, agitacdo psico-motora, discurso delirante e movimentos
disténicos/coreicos do membro superior esquerdo; apds
observacao no SU, decidiu-se pelo seu internamento, inician-
do medicacdo com risperidona. Clinicamente ao longo do
internamento registaram-se vdrias fases: 12 semana: agrava-
mento da agitacdo psico-motora e discurso delirante; medica-
do adicionalmente com haloperidol. 22 semana: agravamento
do quadro com sonoléncia e rigidez generalizada; interrupc¢ao
de haloperidol. 32 semana: agitacdo psico-motora refractaria a
terapéutica, auséncia de contacto ocular, auséncia de respos-
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ta verbal, discinésia orofacial, e hipertonia difusa. 32 - 62
semanas: manutencdo do quadro, mas diminui¢do progressi-
va da agitacdo e aumento dos periodos de vigilia. 62 semana —
actualidade: melhoria lentamente progressiva: recuperacao
ritmo circadiano de sono-vigilia, contacto ocular mantido,
auséncia discinésia orofacial, recuperacdo da marcha; man-
tém contudo ligeira hipertonia com rigidez e coreia ocasional
do membro superior direito. Laboratorialmente: ligeira pleo-
citose (11 linfécitos/mm3) na 1° PL, sem quaisquer outras
alteragdes nas PL subsequentes, designadamente imunoelec-
troforese e perfil neurotransmissores normal; estudo auto-
anticorpos e fraccoes complemento, negativos; extensa inves-
tigacdo metabodlica e infecciosa, negativa. Imagiologicamente:
12 RM (D5) normal; 22 RM (D13) com hipersinal T2 nos hemis-
férios cerebelosos de predominio cortical; 42 RM (D40) reve-
lou atrofia hemisférios cerebelosos e ligeira atrofia cerebral
difusa, aspectos que mantém na actualidade.

Recentemente o estudo anticorpos anti NMDAR em amos-
tra de LCR conservada ap6s 12 PL, foi fortemente positivo.
Este estudo foi repetido em amostras de sangue e LCR recen-
tes, confirmando-se a positividade. Foram realizadas investi-
gacdes adicionais para exclusdo de neoplasia oculta, com
resultados negativos.

Conclusdo: impde-se considerar esta entidade no diagnés-
tico diferencial das encefalites limbicas porque, contraria-
mente as encefalites associadas aos antigéneos para-neopld-
sicos classicos, a encefalite por anticorpos anti-NMDAR, ape-
sar da gravidade do quadro, associa-se frequentemente a uma
boa resposta a terapéutica.

Ataxia cerebelosa auto-imune

Catarina Santos', Pedro Teot6nio®, Ana Morgadinho', Lucilia
Aratjo? Helena Gens', Isabel Luzeiro'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Imunologia, 3-Servico
de Medicina Interna, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE,
Coimbra.

catarina-santos@portugalmail.pt

Introducao: A etiologia auto-imune de algumas patologias
neurolégicas é uma drea de avangos recentes e que abrange
diversas subespecialidades da Neurologia. Os anti-corpos
anti-GAD, inicialmente apenas descritos no sindrome
stiff-person, tém sido igualmente implicados na etiopatogenia
de algumas formas de epilepsia e de ataxia cerebelosa. E fre-
quente a associacdo com outras doencas auto-imunes,
nomeadamente com a diabetes de tipo I.

Caso clinico: Mulher de 62 anos de idade, com anteceden-
tes de diabetes mellitus insulino-dependente, e carcinoma in
situ da bexiga. Observada por quadro com seis meses de evo-
lucdo de incoordenagdao motora, desequilibrio na marcha e
disartria. Ao exame apresentava nistagmo horizontal e saca-
das hipométricas, disartria escandida, dismetria com predo-
minio nas provas de coordenacao do hemicorpo esquerdo,
discreta espasticidade no hemicorpo direito e marcha atéxica.
A histéria familiar e social era irrelevante. Sem outros antece-
dentes pessoais de doencas auto-imunes. Da investigacao
realizada sublinha-se a auséncia de alteracdes na TC CE, RMN
CE, PET, colonoscopia e TC abdominopélvica. O estudo anali-
tico foi normal, nomeadamente a func¢ao tiroideia, marcado-
res tumorais, anticorpos anti-neurénio, vitamina E e serolo-
gias (VIH, VHB, VHC, grupo TORCH). A PL revelou auséncia de
bandas oligoclonais, com restantes parametros dentro dos
valores da normalidade. O estudo genético (SCAs) foi negati-
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vo. Salientou-se a presenca de valores elevados de anticorpos
anti-GAD (isoforma 65) no sangue e no LCR, por técnica de
RIA (68.4 e 179 U/mL, respectivamente). A doente realizou
terapéutica com imunoglobulinas, com melhoria dos sinto-
mas e sinais de ataxia cerebelosa e diminuicao do valor plas-
madtico de anti-GAD.

Conclusdes: Torna-se importante considerar uma etiologia
auto-imune nos doentes com ataxia cerebelosa sem outras cau-
sas identificaveis. Esta associacao é particularmente reconheci-
da em mulheres na 52 ou 62 décadas e com diabetes insulino-
dependente. A terapéutica imunomoduladora condiciona
habitualmente uma evolugao favoravel do quadro neuroldgico,
o que justifica a importancia em reconhecer este diagnostico.

Sindrome de Eagle: uma causa rara
de dor cervico-facial

Rui André', Goncalo Santos?, Egidio Machado? Fernando
Matias'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
ruiandre@gmail.com

Introducdo: O sindrome de Eagle, descrito inicialmente
em 1937, define um complexo doloroso recorrente, orofarin-
geo e facial, causado por um processo estildide anormalmen-
te longo ou por uma calcificacdo do ligamento estilo-hioideu,
comprimindo estruturas vasculo-nervosas. Estima-se a sua
frequéncia em 0,16%, com uma predominancia do sexo femi-
nino (3:1), podendo ser bilateral. Classicamente associado a
tonsilectomias ou traumatismos, existem contudo casos sem
evidente desencadeante causal (“sindrome estilocarotideo”).

Caso Clinico: Paciente do sexo feminino, 63 anos, sem
antecedentes relevantes. Desde hd 16 anos com queixas de
odinofagia e otalgia reflexa a direita, desencadeadas com a
mastigacdo. Enviada a consulta de ORL hé 2 anos, na altura o
exame seria negativo, exceptuando a presenca de tumefacgao
dura e dolorosa a nivel submandibular direito, com cerca de
3x3 cm. Uma TAC cervical revelaria suspeita de laringocelo
com distensdo do seio piriforme a direita, sendo entao subme-
tida a cirurgia reconstrutiva. Mantiveram-se porém as queixas
sensitivas, com crepitacdo a palpagao, resistentes a anti-infla-
matérios, antibioterapia, antidepressivos triciclicos e gaba-
pentina. A laringoscopia indirecta revelou persisténcia de teci-
do de granulacdo no seio piriforme e a paciente foi re-operada,
com tonsilectomia bilateral e submandibulectomia direita,
tendo a peca operatoéria revelado inflamacao crénica. Pedida
observacdo por Neurologia, por manter queixas de dor tipo
peso, cervical e submandibular direita, desencadeada por
rotacdo cefélica e pressdo no goénion ipsilaterais, e com irradia-
¢do auricular, sem caracteristicas nevrdlgicas. O exame fisico e
neuroldgico era normal. A TAC da charneira e cervical com
contraste permitiu desta vez objectivar displasia do processo
estiloide direito (e em menor grau do esquerdo), com ossifica-
¢do do ligamento estilo-hioideu. Dada a ineficacia do trata-
mento médico, a doente foi proposta para cirurgia ressectiva.

Conclusdes: Apresentamos o caso pela raridade da etiolo-
gia e resisténcia a terapéutica, que pode fazer diagnéstico
diferencial com causas mais frequentes de dor cervico-facial.
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Enxaqueca Oftalmoplégica - Um
caso com achados imagioldgicos no
Hospital Central do Funchal

Nuno Cagador’, Angela Calado Bravo?, Joana Macedo®, Teresa
Aguiar*, Armando Morganho*, Duarte Noronha*, Orlando
Sousa®

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurocirurgia, 3-
Servico de Fisiatria, 4-Servico de Neurologia, Hospital Central do
Funchal, Funchal.

nunocadr@msn.com

Introducéo: A enxaqueca oftalmoplégica foi primariamen-
te citada por Charcot em 1890. E uma entidade clinica extre-
mamente rara (incidéncia de 0,7 por 1000.000) e de etiologia
incerta. Caracteriza-se por crises recorrentes de cefaleia uni-
lateral fixa, associadas a parésia de um ou mais nervos oculo-
motores (mais frequentemente o III) homolaterais a dor.
As primeiras manifesta¢des surgem frequentemente na infan-
cia e recorrem ao longo da adulticia. S3o0 comuns os achados
no ambito da Neurorradiologia no que concerne ao par cra-
niano afectado.

Caso clinico: Mulher de 56 anos de idade, internada por
episddio de cefaleia intensa hemicraniana direita com parésia
do III par, midriase, diplopia horizontal e ptose palpebral ipsi-
lateral acrescidas de foto e fonofobia. No historial clinico
constam episddios de cefaleias de caracteristicas idénticas,
recorrentes desde os 7 anos de idade e com duracdo de uma
semana. Foi realizada RMce com administracao de gadolinio
que revelou reforco nodular ao nivel do III par. O quadro
reverteu ap6s uma semana de internamento.

Conclusao: Dada a apresentacao clinica do episddio, a
idade de inicio da sintomatologia inaugural, as caracteristicas
e a duracdo das recorréncias, concluiu tratar-se de uma
Enxaqueca Oftalmoplégica. A investigacdao imagiolégica mos-
trou alteracdo de sinal tipo nodular, na RMce, ao nivel do III
par. Discute-se a relacdo e o significado destes achados com
aquela entidade.

Parésia Bilateral do VI nervo
craniano secundaria a Fistula Dural de
LCR Traumatica

Joana Marques', Angela Timéteo?, Vanessa B. Silva', Rita
Simoes?, Teresa Palma®, Alcides Serafim*, Ricardo Ginestal?
1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa Francisco Gentil, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, 3-
Unidade de Neuroimagiologia, Hospital Fernando da Fonseca,
Amadora; 4-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, Lisboa.

Joanarlmmarques@gmail.com

Introducio: A parésia do VI nervo craniano é a mais comum
das neuropatias cranianas secunddrias ao sindrome de hipo-
tensao intracraniana (habitualmente espontaneo ou pés pun-
¢ao lombar e anestesia epidural), mas ainda assim é uma com-
plicac@o raramente reportada na literatura.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 38 anos, agredido
na via publica com traumatismo cranio-encefélico e ferimen-
tos varios com arma branca, apresentando varias feridas inci-
sas (regido frontal, latero-cervical, e na linha média da regido
dorsal), consideradas superficiais e suturadas apds vinda a
Urgéncia no dia da agressao. Cerca de 4 dias depois, referia
ainda quadro de agravamento progressivo de cefaleia biocci-
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pital com irradiacdo holocraniana, desencadeado alguns
minutos apds assumir o ortostatismo e acompanhado de nau-
seas e vomitos, que ocorriam exclusivamente na posicao
ortostética; as cefaleias, nduseas e vomitos remitiam alguns
minutos depois do dectibito. Recorre ao Servico de Urgéncia 5
dias depois por quadro com 2 dias de evolugao de diplopia
binocular horizontal, presente em todas as posicoes do olhar,
com instalacdo insidiosa e agravamento progressivo. Ao
exame neurolégico apresentava lesdo bilateral do VI nervo
craniano. Realizou RM-CE e de neuroeixo que comprovou a
laceracao dural com fistula para o espaco epidural a nivel de
D9-D10 (ao nivel da ferida incisa dorsal) com lesdao do arco
posterior da vértebra ao mesmo nivel. Foi transferido para
servigo de Neurocirurgia, onde foi decidido tratamento con-
servador e vigilancia dada a duracao dos défices e apo6s reali-
zac¢ao de TAC helicoidal que excluia ja fistula externa activa.

Conclusées: Acreditamos tratar-se do primeiro caso des-
crito de lesao bilateral do VI nervo craniano por fistula dural
de LCR secundaria a ferida incisa da coluna vertebral, sem
lesdo medular. Dada a irreversibilidade dos défices, o caso cli-
nico deve alertar para a necessidade de determinar precoce-
mente e com exactiddo a profundidade das feridas incisas
nomeadamente da linha média posterior.

Dois casos de cefaleia cluster-like
secundaria a lesdo intracraniana

Gongalo Matias', Paulo Bugalho', Concei¢do Marques?, Jilio
Barreto®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz,
Lisboa; 3-Servi¢o de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa.
gsmatias@gmail.com

Introducio: A cefaleia cluster (CC) é uma entidade prima-
ria bem definida, caracterizada por episédios repetidos de dor
craniana de grande intensidade, unilateral e de curta duracao
associada a sintomas autonémicos. Porém, tém sido descritos
casos de cefaleia cluster-like secunddria a lesdes intracrania-
nas, por vezes com apresentacao atipica.

Caso clinico 1: Homem, 19 anos, apresentando-se com dor
supra-orbitdria de grande intensidade a direita, tipo pulsatil,
estendendo-se ao restante hemicranio, com a duracdo de
cerca de uma hora, repeticao didria, e acompanhando-se de
rinorreia e ptose ipsilateral. O EN era normal. Foi medicado
com verapamil 120 mg/dia com incremento de dose (240
mg/dia) e nimesulida 100 mg (SOS), sem melhoria. A RM-CE
revelou quisto epiderméide moldando as regides pré-pontica,
cerebelosa e segmento cisternal do nervo trigémio a direita.
A intensidade e frequéncia dos epis6dios de dor diminuiram
apos resseccao cirturgica da lesao.

Caso clinico 2: Mulher, 51 anos, apresentando-se com dor
de grande intensidade no hemicranio direito, durando cerca
de uma hora, com repeticao didria, e acompanhando-se de
lacrimejo e rinorreia ipsilaterais. O EN era normal. A RM-CE
evidenciou macroadenoma da hip6fise, condicionando abau-
lamento do pavimento supra-selar e insinuando-se no seio
cavernoso. O estudo hormonal mostrou apenas discreto
aumento da prolactina. Foi medicada com verapamil 240
mg/dia e zolmitriptano 5 mg (SOS), com ligeira melhoria.
Aguarda avaliacao neurocirtrgica.

Conclusdes: Embora nao possamos excluir associacao
casual, consideramos provéavel que a compressao das fibras
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do trigémio, simpético e parassimpatico, em localizagdes dife-
rentes do seu percurso, seja responsavel pelas manifestagoes
encontradas nos nossos doentes, corroborando a explicacao
fisiopatolégica actualmente proposta para os casos primaérios.
Os casos apresentados ndo cumprem com exactidao os crité-
rios da International Headache Society para CC. A apresenta-
¢do atipica, nomeadamente a periodicidade, e md resposta a
terapéutica habitualmente efectiva, torna mandatério o estu-
do neuroimagiolégico a fim de se excluir uma lesao estrutural.

Nevralgia do trigémio na Esclerose
Multipla - que diferencas?

Camila Nébrega, Rita Almeida, Rui Pedrosa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE
- Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
camila_nobrega@msn.com

Introducéo: A nevralgia do trigémio (NT) pode estar asso-
ciada a Esclerose Multipla (EM), tendo uma prevaléncia muito
maior nesta populagao (1,5 vs 200 por 10.000) e particularida-
des clinicas que justificaram a criagdo de uma entidade pré-
pria na Classificacdo Internacional de Cefaleias.

Objectivos: Analisar as caracteristicas clinicas e aborda-
gem terapéutica da NT em doentes com e sem EM.

Métodos: Doentes consecutivos com NT, com ou sem EM,
observados na consulta de Neurologia ao longo de 1 ano, com
registo dos dados em formuldrio préprio. Foi feita andlise des-
critiva e aplicados testes (T-teste e x2) para comparacao de
resultados.

Resultados: Foram analisados 20 doentes com NT cldssica
e 21 doentes com NT e EM. A distribuicao por sexo é seme-
lhante (70% vs 71,4% de mulheres), mas a populacao com EM
é significativamente mais jovem (37,2 anos + 10,3 vs 48,4 anos
+ 8,6, p=0,001). Encontramos uma maior frequéncia nos
doentes com EM de dor continua, sintomas bilaterais, recor-
réncia das queixas, envolvimento dos 3 ramos do trigémio e
de hipostesia, mas apenas nos dois tltimos a diferenca € esta-
tisticamente significativa (p=0,029 e p=0,009 respectivamen-
te). A intensidade e frequéncia dos paroxismos, a presenca de
factores desencadeantes e a duracdo das queixas nao diferem
nos dois grupos. O nimero de fdrmacos prescritos é ligeira-
mente superior no grupo com EM (2,1 vs 2,6) e a escolha ape-
nas difere no recurso a corticoterapia em 38,1% dos doentes
com EM. Cinco doentes foram referenciados para cirurgia,
dois com EM.

Conclusdes: Este estudo demonstra a existéncia de algu-
mas diferencas nas caracteristicas clinicas da NT em doentes
com EM relativamente a forma cldssica, mas que nao parecem
determinar um curso de doenca ou decisao terapéutica dis-
tintas. Podera existir contudo uma heterogeneidade clinica
entre doentes com EM a merecer melhor caracterizagao futu-
ra, porque poderd justificar classificacao e conduta terapéuti-
ca distintas.

Cefaleias nas Malformacodes da
Charneira

Jodo Sargento Freitas', S6nia Batista', Gon¢alo Guerreiro?,
Joana Martins®, Livia Sousa’

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

jsargentof@hotmail.com
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Introducdo: As malformagdes de Charneira descrevem
colectivamente alteracdes estruturais da fossa posterior com
graus varidveis de compromisso funcional e sintomdtico rom-
boencefdlico. A sua apresentacdo clinica varia bastante, desde
formas assintomadticas até incompatibilidade com vida.

Objectivos: Caracterizar a apresentacdo sintomdtica das
malformacoes de charneira, com especial atencdo as caracte-
risticas das cefaleias procurando identificar aspectos particu-
lares e avaliar a evolugdo dos sintomas algicos e funcionais em
func¢ao das terapéuticas instituidas.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos processos clinicos
de pacientes internados no nosso hospital de 2000 a 2008 com
o diagnostico ICD-9 de compressao do encéfalo, espinha bifi-
da com hidrocefalia, encefalocelo e deformidade por reducao
cefalica. Destes seleccionaram-se os pacientes com malfor-
macoes da charneira. Recolheu-se informacao sobre caracte-
risticas demograficas, clinicas (sintomas de apresentacio,
caracterizacdo das cefaleias de acordo com questiondrio vali-
dado de cefaleias e alteracdes no exame neurolégico), altera-
¢coes nos estudos imagiolégicos, opcao terapéutica e evolucao
sintomdtica e funcional. Foi complementada informagdo com
questiondrio telefénico de cefaleias.

Resultados: Foram analisados os processos clinicos de 54
doentes com malformagdes da charneira. O diagndstico mais
comum foi malformacao de Chiari tipo I (presente em 83% dos
casos). Dor foi um dos sintomas de apresentagao em 75%, apa-
recendo isoladamente em apenas 8%. A localizacao foi occipi-
tal e/ou cervical em 67% dos pacientes, sendo mais frequente-
mente continua com exacerbagdes as manobras de valsalva.
Em 4% foi um achado imagiol6gico. Nao foram detectadas
alteracoes ao exame neurolégico em 24%. Siringomielia estava
presente em 28%. A intervencao cirtirgica traduziu melhoria
total ou sub-total dos sintomas dlgicos em 78% e funcionais
em 56%, sendo o procedimento mais frequente a craniectomia
descompressiva da fossa posterior com duroplastia.

Conclusdes: A anmnése e exame neuroldgico permitiram
em todos os casos indicar elementos semioldgicos suficientes
para apontar uma causa sintomadtica para cefaleia nestas
patologias. A intervencao cirtirgica apresenta-se como op¢ao
terapéutica preferencial.

Epilepsia como forma de
apresentacao de mutacao do Gene Lama2

Sandra Jacinto, Eulélia Calado
Servigo de Neurologia Pediétrica, Hospital Dona Estefania,
Lisboa.

Introducdo: As distrofias musculares congénitas (DMC)
sdo um grupo heterogéneo de doengas que se caracterizam
por sinais de fraqueza muscular nos primeiros 6 meses de vida
e alteracdes miopdticas na bi6psia muscular. O diagnéstico
baseia-se em caracteristicas clinicas, imunohistoquimicas e
eventualmente estudo genético.

Caso clinico: R.A. 18 anos de idade, primeiro filho de pais
saudéaveis, ndo consanguineos. Sem intercorréncias no perio-
do peri e pdés-natal. Desenvolvimento psicomotor adequado,
nomeadamente nas etapas motoras.

Aos 6 anos surge com epilepsia polimorfa, predominando
crises mioclénicas e acinéticas, com multiplas crises didrias,
sem repercussao inicial sobre o desenvolvimento. Ao exame fisi-
co salienta-se macrocefalia (>2SD), estrabismo divergente bila-
teral intermitente, sendo o restante exame neurolégico normal.
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EEG’s seriados mostram anomalia epileptiforme multifocal e
bihemisférica, sugestiva de epilepsia multifocal sintomatica.

Na investigacdo inicial fez RMN encefalica que evidenciou
leucodistrofia generalizada de predominio frontal, com cir-
cunvolugdes de aspecto “edemaciado”, pequena area de agiria
na regido occipital, sem anomalias no corpo caloso, nicleos
cinzentos da base ou nas estruturas infratentoriais.

Inicialmente controlada com valproato de s6dio, houve
reaparecimento das crises que se mostraram refractarias a
terapéutica com os diversos fairmacos anti-epilépticos utiliza-
dos. Progressivamente foi-se assistindo a uma lenta deteriora-
¢do cognitiva, sem contudo qualquer evidéncia de sinais neu-
rolégicos motores.

Para esclarecimento etioldgico das alteracdes da substan-
cia branca, foram realizados multiplos exames complementa-
res (aminodcidos, dcidos orgdnicos, enzimas leucocitdrias,
4cidos gordos de cadeia muito longa, lactato, piruvato, muta-
¢oes pontuais mtDNA) que foram normais. Foi colocada hip6-
tese de diagnéstico de forma juvenil de Doenca de Alexander,
nao confirmada por estudo genético.

Em RMN posterior, as alteracoes da substancia branca eram
menos proeminentes, com desaparecimento do aspecto tume-
facto previamente descrito, havendo no entanto maior dilatagao
das cavidades ventriculares. Foi colocada hipdtese de se tratar
de uma distrofia muscular congénita merosina negativa, diag-
nostico este que foi confirmado por mutacdo no gene LAMA2.

Comentdrios finais: Conceptualmente a distrofia muscular
congénita é uma entidade com apresentacao neuromuscular.
Os autores apresentam este caso pelas suas particularidades,
nomeadamente a auséncia de sintomas musculares, tendo
sido a leucodistrofia a chave para o diagnéstico. Pretende-se
com este caso clinico chamar a aten¢ao para a variabilidade
fenotipica associada a mutacoes do gene LAMA2.

Encefalite aguda com anticorpos
anti-receptor de glutamato

Jodo Pinho', Margarida Rodrigues', Jodo Fernandes?, Ricardo
Maré', Carla Ferreira', Esmeralda Lourenco’, Pedro Beleza'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
de Sao Marcos, Braga.

jdpinho@gmail.com

Introducéo: A encefalite mediada imunologicamente tem
merecido atencdo especial recentemente, sobretudo no que
diz respeito a investigacao sobre os diversos anticorpos que se
julga estarem envolvidos. Apresenta-se um caso de encefalite
aguda associada a presenca de um anticorpo anti-antigénio
da membrana neuronal.

Caso clinico: Homem de 63 anos com antecedentes de
convulsoes febris na infancia, internado em 2005 por estado
de mal convulsivo generalizado, cujo estudo etiolégico reve-
lou hiperglicemia nao-cetética, tendo tido alta medicado com
carbamazepina e gliclazida.

Em 2008, uma semana apos interrupcao de carbamazepi-
na, recorre ao SU por episédios de alteracao da fala e dimi-
nui¢do da forca no hemicorpo esquerdo, tendo sido presen-
ciadas crises parciais motoras da hemiface esquerda, com
disartria e hipersalivacdo e evolucao para estado de mal con-
vulsivo generalizado. A RMN (D1) revelou multiplas lesoes
corticais fronto-temporo-parietais bilaterais. O estudo de LCR
(D1 e D28) revelou apenas hiperproteinorraquia e analitica-
mante ndo havia alteracoes relevantes, tendo-se iniciado aci-
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clovir ev (apesar de imagens atipicas para encefalite herpética
e PCR para DNA de Herpes simplex negativa). O EEG (D3)
mostrou estado de mal temporal direito. Apds controlo de cri-
ses (D2) instalou-se progressivamente um quadro de agitacao,
alucinacoes e delirio, seguidos de estado estuporoso com
sinais focais bilaterais sem resposta a altas doses de metil-
prednisolona (D31), mas com melhoria gradual com imuno-
globulinas ev (D50). Deu-se melhoria imagiolégica a D30. Da
investigacao etiologica destaca-se a presenca de anticorpos
IgG séricos anti-receptor de glutamato €2 (D31).

Um meés depois da alta teve recorréncia de alucinacdes,
delirios e dificuldade na marcha, havendo-se suspendido a
fenitoina (niveis séricos = 43ug/mL) e realizado novo ciclo de
imunoglobulinas, com resolucdo das manifestacoes.

Discussao: A resposta favoravel ao ciclo de imunoglobuli-
nas humanas e a presenga do anticorpo anti-receptor de glu-
tamato €2, sugerem mediacdo autoimune da encefalite, ape-
sar de nao estarem excluidas definitivamente outras hipdteses
como a paraneopldsica.

Modulacao da actividade
paroxistica interictal através da aplicacao
de corrente continua transcraniana

Paula Faria'?, Pedro C. Miranda', Alberto Leal®

1-Instituto de Biofisica e Engenharia Biomédica, Faculdade de
Ciéncias da Universidade de Lisboa, Lisboa; 2-Escola Superior de
Tecnologia e Gestao de Leiria, Instituto Politécnico de Leiria,
Leiria; 3-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
Psiquidatrico de Lisboa, Lisboa.

pfaria@estg.ipleiria.pt

Introducio: A estimulagdo transcraniana de corrente con-
tinua (tDCS) é uma técnica nao invasiva, indolor e capaz de
modular a excitabilidade cortical (Nitsche et al., 2000, 2001 e
2003). Alguns estudos preliminares na epilepsia humana
demonstraram resultados promissores (Fregni et al, 2006;
Liebetanz et al., 2006), o que promete beneficios terapéuticos
nesta patologia. Esta técnica ndo apresenta efeitos secunda-
rios relevantes, tendo até ao momento sido estimulados mais
de 3000 voluntérios sem qualquer efeito clinicamente impor-
tante (Iyer et al., 2005; Poreisz e al., 2007). Apesar de ter ja sido
demonstrado o potencial da técnica para modular a activida-
de epiléptica “in vitro”, tal nao foi ainda documentado de
forma consistente em humanos.

Objectivos: Descrever metodologia de modulacao da acti-
vidade paroxistica interictal através de tDCS, bem como resul-
tados preliminares da sua aplicacdo em doentes.

Metodologia: O sistema consiste num electroencefaldgra-
fo digital AC com 32 canais (SynAmps, Neuroscan), corrente-
mente utilizado na clinica, e um aparelho de estimulacao
Phoresor PM850 IOMED), permitindo estimulacdes até 1 mA.
Os eléctrodos de registo EEG (AgCl) sdo aplicados numa touca
em posicoes estandardizadas, sendo a estimulagado efectuada
por 2 eléctrodos semelhantes, igualmente aplicados na touca.
Ao longo do processo de estimulagdo € visualizado continua-
mente o EEG, por um médico neurofisiologista com experién-
cia em epileptologia. O estudo foi aprovado pela comissao de
ética do Centro Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa.

Resultados: Os registos preliminares em voluntérios per-
mitiram determinar a possibilidade técnica de coexisténcia
dos dois sistemas, de estimulacdo e registo. Numa andlise
visual dos registos EEG efectuados com estimulagoes até 1.5
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mA em 5 voluntdrios normais, ndo se verificaram alteragoes
perceptiveis, tendo o procedimento sido muito bem tolerado.

Um doente com 10 anos de idade e actividade paroxistica
muito abundante durante o sono sobre as regides centrais de
ambos os hemisférios foi submetido a 3 sessdes de estimula-
¢do com a duracdo de 5 minutos, intensidade de 0.9 mA, inter-
valadas por uma semana. O procedimento foi bem tolerado,
tendo sido possivel quantificar de forma robusta a actividade
interictal antes, durante e ap6s a estimulacdo. A andlise do
resultados permitiu documentar reducado da actividade inte-
rictal durante a tDCS.

Conclusdes: O registo online em simultdneo do EEG e a
aplicacdo da tDCS é tecnicamente possivel. Este sistema pro-
mete aumentar a seguranca e facilitar a quantificagdo do efei-
to da tDCS em doentes com epilepsias refractarias. A aplica-
¢dao num doente com epilepsia refractaria resultou em redu-
¢ao da actividade interictal durante a tDCS.

Neuropsychological outcome after
epilepsy surgery: relationship with the
extent of hippocampal resection

Catarina Cunha', Sara Pereira®, Goncalo Santos?, Olga Brito?,
Egidio Machado?, Concei¢ao Bento', Francisco Sales', Isabel
Santana'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
Isabelsantana@huc.min-saude.pt

Introduction and purpose: Temporal lobe epilepsy is the
most prevalent form of intractable partial epilepsy in adults
with hippocampal sclerosis accounting for the majority of the
cases. Temporal lobectomy with amygdalo-hippocampecto-
my (AH) is considered an effective and safe procedure, but
eventually with residual memory impairment. We analyze the
relationship between the extent of hippocampal resection and
the neuropsychological outcome two years after surgery.

Methods: Twenty-one patients with unilateral interictal
and ictal discharges restricted to the temporal regions under-
went a temporal lobectomy with a variable resection of the
hippocampal structures. The extent of resection was deter-
mined by postoperative magnetic resonance imaging. We
considered two groups according to the amount of the hip-
pocampus volume resection using 20% as the cut off: Groupl<
20% (n=9); Group 2>20% (n=12). All patients were submitted
to pre and post-operative comprehensive neuropsychological
assessment (Baeta, 2002).

Results: After surgery, 62% of patients were classified in
Engel class I and 38% as Engel 2, 3 or 4. Comparisons between
pre and post-surgery neuropsychological assessment revealed
improvement in visual memory tasks after surgery (5,17+3,4
vs. 8,213,7; p=0,002). Patients from Group 2 (more extensive
resection), with Engel I outcome showed better results in
learning tasks and verbal memory (CVLT: p=0,012 and
p=0,023), compared to patients from Group 1 (more limited
resection) with an Engel >1 outcome.

Conclusion: In our series, visual memory improvement
seems to be a general result. In contrast, outcome results on
verbal learning and memory is influenced by both the volume
of hippocampal resection and seizure-control.
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Neuropsychological impairment in
Mesial Temporal Lobe Epilepsy:
correlation with ictal features?

Isabel Santana, Catarina Cunha, RuteTeot6nio, Conceiciao
Bento, Francisco Sales

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

Isabelsantana@huc.min-saude.pt

Introduction: The designation of temporal “plus” epilep-
sies (T+) is a recent proposal for MTLE cases with atypical-
motor signs as contraversive manifestations or ipsilateral
tonic motor signs which are assumed to represent a more
extensive network involvement to orbito-frontal cortex, insu-
la and opercular regions (Ryvlin and Kahane,2005). Although
the neuropsychological profile of this sub-group of patients is
not established, we can hypothesize the association of atypi-
cal (frontal) cognitive deficits.

Purpose: To identify and correlate neuropsychological
deficits with atypical motor signs indicative of temporal “plus”
epilepsies(T+) cases.

Methods: We reviewed the ictal features (long-term video-
EEG) and the neuropsychological examination (comprehen-
sive-neuropsychological-assessment) of 42 patients with
MTLE (diagnosis by structural MRI or histology). We had
26,2% patients with contraversive manifestations and 7,14 %
with ipsilateral tonic motor signs.

Results: Considering “typical signs” we observed a statisti-
cal correlation (P<0,05) and a significant low performance in
delayed visual recall in patients with post-ictal amnesia
(p<0.05) and similar results for several measures of language
(Token test and tests of semantic memory) in cases with ges-
tural automatisms (p<0.005). Considering “atypical signs” we
found a strong correlation between contraversive manifesta-
tions of the eyes or head and working memory tests, namely
Trail Test and Stroop Test (p<0,02), and a significant but not so
robust correlation with learning parameters of memory-tests
(p<0.05). These results indicate a frontal involvement/dysfunc-
tion in this sub-group of patients. As was described by other
authors we observed a correlation between ipsilateral tonic
motor signs and dysphoric behavior in the post-ictal phase.

Conclusions: Our findings seem to confirm that MTLE
patients with “typical-signs” and “atypical-signs” have differ-
ent neuropsychological profiles. While in the first group cog-
nitive deficits were restricted to the temporal lobe, “atypical-
patients” had a more extensive cognitive impairment includ-
ing frontal dysfunction. These results corroborate the func-
tional concept of temporal “plus” epilepsies.

