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Editorial

Alexandre de Mendonca

Na sequéncia da reunido conjunta da Sociedade de Neurologia e da Sociedade de Neurocirurgia, em Maio
deste ano, no Algarve, e das vdrias iniciativas relacionadas, nomeadamente o conjunto memorével de confe-
réncias em dreas de interesse comuns a neurologistas e neurocirurgioes, e a publicacdo no ntimero da Sinapse
da Primavera de artigos sobre as histérias da Neurologia e da Neurocirurgia em Portugal, as Direc¢des acor-
daram em que a Sinapse seja a revista oficial das Sociedades de Neurologia e Neurocirurgia, além de continuar
a representar outras sociedades e organizacoes cientificas afins. Quero dar as boas as vindas aos colegas neu-
rocirurgioes que passam a integrar o Conselho Editorial.

Como Editor da Sinapse, considero que o alargamento da projeccao da revista é sempre importante, quer
seja na vertente temdtica, quer seja na abrangéncia de outros paises de lingua portuguesa, quer seja no reco-
nhecimento pela indexacdo em mais bases bibliograficas, mantendo sempre o principio da revisdo pelos
pares e o critério de elevada qualidade cientifica das publicagdes.

Fico, pois, aguardando que os colegas neurocirurgioes submetam os seus manuscritos a Sinapse.

Neste ntimero, além das importantes contribuicdes nas seccdes habituais, saliento a apresentacao que o
Professor José Ferro, membro do Conselho Cientifico da Sinapse desde a sua fundacao, fez no Simpésio
Presidencial, intitulado Management of Stroke, do congresso da European Neurological Society, no passado
meés de Junho, em Mildo. E para os neurologistas portugueses motivo de orgulho que Professor José Ferro
tenha sido escolhido para Presidente da European Neurological Society, e razao de esperanca que seja possi-
vel no futuro reunir os esforgcos das organiza¢des neurolégicas europeias para maior desenvolvimento e pro-
gresso da Neurologia. B

Correspondéncia:

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

1649-028 Lisboa
mendonca@fm.ul.pt
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Management of Stroke

José M Ferro

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

The Presidential Symposium at the 19" Meeting of the
European Neurological Society entitled “Management of
Stroke” will provide an update on prevention and treat-
ment of different types of stroke. Emphasis will be placed
on the processes of research that lead from molecular and
genetic advances to clinical trials and to the development
and implementation of guidelines, that can change current
practice and hopefully lead to better health outcomes.

Prof. Didier Leys (Professor of Neurology, University of
Lille, France) will review selected strategies that have
changed or will change our practice of stroke preven-
tion.Warfarin is more effective than aspirin at reducing
stroke. Risk stratification should be used to determine
whether patients should be given oral anticoagulation,
aspirin or nothing. Oral anticoagulation is more effective
in patients with atrial fibrillation who have one or more
risk factors, such as previous systemic embolism including
stroke, age over 75 years, high blood pressure or poor left
ventricular function. The WASPO and BAFTA trials showed
that warfarin was also safe and effective in older individu-
als. Clopidogrel and the combination of aspirin with
dipyridamole are slightly more effective than aspirin in
preventing vascular events. A direct comparison of clopi-
dogrel against aspirin plus dipyridamole found no signifi-
cant differences between the two strategies. Compared
with clopidogrel alone or with aspirin alone, the combina-
tion of aspirin and clopidogrel did not reduce the risk of
new vascular events and increased the risk of lifethreaten-
ing or major bleeding.

Trials of carotid surgery for asymptomatic carotid
stenosis have concluded that the absolute benefit of sur-
gery is small (approximately 1% per year). Only patients
with a high risk of stroke (men with stenosis of more than
80% and a life expectancy of more than 5 years) may ben-
efit from surgery in appropriate centres.

Carotid surgery reduces the risk of recurrent disabling
stroke in patients with severe (70-99%) symptomatic ipsi-
lateral internal carotid artery stenosis. Patients with less
severe ipsilateral carotid stenosis (50-69%) may also bene-
fit. Carotid surgery should be performed within 2 weeks

after the last cerebrovascular event. Older patients (>75
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years) without organ failure or serious cardiac dysfunction
also benefit from carotid surgery.

Several trials have compared surgery and stenting in
secondary stroke prevention, including the recent SPACE
and EVASS trials. A meta-analysis revealed a significantly
higher risk of any stroke and death within 30 days after
stenting. After the periprocedural period, few ipsilateral
strokes occurred with either procedure.

Prof. Michael Hennerici (Professor of Neurology,
Department of Neurology, Universitdtsklinikum Mannheim
UMM, University of Heidelberg, Germany) will talk on
“Expanding the opportunities for the treatment of acute
stroke”. Numerous randomised controlled trials attempting
to protect brain tissue in the penumbra of the ischaemic
core failed, whatever stages of the cascade of damage was
selected for neuroprotection. The concept of bench-to-bed-
side translation challenges our knowledge about the patho-
physiology of ischaemic brain injury. Research is needed to
extend the time-window of thrombolysis, to use new
thrombolytic compounds and innovative ways of applica-
tion, such as sonothrombolysis, hypothermia, or cerebral
blood flow augmentation. Acute stroke does not only cause
neurotoxic effects,but also produces necrosis of the com-
plex cellular system forming the blood-brain barrier and the
neurovascular unit. A better understanding of the mecha-
nisms of the blood-brain barrier and neurovascular unit
maintenance is a prerequisite to understanding its response
to focal cerebral ischaemia. The sequence of circulating
blood elements leading to inflammation and apoptosis are
important mechanisms to treat in delayed cerebral
ischaemia. Neuroinflammation aggravates blood-brain
barrier breakdown. Moreover, time-related responses to
ischaemic stimuli and cell degradation result in harmful
and harmless biological reactions, sometimes supporting
neuronal reorganisation and recovery (MMPs and TIMPs).
Understanding of these mechanisms may lead to new con-
cepts of support for endogenous neuroprotection and pre-
ventive measures to down-regulate ischaaemic damage by
increasing the ischaemic tolerance and stabilising the
blood-brain barrier. Regeneration and repair starting with-

in 72 hours after onset of ischaemia need to be investigated,
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Figure 1. CT angiography of a Figure 2. IV thrombolysis of a dural

intracranial aneurysm. sinus thrombosis.

also with regard to new vessel formation and repair. In his
presentation, Prof. Hennerici will concentrate on some of
these very complex conditions underlying acute stroke
ischaemia: revascularisation and reperfusion, neuroprotec-
tion and stroke pathobiology, inflammation and blood-
brain barrier response to focal ischaemia, recovery and
reorganisation, as well as on clinical and laboratorial exper-
imental models for a new translational stroke research.

Prof. Gabriel JE Rinkel (Head Cerebrovascular Unit,
University Medical Centre Utrecht, The Netherlands) will
address the topic of “Screening and management of
unruptured intracranial aneurysms”. Unruptured intracra-
nial aneurysms may give rise to subarachnoid haemor-
rhage and may warrant preventive intervention. Prof.
Rinkel will talk on the current data on the prevalence and
risk factors for aneurysms and on how to stratify their risk
of rupture. Available follow up studies have drawbacks, in
particular the limited length of follow up. The risk of pre-
ventive clipping or coiling of a unruptured aneurysm at
that time of diagnosis should be balanced against the risk
of death or disability from rupture of the untreated
aneurysm at some time later in life. In patients with rup-
tured aneurysms, coiling is the preferred option, if both
methods are feasible, although the durability of coiling in
the long term is a concern. Concerning patients with
unruptured aneurysms, we have to share our uncertain-
ties with the patients. In young patients with a normal life
expectancy, treatment is advised if the aneurysm is larger
than 5 or 6 mm and if it can be treated without increased
risk.The method of treatment is based on the site and con-
figuration of the aneurysm and parent and branching ves-
sels. In older patients it is pivotal to take into account
other diseases that influence life expectancy.

Prof. Rinkel will discuss thoroughly the pros and cons
and current indications of screening for aneurysms. He
will end his presentation with the contemporary status
and future directions of research in the genetics of
intracranial aneurysms. Future studies may benefit from

strict definitions of familial aneurysms, reduced pheno-
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typical heterogeneity taking into account age and other
risk factors and have sufficiently large numbers of
patients. Future studies should not only look for genetic
determinants of aneurysms, but also for genetic determi-
nants of rupture of aneurysms.

José M Ferro (Department of Neurology, Hospital de
Santa Maria, University of Lisboa, Portugal) focuses on
recent advances and uncertain issues in the diagnosis and
treatment of dural sinus and cerebral vein thrombosis
(CVT), and how they are reflected in available guidelines.
Clinical presentation of CVT varies in different demograph-
ic groups (children, women, elderly).Worldwide, there is a
global variation of associated conditions and risk factors.
The current diagnosic standard for CVT consists of MR with
T2* sequences and angio-MR,but new MR modalities will
be necessary to increase our diagnostic ability of this condi-
tion, given the limitations of the current screening methods
(CT, D-dimers, transcranial Doppler). New prothrombotic
mutations and other biomarkers should be identified, in
patients with CVT of unknown cause and in those where
CVT can herald a systemic disease. The prognosis of CVT
can now be stratified using the validated CVT risk score. The
efficacy and safety of aggressive interventions for the treat-
ment of acute CVT (local IV thrombolysis, hemicraniecto-
my) will be evaluated in planned trials and registries.

Considering the current enormous burden of stroke in
Europe and its predicted increase in future years due to the
ageing of the European population,we look forward to a
large audience for the “Management of Stroke” Presidential
symposium of 19" Meeting of the European Neurological
Society. H

Correspondéncia:

José M Ferro

Servigo de Neurologia,
Hospital de Santa Maria,
Universidade de Lisboa,
Avenida Professor Egas Moniz,
1649-028 LISBOA, Portugal
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Epilepsia Reflexa & Agua Quente
Hot water reflex epilepsy

Maria José Cdlix', Fitima Santos®

1-Interna Complementar de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia e Espinho; 2-Neuropediatra, Centro Hospitalar de Vila

Nova de Gaia e Espinho.

Introducao

Epilepsia por dgua quente é uma Epilepsia Reflexa, preci-
pitada pela associagcao dos estimulos tactil e térmico conse-
quente a um banho com 4gua quente.

Referida sobretudo na India, esta epilepsia é mais rara na
Europa. Ocorre em criancas com idades compreendidas entre
0s 6 meses e 0s 2 anos, podendo também surgir na adolescén-
cia e na idade adulta.

Caso clinico

O caso clinico reporta a uma criancga de 15 meses e do sexo
masculino. Aos 13 meses apresentou um episddio de convul-
sdo febril simples ao qual se seguiram varios episddios paro-
xisticos, compativeis com crises ténico-clénicas generaliza-
das, que ocorriam durante o banho. Nao foi instituido trata-
mento farmacoldgico, verificando-se evolucao favordvel com
pequenas alteracdes na rotina do banho, nomeadamente a
diminuicao da temperatura da 4gua e o modo de verter a 4gua
sobre a cabeca.

Concluséo

Apesar de ser facilmente diagnosticavel e com prognéstico
favoravel, o desconhecimento da Epilepsia Reflexa a Agua
Quente por parte dos Pediatras pode levar a um atraso no
diagnostico e a angustia dos pais.

Palavras-chave: epilepsia; reflexa; d4gua quente; banho;
convulsao; crianga.
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Introduction

Hot water epilepsy is a Reflex Epilepsy precipitated by the
association of tactile and thermal stimuli consequent to a
bath with hot water.

Mentioned mainly in India, this epilepsy is not so common
in Europe. It occurs in children at an age between 6 months
and 2 years, but it also appears in youth and adulthood.

Clinical case

The clinical case reports a 15-month-male. At 13 months
had an episode of simple febrile convulsion which was follo-
wed by several paroxysmal episodes, compatible with tonic-
clonic generalized seizures that occurred during the bath. No
pharmacologic treatment was introduced. The child presen-
ted a good evolution only by changing the bath procedure,
such as decreasing the temperature of the water and changing
the way of pouring water over the head.

Conclusion
Although being easily diagnosed and with good prognosis,
Hot Water Epilepsy ignorance can delay the diagnosis by

Paediatricians creating anxiety in the parents.

Key-words: epilepsy; reflex; hot water; bath; seizure; child.
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Introducgao

Apesar da maioria das Epilepsias ocorrerem esponta-
neamente, cerca de 5% dos casos sao despertados pela
presenca de um estimulo externo ou, mais raramente, por
um processo mental interno *?, Ao exigirem um estimu-
lo sensorial especifico precipitante designam-se como
Epilepsias Reflexas (ER). Estas, descritas ha muito tempo,
integram um grupo diverso de Sindromes Epilépticos
Reflexos, classificadas consoante o estimulo que os des-
perta e ndo segundo o tipo de crise 2.

A epilepsia por dgua quente, caso particular das ER, é
precipitada por um estimulo sensorial externo, tactil e tér-
mico, provocado pelo banho com dgua quente "*?,

Este artigo descreve um caso clinico de Epilepsia
Reflexa a Agua Quente (ERAQ) numa crianca de 15 meses.

Até a data, ndo foi encontrada referéncia bibliogréfica
de casos semelhantes no nosso pais, possivelmente por
ser uma entidade pouco conhecida e, consequentemente,

sub-diagnosticada.

Caso clinico

Crianca do sexo masculino, de 15 meses de idade, com
desenvolvimento psicomotor adequado a idade. Histéria
familiar de uma tia materna com epilepsia de inicio na
infancia.

Referéncia a episddio anterior de convulsao febril sim-
ples ocorrido aos 13 meses. Desde essa altura, descri¢ao
de varios episddios de lentificacido motora, hipotonia e
cianose, com posterior perda da consciéncia e, por vezes,
movimentos ténico-clénicos generalizados, alguns segun-
dos ap6s colocacao de dgua quente sobre a cabeca e com
duracgdo de 2 a 3 minutos. Estes epis6dios cediam com a
introducao de diazepam rectal.

Perante este quadro a crianga é levada ao Servico de
Urgéncia (SU) onde é inicialmente desvalorizado.

Contudo, dada a persisténcia dos epis6dios recorre
novamente ao SU onde foi provocada e registada em video
uma crise convulsiva alguns segundos ap6s a colocagao de
dgua quente na cabeca. Foi realizado um electroencefalo-
grama (EEG) p6s-ictal que nao revelou qualquer alteragao.
Ainda no SU e nas mesmas condicdes, a crianca tomou um
banho de dgua fria nao se visualizando qualquer alteracao
do estado de consciéncia nem movimento paroxistico.

Nao foi instituido qualquer tratamento farmacolégico,
tendo-se conseguido a evic¢do das crises com a redugdo
da temperatura e do método do banho.

Ao longo do tempo foi aumentada gradualmente a tem-
peratura da dgua conseguindo-se atingir um limiar em

que ndo se registavam crises.
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Dois anos apés a ocorréncia, a crianga apresenta um
desenvolvimento psicomotor adequado para a idade, com
exame neuroldgico normal, sem novas crises convulsivas e

sem necessidade de medicacao anti-epiléptica (AE).

Discussao

Desde o primeiro relato de ER, em 1945 por Allen, tém
sido descritos novos casos, contabilizando-se actualmen-
te mais de 700 que, apesar de dispersos por todo o mundo,
se registam em cerca de 90% no sul da India Y. Em con-
traste, esta forma de epilepsia poucas vezes é descrita na
Europa 9 e noutras partes do mundo, sendo a sua inci-
déncia e prevaléncia desconhecidas ".

As razdes apontadas para esta discrepancia sdo os
rituais de banho adoptados no sul da India que consistem
na colocacgdo, sobre a cabecga, de 4gua quente que pode
atingir temperaturas de 40 a 50°C 759, No entanto, num
estadio mais avancado, 5 a 10% dos pacientes chegam a ter
crises durante o banho mesmo sem lavagem da cabeca ..

Admite-se, ainda, a existéncia de influéncias genéticas
dada a presenca de histéria familiar de ER em 7 a 18% dos
casos |4,5,7,8].

Opostamente, a escassez de casos descritos nos paises
ocidentais deve-se, provavelmente, a um subdiagnéstico
decorrente do desconhecimento por parte dos Pediatras e
Médicos de Familia e da exigéncia de um diagndstico dife-
rencial com outras entidades, como crise vagal, convulsdao
febril e urticaria aquagénica . A evidéncia desta realidade
no caso clinico apresentado constata-se na primeira

recorréncia ao SU na qual o episédio foi desvalorizado.

Num estudo realizado na India constataram-se antece-
dentes de convulsoes febris em 11 a 27% dos pacientes
com ERAQ. No entanto, esta associacao nao foi evidente

7, Efectivamente, mesmo

noutras partes do mundo
Satishchandra relata, noutro estudo, antecedentes de con-
vulsoes febris em apenas 7% dos casos, o que é semelhan-

te ao valor verificado na populagao geral .

A fisiopatologia desta forma singular de ER nao estd,
ainda, claramente estabelecida apontando-se diferentes
hipéteses. Embora habitualmente denominada “Hot Water
Epilepsy” alguns autores preferem o termo “Bath Epilepsy”
uma vez que parece haver uma combinacao de varios fac-
tores no desencadear do estimulo: o modo de aplicagao da
4gua e de contacto cutaneo, a exposi¢ao de certas partes do
corpo (particularmente a cabeca, a face e o pescoco), a
duracdo do banho e o modo como termina , a tempera-
tura da 4gua e a estimulacdo de dreas corticais especificas.
Portanto, na base da ERAQ estd presente um estimulo tac-

til complexo "',
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Este estimulo tactil complexo parece ser mais impor-
tante do que a simples alteracdo térmica que ocorre nas
estruturas internas. A corroborar esta afirmacao temos o
facto de, por um lado, a crise ter inicio geralmente pouco
tempo ap6s o contacto com a dgua (entre 30 segundos e 3
minutos) e, por outro, esta s6 ser induzida por temperatu-
ras entre 37°C e 48°C, coincidente com a resposta fisiol6gi-
ca dos termorreceptores da pele, cuja actividade esta dimi-
nuida a temperaturas diferentes . Acresce que estes epi-
sédios ndo sao descritos em locais com elevadas tempera-
turas (como saunas, furnas ou onde se verifique a aplica-
¢do de ar quente na cabeca) em que hd apenas um estimu-
lo térmico, sendo, no entanto, relatados episdédios de ERAQ
com temperaturas moderadas .

Além destes factores parece, contudo, admitir-se a
implicagao de factores genéticos que determinam uma

alteracdo na termorregulacao craniana.

A ERAQ pode apresentar-se por crises parciais comple-
xas, com lentificacdo motora, “olhar perdido”, “sensacao
de medo”, discurso incoerente, alucinacoes visuais e audi-
tivas com automatismos complexos, hipotonia, cianose e
perda da consciéncia, alguns segundos ap6s imersao em
4gua quente ®”¥. Pode, também, ser ténico-clonica gene-
ralizada desde o inicio (em 1/3 dos casos) ou secundaria-
mente a uma crise parcial complexa ®, o que se verificou
no nosso caso, sobretudo quando ocorria um maior envol-
vimento da cabeca ou um banho mais prolongado.

Evidencia-se que as criancas com ERAQ apresentam
frequentemente um exame neurolgico normal ®' e, como
afirmam varios autores, a auséncia de alteragdes estrutu-
rais nos estudos de imagem aponta para alteracdes de

natureza funcional "',

Diferentes estudos consideram as histérias clinicas dos
pacientes como critério essencial de diagnéstico ' dada a
dificuldade em realizar um EEG ictal. Porém, tratando-se
de uma ER o diagnéstico, por definicao, deveria basear-se

na presenca de alteracdes electroencefalograficas ictais.