Monitorizacao remota da epilepsia
pediatrica

Alberto Leal? Pedro Cabral'?, José C. Ferreira'?, José
Guimaraes*

1-Programa de Cirurgia da Epilepsia, Centro Hospitalar Lisboa
Ocidental, Lisboa; 2-Servico de Neurofisiologia, Centro
Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa; 3-Unidade de
Neuropediatria, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa; 4-
Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa.
a.leal@netcabo.pt

Introducado: A cirurgia da epilepsia implica estudo detalha-
do das crises habituais dos doentes. Como estes eventos sao
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raros, é necessario reduzir os firmacos para aumentar transi-
toriamente a frequéncia dos mesmos. Os registos ictais devem
ser avaliados rapidamente quanto a sua qualidade e suficién-
cia para as conclusoes do estudo, devendo ser reposta com a
maior brevidade a terapéutica usual. Isto implica disponibili-
zac¢do ao médico neurofisiologista da informacao video-EEG, o
que na maioria dos casos exige a deslocacao do médio a uni-
dade de monitorizacdo, com custos e atrasos significativos.

Objectivos: Descrever sistema de monitorizagdo remota
da epilepsia instalado na unidade de video-EEG do CHLO.

Metodologia: Implementou-se sistema de comunicacdo
disponibilizando de forma rdpida a informacao video e EEG
dos eventos ictais ocorrendo numa unidade de monitorizagao
da epilepsia para avaliacdo pelo médico neurofisiologista.
A informacao video e EEG editada pelo técnico é carregada
num servidor local, acessivel ao médico através de conexao
por um “browser” de internet. O médico neurofisiologista é
automaticamente avisado por SMS e pode aceder ao registo
através de PC ou PDA, sem qualquer software especializado.

Resultados: A fase de implementacgao do servidor, criacao
do software e testes de estabilidade, demorou 12 meses. O sis-
tema estd completamente funcional desde Outubro 2008.
Desde entdo todos os eventos ictais ocorrendo na Unidade de
Monitorizac¢ao da Epilepsia do CHLO sdo disponibilizados ao
meédico neurofisiologista responsdvel poucos minutos depois
de terem ocorrido. Este pode aceder aos dados através de um
acesso internet seguro. O sistema possibilita andlise prelimi-
nar detalhada dos registos video-EEG quase em tempo real,
aumentando a seguranca geral do procedimento de monitori-
zagdo ao permitir decisdes rapidas sobre as manipulagoes far-
macoldégicas.

Conclusées: O sistema descrito permite acesso rapido aos
eventos do video-EEG. Ao agilizar a avaliacdo da informacao
contribui para optimizar as manipula¢des farmacolégicas e
melhorar a seguranga dos estudos.

Paralisia ciclica do oculomotor - o
desafio diagndstico de alteracodes oculares
paroxisticas

Margarida Rodrigues, Alvaro Machado, Carla Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.
a.margarida.r@gmail.com

Introducdo: A paralisia ciclica do oculomotor é uma per-
turbacdo rara da motilidade ocular. Caracteriza-se por modi-
ficagdes paroxisticas do terceiro nervo craniano, alternando
uma fase paralitica e uma fase espdstica. A maioria dos casos
surge antes dos 2 anos de idade.

Caso clinico: Primeira filha de pais saudéveis, nascida de
parto eutécico ap6s uma gravidez sem complicacoes, desde a
primeira semana de vida apresentava assimetria no diametro
pupilar em epis6dios ocasionais. Aos seis meses de idade, além
das alteragdes pupilares, foi notado que a palpebra direita por
vezes retraia. Isto ocorria em qualquer circunstancia, em sono,
a comer e a brincar. Os epis6dios tornaram-se cada vez mais
frequentes e, ao primeiro ano de vida, em paroxismos, o olho
direito olhava para baixo e para fora. Nao apresentou qualquer
alteracdo do desenvolvimento psicomotor, e nenhuma outra
alteracdo foi detectada nos exames geral, neuroldgico e oftal-
moldgico. RM cerebral e EEG foram normais. Actualmente, aos
2 anos de idade, mantém os episdédios com uma frequéncia e
duracdo varidveis (geralmente menos de 20 segundos), alguns
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episédios envolvem apenas a pupila, outros a pupila e palpe-
bra e mais raramente sd@o completos, com a sequéncia: dilata-
¢ao da pupila direita, ptose ipsilateral, infraversao e abducao
do olho direito. Em seguida a pélpebra retrai, o olho volta a
linha média e a pupila contrai (video disponivel).

Foi recomendada oclusdo do olho esquerdo para prevenir
ambliopia.

Conclusdes: Os episédios descritos sdo tipicos de espas-
mos do oculomotor direito, no entanto, contrariamente a
maioria dos relatos, mantém funcionamento normal deste
nervo entre os espasmos. Dos 48 casos descritos, apenas um
se associa a lesao no SNC (aneurisma supraclinoideu), os
outros casos sdo idiopdticos, o fenémeno persistindo durante
toda a vida. A etiopatogenia destes espasmos ciclicos do ocu-

lomotor, extremamente raros, continua por determinar.
Agradecimento: Aos pais da menina pela disponibilidade e
colaboracao.

Sindrome de Parsonage-Turner:
2 casos clinicos em idade pediatrica

Rui André', Sandra Ferreira®, Ménica Vasconcelos?, Luis
Negrao', Isabel Fineza®

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Centro de Desenvolvimento da Crianca Luis Borges,
Hospital Pedidtrico de Coimbra, Coimbra.

ruiandre@gmail.com

Introducdo: O sindrome de Parsonage-Turner (nevrite
braquial aguda) tem uma etiologia desconhecida, frequéncia
rara e prognostico funcional geralmente favoravel. Associado
frequentemente a contexto para-infeccioso, é mais prevalente
entre a 32 e 52 décadas. Em idade pedidtrica, apresenta-se por
vezes em contexto familiar. Os casos bilaterais sdo raros.

Casos Clinicos: O primeiro caso é de uma menina de 13
anos, sem antecedentes relevantes. Observada por omalgia
direita sem irradiacao, tipo peso, com evolucao de 3 semanas,
e inicio 2 semanas ap6s gastroenterite aguda. A dor acompa-
nhou-se de perda progressiva de for¢a e parestesias no braco
direito. Inicialmente o exame neurolégico descortinava
monoparésia do membro superior direito, grau 3, flacida, com
amiotrofia proximal do mesmo e arreflexia de ambos os mem-
bros superiores. Sem alteracdes da sensibilidade ou do restan-
te exame. Realizou TAC-CE, RMN cervical e do plexo, todas
normais. O EMG demonstrou activa¢do anémala do musculo
tricipede. Iniciou reabilitacdao funcional e houve melhoria
progressiva da forca até grau 4+, com reaparecimento parcial
dos reflexos osteotendinosos e resolucao do quadro algico.

O segundo caso é de um menino de 10 anos, observado por
omalgia direita intensa com 8 dias de duracdo, nao aliviada
por ibuprofeno, com incapacidade funcional do membro
superior direito. Havia histdria de sindrome gripal febril cerca
de 1 més antes. Ao exame havia monoparésia proximal grau 2
do membro superior direito, com limitacdo da abduccéao, para
além de atrofia muscular supra e infraescapular e hiporrefle-
xia de ambos os membros superiores. O EMG demonstrou
lesdo aguda dos nervos axilar e supraescapular direitos.
A RMN cervical e de plexo braquial revelou marcado hipersi-
nal dos musculos supra e infraespinhoso, traduzindo edema
neurogénico. Foi orientado para reabilitagao funcional.

Conclusdes: Apresentamos os 2 casos pela sua raridade,
podendo ambos representar formas bilaterais frustes. Uma
suspeita de diagndéstico apurada evitara investigacoes demo-
radas e onerosas.
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Heterozigotia composta na
Miopatia Core Central
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Introdugao: A Miopatia Core Central (MCC) é uma miopa-
tia congénita associada a mutac¢des no gene do receptor tipo 1
da rianodina (RYRI). Este gene foi mapeado no cromossoma
19q13 e codifica uma proteina de 5037 aminodacidos — o canal
de libertacdo do cdlcio muscular esquelético — localizada na
cisterna terminal juncional do reticulo sarcopldsmico. A maio-
ria dos casos de MCC sdo de transmissao autossémica domi-
nante. A transmissao autossdmica recessiva € rara e a forma de
heterozigotia composta é ainda mais rara. E reconhecida uma
grande variabilidade fenotipica e a maioria dos casos sdo sin-
tomaticos na altura do nascimento ou na infancia.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, caucasiano, de 50
anos de idade, filho de um casamento ndo consanguineo.
No final da terceira década de vida inicia queixas de fatigabili-
dade durante a actividade desportiva de lazer, como andar de
bicicleta e nadar, o que o obrigava a parar e repousar durante
um periodo de 5 a 10 minutos, apés o qual podia retomar a
mesma actividade fisica, mas de forma mais moderada.
O exame neuroldgico era normal, sem fraqueza muscular ou
deformidades esqueléticas. A avaliacdo laboratorial revelou
elevacgdo sistemadtica dos valores de CK, o estudo electromio-
grafico foi normal e a avaliagdo do sistema cardiovascular nao
revelou qualquer alteragd@o. A biopsia muscular revelou altera-
¢oes miopdticas com cores. O despiste de mutacdes no gene
RYRI detectou as mutagdes c.7361G>A (p.Arg2454His) no
exao 46 e c.14468C>T (p.Thr4823Met) no exao 100, ambas em
heterozigotia. A RM dos musculos da cintura pélvica e coxa,
na ponderacdo T2, mostrou infiltracdo gordurosa ligeira nos
musculos bicipite femoris e semimembranoso.

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

Polineuropatia pés-cirurgia
bariatrica - descricdo de 2 casos clinicos

Joana Macedo, Angela Calado Bravo, Nuno Cacador, Teresa
Aguiar, Armando Morganho, Duarte Noronha, Orlando Sousa
Hospital Central do Funchal, Funchal.
joanapereiramacedo@gmail.com

Introducdo: A prevaléncia da obesidade morbida tem
aumentado em Portugal. Como tal o nimero de cirurgias
bariatricas tem crescido de forma galopante. Tais procedimen-
tos cirtirgicos ndo sao livres de complicagdes, e as que afectam
o sistema nervoso podem ser muito debilitantes e por vezes
irreversiveis. Dentro das complicacdes neurolégicas desta-
cam-se, pela sua incidéncia, as neuropatias periféricas. No
nosso hospital, a cirurgia bariatrica teve inicio em Setembro de
2003 e, até Dezembro de 2008, foram realizadas 239 cirurgias.
Do total de cirurgias realizadas, 140 foram Bandopastias, 92
Bypass gastricos e 7 Sleeve gdstricos.
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Casos clinicos: ", 40 anos de idade, internada no Servico
de Neurologia com diagnéstico clinico-electrofisiolégico de
Polineuropatia motora subaguda. Tinha antecedentes pes-
soais de Bypass gastrico hd 3 meses. :, 49 anos de idade,
internado no Servico de Neurologia com diagnéstico clinico-
electrofisiolégico de Polineuropatia sensitivo-motora subagu-
da. Tinha antecedentes pessoais de Sleeve gastrico hd 3 meses.
Os dois doentes tinham uma histéria de perda acentuada de
peso em pouco tempo, bem como vémitos persistentes poste-
riormente a cirurgia.

Foram investigadas as possiveis causas da polineuropatia.

Conclusdo: E perfeitamente conhecido que alguns défices
vitaminicos estdo na origem de neuropatias periféricas.
Contudo a patégenese da polineuropatia pés-cirurgia baria-
trica ainda nao esta completamente esclarecida. Pensa-se que
mais do que a cirurgia baridtrica surgir como uma causa
directa de neuropatia, a perda subita de peso, vomitos incoer-
civeis e um programa nutricional desadequado, podem con-
duzir a md nutricao e consequentemente neuropatia.

Disferlinopatia: pé pendente
unilateral de inicio tardio

Luis Negrao', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Olinda
Rebelo’, Rosério Santos?, Emilia Vieira?, Cristina Marques®
1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Unidade de Genética Molecular do Centro de
Genética Médica Jacinto Magalhaes, Instituto Nacional de Satide
Dr. Ricardo Jorge; 3-Servi¢o de Imagiologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.

anabelapmatos@mail.pt

Introducio: As mutacgdes no gene da disferlina (DYSF) sdao
responséveis por doencgas musculares de transmissdo autos-
sémica recessiva, designadas de disferlinopatias. Os fen6tipos
mais comuns sdo a miopatia de Miyoshi (MM) e a distrofia
muscular das cinturas 2B (LGMD2B). Um terceiro fenétipo, a
miopatia distal do compartimento anterior (DACM) é raro. As
primeiras manifestacdes surgem na adolescéncia ou no inicio
da vida adulta e raramente depois da 52 década da vida.

Caso Clinico: Doente de raca caucasiana, 64 anos de idade,
filho tnico de um casamento ndo consanguineo. Apresenta
queixas de dificuldades na marcha com dois anos de evolucao,
com instabilidade acentuada do pé esquerdo que tem provo-
cado vérias quedas e incapacidade de corrida. O exame neuro-
légico revelou atrofia muscular do compartimento antero-
lateral da perna esquerda e fraqueza dos musculos tibial ante-
rior e peroneais esquerdos. Apresentava uma marcha com pé
pendente a esquerda. Registou-se arreflexia miotdtica genera-
lizada. 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 mostrou alteracdes
miopéticas nos musculos dos membros inferiores. A RM dos
musculos das pernas revelou atrofia e infiltracao gorda genera-
lizada, mais acentuada no compartimento posterior das per-
nas e no membro inferior esquerdo. A biopsia muscular evi-
denciou variabilidade de diametro de fibras, grupos de fibras
atréficas e raros vactiolos bordejados e fibras em necrose; as
fibras musculares apresentavam uma marca¢do imunohisto-
quimica irregular para a disferlina, ndo sendo esta identificavel
em algumas fibras. O estudo de genética molecular detectou a
mutagao causal ¢.5626G>A (p.Asp1876Asn).

Conclusdo: Salienta-se neste caso clinico o inicio tardio e a
forma rara de apresentacdo clinica (miopatia distal do com-
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partimento anterior unilateral), o que dificultou o diagnéstico
clinico. A imunohistoquimica e o estudo de genética molecu-
lar constituem os tultimos recursos disponiveis para o seu
diagnéstico.

Doenca de Charcot-Marie-Tooth
tipo 1E em gémeas monozigéticas
associada a mutacdo rara do gene PMP22

Sénia Batista', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Aida
Palmeiro?, Purificacdo Tavares?, Luis Negrao'

1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Centro de Genética
Clinica, Porto.

soniarmbatista@msn.com

Introducio: A doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT) com-
preende um espectro de neuropatias hereditdrias clinicamente
e geneticamente heterogéneas, cujo diagnoéstico e classificagdo
se torna cada vez mais complexo.

A CMTI1E constitui <5% das formas de CMT1 e classica-
mente definia-se pela associacdo de polineuropatia desmieli-
nizante e surdez causada por mutacdes pontuais no gene
PMP22. De acordo com a classificacao actual, todas as formas
de CMT determinadas por mutacdes pontuais neste gene sao
consideradas CMT1E, independentemente da clinica.

Casos clinicos: Descrevemos os casos clinicos de duas
irmas gémeas monozigo6ticas, 16 anos de idade, filhas de pais
ndo consanguineos, sem histéria familiar de doenca neurol6-
gica, com desenvolvimento psicomotor normal.

Apresentavam desde a infancia queixas de dificuldade na
corrida, instabilidade na marcha e quedas frequentes, com
agravamento progressivo. Aos 13 anos de idade apresentavam
no exame neurolégico uma marcha com steppage bilateral,
tetraparésia distal G4/5 nos membros superiores e G3/5 nos
membros inferiores, atrofia dos musculos das pernas e “pes
cavus” bilateral, hipoestesia a todos os modos de sensibilidade
em meia e luva e arreflexia miotética. O estudo electrofisiol6-
gico revelou uma polineuropatia sensitivo-motora desmielini-
zante. O estudo de genética molecular identificou a mutagdo
¢.320G>T (p.Gly107Val) em heterozigotia no gene PMP22.

Os défices motores e sensitivos tém-se mantido estdveis
desde a avaliacao inicial, sem evidéncia de hipoactsia e com
testes de audiometria e potenciais evocados auditivos normais.
Uma das irmas foi submetida a intervencao ortopédica do pé
esquerdo com artrodese tripla da articulacao tibiotdrsica.

Conclusao: Os casos clinicos apresentados correspondem a
uma forma de CMT1E associada a mutacgao rara do gene PMP22
(c.320G>T), existindo apenas uma familia descrita com a
mesma mutacao e expressao fenotipica semelhante. A mutacao
traduz-se na substituicdo de Glicina por Valina no codaol07,
correspondente ao dominio transmembranar III da PMP22.

Hereditary neuropathy with
susceptibility to pressure palsies of
childhood onset: report of two clinical cases

Joao Freitas', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Isabel
Fineza? Luis Negrao'

1-Consulta Externa de Doengas Neuromusculares, Servico de
Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-
Hospital Pediatrico de Coimbra, Coimbra.
luis.negrao@netvisao.pt
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Introduction: Hereditary neuropathy with liability to pres-
sure palsies (HNPP) is an autosomal dominant disorder associ-
ated with a 1.5 megabase deletion on chromosome 17p11.2-12
bearing the (PMP22) gene, characterized by recurrent sensory
and motor mononeuropathies. It is considered a benign disease,
with severe forms of the disease having not been described.

Case reports: Case 1: A 30-year-old Caucasian woman
born of a non consanguineous marriage, began independent
walking at 1 and a half years of age. In the following years, it
was noticed a tendency to fall and inversion of the right foot
while walking. Later on, weakness in the arms was noticed in
the beginning of the second decade of life. She lost independ-
ent ambulation at 16 years of age.

Actually, the patient moves around in a wheelchair and
presents a severe motor and sensory peripheral neuropathy.
Electrophysiological studies do not show any motor and sen-
sory distal responses in the upper and lower limbs.

A 1.5 megabase deletion on chromosome 17p11.2-12 was
found.

Case 2: A 32 year-old Caucasian woman, born of a consan-
guineous marriage (cousins in 1st degree) began with gait dif-
ficulties at three years of age, with frequent falls and a tenden-
cy to inversion of both feet while walking. Her medical condi-
tion continued to deteriorate and needed long leg braces at 12
years of age. Actually, she is able to walk short distances with
support of canes. On neurological examination the patient
presents a severe motor and sensory peripheral neuropathy.
Actual electrophysiological studies do not show any motor
and sensory distal responses in the upper and lower limbs.

Molecular genetic analysis showed a deletion of the
PMP22 gene.

Conclusion: These clinical cases stand apart because of
the childhood onset, absence of episodes of recurrent motor
and sensory mononeuropathies and particularly, the progres-
sive nature and clinical severity.

Neuropatia de pequenas fibras
como chave de diagndstico de Doenca de
Fabry

Sénia Costa', Henrique Martins?, J. E Lourenco? Ana Valverde'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina 1, Hospital
Fernando da Fonseca, Amadora.

soniacosta_l3@yahoo.com

Introducio: A doenca de Fabry é uma doenca hereditaria
ligada ao cromossoma X, causada pela deficiéncia de alfa-
galactosidase A lisossomal. Provoca um depésito lipidico pro-
gressivo em células de musculo liso e endotélio vascular, con-
dicionando manifesta¢des multissistémicas heterogénas,
nomeadamente a nivel do sistema nervoso como cerebro-vas-
culares ou neuropdticas.

Caso Clinico: Mulher de 33 anos, com um quadro clinico
de inicio entre os 10-20 anos de idade, sob a forma de epis6-
dios de parestesias nos pés durante a noite, com frequéncia
trimestral e duragdo de 2-3 dias, com posterior envolvimento
das maos. Pelos 30 anos sofre agravamento do quadro clinico,
com crises mais prolongadas e incapacitantes, acompanha-
dos de dor e sensacao de queimadura, com compromisso pro-
ximal dos membros. Simultaneamente inicia periodos de obs-
tipacao alternando com diarreia com perda ponderal (10 Kg)
no dltimo ano, e astenia.

O exame neuroldgico revelou como tnica alteragdo hipoal-
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gesia a nivel das maos e pés. Na investigacdo diagnostica, a
RMN-cranioencefélica e medular e o electromiograma foram
normais. Transito intestinal mostrou gastroparésia e relenta-
mento do mesmo. Realizou-se biopsia da pele compativel
com neuropatia de pequenas fibras. A biopsia de gordura sub-
cutdnea abdominal ndo mostrou depdsitos de substancia
amil6ide e a mutag@o do gene de Transtirretina e as porfirinas
na urina foram negativas. O teste do doseamento sérico da
alfa-galactosidase objectivou um deficit de 48%, compativel
com Doenca de Fabry (padrao heterozigético).

Conclusao: As polineuropatias podem estar associadas a
multiplas patologias e a sua etiologia deve ser extensamente
investigada. A biopsia de pele revela-se fundamental num
quadro sensitivo com EMG normal. As doencas hereditdrias
como a Doenca de Fabry, no adulto sao muitas vezes hetero-
zig6ticas e com quadros atipicos.

O valor predictivo da variabilidade
nocturna da frequéncia cardiaca na
sobrevida dos doentes com Esclerose
Lateral Amiotrofica

Susana Pinto', Anabela Pinto'?, Mamede de Carvalho'?
1-Unidade de Neuromusculares, Instituto de Medicina Molecular
— Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa; 2-Departamento de
Medicina Fisica e de Reabilitacdo, 3-Departamento de
Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital
de Santa Maria, Lisboa.

susana.c.pinto@sapo.pt

Introducdo: A insuficiéncia respiratéria por fraqueza mus-
cular respiratéria é a principal causa de morte nos doentes
com Esclerose Lateral Amiotroéfica (ELA). Contudo, em alguns
doentes ocorre paragem cardiaca, frequentemente durante o
sono, pelo provavel envolvimento autonémico. O reconheci-
mento dum padrdo de risco para morte stubita é relevante
para o prognostico nesses doentes.

Objectivo: Avaliar se o decremento da variabilidade (V) da
frequéncia cardiaca (FC) nocturna € preditiva da morte stbita
em doentes com ELA com oximetria de pulso nocturna (OPN)
normal.

Metodologia: Seguiram-se prospectivamente 57 doentes
com ELA provével/ definitiva (critérios El Escorial revistos), sem
consumo de medicamentos com ac¢ao na FC ou outras doengas.
A VEC foi avaliada por OPN em T1, repetida ap6s 4 meses (T2)
em 13 doentes (Grupo2-G2), apés 2 anos (T3) em 21 (Grupo3-
G3) e nos restantes 23 (Grupol-Gl) s6 em T1. Considerou-se
normal niveis médios e minimos Sp02>93% e >85%, respectiva-
mente, e quedas>4% da SpOomédia<5/h. Registaram-se os valo-
res de ALS-FRS, capacidade vital forcada, FC média, minima e
maéxima e coeficiente de variacao (CV) da FC.

Resultados: Nao houve variacdes no CV entre G1 (0.52+0.2)
e G2 (0.53+0.16) em T1, entre T1 e T2 (0.49+0.13) em G2 e entre
G1+G2 (0.53+0.18) e G3 (0.5+0.19) em T1. Contudo, houve um
decréscimo significativo em T3 (0.37+0.14) para G3. O seu valor
minimo foi 0.26 nos 3 grupos em T1 e em G2 em T2. No G3 em
T3, 4 doentes apresentavam CV<0.2, morrendo 3 subitamente
nos 2 meses seguintes, o que apenas ocorreu em 2 doentes dos
restantes 17 de G3 - num por morte stibita e no segundo asso-
ciada a infec¢do respiratéria (p=0.05, Fisher Exact’s test).

Conclusdo: A VFC nocturna parece decair ao longo do
tempo na ELA, sendo que os doentes com maior risco de morte
subita sao os que apresentam CV particularmente baixos.
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Tumor Fibroso Solitario
intra-ventricular: uma forma de
apresentacdo invulgar

Carla Domingos, Ant6nio Peliz
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.
carla.domingos@sapo.pt

Introducdo: O Tumor Fibroso Solitdrio ¢ uma neoplasia de
origem mesenquimatosa observada e descrita numa grande
variedade de tecidos. Desde a primeira descri¢ao da localiza-
¢ao meningea em 1996, poucos casos tém sido referidos na
literatura, especialmente em localizagdes tao raras como a
forma intra-ventricular.

Este tumor apresenta caracteristicas clinico-radioldgicas
inespecificas, o que torna dificil o diagnéstico diferencial com
outras neoplasias meningeas mais frequentes.

O diagnéstico diferencial é possibilitado pelas técnicas de
imuno-histoquimica (positividade para o CD 34 e negativida-
de para o EMA e S-100). Trata-se de um tumor benigno em
que a resseccao total constitui o principal factor prognéstico.
No entanto estdo descritas raras recidivas locais e metastiza-
¢ao a distancia.

Caso clinico: Os autores apresentam em poster o caso de
uma doente do sexo feminino, 37 anos, com sindrome depres-
sivo resistente a medicagdo anti-depressiva instituida e cefa-
leias de tensdo frontais didrias que perturbavam o sono.
Neurologicamente evidenciava estase papilar a esquerda,
Barré positivo a direita e reflexo cutdneo-plantar em extensao
a direita. A TC e RM cranioencetfdlicas efectuadas revelaram a
presenca de lesdo expansiva a nivel da por¢ao mais profunda
da foice do cérebro com extensao intraventricular (atrio ven-
tricular esquerdo), compativel com meningioma. A doente foi
submetida a cirurgia tendo-se obtido uma exérese total do
tumor por via transcortical parieto-temporal esquerda.
Apesar das semelhancas morfolégicas ao exame histolégico
da peca operatdéria com um meningioma fibrobldstico, as téc-
nicas de imuno-histoquimica conduziram ao diagndstico de
Tumor Fibroso Solitario. Durante os dois primeiros anos de
seguimento pds-operatério nao houve sinais de recidiva nos
exames por RM efectuados. Posteriormente a doente desen-
volve de novo um quadro de cefaleias com agravamento pro-
gressivo, e ao sexto ano apoés a primeira cirurgia a RM cra-
nioencefalica evidenciou sinais de recidiva tumoral. Foi nova-
mente submetida a exérese total do tumor por via transcorti-
cal parieto-temporal esquerda, obtendo-se o mesmo diagnés-
tico histolégico inicial. A doente foi seguida em consultas
anuais nos 4 anos que se seguiram a segunda cirurgia, nao evi-
denciando sinais de recidiva até ao momento actual.

Conclusdes: Os autores apresentam este caso clinico pelas
suas peculiaridades, salientando que além de ser uma entida-
de rara, o Tumor Fibroso Solitdrio pode apresentar localiza-
¢oes invulgares, como a forma intra-ventricular. Apesar de a
histéria natural destes tumores ser ainda pouco conhecida, a
literatura refere um comportamento benigno e um prognésti-
co favoravel apds uma resseccgao total. O caso clinico descrito
pelos autores ilustra a rara possibilidade de recidiva ap6s uma
exérese completa, realcando a importancia de um seguimen-
to clinico e radioldgico regular destes tumores mesmo apés

uma cirurgia bem sucedida.
Palavras-chave: tumor fibroso solitario; tumor intra-ventricular;
meningioma.
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Revisao da historia natural do
Astrocitoma Anaplasico

Lia Pappamikail, Bernardo Ratilal, Manuela Mafra, Rui Rato,
Pedro Castanho, Carlos Vara Luiz

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital de S. José, Lisboa.

Introducéo: A designacdo "tumores gliais de alto grau”
refere-se a um grupo de neoplasias de origem glial, clinica-
mente agressivas, definidas histologicamente, do qual o
Oligodendroglioma Anapldsico é um significativo represen-
tante (incidéncia de 15%).

Sao entidades com curso clinico tipicamente nefasto, com
uma taxa média de sobrevida 5-7 anos, sendo factores deter-
minantes a idade e estado geral do paciente, bem como as
dimensoes iniciais da lesdo, o grau de resseccdo cirdrgica e
tratamentos adjuvantes.

Material e métodos: Apresenta-se o caso clinico de um
doente com um Oligodendroglioma Anapldsico diagnostica-
do por biopsia e submetido a RT + QT, mantendo-se a lesao
estdvel imagiologica e clinicamente durante 22 anos. A altera-
¢do das caracteristicas imagioldgicas, bem como a instalacao
de défices neurolégicos, levaram a reintervencao e exérese
macroscopicamente total. Procedeu-se a revisdao da lamina
inicial e sua comparacao com a actual.

Resultados: As caracteristicas histolégicas da lesdo man-
tém-se sobreponiveis, sendo consistentes com o diagnéstico
inicial de Oligodendroglioma grau IIT (OMS).

Conclusdes: Estando ainda por definir o papel do Neuro-
cirugidao no tratamento dos tumores gliais de alto grau tendo
em vista a cura, torna-se fundamental o estudo aprofundado
dos casos que excedem os tempos livres de doenga, livre de
progressao e de sobrevida, com vista a identificar o determi-
nante desta evolugao “benigna”.

Gliossarcoma cerebral bilateral -
uma entidade rara a considerar no
diagnéstico diferencial de lesdes
ocupantes de espaco quisticas e multiplas

Filipe Correia’, Mario Resende? Mrinalini Honavar?, Ricardo
Rego'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurocirurgia e 3-Servigo
de Anatomia Patoldgica, Unidade Local de Satiide de Matosinhos,
EPE - Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
filipemajo@netcabo.pt

Introducdo: Os gliosarcomas sdo considerados uma va-
riante rara dos glioblastomas (grau IV da OMS), correspon-
dendo a 2% de todos os gliomas malignos. Sao geralmente
lesoes solitarias localizadas no lobo temporal, constituidos
por componentes gliais e sarcomatosos, que atingem sobretu-
do doentes entre a 42 e a 62 década de vida. Apresentamos um
caso em que este tipo de tumor se apresentou, invulgarmen-
te, como lesdes quisticas bilaterais.

Caso Clinico: Mulher de 63 anos, caucasiana, autbnoma,
trazida ao servico de urgéncia por um quadro progressivo de
lentificac@o e perda de iniciativa verbal e motora com 3 sema-
nas de evolugdo. Ao exame neurolégico detectou-se uma pro-
funda lentificacdo psicomotora, inatencdo e desorientagdo
espacio-temporal. Na TAC e RMN encefélicas observavam-se
duas volumosas lesdes quisticas, com pequeno componente
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solido central, centradas em ambas as regides temporais, cap-
tando contraste a periferia, com edema circundante e marcado
efeito de massa sobre o mesencéfalo. Foram realizadas cranio-
tomias temporais bilaterais, com remocao total a direita e sub-
total alargada a esquerda. O exame histopatoldgico concluiu
por gliossarcoma bilateral, grau IV OMS. Fez radioterapia e qui-
mioterapia, com m4 resposta e rdpida deterioragdo do estado
neurolégico, vindo a falecer 3 meses ap6s o diagndstico.

Conclusdes: Tanto quanto pudemos apurar, estdao publica-
dos apenas 2 casos de gliossarcoma com apresentacao multi-
focal. Trata-se de um tumor raro e de mau prognéstico, para o
qual ndo hd protocolos especificos de tratamento, sendo
geralmente abordado como um glioblastoma. Do ponto de
vista imagiolégico, a sua apresentacao tipica é a de LOE soli-
taria com invasao dural e envolvimento 6sseo, aspectos que
ndo observdmos na nossa doente. O gliossarcoma deve ser
incluido no diagnéstico diferencial de lesdes quisticas multi-
focais com caracteristicas imagiol6gicas agressivas.

Carcinoma dos Plexos Coroideus:
Uma Apresentacdo Atipica

Miguel Grunho', Rita Pereira®, Nadine Ferreira', Irene Mendes',
Miguel Viana-Baptista', Claudia Guarda'

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

miguelgrunho@gmail.com

Introducdo: O Carcinoma dos Plexos Coroideus (CPC) é
muito pouco frequente, representando 0,25% dos tumores
intracranianos no adulto. Neste grupo etdrio, localiza-se pre-
ferencialmente no IV ventriculo e pode manifestar-se por
hipertensdo intracraniana com ou sem sinais neurolégicos
focais, permanecendo a cefaleia como manifestacdo inicial
mais comum. Quando em localizac¢do infratentorial, prevale-
ce a disfuncao cerebelosa e do tronco cerebral. A excisdo
cirtirgica completa constitui a abordagem terapéutica de elei-
¢ao, permanecendo controversa a realizacdo de radio e qui-
mioterapia adjuvantes.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 75 anos, com ante-
cedentes de Sindroma de Sjogren primadria, admitida por qua-
dro, com meses de evolucdo, de deterioracdo do estado geral,
prostragao, incapacidade para a marcha, disartria e disfagia,
determinando total dependéncia de terceiros. No exame neu-
rolégico apresentava estrabismo convergente, pupilas aniso-
coricas, pouco reactivas, reflexos cérneos e 6culo-cefalicos
ausentes, reflexo faringeo diminuido e rigidez da nuca, salien-
tando-se envolvimento bilateral de multiplos nervos crania-
nos (V, VI, VII, VIII, IX, X, XI e XII).

Na puncdo lombar apresentava hiperproteinorraquia e
pleocitose linfocitdria, com glicorrdquia normal e pesquisa de
células neopldsicas negativa. Imagiologicamente, identifica-
vam-se massas anoémalas ao nivel das cisternas latero-ponti-
cas, regides para-selares, pavimento das fossas médias e
infundibulo. Instituiu-se empiricamente corticoterapia e tera-
péutica antituberculosa, com resposta favoravel transitoria.

O internamento foi complicado por pneumonia nosoco-
mial grave que culminou na morte da doente.

O estudo necrépsico revelou multiplos nédulos irregulares,
em relacdo com o tronco cerebral e sela turca, com padrao his-
tolégico de carcinoma com morfologia papilar, compativel
com carcinoma dos plexos coroideus, por imunohistoquimica.

Conclusdo: O CPC exibe um comportamento bioldgico
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agressivo, com prognostico sombrio se nao for possivel aborda-
gem cirtrgica. O caso descrito, no qual existe uma forma de
apresentacao clinica (meningite da base do cranio) e padrao
imagioldgico atipicos, é paradigmaético das dificuldades no diag-
néstico e abordagem terapéutica desta forma rara de neoplasia.

Sindrome de Turcot - Caso Clinico

Catarina Pessanha Viegas', Vitor Gongalves', Bruno Santiago’,
Joana Bole Tomé!, Rita Pereira? Ana Oliveira?, Manuel Cunha e
sa'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Anatomia Patoldgica,
Hospital Garcia de Orta, Almada.

cata_pv@hotmail.com

O Sindrome de Turcot constitui uma patologia hereditaria rara
caracterizada pela associagao de polipose célica adenomatosa
com tumores primdrios do Sistema Nervoso Central, nomeada-
mente glioblastomas multiformes ou meduloblastomas.

Os autores relatam o caso de uma doente de 31 anos, com
histéria de adenomatose poliposa do cdlon ascendente e
transverso aos 22 anos e do duodeno aos 30 anos, submetida
a multiplas excisdes de polipos, o dltimo dos quais com diag-
nodstico de adenocarcinoma duodenal um ano antes.

No contexto de quadro clinico de rapida evolucao caracte-
rizado por cefaleias, vdmitos e hemi-ataxia direita, é diagnos-
ticada uma lesdo tumoral do hemisfério cerebeloso direito,
cujo resultado andtomo-patoldgico revelou tratar-se de um
meduloblastoma anaplasico.

Os autores salientam a raridade deste sindrome, a sua
forma de apresentacdo e as mutagdes genéticas associadas
que permitem a sua divisdo em 2 grupos distintos, um com
polipose adenomatosa c6lica associada a meduloblastomas e
outro com cancro do célon hereditario nao polipésico, asso-
ciado a glioblastomas.

Meduloblastomas no Adulto

Herminio Tao, Miguel Carvalho, Olinda Ribeiro, Maria Corbal,
Fernando Gomes

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

herminiotao@gmail.com

Resumo: Relatamos os achados clinicos e epidemioldgicos
e anatomo patologicos de nove casos de meduloblastoma no
adulto,operados na nossa instituicdo, Servico de Neuroci-
rurgia- HUC de 1996-2007.

Trés casos eram do sexo feminino e seis do sexo masculino.

As idades variaram entre os 19 e os 42 anos com uma
media de idades de 28,3 anos.

Os sintomas e sinais: as cefaleias estivavam presentes em
todos os doentes bem como os vomitos a ataxia da marchae a
dismetria estava presente em 2/3 dos doentes e em 1/3 dos
casos a estase papilar era um dos sinais.

Segundo os Critérios de Chang modificados um tumor era
T4, e os restantes T2, havia um caso de M3 e os restantes Mo.

A exerese foi total em metade dos casos e ndo houve mor-
talidade.

O estudo histoldgico revelou tratarem-se de 6 casos de me-
duloblastomas desmoplasicos, 2 casos de meduloblastoma
classico, e um caso de meduloblastoma de grandes células.

Todos os doentes fizeram radioterapia com excepcao de
um, que recusou qualquer terapéutica.
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Em 4 doentes houve recidivas.

Estes achados aproximam-se dos encontrados na literatu-
ra,contribuindo para a compreensao do comportamento bio-
légico destes tumores.

Hemangioblastoma do Hipocampo

Lia Lucas Neto, Claudia Faria, Carolina Mendes dos Santos,
Domingos Coiteiro, Candida Barroso, José Pimentel, Joao Lobo
Antunes

Servico de Imagiologia Neurolégica, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE - Hospital de Santa Maria, Lisboa.
lia_neto@yahoo.com

Introducdo: Os Hemangioblastomas do Sistema nervoso
Central (SNC) sdo tumores vasculares histologicamente
benignos que constituem 1-2% das neoplasias intracranianas.
Podem ocorrer como uma entidade esporddica ou, em 30 a
40% dos casos, como parte da doenga autossémica dominan-
te de von Hippel Lindau. A localiza¢ao mais frequente destes
tumores é na fossa posterior (hemisférios cerebelosos), segui-
da da medula espinhal e do tronco cerebral. Os hemangio-
blastomas supratentoriais sdo extremamente raros, tendo
sido descrita na literatura, apenas uma vez, a sua localizacao
no hipocampo.

Apresentamos o caso de um doente operado a um heman-
gioblastoma do hipocampo e discutimos os aspectos clinicos,
radiolégicos e histopatolégicos desta lesdo.

Caso Clinico: Trata-se de uma doente de 29 anos, sem
antecedentes pessoais relevantes, que recorreu ao Servico de
Urgéncia da nossa instituicdo por uma crise convulsiva toni-
co-clonica generalizada inaugural. O exame neuroldgico e as
andlises laboratoriais ndo revelaram alteracoes. A Tomografia
Computorizada (TC) e a Ressonancia Magnética (RM) mos-
traram multiplas lesoes hipercaptantes na fossa posterior,
umas quisticas com nédulo mural e outras sé6lidas infracenti-
métricas. Estas lesdes condicionavam compressdo do IV ven-
triculo e moderada hidrocefalia supratentorial. Verificou-se
ainda, a existéncia de outra lesao nodular hipercaptante, de
maiores dimensdes, no lobo temporal adjacente a cabeca do
hipocampo, fazendo procidéncia no ventriculo e envolvida
por uma drea de edema perilesional. Foi realizada uma eco-
grafia abdominal que demonstrou a existéncia de multiplos
quistos renais e pancreaticos.

A doente foi posteriormente operada a uma das lesdes ver-
mianas e dois meses depois a lesao hipocampica. O p6s ope-
ratério decorreu sem complica¢des e ambos os exames histo-
patolégicos demonstraram tratar-se de hemangioblastomas
capilares benignos (WHO GI).

Discussao: Os hemangioblastomas supratentoriais foram
pela primeira vez descritos por Bielschowsky em 1902, ocor-
rendo nesta localizagdo em apenas 2 a 3% dos casos. Surgem
em cerca de 85% dos doentes nos hemisférios cerebrais, em 7%
nos ventriculos, 6% nas meninges e raramente na regiao
selar/paraselar e no nervo 6ptico . A sua localizacao no hipo-
campo foi descrita apenas uma vez, numa doente de 27 anos,
manifestando-se também por uma crise convulsiva generali-
zada, mas sem estar associada a doenga de von Hippel Lindau.

Os hemangioblastomas foram classificados na primeira edi-
¢ao da Classifica¢do de tumores do SNC da WHO, como tumores
vasculares. No entanto, é actualmente considerado um tumor de
histogénese incerta, descrevendo-se duas variantes —a celular e a
reticular, consoante predominem células do estroma ou vascula-
res. O diagnostico diferencial coloca-se quando surgem lesdes
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isoladas e inclui o hemangiopericitoma, o DNET e as metdstases
do carcinoma de células renais. Na nossa doente, as multiplas
lesdes quisticas cerebelosas e abdominais associadas ao diag-
noéstico andtomo-patoldégico de hemangioblastoma, preenchem
os critérios para o diagndstico de doenga de von Hippel Lindau.

Estes tumores sdo altamente vascularizados e que captam
avidamente contraste. Podem ser sélidos, quisticos, hemorra-
gicos ou mistos, apresentam hiposinal em T1 e hipersinal em
T2, podendo conter voids vasculares. O tratamento destas
lesdes envolve a remocdo cirtrgica quando sintomdticas,
eventualmente precedida de embolizagdo. A Radiocirurgia
Estereotédxica pode ser uma opcao terapéutica, nos doentes
com lesdes multiplas.

Conjugacdo do mapeamento
cerebral por electroestimulacao directa e
da neuronavegacao com aquisicao de
imagens TC intra-operatérias na excisao
de glioma da circunvolucao frontal
ascendente

Miguel Casimiro, Carla Reizinho
Servico de Neurocirurgia, Hospital da Luz, Lisboa.
miguelcasimiro@netcabo.pt

Introducdo: Qualquer neurocirurgia tem o potencial de
induzir sequelas neurolégicas. Em oncologia este risco é mais
elevado se a lesdo se localizar em dreas cerebrais funcional-
mente eloquentes. A utilizagao da TC intraoperatéria veio per-
mitir ndo s6 o controlo do grau de remocdo cirdrgica, mas
também melhorar a eficacia das técnicas de neuronavegacao,
guiando espacialmente o cirurgido durante o procedimento.
Nao permite, no entanto, distinguir as dreas cerebrais de acor-
do com a suarelevancia funcional, nem identificar as estrutu-
ras cuja manipulagdo ou remocdo poderdo condicionar
sequelas inaceitdveis para o doente. Esta distin¢ao fundamen-
tal é obtida através do mapeamento funcional intra-operat6-
rio. Descreve-se caso clinico em que, pela primeira vez em
Portugal, se conjugou a neuronavegacdo guiada por imagem
de TC intra-operatéria (NTC) e o mapeamento cerebral por
electroestimulc¢ao directa (MCED).

Caso clinico: Doente, de 41 anos, dextro, apresentou-se
com crise convulsiva parcial motora inaugural e sem défices
neurolégicos ao exame objectivo. O estudo imagioldgico, por
RM, foi compativel com glioma de baixo grau, localizado em
drea potencialmente eloquente, no terco médio da circunvo-
lucdo frontal ascendente esquerda. Por esta hipotese diagnos-
tica foi submetido a tratamento cirdrgico com recurso a NTC
e MCED. De acordo com RM de controlo, a remoc¢ao tumoral
foi total. Tratava-se histologicamente de astrocitoma fibrilhar.
O doente encontra-se, ao fim de trés meses, sem défices neu-
rolégicos sequelares incapacitantes e retomou as suas nor-
mais actividades profissionais.

Conclusao: A localizagao sobre a area motora primaria é
tida classicamente como uma das contra-indicacoes para a
remocao total dos tumores gliais. A disponibilizacdo e o domi-
nio das novas técnicas de imagem e mapeamento intra-ope-
ratério, permitem ao cirurgido a confianga necessaria para
estender a sua remocao para além dos limites funcionais clés-
sicos. Tornam-se assim possiveis remogdes tumorais totais em
situagdes em que, de outra forma, nos limitariamos a procedi-
mentos meramente diagnosticos.
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Forma Pseudotumoral da Esclerose
Multipla: O papel da Bidpsia Cerebral

Miguel Correia, Carlos Calado, Luisa Amado, Carolina Aratijo,
Rui Pedrosa, Anténio Baptista

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital de Santo Ant6nio dos Capuchos, Lisboa.
miguelmedinacorreia@gmail.com

A Esclerose Muiltipla é uma das doencas mais comuns do
Sistema Nervoso, com uma grande variabilidade de apresen-
tacdo clinica. E diagnosticada com base em critérios clinicos,
imagioldgicos, andlise do liquido cefalo-raquidiano e dos
potenciais evocados, sem necessidade de amostra de tecido
cerebral. Existem no entanto formas raras com apresentacgoes
atipicas e imagens sugestivas de lesdes tumorais.

Material e Métodos: Os autores apresentam o caso de um
doente de 32 anos, admitido por paraparésia com um meés de
evolucdo, acompanhada de alteracoes da memoria e desorien-
tacdo. Internado em Unidade de Cuidados Intensivos por insu-
ficiéncia respiratéria aguda com necessidade de conexao a pro-
tese ventilatéria. A Ressonancia Magnética cranio-encefdlica
evidenciou extensa lesdo localizada no tergo posterior do corpo
caloso, com extensao temporo-occipital e captacdo hetetogénea
de contraste, associando-se drea lesional intramedular de C5 a
D4, com ligeira expansao medular segmentar. O doente foi sub-
metido a bi6psia cerebral guiada por Neuronavegacao. O resul-
tado histolégico foi compativel com Doenca Desmielinizante,
tendo iniciado sessoes de Plasmaferese.

Conclusao: Este caso ilustra as diferentes manifestacoes
da Esclerose Multipla. O reconhecimento destas formas pseu-
dotumorais é essencial na observagdo de doentes jovens com
lesdes semelhantes. A biépsia cerebral tem um papel impor-
tante para a confirmacao diagnéstica.

Osteossarcoma e condrossarcoma
cranianos - pés-radioterapia

Catia Gradil', Catarina Pessanha Viegas', Chuck Tan', Ana
Oliveira®, Bruno Santiago', Joana Boleo Tomé', Manuel Cunha e S&'
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Anatomia Patolégica,
Hospital Garcia de Orta, Almada.

O desenvolvimento de sarcomas pds-radioterapia € uma
complicacdo raramente referida na literatura, sendo a sua
incidéncia estimada em cerca de 0.05 a 0.2%.

Descrevemos dois casos de doentes submetidos a trata-
mentos cirtirgico e adjuvante com radioterapia que desenvol-
veram lesoes pos-radicas, nomeadamente um Osteossarcoma
numa doente de 45 anos previamente submetida a remocao
de Astrocitoma vermiano (grau III OMS) 6 anos antes e um
Condrossarcoma frontal esquerdo num doente de 37 anos
com antecedente de Oligodendroglioma na mesma localiza-
¢ao, operado 7 anos antes.

Quisto 6sseo aneurismatico craniano:
relato de caso em crianca de 8 anos

Mircia Tizziani, Rodrigo Pedrosa, Isabel Ribeiro
Sevico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto.

Introducéo: O quisto 6sseo aneurismdtico é uma lesdao
6ssea benigna pseudotumoral, osteolitica, expansiva e local-

mente agressiva.
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Descrito inicialmente em 1942 por Jaffe e Lichtenstein,
compreende cerca de 2% de todos os tumores 6sseos prima-
rios. Costuma atingir a metafise de ossos longos ou da coluna
vertebral. A etiologia ainda ndo é bem definida. Incide princi-
palmente entre os 10 e 20 anos de idade e ndo tem prevalén-
cia de sexo. Os sintomas estao relacionados com a localizacao
e a queixa principal é dor. O tratamento preconizado é a
remocao cirtrgica e a recidiva depende das margens de res-
seccao conseguidas.

E rara a apresentacdo no cranio, havendo poucos casos
descritos na literatura.

Caso Clinico: Menina de 8 anos de idade, previamente sau-
davel, em que a mae percebeu pequena tumefaccao pré-auri-
cular esquerda assintomatica. Recorre ao médico assistente e é
interpretado como hematoma epicraniano, embora sem hist6-
ria de trauma. Cinco meses apds a crianca comeca a queixar de
dor local e observa-se crescimento da lesao. Investigada com
radiografia de cranio sendo observada lesao osteolitica tempo-
ral esquerda. Referenciada para consulta de neurocirurgia,
apresentava funcoes superiores normais, sem défices neurol6-
gicos focais, fundo de olho sem papiledema mas com ligeira
turgescéncia. Foi investigada com tomografia computadoriza-
da cerebral que mostrou volumosa lesao temporal esquerda
com componente intra e extracraniano. Complementada
investigacao com RM cerebral, suspeita de sarcoma.

Na abordagem cirtrgica observava-se tumefaccdo 6ssea
com tdbua externa parcialmente erodida, lesdo de consistén-
cia heterogénea com dreas quisticas, regides sangrantes,
zonas de consisténcia dura e cartilaginosa, locais aderidos a
dura-mater onde houve pequena laceracdo dural. Foi conse-
guida remocdo completa da lesdo e feita cranioplastia com
rede de titanio.

O resultado anatomo-patoldgico foi de quisto 6sseo aneu-
rismatico complexo.

O resultado cirdrgicos em termos estéticos foi muito bom.

Em RM de controle 7 meses ap6s a cirurgia ndo se eviden-
cia recidiva tumoral.

Em avaliacao posterior, 11 meses apds a cirurgia, a pacien-
te encontra-se bem e sem sinais de recidiva.

Conclusodes: O quisto aneurismdtico é uma lesdo rara,
especialmente em localizacao craniana. Mesmo com o trata-
mento cirdrgico, pode haver recorréncia da lesdo num perio-
do médio de aproximadamente 8 meses ap6s a intervengao,
especialmente em criancas em fase de crescimento 6sseo.
Também pode haver transformacdo maligna da lesdo. Até
Margo/2008, 11 meses apés a cirurgia, temos observado bom
resultado da intervencao na paciente descrita.

Quimioterapia e radioterapia nao sao indicadas, uma vez
que nao apresentem efeito sobre células que ndo estejam em
divisao celular ou ndo apresentem mitoses. Radioterapia pode
induzir transformacdo sarcomatosa. O risco de recorréncia
depende das margens conseguidas.

Carcinomatose Leptomeningea
como apresentacao inicial de Neoplasia
Gastrica

Rute Teoténio', Cdtia Duarte? Olinda Rebelo!, Inés Carreiro®,
Fernando Matias'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
rute.teotonio@gmail.com
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Introducgdo: A carcinomatose meningea, caracterizada
pela disseminacao de células neoplasicas a nivel das leptome-
ninges, é uma situac@o pouco frequente, presente em cerca de
3 a 8% dos tumores s6lidos. Em regra associado ao tumor da
mama, pulmdo ou melanoma, a carcinomatose meningea
surge muito raramente em carcinomas gastricos (0,14-0,19%).
Neste tltimo é geralmente diagnosticado apenas apds reco-
nhecimento do tumor primario, constituindo a fossa poste-
rior o primeiro local de metastizagdo no SNC.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 58 anos, observa-
do por ataxia da marcha com inicio ha 15 dias associada a
emagrecimento, vomitos e epigastralgias com 2 meses de evo-
lug@o. Ao exame neurolégico encontrava-se vigil, orientado,
sem estase papilar, com dismetria bilateral na prova dedo-
nariz e ataxia axial. Realizado TAC-CE que evidenciou apds
contraste multiplas lesdes nodulares nos hemisférios e vermis
cerebeloso, bem como em alguns sulcos da convexidade,
nomeadamente frontal e parietal esquerdo. O LCR apresenta-
va uma glicorraquia diminuida associada a aumento das pro-
teinas e pleocitose com monocitose. A pesquisa de células no
liquor foi positiva para células neoplésicas epilteliais.
Analiticamente era patente um aumento do CEA, com discre-
ta elevacdo da VS. A RMN-CE confirmou realce leptomenin-
geo encefdlico e cervical difuso. O TAC toracoabdominopélvi-
co mostrava incontdveis adenopatias epigdstricas a nivel do
tronco celiaco e vasos lombo-aérticos. Foi biopsada lesdo
neoplasica ulcerada localizada ao antro gastrico que histolo-
gicamente se revelou um adenocarcinoma. Durante interna-
mento ocorreu deterioragdao progressiva do estado de cons-
ciéncia, desenvolvimento de parésia incompleta do 3° par
esquerdo e posterior falecimento.

Conclusdo: A disseminacao leptomeningea, rara nas neo-
plasias gastrointestinais, quando presente estd, em regra,
associada a um maior envolvimento sistémico, nomeada-
mente hepético ou pulmonar. Por sua vez, o diagnoéstico da
carcinomatose raramente antecede ou acompanha a detec-
¢ao do tumor primitivo. Assim sendo, o caso clinico exposto
pauta-se por constituir uma apresentacdo extremamente
incomum deste tipo de carcinoma.

Doenca Desmielinizante do SNC
precedendo o Diagndstico de Linfoma
Primario do SNC

Joao Paulo Gabriel', Rodrigo Pedrosa’®, Alexandre Costa', Pedro
Guimaraes', Ana Graca Velon', Manuel Cunha? Madrio Rui Silva’,
Madrio Resende*

1-Servico de Neurologia e 2-Servigo de Hematologia, Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real; 3-Servigco
de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo
Antonio, Porto; 4-Servico de Neurocirurgia, Unidade Local de
Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos.

jp.sequeira@iol.pt

Introducao: Existem, referenciados, casos raros de Linfo-
mas Primérios do SNC precedidos em alguns meses pelo apa-
recimento de lesdes desmielinizantes do SNC. Relata-se um
caso de uma doente imunocompetente em que se verificou
este fendmeno.

Caso Clinico: Observada inicialmente aos 46 anos por
hipostesia hemifacial esquerda e diplopia contactou-se, no
estudo por RMN encefélica, a presenca de multiplas lesoes
com caracteristica de sinal e distribuicdo sugerindo etiologia
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desmielinizante do SNC, bem como a existéncia no LCR de
bandas oligoclonais e elevacdo da indice da IgG, o que, sem
outra etiologia identificada, levou a consideragdo de se estar
em presenca de um primeiro surto de Esclerose Multipla
(EM). Ap6s dois anos assintomatica, sem qualquer tratamen-
to imunomodulador, desenvolve, de forma subaguda, um
quadro de hemiparésia ataxica direita, que motivou terapéu-
tica com metilprednisolona 1 ev durante 5 dias, na presuncao
de se tratar do segundo surto de EM. Melhorou. Novo estudo
por RMN do neuroeixo, revelaria uma lesao expansiva, fronto-
temporal esquerda com dois cm de diametro, lesdes supra e
infratentoriais captantes, de novo, e medular normal. Em
agravamento clinico ap6s a término da corticoterapia e,
perante a necessidade de diagnéstico diferencial entre lesdo
pseudotumoral de EM ou neoplasia cerebral, é submetida a
cirurgia com remocao parcial da lesdo, que se viria a provar
ser um linfoma tipo B. N&o se evidenciou envolvimento neo-
plasico na medula 6ssea. Sem resposta ao tratamento quimio-
terapico com ciclofosfamida, vincristina, citarabina, metotre-
xato e predniolona, viria a falecer 5 meses apds o diagndstico.

Conclusdo: O caso relatado acrescenta evidéncia a um fené-
meno conhecido, para o qual ndo existe explicagdo etiopatogé-
nica plausivel e acrescenta argumentos a discussao sobre o
diagnéstico diferencial da doenga desmielinizante do SNC, par-
ticularmente das formas pseudotumorais de Esclerose Mtltipla
e sobre o tratamento das formas clinicas iniciais da doenga.

Quisto Ependimario Sintomatico

Jodo Paulo Gabriel', Rodrigo Pedrosa? Marta Safronova®,
Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana Graca Velon',
Salustiano Lopes*, Joaquim Reis? Mario Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna do
Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Vila Real; 3-
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto; 4-Servigo de Neurorradiologia, Unidade
Local de Satde de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos.

jp.sequeira@iol.pt

Introduc@o: Os quistos ependimdrios sdo lesdes raras,
benignas e tipicamente assintomadticas, Os casos sintomdticos
sd3o uma raridade, que podem cursar sob a forma de cefaleias,
epilepsia, distirbios neuropsiquiatricos e alteragdes na marcha.

Caso Clinico: Senhor de 57 anos, referenciado por agitagao
psicomotora durante a convalescenca de politraumatismo
grave, sem trauma craniano, que motivou internamento na
unidade de cuidados Intensivos, havendo mencao a ter sofrido
um crise tonico-clonica generalizada nesse internamento. Era
uma homem auténomo, diabético, com um passado de alcoo-
lismo, sem histdria de epilepsia. Apresentava-se apatico, alter-
nando com periodos de agitacdo psicomotora grave, vocali-
zando sob a forma de grito, impondo medidas de contengdo
fisica ao leito, confuso, com disprosédia, rigidez paraténica
dos quatro membros, apraxia na marcha, impossivel mesmo
com apoio bilateral, incontinéncia urindria e disautonomia.
De relevante, identificou-se a existéncia de uma formacao
quistica, ndo captante, parieto-occipital direita, com 6 cm de
diametro, sem comunicacdo com o sistema ventricular, mas
exercendo tensao sob o parénquima subjacente, na auséncia
de actividade paroxistica no EEG, anormalidades no estudo de
LCR ou problemas sistémicos activos. Documentou-se por
TAC cerebrais previamente realizados aumentado progressivo
da lesao, que media apenas 2 cm 10 anos antes. Presumindo
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tratar-se de um quisto ependimadrio sintomatico, foi referido a
tratamento neurocirargico, o que permitiu comprovacgao his-
tolégica do diagnoéstico. Respondeu de forma notével a drena-
gem do quisto para o sistema ventricular (via ventriculo lateral
homolateral), recuperando do ponto de vista neuropsicolégico
e motor, de forma a readquirir autonomia plena nas activida-
des de vida didria, dois meses volvidos apds o tratamento.

Conclusdo: Relata-se o caso em apreco nao apenas pela
sua invulgaridade mas como pela resposta excelente ao trata-
mento cirdrgico implementado.

Neuronavegacao no tratamento
endoscopico de hidrocefalia complexa

Clara Chamadoira, Josué Pereira, Pedro Silva, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
clarachamadoira@yahoo.es

A Endoscopia tem uma aplicacao extensa na actual prética
Neurocirurgica, sendo a cirurgia ventricular a drea onde a sua
utilizacdo é mais generalizada. O ponto de entrada do endos-
copio é definido pré-operatoriamente através de referencias
anatémicas cldssicas. No entanto, hd variagdes quer da mor-
fologia do cranio quer do préprio sistema ventricular, que
podem dificultar o procedimento.

Descreve-se o caso de uma crianca de 6 anos de idade com
antecedentes de hidrocefalia obstrutiva pés-meningite ocorri-
dano periodo neonatal. Foi inicialmente realizada ventriculos-
tomia endoscopica que nao se revelou eficaz, optando-se pela
colocacdo de DVP de pressdao média. A crianca manteve-se
assintomadtica durante 4 anos, altura em que comecou a apre-
sentar crises de cefaleias intensas, prostracdo acentuada e
vémitos que resolviam espontaneamente. Imagiologicamente
apresentava uma assimetria ventricular de novo, com o ventri-
culo lateral esquerdo alargado relativamente ao contralateral.

Procedeu-se entdo a septostomia, com algumas dificulda-
des técnicas (acesso algo tangencial). A doente manteve-se
clinicamente estavel durante 5 semanas ap6s as quais iniciou
novamente crises de hipertensdo intracraniana, tendo sido
interpretado o quadro como consequente a um mau funcio-
namento da DVP, que foi substituida. A doente mantinha, ape-
sar destes 2 procedimentos sucessivos, crises de HTIC e assi-
metria ventricular, pelo que se decidiu rever a septostomia
com auxilio de neuronavegacao (curto video da cirurgia).

Seis meses ap6s a cirurgia a crianca estd assintomdtica, man-
tendo um desenvolvimento intelectual préprio da idade.
Imagiolégicamente verifica-se reversao da assimetria ventricular.

A neuronavegacao foi decisiva para a defini¢ao do ponto
optimo de entrada no cdrtex, trajectoria e local de fenestracao
do septo peltcido.

A combinagdo de neuroendoscopia e neuronavegacao
melhora a exactidao do procedimento endoscépico, minimi-
zando a lesdo no tecido cerebral normal necesséria para atin-
gir o alvo, podendo evitar a repeti¢do de procedimentos e sim-
plificar o tratamento de hidrocefalias complexas.

Neuroendoscopia no Servico de
Neurocirurgia do HGO - Os 3 primeiros
anos

Nuno Cristino, Catia Gradil, Catarina Viegas, Paula Rodeia
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia da Orta, Almada.
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Os procedimentos neuroendoscépicos constituem uma
técnica eficaz no tratamento de uma variedade de patologias
intracranianas, sejam elas tumorais, congénitas ou malforma-
tivas. Na dltima década a endoscopia tornou-se numa técnica
essencial em Neurocirurgia.

O Servico de Neurocirurgia do HGO iniciou hd 3 anos a uti-
lizacdo desta técnica de forma regular.

Neste periodo foram realizados 25 procedimentos endos-
cOpicos num total de 20 doentes. Oito pacientes foram sub-
metidos a fenestracdes endoscopicas do III ventriculo, 3 a
microcirurgia assistida por endoscopia, tendo sido efectuados
14 procedimentos endoscdpicos adicionais para uma varieda-
de de patologias intracranianas (hidrocefalias septadas, quis-
tos aracnoideus, tumores intraventriculares e reparagao de
fistulas de LCR transfenoidais).

Revemos as técnicas utilizadas e resultados cirtrgicos.

See-saw nystagmus associado a
malformacao de Arnold-Chiari tipo | e
siringobulbia

Sérgio Reis', Amélia Mendes'?, Rita Figueiredo®, Pedro Abreu'?
1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto; 2-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto; 3-
Servico de Neurorradiologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
sergionreis@gmail.com

Introducéo: O see-saw nystamus é um distarbio raro do
movimento ocular, caracterizado por elevacdo e torsao de um
olho e infraversdo e torsao corcordante do outro olho na pri-
meira metade do ciclo; na segunda metade, cada um dos
olhos apresenta movimento vertico-torsional oposto. Estd
descrita a sua associagao a diversas condi¢oes, nomeadamen-
te massas para-selares, lesoes mesodiencefdlicas, enfartes do
tronco cerebral, traumatismo cranio-encefdlico, esclerose
multipla e siringobulbia.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 53 anos de idade,
recorreu ao servico de urgéncia por episédio de lipotimia,
seguido de quadro de desequilibrio e oscil6psia. A doente
referiu epis6dios recorrentes de alteracao da sensibilidade do
hemicorpo direito nos meses precedentes. No exame neurol6-
gico da admissdo, salientava-se nistagmo bilateral com com-
ponente vertical disjuntivo e componente torsional concor-
dante. A TC cerebral ndo mostrou alteracdes relevantes.
Posteriormente foi realizada RM cerebral que revelou aspec-
tos compativeis com malformacgado de Arnold-Chiari tipo I em
associacdo com siringobulbomielia com extensao até T8.

A doente foi orientada para consulta de Neurocirurgia,
aguardando descompressdo cirtirgica da fossa posterior que
tem demonstrado bons resultados na resolucdo de sintomas e
sinais associados a esta malformacao.

Conclusao: Os autores drescrevem um padrao peculiar e
raro de nistagmo secunddrio a malformacao de Arnold-Chiari
tipo I e siringobulbia. Esta perturbac¢do da oculomotricidade
surge habitualmente associada a lesdes do SNC e deve ser
investigada exaustivamente de forma a permitir um diagnos-
tico e tratamento atempados.

Importancia do ntcleo subtalamico
no tratamento da doenca de Parkinson

Joaquim Monteiro, José Bris, Margarida Dias, Manuel Almeida,
Anté6nio Baptista e Maia Miguel

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
monteiroja@netcabo.pt
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Introducdo: Bernard Luys descreveu, no século XIX, o
nucleo subtalamico (NST) como "bandelette accessoire de
l'olive supérieure". Foi Forel em 1877 que introduziu o termo
"corpus Luysii" para a posteridade. Purdon Martin no inicio
do século XX, apresentou o caso de um doente com hemiba-
lismo grave em que a autépsia mostrou uma lesdao do (NST).
Os trabalhos desenvolvidos por Benazzouz e colaboradores
no inicio dos anos 90 mostraram uma melhoria dos sinais
motores em macacos com Parkinson induzido quando se esti-
mulava o NST. Estes trabalhos deram lugar aos implantes de
eléctrodos no NST por Benabid para o tratamento dos doen-
tes com Parkinson.

Material e métodos: Baseados em onze doentes, com
Parkinson tratado por estimulacdo cerebral profunda, os
autores fazem uma analise da importancia do (NST) e das difi-
culdades na sua localizagao.

Conclusdo: O (NST) embora de pequenas dimensoes tem
um papel fundamental na doenga de Parkinson. As pequenas
dimensoes e sua localizagao profunda dificultam a sua locali-
zac¢ao obrigando a uma estreita colaboragdo entre vdrias espe-
cialidades para o sucesso da cirurgia.

Resultados da estimulacao bilateral
dos nucleos subtalamicos em cinco
doentes com mutacdes do gene Parkin

Nuno Vila-Cha', Alexandre Mendes', Ester Coutinho!, Anténio
Verdelho?, Luis Botelho?, Sara Cavaco', Carla Silva?, Alice Lopes*,
Anténio Bastos Lima'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurocirurgia, 3-Servico de
Neurorradiologia, 4-Servico de Psiquiatria, Centro Hospitalar do
Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
nunovilacha@hotmail.com

Introducio: Os doentes de Parkinson com as mutagdes do
gene Parkin sdo doentes jovens que, habitualmente, tém pro-
gressdo lenta da doenca e resposta sustentada a terapéutica
dopaminérgica, sendo contudo identificados fenotipos com
discinesias precoces ou atipicas, instabilidade postural, disfun-
¢ao autondémica e/ou sintomas neuropsiquidtricos. Estudos
demonstraram que o resultado da estimulacdo a alta-frequén-
cia (EAF) do nucleo subtalamico (NST) para tratamento da
doenca de Parkinson (DP) é melhor nos doentes menos idosos
e com sintomas que respondem a terapéutica dopaminérgica.