A ERAQ é conhecida por ser uma forma benigna e auto-
limitada de epilepsia. Uma precaucao essencial consiste

14 paseando-se o trata-

em evitar o factor estimulante
mento na alteracao do banho, diminuindo a temperatura
da dgua e o modo como este se processa, conseguindo-se,
assim, a evicgdo das crises #*17,

O tratamento com AE estd indicado, apenas, quando se
revela ineficaz o controlo ap6s adopcao das medidas ante-

riormente citadas ou quando estas estdo associadas a
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outras formas de epilepsia nao reflexa "9,

Satishchandra desenvolveu um método de profilaxia
intermitente com benzodiazepinas (5-10mg oral de cloba-
zam) 1,5 a 2 horas antes do banho com lavagem da cabe-
¢a, sobretudo em pacientes que mantém crises em banhos
regulares "',

Apesar de apresentarem um prognostico favoravel, 16 a
38% dos pacientes continuam a ter crises convulsivas em

banhos regulares e evoluem para epilepsia nao reflexa

espontanea 7.

Concluséao

A ERAQ é uma forma de ER benigna e auto-limitada, rara-
mente descrita na Europa **'. Apesar de ser facilmente diag-
nosticdvel e com progndstico favordvel, o desconhecimento
por parte dos Pediatras e Médicos Assistentes pode levar a
um atraso no diagnostico e a angustia dos pais. Pensa-se que
asua incidéncia esteja subestimada dada a possivel confusao
com as convulsdes febris e as sincopes vagais.

Pretende-se alertar para a existéncia de ER, nomeada-
mente a ERAQ, diagnéstico que deve ser considerado em
determinados quadros clinicos, permitindo o seu reco-
nhecimento e registo.

Apesar de ser uma ER, o diagnéstico definitivo através

do EEG ictal torna-se impraticdvel.
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Novos Valores Normativos do Mini-Mental State Examination
New Normative Values of Mini-Mental State Examination

Joana Morgado, Claudia Susana Rocha, Carolina Maruta, Manuela Guerreiro, Isabel Pavao Martins
Laboratério de Estudos de Linguagem, UNIC, IMM, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

Introducao

O Mini-Mental State Examination é um dos instrumentos
mais utilizados no rastreio de défice cognitivo. Em Portugal,
os valores normativos deste teste foram estabelecidos ha
cerca de vinte anos, podendo ja ndo estar adaptados a popu-
lagdo actual.

Objectivos
Determinar valores normativos do Mini-Mental State
Examination numa amostra populacional contemporénea.

Metodologia

O Mini-Mental State Examination foi aplicado a 411 uten-
tes de centros de satide com idade igual ou superior a 50 anos,
auténomos em actividades de vida didria e sem histdria de
doenca no sistema nervoso central. O desempenho foi anali-
sado segundo trés grupos de literacia (0 a 2 anos, 3 a 6 e igual
ou superior a 7).

Resultados

A literacia revelou-se o principal determinante da pontua-
cao total do teste. A influéncia da idade na pontuagao foi
baixa, embora significativa. As pontuacdes médias do teste
foram de 25,16 + 2,16 para 0 a 2 anos de literacia, 27,82 + 1,78
para 3 a 6 anos e 29,05 + 1,11 para literacia igual ou superior a
7 anos. Os valores operacionais de “corte” segundo o 5° per-
centil foram de 22 para 0 a 2 anos de literacia, 24 para 3 a 6
anos e 27 para literacia igual ou superior a 7 anos.

Concluséo
O presente estudo propoe novos valores normativos para a
avaliacdo com o Mini-Mental State Examination, particular-

mente em individuos residentes numa area metropolitana.

Palavras-chave: declinio cognitivo, deméncia.
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Introduction

The Mini-Mental State Examination is the most common-
ly used instrument for screening cognitive function. The
Portuguese norms of this test were established twenty years
ago, so they could be no longer adapted to the present popu-
lation.

Objectives
Define Mini-Mental State Examination norms in the cur-
rent Portuguese sample.

Method

The Mini-Mental State Examination was applied to 411
patients followed in general practitioners clinics with more
than 50 years of age, autonomous in daily living activities and
without history of central nervous system disease. Their per-
formance was analyzed by three literacy groups (0 to 2 years, 3
to 6 years and more than 6 years).

Results

The literacy showed to be the major influence in the total
score of the test. Although subject age also influences signifi-
cantly the test score, its effect was weak. Mean Mini-Mental
State Examination score were 25.16 + 2.16 for 0 to 2 years of lit-
eracy, 27.82 + 1.78 for 3 to 6 years and 29.05 + 1.11 for more
than 6 years. Operational cut-off values according to the fifth
percentile were 22 for 0 to 2 years of literacy, 24 for 3 to 6 years
of literacy and 27 for more than 6 years of literacy.

Conclusion
The present study proposes new normative values for
Mini-Mental State Examination evaluation to be applied in

adults of a metropolitan area.

Key Words: cognitive decline, dementia.
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Introducgao

O Mini-Mental State Examination (MMSE) é um dos
instrumentos mais utilizados no rastreio de declinio cog-
nitivo em estudos epidemiolégicos, assim como na avalia-
¢do global das fungdes cognitivas em ambiente clinico e
de investigagdo . A pontua¢do do MMSE é influenciada
por varidveis demogréficas, diminuindo com a idade e
com a menor escolaridade sem influéncia significativa do
género *'?, E, pois, fundamental conhecer o desempenho
da populacao saudével neste teste, em funcao da idade e
da escolaridade, estabelecendo valores normativos. Estes
permitem reduzir o erro de classificar como patolégico o
desempenho de um individuo saudavel com menor esco-
laridade ou maior idade e, pelo contrério, permitem iden-
tificar correctamente como patolégico o desempenho de
um individuo com maior escolaridade ou capacidade
intelectual que, apesar dos valores normais nos testes,
apresenta declinio cognitivo. Vérios estudos internacio-
nais, transversais e longitudinais, estabeleceram valores
normativos para o MMSE ajustados a idade e/ou a escola-
ridade *#'¥. Em Portugal, foi publicado em 1994 o estudo
de adaptacao da traducao do MMSE por Guerreiro et al, no
qual foram determinados valores de “corte” para detecgdo
de défice cognitivo, que tém sido utilizados desde a sua
publicacao (15 pontos em individuos analfabetos, 22 para
1 a 11 anos de literacia e 27 para literacia superior a 11
anos) 21,

A afericao do MMSE a populacao portuguesa foi publi-
cada hd quinze anos e a colheita dos dados para o estudo
realizada hé cerca de vinte. Sabe-se que o funcionamento
do cérebro humano e, portanto, o desempenho em testes
cognitivos, dependem da interaccao de factores genéticos
e ambientais, sdo influenciados pela aprendizagem de cer-
tas capacidades, como a escrita e a leitura, sendo as fun-
¢des cognitivas estimuladas e ampliadas pela educagao e
acesso ao conhecimento #***, Nos ultimos vinte anos, os
factores culturais alteraram-se. Houve um acesso mais
amplo a educacao, uma evoluc¢do a nivel social e econémi-
ca e também dos cuidados de satide e nutri¢do. Assim, os
actuais idosos portugueses sio diferentes dos das gera-
¢Oes anteriores, apresentam um maior nivel de instrugao
e, como consequéncia, podem exibir um melhor desem-

2425 Um exemplo

penho em provas neuropsicolégicas
deste fenémeno é a bem documentada melhoria de
desempenho de criangas nas escalas de Inteligéncia de
Wechsler ao longo do tempo, na qual uma geragao apre-

N

senta um QI superior a geracdo precedente

. Daqui
advém a importancia de rever os testes neuropsicolégicos,
actualizar os valores normativos, para que estejam adap-

tados a populacao a que se aplicam.
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Assim, os objectivos deste trabalho consistem na avalia-
¢ao do desempenho no MMSE de uma amostra populacio-
nal contemporanea adulta portuguesa. Nomeadamente,
avaliar o efeito da idade e literacia na pontuagdo do MMSE;
analisar as propriedades psicométricas do MMSE e seus
subtestes; e estabelecer valores operacionais de “corte”

actualizados.

Metodologia
Participantes

A amostra do presente estudo foi constituida pelos
participantes do projecto “Cognicao e Envelhecimento —
Dados normativos numa amostra populacional portugue-
sa’, em curso no Laboratério de Estudos de Linguagem do
Centro de Estudos Egas Moniz, sendo constituida por
utentes de centros de satide da drea Metropolitana de
Lisboa (centro de satide de Lapa, Alcantara, Benfica, Sete
Rios, Oeiras, Barreiro, Lavradio e Moita). A inclusdo neste
estudo requeria os seguintes critérios: idade igual ou
superior a 50 anos, portugués como lingua materna, dese-
jo e disponibilidade para participar no estudo. Como cri-
térios de exclus@o considerava-se: histéria de lesdo no sis-
tema nervoso central (acidente vascular cerebral, epilep-
sia ou traumatismo cranio-encefélico com perda de cons-
ciéncia), atraso geral do desenvolvimento cognitivo,
demeéncia suspeita ou diagnosticada, perturbacdes psi-
quidtricas (depressdo major ou esquizofrenia), neoplasia
ou outra doenca sistémica grave e ndo controlada, infec-
¢do por virus da imunodeficiéncia humana / sindrome de
imunodeficiéncia adquirida, toxicodependéncia e alcoo-
lismo, sendo esta informacdo fornecida pelo Médico de
Clinica Geral. Assim, a amostra do presente estudo é cons-
tituida por utentes consecutivos que respeitavam os crité-
rios de inclusdo e exclusdo daquele projecto, incluindo os
que foram analisados com o MMSE, mas ndo tiveram dis-
ponibilidade para o estudo completo.

O processo de amostragem foi probabilistico estratifi-
cado por idade e escolaridade, para que a representacao
dos varios grupos etdrios e educacionais estivesse asse-
gurada. Desta forma, foi criada uma grelha com quatro
grupos de idade (cada grupo corresponde a uma década,
desde a quinta até a oitava ou acima dela) e 3 grupos de
escolaridade (dos 0 aos 2 anos, 3 a 6 e igual ou superior a
7 anos de escolaridade), que se tentaram preencher de

forma equilibrada.

Material
O estudo “Cognicdo e Envelhecimento” inclui uma
bateria neuropsicolégica constituida por vdrios instru-

mentos, além do MMSE, nomeadamente, escalas para ava-
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liar a presenca de sintomatologia depressiva (Escala de
Depressédo Geridtrica) *” e a autonomia funcional (Escala

de Actividades Instrumentais de Vida Diaria) *®

|, 0s quais
ndo foram analisados no presente estudo. O MMSE avalia
as funcoes cognitivas de forma global, é um teste de fécil
aplicacao e requer cerca de 5 a 10 minutos, sendo o tempo
de execucdo ndo cronometrado. Apresenta 30 questdes
divididas em seis dominios cognitivos: Orientacdo — 5 itens
de orientacdo temporal e 5 de orientacdo espacial;
Retencdo — sdo referidas trés palavras (‘Péra, Gato, Bola')
que o examinando repete de seguida; Atenc¢ao e Célculo - o
individuo tem de realizar cinco subtraccoes sucessivas de
trés valores ao ntimero trinta; Evocacao — o examinando
tem de evocar as trés palavras atrds repetidas; Linguagem —
constituida por dois itens de Nomeacao (Lapis e Relégio),
um de Repeti¢do de uma frase (‘O rato roeu a rolha)), trés
de Compreensao de ordem verbal (‘Pegar numa folha com
amao direita, dobrar ao meio e colocar em cima da mesa’),
um de Compreensao de ordem escrita (‘Feche os olhos’),
um de Escrita espontdnea de uma frase; Habilidade
Construtiva (cépia de uma imagem constituida por dois
pentédgonos intersectados em dois lados, pontua-se com
um ponto se os dez angulos estdo presentes e os poligonos
intersectados de modo a que essa intersec¢ao forme um
quadrado). Cada item do teste é pontuado com 0 ou 1 valor
e a pontuacao total varia entre 0 e 30 valores, correspon-
dendo este tltimo ao melhor desempenho. Foi administra-
da a versdao do MMSE adaptado a populacao portuguesa e
as instrugdes para a pontuacao foram as das publicagdes

de Folstein et al e de Guerreiro et al "2,

Planificacao e procedimentos

Trata-se de um estudo observacional e transversal. A
selec;do da amostra para o projecto “Cognicdo e
Envelhecimento” decorreu entre Marco de 2006 e
Novembro de 2008. Os participantes foram referenciados
pelos respectivos Médicos de Clinica Geral dos centros de
satide ja especificados. Os utentes com factores de inclusao
e sem factores de exclusao eram avaliados, no préprio cen-
tro de saude, por psicélogos com experiéncia na aplicagdao
de instrumentos neuropsicoldgicos.

Foram assegurados o consentimento informado e a
confidencialidade dos dados. O projecto onde se insere
este estudo foi aprovado pela Comissdo de FEtica da
Faculdade de Medicina de Lisboa e pela Comissao

Nacional de Protecc¢do de Dados.
Andlise de dados

A andlise estatistica foi realizada através do programa

Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), versao 16.0.

Sinapse

Antes de iniciar a andlise, excluiram-se os outliers através da
eliminacdo dos sujeitos com pontuacdao de MMSE inferior
ao percentil 2,5. Foram excluidos nove sujeitos (6 do sexo
feminino; 3 do sexo masculino), os quais apresentavam uma
idade média de 72,89 (+6,39), com uma variabilidade entre
67 e 83, e 4,11 (+4,51) anos para a média de escolaridade,
com uma variabilidade entre 0 e 12 anos, sendo apenas trés
casos analfabetos. A média de pontuacao no MMSE nestes
sujeitos foi de 18,56 (+2,60), variando entre 14 e 21 pontos.
Pretendeu-se, assim, excluir os participantes com declinio
cognitivo ou deméncia, que nao tivessem sido detectados na
avaliacdo clinica. A varidvel dependente do estudo corres-
ponde a pontuacao total e por subtestes do MMSE e as varid-
veis independentes sao o género, idade e a literacia.
Aplicaram-se, maioritariamente, testes paramétricos
(teste t-student para amostras independentes, teste one-
way ANOVA), que requerem a utilizacdo de varidveis
quantitativas, a existéncia de homogeneidade de varian-
cias e exigem que a variavel dependente tenha uma distri-
bui¢do normal. No entanto, estes testes sao robustos a vio-
lacao do pressuposto da normalidade em amostras de
grande dimensdo, aplicando-se o teorema de limite cen-
tral, isto é, em amostras de grande dimensao (superior a
30) a distribuicao da média amostral é satisfatoriamente
aproximada a normal #*%. Realizaram-se também testes
de regressdo linear e de correlacdo de Pearson. Tendo em
conta a existéncia de varidveis com comportamento ordi-
nal (pontuacao dos subtestes do MMSE), foram aplicados

alguns testes ndo-paramétricos (correlagao de Spearman).

Resultados

A Tabela I apresenta a caracterizacao da amostra cons-
tituida por 411 individuos. Nao foi encontrada diferenca
estatistica significativa entre a média de idade por género
(=-1,372, p=0,171), segundo teste t-student para amostras
independentes. No entanto, a média de literacia no géne-
ro masculino foi significativamente mais elevada que no
feminino, em cerca de 1,3 anos (= -2,818, p=0,005).

A pontuacao total do MMSE apresenta uma média de
28,05+1,93 valores. A distribui¢do desta pontuac¢do apre-

senta um enviesamento negativo (Skewness= -1,269) e

Tabela I. Caracterizagdao da amostra

Amostra (N=411)

Género (F:M) (269:142)

Idade média (DP) [variabilidade] 66,67 (8,67) [50-92]

Literacia média (DP) [variabilidade] 6,48 (4,28) [0-17]

MMSE média (DP) [variabilidade] 28,05 (1,93) [22-30]

Nota: N = Numero de participantes, F = Feminino, M =
Masculino, DP = desvio-padrao.
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ndo é normal (teste Kolmogorov-Smirnov de normalida-
de, p<0,001).

A fidelidade foi determinada pelo método split-halfno
teste e subtestes e pela consisténcia interna. Estabeleceu-
se também a relacao item-total entre subtestes e pontua-
¢do total do teste.

O método split-half consiste em correlacionar entre si
as metades dos subtestes do MMSE. Assim, definimos a
Orientacgdo 1 (5 itens da Orientacao Temporal), Orientagdo
2 (5 itens da Orientacao Espacial), Retencdo 1 (itens Péra e
Gato), Retencao 2 (item Bola), Atencao e Calculo 1 (itens
27 e 24), Atencdo e Célculo 2 (itens 21, 18 e 15), Evocacao 1
(itens Péra e Gato), Evocagdo 2 (item Bola), Nomeagao 1
(item Lapis), Nomeacdo 2 (item Rel6gio), Compreensao 1
(itens Pegar e Dobrar), Compreensao 2 (item Pousar),
MMSE 1 (Orientacdo 1, Retencdo 1, Aten¢do e Célculo 1,
Evocacdo 1, Compreensdo 1, Nomeacao 1, Escrita), MMSE
2 (Orientacao 2, Retengdo 2, Atenc¢do e Calculo 2, Evocagado
2, Compreensao 2, Nomeacdo 2, Repeti¢cdo, Leitura e
Habilidade Construtiva). Os subtestes Repeticao, Leitura e
Habilidade Construtiva ndo foram divididos uma vez que
sdo pontuados com um Unico valor e a Nomeagao 1 e 2
nao foi correlacionada porque ninguém falhou neste sub-
teste. Verificou-se que as metades dos subtestes Reten¢ao
e Atencdo e Cdlculo sdo as que melhor se correlacionam
entre si, e as metades dos subtestes Orientacao e Atengao
e Cdlculo sdo as que tém melhor correlagdo com a pon-
tuacdo total do teste. A correlagdo entre as metades do
MMSE e a pontuacao total € forte e a correlacdo das duas
metades entre si ¢ moderada (Tabela II). A consisténcia
interna do MMSE apresenta um valor moderado (o de
Cronbach=0,464).

Na relacdo item-total, os subtestes de Evocacao
(rho=0,58), Atencao e Célculo (rho=0,57) e Linguagem

(rho=0,56) foram os que melhor se correlacionaram com a

pontuacao total e o subteste de Retencdo (rho=0,13) apre-

sentou a menor correlagéo.

Através da andlise de regressao linear, verificou-se uma
importante influéncia da literacia ($=0,393, ¢=8,25,
p<0,001) e, em menor grau, um efeito negativo da idade
(= -0,204, = -4,22, p<0,001) na pontuacdo final do teste,
mas nao do género (B= 0,086, t=1,79, p=0,074). De facto, a
pontuacao total apresentou uma correlagio moderada
com a literacia (r=0,488, p<0,001) e fraca com a idade (r= -
0,312, p<0,001). Repetindo a andlise de regressdo para
cada um dos subtestes constituintes do MMSE, verificou-
se o mesmo efeito significativo da escolaridade e da idade

na pontuacao de cada um dos subtestes.

Dado o maior efeito da literacia na pontuagdo total do
MMSE, escolheu-se esta varidvel para organizar a distri-
buicao da pontuacao e estabelecer valores de “corte”. Pela
andlise visual da distribuicdo da pontuacdo pelos anos de
literacia (Figura 1) e tendo em conta a organizacdao do
ensino portugués, optou-se por fazer uma divisao de acor-
do com trés grupos de literacia (0-2 anos, 3-6 anos e =7
anos). Os individuos com 0 a 2 anos de literacia nao tive-
ram uma aprendizagem formal da leitura e da escrita, ou
tiveram uma exposi¢do minima, sendo alguns capazes de
escrever o nome, mas a maioria nao tem hébitos de leitu-
ra e escrita. No grupo seguinte, incluem-se os individuos
que completaram o 1° e 2° ciclo escolar, sabem ler e escre-
ver. E o terceiro grupo, provavelmente, apresenta a escrita
e aleitura bem automatizadas, atingindo o “tecto” da pon-
tuacdo do MMSE. Na andlise de variancia, One-Way
ANOVA, confirmou-se que esta divisao é adequada [F(2,
408) =95,401, p<0,001] e no teste pos-hoc de Tukey verifi-
cou-se que as médias da pontuacao dos trés grupos diferi-
ram significativamente entre si em todas as comparacoes
(p<0,001).