Objectivo: Apresentar os resultados de doentes com muta-
coes do gene Parkin submetidos a cirurgia de EAF-NST no
nosso Centro.

Doentes e Métodos: Cinco doentes (3 mulheres/2 homens)
com mutacdes no gene Parkin, com idade média de inicio da
doenca de 26+3,0 anos, com tempo médio de duracdo da
doenca, na cirurgia, de 27,40+4,2 anos e com tempo médio de
seguimento de 29,6 meses (8-46 meses). A avaliacdo, igual a de
todos os doentes operados no nosso Centro, foi baseada no
protocolo CAPSIT-PD e incluiu o teste agudo de levodopa
(parte 3 da UPDRS), escala de discinésias, estadio de Hoehn &
Yahr, estudo mental e genético e medicagao em equivalentes
de levodopa diéria (ELD).

Resultados: Comparando o estado off-medication pré-
cirurgia vs off-medication/on-stimulation obteve-se uma
melhoria de 65% na UPDRS parte 3, 80% nas discinésias e
reducdo de 63% na dose de ELD; no pré-cirurgia quatro doen-
tes em estadio 4 e um em estadio 5 de HY e no pés-cirurgia
quatro doentes em estadio 2 e um em estadio 3 de HY (doen-
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te com freezing na marcha e instabilidade postural).
Conclusdo: Estes resultados sao semelhantes a de outras
de pequenas séries publicadas com doentes com mutagdes do
gene Parkin e semelhantes ao beneficio descrito com a EAF-
NST em todos os doentes com DP. Consideramos que o teste
genético nao é factor determinante na seleccao dos doentes.

Linfoma Primario do SNC: o novo
grande imitador

C. Machado, C. N6brega, C. Capela, J. Casimiro, R. Almeida, M.
Mafra, E Maia Miguel

Servicos de Neurocirurgia e Neurologia, Centro Hospitalar de
Lisboa, EPE, Lisboa.

ceumachado@sapo.pt

O linfoma primdrio do SNC é uma doenga rara e de dificil
diagnostico. Os autores apresentam um caso atipico.

Doente de 56 anos, raga caucasiana, sem antecedentes pes-
soais relevantes, com histéria familiar de Doenca de Leyden e
viagem a Mogambique 3 anos antes.O doente inicia quadro
insidioso de astenia, anorexia e perda ponderal, inversao do
ciclo sono-vigilia e cefaleia holocraniana nocturna. Sem refe-
réncia a naudseas, vomitos ou febre. Exame neuroldgico e fisico
normal. Analiticamente hé a referir VS discretamente aumen-
tada e PCR, ferritina e IgE elevadas. O exame citobioquimico
do LCR nao mostrou alteragoes relevantes e os testes de pes-
quisa de virus, bactérias e parasitas foram negativos.
Marcadores tumorais e anticorpos onconeuronais negativos. A
RMN CE mostrou multiplas dreas de sinal heterogéneo, em
localizacdo supra e infratentorail, corticais e subcorticais, com
restricdo a difusdo, sem edema e sem reforco com contraste,
aspectos estes sugestivos de lesdes embdlicas com componen-
te hemorragico. A pesquisa de fonte embdlica foi feita com
ecocardiograma transesofagico e triplex scan vértebro-caroti-
deo. O TC toraco-abdomino-pélvico, PET scan e endoscopia
digestiva alta excluiram doenca neopldsica oculta. Ocorreu
deteoriacdo clinica com obnubilagao, disfasia, hemiparésia
esquerda e ataxia cerebelosa. Realizada bidpsia e, pela hipéte-
se de encefalite paraneopldsica, foi iniciada imunoglobulina
intravenosa e corticoterapia com melhoria clinica ndo acom-
panhada de melhoria imagiol6gica. A histologia e imunocito-
quimica revelaram um infiltrado histiocitdrio com poucos lin-
focitos (sem agentes infecciosos), edema vasogénico e raros
agregados de grandes células atipicas expressando CD 45, CD
20, MUM 1 e Ki 67, sugestivos de Linfoma Nao Hodgkin de
Grandes Células B. Este caso ilustra o desafio que esta entida-
de continua a representar apesar dos avancos nas diversas
dreas complementares necessdrias ao diagndstico.

Abordagem supratonsilar para
tratamento de aneurisma distal da PICA
em doente com sindroma de
Rendu-Osler-Weber

Carla Reizinho, Miguel Casimiro, Manuel Dominguez

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

creizinho@hotmail.com

A sindrome de Rendu-Osler-weber (ROW) é manifestacao

de uma doenca angiodispldastica rara, autossémica dominan-
te, estando identificados dois tipos diferentes de mutacgdes
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envolvendo os genes endoglina e ALK-1. Caracteriza-se pela
presenca de telangiectasias vasculares nos tecidos mucocuta-
neos, 6rgaos viscerais e no sistema nervoso central. O sintoma
mais comum € a epistaxis, que normalmente se inicia antes
dos 10 anos de idade. A prevaléncia de malformacoes cere-
brovasculares no ROW é de 5 a 27% e existem varios tipos de
malformacoes associados, como sendo as telangiectasias, os
angiomas cavernosos, as malformagdes arterio-venosas e os
aneurismas, sendo que varios tipos se podem apresentar sin-
cronamente no mesmo doente.

Os autores apresentam o caso de uma doente com este sin-
drome, que apresentava um aneurisma distal da PICA esquer-
da, um aneurisma da carétida interna intracavernosa esquer-
da e uma fistula arterio-venosa tentorial, que se apresentou
com uma hemorragia cerebelosa e do IV ventriculo, condicio-
nante de hidrocefalia por ruptura do aneurisma distal da PICA.

Os aneurismas distais da PICA sao relativamente raros,
correspondendo a 30 % do total de aneurismas da PICA, os
quais por sua vez, correspondem a 3% do total de aneurismas
intracranianos. As suas localizacoes sao divididas em 5 seg-
mentos: segmentos medular anterior e lateral, tonsilomedu-
lar, telovelotonsilar e cortical e estao muitas vezes associados
a outras malformacoes vasculares ou histéria de trauma. O
tratamento endovascular destes aneurismas é na maioria das
vezes impossivel pelo dificil acesso, sendo o tratamento prefe-
rencialmente cirdrgico. A escolha da melhor abordagem cirtir-
gica exige conhecimento das relacdes anatémicas numa
regido estruturalmente complexa.

Caso clinico: Doente, do sexo feminino, de 68 anos de
idade, com antecedentes de epistaxis desde a infancia e fami-
liares com diagnéstico de doenca de Rendu-Osler-Weber é
internada a 07-12-2008 por quadro clinico caracterizado por
cefaleia stibita ocipital intensa, confusao mental, sonoléncia e
desequilibrio da marcha. No exame objectivo identifica-se
apenas rigidez terminal da nuca e discreta dismetria na prova
dedo-nariz a esquerda.

A TAC cranioencefdlica revela a presenca de hemorragia
intraparenquimatosa cerebelosa periventricular com exten-
sdo ao IV ventriculo e ventriculomegalia triventricular.

A Ressonancia magnética cranioencefdlica identificou
uma lesdo hemorrdgica da regido vermiana lateralizada a
esquerda e eventual aneurisma da artéria cardtida interna
intracavernosa.

A angiografia cerebral confirmou a presenca de aneurisma
de ramo da PICA esquerda distal ao loop cranial da artéria
(segmento telovelotonsilar), aneurisma displasico da artéria
carétida interna intracavernosa esquerda e fistula arterio-
venosa tentorial.

Em Dezembro de 2008 foi submetida a clipagem microci-
rigica do aneurisma distal da PICA esquerda, tendo-se utili-
zado a abordagem supratonsilar, que os autores descrevem.

Discussao e Conclusi@o: No caso exposto, a localizacdo dis-
tal do aneurisma no segmento telovelotonsilar, na espessura
da fissura tonsilobiventral, permitiu a clipagem do aneurisma
através de uma abordagem supratonsilar. Esta abordagem foi
descrita em 2006 por Lawton para o tratamento de malforma-
¢oes cavernosas do pedunculo cerebeloso inferior e demons-
tra-se muito eficaz para clipagem de aneurismas do segmen-
to telovelotonsilar da PICA, permitindo controlo proximal e
distal do fluxo.

1-O conhecimento da anatomia da PICA e da localizagao
precisa do aneurisma permite ao neurocirurgiao vascular a
escolha de uma abordagem cirtrgica dirigida e elegante para
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o tratamento deste tipo de aneurismas.

2-Os doentes com sindrome de Rendu-Osler-Weber devem
ser abordados com um alto indice de suspei¢do clinica de
patologia neurovascular quando se apresentam com altera-
¢oes neurolodgicas, mesmo que estas sejam ligeiras.

Caso clinico- Malformacao
cavernosa medular cervical alta com
hemorragia aguda

Carolina Mendes dos Santos’, Joao Paulo Farias®

1-Servico de Imagiologia Neuroldgica, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, EPE; 2-Unidade de Neurocirurgia, Hospital CUF
Descobertas, Lisboa.

carolinamsantos@netcabo.pt

Introducéo: As malformacdes cavernosas (MC) intrame-
dulares sdo raras, correspondendo a 5% de todas as MC diag-
nosticadas. Os autores descrevem o caso de uma MC cervical
alta que se manifestou por hemorragia com défice neurolégi-
co rapidamente progressivo, e fazem uma revisao da literatu-
ra sobre MC intramedulares.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 38 anos de idade,
que no final de Fevereiro de 2008 inicia queixas de cervicobra-
quialgia esquerda, acompanhada de parestesias no membro
superior esquerdo (MSE) e, ao fim de alguns dias, diminui¢ao
da forca muscular (FM) no MSE e membros inferiores (MIs).
Nesta altura, o exame neurolégico revelou FM II/V no MSE,
IV/V no MI esquerdo e IV/V nos membros direitos, reflexos
cutaneo-plantares em extensao bilateralmente, reflexos osteo-
tendinosos presentes, simétricos e vivos nos Mls, sem nivel
sensitivo. A ressonancia magnética (RM) cervical efectuada
revelou uma lesdao centro-medular cervical alta, associada a
expansao da imagem medular, heterogénea, predominante-
mente hiperintensa em T1 e T2, marcadamente hipointensa em
T2* e sem captagao de contraste, com componente mais cir-
cunscrito ao nivel de C1 e C2, compativel com lesdo tumoral
intramedular com hematoma associado. Trés dias depois a
situacao agravou-se subitamente, com plegia dos membros
superiores e MI esquerdo e for¢ca grau I/V no MI direito.
Repetiu-se a RM da coluna cervical, que mostrou aumento do
componente edematoso do hematoma intramedular. A doente
foi operada de urgéncia — remocdo do arco posterior de Cl,
laminectomia de C2, mielotomia mediana posterior, drenagem
subtotal de hematoma intra-medular e remoc¢ao de ndédulo
intra-medular que se encontrou a nivel de C1. O exame anéto-
mo-patolégico revelou tratar-se de MC. No periodo pds-opera-
tério houve uma melhoria progressiva dos défices inicialmente
apresentados. A data da tltima observacéo clinica (follow-up
de 10 meses), a doente mantém ligeiro défice cordonal poste-
rior no MI esquerdo, sem outros défices neurologicos. A RM
cervical efectuada a 16/07/2008 nao mostrava qualquer residuo
da lesao, apenas imagem sequelar de hematoma no T2*.

Discussao e conclusao: 5% das malformacoes cavernosas
(MC) sdo intramedulares, sendo o segmento tordcico o mais
frequentemente atingido. Nao existem diferencas na distri-
buicdo por sexos e, quando sintomadticas, a sua apresentagao
pode ser aguda, secundéria a hematomielia, ou crénica, com
mielopatia de agravamento progressivo. A RM é o exame de
imagem de eleicdo para o seu diagndstico e, caracteristica-
mente, mostra uma lesao com intensidade de sinal mista em
T1, anel periférico hipointenso em T1 e T2 e marcada hipoin-
tensidade no T2*. As MC intramedulares sao clinicamente
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mais agressivas do que as intracranianas, e a sua taxa anual de
hemorragia situa-se entre os 1,4 e 4,5%. A terapéutica de elei-
¢do das MC é a ressecg¢ao cirtirgica completa, que na maioria
dos casos de apresentac¢ao aguda, ao drenar o hematoma, per-
mite uma melhoria dos défices neuroldgicos, como ocorreu
Nno nosso caso; e que nos casos de mielopatia crénica progres-
siva, pelo menos, impede a progressao da doenca.

Aneurismas Cerebrais Multiplos
associados a Coartacao Aortica

Clara Romero', Sergio Figueiredo', Miguel Casimiro', Sandra
Pimenta?, Carla Reizinho', Gabriel Branco®, Manuel
Dominguez'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Gabinete de Neuropsicologia, 3-
Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
clararomero@hotmail.com

Introducdo: Sdo esporadicos na literatura os casos de
aneurismas cerebrais asociados a coartacdo aortica. Mais
raros ainda os casos publicados de aneurismas cerebrais mul-
tiplos asociados a esta condig@o.

Materiais e métodos: Os autores apresentam dois casos cli-
nicos de doentes tratados no Servico de Neurocirurgia do
Centro Hospitalar de Lisboa Occidental, Hospital de Egas
Moniz, que apresentavam aneurismas cerebrais em espelho e
coartagdo aortica desconhecida até ao internamento. E revista
a literatura e as propostas fisiopatologicas para esta asociacao.

Resultados: CASO 1: M.T.F, 66 anos, sexo feminino, aneu-
rismas em espelho das artérias comunicantes posteriores e
coartagdo aortica justaductal (ligamentum arteriosum)diag-
nosticada durante a realizacdo de angiografia cerebral, na
sequéncia de hemorragia subaracnoideia, por dificuldade na
progresdo do cateter femural. Os aneurismas foram tratados
cirirgicamente. A coartacdo foi tratada posteriormente no
Servico de Cirurgia Vascular do nosso Centro.

CASO 2: RM.CR,, 24 anos, sexo masculino, aneurismas em
espelho das arterias comunicantes posteriores e coartacao aor-
tica diagnosticada igualmente durante angiografia cerebral ap6s
hemorragia subaracnoideia. Ambos aneurismas foram tratados
(um por via cirdrgica e o outro por via endovascular) e poste-
riormente colocado stent para tratamento da coartagao aortica.

Discussdo e conclusdo: Os aneurismas cerebrais nos
doentes com coartacdo aortica tém uma incidéncia 4 vezes
superior aos da populacdo geral. Esta associagdao tem sido
descrita em menos de 100 casos na literatura internacional.
Destes, uma minoria (< 10%) apresentava aneurismas multi-
plos. A ruptura aneurismadtica frequentemente precede o
diagnostico da coartacdo aortica e acontece tipicamente em
jovens. A coartagdo aortica é uma doenca grave com uma
esperanca de vida menor que a da populacao sem esta pato-
logia. Os autores alertam para a necessidade de pensar nesta
asociagdo nos doentes jovens que apresentam hemorragia
subaracnoideia por rotura aneurismatica e em todos os doen-
tes com coartac¢ao aortica.

Aneurisma em artéria cerebral
anterior azigos: Caso clinico

Bruno Lourenco Costa, José Luis Alves, Ricardo Velasco,
Armando Lopes

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.
brunolourencocosta@gmail.com
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A Artéria Cerebral Anterior Azigos é uma variante rara da
anatomia vascular cerebral. Existem algumas referéncias a
associagao desta variante a aneurismas que, em percentagem
anormalmente elevada, sdo frequentemente gigantes e apre-
sentam localizacdo distal. Por outro lado, a Artéria Cerebral
Anterior Azigos foi relacionada com algumas malformacdes
do SNC e de outros sistemas.

Os autores descrevem o caso clinico de um doente do sexo
masculino, de 32 anos, com quadro de apneia do sono e cefa-
leias. TCCE e Angio-TC revelaram aneurisma incidental da
Artéria Pericalosa em Artéria Cerebral Anterior Azigos. O
doente foi submetido a clipagem do aneurisma, sem intercor-
réncias. Apés um ano de follow-up mantém-se neurologica-
mente integro e sem queixas.

Os autores complementam a descri¢ao do caso com uma
revisdo da literatura sobre a associagdo da Artéria Cerebral
Anterior Azigos a aneurismas, bem como a outras malforma-
¢oes do SNC e de outros sistemas.

Trombose retrograda de artéria
aferente apds exclusao cirdrgica de
malformacao arteriovenosa cerebral: Caso
clinico

Bruno Lourenco Costa, Ricardo Velasco, José Luis Alves,
Armando Lopes

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.
brunolourencocosta@gmail.com

A trombose retrégrada das artérias aferentes apds exclusao
cirtrgica de malformacdo arteriovenosa (MAV) cerebral é
uma complicagdo pouco frequente, mas potencialmente
grave. Reconhecem-se como possiveis factores de risco: 1)
idade avangada; 2) tamanho da MAV; 3) artérias aferentes lon-
gas e dilatadas. A fisiopatologia, prevencao e terapéutica desta
entidade sdao pouco conhecidas, sendo escassamente referi-
das na literatura.

Os autores descrevem o caso de um doente do sexo mascu-
lino, 71 anos, com um quadro de cefaleias e crises convulsivas.
O estudo imagioldgico efectuado revelou MAV parieto-occipi-
tal direita, Grau III de Spetzler-Martin. O doente foi interven-
cionado cirurgicamente, com exérese da malformacdo. No
pos-operatério precoce verificou-se trombose retrégrada de
artéria aferente da MAV e enfarte temporo-occipital direito
com desenvolvimento de hemiandpsia homénima esquerda.

Os autores complementam a descri¢do do caso com uma
revisdo da literatura sobre incidéncia, factores de risco, pre-
vencdo e tratamento desta complicacdo.

Trombose espontdnea de
aneurisma gigante em idade pediatrica:
Caso clinico

Vitor Gongalves', Nuno Cristino', Catia Gradil', Pedro Vilela?,
Paulo Saraiva?, Augusto Gouldo? Manuel Cunha e S&'
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurorradiologia,
Hospital Garcia de Orta, Almada.

vg8l@sapo.pt

Introducéo: Os aneurismas intracranianos na idade pedia-
trica sdo raros, especialmente na 12 infancia, representando
menos de 1% de todos os aneurismas. Neste grupo etdrio,
localizam-se sobretudo na bifurca¢ao carotidea e circulacao
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posterior, havendo maior incidéncia de aneurismas gigantes
(>25 mm) e espontaneamente trombosados do que no adulto.
Apresentamos o caso de uma crianca com hemorragia intra-
craniana ap6s ruptura de aneurisma gigante da regido da arté-
ria comunicante anterior, com posterior trombose esponta-
nea, situacao rara pela sua localizagao.

Caso clinico: Crianca de trés meses admitida no servigo de
urgéncia na sequéncia de episédio inaugural de crise convul-
siva parcial complexa. A tomografia computorizada cranio-
encefélica revelou hemorragia grau IV de Fisher e hidrocefalia.
A angio-ressondncia e angiografia cerebral evidenciaram
aneurisma gigante trombosado da regido da artéria comuni-
cante anterior. O doente foi submetido a colocagao de deriva-
¢ao ventricular externa e posteriormente derivagao venticulo-
peritoneal com resolucdo da hidrocefalia. A trombose aneu-
rismadtica espontanea levou a que se optasse por uma aborda-
gem conservadora, em detrimento da cirurgia e/ou tratamen-
to endovascular. Os estudos evolutivos imagiolégicos nao
invasivos revelaram reducao do volume do aneurisma trom-
bosado. A crianca recuperou o seu estado neuroldgico basal,
nao voltando a apresentar convulsdes ou hemorragia.

Discussao e conclusdes: Os aneurismas intracranianos, ape-
sar de raros na populacdo pediatrica, apresentam elevada mor-
bilidade e mortalidade, pelo que a investigacao, a caracterizacdo
da lesao e a terapéutica precoces sao fundamentais. A decisao
terapéutica depende da situacdo clinica da crianca, das caracte-
risticas do aneurisma e da experiéncia da equipa multidiscipli-
nar que envolve neurocirurgioes e neurorradiologistas.

Este caso tem a particularidade de se tratar de um aneuris-
ma gigante da circulagdo anterior numa crianga, raro pela sua
localizacdo e pela sua evolucdo benigna com trombose
espontanea imagiologicamente documentada.

Hemorragia de ambos os Nucleos
Caudados

Francisco Cabrita, Ricardo Pereira, Miguel Carvalho, Fernando
Silva, Marcos Barbosa

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

fcabrita@mac.com

Introduc@o: A hemorragia do nicleo caudado é um subtipo
pouco frequente de hemorragia intracerebral espontanea,
representando 0,1% a 7,0% destas. Classicamente apresentam
uma clinica prépria, mimetizando a hemorragia subaracnoidea
e um progndstico clinico favoravel. Contudo, a hemorragia bila-
teral simultinea dos ntcleos caudados é extremamente rara,
encontrando-se apenas um caso descrito na literatura médica.

Caso Clinico: Homem de 44 anos, trazido ao SU ap6s ter
sido encontrado inconsciente no domicilio. Histéria de cefa-
leia prévia ndo valorizada. Ao exame apresentava-se incons-
ciente, em EG 5 (EIM3V1), com estrabismo divergente e res-
posta motora em descorticacdo bilateral a estimulo nocicepti-
vo. TA de 245/129 mmHg. Antecedentes conhecidos de etilis-
mo crénico e HTA ndo medicada. TC CE identificou hemorra-
gia das cabecas de ambos os ntcleos caudados, hemorragia
tetraventricular, dilatacdo marcada do sistema ventricular
supra e infratentorial e edema cerebral. Analises de rotina sem
alteracoes relevantes. Foi submetido a terapéutica cirdrgica
urgente com derivacdo ventricular externa (DVE). No pés-ope-
ratério apresentou melhoria do estado de consciéncia, com EG
14 (E4M6V4), mas manteve-se prostrado e ndo houve resolu-
¢ao completa do desvio ocular. Veio a tolerar encerramento e
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remocao da DVE ao 20° dia, altura em que na TC de controlo se
observava reabsorcdo subtotal da hemorragia intraparenqui-
matosa e intraventricular. Em Angiografia Cerebral e RM cere-
bral nao se identificaram lesoes estruturais subjacentes. A evo-
lucao clinica foi complicada por pneumonia de aspiracao, com
resposta favoravel a antibioterapia.

Discuss@o: Na revisdo de literatura encontramos descrito
apenas um outro caso de lesdo hemorragica bilateral dos
nucleos caudados, numa doente de 60 anos sem antecedentes
de HTA, que apresentou deterioracao clinica rapidamente pro-
gressiva e morte, sugerindo os autores possivel lesao estrutural.
No caso presente, o doente é do género masculino, mais jovem,
exibe factores de risco cldssicos, parecendo mais provavel uma
etiolgia hipertensiva. Discutem-se os possiveis mecanismos
fisiopatolégicos implicados nas hemorragias em espelho.

Lesao tumoral intra-dural lombar:
Acerca de um caso clinico

José Luis Alves, Ricardo Velasco, Bruno Costa, Armando Lopes,
Armando Rocha

Centro de Neurocirurgia de Coimbra — Centro Hospitalar de
Coimbra, Coimbra.

jlmaviana@hotmail.com

Introducéo: Na abordagem a um caso clinico cursando com
lombociatalgia, o diagnéstico diferencial deverd, a partida,
abarcar uma vasta variedade de etiologias distintas entre si.
Para além das causas Gbvias a ter em conta na presenca de um
quadro algico lombo-radicular, como sendo as situacoes com-
pressivas de origem discal ou degenerativas, devem estar igual-
mente presentes no raciocinio clinico outras causas menos fre-
quentes como lesdes neopldsicas, infecciosas, traumadticas, etc.

Esta suspeicao, em termos de diagnodstico diferencial,
devera estar presente na anamnese, fase inicial e fundamen-
tal, estendendo-se depois a interpretacao da mesma e respec-
tivo enquadramento clinico-imagioldgico.

Os autores propdem-se apresentar um caso clinico em que as
caracteristicas de imagem eram a favor de uma lesao tumoral,
tendo-se concluido per-operatoriamente tratar-se de um hema-
toma intra-dural com caracteristicas de cronicidade e capsulado.

Resumo do caso clinico: Doente do sexo feminino, 46 anos
de idade, sem antecedentes pessoais significativos, seguida por
Neurologia no contexto de vertigens posicionais e perturbagdes
do equilibrio, realizou TC-ce e posterior RMN-ce que demons-
traram “multiplas e dispersas imagens localizadas essencial-
mente na transi¢ao substancia branca-cinzenta dos hemisférios
cerebrais, (...) traduzindo possiveis lesdes desmielinizantes/vas-
culares num quadro de vasculite.” Os restantes exames analiti-
cos, incluindo puncao lombar, foram inconclusivos. O posterior
estudo por RMN da coluna vertebral, ainda em internamento de
Neurologia e enquadrado no contexto de lombociatalgia de pro-
gressiva intensidade, demonstrou “formacdo de provavel natu-
reza expansiva que se prolonga desde o bordo inferior de L4 até
ao bordo superior de S1 - provavel lesdo com componente lipo-
matoso associado”. Foi submetida a intervencao cirtirgica electi-
va, tendo-se procedido a laminectomia de L5 e drenagem de um
hematoma intradural lombar (que mimetizava lesao tumoral na
RMN-coluna lombar) de provavel natureza iatrogénica.

Conclusdes: O diagnéstico diferencial ganha, neste caso
especifico, importancia em termos de enquadramento dos
achados imagioldgicos com a histéria pregressa da doente.
O achado per-operatério — hematoma intra-dural lombar
iatrogénico — estd descrito como uma das possiveis complica-
¢oes da puncao lombar.
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Quisto endodérmico intradural
cervical anterior: Diagnéstico e
abordagem terapéutica por via anterior

Carla Reizinho, Vitor Oliveira, Goncalo Neto d'Almeida, Elsa
Figueira, Manuel Dominguez

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

creizinho@hotmail.com

Introducio: Os quistos endodérmicos espinhais sdo lesdes
intradurais raras, com localizagdo predominantemente cervi-
cal ou dorsal alta anterior e podem surgir associados a outras
malformagdes congénitas (quistos mediastinicos, defeitos
6sseos dos corpos vertebrais), estando descritos aproximada-
mente 80 casos na literatura. Estes derivam de uma anomalia
do desenvolvimento embriondrio com separagao incompleta
da endoderme e notocérdio, que condiciona a localizacao de
tecido de endoderme do aparelho gastrointestinal, ou mais
raramente, do aparelho respiratério, em relacdao com a medu-
la espinhal.

As manifestacoes clinicas tém habitualmente caracter insi-
dioso e progressivo. O melhor exame imagiolégico de diagnos-
tico é a Ressondncia magnética nuclear, que documenta um
quisto homogeneamente hipointenso em T1 e hiperintenso em
T2, com localizac¢do anterior e compressdo medular varidvel.

A terapéutica ideal é a exérese lesional total, embora esta
possa ser dificultada pela aderéncia ao tecido neural. Tendo
em conta a localizacdo anterior preferencial, a abordagem
cirtrgica ideal deve ser anterior.

Caso clinico: Doente, do sexo masculino, de 42 anos de
idade, seguido na consulta por quadro de cervicalgias inca-
racteristicas, sem outras queixas, nomeadamente sensitivas
ou motoras. No exame objectivo verificava-se hiperreflexia,
mais marcada nos membros inferiores, Hoffman presente
bilateralmente e tetraparésia discreta (forca grau 4+), sem
alteragdes sensitivas objectivdveis. A RMN medular revelou a
presenca de uma fusao somdtica C3-C4 e de uma lesdo intra-
dural extramedular de aspecto quistico, localizado aos seg-
mentos C3-C4 com compressao medular.

A terapéutica foi cirtrgica, tendo-se realizado abordagem
anterior da coluna cervical, corpectomia de C3 e parcial de C4
e fenestracdo do quisto e remoc¢do subtotal das paredes da
lesdo intradural, tendo-se verificado area de grande aderéncia
ao tecido neural. Foi colocado C2-C4 repleto com fragmentos
de osso autélogo e realizada fixacao anterior C2-C4 .

O exame histologico demonstrou alteracoes caracteristicas
de quisto endodérmico de tipo broncogénico.

Verificou-se melhoria do quadro clinico, com reversao de
hiperreflexia e forca muscular grau 5 em todos os segmentos e
fusdo c2-c4 documentada radiograficamente, apesar de per-
sisténcia de uma porcao de tecido lesional aderente a medula
espinhal.

Discussao e Conclusdo: Apesar de pouco comuns, 0s quis-
tos endodérmicos cervicais devem ser considerados no diag-
nostico diferencial de qualquer lesao intradural justamedular
cervical, especialmente se tiver localizagdo ventral e se acom-
panhada de alteracoes 6sseas dos corpos vertebrais ou outras
alteragdes malformativas. O tratamento € cirdrgico e é deseja-
vel a descompressao e se possivel, a remocao total da lesao.
De forma a que esta seja realizada de forma eficaz deve-se
proceder a uma abordagem anterior, a qual implica corpecto-
mia e respectiva artrodese e fixacao.
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Plasmocitoma Solitario Vertebral

Tiago Lima, Francisco Cabrita, Goncalo Guerreiro, Jorge
Gongalves

Servico de Neurocirurgia, Hospital Universidade de Coimbra,
Coimbra.

tiagolima@sapo.pt

Introducéo: Plasmocitomas e Mielomas tem uma preva-
léncia de cerca de 2 a 3 por 100.000 habitantes em geral. Na
maioria dos casos esta envolvida a coluna vertebral. Os plas-
mocitomas solitdrios ndo sdo muito comuns, representando
apenas cerca de 2-10% de todos os mielomas multiplos.

Apresenta-se um caso de um plasmocitoma solitdrio circunfe-
rencial da vértebra dorsal D6, descrevendo-se o quadro neurol6gi-
co de apresentacao, achados imagioldgicos e opcao terapéutica.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 48 anos de idade,
sem antecedentes pessoais de relevancia, que recorreu ao ser-
vico de urgéncia por paraparésia com 3 meses de evolugao.
Quadro iniciado com dor dorsal irradiada em barra para a pare-
de toracica anterior. Posteriormente houve melhoria do quadro
dlgico, mas com diminui¢do da forca muscular nos membros
inferiores, sendo o agravamento mais acentuado nas 2 semanas
prévias a admissao hospitalar. Apresentava-se com uma para-
parésia de grau 4, nivel de sensibilidade algica D7/D8, hiperre-
flexia e espastecidade em ambos os membros inferiores.

O estudo complementar revelou uma lesao solitdria locali-
zada em toda a circunferéncia da vértebra de D6, condicio-
nando uma estenose do canal vertebral dorsal e mielomala-
cia/edema de D6 a D7.

Perante o estudo imagioldgico e quadro deficitario rapida-
mente progressivo, foi realizada remocdo completa, 360°, da
lesdo/vértebra D6 em 2 tempos cirtirgicos. Primeira via de abor-
dagem transtordcica direita, corpectomia e remocao do pedicu-
lo direito, descompressdao 2/3 canal e fixacdo anterior com
enxerto 6sseo heterélogo. Em segundo tempo operatdrio foi
feita abordagem posterior com remocao da restante lesao verte-
bral e fixacdo com barras e ganchos sub-laminares D4 e D8.

Este procedimento cirtrgico permitiu a remocdo completa
da lesdo, descompressdo da medula e estabilizacdo da coluna
vertebral, criando condigoes favoraveis de recuperagao moto-
ra, inicio de reabilitagdo precoce e tratamento adjuvante de
consolidacdo terapéutica.

Conclusdo: Trata-se de um caso de plasmocitoma solitario
dorsal, circunscrito a vértebra D6, envolvendo toda a sua cir-
cunferéncia, a qual condicionava uma estenose canalar.

Optou-se por remocdo cirdrgica completa da lesdao por
haver défice neuroldgico rapidamente progressivo, nao exis-
téncia de doenca disseminada documentada, risco de fractu-
ra e colapso com um progndstico funcional reservado.

Foi realizada remocao de toda a vértebra em dois tempos
cirargicos, permitindo diagndstico definitivo, estabilizacao
vertebral, regressdo do défice neuroldgico, inicio precoce das

terapias adjuvantes e plano de reabilitacao.
Palavras-chave: Plasmocitoma solitdrio, mieloma multiplo, coluna
vertebral dorsal.

Paragangliomas do Filum
Terminale: 2 casos clinicos
Pedro Silva, Clara Chamadoira, Patricia Pol6nia, Paulo Pereira,
Ligia Castro, Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto.
pietroaps@yahoo.com
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Os paragangliomas sdo neoplasias neuroenddcrinas com
origem em células especializadas (quimio-receptores) deriva-
das da crista neural, contiguas a tecidos integrados em fun-
¢des autondmicas, sendo mais frequentes os paragangliomas
carotideo ou jugulo-timpanico. A sua identificacdo no Sistema
Nervoso Central é rara. Predominam os tumores de cauda
equina e filum terminale e sdo mais comuns entre as quarta e
sexta décadas. Os autores apresentam dois casos clinicos de
paraganglioma do filum terminale, procurando relevar o
papel que estes assumem nos diagndsticos diferenciais de
lombalgia refractaria e de neoplasia intra-dural da transi¢ao
lombo-sacral, bem como a importéancia do tratamento cirtr-
gico no decurso da patologia.

Caso Clinico I: doente de 45 anos, sexo feminino, antece-
dentes de Hipertensao Arterial e Polipose Intestinal, com his-
toéria de 20 anos de lombalgia progressivamente mais intensa
erefractdria a terapéutica médica. Ao exame neurolégico, sem
défices focais a registar; ponto doloroso na transi¢dao dorso-
lombar. O estudo imagiol6gico (RMN Lombo-Sacral) revelou
lesdo expansiva intra-dural com dimensdes em torno de 1 cm,
imediatamente distal ao cone medular e contactando a dura-
mater, isointensa em T1 (discreto realce apés gadolinio) e
hiperintensa em T2. A paciente foi submetida a laminectomia
pelo nivel e remog¢do microcirurgica total da lesao, verifican-
do-se intra-operatoriamente relacao directa com o filum ter-
minale. O estudo anatomo-patolégico (com imunohistoqui-
mica) estabeleceu o diagndstico de paraganglioma. No poés-
operatério nao se verificaram intercorréncias. Apresentou
franca melhoria das queixas élgicas, que se mantiveram resi-
duais; sem défices focais de novo. No controlo imagiolégico
ndo se verificou recidiva ou remanescente tumoral.

Caso Clinico II: doente de 64 anos, sexo feminino, sem
antecedentes patolégicos de relevo, com histéria de lombalgia
de meses de evolucao e refractaria a terapéutica médica. Apos
diagnéstico por TC de doenca degenerativa da coluna verte-
bral lombar, cumpre plano de fisioterapia, mantendo agrava-
mento progressivo das queixas, que evoluiram com irradiacao
para membros inferiores. Ao exame neuroldgico, verificavam-
se reflexos aquilianos abolidos bilateralmente. No estudo por
RMN Lombo-Sacral, identificou-se lesao expansiva intradu-
ral, de dimensoes 52,4x14,5x16,4 mm, imediatamente caudal
ao cone medular, realcando intensamente ap6s gadolinio. A
doente foi submetida a laminectomia e remog¢ao microcirtr-
gica total da lesdo, que se achava na dependéncia do filum ter-
minale. Ao estudo anatomo-patolégico (com imunohistoqui-
mica), concluiu-se o diagnéstico de paraganglioma. Aos 6
meses de follow-up, encontra-se a paciente assintomadtica e
sem défices neuroldgicos focais. No controlo imagiolégico
ndo se verificou recidiva ou remanescente tumoral.

Os paragangliomas do filum terminale sdao causa infre-
quente de lombalgia refractaria. Constituem no entanto diag-
nostico diferencial para lesdo expansiva aquele nivel, sendo
imprescindivel o estudo anatomo-patolégico para o seu reco-
nhecer. O tratamento cirtirgico oferece potencialmente resul-
tados favordveis imediatos.

Paguimeningite Hipertrofica
Idiopatica Espinhal

Ricardo Velasco, J. Luis Alves, Bruno L. Costa, J. Lozano Lopes, J.
G. Bento Soares

Centro de Neurocirurgia de Coimbra — Centro Hospitalar de
Coimbra, Coimbra.

rmcevelasco@gmail.com
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Introducdo: Em 1869, Charcot e Joffroy descreveram a pa-
quimeningite hypertrophica cervicalis — um espessamento
meningeo inflamatério crénico, de etiologia desconhecida.
No relato original, eram apresentados dois doentes com atin-
gimento exclusivo do segmento cervical. Mais tarde, foram
identificadas formas intracranianas, espinhais extra-cervicais
e, mais raras, cranio-espinhais, tendo surgido o termo “paqui-
meningite hipertréfica idiopdtica espinhal” (PHIE) para
englobar as formas com localizacao espinhal da doenca. Sao
descritas as caracteristicas clinicopatoldgicas de um caso de
PHIE e feita uma breve revisao da literatura.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 57 anos, observa-
do no S.U. por queixas de cervicalgias e dorsalgias, com inicio
h4 alguns meses. Ao exame fisico, apresentava uma tetraparé-
sia acompanhada por alteragdes da sensibilidade termo-algi-
ca com nivel D1. Reflexos cutaneo-plantares em extensao
bilateralmente. Reflexos osteotendinosos aumentados nos
MI. Clénus aquiliano bilateral.

FezT.A.C. e R.M. cervial que demonstraram extenso preen-
chimento intracanalar extramedular cervical posterior, com
marcado efeito de massa sobre a medula.

Considerada a hipétese de se tratar de um empiema ou
hematoma subdural, foi efectuada uma exploracao cirdrgica
através de uma laminectomia extensa.

Discussao: A paquimeningite hipertréfica idiopética (PHI)
é uma entidade nosoldgica rara, que se caracteriza por 1)etio-
logia desconhecida, 2)envolvimento dural especifico, 3)acha-
dos radioldgicos proprios e 4) alteragdes inflamatérias croni-
cas inespecificas da dura no exame histolégico.

Mikawa et al subdividiram a PHI em dois grupos de acordo
com a existéncia ou nao de sinais inflamatorios (febre, veloci-
dade de sedimentacdo e proteina C reactiva aumentadas, leu-
cocitose), tendo sugerido que os doentes que os apresentam
tém um pior prognostico.

Nos estudos por RM, a PHIE é descrita como uma lesao de
implantacdo dural com hipossinal em T2, extensao por multi-
plos niveis e forte captacdo de contraste.

Ainda que a sua etiologia permanec¢a desconhecida, foi
sugerida a sua associacao a vérias doencas, tais como a granu-
lomatose de Wegener, sarcoidose, artrite reumatoide, sinusite,
infecgoes (sifilis, tuberculose, flingicas e meningite menin-
gococcica) e doengas metabdlicas. Foi também colocada a
hipétese de existir um mecanismo auto-imune subjacente.

A cirurgia descompressiva conduz, habitualmente, a recu-
peracgao neurolégica significativa, podendo ser complementa-
da por corticoterapia de longa duracdo, o que resulta numa
diminuicdo adicional da espessura da dura.

Hérnia Discal Dorsal - uma
manifestacao rara de Sindrome de Stickler

Ricardo Velasco, Bruno L. Costa, J. Luis Alves, J.G. Bento Soares
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Coimbra —
Hospital Geral, Coimbra.

rmcvelasco@gmail.com

Introducéo: A hérnia discal dorsal (HDD) é uma entidade
pouco frequente, responsével por 0,25-0,75% de todas as her-
niacoes discais. Ainda mais rara é a sua traducdo sintomadtica,
estimada em 1 pessoa por cada 1.000.000 pessoas/ano. A sua
associacao ao Sindrome de Stickler (SS) foi documentada em
1989, no tnico caso que encontrdmos publicado até hoje. SS,
ou artro-oftalmopatia hereditaria, é hoje reconhecida como
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uma das doencas do tecido conjuntivo, de transmissao autos-
sodmica dominante, mais frequentes na populagao. Caracteriza-
se por alteracoes oculares, orofaciais, auditivas e do aparelho
musculoesquelético. E apresentado o caso de uma doente com
paraparésia subita devida a uma HDD extrusada e que apre-
senta alteracdes clinicas compativeis com o diagnéstico de SS,
seguido de uma revisdo da literatura.

Caso clinico: Uma doente do sexo feminino, 34 anos,
recorre ao S.U. por dorsolombalgia de inicio stibito, dois dias
antes, sem traumatismo associado; seguida de paraparésia de
instalacdo aguda ap6s movimento brusco da coluna vertebral.
Eram relevantes os antecedentes de miopia diagnosticada aos
5 anos e descolamento bilateral da retina com amaurose
sequelar. Ao exame fisico, apresentava uma parésia do mem-
bro inferior direito (MID) com for¢a muscular (FM) grau 3
proximal e grau 4 distal e plegia do MIE. Reflexos rotulianos e
aquilianos diminuidos a direita e abolidos a esquerda.
Importa referir um facies caracterizado por um achatamento
da ponte nasal e retrognatia.

Efectuou T.A.C. e R.M.N. da coluna dorsal, que revelaram
volumosa hérnia discal D10-D11, com fragmento extrusado
lateralizado a esquerda e compressdo medular significativa.
Submetida a pediculofacetectomia D10-D11 esquerda e exé-
rese do fragmento hernidrio extrusado. Dez meses apés a
cirurgia, a doente apresentava uma recuperagao quase total
dos défices, sendo apenas de notar uma diminuicdo global da
FM do MIE (grau 4).

Face a infrequéncia dos achados clinicos encontrados, foi
levado a cabo um estudo exaustivo, que permitiu detectar
anomalias auditivas, esqueléticas e histéria familiar compati-
veis com o diagnéstico clinico de SS tipo L.

Discussao: O SS, identificado em 1965 por Stickler et al, é
hoje considerado uma das afeccoes do tecido conjuntivo de
transmissdao autossémica dominante mais comum, sobre-
pondo-se, em incidéncia, ao Sindrome de Marfan (1:3000-
5000). Estao definidas mutagdes genéticas relacionadas com o
colagénio tipo II e XI que permitiram a divisdo do sindrome
em trés subtipos. Os dois tipos de colagénio referidos encon-
tram-se presentes na cartilagem, humor vitreo, nicleo pulpo-
so, ouvido médio e interno.

Em 2005, Rose et al, elaboraram uma escala para estabele-
cimento de critérios de diagnéstico do SS. Os sinais de inte-
resse para o diagndstico dividem-se entre malformacoes oro-
faciais, anomalias oculares, patologia auditiva, alteracoes
esqueléticas e historia familiar consistente. As alteracées na
coluna vertebral sdo, na sua maioria, achados imagioldgicos
sem traducao clinica.

A herniacdo discal dorsal é mais frequente entre a 42 e 52
décadas de vida, com 75% dos casos localizados inferiormen-
te a D8. Em 20% dos casos existe uma histéria de traumatismo
prévio associada. Os principais sintomas de apresentacao sao
a dor (60%), alteracoes sensitivas (23%) e alteracdes motoras
(18%). A decisao quanto a abordagem cirargica mais adequa-
da estd relacionada com o segmento dorsal em causa, a late-
ralidade e consisténcia da hérnia, o nimero de niveis envolvi-
dos, a experiéncia do cirurgido e o estado geral do doente.

Nesta doente, confirmou-se a existéncia de hipoplasia da
face média, achatamento da ponte nasal e micrognatia, des-
colamento da retina precedido por histéria de miopia, hiper-
mobilidade da membrana timpanica, espondilolistesis C7-T1
e osteoartrite coxofemural. Foram ainda detectados 5 familia-
res (avo, pai e trés tios) com descolamento da retina, sendo 4
deles cegos. Estas alteracoes permitem, de acordo com a esca-
la diagndstica, afirmar a presenc¢a do Sindrome.
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Conclusao: Analisadas as caracteristicas do caso apresen-
tado e ap6s uma revisao da literatura relacionada, é eviden-
ciado que a presenca de uma hérnia discal dorsal pode ser
uma manifestacdo rara do SS. Até a presente data, apenas
conseguimos encontrar um caso publicado de uma doente
com SS e esta forma de apresentagao.

Cordoma de C2: Fixacdo posterior e
exerése intralesional por via anterior

Miguel Correia, Carlos Calado, Vitor Sousa, Anténio Baptista
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital de Santo Ant6énio dos Capuchos, Lisboa.
miguelmedinacorreia@gmail.com

Os Cordomas sdo tumores 6sseos malignos que envolvem
frequentemente o clivus e o sacro. A localizagdo cervical é rara e
corresponde a 7% do total. Tém um comportamento local agres-
sivo, com elevada taxa de recidiva e capacidade de metastizagao.

Material e Métodos: Os autores apresentam o caso de um
doente de 57 anos que apresentava cervicalgia e rigidez da
nuca, sem alteragdes significativas ao exame neurolégico. A
Ressonancia Magnética evidenciou volumosa lesao expansiva
osteolitica de C2, interessando o corpo, com extensao aos ele-
mentos posteriores pelo pediculo esquerdo e planos paraver-
tebrais. A primeira abordagem cirtrgica foi feita por via poste-
rior, com biépsia da lesdo e fixacdo occipito-cervical com bar-
ras e ganchos laminares. Na segunda intervencao, foi subme-
tido a abordagem anterior por via transoral e remoc3o intrale-
sional no corpo de C2, com preservagao da cortical.

Conclusdo: A combinacdo das duas abordagens permitiu
uma exerése intralesional preservando a anatomia funcional,
sem agravamento da instabilidade cervical.

Abordagem transpedicular na
presenca de barras de fixacdo: Nota técnica

Anténio Verdelho', Rui Ferreira', Eduarda Carneiro?, Joana
Mauricio®, Anténio Machado'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-
Servi¢o de Oncologia médica, IPO — Porto.

verdelho@netc.pt

Introducéo: Sdo raras as circunstancias clinicas em que se
propde a realizagdo de uma abordagem transpedicular a uma
vértebra na presenca de barras de fixagdao. Desde logo as téc-
nicas de artrodese mistas com fixagao transpedicular e vete-
broplastia carecem ainda de estudos para defini¢ao de indica-
¢oes standard, apesar do seu cardcter minimamente invasivo
e resultados preliminares serem promissores. O objectivo
contudo deste trabalho é descrever o aspecto técnico relacio-
nado com o procedimento de introdug¢ao de canulas de traba-
lho no pediculo D12, na presenca do obstdculo que constitui
uma barra de fixacao.

Caso clinico: Apresentamos um caso de uma doente de 46
anos com diagnéstico de cancro da mama (carcinoma ductal
invasor) 2 anos antes, que se apresenta com metastase D12. A
lesdao metastética envolvia todo o corpo vertebral e resolveu
proceder-se preventivamente a fixacao percutianea transpedi-
cular D11-L1 com Longitud®.

Cerca de 30 dias ap6s a cirurgia de artrodese, a doente
surge com dor aguda dorsolombar ap6s um esforco. Nao
apresentava défices neuroldgicos.
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A investigacao com RMN mostrou fractura patolégica de
D12. Neste contexto para melhorar controle da dor e para
optimizar a resisténcia biomecanica da fixacao transpedicular
resolveu proceder-se a vertebroplastia de D12.

Foi feita abordagem com 2 variantes técnicas. Por um lado
fez-se a abordagem extrapedicular ao nivel do pediculo rasan-
do a barra de fixacao e com controle de perfil. Do outro lado
tentou localizar-se a imagem radiolégica de “olho de boi” (cor-
respondente a sombra do pediculo) rodando em “side” o doen-
te; apds a introducdo do trocar guia, voltou a colocar-se o
doente em alinhamento e procedeu-se como habitual. O pro-
cedimento decorreu sem intercorréncias excepto uma fuga de
cimento para o disco inferior sem consequéncias clinicas.

Discussdo: A abordagem extrapedicular a nivel D12 é possi-
vel devendo contudo ser considerados os riscos de lesar a raiz
L1. Relativamente a abordagem pedicular, reparamos que o tra-
jecto da agulha no lado em que se tentou identificar o pediculo
pela técnica cléssica, foi acentuadamente diagonal porque o
ponto de entrada foi mais lateral; sugere-se que nestes casos a
entrada na pele deva ser mais mais medial do que o 1 centime-
tro cldssico da projec¢ao da imagem do pediculo na pele.

Conclusdes: A técnica de vertebroplastia D12 com barras de
fixacdo é exequivel, quer por via extrapedicular quer via trans-
pedicular; neste caso pensamos que o ponto de entrada do tro-
car na pele dever mais medial do que o habitual na projec¢ao
radioldgica cutanea. Mais experiéncia adicional é necessdria.

Tuberculoma Intramedular -
Tratamento Médico e Cirdrgico

Catia Gradil, Victor Gongcalves, Bruno Santiago, Manuel Cunha
eSa

Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
alex_gradil@yahoo.com

O Tuberculoma intramedular representa um processo
inflamatoério granulomatoso de localizagdo extrapulmonar
extremamente rara de tuberculose.

Descrevemos um caso de uma abordagem terapéutica
combinada, médica e cirtrgica, numa doente imunocompe-
tente de 49 anos, HBV e HCV positivos, com antecedente de
tuberculose pulmonar submetida a tratamento incompleto 8
anos antes, admitida com quadro de perda ponderal, n6dulo
mamadrio subcutaneo, cervicalgia e tetraparésia espastica pro-
gressiva com 4 meses de evolucdo, apresentando-se com
hemihipostesia esquerda com nivel C5.

A Ressonancia Magnética cervico-dorsal revelou a presenca
de uma neoformacao expansiva intramedular com captagdo de
contraste em anel, centrada em C5, associada a extensa area de
edema vasogénico medular, colocando como hipdteses de diag-
noéstico um Tuberculoma intramedular ou um Astrocitoma.

Inicialmente instituida terapéutica antibacilar quadrupla
pela presencga de nédulo mamadrio compativel com tuberculo-
ma, sem melhoria clinica significativa. Foi posteriormente
submetida a laminectomia cervical com remog¢ao macroscoé-
pica total de lesao nodular intramedular; o seu estudo anato-
mo-patoldgico revelou tratar-se de um granuloma de células
epiteliides com extensa necrose central, compativel com
diagnostico de Tuberculoma intramedular.

A melhoria do défice motor no pds-operatério imediato
atesta o beneficio da terapéutica combinada médica e cirirgi-
ca. A hipétese de envolvimento do sistema nervoso central
deve ser colocada perante um doente com sinais de mielopa-
tia e antecedentes de tuberculose pulmonar.
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Retencao Urinaria provocada por
compressao Bulbo-Medular: Caso clinico

Joana Silva, Miguel Milheiro, Pedro Silva, Paulo Pereira,
Anténio Cerejo, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Introducao: Os autores descrevem o caso clinico de uma
doente com retenc¢ao urindria provocada por compressao bulbo-
medular. Face a raridade do envolvimento esfincteriano por
lesdes com esta localizacao, realcam-se os mecanismos centrais
de controlo da micgao e a provavel causa para esta alteracao.

Caso clinico: Doente de 34 anos de idade com um quadro
clinico caracterizado por surtos de cervicalgia e cefaleia occi-
pital, com dois episddios de tetraparésia e hipostesia dos
membros e perineo. As alteracoes regrediam totalmente ap6s
semanas. Na RM cervical identificou-se lesao extra-axial na
juncao bulbo-protuberancial, interpretada como provavél
quisto aracndide. Estudos imagiol6gicos seriados mostravam
manutencdo das caracteristicas da referida lesao.

Em Dezembro de 2008 associou reten¢ao urindria ao seu
quadro habitual. Foi admitida no servico de Neurocirurgia do
Hospital Sao Joao, efectuou RM do neuro-eixo, que revelou
algum aumento das dimensdes do quisto e do efeito com-
pressivo sobre a transicao bulbo-medular. O restante exame,
incluindo cone medular e cauda equina, era normal. O estudo
urodinamico evidenciou hipocontractilidade do detrusor
vesical neurogénea.

Foi submetida a intervenc¢ado cirtirgica para remocao da
lesdo. Apds abordagem com craniectomia sub-occipital,
remocao do arco posterior de C1 e abertura dural, identificou-
se lesao com membrana limitrofe prépria, distinta da aracnoi-
de, que foi aberta e removida, evidenciando densidade mista
do seu contetido.

O pés-operatdrio decorreu sem intercorréncias, com evo-
lucao favorével da sintomatologia e resolugdo da retencao uri-
ndria. O estudo anatomo-patolégico mostrou tratar-se de
quisto endodérmico.

Conclusdes: Discute-se os mecanismos andtomo-fisiol6gi-
cos do controlo miccional e conclui-se que as alteragdes urina-
rias podem ocorrer por lesdes neurolégicas do cortex frontal até
ao plexo sagrado. No presente caso a compressao aguda da jun-
¢do bulbo-medular terd provocado reten¢do urindria por um
mecanismo semelhante ao que ocorre no “choque medular”.

Pneumatizacao cranio-cervical:
Caso clinico

Ana Matos Machado', Bruno Moreira?, Marcia Tizziani', Ricardo
Neto', Mario Gomes'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
ana_ammm@hotmail.com

Introducéo: As células de ar do osso temporal desenvol-
vem-se a partir da cavidade timpanica, epitimpano e trompa
de Eustdquio (5). A pneumatizacdo éssea tem inicio no final
da gestacao e pode prolongar-se até a idade adulta (5), a
extensdo e padrao da mesma sdo variaveis, mas normalmente
é limitada ao osso temporal. A pneumatizagao do osso occipi-
tal e atlas é muito rara (3, 4).

Caso clinico: JJFT, sexo masculino, 34 anos.

Praticante de mergulho em apneia (profundidades de
até 25m).
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Sem outros antecedentes relevantes.

Vitima de acidente de viagao (GCS 15 na admissdo), na
sequencia do qual realizou TAC cerebral, que nao revelou
lesdes traumdticas, mas mostrou extensa pneumatizacao a
nivel da base do cranio e atlas.

Reavaliado 2 semanas depois — sem alteracdes ao exame
neuroldgico.

Repete TAC cerebral e da transicdo cranio-cervical que
revela manuten¢do da pneumatizacao, mas menos acentuada
que na TAC inicial. Realiza também estudo dindmico que nao
revela instabilidade da charneira.

Reobservado 3 meses depois — mantem-se assintomatico e
sem défices neurolégicos.

Discussao: A pneumatizacdo do osso occipital e atlas é
encarada como uma anomalia de desenvolvimento (1, 2, 3, 5).
Existird uma proliferacao de células de ar (a partir das células
da mastoide), sendo a comunicacdo temporo-occipital atra-
vés da sincondrose occipito-mastoideia, que encerra na ado-
lescencia (3), e a comunicagdo atlanto-occipital através das
respectivas articulacdes (1). Através da trompa de Eustaquio o
ar entra e é aprisionado, criando-se assim um mecanismo val-
vular que é agravado pelas manobras de valsalva (1, 3, 5).

No caso descrito o doente era praticante de mergulho em
apneia, como tal, sujeito a variagdes de pressdo e a manobras
de valsalva frequentes. Na nossa opinido o evento traumético
nio foi a causa da pneumatizacdo, mas té-la-a “descompensa-
do”, uma vez que a segunda TAC revela uma menor quantida-
de de ar. Desconhecemos o mecanismo pelo qual houve a des-
compensacdo. Ao contrdrio dos outros casos descritos na lite-
ratura (1, 2, 3, 4, 5) o doente era completamente assintomatico.

Nao consideramos haver risco de instabilidade, a suportar
este facto estdo a ausencia de sintomas, a muito provavel evolu-
¢do ao longo de anos e a ausencia de instabilidade imagioldgica.
A semelhanca de outros casos descritos (4, 5) nao foi efectuado
qualquer tratamento e o doente permanece assintomatico.

Traumatismo cranioencefalico
perfurante por objecto invulgar: Caso
clinico

Catia Gradil, Catarina Pessanhas Viegas, Nuno Cristino, Manuel
Cunhae Sa

Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
alex_gradil@yahoo.com

Introducéo: Os traumatismos cranioencefdlicos perfuran-
tes constituem um subgrupo de lesdes traumdticas que se
apresentam de forma cada vez mais frequente nos nossos ser-
vigos de urgéncia. Apesar de estarem normalmente associa-
dos a situagdes de violéncia, ocasionalmente ocorrem de
forma acidental e com objectos insuspeitos.

Caso Clinico: Apresentamos o caso clinico de uma crianca
de 4 anos com traumatismo cranioencefdlico perfurante origi-
nado por uma esferogréfica, na sequéncia de queda enquanto
brincava num parque infantil. Foi admitida no Servico de
Urgéncia, com um objecto perfurante com ponto de entrada
no epicanto interno esquerdo. Apresentava-se sonolenta com
periodos de agitacdo, movimentos oculares horizontais e
involuntarios, encontrando-se preservada a aducao a esquer-
da; pupilas isocdricas e reactivas, com hemiparésia e reflexo
cutaneo-plantar extensor a esquerda.

A tomografia computorizada cranioencefalica revelou
fractura do tecto e parede orbitéria interna com presenca de
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corpo estranho com projec¢ao pela regiao frontobasal esquer-
da atravessando a linha média entre as duas artérias cerebrais
anteriores e o sistema ventricular com extremidade distal no
tadlamo e cdpsula interna direita.

A doente foi submetida a remocao urgente de corpo estra-
nho verificando-se a avulsdo do epicanto interno esquerdo e
lesdao do canal lacrimal inferior. O estudo imagiolégico no
pos-operatério imediato revelou presenca de sangue intra-
ventricular, motivando a colocagao de derivacao ventricular
externa com sensor de pressdo intracraniana. Manteve-se
ventilada até ao 5° dia p6s traumatismo, com registos de pres-
sao intracraniana normais.

A ressonancia magnética pés-operatoria revelou lesdo paren-
quimatosa contusional no trajecto do objecto perfurante com
topografia frontobasal medial bilateral e regido anteromedial do
talamo direito; auséncia de alteracdes estruturais do globo ocular
esquerdo, do nervo éptico ou musculatura extrinseca.

Apesar das potenciais complicagdes deste traumatismo a
cirurgia decorreu sem intercorréncias e a recuperag¢ao neurol6-
gica foi quase completa. Ao 8° més p6s traumatismo a doente
encontra-se sem alteracoes da acuidade visual ou oculomotrici-
dade, com discreta hemiparésia esquerda - forca grau 4+/5 -
com atingimento facial, mantendo preservadas a aprendizagem
e interaccdo caracteristicas desta etapa de desenvolvimento.

Abcesso cerebral em cardiopatia
congénita

Carinne Moleiro
Servico de Medicina Interna, Hospital de Faro, Faro.
mpcarin@sapo.pt

Doente de 20 anos, sexo masculino, com cardiopatia con-
génita, internado por sdbito discurso incoerente. Histéria
recente de manipulacao dentdria por abcesso.

Apirético, sem défices neurolégicos focais. Realiza RM cra-
nio-encefélica que revela lesao sugestiva de abcesso cerebral.
Analiticamente: leucocitose e reagentes de fase aguda eleva-
dos. Inicia antibioterapia tripla. O aumento do abcesso deter-
mina uma puncao aspirativa. O exame do exsudado (purulen-
to) é negativo, tal como o resultado das hemoculturas e sero-
logias. Sem sinais de endocardite no ecocardiograma. Ap6s 8
semanas, regressao total do abcesso.

Lesao do ramo profundo do nervo
cubital - precisamos de cirurgiao?

Vénia Almeida', Mamede de Carvalho'?

1-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade de
Neuromusculares, Instituto de Medicina Molecular — Faculdade
de Medicina de Lisboa, Lisboa.

vania.almeida@gmail.com

Introducdo: Numa das variantes do Sindroma do canal de
Guyon, o ramo profundo motor do nervo cubital pode estar
envolvido isoladamente. Para além de vdrias lesdes ou varia-
¢oes anatémicas descritas, a lesao deste ramo pode ser provo-
cada por trauma crénico associado a diversas actividades
ocupacionais, sendo possivel a recupera¢do espontanea ape-
nas com a suspensao dessa actividade.

Objectivos: Identificar a causa, evolugao clinica e padrao
neurofisiolégico da lesdo do ramo profundo do nervo cubital
no punho.
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Metodologia: Estudo retrospectivo de casos consecutivos
de Sindrome do canal de Guyon com lesdo isolada do ramo
profundo do nervo cubital confirmados por estudo neurofi-
siolégico.

Resultados: Foram identificados 11 casos, 63.6% do sexo
masculino, com idade média de 52 anos, afectando o nervo
direito em 64% dos casos. A lesdo estava associada a activida-
de ocupacional com traumatismo repetido na palma da mao
em 7 casos, observando-se melhoria espontanea em todos
eles apds suspensao da actividade profissional. No tnico caso
em que ocorreu agravamento progressivo, a intervencao
cirirgica mostrou compressdo do nervo por quisto sinovial.
Em trés casos nao se identificou causa, mas num deles a pre-
senca de dor foi sugestiva de nevrite, tendo todos melhorados
espontaneamente. O estudo neurofisiolégico evidenciou
maior perda de unidades motoras nos musculos inter6sseos
mais distais, de acordo com lesdo proximal deste tronco ner-
voso e degenerescéncia Walleriana.

Discussao: No presente estudo dois tercos dos casos de
lesdo do ramo profundo do nervo cubital estavam associados
a actividade ocupacional e a melhoria clinica foi possivel ape-
nas com tratamento conservador. Este estudo sugere que na
lesdo do ramo profundo no nervo cubital, o tratamento con-
servador deverd ser a primeira op¢ao, sobretudo se estiver
associado a actividade ocupacional. A cirurgia deve ficar
reservada para os casos de agravamento progressivo, que cor-
respondeu a menos de 10% dos casos na nossa série.

Deméncia degenerativa rapidamente
progressiva

Eva Brandao', Vitor T. Cruz', Miguel Milheiro’, Ivania Alves’,
Ligia Castro?, J. Leal Loureiro', Stirling Carpenter ? Paula
Coutinho'

1-Servico de Neurologia, Hospital Sdo Sebastido, Santa Maria da
Feira; 2-Servico de Anatomia Patoldgica, Hospital de Sao Joao,
EPE, Porto.

eva.tavares@hospitalfeira.min-saude.pt

Introducéo: As deméncias degenerativas sdo caracteriza-
das por um inicio insidioso e uma evolucgao lenta, excedendo
geralmente cinco anos (duragdo entre 5 e 15 anos). Sao menos
comuns os casos de evolucao rapida.

Caso clinico: Homem de 58 anos, com antecedentes de
sindromo depressivo e sem histéria familiar de doenga neuro-
légica, que recorreu ao médico por alucinagdes auditivas,
ideias parandides, irritabilidade e alteracoes mnésicas, com
cerca de um ano de evolugdo e agravamento no ultimo més.
Ao exame neurolégico o doente apresentava deterioracao
cognitiva com alteracoes graves de memoria, praxias e lingua-
gem, hiperreflexia, clénus e sinal de Babinski bilateral. Nos
meses seguintes teve agravamento do quadro inicial tendo
ficado totalmente dependente nas actividades da vida didria e
acamado. De novo o exame revelava atrofia dos musculos
temporais, masseteres e dos membros, fasciculagdes nos
membros e tronco, bradicinésia marcada com rigidez axial e
roda dentada e algumas mioclonias, sobretudo nos membros
inferiores. O doente faleceu menos de trés anos apds as pri-
meiras queixas. As imagens de RM encefélica mostraram mar-
cada atrofia global de predominio cortical, sem outras altera-
coes de sinal. Os EEGs apresentaram uma lentificacao difusa,
sem complexos periddicos. Nos estudos analitico geral e imu-
nolégico do sangue e do LCR nao se identificaram alteracoes
relevantes. A proteina 14.3.3 foi negativa. O estudo do poli-
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morfismo Met129Val mostrou genétipo Met/Met. Sem muta-
¢oes do gene PRNP. Serologia HIV negativa. O exame necrop-
sico, anatomopatolégico e imunocitotoquimico, evidenciou
as caracteristicas tipicas de doenca de Alzheimer.

Conclusao: Este caso demonstra que, embora a doenca de
Alzheimer seja geralmente de evolugao lenta, pode apresentar-
se com uma forma rapidamente progressiva, com um modo de
inicio atipico, envolvimento de multiplos sistemas neurol6gi-
cos e que facilmente mimetiza uma deméncia priénica.

Deméncia rapidamente progressiva e
crises convulsivas - Canalopatia autoimune
associada a anticorpos anti-canais de
potassio voltagem dependente

Fernando Silva', Fradique Moreira', Conceigcao Bento', Miguel
Cordeiro? Joana Nunes®, Isabel Luzeiro®, Isabel Santana'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Hospitais
da Universidade de Coimbra, Coimbra; 3-Servigo de Neurologia,
Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra; 4-Departamento de
Neurologia, Hospital Sao Teotdnio, Viseu.
alvessilva.fernando@gmail.com

Introducio: A deméncia rapidamente progressiva é a forma
de apresentacdo de um conjunto heterogéneo de doencas do
SNC. Nos ultimos anos tém sido descritos casos de encefalite
associados a presenca de anticorpos anti-canais de potéssio
voltagem dependente, de provavel etiologia auto-imune ndo
paraneopldsica, caracterizando-se pela boa resposta a terapéu-
tica imunossupressora e potencialmente reversiveis.

Caso Clinico: Homem de 58 anos, previamente saudavel,
que em Agosto de 2008 inicia quadro de Apatia/Depressdo,
deterioracdo cognitiva e abalos do membro superior direito.
Estudo inicial com Video-EEG a revelar episédios motores
estereotipados, sem tradugdo electroencefalografica. Da res-
tante investigacdo - RMN, serologias, LCR, autoimunidade,
despiste de neoplasia — de salientar apenas hiponatremia.
Apesar de terapéutica com anticonvulsivante e antidepressi-
vo, os abalos tornaram-se mais frequentes e acompanhados
de queda, associando alteracdes de personalidade, inversao
do ritmo sono/vigilia e deterioragdo cognitiva rapidamente
progressiva. Em Novembro repete Video-EEG que revela mio-
clonus frontal esquerdo; SPECT cerebral apresenta hipoperfu-
sdo do lobo temporal esquerdo e a Avaliagdo Neuropsi-
colégica confirma Sindrome Demencial. Em finais de De-
zembro desenvolve estado de mal convulsivo identificando
agora a RMN CE hipersinal em Flair a nivel dos giros tempo-
rais superiores, insulares e lobo temporal mesial, compativeis
com encefalite limbica bilateral. Inicia metilpredisolona 1g/5
dias e depois oral, com resposta clinica favoravel. Repete estu-
do do LCR, serologias, autoimunidade, anticorpos antineuro-
nais, marcadores tumorais, PET corporal - normais/negativos.
Anticorpos anti-canais de potédssio voltagem dependente
positivos. Clinicamente apresentou melhoria gradual do sta-
tus funcional com MMSE a data de alta 24/30. Reavaliado em
Fevereiro.09, mantendo corticoterapia oral: sem novas crises
convulsivas, melhoria marcada do padrao de sono, totalmen-
te independente em AVDs, MMSE 30/30.