Tabela Il. Correlacao de Pearson entre as divisoes dos subtestes, as divisoes do MMSE e a pontuacao total do MMSE

Orientacdol | Retencdol |At.Célculol | Evocagdol | Compreensiol | MMSE1 | MMSE2 |MMSE Total

Orientacdo2 r=0,198 - - - - r=0,237 r=0,545 r=0,465
Retencao2 - r=0,498 — - — r=0,138 r=0,124 r=0,185
At.Calculo2 - - r=0,411 - - r=0,311 r=0,616 r=0,545
Evocacao2 - - - r=0,175 - r=0,180 r=0,574 r=0,445
Compreensao2 - - - - r=0,302 r=0,102 r=0,076 1=0,092
MMSE1 r=0,596 r=0,211 r=0,578 r=0,506 r=0,347 - r=0,449 r=0,844
MMSE2 r=0,231 r=0,076 r=0,362 r=0,109 r=0,175 r=0,449 - r=0,857
MMSE Total r=0,475 r=0,156 r=0,558 r=0,355 r=0,304 r=0,844 r=0,857 -

Nota: Os valores a negrito representam diferenca estatistica significativa (p<0,05).
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Figura 1. Distribui¢ao da pontuagao total do MMSE por anos de litera-
cia em diagrama de extremos e quartis (box-plot), com representagao
do 1° quartil (percentil 25), 2° quartil (mediana), 3° quartil (percentil 75)
e maior e menor valores que nao sao outliers de cada grupo de literacia.

Nota: Os circulos representam os outliers [valores 1,5 vezes
superiores a soma do 3° quartil com a amplitude interquarti-
lica (diferenca do 3° quartil pelo 1° quartil) ou 1,5 vezes infe-
riores a diferenca do 1° quartil com a amplitude interquartili-
ca]. Os asteriscos representam os extremos [valores 3 vezes
superiores a soma do 3° quartil com a amplitude interquarti-
lica ou 3 vezes inferiores a diferenca do 1° quartil com a ampli-
tude interquartilica].

Desta forma, apresentam-se os valores de “corte” ope-
racionais (1,5 desvio-padrdo abaixo da média e 5° percen-
til) na tabela III, considerando duas possiveis divisdes da
literacia: a que propomos e a previamente utilizada (anal-
fabetos, 1-11 e >11 anos). A tabela IV demonstra as médias
do teste e respectivos desvios-padrao calculados por idade

em décadas para cada grupo da literacia.

Discusséao

O MMSE constitui uma bateria breve para avaliacdao
global das funcdes cognitivas muito usada internacional-
mente. Funciona como teste de rastreio, sendo necessdria
uma posterior avaliagdo detalhada para estabelecer con-
clusdes definitivas. Este instrumento ja foi alvo de varios
estudos sobre caracteristicas psicométricas e valores nor-
mativos 351,

O MMSE apresentou uma boa fidelidade no presente
trabalho. Os vdrios subtestes avaliam diferentes dominios
cognitivos, por isso, esta heterogeneidade pode explicar o
moderado valor de consisténcia interna encontrado. As

correlagoes do método split-half foram semelhantes as

Tabela I1l. Média, valor 1,5 desvio-padrao abaixo da média e 5° percentil da pontuacdo total do MMSE segundo duas divisoes de

literacia (0-2, 3-6 e =7 anos; e analfabetos, 1-11 e >11 anos)

Literacia MMSE Literacia MMSE
N | Média (DP) | Média-1,5DP Py N | Média (DP) | Média-1,5DP | Pj
0-2 38 25,16 (2,16) 21,92 22,00 analfabetos 22 24,77 (2,18) 21,50 22,00
3-6 214 27,82 (1,78) 25,14 24,00 1-11 333 28,06 (1,78) 25,39 24,00
=7 159 29,05 (1,11) 27,39 27,00 >11 56 29,27 (1,04) 27,72 26,85

Nota: N = Ntimero de participantes, DP = desvio-padrao, P5 = 5° percentil.

Tabela IV. Médias e desvios-padrdo da pontuacgdo total do
MMSE por idade (50-59, 60-69, 70-79, =80 anos) e literacia
(0-2, 3-6 e =7 anos)

MMSE
Idade Literacia
N Média (DP)

0-2 anos 1 29,00 (-)
50-59 anos 3-6 anos 36 27,83 (1,96)
=7 anos 48 29,44 (0,82)
0-2 anos 10 25,40 (1,96)
60-69 anos 3-6 anos 90 28,02 (1,74)
=7 anos 74 29,03 (1,03)
0-2 anos 20 24,70 (2,25)
70-79 anos 3-6 anos 71 27,70 (1,68)
>7 anos 27 28,74 (1,38)
0-2 anos 7 25,57 (1,90)
=80 anos 3-6 anos 17 27,18 (2,04)
=7 anos 10 28,20 (1,40)

Nota: N = Ntuimero de participantes, DP = desvio-padrao.

Sinapse

encontradas por Guerreiro ef al, excepto na correlacao das
duas metades do MMSE em que o nosso coeficiente foi
inferior ao valor 0,71 do antigo estudo. Na relagado item-
total, demonstrou-se que os subtestes Evocacao, Atencao
e Calculo e Linguagem foram os que melhor se correlacio-
naram com a pontuagdo total do teste, provavelmente
porque sdo os que mais contribuem para a pontuagdo
final. Em Guerreiro et al, para além dos subtestes Atencdo
e Calculo e Linguagem, também o subteste Orientacao se
correlacionou fortemente com a pontuacao total do teste.

A influéncia das varidveis idade e literacia na pontua-
¢do total do MMSE encontra-se bem documentada *'%,
Individuos com maior escolaridade ou menor idade apre-
sentam pontuacdes mais elevadas, existindo maior varia-
bilidade na pontua¢do dos grupos etdarios mais idosos e

dos grupos menos escolarizados #'®

I. No presente traba-
lho, a literacia apresentou um efeito moderado na pontua-

¢ao do teste, sendo mais importante que o da idade (fraco)
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ou do género (ndo significativo), tal como no estudo de
Guerreiro et al.

A definicado de valores normativos adquire extrema
importancia nos testes neuropsicolégicos, permitindo
estabelecer uma interpretacdo correcta do desempenho de
um individuo no teste. Inimeros estudos internacionais
estabeleceram valores normativos para este instrumento,
através de critérios operacionais como o 5° percentil, 10°
percentil, 1,5 desvio-padrao abaixo da média e/ou segun-
do critérios clinicos, manejando valores de sensibilidade e
especificidade "*'¥. A maioria desses trabalhos apresenta
os valores normativos adaptados a escolaridade e/ou a
idade. Numa pesquisa numa base de dados electrénica
(Medline) com a palavra-chave “MMSE” compreendendo
o periodo entre 1975 e 2009, encontramos artigos que apre-
sentavam valores normativos explicitos e cujos resultados
podem ser consultados na Tabela V 18911141,

Apesar da variedade de publicagoes sobre valores nor-
mativos do MMSE, parece existir um consenso em utilizar
o valor de “corte” 23/24 de Folstein et al na seleccdo de
individuos para estudos internacionais . A nivel nacio-
nal, os valores normativos estabelecidos por Guerreiro et
alforam obtidos a partir de uma amostra avaliada ha cerca
de vinte anos, através do valor 1,5 desvio-padrao abaixo da
meédia com posterior validacdo clinica e de acordo com a

literacia 9%

I. Desde a sua publicacio, estes valores sdo
aplicados em Portugal para fins clinicos e de investigacao.
Ao longo do tempo, as geragdes sdo expostas a diferentes
estimulos ambientais, que influenciam a organizacao
cerebral e as fungdes cognitivas e, consequentemente, o
desempenho em testes cognitivos. Desta forma, estes
valores poderdo ja ndo estar actualizados para a popula-
¢ao actual, revelando-se inferiores aos valores de “corte”
calculados no presente trabalho quando analisados

segundo a mesma divisao de literacia.

Tabela V. Valores normativos do MMSE em estudos internacionais

O presente estudo apresenta algumas limitacdes que
passamos a enumerar. A amostra do presente trabalho
tem uma dimensao significativa, mas nao se distribui uni-
formente nos grupos de literacia, compreendendo alguns
grupos pouco numerosos. Para estabelecer valores nor-
mativos, a existéncia de uma amostra populacional com-
provadamente sauddvel seria ideal, o que se torna dificil
dada a variedade de patologias que surgem no idoso.
Tendo em conta a presenca de factores cardiovasculares e
a toma de medicamentos que podem afectar o desempe-
nho cognitivo, ndo podemos considerar que a amostra é
sauddvel, nem podemos negar a presenca de individuos
com ligeiro défice cognitivo, embora a exclusao de outliers
tenha reduzido esta limitacdo. Foram excluidos da amos-
tra total casos com valores extremos, inferiores ao percen-
til 2,5, facto que poderia penalizar particularmente os
individuos de baixa escolaridade, enviesando os resulta-
dos. Contudo, a populagao excluida inclui sujeitos de
vdrios niveis de escolaridade. Consideramos esta analise
importante por assegurar a exclusao de possiveis casos de
deterioracao cognitiva. Nao se pode inferir que a amostra
seja representativa da populacdo Portuguesa, mas sim
representativa da populacdo que frequenta centros de
satide da area Metropolitana de Lisboa. Parece-nos, pois,
muito importante a realizacao futura de estudos idénticos
noutras populacdes, tendo em consideracio as diferencas
existentes entre as regioes urbanas e rurais.

Este trabalho revela que é importante actualizar os valo-
res normativos de testes neuropsicolégicos. Estabelecemos
valores de “corte” actuais para 0o MMSE segundo o 5° per-
centil, critério operacional que se revelou mais conserva-
dor, a partir de uma amostra referenciada pelo respectivo
médico de Clinica Geral. Os valores encontrados sao supe-
riores aos anteriormente utilizados para cada grupo de lite-

racia (quer de acordo com a divisdo anteriormente utiliza-

Folstein et al EUA 1975 J Psychiatr Res Valor de corte 23/24.

Crum et al EUA 1993 JAMA Valores normativos segundo P5 por grupos de idade e literacia.

O’Bryant etal |EUA 2008 Arch Neurol Valor de corte 26/27 (= 16 anos literacia).

Manubens et al |Espanha |1998 Neurologia Valores normativos segundo P, por grupos de idade: 24 (70-74 anos), 22 (75-79

anos), 22 (80-84 anos), 19 (85-89 anos) e 17 (90-91 anos); e de literacia: 13 (analfabe-
tos), 20 (estudos primdrios), 22 (bacharelato elementar) e 24 (bacharelato superior).

Lobo et al Espanha 1999 Medicina Clinica Valores normativos segundo P, por grupos de idade e literacia.
(Barcelona)
Bertolucci et al | Brasil 1994 Arq Neuropsiq Valor de corte 13/14 (0 anos literacia), 18/19 (1-8 anos literacia) e 26/27 (> 8 anos
literacia).
Almeida etal |Brasil 1998 Arq Neuropsiq Valor de corte 19/20 (sem literacia) e 23/24 (com literacia).

Sri Lanka |2009 Int J Geriatr

Psychiatry

Silva et al

Valor de corte 19 (<5 anos literacia) e 24 (>5 anos literacia).

Nota: P5 = 5° percentil, P, = 10° percentil.
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da quer de acordo com esta nova classificagao da literacia).
Salienta-se que estes valores nao distinguem individuos
com declinio cognitivo de individuos saudéveis, apenas
identificam sujeitos que apresentam um desempenho
muito inferior & média, contudo, constituem referéncias
Uteis para a seleccao de amostras populacionais para estu-
dos. Os valores deverdo ser reavaliados em outras popula-
¢des e torna-se necessdrio o célculo da sensibilidade e
especificidade para as diversas patologias neuroldgicas, de
forma a determinar o seu papel no rastreio de défice cog-
nitivo.

Concluindo, propdem-se os seguintes valores opera-
cionais de “corte” do MMSE para a populacao portuguesa
actual: 22 para literacia de 0 a 2 anos, 24 para literacia de 3

a 6 anos e 27 para literacia igual ou superior a 7 anos. B
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Esclerose Multipla e Apoio Social: Uma revisdo sistematica
Multiple Sclerosis and Social Support: A systematic review
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Introducao

A Esclerose Mdiltipla provoca incapacidades fisicas, como a
fadiga, a incontinéncia, a dor, altera¢cdes da motricidade e da
sensibilidade. Estas incapacidades afectam a qualidade de
vida do doente no dominio psicolégico e social. Estudos sobre
o apoio social colocam em evidéncia a sua relacdo com o
bem-estar fisico e psicolégico tornando-se um factor de dimi-
nuicao da sintomatologia depressiva, de diminui¢do do isola-
mento e melhoria da qualidade de vida dos doentes. O objec-
tivo deste estudo € avaliar o efeito do apoio social na qualida-
de de vida dos doentes com EM.

Material e métodos

Efectuamos uma pesquisa na base de dados PubMed, deli-
mitada entre 1998 e 2008, usando-se como estratégia de pes-
quisa os seguintes termos para extrac¢do dos «abstracts» e
seleccao dos estudos: Social support AND Social network AND
Social relationships AND (Multiple sclerosis OR quality of life
OR depression OR strain OR caregivers support). Foram extrai-
dos 186 estudos e seleccionados 21 para anadlise final.

Resultados

Apenas n=9/21 estudos referem uma relacao entre o apoio
social, ou pelo menos algumas das suas dimensoes e qualida-
de de vida. Dois estudos (n=2/21) colocam em evidéncia asso-
ciacOes estatisticamente significativas entre o apoio social e a
qualidade de vida.

Conclusdes

O nimero de estudos encontrados sobre a importancia do
apoio social na EM é reduzido. Contudo, os seus resultados
permitem afirmar que apoio social tem um efeito positivo na
qualidade de vida dos doentes com EM.

Palavras-chave: Esclerose multipla, apoio social, qualida-
de de vida.
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Introduction

Multiple Sclerosis cause disabilities, such as fatigue, incon-
tinence, pain, changes in mobility and sensibility. These dis-
abilities affect the quality of life, in particular on the psycho-
logical and social domains. Social support is related to physi-
cal and psychological well-being, and may contribute to
reduce depressive symptoms and isolation, and improve the
quality of life. The aim of this study is to evaluate the effect of
the social support in the patient’s quality of life.

Methods

A search was done in the database PubMed, delimited
between 1998 and 2008, using as research strategy to extract
“abstracts” and selection studies following this terms: Social
support AND Social network AND relationships AND
(Multiple sclerosis OR quality of life OR depression OR strain
OR caregivers support). We obtained 186 studies and selected
21 for analysis.

Results

Almost half of the studies (n=9/21) concentrated on the
analysis of the patient’s quality of life and only mentioned the
relation with the social support. However, n=2/21 studies
showed an association between the social support and quali-
ty of life.

Conclusions

The number of studies that examined the effect of social
support in patients with multiple sclerosis was small.
However, the results suggest that social support has a positive
effect on the quality of life of patients with multiple sclerosis.

Key Words: Multiple sclerosis, social support, quality of
life.
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Introducgao

O aparecimento de uma doenca crénica, como a
Esclerose Multipla (EM), arrasta consigo consequéncias
psicossociais complexas que, na perspectiva de Constanca
Patl e Anténio Fonseca ', sdo habitualmente caracteriza-
das pela restricao, pelo isolamento social, pela desvalori-
zacao do EU, para além do doente se considerar, frequen-
temente, uma sobrecarga para os outros.

Viver com uma doenga crénica implica persistir em
tentativas de reconstrucao da proépria vida envolvendo
estratégias de reaccdo aos sintomas, as consequéncias
percebidas da doenca, procurando um ajustamento no
ambito das relacdes sociais. Este ajustamento deve ser
compreendido no contexto da situacdo social do doente
que, para além das suas competéncias, contém a sua rede
de relacdes sociais na qual circula o apoio social necessa-
rio que, afinal, serd, de certa maneira um trunfo social
para a sua qualidade de vida.

Actualmente, o debate sobre o impacto dos recursos
psicossociais sobre a satide, foca basicamente duas ver-
tentes. De um lado hé os que defendem que o apoio social
tem um efeito buffer' perante circunstancias de stress
podendo moderar o impacto dos acontecimentos de vida
negativos ®. Por outro lado héd os que defendem que o
apoio social melhora o bem-estar e a satiide de forma inde-
pendente do nivel de stress, fazendo parte de todos os pro-
cessos de vida e ndo apenas em situagdes de tensdao
(main-effect) ®. Estas perspectivas consideram as dimen-
soes de apoio social como varidveis antecedentes ou
simultaneas (modelo de efeito directo ou main-effect) ou
como varidveis mediadoras de efeito na relagdao entre o
stress e a doenca (modelo do efeito buffer) ®.

Quanto as suas dimensdes operativas, Chronister J. @
refere-se ao apoio social como o grau com que as relagoes
interpessoais correspondem a determinadas fungées de
apoio material, afectivo, emocional, de informacéo e de
interaccao social positiva. O apoio material refere-se ao
acesso aos recursos materiais como, por exemplo, ajuda
em dinheiro, alimentacdo e vestudrio. O apoio afectivo
envolve expressoes de amor e afeicdo. O apoio emocional
estd ligado a empatia, carinho, confianga, estima, escuta.
O apoio de informacdo refere-se as informacgdes que
podem ser usadas para lidar com problemas e é medido
através do acesso das pessoas a aconselhamentos, suges-
toes, orientacoes e informacdes. E, finalmente, a interac-
¢ao social positiva que se refere a disponibilidade de pes-

soas com quem se divertir e relaxar. E possivel encontrar

na literatura outras definicdes de apoio social, contudo,
nao divergem substancialmente da proposta apresentada
que nos parece mais funcional para a interpretacao da rea-
lidade relacionada com uma doenca crénica como é o
caso da EM.

A EM é uma doenca desmielinizante, crénica, do siste-
ma nervoso central ®*” com uma maior incidéncia entre
0s 25 e os 35 anos ® 0 que a torna uma causa importante
de incapacidade entre os jovens adultos ®%” com efeitos
na sua qualidade de vida. Esta doenca provoca incapaci-
dades fisicas muito frequentes, como fadiga, incontinén-
cia, dor, alteracbes da motricidade e da sensibilidade ©. As
perdas progressivas de capacidades fisicas relacionadas
com as formas clinicas da doenca (surto-remissao, prima-
ria progressiva e secunddria progressiva) e com a sua evo-
lug@o no tempo, compromete a capacidade do doente rea-
lizar actividades rotineiras, como a higiene pessoal e as
actividades instrumentais da vida didria conduzindo a
uma dependéncia de outros ®. Cerca de 60% dos doentes
apresenta algum tipo de incapacidade, 82% fadiga, 55%
paraparésia, 47% ataxia, 49% disfuncao vesical e 33% dis-
funcdo intestinal ©. Muitos doentes isolam-se devido a
incontinéncia porque sentem vergonha de serem desco-
bertos no grupo de amizades e devido as barreiras arqui-
tecténicas que os impedem de sair de casa para irem ao
centro de sauide, bancos, correios, entre outros servigos,
publicos ou privados.

Os doentes com EM apresentam taxas elevadas de sin-
tomatologia depressiva que se situam entre os 15,2% @,
20% " e 0s 44% "V, frequentemente associadas a diminui-
¢do ou auséncia de relacdes sociais, estas, por sua vez,
relacionadas com o isolamento social "*'". A sintomatolo-
gia depressiva estd, também, associada ao aumento e gra-
vidade das incapacidades fisicas, a duracdo da doenca, a
idade, aos baixos niveis escolares, as desvantagens sociais,
ao stress, a fadiga fisica, a fadiga cognitiva, as reaccoes
emocionais ®'” e a falta de apoio social “*.

A EM afecta a qualidade de vida do doente e da sua
familia nos seus diferentes dominios, quer seja pelos
aspectos sintomatoldgicos, como por exemplo a dor, ou
pelas dificuldades motoras, pelos aspectos psicolégicos,
como por exemplo a emocgao, o afecto, a sexualidade, a
auto-estima e pelos aspectos sociais tais como o relacio-
namento familiar e conjugal, trabalho, amizades e o apoio
social. Assim, a qualidade de vida dos doentes com EM

12)

estd relacionada com o nivel de escolaridade "%, com o

emprego "?, com o casamento ¥, com o estatuto econo-

1) A palavra inglesa buffer é traduzida para portugués como mola para amortecer um choque ou embate. Contudo, o sentido mais
comum e frequente nos textos sobre satde é equivalente a palavra portuguesa tampdo. Tendo em consideragao esta dificulda-

de de traducdo, vamos usar a palavra na lingua original.
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mico "?, com as disfun¢des sexuais ', com a sobrecarga
do prestador informal de cuidados ™ e com apoio social
recebido (12,13,14,15,16).

Assim, a presenca ou auséncia do apoio social enquan-
to mecanismo buffer entre a doenca e a qualidade de vida
justifica a realizacdo de um estudo de revisao da literatura
cujo objectivo é determinar a associacdo entre o apoio

social e a qualidade de vida dos doentes com EM.

Material e Métodos

Efectuamos um estudo de revisdo com base numa pes-
quisa na PubMed, no periodo entre 1998 e 2008, utilizando
os seguintes termos: «multiple sclerosis», and «social sup-
port», «social network», «social relationship», or «quality of
lifer, «depression», «strain», «caregivers support». Foi feita a
avaliagdo critica dos estudos, que foram seleccionados
com base nos seguintes critérios:

De inclusdo:

1. Estudos que avaliem o efeito do apoio social na qua-
lidade de vida dos doentes com Esclerose Multipla e
na dos seus cuidadores informais;

2. Estudos que avaliem o efeito do apoio social na sin-
tomatologia depressiva do doentes com Esclerose
Muiltipla e na dos seus cuidadores informais;

3. Estudos escritos em lingua inglesa.

De exclusao:

1. Estudos cujos resultados tenham tido dupla publicagao;

2. Estudos de revisao;

3. Estudos que avaliem o efeito do apoio social noutros

doentes.

Tabela I. Participantes

Estratégias usadas na identificacdo dos estudos

Foram extraidos 186 estudos, tendo sido excluidos
nesta fase todos aqueles escritos noutras linguas que nao
a inglesa e os estudos de revisdo ou de meta-andlise. No
total foram excluidos 18 estudos, dos quais 2 em lingua
croata, 3 em lingua alema, 1 em lingua japonesa, 1 em lin-
gua francesa, 1 em lingua russa e 10 eram estudos de revi-
sdo ou meta-andlise. Ficaram para andlise numa segunda
fase 168 estudos, tendo sido excluidos da anélise 147 «abs-
tracts», dos quais 89 foram duplamente publicados e 58
relacionavam o suporte social com outras doencas créni-
cas. Restaram 21 estudos na seleccdo que foram sujeitos a
uma revisao final.

Nesta revisao, os estudos foram comparados tendo em
conta as categorias: O ano de realizacao do estudo, o pais,
os objectivos do estudo, os participantes, o tamanho da

amostra, o tipo de estudo, as escalas usadas, os resultados.

Resultados

Os estudos analisados foram publicados entre 2003 e
2008. A proporcao de participantes oscilou entre os 15,0%
€ 05 96,4%. Contudo, n=14/21 estudos nao especificaram a
proporc¢ao dos participantes (Tabela I).

Relativamente a seleccao da amostra, n=9/21 estudos
seleccionaram-na numa base hospitalar, 4/21 estudos
seleccionaram-na numa base populacional e 8/21 nao
indicaram a forma de selec¢ao da amostra (Tabela I).

Os estudos analisados foram realizados maioritaria-
mente em paises europeus n=9/21, nos Estados Unidos
5/21 e na Austrélia 4/21 (Tabela I).

Primeiro Autor (Ano) Proporcdo de participantes* Seleccdo da amostra Amostra
Twork S. (2007) 44,8% Base populacional, Alemanha 1089
Pakenham K. (2007) 29,0% Base populacional, Australia 1570
Boeije H. (2003) Nao especificada Nao especificada, Holanda 17
Pakenham K. (2007) Nao especificada Base populacional, Australia 464
Alshubaili A. (2007) 99,4% Base hospitalar, Kuwait, 169
Spain L. (2007) Nao especificada Base hospitalar, Austrélia 580
Kikuchi H. (2007) Nao especificada Base hospitalar, Japao 20
Ryan K. (2007) Nao especificada Nao especificada, EUA 74
O’Brian K. (1998) Nao especificada Nao especificada, EUA 61
Montel S. (2007) Nao especificada Nao especificada, EUA 135
Beiske A. (2007) Nao especificada Nao especificada, Noruega 562
Johansson S. (2007) Nao especificada Base hospitalar, Suécia 219
Forbes A. (2007) 42,0% Base populacional, Inglaterra 2001-2002 445
McKeown L. (2004) Nao especificada Nao especificada, Irlanda do Norte 16
Finlayson M. (2004) Nao especificada Nao especificada, EUA 27
Fong T. (2006) Nao especificada Nao especificada, EUA 27
Chaya S. (2005) 96,4% Base hospitalar, Israel, 2001 85
Brown R. (2006) 84,9% Base hospitalar. Austrélia 101
Lode K. (2007) Nao especificada Base hospitalar, Noruega, 1998-2000 86
Gottberg k. (2006) 15,0% Base hospitalar, Suécia 2129
Catald M. (2008) Nao especificada Base hospitalar, Espanha 42

* Relativamente a amostra seleccionada.
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Tabela Il. Tipo de estudos e resultados

Primeiro Autor (Ano) |Tipo de estudo |Escalas Forma de EM Resultados
Boeije H. (2003) Observacional Entrevista Nao doentes (cuidadores) |O apoio familiar estd associado a reciprocidade.
Pakenham K. (2007) Observacional Caregiving Tasks MS | Ndo doentes (cuidadores) |A maioria dos cuidadores é composta pelas
Scale esposas (79%).
Ryan K. (2007) Observacional Subjective Wel-Being | Nao especificada O apoio social percebido tem efeito positivo na
(entrevista) Self-Report saide geral dos doentes.

O’ Brian K. (1998) Observacional Entrevistas estrutu-

(entrevista) radas

Nao doentes (cuidadores)

O apoio social percebido tem efeito positivo na
vida dos cuidadores.

Forbes A. (2007) Observacional Questionario estru-

(Questiondrio) turado

Nao especificada

Os doentes tém baixa satisfacao com o apoio
social (19%).

Finlayson M. (2004) Observacional Entrevistas estrutu-

Nao especificada

O apoio social beneficia a qualidade de vida.

radas
Fong T. (2006) Fenomenoldgico | Entrevistas estrutu- |Nao especificada O apoio social depende de negociagao de forte
(Entrevista) radas com as entidades oficiais.
Chaya S. (2005) Observacional SF-36 Nao especificada Associacao entre apoio social e qualidade de
vida (0,37** P*< 0,001).
Lode K. (2007) Observacional Coping Styles Scale |Nao especificada Associagao entre a percepcao da qualidade da

informacao e apoio social (0,27* p=0,024).

* Correlacgao; ** Regressao.

O tamanho das amostras dos 21 estudos analisados
oscilou entre os 16 e 1.089 doentes e/ou cuidadores
(Tabela I).

Em nenhum dos estudos foram usadas escalas para
medir o apoio social. O apoio social foi avaliado com
recurso a questiondrios e entrevistas.

Apenas, n=9/21 estudos referem uma relacdo entre o
apoio social, ou pelo menos algumas das suas dimensoes
e qualidade de vida e n=2/21 apresentam resultados esta-

tisticamente significativos para esse efeito (Tabela II).

Discusséao

Os resultados dos estudos analisados revelam que o
apoio social tem uma funcdo importante nas diferentes
dimensodes da qualidade de vida dos doentes com EM. A
variabilidade dos resultados estd relacionada com diver-
sos factores que podem ter influenciado a qualidade e a
comparabilidade dos estudos sobre o efeito do apoio
social na qualidade de vida dos doentes com EM e que
destacamos:

—Incongruéncia na definicao de qualidade de vida e

apoio social;

— Diferentes critérios de seleccdo dos participantes e

diferentes medidas de resultado.

No que se refere aos conceitos de qualidade de vida e
de apoio social verificamos que as dimensdes destes con-
ceitos sao utilizadas de forma diversa.

A definicdo de qualidade de vida apresenta algumas
dificuldades de conceptualizagdo, contudo, hd ja algum
consenso relativo as dimensoes a incluir na sua avaliacao,
tais como a funcao fisica e desempenho, vitalidade, per-

cepcao de dor, percepcdo de estado de satde, funcao psi-
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quica e emocional e funcdo social. Apesar disso, a qualida-
de de vida é uma varidvel de resultado analisada com fre-
quéncia nos estudos sobre doengas crénicas.

A definicdo de apoio social apresenta idéntica dificul-
dade de conceptualizagdo uma vez que raramente sao
analisadas, de forma sistemadtica, a sua dimensao mate-
rial, afectiva, emocional, informacional e relacional. E
uma variavel de resultado pouco utilizada nos estudos
sobre doencas crénicas. A sua polissemia conceptual est3,
também, relacionada com os diferentes termos que sdo
utilizados para designar o apoio social, nomeadamente
«social support», «social network», «social relationship» e
«caregivers support» o que torna dificil a sua sistematiza-
¢do sendo que, mesmo assim, se torna premente fazé-la.

Encontramos critérios diferentes na recolha dos dados
estatisticos e diferentes desenhos de investigacdo. Estas
diferengas podem, também, introduzir variabilidade nos
resultados. O facto de a maioria dos estudos nao especifi-
car a proporcao de participantes, a forma de recrutamen-
to e ndo discriminarem as diferentes formas de EM, torna
dificil distinguir o efeito do apoio social e saber se este
apresenta uma distribuicdo regular pelos doentes com
diferentes formas de manifestacdo da EM. A maioria das
populacdes que deram origem as amostras é de Paises
Nordicos e Anglo-Saxénicos (n=16/21). As restantes apare-
cem repartidas por Espanha, Israel, Japao, Kuwait e
Alemanha (n=5/21). De facto, isto aponta para a impor-
tancia que a investigagdo sobre o efeito do apoio social na
qualidade de vida tem nestes paises, revelando, também, a
dificuldade de construgdo do conceito e a sua adaptagao
as diferentes realidades sociais e culturais (Tabela I).

Na avaliacdo do apoio social foram utilizadas catego-
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rias sociais, tais como, presenca ou auséncia de cuidador
informal, ter ou ndo ter apoio domicilidrio ou outro tipo
de servico social, tornando dificil a comparagao dos resul-
tados e a medicao do efeito protector do apoio social. O
facto de ndo terem sido usadas escalas estard relacionado
com a dificuldade de delimitacao conceptual do apoio
social enquanto varidvel de resultado (Tabela II).

Os resultados sobre o efeito do apoio social na qualida-
de de vida dos doentes com EM apontam para um cres-
cente interesse dos investigadores na andlise dos seus
impactos na qualidade de vida e na eficdcia dos tratamen-
tos, apesar das imprecisoes decorrentes da falta de medi-
das para o avaliar. Apesar destas limitacGes verificamos
que dois estudos (n=2/21) colocam em evidéncia associa-
¢oes estatisticamente significativas entre as dimensoes do
apoio social estudadas e a qualidade de vida dos doentes,
funcionando como efeito buffer entre esta e as conse-
quéncias fisicas e psiquicas da EM, reforcando a teoria do
efeito positivo do apoio social para os doentes e para os
seus cuidadores (Tabela II). As dificuldades apontadas na
conceptualizacdo do apoio social e sua medi¢ao condicio-
na os resultados dos estudos (n=9/21) que se ficam, na
maioria, por referéncias sobre a associacdo perceptivel
entre o apoio social e a qualidade de vida.

Estes resultados, embora com uma expressdo numeérica
baixa, corroboram os resultados encontrados na literatura
13141516 que referem uma associacdo entre o tipo de apoio
social recebido e uma melhor qualidade de vida do doen-
te e do seu cuidador, permitindo afirmar que o apoio
social é, para os doentes, um factor de diminuicao do iso-

lamento social e de melhoria da sua qualidade de vida.

Conclusdes

O ntimero de estudos encontrados que referem ou ana-
lisam a importancia do apoio social na EM é reduzido
n=21/186.

Contudo, dois destes estudos (n=2/21) apresentam
associacoes estatisticamente significativas entre o apoio
social e a qualidade de vida dos doentes com EM.

Os estudos sobre os efeitos do apoio social no quotidia-
no dos doentes com EM tém merecido um interesse redu-
zido por parte dos investigadores. Por isso, este trabalho é
um contributo inicial para um estudo prospectivo em
curso, que pretende apontar pistas para um melhor
conhecimento dos efeitos do apoio social na melhoria da

qualidade de vida dos doentes com EM. B
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Introducao

Neste trabalho de revisao os autores sintetizam os aspectos
mais importantes do tema Sono e Patologia Neuromuscular.
Em particular, salientam que em muitas destas doencgas nas
quais ocorre envolvimento respiratério o sono é um periodo
particularmente critico onde o risco de descompensacao €
maior.

Objectivos
Rever o tema Sono e Patologia Neuromuscular de uma
forma sistematizada.

Desenvolvimento

Ap6s uma breve Introducao o texto fica esquematizado nos
seguintes capitulos: controlo da respiracao; disttrbios da res-
piracdo; avaliacdo da funcao respiratdria; alteracoes do estu-
do do sono na patologia neuromuscular; doengas neuromus-
culares e conclusoes.

Conclusdes
Conclui-se pela relevancia deste tema e pela importancia

de obter um melhor conhecimento nesta area.

Palavras-chave: Doengas neuromusculares; Sono; Provas
respiratorias.

Sinapse

Introduction

We review the subject Sleep and Neuromuscular Disorders
in order to emphasize the most relevant aspects. In particular,
we mention that sleep can be considered a stress period in
neuromuscular disorders with an increased risk of respiratory
disturbance.

Aims
To present a structured review on the subject Sleep and
Neuromuscular Disorders.

Sections

We structured the text as follows: Introduction; Respiratory
control; Respiratory complications; Respiratory function
tests; Sleep abnormalities in neuromuscular disorders;
Neuromuscular disorders; Conclusions.

Conclusions
The implication of sleep in neuromuscular disorders is of

crucial importance and deserves a better attention.

Key Words: Neuromuscular disorders; Sleep; Respiratory
tests.
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| - Introdugao

O sono é uma actividade reparadora para o organismo.
Contudo, muitos doentes com patologia neuromuscular
tém receio de dormir. Este receio pode parecer um contra-
senso mas, de facto, assiste-se geralmente a um agrava-
mento, durante o sono, dos problemas respiratérios que
afecta com frequéncia os doentes com esta patologia.'?
Por outro lado, as primeiras manifestacdes de dificuldade
respiratdria nas doengas neuromusculares podem ocorrer
precocemente durante o sono.? Assim, o estudo do sono
pode ser compreendido como um verdadeiro teste de
esforco para avaliar a fun¢do respiratéria na patologia
neuromuscular.

Para percebermos as alteracoes que ocorrem durante o
sono nas doengas neuromusculares é necessario atender-
mos a conceitos fundamentais do controlo da respiragcao
em geral, evoluindo para as caracteristica proprias deste
controlo durante o sono. Dada a heterogeneidade das
doencas neuromusculares é também relevante o estudo

das caracteristicas especificas de algumas delas.

Il - O controlo da respiracdo

A - Controlo Cortical

A respiragao é entendida como um acto automdtico,
nao-voluntdrio. Contudo, podemos voluntariamente alte-
rar a frequéncia e a amplitude dos movimentos respirat6-
rios em actividades como o falar e o cantar. Este controlo
estd dependente de um centro respiratério cortical, que
recebe aferéncias das dreas pré-motora e suplementar
motora.** Trata-se de uma via monossindptica de condu-
¢ao rdpida, constituida por um primeiro e um segundo
neurénios motores, o que facilmente pode ser percebido
por estudos de estimulagdo magnética transcraniana.’
Este método estimula de forma preferencial, trans-sinap-
ticamente, a via cortico-espinhal monossindptica. Através
dele é possivel obter uma resposta motora do diafragma,
pela excitacao dos neurénios motores localizados na sua
area cortical de representacdo. Outros métodos que per-
mitem atestar a existéncia de uma via voluntaria do con-
trolo ventilatério sdo os métodos de neuro-imagem, como
aTomografia de Emissdo de Positroes (PET)® e a ressonan-
cia magnética nuclear (RMN) funcional.” Em varios destes
estudos confirma-se a presenca de hiperactivacao de
dreas como o cortex primario motor, as dreas pré-motora
e suplementar motora, assim como de outras regioes,

nomeadamente ao nivel do lobo parietal.
B - Controlo Metabélico — Centro Respiratério

Quando o controlo volicional do individuo diminui ou

desaparece, como acontece durante o sono, a respiracao
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fica assegurada por um sistema de controlo involuntério,
automadtico, cuja resposta se adequa a estimulos periféri-
cos, principalmente metabdlicos mas também mecénicos.
Localizados nos seios carotideos e no arco aértico, os qui-
mioreceptores periféricos sdo particularmente sensiveis a
alteracoes da pressdo parcial de oxigénico no sangue
(PO:), mas também a alteracoes da pressdo parcial de di6-
xido de carbono (PCO:), do pH e da perfusdo.** Os qui-
mioreceptores centrais, localizados ao nivel do bulbo
raquidiano, sdo especialmente sensiveis a alteracdes do
PCO: e do pH. Deste modo, a diminuicao da PO:, o aumen-
to da PCO;, a diminuicao do pH e a hipoperfusao consti-
tuem os estimulos geradores da necessidade de uma ade-
quagio do ritmo ventilat6rio.** O mesmo sucede relativa-
mente a alteragdes da distensibilidade tordcica (nomeada-
mente a sua expansao excessiva), detectadas pelos meca-
norreceptores localizados ao nivel da caixa tordcica.*'

O centro respiratdrio que assegura, de forma automati-
ca, a ritmicidade ventilatéria localiza-se no bulbo raqui-
diano e recebe as aferéncias provenientes dos quimiore-
ceptores periféricos e centrais.>® E constituido por duas
porcdes —uma ventral e lateral e a outra dorsal e mediana.
A porcao latero-ventral constitui o ntcleo respiratério
ventral. Este nicleo estd na proximidade do ntcleo ambi-
guo, o qual recebe as aferéncias dos nervos glosso-farin-
geo e pneumogastrico, que conduzem a informacao peri-
férica dos corpusculos localizados, respectivamente, nos
seios carotideos e no arco aértico. Na realidade, o ntcleo
respiratério ventral tem uma organizacdo complexa em
sub-ntcleos, dos quais o Pré-Botzinger assume um papel
de destaque. Assume-se que possa ser o gerador do ritmo
respiratdrio, possivel pelas caracteristicas de membrana
destes neurdnios, em particular pela evolucao do poten-
cial de membrana ao longo do tempo. O nucleo respirat6-
rio dorsal (que corresponde a porcdo dorso-mediana)
recebe informacao do nicleo lateral, tendo também célu-
las especializadas na interpretagdo dos valores de CO: e de
pH do liquor que contacta com aquelas células.
Certamente que deste nicleo partem fibras eferentes que
influenciam os neurénios do nticleo ventral. Do nticleo
dorsal, ou deste e do nucleo ventral, tem origem o feixe
motor reticulo-espinhal. Trata-se de uma via oligossinap-
tica, de conducao mais lenta, com trajecto no cordao ante-
rior da medula, que contacta com o nticleo do nervo fréni-
co, responsével pela contrac¢do do diafragma.>*"

De notar ainda a existéncia de um centro pontico a que
chegam as aferéncias provenientes dos mecanorrecepto-
res tordcicos mas cuja importancia é, provavelmente,
diminuta. Acredita-se que este centro tenha um papel de

“refinamento” do ritmo respirat6rio.*"
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A figura 1 representa, esquematicamente, o controlo

acima descrito.