Conclusao: Neste caso clinico, de deméncia, a presenca de
hiponatrémia, agravamento rdpido com convulsoes e, posterior-
mente a imagem, sugeriram o diagnéstico. Os anticorpos anti-
canais de potdssio voltagem dependente devem fazer parte da
investigacao no doente com demeéncia rapidamente progressiva.
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Frontotemporal dementia with initial
severe visuoconstructive impairment

Fradique Moreira', Alvaro Machado?, Isabel Santana’, Bruno
Rodrigues'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra: 2-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga.
fradiquevam@hotmail.com

Introduction: Frontotemporal dementia (FTD) is the most
frequent syndrome among the heterogeneous spectrum of
frontotemporal lobar degeneration. The most typical dysfunc-
tional pattern in FTD is one of behavioural changes and exec-
utive impairment with relative preservation of memory, lan-
guage and visuospatial abilities. Relating to Alzheimer’s dis-
ease, topographic orientation and preserved drawing seem to
be one of the best clinical/neuropsychological differential
tools. Nonetheless, descriptions of compromised constructive
ability in FTD are reported and explained mainly by impair-
ment in attention and complex motor programming, which
are both frontal lobe functions.

We describe two patients with a probable diagnosis of FTD,
in which constructive ability is ab initio severely impaired in
neuropsychological evaluation.

Case 1: A 61 -year-old woman, presented with mood dis-
turbance, apathy, lack of initiative and difficulty in performing
complex tasks. Comprehensive neuropsychological assess-
ment disclosed executive dysfunction and visuospatial con-
structive impairment, while memory, language, and tempo-
ral/spatial orientation were preserved. At age 69 she devel-
oped a characteristic frontal lobe syndrome, including collec-
tion and cleaning rituals and compulsive writing, although
memory and topographic orientation were intact. At this time
MRI showed frontotemporal atrophy and PET scan fron-
totemporal-hypometabolism. Genetic testing disclosed APOE
genotype 3/4 without specific FTD mutations.

Case 2: A 73 year old man presented with extrapyramidal
features and behavioural symptoms. Neuropsycological
examination revealed a mild dementia (MMSE=29 and ADAS-
COG=11) with frontal dysfunction (working memory, mental
control and abstract reasoning impairment), mild verbal com-
prehension and learning memory compromise and executive
constructive deficit (model decomposition, perseveration and
drawing asymmetry. Investigation was compatible with FTD,
mainly SPECT hypoperfusion in fronto-temporal regions with
left side predominance.

Conclusions: We believe these cases underlines the diffi-
culties in distinguishing FTD and AD in clinical or neuropsy-
chological sole grounds, and that a severe “unexpected”
deficit can not exclude the final diagnosis, that must also rely
in structural and functional imaging.

Hemorragia Intracerebral
Espontanea em doentes com Défice
Cognitivo Ligeiro
Fernando Silva, Beatriz Santiago, Helena Garrucho, Olinda
Rebelo, Isabel Santana
Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,

Coimbra.
alvessilva.fernando@gmail.com

Introducdo: Estudos recentes referem uma maior preva-
léncia de microhemorragias, identificados por RMN CE, em
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doentes com Défice Cognitivo Ligeiro (DCL) e Doenca de
Alzheimer (DA), em comparagdo com individuos da mesma
idade, conferindo um maior risco de hemorragia intracerebral
sintomdtica. Algumas terapéuticas que promovem a remocao
de ,-amiloide parecem agravar este risco. Actualmente desco-
nhece-se a prevaléncia de hemorragias sintomdticas em
doente com DCL, sendo também muito raros os estudos ana-
tomopatolégicos descritos nestes.

Caso Clinico 1: Homem de 69 anos, sem factores de risco
vasculares, observado em Maio de 2001 por queixas de altera-
¢do da memoria com alguns anos de evolucdo. Investigacao
imagioldgica e laboratorial irrelevante. O estudo neuropsico-
l6gico confirmou o diagnéstico de DCL amnésico. Reavalia-
¢do anual mentendo critérios de DCL. Em Setembro de 2002
sofreu hemorragia lobar frontal direita, em Fevereiro de 2003
a RM identificou um novo foco hemorragico temporal esquer-
do e em Marco 2003 o doente, jd4 com sindrome demencial,
faleceu em consequéncia de uma extensa hemorragia parietal
direita. Estudo necrépsico com diagndstico defintivo de DA,
sendo particularmente relevantes os depésitos vascular e
parenquimatosos de substancia amildide.

Caso Clinico 2: Homem de 76 anos, antecedentes de HTA,
observado em Maio de 2005 por queixas mnésicas com 2 anos
de evolugdao. MMSE 26 e avaliacao neuropsicoldgica compati-
vel com DCL amnésico; estudo de rotina irrelevante, RMN CE
sem evidéncia de hemorragia, sendo incluido em ensaio clini-
co TRIMCI (Tecnosal®). Em 2004 sofre hemorragia intracere-
bral localizada aos ganglios da base direitos, associada a défi-
ces minor. Agravamento cognitivo com conversao para DA,
vindo a falecer erm 2005 por infecc¢ao respiratéria.

Conclusdo: De uma série de 121 doentes com DCL segui-
dos longitudinalmente descrevem-se os 2 casos de hemorra-
gia intracerebral identificados. Apesar dos mecanismos pato-
légicos sujacentes a hemorragia poderem ter sido diferentes,
em ambos precepitaram a conversao para deméncia.

Questionario de Queixas
Subjectivas de Meméria: Uma Medida de
Fung¢des Executivas?

Carolina Maruta, Vanda Freitas, Manuela Guerreiro, Isabel
Pavao Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa,
Lisboa.

carolmaruta@gmail.com; vfilips@gmail.com

Introducio: As queixas subjectivas da memoria sao fre-
quentes na populacdo adulta saudavel mas também um ele-
mento diagndstico do Defeito Cognitivo Ligeiro (DCL). Existem
escalas que os quantificam mas que nao se relacionam de
forma estreita com o desempenho em testes de memoria.

Objectivos: Procurdmos compreender quais as funcoes e
factores subjacentes a percepcao subjectiva de défice de
memoria.

Método: 334 utentes de seis centros de satide da drea me-
tropolitana de Lisboa participaram no estudo, dando o seu
consentimento informado. O MMSE excluiu a presenca de
défices cognitivos. Os participantes foram avaliados através
de uma bateria de testes de meméria (CVLI-9) e de fungoes
executivas (Fluéncia Verbal, Stroop Test, Symbol Search,
TMT), bem como uma escala de queixas de memoria (QSM),
de depressao (GDS) e de autonomia nas actividades de vida
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didria. A idade dos participantes variou entre os 50 e os 92
anos (65.6 anos em média), com 6.9 (= 4.2) anos de escolari-
dade, 63% do sexo feminino.

Resultados: A presenca de queixas de memoria significati-
vas foi frequente (59%), encontrando-se moderadamente
relacionada com a sintomatologia depressiva (r=.493; p<.01).
O QSM nao se correlacionou com a idade, anos de escolarida-
de ou testes objectivos de memdria (p>.05), com a excepcao
da memoria visual imediata e com delay. Encontrou-se uma
efeito de género, idade e escolaridade no desempenho em tes-
tes de fungdes executivas (p<.05). Verificou-se uma correlacao
significativa entre o QSM e todos os testes de func¢des executi-
vas. O desempenho no Symbol Search e na Fluéncia Verbal
(Animais) relacionou-se com as queixas de memoria (p<.05),
mesmo ap6s correccao para a sintomatologia depressiva.

Conclusoées: O presente estudo mostra que as dificuldades
executivas (atencdo e controlo inibitério), assim como as
queixas depressivas, contribuem para a percepcao subjectiva
de defeito de memoria. Estes resultados sugerem que a escala
ndo estd dirigida a memoria ou que é muito influenciada
pelos factores que contribuem para a memorizacao.

Doenca de Whipple manifestada por
deméncia fronto-temporal

Tania Lampreia’', Inés Aratijo?, Luisa Alves', Nuno Canas'?, José
Vale'*, Mdrio Veloso'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Servico de Medicina 3,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de S.
Francisco Xavier; 3-Departamento de Farmacologia, Faculdade
de Medicina de Lisboa, Universidade Cléassica de Lisboa, Lisboa;
4-Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas,
Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.

jvale.neuro@fcm.unl.pt

Introducdo: A Doenca de Whipple (DW) é uma afecgdo
multisistémica rara, causada pelo actinomycetes Tropheryma
whipplei. As manifestacdes neurolégicas ocorrem em 6 a 43%
dos casos mas o Neurowhipple (NW) como forma de apresen-
tacdo da doenga é infrequente (< 5% dos casos) e o seu diag-
nostico laborioso.

Objectivo: Os autores apresentam um caso de DW mani-
festada por sindrome demencial e mioclonias.

Caso Clinico: Homem de 58 anos, admitido por sindromo
demencial de tipo fronto-temporal com cerca de 4 anos de
evolucao. Desde o inicio do quadro foi notada a presenca de
mioclonias generalizadas e, nos dltimos anos, adicionaram-se
queixas de dor abdominal recorrente e perda de peso. Os exa-
mes laboratoriais revelaram a presenca de anemia e hipoal-
buminemia. A RM CE mostrava uma atrofia cortical de predo-
minio fronto-temporal e o exame citoquimico do LCR foi nor-
mal. Uma investigacdo mais alargada de causas de deméncia
permitiu identificar a T. whipplei por PCR em 2 amostras de
sangue, assim como em 2 amostras do antro géstrico; a PCR
no LCR foi negativa. Foi tratado com ceftriaxone, seguido de
cotrimoxazol com melhoria parcial (alteracoes do comporta-
mento e funcdes executivas).

Discussao/Conclusdao: Embora a confirmagao do envolvi-
mento do SNC na DW exija uma demonstracao histoldgica, as
caracteristicas do sindromo neurolégico (deméncia de inicio
precoce com mioclonias) e a resposta a antibioterapia permi-
tem estabelecer, com elevado grau de probabilidade, este
diagnéstico. Este caso alerta para a necessidade de excluir a
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DW em doentes com alteragdes neurolégicas compativeis,
mesmo quando as manifestacoes sistémicas da doenca sao
muito discretas ou estdo ausentes. O atraso no tratamento
reduz significativamente as possibilidades de recuperacao
dos défices neurolégicos.

Avaliacdo de um novo tratamento
de afasia num doente com afasia global
cronica

Martin Lauterbach, Gabriela Leal, Isabel Pavao Martins
Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa,
Lisboa.

mlauterbach@fm.ul.pt

Introducdo: Na recuperacdo pés AVC o hemisfério dte
(HD) pode assumir funcdes linguisticas. Em casos com lesdes
extensas do hemisfério esq (HE) seria desejavel uma activacao
do HD para as fungoes linguisticas. Para estimular o envolvi-
mento das dreas homdlogas do HD na execugao de tarefas de
nomeacao Crosson et al propuseram uma terapia de intensao
(intention treatment), que consiste na execucdo simultanea
de tarefas de nomeacao e de movimentos complexos da mao
esq pretendendo activar os ganglios da base e as draes pré-
frontais do HD.

Caso clinico: O doente ASF sofreu um AVC extenso do HE
em 2005 de que resultou uma afasia global moderada (quo-
ciente de afasia de 42%). A producao de discurso e a capaci-
dade de nomeagao estdo muito comprometidas. Numa RMf
inicial em que se usarem duas tarefas de decisdo semantica
demonstrou-se uma activacao predominantemente do HE
nas dareas peri-lesionais. Foi instituido um tratamento de
intensao segundo Crosson et al. Pds terapia intencional ndo se
observou uma melhoria nos resultados no teste de nomeacao
de Snodgras-Vanderwart (22/128 itens). Na RMf pés terapia,
ao contrario do que era esperado, nao se observou maior acti-
vacdo nas dreas homologas para a linguagem do HD.

Conclusées: Nao foi possivel replicar os resultados repor-
tados por Crosson et al. A terapia ndo evidenciou ganhos fun-
cionais para o doente. Este resultado estd provavelmente rela-
cionado com a extensao da lesao para os ganglios da base do
HE e com a relativa preservacao do cortex pré-frontal do HE -
duas condicoes que estdo relacionadas com um beneficio
reduzido da terapia de intensdo. A terapia de intensdo nao
pode ser aplicada indiscriminadamente a todos os casos de
afasias nao fluentes. Contudo é importante desenvolver novas
terapias baseadas em modelos neuronais e a sua avaliacao por
métodos de imagem e testes comportamentais.

Alteracoes cognitivas em doentes
com inatencdo selectiva apés AVC
hemisférico direito

Ana Silvestre, C4tia Carmona, Miguel Viana-Baptista
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
atdsilvestre@hotmail.com

Introducdo: O compromisso cognitivo associado a inaten-
¢ao selectiva apds AVC hemisférico direito é um importante
factor de mau prognéstico. Estudos recentes sugerem o envol-
vimento de varios dominios cognitivos nomeadamente, da
memoria episéddica.
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Métodos: Estudamos 24 doentes (6 mulheres, 18 homens)
nos primeiros oito dias ap6s AVC hemisférico direito. Foram
submetidos a avaliacdo neuropsicolégica com os seguintes
testes: provas de cancelamento(PC), bissec¢ao de linhas(BL),
descricao da sala(DS), desenho do cubo(DCu), casa(DC),
flor(DF) e rel6gio(DR), teste de orientacdo de linhas(TOL),
matrizes progressivas de Raven(MPR), reconhecimento de
faces(RF), memoéria de digitos(MD), memoria légica(ML),
memoria visual(MV) e pares de palavras(PP). Foi realizada
andlise estatistica com SPSS 13.0.

Resultados: Todos os doentes eram dextros com idades
compreendidas entre os 35 e os 76 anos (62.54+10.95) e esco-
laridade média de 4.91+2.88 anos. Dos 14 doentes com
neglect, 10 tinham defeito grave. Todos os doentes apresenta-
vam compromisso da DS (p=.000). A presenca de neglect
(p=.001) e sua gravidade (p=.001) comprometem o DC. Nao se
verificou relagdao do neglect (p=.060;p=.274) ou da sua gravi-
dade (p=.085;p=.551) com o DR e o TOL. Todos os doentes
com neglect evidenciaram compromisso nas MPR (p=.005).
Os individuos sem inatencao selectiva tiveram um bom
desempenho na MD (p=.044). Nao se verificaram diferencas
significativas nas pontuacdes das provas ML, MV e PP entre
individuos com e sem neglect.

Conclusdo: A presenca de neglect parece estar associada
ao compromisso de vérios dominios cognitivos nomeada-
mente, memoria de trabalho, habilidade construtiva, abstrac-
¢do e orientagdo visuo-espacial. Estes resultados sugerem a
existéncia de associacdo entre a memoria de trabalho e a pre-
senca de neglect podendo influenciar indirectamente a exe-
cucao de outras tarefas. Sao necessarios estudos com maior
nimero de doentes para confirmar estes achados e tentar per-
ceber qual a implicacdo prognéstica destas alteracoes.

Sindrome de Anton secundario a
lesdo occipital unilateral

Margarida Rodrigues, Joao Pinho, Filipa Sousa, Pedro Beleza,
Alvaro Machado, Carla Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.
a.margarida.r@gmail.com

Introduc@o: A cegueira cortical caracteriza-se por perda de
visdo sem atingimento das vias dpticas anteriores. O sindrome
de Anton caracteriza-se por agnosia para cegueira cortical, e é
geralmente associado a lesdo bilateral do cértex visual primdrio.

Caso clinico: Mulher de 62 anos com antecedentes de
depressao, e hipertensao arterial ndo controlada, inicia subi-
tamente cefaleia intensa e perturbacao visual.

A admissdo estava bem acordada, e orientada. Ndo pesta-
nejava a ameaca. Reflexos pupilares e fundo ocular normais.
Quando questionada, negava hipovisao, afirmando ver “tudo
aandar a roda”, no entanto era incapaz de identificar objectos
ou cores. O restante exame era normal.

O TAC cerebral demonstrou hematoma temporoparietoocci-
pital direito condicionando efeito de massa sobre o corpo calo-
so, sem lesdes aparentes no cortex occipital contralateral. A D3
ocorreu remissdo da cegueira e instalacdo de hemiandpsia
homénima esquerda (HHE) e hemiparesia esquerda (2/5 MRC).

RM cerebral (D3) confirmou o marcado efeito de massa do
hematoma e a auséncia de lesoes no cortex occipital contrala-
teral. A doente manteve evolugdo clinica favordvel, tendo alta
a d16 com HHE, e hemiparesia esquerda (4+/5 MRC).

Conclusdes: O Sindrome de Anton é raro, e quase sempre
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secundério a lesdes occipitais bilterais. Na literatura encon-
tram-se dois relatos associados a lesdes occipitais unilaterais
com atingimento do corpo caloso, sendo avancada a hipétese
da sua etiopatogenia ser secunddria a desconexao dos lobos
occipitais. Nao foi excluida a hipdtese de epilepsia do lobo occi-
pital com bilateralizagdo. Outra hip6tese é que este facto seja
explicavel por um fenémeno de diaschisis interhemisférico.

Enxaqueca e Cognicao

Isabel Pavao Martins, Raquel Gil Gouveia, Carolina Maruta
Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa,
Lisboa.

Introducéo: Existe evidéncia de que a patogenia da enxa-
queca é primariamente neurogénea, envolvendo, em parte, o
cortex cerebral. Embora os doentes referiram dificuldades
cognitivas durante as crises, pouco se sabe sobre o seu efeito
a longo prazo sobre a cognigao.

Objectivos: Estudar relacdo entre o diagndstico de enxa-
queca e o desempenho cognitivo, numa amostra de utentes
seguidos em cuidados de satide primadrios.

Método: Foram avaliado o desempenho cognitivo em uten-
tes de idade > 50 anos com histéria de enxaqueca (ID-
Migraine®) e sem histéria de outra doenca do SNC, através de
uma bateria de testes (memoria, atencdo e funcoes executivas).

Resultados: Dos 332 participantes, 70 (21,1%) referiam
cefaleias dos quais 42 tinham enxaqueca. Estes eram predo-
minantemente mulheres (37) e, em média, 5 anos mais novos
(61 versus 66 anos) do que os utentes sem enxaqueca. Nao
havia diferencas no que respeita a literacia entre os 2 grupos.
Os sofredores de enxaqueca obtiveram pontuacdes significati-
vamente mais altas nalgumas provas de memoria (interferén-
cia pré-activa, evocagdo de material verbal aos 20 minutos e
menos intrusdes no reconhecimento), desempenho atribuido
a idade, numa andlise de regressao. Todavia, os utentes com
enxaqueca tinham pior desempenho em provas de atencao
dividida, velocidade de processamento e memoria imediata
do que os pacientes sem enxaqueca. Referiam também mais
queixas depressivas e de memoria e tomavam com maior fre-
quencia antidepressivos.

Conclusdo: Os resultados sugerem que, na vida adulta e no
envelhecimento, a enxaqueca se associa a um pior desempe-
nho nalguns testes de funcoes executivas e que coincidem
com as queixas habitualmente referidas durante as crises.
Estes resultados poderdo ser explicados por um efeito da
enxaqueca ao longo do tempo, nao se podendo excluir o efei-
to da depressdo ou de farmacos usados no controle das crises.

Epilepsia no Idoso - Desafio
Diagnéstico

Ana Patricia Antunes, Isabel Pavao Martins, Rita Peralta, Luisa
Albuquerque

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

anappantunes@gmail.com

Introducio: A epilepsia no idoso pode constituir um desafio
diagnéstico, dada a sintomatologia atipica e a frequéncia de co-
morbilidades com manifestagdes neurolégicas. Os quadros
confusionais podem ser causados por actividade epiléptica
focal, mesmo sem outras manifestacoes criticas evidentes.
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Caso clinico: Mulher de 84 anos com histéria, desde 2007,
de trés episddios de instalag@o stbita de hemiparesia, hemi-
andpsia homoénima e inatengdo para o hemi-espago esquer-
dos, acompanhados de quadro confusional, reversiveis em
menos de 24 horas e com TC CE sem alteracdes. Em Outubro
de 2008, sofreu episddio idéntico observando-se, entao, movi-
mentos ténicos no membro superior esquerdo precedendo os
defeitos, seguidos de crise ténico-clonica generalizada. Nao
voltou a ter episédios neuroldgicos sob antiepilépticos até
Janeiro de 2009, altura em que iniciou alucinagdes visuais
complexas e auditivas recorrentes sem lateralizacao evidente,
associadas a lentificacdo e apatia persistentes. Os EEG mos-
traram actividade paroxistica epileptiforme frequente tempo-
ral posterior e parietal direita, associada a actividade lenta
difusa mais acentuada no hemisfério direito. Ap6s ajuste tera-
péutico houve remissdao dos fenémenos alucinatérios, man-
tendo o quadro de inibicdo comportamental. Um més depois
é internada por estado de mal epiléptico focal motor do hemi-
corpo esquerdo que regrediu com associacdo de novos farma-
cos mas sucedeu-se um estado confusional com desorienta-
¢do, agitagdo psico-motora e alteracdo comportamental,
alternando com periodos de maior sonoléncia e apatia, na sua
maioria sem actividade motora associada. RMN CE e PL sem
alteracoes. Os EEG sucessivos revelaram PLEDs temporais
parietais occipitais a direita muito frequentes.

Conclusao: Este caso de epilepsia no idoso ilustra a difi-
culdade experimentada no diagnéstico diferencial - inicial-
mente com AlTs e posteriormente com sindrome confusional
ou demencial. Salienta-se que crises epilépticas e estado de
mal nao convulsivo devem ser hipdteses a considerar nos ido-
sos com quadros confusionais inexplicados ou atipicos.

Dois Casos de Malformacdo da Veia
de Galeno Diagnosticados em adultos

jovens

Joao Paulo Gabriel', Rodrigo Pedrosa?, Marta Safronova®,
Alexandre Costa', Pedro Guimariaes', Ana Graca Velon', Mario
Rui Silva'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro, Vila Real; 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Servico
de Neuroradiologia, Unidade Local de Satiide de Matosinhos, EPE
- Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

jp-sequeira@iol.pt

Introducao: A Malformacao da Veia de Galeno representa
uma fistula arteriovenosa resultante de anomalia de involu-
¢do embrioldgica da veia prosencefélica de Markowski. Trata-
se de uma malformacao rara, de relevancia clinica e epide-
miolégica sobretudo em idade pediatrica.

Casos Clinicos: Apresentam-se dois casos de Malformacao
da veia de Galeno cuja apresentacao clinica ocorreu aos 16 e
22 anos, respectivamente numa doente do género feminino e
num doente masculino. Nos dois casos, apresentacao clinica
foi de perfil agudo. No primeiro a clinica surgiu sob a forma de
disartria e dificuldades na marcha e evoluindo de forma rapi-
damente progressiva para um quadro de depressao da vigilia,
sem anormalidades de pares cranianos, nem défices motores,
mas com sinal de babinski bilateral, que recuperou de forma
espontanea e integral apds 24 horas, na auséncia de outra
anormalidade. Tratava-se de uma doente submetida a neuro-
cirurgia por meningocelo da fossa posterior aos 6 anos, com
uma histéria de cefaleias frequentes. O segundo teve como
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sintomatologia cefaleia stibita holocraniana e incapacitante,
que vem vindo a persistir, objectivando-se limitacao da con-
vergéncia ocular. Este doente tem como co-morbilidade insu-
ficiéncia renal com episédios recorrentes de hematuria desde
a infancia, com histéria familiar semelhante e agenesia renal
direita. No primeiro caso identificou-se uma formacao de tipo
mural. Houve recusa por parte da familia a qualquer procedi-
mento terapéutico invasivo e o caso perdeu-se posteriormen-
te para follow-up. No segundo caso a malformacao é do tipo
coroideu associada a malformacao vascular talamica direita
associada e o doente aguarda proposta terapéutica.

Conclusoes: Ainda que ndo seja invulgar, nao é habitual
que o diagnodstico de uma malformacao da Veia de Galeno seja
feito para além da idade pedidtrica. Relatam-se estes casos
nao apenas para sublinhar este facto (assinaldvel sobretudo
no segundo caso), mas essencialmente discutir as indicacdes
e opgdes terapéuticas disponiveis para esta entidade.

Encefalomioarteriossinangiose na
doenca de MoyaMoya do adulto

Ana Paula Sousa', Pedro Castanho? Miguel Lourenco', Manuel
Manita', Nuno Reis?, Joao Alcantara'

1-Servigo de Neurologia, Unidade Cerebrovascular, 2-Servico de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.
anapaulasous@gmail.com

Introducéo: A doenca de MoyaMoya é uma causa conheci-
da de doenca cerebrovascular isquémica na crianca, sendo
contudo rara a sua manifesta¢do na idade adulta. Na crianca
ha também maior experiéncia com a terapéutica cirtrgica,
com melhoria clinica num largo ntimero de casos, sendo o seu
beneficio menos conhecido no adulto.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 49 anos, com ante-
cedentes de HTA, dislipidémia mista e DM tipo2. Admitida por
quadro com 24h de evolucao de afasia motora, parésia facial
central direita, hemiparesia direita e hemihipoestesia ipsilateral.
A TC-CE inicial evidenciou uma hipodensidade circunscrita
capsulo-radidria esquerda. A RM-CE com angio- RM documen-
tou enfarte isquémico em topografia lenticulo-caudada e radia-
ria a esquerda, reducdo do calibre da artéria vertebral esquerda
e tortuosidade do segmento pés-bulbar da carétida interna
esquerda. O eco-doppler transcraneano evidenciou multiplas
estenoses superiores a 50% a nivel da carétida interna, cerebral
média e cerebral anterior bilateralmente. A angiografia demons-
trou oclusdo de ambas as artérias cerebrais médias na sua ori-
gem, com padrao de vasos colaterais tipo MoyaMoya. Verificou-
se que a perfusao de ambos os hemisférios era feita por colate-
rais leptomeningeos sendo a perfusdo a esquerda mais tardia. O
SPECT-CE documentou hipoperfusao bilateral nas regides fron-
to-parietais e assimetria da perfusao do cerebelo com menor
captacao a direita. Face ao contexto clinico e aos achados dos
exames imagiol6gicos optou-se por realizacdo de encefalo-
mioarteriossinangiose a esquerda com musculo temporal e
ramo da artéria temporal superficial. Clinicamente houve boa
evolucao com recuperacdo da assimetria motora e melhoria da
funcdo motora da linguagem. A angiografia efectuada 8 meses
depois documentou perfusao eficaz do territério fronto-opercu-
lar esquerdo por ramos da artéria temporal superficial.

Conclusdo: O presente caso clinico demonstra a importan-
cia da cirurgia de revascularizacao na doenca de MoyaMoya
com melhoria na reperfusao cerebral e na prevencao da recor-
réncia de novos AVCs.
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Necrose laminar cortical com
envolvimento precoce do corpo caloso

Ana Catarina Fonseca, Patricia Pita Lobo, Filipa Falcao, Teresa
Pinho e Melo

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

anapa.pitalobo@gmail.com

Introducdo: A Necrose Laminar Cortical Aguda (NLC) tra-
duz-se imagiologicamente por lesdes corticais hiperintensas
em T2 na imagem de ressondncia magnética (IRM) com
padrdo cortical giriforme. Representa necrose de neurénios
localizados na terceira e quinta camada do cértex cerebral. Foi
descrita em patologias que resultam em hipoxia. As alteracoes
da substancia branca sdo geralmente detectadas 14 a 20 dias
apos o insulto inicial.

Caso clinico: Mulher, 61 anos, com antecedentes pessoais
de hipertensao arterial, sindrome depressivo, seguida por sus-
peita de lipus eritrematoso sistémico, medicada em ambula-
tério com corticoides e quetiapina. Foi admitida por alteracao
do estado de consciéncia. Tinha sido encontrada sentada no
sofd, onde tinha adormecido 12 horas antes, inconsciente. Na
admissao tinha uma pontuagao na escala de Glasgow de 8 (O-
2,V-1,M-5). A avaliacdo analitica, incluindo t6xicos e monoxi-
do de carbono, foi normal. O electroencefalograma mostrou
actividade epiléptica fronto-temporal bilateral sem critérios
para estado de mal. A TC-CE documentou lesdes hipodensas
cortico-subcorticais temporo-parieto-occipitais. A IRM-CE
com difusao realizada sete dias depois do internamento mos-
trou hipersinal bilateral com distribuicdo giral no coértex
parieto-temporo-occipital, globo palidum, e esplénio do
corpo caloso. Estas lesdes eram hipointensas em ADC.

No internamento foi detectada hipotensao arterial noctur-
na, com pressdo arterial sist6lica de 50 mmHg. A avaliacdo
cardiaca foi normal. O teste de Tilt foi positivo. Apés a suspen-
sao da quetiapina, ocorreu melhoria da hipotensao. IRM rea-
lizada trinta dias ap6s o internamento mostrou hiperintensi-
dades em T1 e T2 com padrao cortical giral fronto-parieto-
temporo-occipital e difusdo com hipersinal da substancia
branca profunda de predominio frontoparietal bilateral.
Clinicamente, a doente tinha abertura espontanea dos olhos,
afasia global e cegueira cortical.

Conclusdo: Existem apenas alguns relatos de envolvimen-
to precoce da substancia branca na NCL. O corpo caloso é
uma estrutura relativamente resistente a hipodxia, as altera-
¢oes visualizadas sete dias ap6s o evento poderdo dever-se a
degeneracao Walleriana precoce.

Angiopatia Pés-parto Reversivel:
Tudo esta bem guando acaba bem!

Miguel Grunho, Nadine Ferreira, Irene Mendes, Paula Breia,
Miguel Viana-Baptista, Cldudia Guarda

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
miguelgrunho@gmail.com

Introducdo: As Sindromas de Vasoconstricdo Cerebral
Reversivel (SVCR) englobam um conjunto de entidades noso-
l6gicas caracterizadas pela ocorréncia de vasoconstricao mul-
tifocal prolongada, mas reversivel, das artérias cerebrais, fre-
quentemente sem causa identificavel. As SVCR foram reporta-
das em multiplos contextos clinicos, nomeadamente na gravi-
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dez ou no periodo pés-parto — Angiopatia Pés-Parto (APP). A
dltima caracteriza-se por queixas de cefaleia recorrente,
intensa, com ou sem sintomas/sinais neuroldgicos adicionais,
de instalagao aguda dias apés parto nao complicado.

Caso clinico: Uma doente do sexo feminino, de 28 anos,
previamente saudével, foi submetida a parto por cesariana a
392 semana de uma gravidez sem complicagdes. No 4° dia
pos-parto a doente desenvolve queixas recorrentes de cefaleia
intensa, holocraniana, que persistiu nos dias consecutivos.
Volvida uma semana verifica-se instalacao stbita de hemipa-
résia braquio-facial direita, acompanhada de disartria. Os
resultados da avaliacdo analitica sanguinea e do liquido céfa-
lo-raquidiano encontravam-se dentro dos padrdes da norma-
lidade. Imagiologicamente, foi confirmada na ressonancia
magnética encefdlica, a presenca de diversas lesdes isquémi-
cas multifocais, tendo o triplex scan transcraniano denuncia-
do a existéncia de vasoconstricio moderada de ambas as arté-
rias cerebrais médias.

De forma empirica, foi instituida terapéutica com antago-
nistas dos canais de cdlcio (nimodipina), determinando
melhoria clinica. A subsequente avaliacdo por triplex scan
transcraniano e angiografia cerebral convencional nao evi-
denciou aspectos de vasoconstricdo. As limitacdes neurol6gi-
cas desapareceram gradualmente nas semanas seguintes. Nas
consultas de seguimento aos 3 e 6 meses confirmou-se a total
recuperacdo do ponto de vista neurolégico.

Conclusao: No contexto clinico do periodo pés-parto, o
diagnostico diferencial de cefaleia inaugural é assaz exaustivo,
compreendendo a eclampsia, a trombose venosa dural, a
hemorragia intracraniana e a angiopatia pés-parto. O caso
apresentado sublinha os principais aspectos clinicos e ima-
gioldgicos da Angiopatia Pds-Parto, na qual, apesar da fisiopa-
tologia ser ainda pouco clara e o tratamento empirico, o prog-
nostico tende a ser muito favoravel.