Tronco cerebral Centro pontico

Centro respiratério bulbar

Nucleo respiratorio dorsal Nucleo respiratorio ventral

(dorso-mediano)  y (ventro-lateral)
Quimior centrais
1PCO;, | pH g Nicleo Niicleo
| lateral ambiguo

/[\/ Nervo glossofaringeo
Nervo pneumogastric
Feixe Quimioreceptores periféricos

ren’culo-i]s/pin hal

Nicleo do nervo frénico

v

Nervo frénico

Seios carotideos

Arco adrtico 1 PO,

1PCO,, |pH

Medula

hipoperfus

Figura 1. Controlo Metabdlico da Respiragao

C - Inspiracao

A inspiracdo é um processo sempre activo, na depen-
déncia dos musculos inspiratérios, dos quais o diafragma
é o musculo preponderante. Este musculo estriado esque-
lético, extenso, apresenta uma configuragdo peculiar,
sendo constituido por uma porgao central, fibrosa — o cen-
tro frénico, e uma complexa porcao periférica, muscular.
Esta dltima é formada por uma porc¢do crural, pouco
extensa, com caracteristicas particularmente insercionais
(sobre os corpos vertebrais de L1-L2/3), enquanto que a
sua extensa porcdo costal tem importantes caracteristicas
funcionais ' O diafragma recebe a sua inervacéo bilateral
pelo nervo frénico, apresentando dois tipos de contracgao,
uma contracgdo ténica - relevante para a postura, e uma
contraccao fésica - responsavel pela eficdcia inspiratéria.
Contudo, a forca de contraccdo diafragmaética ndo é cons-
tante, adequando-se a intensidade da actividade requeri-
da, segundo uma economia muscular. A pressao transdia-
fragmdtica maxima (Pdi méx) registada durante a respira-
¢ao espontanea corresponde apenas a 12% da forca de
contrac¢ao diafragmética maxima (pelo recurso apenas a
fibras musculares de tipo I), mas assegurando cerca de
75% da alteracdo do volume torécico ocorrido. Os valores
de Pdi max sobem para 50% durante a oclusao total das
vias aérias superiores (VAS), como acontece durante a rea-
lizagcdo das provas de funcgdo respiratéria (PFR). Apenas
durante a tosse e o vomito é que a Pdi max corresponde a
100% da capacidade contrictil do diafragma.**'' A con-
traccdo do diafragma é responsdvel pelo abaixamento do
centro frénico, condicionando o achatamento do diafrag-
ma, com consequente aumento do volume tordcico (ros-

tro-caudal), diminuicdo da pressao intratordcica e aumen-
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to progressivo da pressao intra-abdominal. Pelo relaxa-
mento progressivo da musculatura ventro-lateral da sua
parede, o abdémen faz procidéncia, actuando sinergica-
mente com o diafragma. Durante a respiracdo esponta-
nea, o diafragma desloca-se cerca de 1,5 cm, valor que
pode atingir os 6-10 cm para esforgos méaximos.>'"'?

Os musculos intercostais externos sao, tal como o dia-
fragma, musculos inspiratérios.” Apresentam uma dispo-
sicdo caracteristica, com orientacdo ventro-rostral tendo
uma acc¢ao mais notéria ao nivel da porcao dorso-rostral
da caixa toracica. A contracgdo destes musculos durante a
inspiragao, e ainda da por¢ao ventro-rostral dos musculos
intercostais internos, é responsével pela elevacdo das cos-
telas, com consequente aumento do volume toracico."

E provavel que durante a respiracio em repouso na
posicao de sentado ou ortostdtica os musculos escalenos
(anterior, médio e posterior) sejam também activados.>"!
Para esforgos inspiratérios mais intensos assiste-se ainda
ao recrutamento da musculatura inspiratéria acessoria,
nomeadamente dos musculos esternocleidomastoideu,
trapézio e grande peitoral.>'' Estes musculos e os escale-
nos sdo capazes de manter uma ventilacdo adequada em

patologias que condicionem parésia diafragmaética.

D - Expiracao

A expiragdo é, durante a respiracdo espontanea, um
fenémeno passivo, pelo relaxamento da musculatura ins-
piratéria e por diminuicdo da compliance pulmonar.
Contudo, a expiracdo for¢ada é um fenémeno activo, pos-
sivel pelo recrutamento dos musculos expiratérios,
nomeadamente dos musculos intercostais internos e da
musculatura da parede ventro-lateral do abdémen."

Os musculos da parede ventro-lateral do abdémen tém
um papel importante durante a expiracdo activa. Esta
acgao é particularmente relevante quando pretendemos
tossir ou espirrar, em que € necessario um fluxo expirato-
rio de 40 L/ min. A geracdo deste fluxo é possivel pelo
aumento da pressdo intra-abdominal resultante da con-
traccao dos musculos referidos, com consequente subida
do diafragma e aumento da pressdo intra-tordcica, assim

como pelo encerramento da glote.

E —Vias Areas Superiores (VAS)

AsVAS intervém em quatro importantes funcoes que se
repercutem na ventilacao - a humidificacao, o aquecimen-
to, a filtracdo do ar inspirado e a conducdo do fluxo respi-
ratério de e para os pulmdes. De forma a que esta se pro-
cesse com normalidade e, especialmente, para que nao
haja passagem do bolo alimentar quer no sentido rostral

para a cavidade nasal quer no sentido caudal para a tra-
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queia (pela partilha de orgdos pelos sistemas respiratério
e digestivo), é fundamental o bom funcionamento da
musculatura das VAS, nomeadamente da faringe e da
laringe.

O véu do paladar é uma estrutura basculante muscular,
que encerra a comunicagao entre a oro e a nasofaringe nos
movimentos de degluticdo e fonacao, evitando a regurgi-
tacdo nasal e a normalidade da ressonancia vocal.

A faringe é uma estrutura tubular, cujas paredes sao
constituidas por um conjunto de musculos estriados, num
arranjo complexo. Estes musculos evitam o colapso da
faringe, em particular durante o sono, quando a hipotonia
muscular é um fenémeno indissociavel e responsavel pelo
aumento fisiolégico da resisténcia das VAS. O colapso
resultante da fraqueza destes musculos origina apneias ou
hipopneias obstrutivas durante o sono.*®

A laringe prolonga a faringe no sentido caudal, sendo
constituida por estruturas cartilagineas, musculos e liga-
mentos, que protegem as vias aéreas inferiores (VAI)
durante a respiracéo e a degluticdo. E no seu interior que
se encontram as cordas vocais. Durante a degluticao, a
epiglote e as cordas vocais encerram as VAI, impedindo a
aspiracdo de alimento. Durante a respiracdo, assiste-se a
abducao das cordas vocais, possibilitando a passagem do
fluxo de ar. De referir ainda que a producdo do som, que
ocorre durante a expiragao, é possivel pela tensdo gerada

nas cordas vocais.

11l - Distarbios da respiragcao

E em dectbito dorsal e especialmente durante o sono,
por depressdo do centro respiratério e atonia muscular,
que frequentemente ocorrem as primeiras manifestagoes
respiratorias na patologia neuromuscular."”

Na respiracdo espontdnea, em repouso, assiste-se,
durante a inspiracdo, a um abaixamento do diafragma e
alargamento do perimetro abdominal (com aumento da
pressdo intra-abdominal e deslocamento caudal das vis-
ceras) e expansao da caixa tordcica. Pelo contrério, na
expiracao, ocorre o relaxamento do diafragma, que ascen-
de, acompanhado pelo movimento centripeto da parede
abdominal (com diminuicdo da pressdo intra-abdominal)
e da caixa tordcica (com aumento da pressao intra-toraci-
ca). Este processo fisiolégico é influenciado pela posi¢do
corporal do individuo. Na verdade, em dectbito dorsal, a
excursao diafragmadtica inspiratéria é contrariada pelas
visceras abdominais, sendo necessario um maior esforco
diafragmadtico, enquanto que em ortostatismo esta excur-
sdo é facilitada pela accao da gravidade. Dai que se perce-
ba que os resultados de alguns exames, como das provas

de funcio respiratéria, quando apenas realizadas em posi-
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¢do de sentado, possam ndo traduzir um eventual com-
promisso respiratorio jé existente.

A respiracao paradoxal, definida como a retrac¢dao da
caixa tordcica e do abdémen durante a inspirac¢do, resulta
da fraqueza muscular do diafragma. Ocorre como conse-
quéncia da impossibilidade do diafragma, durante a sua
contrac¢do, se opor a pressido intra-abdominal. Deste
modo, o abdémen diminui de volume na inspiracao,
“sugado” pela menor pressado intratoracica, causada pela
contrac¢do dos musculos inspiratorios acessorios.'® Esta
situacdo é frequente em doentes com Esclerose Lateral
Amiotrofica (ELA), na qual o severo compromisso respira-
tério é frequente, causando queixas de ortopneia, como
traducdo sintomdtica de uma respiracdo rapida, superfi-
cial e paradoxal na posi¢ao de dectbito.

Os doentes com lesdo medular caudal ao ntcleo do
nervo frénico nao tém parésia do diafragma. No entanto,
quanto mais elevado for o nivel de lesao, maior serd o com-
promisso dos musculos intercostais externos. Nestes casos,
durante a inspiragao, ocorre o normal deslocamento cau-
dal do diafragma e respectiva expansao abdominal, mas
observa-se retraccao da parede torécica pela ineficdcia dos
musculos intercostais em expandir a caixa torécica.'®

Nas doencas neuroldgicas, o compromisso respiratério
pode resultar da existéncia de uma lesao em qualquer
ponto da via cortico-espinhal, desde o cértex motor até ao
musculo respiratorio (incluindo o feixe cortico-espinhal, o
motoneurdénio medular, o nervo periférico, a placa neuro-

muscular e o musculo) (ver tabela I).

IV - Avaliacdo da funcao respiratoéria
Vérios exames complementares de diagnéstico estdo

disponiveis para avaliar a Funcao Respiratoria, a saber:

A - Provas de Funcio Respiratéria

As Provas de Funcao Respiratéria (PFR) sdao o exame
complementar de diagnéstico mais frequentemente
requisitado, existindo critérios “standard” para a sua reali-
zacao. Consistem na realizacao espirométrica e pletismo-
gréfica de diferentes provas, no intuito da determinacao
de volumes e débitos respiratérios, bem como das pres-
soes respiratérias. Qutras provas podem ser realizadas,
como as provas de provocagdo (broncoconstricdo, pela
utilizag@o de agentes irritantes), ou as de broncodilatacdo
(geralmente pela inalacdo de salbutamol), bem como de
estudos da difusdo (pelo recurso a gases inertes).

Dos vdrios parametros determinados, destacam-se na
avaliagc@o respiratéria de doentes com patologia neuro-
muscular: o Volume Corrente (VC); a Capacidade Vital

Forcada (CVF); a Pressao Inspiratéria Maxima (PI max); a
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Tabela I. Lesoes neurolégicas que podem causar compromis-
so respiratorio

1 - Patologia do Cértex Cerebral
A —acidente vascular
B - tumor
C — traumatismo
D - doenca degenerativa

3 -Tronco Cerebral
A —acidente vascular
B - tumor
C - traumatismo
D - inflamacao-infeccao
E - depressdao por medicamentos
4 — Medula Espinhal
A - traumatismo ou compressdo cervical alta
B - doenca do neurénio motor
C - inflamagao-infec¢ao

5 — Nervo Periférico
A - sindrome de Guillain-Barré
B - neuropatia dos cuidados intensivos
C - lesdo bilateral do nervo frénico
D - neuropatia desmielinizante crénica
E - difteria

6 — Doencas da Placa Neuromuscular
A — miastenia Gravis
B - botulismo e outras toxina
C - anti-colinesterdsicos e outros téxicos
D - curarizantes e outros firmacos

7 — Miopatias
A - doencga de Duchenne e outras distrofias musculares
B — miosites
C - doenca de Pompe e outras miopatias metabdlicas
D - mitocondriopatias
E - hipercaliemia
F - hipofosfatemia

Pressdo Expiratéria Mdxima (PE max); a pressdo de encer-
ramento labial aos primeiros 100 ms dum esforco inspira-
tério realizado contra a oclusdo das vias aéreas (P0.1).

Chama-se Volume Corrente ao volume de ar que circu-
la durante a respiracdo espontanea, correspondendo a
cerca de 500 ml.

A Capacidade Vital (CV) é o parametro funcional respira-
torio mais antigo, definido por Hutchinson em 1986,"' como
o volume de ar que pode ser mobilizado entre uma inspira-
¢d0 e uma expiracdo mdximas. Pode ser também calculado
parcelarmente, quando existe dificuldade na colaboragao
do individuo, ja que é igual ao somatério do Volume
Corrente (VC), do Volume de Reserva Inspiratéria (VRI) e
Volume de Reserva Expiratéria (VRE). Representa cerca de
65 - 75% da Capacidade Pulmonar Total (CPT), sendo o seu
valor normal quando superior a 75 - 80% do valor predito
(valor calculado de acordo com a idade, o sexo e a altura,
segundo a Comissao Europeia do Carvao e do Aco - CECA)
e correspondendo a cerca de 4800 ml. E usado como indice
da capacidade de distensao pulmonar, estando dependente
da colaboracao do individuo e variando com a idade e o
sexo, a idade e a altura, o peso e a posicdo corporal (menor
em dectbito). Valores normais nao excluem a presenca de
patologia mas se diminuido é patolégico (desde que com

boa colaboracao do doente). Quando é determinada pela
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execucdo de uma expiracdo forcada e tdo rdpida quanto
possivel fala-se em Capacidade Vital For¢ada (CVF). Nos
doentes com fraqueza muscular respiratéria, a CV e a CVF
sdo limitadas ndo somente pela fraqueza das musculaturas
inspiratéria (que impede a insuflagdo maxima) e expiratéria
(que limita a expiracdo maxima), mas também pela reducao
das “compliances” pulmonar e da caixa tordcica.
Comparativamente com a determinacdo das pressoes res-
piratérias méximas sao menos sensiveis nas fases iniciais da
doenca. No entanto, nas fases mais avancadas, dada a rela-
¢do curvilinea com a Pressado Inspiratéria Maxima (PI méx),
ocorrem variagdes mais acentuadas na CV e CVF para
pequenas variacoes da PI médx. Sdo sensiveis na avaliacao da
progressdao da fraqueza respiratéria moderada a grave,
sendo a taxa do seu declinio preditiva da sobrevida em
doentes com ELA" e distrofia muscular de Duchenne.”
Estdo indicadas na avaliacdo seriada de doentes com fra-
queza muscular respiratéria progressiva. De referir ainda
que a diminuigdo superior a 25% dos valores da CV quando
determinados em posi¢ao de dectibito relativamente a posi-
¢do de sentado é sugestiva de fraqueza diafragmatica.”’

A Pressdo Inspiratéria Maxima (PI max) e a Pressdo
Expiratéria Médxima (PE max), e ainda a Ventilacdo
Voluntéria Maxima (VVM), sdo frequentemente determina-
das na avaliacdo do funcionamento da musculatura respira-
toria, sendo particularmente importantes se existir fraqueza
e fadiga musculares respiratérias. As duas primeiras sao
determinadas ao nivel da boca, contra uma oclusao quase
completa, realizando-se, respectivamente, um esforco inspi-
ratério maximo (manobra de Mueller) préximo do volume
residual (VR) e um esforc¢o expiratério maximo (manobra de
Valsalva) préximo da CPT. Contudo, a interpretacdo dos
valores de PI méx e de PE max é dificil, ndo quando sao nor-
mais mas quando estdo diminuidos (quando inferiores a
66% do valor predito) e, em particular, pode ser duvidosa a
valorizacao da sua progressiva reducao na evolucao de uma
doenca neuromuscular. Tal declinio pode resultar de fadiga
muscular ou de fugas de ar em torno do bucal em situagdes
de fraqueza muscular orofacial, para além de que depende
da motivacdo, cooperagao e coordenacdo dos doentes.” A
VVM avalia o volume de ar mobilizado durante inspiracoes
e expira¢cdes maximas, realizadas durante 12 segundos, com
ajuste posterior para um minuto.

Recentemente tem sido utilizada uma outra técnica
para a determinacao da forca muscular inspiratéria - o
SNIP (pressdo inspiratéria méxima nasal). Este método foi
descrito em 1994 por Héritier”. Nesta técnica a pressdo
nasal é medida numa narina ocluida durante uma inspira-
¢do maxima pela narina contralateral, a partir da capaci-

dade residual funcional. Os valores registados sao geral-
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mente mais elevados que os obtidos para a P max, mas de
reprodutibilidade sobreponivel (com coeficiente de varia-
¢ao de 6%), sendo que as duas técnicas, apesar da correla-
¢do existente, sdo complementares e ndo inter-substitui-
veis. O SNIP tem particular interesse nos casos em que a
parésia orofacial impede uma avaliagdao reprodutivel do
valores obtidos nas PFR.*

Definido como a pressao labial gerada 100 ms apés um
esforco inspiratério realizado contra a oclusao das vias
aéreas, o P0.1 reflecte o funcionamento do centro respira-
tério. Nas doencas neuromusculares com fraqueza mus-
cular respiratoria progressiva é frequente assistirmos a um
aumento compensatério do funcionamento central.
Contudo, este pode deixar de ser eficaz nas fases tardias,
dada a exaustao do centro respiratério, com consequente

agravamento clinico.*

B - Gasometria Arterial

A andlise dos gases no sangue arterial (gasometria),
geralmente obtida pela puncao da artéria radial, é a pedra
basilar no diagnéstico e tratamento de doencas que cur-
sam com perturbacdes da difusao alvéolo-capilar pulmo-
nar e do equilibrio dcido-base. Dado que a difusao dos
gases € um processo dindmico, os resultados obtidos de
uma Unica colheita representam apenas uma pequena
janela num quadro em movimento. A oxigenacdo sangui-
nea é avaliada pela interpretacao dos valores da pressao
parcial de oxigénio no sangue arterial (PaO:) e pela satura-
¢ao de hemoglobina em oxigénio (SaO:). Na patologia
neuromuscular ocorre frequentemente hipoxémia, nao
por alteracdes da difusdo, mas por fraqueza dos musculos
inspiratérios. Devido a impossibilidade de realizacdo de
inspiragoes profundas e a menor eficdcia da tosse, ocor-
rem microatelectasias, que, por sua vez, aumentam o risco
de hipoxémia.

A avaliagao do equilibrio 4cido-base é determinado
pela avaliacdo do pH, da pressdo parcial de di6xido de car-
bono no sangue arterial (PaCO:) e pela concentracdo de
bicarbonato de s6dio plasmatico (HCO:™). No envolvi-
mento respiratério de patologias do foro neuromuscular é

frequente a ocorréncia de acidose respiratoéria.