Sindrome de Claude sem
atingimento do nucleo rubro

Jodo Sargento Freitas', Maria Carmo Macdrio', Gustavo
Cordeiro', Goncalo Santos? Egidio Machado? Maria Anténia
Ferro'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
jsargentof@hotmail.com

Introducéo: O sindrome de Claude representa um sindro-
me vascular mesencefdalico caracterizado por parésia comple-
ta do terceiro par craniano ipsilateral e ataxia cerebelosa con-
tralateral. A localizagdo neurofisiolégica da lesdo subjacente é
ainda alvo de controvérsia. Classicamente atribuiam-se os
sinais cerebelosos ao atingimento do ntcleo rubro, no entan-
to, tem sido proposto mais recentemente que a lesdo de loca-
lize no pedunculo cerebeloso superior. O nosso objectivo é
relatar um caso de Sindrome de Claude em que a lesdo poupa
o nucleo rubro, consubstanciando a teoria da lesao a nivel do
peduinculo cerebeloso superior.

Caso clinico: Relatamos o caso de um paciente de 61 anos
de idade que se apresenta no Servigo de Urgéncia por quadro
de instalagao stbita e indolor caracterizado por diplopia hori-
zontal continua. Os seus antecedentes médicos conhecidos
eram relevantes para Diabetes Mellitus ndo insulino tratada,
HTA Grau 2, obesidade grau 2 e dislipidémia mista. O exame
neurolégico na altura detectava apenas parésia completa do
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nervo oculomotor direito. Realizou TC-CE onde se constatava
dolicoectasia vertebro-basilar, ndao evidenciando lesées com
traducdo densitométrica. No primeiro dia de internamento
desenvolve associadamente significativa ataxia cinética
esquerda. E entdo realizada RMN-CE com estudo de difusao
que demonstrou lesdo vascular isquémica mesencefdlica
parassagital direita, anterior e média, sem atingimento do
nucleo rubro. O estudo por Angio-TC cervical mostrou arté-
rias vertebrais e artéria basilar com multiplas placas calcifica-
das condicionando varias dreas de estenose. Paralelamente
revelou oclusdo da artéria cardtida interna direita desde a sua
origem e estenose de 55% do segmento proximal da artéria
cardtida interna esquerda.

Conclusdes: Este caso vem confirmar a possiblidade de
lesdo tnica na etiologia de quadro clinico de parésia comple-
ta do nervo oculomotor associado a ataxia cinética contrala-
teral. Parece ainda favorecer a hipétese de que as alteracoes
de coordenacgdo caracteristicas do Sindrome de Claude sao
devidas exclusivamente a atingimento do peddnculo cerebe-
loso superior.

AVC aterotromboético e estenose
intracraniana: Apresentacdo de uma série
de doentes

Catarina Cruto’, Francisco Alvarez'**, Fatima Paiva®*, Miguel
Castelo Branco®®, Pedro Rosado'?

1-Servigo de Neurologia, 2-UAVC, Centro Hospitalar Cova da
Beira, Covilha; 3-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade
da Beira Interior, Covilha.

caticruto@gmail.com

Introducéo: O processo ateromatoso das artérias intracra-
nianas é uma causa rara de AVC isquémico, estando subjacen-
tes mecanismos fisiopatolégicos pouco conhecidos.

Objectivo: Identificar os doentes com AVC aterotrombati-
co associado a estenose da artéria cerebral média (ACM).

Metodologia: Estudo retrospectivo, mediante consulta de
processos clinicos, dos doentes com AVC isquémico admiti-
dos na UAVC do nosso hospital durante um ano. A estenose da
ACM foi identificada no internamento por doppler transcra-
niano (DTC), segundo os critérios definidos na literatura e/ou
exames de imagem vascular. Excluiram-se os doentes com
estenose da artéria carétida interna ?50% ou cardiopatia
emboligena.

Resultados: 9 dos 199 doentes admitidos com o diagnésti-
co de AVC isquémico cumpriram os critérios estabelecidos
(4,6%), sendo 5 mulheres e 4 homens. A estenose foi diagnos-
ticada por DTC em 8 doentes e por angiorressonancia
(1 doente). A idade média foi 64 +-11 anos. Detectaram-se 0s
seguintes factores de risco vascular: HTA e dislipidémia
(8 doentes), DM tipo2 (3 doentes), tabagismo (2 doentes).
A média da velocidade de fluxo média na ACM estendtica sin-
tomdtica foi de 121+-55 cm/s.

Clinicamente, todos os doentes apresentaram Sindromes
Lacunares: motor puro em 7 doentes e sensitivo-motor em 2.
A TAC-CE realizada no SU mostrou lesdes vasculares agudas
congruentes com a clinica em 4 dos doentes. Um doente foi
anticoagulado, os outros foram antiagregados.

Discussao: Os nossos resultados sdo semelhantes aos des-
critos noutras séries com maior nimero de doentes, quer
quanto a frequéncia de AVC isquémico associado a estenose
intracraniana quer quanto a distribuicao dos factores de risco.
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Apesar dos sindromes lacunares constituirem a apresentagao
clinica mais frequente ndo sdo a unica, pelo que pensamos
que os nossos resultados podem ser o reflexo do pequeno
tamanho da amostra.

Em resumo, a patologia estenética na ACM é uma causa
pouco frequente de AVC isquémico a considerar principal-
mente nos doentes com HTA e dislipidémia.

Doenca de Behcet: forma atipica
de apresentacao

Paulo Santos, Rui Matos

Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Bernardo, Centro
Hospitalar de Settibal, Settbal.

alexipaulo@sapo.pt, rmcmatos@gmail.com

Introducéo: a doenca de Behcet é uma doenca inflamato-
ria crénica multissistémica. De etiologia ndo determinada,
parece relacionar-se com factores genéticos e ambientais. Na
auséncia de teste diagnéstico definitivo, este faz-se com base
em critérios clinicos. As manifestacdoes mais frequentes sao
mucocutaneas e oculares, sendo menos frequente o envolvi-
mento do Sistema Nervoso, habitualmente sob a forma de
meningite ou AVC.

Caso clinico: mulher de 34 anos, com antecedentes de
enxaqueca, talassémia minor e contracepc¢ao oral. Inicia cefa-
leia frontal bilateral pulsétil acompanhada de nduseas, fotofo-
bia e fonofobia. No dia seguinte nota visdo turva bilateral,
recorrendo a urgéncia ao segundo dia por agravamento do
défice visual e das cefaleias. Na admissdo apresentava dimi-
nuicao da acuidade visual bilateral, mais a esquerda, a fun-
doscopia revelava hemorragias retinianas, mais extensas a
esquerda, e auséncia de edema da papila; sem sinais de com-
promisso de vias longas ou de outros nervos cranianos.
Observada por oftalmologia e realizada angiografia fluorescei-
nica concluiu-se haver grave vasculite da retina e uveite pos-
terior. Nas primeiras 24h de internamento iniciou aftas da
mucosa oral e eritema macular. A puncao lombar revelou
pressdo de abertura aumentada e meningite linfocitdria. ATC-
CE e a RM encefélica foram normais. Avaliagao laboratorial e
estudo da autoimunidade foi negativa. A biépsia cutdnea
revelou infiltrado neutrofilico inespecifico mas compativel
com doenca de Behcet e o HLA-B51 foi positivo. Iniciou tera-
péutica com corticéides, ciclosporina e colchicina, com
melhoria clinica progressiva. A colchicina foi suspensa apoés
resolucao do quadro muco-cutdneo e a ciclosporina substitui-
da por azatioprina apds desenvolvimento de hipertensao
secundadria.

Conclusdes: este caso ocorre numa doente previamente
assintomatica, com uma apresentacao envolvendo o sistema
nervoso, com exuberante compromisso oftalmolégico e
muco-cutaneo. O diagndéstico de doenga de Behget é efectua-
do de acordo com os novos critérios internacionais. A angio-
grafia retiniana, a histologia cutanea e o resultado positivo
para HLA-B51 apoiam este diagndstico.

Compromisso cognitivo apés AVC
latero-bulbar
Ana Silvestre, Catia Carmona, Fernando Pita, Miguel
Viana-Baptista

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
atdsilvestre@hotmail.com
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Introducdo: O compromisso cognitivo apds AVC constitui
um importante determinante de incapacidade. Mesmo nao
existindo estudos detalhados, o potencial das lesdes latero-
bulbares para determinar compromisso cognitivo nao é habi-
tualmente contemplado.

Objectivo: Descrever as alteracdes neuropsicolégicas, na
fase aguda e aos 6 meses, em doentes com AVC latero-bulbar.

Métodos: Avalidmos 5 doentes com um primeiro AVC is-
quémico latero-bulbar, confirmado por Ressonancia Magné-
tica (RM), com uma bateria de avaliacdo neuropsicolégica
que incluiu testes de atengao, fungdes executivas, capacida-
des visuo-construtivas, orientacdo visuo-espacial, linguagem
e memoria.

Resultados: A idade média foi 61.0+4.53 anos, eram do
sexo masculino, 3 apresentavam lesao latero-bulbar a direita e
2 a esquerda. Na RM realizada, todos os doentes apresenta-
vam ligeira leucoencefalopatia vascular (grau I na escala de
Fazekas) e um apresentava enfartes lacunares subcorticais
bilaterais. Nenhum doente tinha lesdo do cerebelo. A causa da
lesdo foi disseccao num caso e doenca aterosclerética da arté-
ria vertebral nos restantes. Todos os doentes apresentavam
factores de risco vasculares (hipertensdao n=3, Diabetes
Mellitus n=2, tabagismo n=3 e hipercolesterolémia n=4).
Todos os individuos se encontravam independentes aos 6
meses. Na fase aguda, 4 doentes evidenciavam compromisso
executivo (iniciativa verbal oral e trail making n=2; iniciativa
grafomotora n=4) e 3 alteracdo da aten¢ao (Toulouse Pierron
e Stroop n=2). Aos 6 meses, 3 apresentavam agravamento da
memoria verbal associativa, 3 de funcdes executivas (iniciati-
va grafomotora n=3; iniciativa verbal oral, provérbios e matri-
zes progressivas de Raven n=2), 2 da memoria de trabalho e 2
da orientagdo visuo-espacial.

Conclusdo: As lesdes isquémicas latero-bulbares podem
associar-se a compromisso cognitivo. Admite-se que estudos
com doentes mais jovens e sem factores de risco possam aju-
dar a compreender se existe algum papel das estrutura anat6-
micas implicadas, ou se o evento vascular é apenas um mar-
cador de doenca difusa sendo o compromisso cognitivo atri-
buido a disfunc¢ao subcortical associada.

Trombose Venosa Cerebral: Série
de 15 doentes no Hospital Central do
Funchal

Angela Calado Bravo', Nuno Cacador?, Joana Macedo?, Teresa
Aguiar’, Armando Morganho*, Duarte Noronha*, Orlando
Sousa’®

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-
Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacao, 4-Servico de
Neurologia, Hospital Central do Funchal, Funchal.
angelacaladobravo@hotmail.com

Introducéo: As Tromboses Venosas Cerebrais (TVC) defi-
nem-se como a oclusdo dos seios venosos e/ou veias cere-
brais, constituindo 0.5% das doencas cerebrovasculares. Dada
a diversidade clinica e baixa especificidade/sensibilidade da
TC, o diagndstico torna-se dificil exigindo um elevado nivel de
suspeicdo. Com o recurso a técnicas emergentes como a
Angioressonancia, é possivel um diagnoéstico precoce, permi-
tindo uma intervencdo atempada com um progndstico grati-
ficante.

Objectivo: Descrever o impacto das TVC na Madeira, dado
nao existirem estudos retrospectivos anteriores.

Sinapse

Metodologia: 15 doentes com TVC internados no Servico
de Neurologia, analisando aspectos epidemiolégicos, clinicos,
imagiolégicos, factores de risco, tratamento e progndstico.

Resultados: A incidéncia de TVC foi maxima em 2008 com
46% dos casos. Observou-se um predominio na faixa dos 40-
50 anos (34%), no sexo feminino (67%) e nos factores de risco
sobressai a toma de anticonceptivos orais (31%) e a obesidade
(23%). A localizagao dos trombos a nivel do Seio Sagital
Superior foi de 40% e do Seio Lateral Direito de 28%. Em 100%
dos doentes existiram cefaleias, associadas a vomitos (66.7%)
e nauseas (46.7%). O compromisso visual e as crises surgiram
em 20% e os deficits motores e sonoléncia em 13.3%. Todos
foram anticoagulados e dois foram submetidos a colocacdo de
shunt ventriculoperitoneal. Da série apenas dois doentes fica-
ram com sequelas neurolégicas.

Conclusdes: As caracteristicas epidemioldgicas, assim
como a apresentacao clinica, sdo sobreponiveis as da literatu-
ra e nesta série constatou-se uma representatividade multifac-
torial. Verificou-se um aumento do ntimero de diagndsticos de
TVC em 2008, altura da introducdo da Angiorressonancia na
instituicdo, corroborando a utilidade desta técnica. Sendo uma
entidade cujo tratamento fundamental é médico, realca-se a
necessidade da intervenc¢ao da Neurocirurgia na colocacdo de
shunts em doentes com compromisso da visdo. O progndstico
revelou-se globalmente favoravel, existindo porém dois casos
com sequelas que se atribuem ao diagnéstico tardio.

Toxina botulinica na espasticidade
apoés Acidente Vascular Cerebral

Guida Barata, Joana Capela, Filipe Sa Cardoso, Luis Malaia,
Katia Ferreira, Eduarda Afonso

Servico de Medicina Fisica e Reabilitacao, Hospital de Faro, Faro.
guidabarata@yahoo.com.br

Introducéo: A toxina botulinica (BoNT) é um tratamento
de eficdcia comprovada em vdrias alteracoes neurolégicas e é
utilizada hd mais de 20 anos. Também tem sido utilizada em
diversos paises no tratamento da espasticidade sendo admi-
nistrada por injec¢ao intra-muscular.

Objectivos: Fazer um estudo observacional sobre a eficacia da
BoNT, em doentes com sequelas de Acidente Vascular Cerebral
(AVC), a nivel da reducao da espasticidade e melhoria funcional.

Metodologia: Recolha dos dados em estudo dos processos
clinicos dos doentes seguidos em Consulta de Reabilitacdo de
AVC no Hospital de Faro, em que foi utilizada esta técnica
durante o ano 2008 (excluindo aqueles em que nao houvesse
registo dos dados em estudo — discriminados adiante).

Resultados: Doses de BoNT tipo A (Botox® e Dysport™,) e
musculos injectados nos membros superior e inferior e resul-
tados obtidos em termos de: Escala de Ashworth Modificada,
Escala de Controlo Motor Selectivo, Physician’s Rating Scale e
Auto-avalia¢do da modificacao.

Conclusdes: Apesar de na pratica clinica observarmos
melhorias a nivel funcional com a reducdo da espasticidade
através da quimiodesnervacdo com BoNT, as escalas utilizadas
ndo sdo proporcionalmente sensiveis a valorizagdo efectuada
pelos pacientes através da Auto-avaliagdo da modificagao,

sobretudo no que se refere as aplicacoes no membro superior.
Compromissos: Sem conflitos de interesses.
Agradecimentos: Machado, Carlos*; Gomes, Helena*
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Fistula arteriovenosa espinhal dural

Filipa Sousa’, Jodao Pinho', Margarida Rodrigues', Raquel
Carvalho? Jaime Rocha?, Carlos Alegria®, Carla Ferreira’,
Ricardo Maré'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Marcos, Braga.
filipa.r.p.sousa@gmail.com

Introducédo: As fistulas arteriovenosas espinhais durais
(FAVED) caracterizam-se pela existéncia de um conglomera-
do de vasos na dura, resultantes de uma comunicac¢ao adqui-
rida entre ramos arteriais radiculares e a circulaciao venosa.
Apesar de incomum, representa a maioria das malformacoes
vasculares espinhais. Tem uma incidéncia de 5-10 casos/ano
por um milhdo, é mais comum nos homens e diagnosticada
habitualmente entre os 55-60 anos. A apresentacgao tipica con-
siste numa mielopatia lentamente progressiva, por hiperten-
sdo venosa cronica associada a ingurgitamento venoso,
edema medular e isquemia.

Caso clinico: Mulher com 61 anos de idade e antecedentes
de mastectomia esquerda por carcinoma ductal invasor, histe-
rectomia total e osteoporose. Observada por fraqueza progres-
siva dos membros inferiores, de predominio esquerdo, desde
hé 2 semanas, por vezes flutuante, exacerbada pelo ortostatis-
mo e esfor¢o, associada a parestesias bilaterais até ao nivel dos
joelhos e obstipacao desde ha 4 meses. Negava alteracoes uri-
ndrias, histéria traumadtica ou infecciosa. Apresentava ao
exame paraparésia flacida proximal de predominio esquerdo
(grau4/4-) com hiperreflexia osteotendinosa crural, sem nivel
sensitivo identificado ou alteracdes proprioceptivas. Restante
exame neurolégico normal. A RM medular mostrou hipersinal
de D7 até ao cone, sem captacao de contraste ou edema e voids
perimedulares nesta regido. O estudo citoquimico, serolégico e
microbiolégico do LCR foi negativo. A angiografia medular
revelou uma fistula dural com drenagem venosa perimedular
através do pediculo meningeo L1 direito. Por contra-indica¢ao
de embolizacao endovenosa, foi submetida a oclusdo cirdrgica
da veia arteriolizada. Melhoria lenta e gradual, reavaliada aos 4
meses com recuperacao dos défices.

Conclusdo: O diagnéstico das FAVED permanece um desa-
fio devido a sua raridade e apresentacdo clinica insidiosa.
A alta suspeicao clinica e realizacdo imediata de RM medular
e angiografia, com consequente confirmagdo precoce do
diagnostico e tratamento adequado (cirtigico ou embolizacao
endovascular), permitem a cura e maior possibilidade de re-
versdo dos défices.

Recorréncia tardia de Coreia de
Sydenham

Filipa Sousa’, Jodao D. Pinho', Margarida Rodrigues', Raquel
Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré'

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

filipa.r.p.sousa@gmail.com

Introducao: A Coreia de Sydenham (CS) resulta de um disttr-
bio inflamatério autoimune tardio, associado a uma infec¢ao por
estreptococos ,-hemolitico grupo A, mais comum em mulheres,
durante a infiancia (5-15 anos) e constituindo um dos critérios
major de Febre Reumética (FR). Pode recorrer, maioritariamente
em meses apds o episddio inicial e associada a recidivas de FR,
sendo no entanto pouco frequentes as recorréncias tardias.

SUPLEMENTO 1 | Volume 9 | N.°1 | Maio de 2009

Caso Clinico: Mulher com 77 anos, antecedentes de CS
com inicio aos 4 anos e recuperagao completa aos 16, endo-
cardite infecciosa aos 61 anos e doenca reumadtica valvular.
VIII gesta V para, referindo 3 abortos espontaneos, todos no 1°
trimestre. Dois dos filhos apresentam epilepsia, um deles
esquizofrénico. Medicada com antihipertensor e estatina.
Observada por queixas de movimentos involuntdrios dos
membros desde os 72 anos, negando agravamento progressi-
vo ou interferéncia nas actividades da vida didria. A observa-
¢do apresentava movimentos coreicos segmentares, ndo
muito exuberantes, envolvendo os quatro membros. Restante
exame neurolégico normal. Funcdo renal e tiroideia, TASO,
VS, PCR, ADNase B, ceruloplasmina, anticorpos anti-cardioli-
pina, ANA, anticorpos anti-fosfolipidios e anti-coagulante
lapico sem alteracdes. Zaragatoa nasal nao valorizavel. De
referir esclerose adrtica e ligeira calcificagdo mitral documen-
tadas no ecocardiograma e a RM cerebral revelou drea encefa-
loclastica temporo-parietal direita, correspondente provavel-
mente a enfarte antigo e sinais de deposi¢ao de material para-
magnético nos nucleos da base, mais pronunciada na por¢ao
posterior dos putamina.

Conclusdo: A exclusdo de outras causas de coreia associa-
das aos antecedentes de CS na infancia aponta para uma
recorréncia tardia, sem actividade concomitante da FR. As
bases patofisioldgicas destas recorréncias ainda estdo por
esclarecer, pondo-se actualmente a hipé6tese de resultarem de
uma anormalidade primdria que confere ao paciente maior
susceptibilidade a ocorréncia de coreia ou entdo representar
uma lesdo permanente subclinica dos ganglios basais apos
um episddio inicial de CS.

Sindrome de Aicardi-Goutiéres:
uma forma de apresentacdo tardia

Ricardo Taipa', Pedro Pinto? Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
ricardotaipa@gmail.com

Introducéo: A sindrome de Aicardi-Goutieres (SAG) é uma
doenca rara, autossémica recessiva, caracterizada por uma
encefalopatia grave neonatal ou de inicio nos primeiros
meses de vida que ocorre ap6s um periodo livre varidvel de
sintomas e desenvolvimento normal.

Caso clinico: Mulher de 26 anos, com histdria de desenvolvi-
mento psicomotor normal até aos 7 meses, altura em que tera
havido uma doenca aguda com regressdo das aquisicoes.
Adquiriu marcha com padrao muito espéstico e completou o 9°
ano aos 19 anos. Foi estabelecido o diagnéstico de diplegia
espdstica. Aos 24 anos associou-se ao quadro de paraparésia
movimentos involuntarios da face, cervicais, tronco e membros,
sendo referenciada a consulta de neurologia para tratamento
com toxina botulinica da distonia cervical. Pais ndo consangui-
neos. Irma com diagndstico de paralisia cerebral e vérios ele-
mentos na familia do lado paterno de atraso mental. Ao exame
neuroldgico apresentava distonia generalizada com envolvi-
mento cervical e dos membros, associado a uma tetraparésia
espdstica de predominio nos membros inferiores e ROT global-
mente vivos. O estudo com RMN cerebral, metabdlico e genéti-
ca para citopatias mitocondriais foi negativo. A irma apresenta-
va quadro similar mais grave (atraso grave, distonia generaliza-
da e sindrome piramidal) e uma TAC cerebral com muiltiplos
focos espontaneamente hiperdensos nos putamina (calcifica-
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¢oes) sugestiva de infeccdo congénita grupo TORCH. Dada a his-
toria familiar, a hip6tese de SAG foi colocada e geneticamente
confirmada (AGS2 positivo). ATAC cerebral entretanto realizada,
a doente com RMN cerebral normal, apresentava também calci-
ficacoes com a mesma distribuicao e caracteristicas.
Discussao: Na era da RMN cerebral, foi a TAC cerebral ao
identificar as calcificacoes cerebrais e a colocar como hipdtese
de infeccao congénita TORCH, que deu a pista para o diagnos-
tico de SAG. Este caso real¢a a importancia de considerar SAG
no diagnostico diferencial, mesmo nas formas fenotipicamen-
te mais ligeiras e de aparecimento tardio como o caso descrito.

Duodopa na Doenca de Parkinson

Ana Calado', Margarida Dias', Manuel Almeida’, Cristina
Semedo’, Isabel Redondo?, Milene Mendes?, Rui Pedrosa’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Gastrenterologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.
al_calado@yahoo.com

Introducdo: Evidéncia clinica demonstra que a adminis-
tracdo da infusdo intraduodenal de levodopa (duodopa) é
segura, reduzindo a variabilidade da concentragao plasmaética
deste farmaco, com significativa melhoria das complicacdes
motoras na Doenga de Parkinson (DP).

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 65 anos, DP
desde os 33 anos. Desde hd 10 anos com complica¢des moto-
ras, “wearing off” e posteriormente distonia matinal dos MI e
discinésias pico de dose. Tinha classificacoes (ON/OFF) 4/5
em Hoehn e Yahr; 30 % (ON) em Schwab e England; 19/33 em
UPDRS II; 27/42 em UPDRS parte III; 10/12 em UPDRS parte
IV; 160 Escala de Qualidade de Vida PDQ39. Tinha OFF médio
didrio de 6h e quedas superiores a 1/dia.

Medicado com levodopa/carbidopa (600 mg/dia), ropine-
rol (16 mg/dia) e selegilina (10 mg/dia).

Realizou PEG a 12 de Janeiro de 2009, para perfusao conti-
nua de duodopa, (16h /dia).

Ap6s 2 meses a dose continua estabilizou em 2,6 ml/h
(dose matinal = 6,9 ml/h), complementada por doses extras
de 2 ml em situagdes de reducao da mobilidade (grau -1 ou -2
na escala -3/+3), que acontece geralmente 3 vezes/ dia, e por
levodopa/carbidopa de libertagao prolongada a noite; dose
equivalente de levodopa didria = 1165 mg.

Tem classificacdo 3 em Hoehn e Yahr; 80% em Schwab e
England; 3,5 em UPDRS Parte II; 16 em UPDRS parte III; 3 em
UPDRS parte IV; 78 em PDQ39; Tem menos de uma queda didria.

Discussao: Verificou-se uma melhoria na funcao motora e
qualidade de vida do doente com reducao significativa de
quedas (ON/OFF)

A duodopa é uma terapéutica segura e eficaz no tratamen-
to das fases avancadas da DP, demonstrando-se superior a
uma série de combinacgdes convencionais de terapéuticas
orais e subcutaneas.

Agradecimentos: Servicos farmacéuticos do CHLC, EPE; Enf.
Cristina Dinarés.”

Nova mutacdo do gene PARK2:
proteina truncada e atipia clinica?

Filipe Palavra', Ana Ribeiro’, Tiago Ribeira?, Ana Morgadinho’,
Helena Gens', Isabel Luzeiro', Purificacao Tavares®, Grilo
Gongalves'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Fisica e de
Reabilitacdo, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE, Coimbra; 3-
Centro de Genética Clinica, Porto.

filipepalavra@gmail.com
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Introducdo: A genética da Doenca de Parkinson (DP) tem
conhecido, nos dltimos anos, avangos significativos, que con-
tribuem para melhor conhecimento de uma doencga prevalen-
te, mas de etiologia ainda nao totalmente esclarecida.

Caso Clinico: Descreve-se o caso de um doente do sexo
masculino, 52 anos de idade, observado em consulta de
Neurologia por tremor, com cerca de 8 anos de evolucao,
envolvendo preferencialmente os membros inferiores, com
predominio esquerdo. Referia ainda bradicinésia e falta de
equilibrio, o que tinha grande repercussao nas suas activida-
des de vida didria. Foi inicialmente medicado com tri-hexife-
nidilo (com alivio parcial das queixas), embora, quando por
nds observado, ja estivesse medicado com levodopa 400
mg/dia, desde hd 2 anos. Objectivamente, o doente apresen-
tava tremor de repouso dos membros inferiores (predominio
esquerdo), particularmente agravado pelo ortostatismo,
sendo também evidente um componente nadegueiro exube-
rante e “freezing” da marcha. Nos membros superiores, iden-
tificou-se um tremor de repouso de predominio esquerdo.
Observaram-se também sinais de bradicinésia e “sleep bene-
fit”. Dos exames complementares de diagnéstico efectuados
destacam-se uma RM-CE que nao revelou alteracoes de rele-
vo e um DaTSCAN (cintigrama cerebral com ioflupano) que
confirmou uma diminuicao da captacao do radiofairmaco a
nivel putaminal. Apesar de ndo haver histéria familiar positi-
va para DP, foi pedido o estudo das mutagdes da parkina,
identificando-se a mutacdo c.155delA (p.Asn52fsX29) em
homozigotia no exdo 2 do gene PARK2.

Discussao/Conclusdo: A mutagdo em causa nao se encon-
tra descrita na literatura, tendo apenas sido identificada uma
Gnica vez noutro doente portugués. A mutacdo c.155delA
introduz um codao stop prematuro, originando uma proteina
truncada. Este mecanismo, descrito noutras mutacoes, inclu-
sivamente do gene da parkina, demonstra a sua patogenicida-
de. A identificacdao de uma mutacao rara, em doentes portu-
gueses, € mais um contributo para melhor conhecimento das
caracteristicas clinicas da DP, algumas das quais pouco fre-
quentes, em portadores de mutacoes da parkina.

Ensaios Clinicos: motivacdes e
preocupacoes dos doentes com Doenca de
Parkinson

Anabela Valadas'? Leonor Guedes'?, Tiago Mestre"?, Miguel
Coelho'?, Mario Rosa'?, Ana Noronha?, Maria Finisterra?,
Joaquim Ferreira'*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
— Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade Neurolégica de
Investigacdo Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.
fanavaladas@sapo.pt

Introducéo: A evidéncia sobre as motivacoes e preocupa-
¢oes dos doentes com Doenca de Parkinson (DP) incluidos em
ensaios clinicos (EC) é limitada. O conhecimento desses fac-
tores podera melhorar o recrutamento e a qualidade da con-
ducao dos EC.

Objectivos: Avaliar as motivagdes e preocupacgdes dos
doentes com DP incluidos em EC; avaliar o grau de com-
preensao do consentimento informado, incluindo o conceito
de placebo.

Meétodos: Estudo transversal mediante aplicacdo de inqué-
rito a doentes com DP incluidos em EC entre 2002-2007
(excluidos ensaios de deméncia). Dois tipos de questiondrios
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semi-fechados, atribuidos a ensaios controlados contra place-
bo e compostos activos, foram enviados por correio apds con-
tacto telefénico.

Resultados: 127 questiondrios enviados, 93 recebidos
(73.2% taxa resposta) e 91 minimamente completos para ana-
lise (59% mulheres; idade média 67 anos; escolaridade média
6.1 anos). As principais motiva¢des para participar foram aju-
dar no avanco da ciéncia (63.1%); acesso a melhor alternativa
terapéutica (56%), recomendacdo do neurologista (52.7%),
beneficio dos outros (50.5%). O risco de efeitos adversos
(49.5%) e agressividade do tratamento (34.1%), as maiores
preocupacoes. 88% afirma ter compreendido a informacao do
consentimento informado. Dos 80 doentes incluidos em
ensaios com placebo, 52.5% compreendeu o conceito de pla-
cebo, 49% considerou que recebeu o composto activo e 51.3%
reportou melhoras significativas com o tratamento. 71% (65)
participaria noutro EC e 47% num ensaio contra placebo.

Conclusoes: Interesses proprios e altruismo foram as
motivacoes de participagdo, enquanto a seguranca foi a maior
preocupacdo. A informa¢do do consentimento informado
parece satisfazer as expectativas dos doentes. Contudo, sera
necessario melhorar a compreensdo do conceito de placebo.
Nos ensaios com placebo, um nimero semelhante de doentes
pensa que tomou o composto activo e reportou beneficio sig-
nificativo com o tratamento. A maioria dos doentes participa-
ria noutro EC, embora menor nimero em ensaios controlados
contra placebo.

Tremor e lesoes de substancia
branca na sindrome de Klinefelter

Ester Coutinho', José Pedro Pereira? Sara Cavaco®, Claudia
Pinto®, Rui Carvalho*, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-
Unidade de Neuropsicologia, 4-Servigo de Endocrinologia,
Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto.
estercoutinho@gmail.com

Introducéo: A sindrome de Klinefelter (SK) é a cromosso-
mopatia sexual mais comum, caracterizando-se pela presen-
¢a de um cromossoma Y e, pelo menos, dois cromossomas X.
A sindrome manifesta-se por um fendtipo caracteristico.
Alteracoes neuropsiquidtricas sdo comuns. Em 2008, Harlow
descreveu uma prevaléncia de tremor superior a populacdo
geral. A associacdo deste quadro clinico a lesdes da substancia
branca na RMN cerebral é rara.

Caso clinico: Homem de 56 anos, soldador, com dificulda-
des de aprendizagem (4 anos de escolaridade em 8 anos),
observado na consulta por agravamento de tremor postural e
de accao dos membros superiores (MSs) de inicio aos 14 anos,
passando a interferir nas tarefas do trabalho. A esposa referia
declinio cognitivo (memdria, iniciativa e erros mais frequen-
tes no trabalho). Um tio paterno e duas irmas apresentavam
tremor postural minor; ndo tinha filhos biolégicos.

Ao exame neurolégico apresentava dificuldades ligeiras
em multiplas dreas cognitivas e tremor de repouso dos MSs,
predominante a direita, e tremor postural dos 4 membros,
cinético e de inteng¢ao a esquerda.

A RMN encefdlica revelou lesdes de substancia branca,
hiperintensas em T2/Flair em ambos os hemisférios, predo-
minantemente nas dreas subcorticais frontais. A restante
investigacao foi negativa.

Colocou-se a hipdtese diagnéstica de sindrome do X-fréagil. O
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teste genético mostrou repeti¢cdes CGG do gene FMR1 normais,
mas foram encontrados dois alelos. A andlise cromossémica
confirmou o cariétipo XXY, estabelecendo o diagndstico de SK.

Um exame direccionado realgou um biétipo eunucdide e
um facies alongado, distribuicao de pélo ptbico do tipo mas-
culino e testiculos de pequeno tamanho. A avaliacdo endocri-
nolégica revelou um hipogonadismo hipergonadotroéfico (tes-
tosterona normal para niveis de LH e FSH elevados).

Conclusoes: Este caso sublinha a importancia de conside-
rar o diagnoéstico de SK na presenca de tremor e deterioracao
cognitiva, ainda que associados a lesoes de substancia branca,
caracteristica infrequente nesta entidade.

Estimativa de Prevaléncia do
Tremor Essencial em Portugal

Dulce Neutel', Leonor Correia-Guedes?, Miguel Coelho'?, Mario
Miguel Rosa'?, Joaquim Ferreira'*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
— Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade Neurolégica de
Investigagao Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.
gocecamel@yahoo.com

Introducéo: O Tremor Essencial (TE) é uma das doencas
neuroldgicas mais frequentes. Nao existem estudos epidemio-
l6gicos sobre a prevaléncia do TE em Portugal.