C - Oximetria de pulso

A oximetria consiste na determinacdo espectrofotomé-
trica das saturagoes de hemoglobina sérica, assentando no
principio de que cada substancia tem um padrdo tnico de
absorcao da luz, que varia de acordo com a sua concentra-
¢ao (Lei de Lambert-Beer). A oximetria de pulso é frequen-
temente utilizada na pratica clinica, permitindo a avalia-

¢do0 ndo-invasiva dos niveis de saturacao arterial da oxihe-
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moglobina sérica (SpO:). A sua sensibilidade é elevada,
sendo que os valores registados apresentam uma variacao
de +3-5% em relacdo aos valores reais, com aumento da
variacdo a medida que se assiste a uma diminui¢ao da SpO:
e considerando-se nao sensivel para valores de SpO: infe-
riores a 70%. E frequentemente utilizada para monitoriza-
¢do continua nocturna, durante o sono, dos valores de
SpO:, com objectivo diagnéstico ou para monitorizacao de
terapéutica instituida (como a oxigenioterapia e a ventila-
¢do ndo-invasiva). A possibilidade de registo da frequéncia
cardiaca e a integracdo do padrao da sua flutuagdao com o
padrao de flutuacao da SpO: permitem ainda a avaliacao
do bom funcionamento do sistema nervoso auténomo,
nomeadamente na resposta adaptativa do aumento da fre-

quéncia cardiaca aquando das quedas na Sp0..®

D - Radiografia simples do t6rax

A radiografia simples do térax estd particularmente
indicada na avaliacdo e no seguimento de deformidades
tordcicas, como na cifoescoliose, e em situagdes de paré-
sia diafragmatica em que € possivel visualizar a localiza-
¢do superior da hemictpula diafragmadtica, especialmente

se unilateral.

E - Estimulacdo eléctrica do nervo frénico

O nervo frénico pode ser facilmente estimulado por um
estimulo eléctrico percutdneo no seu trajecto cervical. A res-
posta motora do diafragma pode igualmente ser registada
por eléctrodos superficiais, ou por um eléctrodo de agulha.
O registo com eléctrodos superficiais é mais bem tolerado e
permite obter respostas de grande amplitude (>0.3 mV) e
reprodutiveis.”**"* Este método tem grande potencialidade
em doencas que condicionam perda de unidades motoras
do diafragma ou na comprovagdo da mais lenta condugdo

deste nervo, como nas neuropatias desmielinizantes.*

F - Estimulacdo magnética do nervo frénico

A estimulacdo magnética pode ser efectuada sobre o
pescoco, sobre a regido cervical posterior (para estimular
as raizes que constituem o nervo frénico) ou sobre o cra-
nio (para estimular a drea motora cortical do diafragma -
estimulagdo magnética transcraniana).* A anélise conjun-
ta dos dados obtidos por estimulagdo magnética transcra-
niana e do tronco nervoso do nervo frénico permite a
identificacao do nivel da lesdo, aquando de situacées em

existe compromisso neurogénio da funcao do diafragma.
G - Electromiografia de diagnéstico do diafragma

E possivel a introducdo de um eléctrodo de agulha no

diafragma para registo da sua actividade eléctrica, em par-
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ticular em situagoes em que pretenda comprovar e quan-
tificar a perda de unidades motoras. Existem vérias possi-
bilidades técnicas na via de introducao da agulha neste
musculo fino, mével e profundo. Actualmente, a maioria
dos autores prefere a via intercostal, por ser segura e fia-
vel.*! O registo eléctrico possibilita uma visdo mais global
do padrao interferencial e da ritmicidade do “burst” inspi-
ratério permitindo, igualmente, o estudo da microarqui-
tectura da unidade motora e de eventuais sinais de des-

nervacao recente.

V - Alteracdes do estudo do sono na patologia
neuromuscular

A - Sono como Teste da Funcao Respiratéria

Embora os testes acima descritos sejam essenciais para
avaliar a funcao respiratéria em doentes com patologia
neuromuscular, ndo existe uma relacdo obrigatéria entre
os resultados dos mesmos e as alteracoes que estes doen-
tes podem evidenciar durante o sono.* Tal relagao depen-
de da natureza da doenca e dos mecanismos de compen-
sacao que os doentes podem assumir para evitar situacoes
de maior desequilibrio durante o sono. No entanto, 0s
doentes com uma CV menor que 55% do valor predito ou
menos que 30 mm H-0 de PI méx tém, quase sempre, mar-
cadas alteragdes da ventilagao durante o sono.*

O estudo poligrafico do sono nocturno é um exame
importante nos doentes com patologia neuromuscular, em
particular naqueles em que é conhecido um compromisso
respiratério. Permite avaliar as alteracdes da saturacao de
0O: em cada fase do sono e a repercussao da doenca na
mecanica (apneia, hipopneias) e na micro-arquitectura do
sono. No entanto, dado ser dispendioso e necessitar de um
laboratério fidvel, a oximetria de pulso podera ser um teste
de “screening” para seleccdo dos doentes que tenham indi-

cacdo mais formal para um estudo poligrafico.**

B - Sono como Factor de Risco nas Doencas
Neuromusculares

O Sono, tal como o exercicio para a patologia cardio-
vascular, € um teste de “stress” para avaliar a funcao respi-
ratéria nas doencas neuromusculares. Esta afirmacao
assenta em 2 factos conhecidos. O mais imediato é a
conhecida atonia muscular de quase todos os musculos
esqueléticos na fase REM do sono, pela hiperpolarizagao
ténica dos neurénios motores espinhais. Na verdade,
alguns musculos mantém a capacidade de contracgdo
(como os musculos extra-oculares externos), o que de facto
caracteriza esta fase do sono. Outro musculo que mantém
actividade é o diafragma, em particular as suas unidades

motoras fasicas. As unidades motoras tonicas (relaciona-
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das com a postura) ficam também inibidas nesta fase do
sono. Desta forma, a respiracdo na fase REM fica comple-
tamente dependente do esforco diafragmatico, sem a
ajuda dos mtusculos acessorios.” Assim se compreende
que doencas que afectem a forca muscular do diafragma
possam cursar com hipdxia na fase REM, quer pela parésia
quer pela fadiga muscular. A segunda razdo resulta da
natureza repousante do sono.*® Mesmo nos individuos sem
qualquer patologia, talvez devido a menor necessidade
metabdlica do nosso corpo durante o sono, observa-se um
ligeiro aumento da concentragdo do CO: arterial (3-7
mmHg) e uma diminuicao da saturacao do O: (cerca de
2%). Isto resulta de varios mecanismos, nomeadamente:
do aumento da resisténcia das VAS; da menor eficacia da
contraccao diafragmadtica em dectbito; da hipotonia dos
musculos intercostais e acess6rios da respira¢do; da menor
sensibilidade central a hipercapnia, a hipoxemia e a esti-
mulos aferentes mecéanicos relacionados com a insuflagao
pulmonar; da reducao dos estimulos centrais (recorde-se
que a via voluntdria do sistema respiratério estd num esta-
do de ndo-activacdo).”** Nos casos em que exista parésia
muscular predominante da caixa tordcica ou dos musculos
da orofaringe, a hipotonia muscular observada na fase
NREM e REM do sono pode condicionar eventos obstruti-
vos ou movimentos paradoxais da caixa torécica, se a forca
do diafragma estiver relativamente preservada.

Algumas doencas neuromusculares acompanham-se
de deformidades da parede tordcica ou deformidade oro-
facial, com consequente aumento da resisténcia das VAS.
Esta tultima situacdo agrava mais a respiracao durante o
sono pelo desequilibrio entre a difusdo-perfusao alveola-
res, pelo maior trabalho mecanico da parede tordcica, pela
reducdo secunddria da superficie de difusdo e pelo
aumento da fadiga.*® O ciclo torna-se vicioso quando a
descompensacdo respiratéria consequente condiciona
maior fadiga muscular. Finalmente a hipéxia alveolar cro-
nica conduz a hipertensdo pulmonar e a cor pulmonale.

Adicionalmente, secregdes, cdibras, queixas dlgicas,
dificuldade na mobilizagao, ansiedade e depressao asso-

ciam-se aqueles factores para perturbar o sono.

C - O Mecanismo de Descompensacio no Sono

A figura 2 esquematiza o processo que origina a pertur-
bacdo do sono nos doentes com patologia neuromuscular.
Na verdade, os micro-despertares (“arousals”) ou mesmo a
reducdo do sono REM** podem ser mecanismos protec-
tores de situacdes de risco, como a hipoxémia prolongada.
No entanto, a fragmentagao do sono conduz a uma “pres-
sdo0” sobre a necessidade de dormir, o que tende a cance-

lar o efeito protector dos mecanismos referidos.
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Hipéxemia no Sono Fadiga Diafragmatica

< Sensibilidade a
hipercapnia e a hipéxemia

A\
Hipoventilagdo diurna

e}

v
Hipertensdo Pulmonar

.

> Microdespertares
Cor Pulmonale

7

> Sonoléncia
3— Fragmentagao do sono

Figura 2. Esquema de descompensacao da respiragao durante o sono
em doentes com patologia neuromuscular

Complementarmente, a hipercapia e a eleva¢cao da con-
centracdo sanguinea de bicarbonato actuam ao nivel dos

quimioreceptores centrais, inibindo a sua acg¢do.*

D - Tipos de Alteracdes Observadas no Sono

As alteracdes do sono nas doencas neuromusculares
sdo globalmente designadas como “sleep-disordered
breathing”. Esta designacao engloba diversas entidades. A
mais comum é a hipoventilacdo nocturna, na qual ocorre
uma anormal elevacdo do CO: e/ou redugdo do O:, sem as
caracteristicas de hipopneia, apneia, ou mesmo do
aumento significativo da resisténcia das VAS. Os periodos
de hipoxémia/ hipercapnia podem coincidir com a fase
REM ou serem independentes desta. Na verdade, a coinci-
déncia com a fase REM é um padrao cldssico muitas vezes
observado, mas ndo constante, ja que esta fase pode estar
diminuida ou ausente, como mecanismo de protec¢do.*®

Outras alteracdes consistem na presenca de apneia/
hipopneias central, obstrutiva ou mista (mais comum). A
presenca de apneia/ hiponeia central é dificil de explicar,
mas pode ser devida a inibicdo dos quimioreceptores cen-
trais (pela presenca de hipercapnia crénica), ou ao simples
facto, mais mecanico, de que a marcada parésia do diafrag-
ma e dos musculos da parede toracica, por impossibilida-
de de ultrapassar o colapso das VAS, “transforma” uma
apneia/hipneia obstructiva em central (por auséncia de
registo do esfor¢co muscular).*” A apneia obstrutiva explica-
se pelo colapso das VAS no contexto de fraqueza muscular
daqueles musculos, eventualmente associada a parésia dos
musculos da caixa tordcica e acessorios, fundamentais
para vencer a natural resisténcia das VAS. Estes doentes
podem ser, ainda, afectados pelo sindroma de aumento
das resisténcias das vias dreas®, no qual o aumento da
resisténcia ao fluxo de ar nas VAS durante o sono ndo
preenche os critérios de apneia-hipopneia. A repercussao

funcional desta alteracao ainda ndo é compreendida.
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VI - Doeng¢as neuromusculares

Em geral, todas as doengas neuromusculares podem
ter envolvimento dos musculos respiratérios e, deste
modo, assumir repercussdao no sono. Abordam-se, em

seguida, de forma sucinta, as mais relevantes.

A - Distrofia Miot6nica

E uma doenga multissistémica condicionada pela
expansao do tripleto CGC no gene miotonina-proteina
quinase, presente no cromossoma 18. Caracteriza-se por
uma distrofia muscular relativamente frequente no adul-
to, de predominio distal, com afec¢ao de outros orgaos e
sistemas, envolvendo a condugdo cardiaca, os sistemas
enddcrino e reprodutor, e o cristalino.

Sdo muito frequentes as perturbagdes do sono (em
particular a apneia obstrutiva por fraqueza muscular das
VAS, mas também as apneias central e mista) e a hiperso-
noléncia diurna (nem sempre em relacao directa com a
perturbacgao do sono nocturno). Esta dltima deve-se a um
conjunto aprecidvel de alteracées bioquimicas no tronco
cerebral e no hipotdlamo.”” A hipersonoléncia diurna
pode beneficiar com modafinil, 100-200 mg por dia.*
Muitos destes doentes requerem ventilagdo nao-invasiva

nocturna.

B - Miopatia de Duchenne

E uma miopatia frequente na crianca do sexo masculi-
no (ligada ao cromossoma X), ocorrendo em cerca de
1:3000 nascimentos, e resultando de uma alteracdo do
gene da distrofina (geralmente por delecdo). A progressao
é rapida e antes dos 20 anos o jovem estd confinado a
cadeira de rodas, com cifo-escoliose grave e marcado
compromisso restritivo da funcao respiratéria. Nesta fase,
é frequente a hipercapnia diurna e nocturna, tal como a
presenca de apneias-hipopneias centrais e obstrutivas.*
A ventilagao nao-invasiva, ou mesmo invasiva, é uma pra-
tica frequente nesta populagao, nas fases mais avancadas

da doenca.

C - Defeito da Maltase Acida

E uma doenca muscular rara, metabélica, de heredita-
riedade autossémica recessiva, por defeito enzimatico da
a-glucosidase (uma hidrolase lisossémica). A forma infan-
til é fatal antes dos 2 anos. A forma juvenil é mais lenta e,
em geral, os doente morrem de faléncia respiratéria na 22
ou 32 décadas de vida. A forma do adulto tem uma evolu-
¢do crénica, lenta. Nesta miopatia é frequente o compro-
misso do diafragma, o que condiciona alteracbes marca-
das do sono, mesmo em individuos ambulatdrios. A venti-

lagdo ndo-invasiva pode estar indicada.”
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D - Poliomielite

Os doentes com sequela de poliomielite podem ter
importante deformacao tordcica por cifoescoliose e, por
vezes, fraqueza dos musculos das VAS. Tal favorece a
apneia obstrutiva, com alteracées do sono, que ocorrem
sobretudo no periodo NREM.* E frequente o agravamen-
to das queixas muitos anos ap6s o episédio, o chamado
sindroma post-polio, o que aumenta a probabilidade de

compromisso respiratério, em particular durante sono.

E - Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA)

Na ELA, doenca degenerativa e rapidamente progressi-
va, a morte ocorre por faléncia respiratéria devido a fra-
queza dos musculos respiratérios. Deste modo se com-
preende que, por hipoventilacdo nocturna, as alteracoes
do sono sejam frequentes nesta doenca, mesmo em fases
precoces da sua evolucdo.*** Em fases mais avangadas, as
alteracoes sdo importantes e com maior compromisso do
sono REM.* Na verdade, a auséncia de sono REM pode ser
um mecanismo protector em si mesmo, evitando uma
hip6xemia mais grave. Apesar de muitos destes doentes
terem um importante compromisso bulbar, tal ndo parece
condicionar um risco significativo de apneias-hipopneias
obstrutivas.*® Por outro lado, embora os doentes bulbares
tenham uma menor sobrevida, ndo hé evidéncia de que o
compromisso respiratorio seja mais precoce neste grupo
de doentes.”

A impossibilidade prética de efectuar estudo de sono
em todos os doentes com esta doenga permitiu explorar e
verificar as qualidades preditivas da oximetria nocturna
percutanea, como meio de diagnéstico da hipoventilagdao
durante o sono.”** A ventilagdo ndo-invasiva aumenta a
sobrevida e a qualidade de vida nestes doentes, pelo que
estd indicada quando ocorrem sintomas ou sinais de insu-

ficiéncia respiratéria.>

F — Miastenia Gravis

S6 nas formas mais severas com compromisso dos
musculos bulbares e do tronco serd de prever risco de
hipéxemia durante o sono na miastenia gravis. Alguns
doentes beneficiam com a ventilagao nao-invasiva duran-
te a noite. No entanto, este tema tem sido pouco investi-

gado.”

VIl - Conclusdes

Existe um vasto nimero de diferentes doencas neuro-
musculares, umas mais comuns e outras raras. Em muitas
existe compromisso da func¢ao respiratéria e, consequen-
temente, do sono. As alteragdes do sono podem ser preco-

ces e 0 estudo do sono pode ser um instrumento sensivel

Sinapse

para a detecgdo, permitindo a sua correc¢do atempada. O
significado daquelas altera¢des assim como o impacto do
tratamento das mesmas na qualidade de vida e na sobre-
vida destes doentes serdo um interessante tema de inves-

tigacdo no futuro préximo. B

Apoios: Este trabalho foi parcialmente suportado pelo Projecto
PIC/IC/82765/2007 da Fundacao para a Ciéncia e Tecnologia. A Dra
Susana Pinto tem uma bolsa de doutoramento do FCT -
SFRH/BD/30714/2006.
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Toxicidade da planta do sene: hepatoneuromiopatia - caso clinico
Toxicity of senna: hepatoneuromyopathy - case report

Joao Raposo', Pedro Velho®
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Introducao

O género Cassia engloba mais de 600 espécies, incluindo a
planta do sene (Cassia occidentalis), planta de distribuicao
ubiqua que contém substancias de diversificada utilidade
medicinal, justificando a sua ampla utilizacdo em ambas as
medicinas convencional e tradicional. No entanto, apresenta
vérios efeitos adversos e potencial toxicidade em humanos e
animais.

Caso clinico

Caso clinico de uma doente de 31 anos que, sob a ingestao
prolongada de extracto de sene, desenvolve um quadro pro-
gressivo de emagrecimento severo, edema ciclico, dispepsia e
hipotrofia muscular e hiporreflexia generalizadas, acompa-
nhado de elevacao dos marcadores de lesao hepatica e mus-
cular, dislipidémia, alteracdes electromiogréficas de neuropa-
tia axonal e miopatia mitocondrial na biépsia muscular, com
normalizag@o de algumas das referidas alteracdes no decurso
de vdrias semanas ap0s a interrupcao da ingestao do sene.

Conclusdes

A frequente utilizacdo do extracto de sene suscitou um
numero crescente de casos de intoxicagdo aguda e cronica em
seres humanos, devendo tal produto farmacéutico ser consi-
derado um potencial causador de hepatoneuromiopatia e do
amplo espectro de alteracdes clinico-laboratoriais descritas
no caso clinico, algumas delas reversiveis com a suspensao da
sua ingestao.

Palavras-chave: sene, Senna, hepatoneuromiopatia, atro-
fia muscular, edema ciclico, emagrecimento, dispepsia.

Titulo de cabecalho: Toxicidade do sene: hepatoneuro-
miopatia.

Sinapse

Introduction

The Cassia genus includes more than 600 species, includ-
ing the senna plant (Cassia occidentalis), a ubiquitous distri-
bution plant that contains substances of diverse medical util-
ity, justifying its widespread use in both conventional and tra-
ditional medicines. However, it presents several potential
adverse effects and toxicity in humans and animals.

Clinical case

The authors describe a case of a 31 year-old female, under
of long-time intake of senna, complaining of intense weight
loss, cyclic edema and dyspepsia, as well as asymptomatic
increased hepatic and muscular lesion markers, dyslipidemia,
changes in electromyography and mitochondrial myopathy in
the muscular biopsy, with some of these changes becoming
normal several weeks after interruption of senna ingestion.

Conclusions

The frequent use of the senna plant has triggered a growing
number of cases of acute and chronic toxicity in human
beings, so that this pharmaceutical product should be consid-
ered a potential cause of hepatoneuromyopathy and the wide
spectrum of clinical and laboratory changes described in the
clinical case, some of them reversible with discontinuation of
senna ingestion.

Key Words: senna, hepatoneuromyopathy, muscular atro-
phy, cyclic edema, weight loss, dyspepsia.

Header title: Toxicity of senna: hepatoneuromyopathy.

Novembro de 2009 | N.°2 | Volume 9



Introducgao

Desde a origem mais primitiva da Humanidade até aos
dias de hoje, o Homem aproveita recursos da Natureza
com propriedades medicinais, em particular os subprodu-
tos de plantas que constituem um dos pilares da medicina
natural e uma importante referéncia na concepgao de
muitos dos farmacos da medicina convencional.