Objectivos: Estimar a prevaléncia do TE em Portugal.

Metodologia: Foram aplicados aos dados populacionais de
Portugal os resultados de uma meta-andlise de estudos de
prevaléncia publicados até Dezembro de 2008. Foi considera-
da uma populacdo de 10.617.575 residentes em Portugal, dos
quais 1.849.831 com = 65anos (Margo 2009, INE).

Resultados: a aplicacao da estimativa obtida a partir da
combinacgdo dos 28 estudos incluidos na meta-analise [0,8%
(IC 95%; 0,5%-1,5%)] sugere a existéncia de 84.941 doentes
com TE em Portugal (IC 95%, 53.088-159.264). A utilizagao dos
resultados da meta-andlise incluindo apenas os estudos com
definicdo explicita dos critérios de TE (21 estudos) - 1,3% (IC
95%; 0,7%-2,2%) sugere um valor de 138.029 doentes. A utili-
zagdo da estimativa obtida no subgrupo de participantes com
=65anos (7 estudos) — 4,6% (IC 95%; 2,5%-8,3%) conclui por
um valor de 85.092 casos de TE. Idéntico célculo realizado uti-
lizando os dados dos estudos realizados nos paises do sul da
Europa (6 estudos) — 1,4% (IC 95%; 0,6%-3,5%) estima um
valor de 148.646 individuos com TE em Portugal.

Conclusdes: O valor estimado para a prevaléncia do TE em
Portugal varia com os estudos incluidos na meta-andlise que
serve de base para o modelo de célculo. A estimativa mais
conservadora sugere uma prevaléncia acima de 80.000 doen-
tes com TE em Portugal.

Tremores ndo parkinsoénicos

Paula Pires"?, Luis Isidoro??, Cristina Janudrio®

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Espirito, Angra do
Heroismo; 2-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Sao
Teoténio, Viseu.

gaivotamiope@hotmail.com

Introducéo: O tremor define-se como um movimento rit-
mico e oscilatério. Constitui o distirbio de movimento mais
comum observado na pratica clinica. O tremor da doenga de
parkinson e o tremor essencial (TE) sdo os mais frequente-
mente encontrados.
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Propusemo-nos a analisar e a caracterizar os tremores ndo
parkinsonicos (TNP) de doentes acompanhados na consulta
de doencas do movimento dos Hospitais da Universidade de
Coimbra num periodo de 3 meses, quanto a sua prevaléncia,
idade de inicio, sexo, clinica, investigacdo complementar e
tratamento.

Metodologia: Estudo retrospectivo de 180 doentes acom-
panhados na consulta de doengas do movimento no periodo
compreendido entre dezembro/2008 e fevereiro de 2009.

Resultados: A percentagem de TNP corresponde a 29,4%,
com ligeira predominancia no sexo feminino. Dos TNP, 85%
sdo TE, 4% corresponde a tremor de Holmes e, em igual per-
centagem: tremor psicogénico, ortostatico, iatrogénico, doen-
ca de Wilson, distonia e em estudo.

Em 69% dos casos de TE, a idade de inicio dos sintomas foi
superior a 60 anos.

Nos doentes acompanhados com TE, 27% referem histdria
familiar positiva.Apenas uma pequena fraccio (16 %) dos TE
nao cumpre terapéutica.

Conclusdes: Dos varios tipos de tremor, o tremor parkin-
sonico continua a ser o mais frequente. Dentro dos TNP, o TE
€ 0 mais comum, nao se verificando nesta amostra, no entan-
to, uma distribuicdo bi-modal da idade de inicio, de acordo
com o descrito em outras séries. Admitimos porém que a
idade de inicio referida pelo doente nao corresponda a idade
real do comecgo do quadro por sub-valorizacao das queixas
e/ou atraso no diagnéstico. Uma das limitagdes do trabalho
que motivou um pequeno espectro de TNP prende-se com o
facto de termos analisado doentes da consulta de subespecia-
lidade (doencas do movimento) e outros TNP encontrarem-se
também em consultas de outras subespecialidades.

Paraparésia espastico-ataxica
recessiva com cataratas e deméncia

Paulo Alegria’, José Vale'*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Departamento de
Neurologia da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa, Lisboa.

jvale.neuro@fcm.unl.pt

Introducdo: O diagnostico diferencial das paraparésias e
ataxias hereditdrias é baseado no padrao de transmissao ge-
nética, idade de inicio, presenca ou nao de atrofia cerebelosa
e sistemas neurolégicos e ndo-neurolégicos afectados. A pre-
senca de cataratas € um aspecto fenotipico relevante, descrito
no sindromo de Marinesco-Sjogren, xantomatose cere-
brotendinosa (XCT) e formas raras de paraparésia espdstica.

Objectivo: Descrever uma forma particular de paraparésia
espdstico-ataxica recessiva com cataratas e deméncia.

Métodos: Caracterizacao clinica e genética de 3 familias
(4 doentes) de origem portuguesa.

Resultados: Em termos gerais o quadro é caracterizado por
deterioracdo cognitiva manifesta desde a infancia, cataratas
(22 década) e, a partir da 22-32 décadas, comecam a ser nota-
das dificuldades progressivas na marcha pela espasticidade e
ataxia axial. Uma doente apresentava ainda atrofia do epitélio
pigmentar e polineuropatia desmielinizante. As alteracoes
motoras seguem um curso lentamente progressivo.

A RM CE e medular nao mostraram alteracoes significati-
vas (1 doente com atrofia cerebral). Uma investigacdo etiold-
gica alargada que incluiu o diagnoéstico molecular de ataxias
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hereditérias, XCT e vitamina E foi negativa. Em dois doentes
(irmas) foi detectada uma ligeira elevacao de lactato no LCR.

Discussao: A comparacio das caracteristicas clinicas des-
tas familias com as formas descritas de ataxia-espdastica, nao
permitiu enquadra-las em nenhuma das entidades ja descri-
tas. Na literatura encontramos contudo o relato de uma fami-
lia com caracteristicas similares, achado que da consisténcia a
hipétese de este se tratar de um fenétipo distinto de parapa-
résia espastico-atdxica recessiva.

Sindromo Neurodegenerativo com
Acumulacao de Ferro Intracerebral (NBIA)
causado por mutacoes da fosfolipase A2

Téania Lampreia’, José Vale'*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Departamento de
Neurologia da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa, Lisboa.

jvale.neuro@fcm.unl.pt

Introducdo: O sindromo neurodegenerativo com acumu-
lagao de ferro intracerebral (NBIA) é genericamente caracteri-
zado pela presenca de sinais extrapiramidais (e.g. distonia,
parkinsonismo) e deméncia, na presenca de depdésitos de
ferro nos pallida. O NBIA é causado mais frequentemente por
mutacoes do gene PANK2, associando-se nestes casos a pre-
senca do “olho-de-tigre”. Recentemente foram identificados
alguns casos de NBIA por mutac¢des da fosfolipase 2 (gene
PLA2G6), um gene responsdvel pela Distrofia Neuroaxonal
Infantil.

Objectivo: Descricao de uma familia com NIBA por muta-
¢oes do gene PLA2G6.

Métodos: Caracterizacao clinica, neuroradiol6gica e genética.

Resultados: Probando — sexo feminino, 21 anos. Aos 11
anos comecou a apresentar dificuldades escolares e distonia
segmentar. O quadro sofreu um curso progressivo com agrava-
mento das alteragdes do movimento (distonia generalizada e
parkinsonismo), aparecimento de sindromo piramidal e acen-
tuacdo da deterioracdo cognitiva com altera¢gdes do comporta-
mento. Desde hd um ano, estd acamada, andrtica e afagica.

A RM CE mostrava depésitos de ferro nos pallida e ligeira
atrofia cerebelosa. A pesquisa de mutagdes PANK2 foi negativa,
tendo sido detectadas as mutacoes c.2370T>G (p.Tyr790X) e
¢.19450T (p.Arg 649Cys) em dupla heterozigotia do gene
PLA2GS6, a tltima das quais é uma mutag¢ado ainda nao descrita.

Irmao falecido com 17 anos apds quadro de 10 anos de
evolucao de coreodistonia generalizada, instabilidade na
marcha, sindromo piramidal e deterioracdo cognitiva com
marcadas alteragoes psiquidtricas

Discussdo: O NBIA (anteriormente designado “Sindrome
de Hallervorden-Spatz”) é clinica e geneticamente heterogé-
neo. Nao é ainda possivel estabelecer uma correlagao fenéti-
po-gendtipo relativamente aos genes PANK2 e PLA2G6, sendo
assinalado que, tal como no nosso caso, a associacao de dep6-
sitos de ferro palidais (sem “olho-de-tigre”) e atrofia cerebelo-
sa parece ser mais caracteristica de mutacao PLA2G6. As
mutacoes deste gene devem ser pesquisadas em todos os
doentes com NBIA-PANK negativos.
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Parkinsonismo iatrogénico a
alfa-metildopa: um classico.

Ana Graca Velon, Pedro Guimaries, Alexandre Costa, Jodao Paulo
Gabriel, Mdrio Rui Silva

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

anavelon@gmail.com

Introducio: O parkinsonismo iatrogénico é uma causa fre-
quente de sindromes parkinsénicas, sendo a lista de farmacos
passiveis de o induzir extensa. A modulacdo dopaminérgica
pode ocorrer a vdrios niveis. O mecanismo mais frequente
implica o bloqueio dos receptores dopaminérgicos D2. A me-
tildopa esté classicamente descrita como etiologia do parkinso-
nismo iatrogénico ao actuar como um falso neurotransmissor.

Casos Clinicos: Apresentam-se dois doentes, ambos do
sexo masculino, com 78 e 79 anos, que foram observados na
Consulta de Doengas do Movimento por uma sindrome par-
kinsénica mista (SCT - 20, Estddio II) e uma sindrome parkin-
sdnica acinético-rigida (SCT - 18, Estddio II), respectivamen-
te. As histdrias farmacolégicas incluiam a utilizacdo de alfa-
metildopa como anti-hipertensor, na dose de 500 mg/dia.
A ingestdo do farmaco datava desde hd 18 e 11 meses, respec-
tivamente. Ndo existia qualquer outro farmaco passivel de
induzir a clinica extrapiramidal, tendo sido excluidas outras
etiologias. A suspensdo do farmaco conduziu a reversao total
da sindrome parkins6nica, em ambos os doentes, a excepcao
de um tremor de repouso minorno primeiro doente, sem rigi-
dez e/ou bradicinésia associadas.

Conclusao: O relato de casos de parkinsonismo secundé-
rios a utilizacao de alfa-metildopa € raro, como consequéncia
das suas indicacoes particulares. O cardcter absolutamente
excepcional deste parkinsonismo na actualidade, salienta a
importancia de uma histéria farmacolégica exaustiva.

SUPLEMENTO 1 | Volume 9 | N.°1 | Maio de 2009

Sinapse

103



104

Indice de autores de comunicagdes orais e
posters ao Neuro 2009

Autor

Aaron Beres

A.E. Lang

Aida Palmeiro
Albert Becker
Alberto Leal
Alcides Serafim
Alexandra Adams
Alexandre Campos
Alexandre Costa

Alexandre Mendes
Alfonso Velasco
Alice Lopes
Alvaro Almeida
Alvaro Lima
Alvaro Machado

Amélia Mendes

Ana Madalena Melo
Ana Antunes Martins
Ana Azevedo

Ana Calado

Ana Castro Melo

Ana Catarina Fonseca
Ana Claudia Ribeiro
Ana Graca Velon

Ana Isabel Dias

Ana Isabel Marques
Ana Maduro

Ana Margarida Rodrigues
Ana Martins da Silva
Ana Matos Machado
Ana Melo

Ana Moreira

Ana Morgadinho
Ana Noronha

Ana Oliveira

Ana Patricia Antunes
Ana Paula Santos
Ana Ribeiro

Ana Silva

Ana Silvestre

Ana Sofia Augusto
Ana Sofia Oliveira
Ana Valverde

Ana Vital

Anabela Matos
Anabela Pinto
Anabela Valadas
Andreia Godinho
Angela Calado Bravo
Angela Timéteo
Anne Constantino
Anténio Baptista

Sinapse

Artigos

CO13

CO6

PO40

CO33

C030, CO32, PO31, PO34
PO25

C0O22

C033, CO56

PO8, PO9, PO11, PO56,
PO57, PO96, PO117
CO5, PO62

CO48

CO5, PO62

CO57

C0O47, CO52

C024, CO42, CO67, PO12,
PO35, PO87, PO93
CO10, PO7, PO17, PO18, PO60
CO10

PO21

C0O20

PO109

PO7

PO98

PO3

PO8, PO9, PO11, PO56,
PO57, PO96, PO117
CO7, PO21

CO41

PO1

CO29

PO2

CO44, PO81

CO68

PO21

PO3, PO22, PO110
PO111

PO48, PO53

PO95

C029, PO97

PO110

CO22

P0O92, PO103

CO68

C0O20

PO42

CO21

PO37, PO39, PO40, PO41
PO43

CO65, PO111

PO3

PO24, PO38, PO104
PO25

CO4, CO8

CO54, PO52, PO61, PO77

Autor

Antoénio Bastos Lima
Antonio Cerejo

Antoénio Fernandes Francisco

Antoénio Gongalves Ferreira
Anténio Machado
Anténio Palha
Anténio Peliz

Antonio Torres
Antoénio Verdelho
Antoénio Vilarinho
Argemiro Geraldo
Armando Lopes
Armando Morganho
Armando Rocha
Assuncao Tuna
Assuncao Vaz Patto
Augusto Goulao
Beatriz Santiago
Belina Nunes
Bernardo Ratilal
Bruno Lourenco Costa

Bruno Moreira
Bruno Rodrigues
Bruno Santiago
C. Capela

C. Machado

C. Nébrega
Camila Nobrega
Candida Barroso
Carina Branco
Carina Reis
Carina Reis
Carinne Moleiro
Carla Domingos
Carla Ferreira

Carla Maceira
Carla Reizinho
Carla Silva
Carlos Alegria
Carlos Alexandre
Carlos Calado
Carlos Casimiro
Carlos Correia
Carlos Silva
Carlos Vara Luiz
Carmo Martins
Carolina Aratjo
Carolina Garrett
Carolina Maruta
Carolina Mendes dos Santos
Catarina Cruto

Catarina Cunha

Catarina Fonseca

C0O20,

Artigos

PO2, CO5, PO62

CO10, PO7, PO80

CO16, CO45

CO57

PO78

CO3

PO44

CO3

CO5, PO62, PO78

CO18

PO37, PO39, PO40, PO41
C062, PO67, PO68, PO71
PO24, PO38, PO104
C062, PO71

CO66, CO69

PO4, PO6

PO69

PO88

CO39

PO45

C062, PO67, PO68,

PO71, PO75, PO76

PO81

PO87

CO52, PO48, PO53, PO79
PO63

PO63

PO63

PO27

€023, CO24, CO65, PO14, PO50
CO68

C0O22

CO43

PO83

PO44

C0O42, CO67, PO12, PO30, PO35,
P0O93, PO106, PO107
CO68

CO11, CO25, PO51, PO64, P066, PO72

CO5, PO62

PO106

CO63

CO54, PO52, PO77
PO19

PO20

CO68

PO45

C020

PO52

CO1, CO3, CO43
CO38, PO89, POY4
PO50, PO65

PO4, PO6, PO101
C0O28, CO34, PO32, PO33
PO14

Maio de 2009 | N.°1 | Volume 9 | SUPLEMENTO 1



Autor

Catarina Pessanha Viegas

Catarina Santos
Catia Carmona
Catia Duarte
Catia Gradil

Celeste Dias
Celeste Lopes
Célia Carmo
Célia Pinheiro
Chuck Tan

Clara Chamadoira
Clara Romero
Claudia Faria
Cldaudia Guarda
Cldudia Pinto
Claudia Sousa
Conceicao Bento

Conceicdao Marques
Constanga Jordao
Cristina Ferreira
Cristina Janudrio
Cristina Marques
Cristina Santos
Cristina Semedo
Daniel Dias
David Houghton
David Rodrigues
Davide Carvalho
Dina Carvalho
Domingos Coiteiro
Duarte Noronha
Dulce Neutel
Eduarda Afonso
Eduarda Carneiro
Eduarda Pereira
Egidio Machado
Elan Louis

Elisa Vedes

Eliza Gibadullina
Elsa Azevedo

Elsa Figueira
Emilia Moreira
Emilia Vieira
Ernestina Santos
Esmeralda Lourenco
Ester Coutinho
Eulalia Calado
Eva Brandao

E Maia Miguel
Fatima Almeida
Fatima Paiva
Fernando Gomes
Fernando Matias
Fernando Pita
Fernando Silva
Filipa Falcao
Filipa Sousa
Filipe Correia
Filipe Duarte

Artigos

CO19, CO52, PO48,
PO53, PO59, PO82
PO22

CO71, PO92, PO103
PO16, PO55
CO19, CO52, PO53, PO59,
PO69, PO79, PO82
CO10, PO7

CO21

PO10

CO55

CO52, PO53
C0O46, CO49, CO50, CO53, PO58, PO74
C0O25, CO32, PO66

€020, PO50

PO47, PO99

PO112

CO1, CO3, CO43

C028, CO34, CO35,

PO1, PO32, PO33, PO86
PO26

CO30

CO25

PO114

PO39

CO43

PO109

PO15

CO4, CO8

CO60

CO59

PO9

CO14, CO24, PO50

PO24, PO38, PO104

CO0O40, PO113

PO105

PO78

CO10, PO7

PO1, PO23, PO32, PO100
CO4

PO10

CO8

CO70

PO72

CO69

PO39

PO2

PO13, PO30

CO5, PO62, PO112

PO21, PO29

PO5, PO85

PO63

PO13

PO101

C021, CO34, CO35, CO37, PO49
PO16, PO19, PO23, PO55
CO71, PO103

PO70, PO86, PO88

CO14, PO98

CO67, PO13, PO93, PO106, PO107
PO46

CO18

SUPLEMENTO 1 | Volume 9 | N.°1 | Maio de 2009

Autor

Filipe Palavra
Filipe Sa Cardoso
Flavia Dias
Florbela Magalhaes
Fradique Moreira
Francisco Alvarez
Francisco Belo
Francisco Branquinho
Francisco Cabrita
Francisco Sales

G. Sousa

Gabriel Branco
Gabriela Leal
Georgina Neves
Gongcalo Guerreiro
Gongalo Guerreiro
Gongalo Matias
Gongalo Neto d' Almeida
Gongalo Santos
Graca Sousa

Grilo Gongalves
Guida Barata
Gustavo Cordeiro
Hans Clusmann
Helena Garrucho
Helena Gens
Helena Godinho
Henda Foreid
Henrique Martins
Herminio Tao
Horst Urbach

Ilda Matos

Inés Aratjo

Inés Carreiro
Irene Bernardes
Irene Litvan

Irene Mendes

Iria Palma

Isabel Fineza
Isabel Luzeiro
Isabel Pavao Martins

Isabel Redondo
Isabel Ribeiro
Isabel Santana

Isabel Santana
Ivania Alves

J. Casimiro

J. E Lourenco

J. Leal Loureiro
J. Lopes Lima

J. Myiasaki
Jacinto Azevedo
Jaime Rocha
Joana Boleo Tomé
Joana Capela
Joana Damasio
Joana Macedo
Joana Marques
Joana Martins
Joana Mauricio

Artigos

pPO110

PO105

C0O34, CO35, CO37
PO3

PO86, PO87

PO4, PO101

CO34, CO37

CO62

CO15, PO70, PO73
C028, CO34, CO35, PO32, PO33
CO3

CO61, PO66

PO91

PO9

PO28

PO73

CO7, PO26

CO61, PO72

PO23, PO32, PO100
CO43

PO3, PO110
PO105

CO15, PO100
CO33

PO88

PO22, PO110
CO10, PO7

PO10

PO42

C021, PO49

CO33

CO69

PO90

PO55

CO59

CO4, CO8

PO47, PO99

CO68

PO36, PO41

PO22, PO86, PO110
CO2, PO95, CO38,
PO89, PO91, PO94
PO109

PO54

€028, PO1, PO32, PO33,
PO86, PO87, PO88
CO34, CO35

PO5, PO85

PO63

PO42

PO85

C029, CO31

CO6

CO3

CO67, PO12, PO106
CO63, PO48, PO53
PO105

C0O66, PO2

PO24, PO104, PO38
PO25

PO28

PO78

Sinapse

105

-



106

Autor

Joana Morgado
Joana Nunes

Joana Silva

Joao Alcantara

Joao Chaves

Joao Pinho

Joao E.P. Ramalheira
Joao Fernandes
Joao Freitas

Jodao Ganho

Joao Guimaraes
Joao Henriques Pereira
Joao Lobo Antunes
Joao Lopes

Jodo Massano

Joao Paulo Farias
Joao Paulo Gabriel

Joao Pereira

Joao Pinho

Joao Ramalho Fontes
Joao Relvas

Joao Sargento Freitas
Joao Sequeira
Joaquim Ferreira

Joaquim Monteiro
Joaquim Pedro Correia
Joaquim Reis
Joaquina Mauricio
Joel Freitas
Johannes Schramm
Jorge Campos

Jorge Gongalves
Jorge Picallos

Jorge Reis

José Bras

José C. Ferreira
José Cabral

José Carlos Ferreira
José Ferro

José Figueiredo
José Guimaraes
José Gustavo Soares
José Lozano Lopes
José Luis Alves

José Mario Roriz
José Miguéns
José Parreira
José Pedro Pereira
José Pedro Vieira
José Pimentel
José Schulte
José Vale

José Vieira

José Zeferino
Josué Pereira
Julio Barreto
Justo Ujidos
Katia Ferreira
Laura Vilarinho

Sinapse

Artigos

CO38

PO86

CO58, PO80

PO97

CO31

PO106, PO107
C0O29

CO67, PO12, PO30
PO41

CO62

CO9

CO62

€020, CO65, PO50
C0O29

CO36, CO43

CO64, PO65

C029, PO8, POY, PO11,
PO56, PO57, PO96, PO117
C0O29, CO42

C067, PO12, PO13, PO30, PO93
CO42

CO37

PO19, PO28, PO100
CO69

C0O2, CO40, CO65, PO10,
PO111, PO113
CO54, PO61

CO32

CO44, PO57

PO78

CO31, CO66

CO33

CO60

PO73

C0O46, CO51, CO53
PO18

PO61

PO34

C032, CO65

CO32

PO10

PO13

PO34

C0O62, PO75, PO76
PO75

C062, PO67, PO68,
PO71, PO75, PO76
CO39

CO60

CO19

PO112

PO21

€020, CO23, CO56, CO65, PO50
CO18

CO7, CO9, PO90, PO115, PO116
PO37

CO68

CO58, CO59, PO58
PO26

CO57

PO105

PO5

Autor

Leal Loureiro

Leonor Correia-Guedes
Lia Lucas Neto

Lia Pappamikail
Ligia Castro

Lilia Moreno

Liliana Letra

Livia Sousa

Licia Roque

Lucilia Aratjo

Luis Botelho

Luis Isidoro

Luis Malaia

Luis Negrao

Luisa Albuquerque
Luisa Alves

Luisa Amado

Luisa Biscoito

M. Carolina Silva

M. Carolina Costa e Silva
M. Mafra

M. Melo Pires

Maia Miguel
Mamede de Carvalho
Manuel Almeida
Manuel Ayres-Basto
Manuel Correia
Manuel Cunha e Sa

Manuel Cunha e Sa
Manuel Cunha
Manuel Dominguez

Manuel Herculano Carvalho

Manuel Manita
Manuel Ribeiro
Manuela Esteves
Manuela Guerreiro
Manuela Mafra
Marcia Tizziani
Marcos Barbosa
Marec von Lehe
Margarida Ayres Basto
Margarida Dias
Margarida Rodrigues

Maria Anténia Ferro
Maria Carmo Macdrio
Maria Carolina Silva
Maria Corbal

Maria Finisterra
Maria José Rosas
Maria José Sa

Maria Vieira-Coelho
Marina Magalhaes
Mario Forjaz Secca
Miério Gomes
Mario Miguel Rosa
Mario Resende
Mario Rui Silva

Mario Veloso

Artigos

PO5

PO14, CO40, PO113, PO111
C060, PO50

PO45

CO59, PO74, PO85

CO57

PO1

PO19, PO28

CO20

PO22

COs5, PO62

PO114

PO105

PO37, PO39, PO41, PO36, PO40
€020, CO24, CO2, PO14, PO95
PO90

PO52

CO60

CO41

CO39

PO63

CO31, PO20

CO54, PO61

PO43, PO84

PO61, PO109

CO3

C0O41, CO66, CO69

C0O52, CO63, PO48, PO53,
PO69, PO79, PO82

CO65

PO56

CO11, CO25, CO27,

PO64, PO66, PO72

C024, CO57

P0O97, PO97

CO67

CO3

C0O38, PO89

PO45

CO44, PO54, PO81

CO15, PO70

CO33

C0O43, CO36

PO61, PO109

CO0O42, PO13, PO30, PO35,
PO93, PO106, PO107
PO100

PO100

CO69

PO49

PO111

CO01, CO3, CO36, CO43, CO50
PO17, PO18

CO3

PO108, PO112

CO30

CO44, PO81

C0O40, PO113, PO113, CO2, PO111
PO46, PO56

P08, CO69, POY, PO11, PO56,
PO57, PO96, PO117

PO90

Maio de 2009 | N.°1 | Volume 9 | SUPLEMENTO 1



Autor

Marisa Biscaia
Marta Rebelo
Marta Safronova
Martin Lauterbach
Mauricio Martins
Miguel Carvalho
Miguel Casimiro

Miguel Castelo Branco
Miguel Coelho
Miguel Cordeiro
Miguel Correia
Miguel Ferreira
Miguel Gago

Miguel Grunho
Miguel Lourengo
Miguel Milheiro
Miguel Moura Guedes
Miguel Ramalho
Miguel Rodrigues
Miguel Viana-Baptista
Milene Mendes
Minal Honavar
Monica Vasconcelos
Motassem Shamasna
Mrinalini Honavar
Nadia Ramos
Nadine Ferreira
Nelson Barros
Nuno Barbosa
Nuno Cagador
Nuno Canas
Nuno Cristino
Nuno Pinto
Nuno Reis
Nuno Simas
Nuno Teixeira
Nuno Vila-Cha
Olga Brito

Olga Pereira
Olinda Rebelo
Olinda Ribeiro
Orlando Sousa
Patricia Pita Lobo
Patricia Polénia
Patricia Santos
Paula Breia
Paula Coutinho
Paula Faria
Paula Pires
Paula Rodeia
Paulo Alegria
Paulo Bugalho
Paulo Coelho
Paulo Linhares
Paulo Paiva
Paulo Pereira

Paulo Saraiva
Pedro Abreu
Pedro Alberto Silva

Artigos

CO68

PO37

PO57, PO96

CO25, PO91

CO2

CO15, CO21, CO34, PO49, PO70
CO11, CO25, CO26, CO27,
PO51, PO64, PO66

PO101

C0O2, CO40, PO10, PO111, PO113
PO86

CO54, PO52, PO77

CO55

CO3, CO43

PO47, PO99

P0O97, PO97

PO5, PO80, PO85

CO12, CO13

CO57

CO68

CO71, PO47, PO92, PO99, PO103
PO109

CO31

PO36

PO3

PO46

CO63

PO47, PO99

PO9

CO63

PO24, PO38, PO104

C0O32, PO90

CO19, CO63, PO59, PO69, PO82
PO4, PO6

PO97

CO64

CO57

CO5, PO15, PO62

PO32

PO10

C021, PO19, PO37, PO39, PO55, PO88

PO49

PO24, PO38, PO104
PO14, PO98

CO58, CO59, PO74
CO10, PO7

PO99

PO5, PO85

PO31

PO114

CO19, PO59

CO9, PO115

CO7, CO9, PO26
PO3

CO1, C0O3, C0O22, CO36, CO43, CO50, CO58

PO15, PO102

C0O46, CO49, CO50, CO51,
CO53, PO74, PO80

PO69

CO36, PO16, PO17, PO18, PO60
CO18, CO46, CO49, CO51,
CO53, PO58, PO74, PO80

SUPLEMENTO 1 | Volume 9 | N.°1 | Maio de 2009

Autor

Pedro Beleza
Pedro C. Miranda
Pedro Cabral
Pedro Carvoeiras
Pedro Castanho
Pedro Castro
Pedro Escada
Pedro Guimaraes

Pedro Lylyk
Pedro Pereira
Pedro Pinto
Pedro Roque
Pedro Rosado
Pedro Teot6nio
Pedro Vilela
Peter Kim Nelson
Pitt Niehusmann
Pratas Vital
Purificacdo Tavares
R. Almeida

R. Chen

Raquel Carvalho
Raquel Gil Gouveia
Raquel Gouveia
Raquel Real
Ricardo Ginestal
Ricardo Maré
Ricardo Neto
Ricardo Pereira
Ricardo Rego
Ricardo Silva
Ricardo Taipa
Ricardo Velasco
Rita Almeida
Rita Figueiredo
Rita Peralta

Rita Pereira

Rita Silva

Rita Simoes
Rodrigo Pedrosa
Rosélia Fonseca
Rosério Santos
Rosério Vicente
Rui André

Rui Carvalho

Rui Couto

Rui Felgueiras
Rui Ferreira

Rui Magalhaes
Rui Maltez Guerreiro
Rui Matos

Rui Pedrosa

Rui Rangel

Rui Rato

Rui Vaz

Rute Teoténio

S. H. Fox
Salustiano Lopes
Sandra Ferreira

Artigos

PO13, PO30, PO93
PO31

C0O32, PO34

CO57

PO45, PO97

CO70

CO61

P08, POY, PO11, PO56,
PO57, PO96, PO117
CO12, CO13

C023, CO65

P0O20, PO108

CO54

PO101

PO22

PO69

CO13

CO33

CO61

P0O40, PO110

PO63

CO6

C067, PO12, PO106, PO107
PO9%4

CO14

C0O43, CO3

PO25

C067, PO30, PO106, PO107
PO81

CO15, PO70

PO46

CO39

CO31, PO20, PO108

C062, PO67, PO68, PO71, PO75, PO76

PO27

PO18, PO60

PO95

PO47, PO48

PO21

CO4, CO8, PO25
CO048, PO54, PO56, PO57, PO96
CO1, CO3, CO43
PO37, PO39

CO57

PO23, PO36
pPO112

PO9

PO15

PO78

CO41, CO66, CO69
CO68

PO102

PO52, PO27, PO109
CO31, CO48

PO45

CO1, C0O3, CO18, CO22, CO36, CO43,

C0O46, CO49, CO50, CO51, CO53,
CO58, CO59, PO58, PO74, PO8O

C0O34, CO35, PO1, PO16, PO55, PO33

CO6
PO57
PO36

Sinapse

107



V 4

Indice de autores

Autor

Sandra Jacinto
Sandra Pimenta
Sara Cavaco

Sara Franca

Sara Pereira
Sérgio Figueiredo
Sérgio Livraghi
Sérgio Reis

Silvia Fernandes
Sofia Ferreira
Sofia Reimao
Soénia Batista
Sénia Costa
Sénia Miranda
Sénia Santos
Stirling Carpenter
Susan Santo
Susana Pinto
Tania Lampreia
Tania Rocha
Téania Rodrigues
Teresa Aguiar
Teresa Mendonca
Teresa Palma
Teresa Pinho e Melo
Tiago Lima

Tiago Marques
Tiago Mestre
Tiago Ribeira
Vanda Freitas
Vanessa B. Silva
Vanessa Silva
Vénia Almeida
Victor Gongalves
Vitor Oliveira
Vitor Sousa

Vitor Tedim Cruz
Zita Magalhaes

108 Sinapse

Artigos

PO29

CO11, CO25, CO27, PO66
COs5, PO62, PO112
CO70

PO32

PO66

CO16, CO45

PO60

(6(0)]

PO15

CO25

PO19, PO28, PO40
PO42

CO34

CO24

PO85

C037

PO43

P0O90, PO116
CO68

C020, CO24
PO24, PO38, PO104
CO70

PO25

CO14, PO98

PO73

C0O37

PO111, CO6
PO110

PO89

€023, PO25

CO20

CO56, PO84

PO48, CO52, PO69, PO79
PO72

PO77

PO5, PO85

PO12

Maio de 2009 | N.°1 | Volume 9 | SUPLEMENTO 1






www.spneurologia.org

Orgao oficial de:

Sociedade Portuguesa de Neurologia

Liga Portuguesa Contra a Epilepsia

Sociedade Portuguesa de Cefaleias

Sociedade Portuguesa de Estudos de Doengas Neuromusculares
Sociedade Portuguesa de Neuropatologia

Versdo electrénica: www.spneurologia.org

Indexada nas bases bibliograficas:

EMBASE / Excerpta Medica Database (Elsevier)
EMBASE.com (Elsevier)

SCOPUS (Elsevier)

www.indexrmp.com

Apoio: Mﬁ@ﬂ

ISSN: 1645-281X



	0724-001-059-Sinapse_SUPL1V9N1.qxd.pdf
	0724-060-108-Sinapse_SUPL1V9N1.qxd.pdf