Do vasto conjunto de plantas medicinais, faz parte o
género Cassia que inclui mais de 600 espécies, designada-
mente a planta do sene (Cassia occidentalis), planta de dis-
tribui¢do ubiqua nas zonas tropicais e subtropicais de
todo o planeta, com excep¢do do continente oceanico,
crescendo preferencialmente em solos férteis e cultivados,
nas margens de rios, em prados e florestas desde o nivel do
mar até aos 900 m de altura. Em regides ou estacdes frias e
secas, o ciclo de vida completa-se em 6 a 9 meses, enquan-
to num ambiente quente e hiimido a vida da planta pode
prolongar-se por até 4 anos (atingindo até 8 metros de
altura). Floresce e produz sementes ao longo do ano ou
sazonalmente, dependendo das condi¢des climdticas,
gerando flores de pétalas amarelas (com cerca de 2 cm de
comprimento) e vagens castanhas, achatadas e ligeira-
mente curvas, com 5 a 12 cm de comprimento, contendo
40 ou mais sementes ovéides de cor castanho-preto, com
cerca de 4 mm, das quais, uma elevada percentagem ger-
mina 5 a 36 dias depois de langadas no solo'. A planta do
sene, entre varias dezenas do mesmo género, constitui
uma fonte rica em derivados fendlicos, antracénicos e
antraquinoénicos (figura 1), aos quais se atribui, em parte,

a actividade biolégica do extracto dos vérios constituintes

da planta (folha, caule e vagens/sementes), com intimeras
aplicagoes, algumas de eficacia duvidosa, em ambas as
medicinas natural e convencional®®: purgativa, analgésica,
antipirética, antitumoral, expectorante, anti-inflamatéria,
diurética, antiftingica, bactericida, antiparastdria, antivi-
ral, antimaldrica, antiespasmédica, emetogénica e imu-
noestimulante. O efeito laxante é a mais comum indicagdo
do sene para pessoas com obstipacdo, em que varios dos
seus constituintes sao convertidos pelas bactérias da flora
intestinal em substancias irritantes que actuam directa-
mente na mucosa intestinal, aumentando a motilidade do
c6lon e potenciando a secrecdo de agua e electrdlitos,
exercendo assim o seu efeito, com um inicio de accao de 6
a 12 horas apds a ingestao’.

Sdo exemplos de substancias bioactivas isoladas da
planta do sene (figura 1): 1,8-dihidroxi-antraquinona (1),
palmidinas A, B, C e D, 1,8-dihidoxi-3-metilantraquinona,
1,8-dihidroxi-3-metoxi-6-metilantraquinona, torosasideo
A (2) e B (3), torosacrinona-8-0-6"-malonil-beta-gentio-
biosideo (4) e torosacrisona 8-0-gentiobiosideo®. Estas
substancias, entre outras ainda por conhecer, estdao na
base dos efeitos medicinais acima descritos mas também
estdo relacionadas com os seus efeitos t6xicos, quando
ingeridas em quantidade e/ou por tempo suficientes. Ha
intmeros relatos que testemunham um efeito nocivo da
planta do sene em animais® e seres humanos®®, apés
ingestao acidental de quantidades elevadas ou apds inges-
tao de quantidades menores por tempo prolongado, em
que o espectro de manifestacoes téxicas inclui lesao hepa-

tica, neuropatia, miopatia, nefropatia, perda de peso e

Algumas susbtincins bioactivas de Cassia cccidentalis
3 ] -1 Beihidroniainaginons

- Tarcaanides &

- Tarcasuides

- Tercdacrimana

-

Cossia occidentalis

Intesting Museulo

Figura 1. Propriedades biotoxicolégicas de Cassia occidentalis.
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morte. A toxicidade, de etiopatogenia ndo esclarecida, é
atribuida aos glicosideos antraquinénicos e os varios estu-
dos histopatoldgicos disponiveis realizados em animais e
alguns seres humanos assinalam, de forma cabalmente
consistente, uma diminuicdo da actividade histoquimica
da citocromo oxidase e outras enzimas mitocondriais’,
particularmente notéria no estudo anatomatolégico da
biépsia muscular de animais sacrificados e no estudo
diagndstico em seres humanos. Os efeitos adversos asso-
ciados a ingestdo de sene incluem: elevacao ligeira das
transaminases (habitualmente assintomatica), faléncia
hepdtica, lesao muscular (com atrofia), perda de peso,
diarreia, rash cutaneo, necrose colorectal (possivel
aumento do risco de cancro colorectal), alteracdes da
coloragdo da urina (vermelho/rosa até preto/castanho),
dispepsia, cansaco, melanosis coli (pigmentacdo da muco-
sa do célon), alteracdes hidroelectroliticas (acidose meta-
boélica, alcalose metabdlica, hipocaliémia, hipocalcémia,

edemas) e dor abdominal”®.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, com 31 anos de idade, cau-
casiana, desempregada (licenciada em gestdo), solteira,
natural e residente na Cova da Beira recorreu a consulta de
medicina interna, por indicacao do gastrenterologista que
a acompanhava, relatando a seguinte histéria: ocorréncia,
hé cerca de 2 anos, de um episédio de gastroenterite, com
inicio cerca de uma hora ap6s o jantar, que se manifestou
por diarreia aquosa, anorexia, vomitos alimentares e piro-
se, sem febre ou dor abdominal, quadro que manteve
durante toda a noite, com persisténcia de nduseas e ano-
rexia na manha do dia seguinte, e com completa resolugao
até antes do almoco do mesmo dia. Este epis6dio foi pre-

cedido por outras gastroenterites que acometeram outros

Quadro . Evolugao temporal dos valores séricos de bioquimica.

elementos conviventes da familia. Duas a trés semanas
depois, e pela primeira vez, refere o aparecimento de um
edema acentuado, bilateral e simétrico em ambos os
membros inferiores, atingindo os segmentos abaixo dos
joelhos, indolor, vespertino, que desapareceu espontanea-
mente sem qualquer intervencao terapéutica, ao fim de 2
a 3 dias. Desde entdo, o edema, de caracteristicas idénticas
as do primeiro episddio, tem ocorrido ciclicamente com
uma periodicidade de duas a trés semanas. Desde hd cerca
de 10 anos, refere ingerir uma infusao de extracto de sene,
para alivio da obstipagao (1 “colher de cha” de extracto de
sene num litro de dgua, com ingestdao de 1 L por dia). A
doente refere ainda dispepsia com pirose e enfartamento
po6s-prandial, tendo perdido cerca de 7 Kg desde o epis6-
dio de gastroenterite acima referido, apresentando-se
com uma massa corporal de 33 kg no primeiro dia de
internamento. Por fim, a anamnese revelou uma perturba-
¢ao alimentar acompanhada por algumas caracteristicas
clinico-fisionémicas de anorexia nervosa (magreza, ame-
norreia, sensacao de enfartamento e distensdo abdomi-
nal, lanugo, hipotermia, bradipneia, bradicardia, hipoten-
sdo, edemas periféricos e hipertrofia das parétidas), mas
com preservacdo de uma correcta auto-percepcao do
corpo (consciéncia de uma acentuada magreza), estabili-
zacao do peso corporal desde ha 10 anos e até ao episddio
de gastroenterite, regime alimentar rigido em qualidade e
quantidade constantes desde hé varios anos e de valor
nutricional adequado as necessidades biofisiol6gicas
(segundo avaliacdo por nutricionista) e auséncia de indi-
cadores analiticos de desnutricao (hemoglobina, albumi-
na, ureia e creatinina normais).

O exame objectivo revelou uma doente de biétipo asté-
nico, consciente, orientada no espaco e no tempo, colabo-

rante, de humor distimico com alguma labilidade emocio-

Dias de colheita da amostra de sangue
Parametros - - - - - - - Normal
1° dia | 3" dia | 9° dia | 16° dia | 23° dia | 30° dia | 40° dia
LDH 1131,5| 1008 | 9159 | 646,8 | 600,71 | 531,3 | 318,2 240480 U/L
CK 775,1 565 | 4688 | 3981 | 206,9 | 1724 71 26-192 U/L
CKMB 59,8 - 22,4 21,6 18,9 4.2 0,6-6,3 ng/mL
Mioglobina 178,2 - 754 68,1 50,1 236 |14,3-65,8 ng/mL
TGO 62,9 50 43,2 50,5 37,4 39.8 17,7 0,0-32 UL
TGP 93,8 77 69,7 67,4 51,7 50,5 216 0,0-31 UL
GGT 1249 76 106,7 | 757 59,1 493 225 7,0-39,0 U/L
C-total 230,2 - - - 172,2 | 165,5 - 100-200 mg/dL
Ingestio do senng —— finiti i
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nal, severamente emagrecida (massa corporal: 33 Kg; esta-
tura: 1,61 m; indice de massa corporal: 12,7 Kg.m?; 15 Kg
abaixo do peso normal), com pele e mucosas bem coradas
e hidratadas, massas musculares axiais e apendiculares
uniformemente hipotréficas, pregas cutdneas escassas,
hipertrofia das glandulas paratirdides, hiporreflexia gene-
ralizada na auséncia de sinais neurolégicos focais sensiti-
vos ou motores, discreta diminuicado global da for¢a mus-
cular e sem deterioragao cognitiva (MMSE 30, curso supe-
rior). O estudo analitico complementar, no inicio do inter-
namento (1° dia), mostrou uma elevacao significativa dos
marcadores de lesao hepdtica (TGO, TGP e GGT) e muscu-
lar (CK, CK-MB e mioglobina), hipercolesterolémia (C-
total) e LDH elevada (Quadro I), sem quaisquer outras alte-
racdes nos demais parametros analiticos avaliados (fungao
tiroideia, funcdo gonadal e hipofisdria, proteinograma
electroforético, autoimunidade, ferro, vitamina B12 e 4cido
félico). A endoscopia digestiva alta e a colonoscopia nao
revelaram alteracoes patoldgicas. A electromiografia reve-
lou uma neuropatia axonal com diminuicao da amplitude
dos potenciais de accdo de nervos sensitivos e motores e
alteracoes inespecificas de miopatia. O estudo anatomo-
patolégico da biépsia muscular (mtsculo deltéide) mos-
trou uma atrofia difusa de fibras musculares, acumulagao
lipidica e uma quantidade moderada de fibras com dimi-
nuicao da actividade histoquimica das enzimas mitocon-
driais citocromo-oxidase (COX) e succinato-desidrogenase
(SDH) mas sem ragged-red fibers (caracteristicas histo-
patolégicas sugestivas de uma miopatia mitocondrial
embora sem ragged-red fibers). Considerando os dados
acima referidos, instituiu-se uma atitude clinica conserva-
dora com suspensao total e imediata da ingestao do sene
(com apertada vigilancia do transito intestinal, pelo risco
de obstipacdo/oclusao intestinal por possivel efeito de pri-
vacdo apos ingestdo prolongada de sene), suplemento vita-
minico do complexo B, metoclopramida para alivio da dis-
pepsia funcional e tentativa de implementacao de um regi-
me alimentar adequado que a doente rejeitou, tendo man-
tido exactamente a mesma alimentacao que ja fazia desde
ha 10 anos. Com estas medidas, a avaliacdo periédica dos
parametros analiticos documentou uma diminuicdo pro-
gressiva e consistente das enzimas inicialmente elevadas
(LDH, CK, CK-MB, Mioglobina, TGO, TGP, GGT) e da coles-
terolémia (C-total), conforme se observa no Quadro I, e
verificou-se o desaparecimento do edema ciclico e da dis-
pepsia, com um ligeiro ganho ponderal (+ 2,5 kg ao 23° dia),
mantendo, no entanto, todo o restante quadro semiolégico
na consulta de seguimento ao 40° dia pds-suspensao do
sene. A EMG e a bi6épsia muscular ndo foram repetidas

apos a suspensao da ingestdo do sene.
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Discussdo

Na actualidade, a ingestdo de extracto de sene no trata-
mento da obstipacdo e outras indicacdes da medicina
natural, tornou-se muito frequente no ambito da prescri-
¢do médica, da automedicacao e da sugestdo das herba-
ndrias, o que suscitou um ntimero crescente de casos de
intoxicacao aguda e crénica, especialmente nos doentes
que ingerem o extracto de forma crénica e continuada e
entre aqueles que utilizam infusdes da planta do sene em
vez de comprimidos doseados. Os actuais conhecimentos
que conciliam a constatacado do efeito té6xico em animais
(casos acidentais e experiéncias laboratoriais) e seres
humanos, a demonstragao laboratorial, anatomo-patolé-
gica e farmacoldgica dos efeitos biol6gicos de alguns com-
ponentes quimicos da planta do sene e o presente caso cli-
nico, revelam efeitos téxicos com incidéncia preferencial
sobre os tecidos nervoso, muscular e hepdtico, traduzin-
do-se, no caso clinico em discussao, na elevagao assinto-
matica das enzimas hepdticas (hepatopatia subclinica),
miopatia de caracteristicas provavelmente mitocondriais
(atrofia difusa de fibras musculares com diminui¢ao da
actividade histoquimica de enzimas mitocondriais), perda
ponderal, alteracdes electromiogréficas de lesdo axonal e
miopatia inespecifica, entre outras manifestacoes clinicas
de etiopatogenia pouco esclarecida que integram o con-
junto de efeitos adversos descritos para a planta do sene.
Os factos aqui apresentados tornam legitima a inclusao da
ingestao de sene no vasto conjunto de diagndsticos dife-
renciais de elevacdo assintomaética das enzimas hepdticas
(hepatopatia subclinica), miopatia e neuropatia, funda-
mentando um cuidado acrescido na vigilancia de doentes
medicados com sene (advertindo para a perigosidade da
ingestao continuada e recomendando o seu uso apenas de
modo esporddico e descontinuado, em particular nos
individuos com perturbagdes alimentares que fazem uso
continuado de chds diuréticos) e privilegiando a utilizacao
de apresentacdes doseadas em detrimento de infusdes

caseiras. B
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As Paralysias da Ajuda: histéria de uma controvérsia neuropsiquiatrica
The Ajuda Paralyses: history of a neuropsychiatric controversy

Prof. Doutor Paulo Fontoura

Clinical Research and Exploratory Development CNS, Roche Pharmaceuticals, Basel, Suica.
Departamento de Imunologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Portugal.

1. Evolucdo da Medicina Portuguesa durante a

Regeneracao Liberal

A segunda metade do século XIX assistiu a um cresci-
mento notavel da Neurologia e Psiquiatria, sedeado, sobre-
tudo, nos grandes centros clinicos da Europa (Franga,
Inglaterra e o mundo germanico da Mittelleurope) e América
do Norte. A conjugacao dos métodos cientificos de observa-
¢do e de correlacdo anatomo-clinica — em grande medida
auxiliados pela maturacdo da neuropatologia microscépica
—tornou possivel o estudo, caracterizacao e classificacao das
grandes doencas neuropsiquidtricas e a fundacdo sélida
desta drea das ciéncias médicas. Em Paris, € a época que viu
nascer a escola da Salpétriere, com Charcot e Vulpian;
Londres contava com Hughlings Jackson ou Gowers, no
recém-criado National Hospital. Um pouco por todo o lado,
surgiam centros dedicados ao estudo da neuropsiquiatria
como na Alemanha, Austria e Suica, alicercados na sélida
tradicdo cientifica destes paises.

Portugal, saido das convulsdes da Guerra Civil e do
Cabralismo gozava, finalmente, de um periodo de estabi-
lidade politica e de crescimento econémico, que se esten-
deria até ao final do século, esgotando-se, finalmente, no
estertor do rotativismo e com o derrubar da Monarquia.
Para a medicina portuguesa, este seria um dos seus perio-
dos mais férteis, marcado pelo aparecimento, pela primei-
ra vez, de uma numerosa elite clinica e cientifica.
Naturalmente, nao foi estranho a esses médicos o incre-
mento do conhecimento cientifico nas neurociéncias, que
acompanhavam pela literatura e pela frequéncia das gran-
des clinicas europeias, trazendo consigo, dessa forma, o
fermento da mudanca que pretendiam dinamizar em
Portugal. Como escrevi noutro trabalho, existiram, nessa
época, vdrios exemplos de clinicos dedicados a neuropsi-
quiatria em Portugal, proto-neurologistas como Anténio
Maria Bettencourt Rodrigues (1854-1933) e proto-psiquia-
tras como Anténio Maria de Sena (1845-1890), que prece-
deram a revolucao republicana e a refundacao da univer-
sidade portuguesa®. No entanto, para além destes, e
mesmo antes deles, muitos outros clinicos prestaram con-
tribuigdes relevantes para a neuropsiquiatria em Portugal,

evidenciando nao somente um elevado sentido de obser-
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vacao clinica mas, também, uma extensa erudicao cienti-
fica e evidente acompanhamento da literatura internacio-
nal sobre estas matérias. Surgem, nesta altura, publicados
com frequéncia nas revistas médicas portuguesas, traba-
lhos descrevendo observacdes de casos neurolégicos e
psiquiétricos, demonstrando o a-vontade dos seus autores
para com as entidades clinicas recentemente descritas.
Estas grandes figuras da Medicina nacional circulavam,
em grande medida, em torno da Sociedade das Ciéncias
Médicas de Lisboa, palco privilegiado dos grandes debates
e das grandes iniciativas®. Fundada em 1822, nas dltimas
décadas do século XIX a Sociedade possuia uma dinamica
consideravel, bem evidente nas numerosas comunicacoes
e trabalhos originais que podemos ler no seu Jornal, por
sua vez a mais antiga revista médica portuguesa, e onde
encontramos as mais antigas observacdes neuropsiquia-
tricas. No presente trabalho é minha intencdo resumir
aquele que foi, sem ddvida, um dos grandes debates sobre
temas neuropsiquidtricos em Portugal no século XIX, e
que ocupou as mentes e os esforcos da Sociedade nos
anos de 1865 e 1866. Para além do interesse cientifico
deste debate, e de fazer uma tentativa de interpretar, a luz
de conhecimentos mais recentes sobre a matéria, a natu-
reza dos fenémenos descritos, pretendo, sobretudo, ilus-
trar o estado e a sofisticacdo dos conhecimentos neuro-

cientificos da elite médica portuguesa daquela época.

2. O Cenario: a grande epidemia de febre amarela
de 1857 e o estabelecimento do Asylo da Ajuda
O grande debate que irei descrever teve como cendrio
de fundo a subita e catastréfica degradacdo das condicoes
higiénicas e socio-econdmicas da populacdo de Lisboa
causada pelas epidemias de coélera e febre amarela de
1856, mas, sobretudo, pela grande epidemia de febre ama-
rela de 1857, que, no seu conjunto, vitimaram quase 10 000
pessoas nesses dois anos, cerca de 2.5% da populacao da
cidade na época. Durante esta chamada “grande crise
sanitdria”, a taxa de mortalidade em Lisboa atingiu o méxi-
mo para o século XIX, com excepc¢ao, apenas, do ano de
1833, que somou o final da guerra civil e a luta pela liber-

tacdo de Lisboa com uma epidemia de célera.
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A meio do século XIX Lisboa era uma cidade populosa e
préspera, e o seu porto um dos principais da Europa; o
censo de 1849 contabiliza pouco mais de 390 000 residen-
tes na cidade®. No entanto, apesar da sua importincia
politica e econémica, as condic¢des higiénicas em Lisboa
eram muito deficientes, e as grandes doencas epidémicas
do século XIX, a célera e a febre amarela, deixaram marcas
evidentes na demografia da capital nacional. A febre ama-
rela (também chamada de vémito negro) foi periodicamen-
te importada em navios de carga provenientes do Brasil,
onde teve a sua primeira descricdio no século XVI no
Tratado Unico da Constituigéo Pestilencial de Pernambuico,
de Jodo Ferreyra da Rosa, publicado em 1694. Em Portugal,
existem relatos de surtos desta doenca desde o século
XVII; o porto da capital, naturalmente, dadas as suas
dimensdes e importancia, terd sido a porta de entrada
principal para este contdgio transatlantico, e em 1723
Lisboa sofreu a primeira epidemia de febre amarela descri-
ta na Europa®”, na qual morreram cerca de 6000 indivi-
duos (para uma populacao estimada em 250 000).

Lisboa foi também afectada pelas pandemias de célera
que periodicamente atingiram a Europa. Em 1832, no final
da guerra civil entre liberais e absolutistas, a segunda pan-
demia de célera (1829-1851) tocou Lisboa pouco antes da
sua libertacdo pelo Duque da Terceira, supostamente tra-
zida pelas tropas mercendrias vindas de Oostende, e cau-
sou a morte de cerca de 13 000 dos seus residentes.
Durante a terceira pandemia de c6lera (1852-1860), que na
Russia eliminou mais de 1 milhao de pessoas, Lisboa e os
seus arredores foram igualmente foco de um surto de
colera que provocou 3275 vitimas em 1856. No mesmo
ano houve, também, um pequeno surto de febre amarela
afectando Lisboa e Belém, causador de 122 mortos*®.

No ano seguinte, Lisboa foi, novamente, castigada por
este flagelo: durante breves meses (22 de Julho a 10 de
Dezembro), foram registados 13 757 casos de febre amare-
la, dos quais faleceram 5 652 (sobretudo adultos entre os 20
e 40 anos de idade), mas é possivel que o nimero total de
casos chegasse aos 18 000, dadas as dificuldades de conta-
bilizagao nas fases iniciais do surto“®. A histéria desta epi-
demia foi extensamente descrita e comentada no volumo-
so relatério do Conselho Extraordindrio de Satide Publica
do Reino do qual participaram, entre outros, o enfermeiro-
mor dos hospitais civis, Diogo Anténio Sequeira Pinto (pre-
sidente do Tribunal da Relagdo de Lisboa), bem como os

mais conhecidos clinicos da época, Francisco Anténio

Barral (1790-1878), Bernardino Anténio Gomes, filho
(1806-1877), e Caetano Silva Beirdo (1807-1871), todos pre-
sidentes da Sociedade das Ciéncias Médicas®.

Segundo o relatério desta comissdo, trés barcos prove-
nientes do Brasil, o Tamar, o Gerona, e o Cidade de Belém,
foram suspeitos de terem sido portadores da epidemia
para Lisboa; em todos os trés existe registo de doentes
com sintomatologia de febre amarela, e muitos passagei-
ros do Gerona, emigrantes vindos do Rio de Janeiro, che-
garam a Lisboa em principio de Julho ja doentes, tendo
ficado de quarentena em Belém, donde a doenga alastrou
a cidade de Lisboa. Os vectores de transmissao da doenga,
mosquitos do género Aedes, terdo sido, provavelmente,
trazidos a bordo dos navios, sendo bem conhecida a capa-
cidade destes insectos de sobreviver a viagens maritimas.
Nestes velhos navios de madeira existiam, certamente,
numerosos locais himidos e quentes para reproducao,
como pogas de dgua estagnada nos pordes, e abundantes
hospedeiros humanos para garantir a sobrevivéncia do
vector e agente da doenca. O caso indice da epidemia terd
sido o de um estivador, presumivelmente em contacto
préximo com os mosquitos trazidos pelo navio durante a
sua descarga'. A grande epidemia de 1857 suscitou muito
interesse na comunidade médica nacional e internacio-
nal; outros trabalhos sobre esta epidemia também publi-
cados na época, incluem o Resumo Histérico de Vicente
José Ferreira”, mas sobretudo o notével trabalho de inves-
tigacdo anatomo-clinica sobre a Anatomia Pathologica e
Symptomatologia da Febre Amarella em Lisboa de Pedro
Francisco da Costa Alvarenga (1826-1888), responsavel
pelo Hospital de Santa Anna, durante a epidemia de céle-
ra do ano precedente, e também do recém-criado Hospital
do Desterro, durante a epidemia de 1857:

“[...] Dilatando-se rapidamente a 4rea da epidemia,
apropriou-se o grande edificio do Desterro, outrora con-
vento dos frades bernardos, para hospital especial [...]
Fomos convidados para dirigir este hospital, cuja popula-
¢ao média foi, no apogeu da epidemia, de 300 doentes [...]
A testa dos dois mais populosos hospitais de febre amare-
la, tinhamos diante um largo campo de observacao, que
arroteamos quanto pudemos, conjuntamente com os nos-
sos ilustres colegas (os Srs. Drs. May Figueira, Gaspar
Gomes, Loureiro, Theotonio da Silva, e Correia) [...] No
meio de tanto trabalho tivemos a satisfacdo de ver o
Hospital do Desterro quasi convertido em uma escola pra-

tica, pelas investigagdes e estudos que ali se faziam sobre

1) “O primeiro caso pois que pode ao certo ser capitulado de febre amarela verificou-se no dia 22 de Julho em um individuo, por
nome José Francisco, empregado nos trabalhos bragais da alfandega grande e da municipal, morador na rua da Padaria, n°33,
3¢ andar, casa de malta, onde também habitavam outros trabalhadores do mesmo servigo das duas alfandegas [...] o doente tor-
nou-se ictérico, delirou, e morreu ao quinto dia”. Relatorio da epidemia de febre amarella em Lisboa no anno de 1857. Imprensa

Nacional, Lisboa.
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o morbo epidémico, sendo frequentado ndo s6 por muitos
dos nossos mais distintos colegas, como também pelos
médicos estrangeiros, que vieram observar a epidemia ,
pelo que se tornaram dignos de louvor (Drs. Guyon e
Suquet, franceses, e Lyons, inglés)”®.

Destes visitantes, destaca-se Robert Dyer Lyons (1826-
1886), professor de Medicina na Universidade Catoélica de
Dublin; especialista em anatomia patolégica e microsco-
pia, estudou numerosos casos nas enfermarias de
Alvarenga (realizou, pelo menos, 24 autépsias completas),
que serviram para a publicacdo do seu Treatise on Fever
(1864) bem como de um relatério sobre as relacoes da epi-
demia com o clima local e condi¢bes ambientais. Neste,
comentou as deficiéncias de abastecimento de dgua e a
falta de esgotos em alguns bairros:

“Thus, in numerous main and lateral streets and passa-
ges of the quarters Alfama, Mouraria, and Bairro Alto, the
human dejecta with which the pavement was thickly
strewn furnished to the passer-by, at every step, unceasing
opportunities for coprological studies to which his atten-
tion became forcibly and unavoidably drawn [...] A costi-
ve state of the bowels is, if not an universal, at least a very
general characteristic of the Lisbon population”®.

De facto, os esgotos existentes estavam, frequentemen-
te, entupidos nas suas embocaduras no Tejo, e, na baixa-
mar, uma vasta drea de lama e excrementos em decompo-
sicdo ficava visivel. A grande crise sanitdria de 1856-58 ser-
viu, também, de catalizador para um debate alargado
sobre as condi¢oes de habitabilidade e a higiene nas ruas
da cidade "?. Somente apds esta catdstrofe se iniciaram as
discussdes em torno da necessidade de uma rede de esgo-
tos, sendo que, até entdo, os dejectos eram simplesmente
deitados a rua ou depositados no rio ",

O combate a epidemia foi rapidamente organizado,
com a criacdo do novo hospital do Desterro e implemen-
tacdo de medidas de quarentena; apesar disso, e como
seria de esperar, a cidade entrou em panico, havendo
numerosas manifestacées de fervor religioso, tais como
procissdes pedindo a intervencdo divina que ficaram
registadas em ilustracoes da época (figura 1). A populagdo
da cidade de Lisboa deu mostras de grande solidariedade
para com os doentes, como foi descrito por Lyons®; de
igual forma, o recém entronizado D. Pedro V ndo abando-
nou a cidade, “[...]Jlonge de desamparar os seus vassalos,
procurava os focos da epidemia, e em tdo arriscada con-
juntura, junto do leito da dor consolava o desgragado
enfermol...]”® visitando mesmo as vitimas internadas no
Hospital de Santa Anna, “interrogando um por um todos
os doentes sobre os seus padecimentos”®. D. Pedro V,

alids, demonstrou sempre grande dedicacdo a causa da
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Figura 1. Procissao penitencial em Lisboa durante a epidemia de febre
amarela de 1857. Reproducao de desenho original da segunda metade
do século XIX (original disponivel em www.corbis.com).

Satde Publica, fundando o Hospital de Dona Estefania, e
vindo a falecer vitima de febre tiféide em 1861.

Apesar de todos estes esforcos, o extenso impacto des-
tas sucessivas epidemias sobre o fragil tecido social da
capital portuguesa foi evidente, e a morte de um nimero
importante de adultos, na segunda e terceira década de
vida, criou toda uma geracdo de 6rfaos para os quais nao
havia rede de apoio. Como forma de acudir a esta nova
crise, D. Pedro V instituiu, em 1856, um asilo para 6rfaos
num prédio da Tapada da Ajuda (na Calgada da Tapada,
n°163), cujo funcionamento era garantido pelas irmas de
caridade de Sao Vicente de Paulo (3 portuguesas e 10 fran-
cesas), que também se encarregavam do ensino em moldes
religiosos, conjuntamente com padres lazaristas"?. Mais
tarde, as irmas de caridade francesas e os padres lazaristas
foram removidos do assim denominado Asylo da Ajuda, e
este passou um prolongado periodo de declinio até lhe ser
reformada a gestao em 1896, sendo transferido para um
novo edificio com capela prépria, e passando mesmo a
possuir um sanatorio maritimo em Cascais""?. Nesta fase ja
consolidada, as criancas entravam para o Asilo aos 7 anos e
nele ficavam até aos 18; durante a sua estadia, eram sujei-
tas a um “[...] ensino paternal e prético, que habilita as 100
asiladas aos rudes misteres de criadas de servir[....]”, embo-
ra “[...] frequentando muitas delas a Escola Normal, onde
tém obtido diplomas de professoras [...]”"?. Uma rara ima-
gem de um grupo de alunas de um postal ilustrado da
época, ajuda a trazer vida a esta descricdo (Figura 2). Em
comparacdo com esta fase de relativa normalidade, no
entanto, nao é dificil de imaginar as condicGes tragicas que
rodearam a cria¢do do Asilo e o acolhimento das recém-
orfanadas criancas, bem como o seu estado fisico e psico-
légico. Frequentemente, teriam presenciado a morte de
um ou ambos os pais durante os 2 anos precedentes em

circunstancias seguramente chocantes, ficando sem meios
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de sobrevivéncia e sofrendo caréncias materiais significati-

vas, das quais a fome nao seria, certamente, a menor.

3. Os Protagonistas e suas contribuicoes

Os primeiros tempos de existéncia do asilo ndo terdo sido
faceis, como se pode imaginar: dezenas de jovens orfaos em
choque, desnutridos e desorientados, internados numa
recentemente criada instituicdo, certamente ainda com
poucas condicoes para os receber, e sem qualquer certeza
em relacao ao seu futuro. Tornando esta situacdo ainda mais
complicada, a partir de 1860 ocorreram, sucessivamente, 4
misteriosas “epidemias” nas criangas internadas no asilo —as
Paralysias da Ajuda, cuja causa e natureza sdo alvos de gran-
de debate na sociedade civil e, naturalmente, nas sociedades
cientificas. As epidemias da Ajuda terminam, espontanea-
mente, em 1864, altura em que ainda sdo feitas observagdes
directas de alguns doentes, desconhecendo-se o seu desfe-
cho tltimo; do que ficou escrito, presume-se que, por esta
altura, muitas das criancas afectadas terdo encontrado
novos lares, desaparecendo sem deixar rasto.

As caracteristicas destas doencgas, de cariz eminente-
mente neuropsiquidtrico, sdo observadas directamente
pelos médicos assistentes do asilo, e serdo, depois, descri-
tas e debatidas novamente no seio da Sociedade das
Ciéncias Médicas, por algumas das mais importantes figu-
ras do escol cientifico da época. Dentre todos os partici-
pantes neste famoso debate, cinco assumem maior relevo:
Bernardino Anténio Gomes, Jodo José de Simas, Anténio
Maria Barbosa, Abel Jordao e Eduardo Augusto Motta (figu-
ra 3). O debate decorrerd em duas fases, separadas pelos
anos de 1865 e 1866. Na primeira fase discutem-se as mani-
festacdes clinicas e propdem-se diagndsticos e etiologias,
enquanto que, na segunda, sao, sobretudo, as discussoes
tedricas e os ataques pessoais entre os protagonistas que
predominam. Nestes dois anos, a agenda cientifica da
Sociedade parece dominada por esta questao; cada um dos
intervenientes publica pelo menos dois trabalhos sobre o
assunto, algumas vezes no Jornal e sob a forma de opuscu-
lo. Os trabalhos s3ao longos, bem documentados, e
demonstram um notdvel conhecimento das mais recentes
teorias sobre a fisiopatologia das doencas nervosas.

Bernardino Anténio Gomes (1806-1877) era o Presidente
da Sociedade a data dos debates (mandato de 1864-1866), ja
reformado da Escola Médico-Cirtirgica (EMC) de Lisboa e
para além do seu periodo de maior produtividade cientifi-

ca, mas ainda uma figura incontornével da Medicina nacio-

Figura 2. Postal ilustrado do final do século XIX, representando um
grupo de internas do Asylo da Ajuda.

nal. Entre outras contribuicoes, tinha sido o primeiro médi-
co a usar a anestesia com cloroférmio e um aparelho de ina-
lagao de éter em Portugal, fundado a revista Gazeta Médica,
e, mais relacionado com o tema deste trabalho, era o autor
do relatério Dos estabelecimentos de alienados nos estados
principais da Europa'®, publicado, pela primeira vez, em
1843 (5 anos antes da inauguragdo de Rilhafoles), o que
revelava, pelo menos, a sua familiariedade e interesse pelos
temas neuropsiquiatricos. E ele quem desencadeia o deba-
te ao ler, em 1864, uma nota intitulada As Epidemias no
Asylo da Ajuda...?, que serd publicada no ano seguinte no
Jornal da Sociedade ", bem como umas reflexdes comple-
mentares nas quais elabora a sua opinido sobre o mesmo
tema "9, A contribui¢do de Gomes é baseada na observacdo
pessoal dos doentes, bem como nas informacoes do médi-
co do asilo, Dr. Angelo de Sousa. No ano seguinte, 1866,
apo6s a primeira ronda de discussdes, 1é em sessdo e publica
uma Terceira nota..."” em que pretende resumir as opinioes
apresentadas e tirar uma concluséo final do debate, embo-
ra tal ndo lhe seja permitido por Motta, Jordao ou Barbosa.

Seguindo a ordem cronoldgica de entrada dos diversos
protagonistas, a Gomes sucede-se Jodo José de Simas
(1813-1879), que publica, igualmente, uma pequena nota
no Jornal, embora sem fazer adiantar, realmente, o deba-
te". Simas, ex-presidente da Sociedade (mandato de
1861-62), era, tal como Gomes, uma figura da geracdo
anterior, indubitavelmente respeitado, com larga expe-
riéncia em higiene publica e hospitalar, e que terd, tam-
bém, observado directamente os doentes do asilo. No ano
seguinte publicara uma pequena nota no jornal
Escholiaste Médico™, mas de uma forma geral mantém-se
ausente da polémica gerada pela primeira nota de Gomes.

Anténio Maria Barbosa (1825-1892) aparece como o

grande expositor das vérias teorias fisiopatoldgicas e como

2) “Nao se tendo ainda publicado, sendo em parte, a historia das doencas que desde 1860 se tém desenvolvido de modo simulta-
neo e como epidémico no asilo dos orfaos das vitimas da febre amarela e célera morbus e considerando de interesse pratico assi-
nald-las a atencao de quantos possam avaliar a sua verdadeira natureza, a qual, se ndo constitui caso absolutamente novo, reves-
te pelo menos circumstéancias que nao sao de observacao vulgar [...]". As epidemias no Asylo da Ajuda dos orphaos das victimas
da febre amarella e da cholera-morbus nos annos de 1860 a 1865. J Soc Sci Med Lis 29:8-15.
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defensor de Gomes. Barbosa era uma estrela em ascensdo
no panorama clinico nacional: cirurgido do Hospital de Sao
José e director do seu banco a partir de 1855, em 1863 foi
nomeado lente da recém-criada cadeira de Anatomia
Patolégica, sendo a partir de 1872 regente da cadeira de
Operacdes na EMC. E também, nesta altura, presidente da
SCML (mandato de 1870-1872). Introdutor da ovariotomia
em Portugal, médico do Paco Real a partir de 1862, pela sua
contribuicao para o tratamento da doenca que vitimara a
Rainha D. Estefania, deixou a sua marca como o melhor
cirurgido da época, mesmo com fama internacional — ap6s
a sua morte, o seu obitudrio detalhado foi publicado no
British Medical Journal®. O seu papel neste debate serd
fundamental: é ele que apresenta a descri¢do clinica mais
detalhada das epidemias, demonstrando notével a-vonta-
de no exame clinico e neurolégico das doentes (que obser-
vara pessoalmente na fase final das epidemias), e enqua-
drando a discussao diagndstica e etiolégica nas entidades
clinicas entdo reconhecidas. A maioria destas contribui-
¢des aparece no seu primeiro trabalho As paraplegias do
Asylo da Ajuda®’ que publica no Jornal e como separata. E
ele também que tem a ultima palavra no debate, apés
todas as outras contribuicoes, ao ler e publicar as suas
Algumas rectificagoes ao tiltimo artigo do Sr. Dr. Abel, em
1866“%. O didlogo entre si e Abel Jordao serd uma das prin-
cipais linhas condutoras deste debate.

A quarta personagem a fazer a sua aparicao é Abel Jordao
(1833-1874), filho do 1° Barao de Paiva Manso, que teve vida
breve (41 anos) mas cientificamente muito produtiva,
sendo famosos, sobretudo, os seus Estudos sobre a diabetes,
que surgiram na década de 1860; também conhecido além
fronteiras, o seu obitudrio aparecerd no Lancet®. A outra
grande estrela cientifica da época, presidente da Sociedade
entre 1862-63 e, igualmente, lente da EMC, Jordao publicou
dois trabalhos sobre a polémica em questdo, As epidemias
do Asylo da Ajuda, em 1865%, e Ainda as paralysias da
Ajuda, em 1866“. Jordao era médico do asilo até pouco
tempo antes do inicio das epidemias sendo a principal tes-
tumunha das condigdes existentes na altura:

“Logo que o asilo da Ajuda se abriu, depois da epidemia
da febre amarela, comecei eu a tratar gratuitamente
n’'aquela casa de educacao. Em regra geral todas as crian-
cas antes de serem admitidas eram por mim examinadas,
e tive entdo ocasido de notar que quase todas para quem
se reclamava este beneficio da caridade ptblica, estavam
em péssimas condicdes de satide. Engorgitamentos glan-
dulares, magreza mais ou menos pronunciada, e estiola-
mento eram quase sempre os sintomas que encontrava. A
circumstancia da falsa posi¢do pecunidria em que muitas

familias tinham ficado pela perda de seus chefes durante a
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| \
Figura 3. Os protagonistas do debate: Bernardino Anténio Gomes (em

cima, a esquerda), Anténio Maria Barbosa (em cima, a direita), Eduardo
Motta (em baixo, a esquerda) e Abel Jordao (em baixo, a direita).

epidemia, o abatimento moral que transluzia em todas
elas, depois de um semelhante flagelo, e enfim o trabalho
excessivo e inacostumado a que estavam forcadas estas
infelizes eram para mim causas mais que manifestas do
estiolamento e deterioracdo das criancas. Em relacao a
condigdes higiénicas a sorte destas infelizes criancas nao
melhorava muito com a sua admissdo neste estabeleci-
mento.”®

Jordao deixou de ser médico do asilo na mesma altura
em que comecam as epidemias, em 6bvio conflito com a
gestdo da responsabilidade das irmas de caridade, e pelo
seu tratamento e educacao dos orfaos:

“[...] Os motivos da minha escusa de médico do estabe-

lecimento sao simples e claros: a falta de consideracao por

que passei [...]; o pouco cuidado na execugdo das minhas
prescrigdes [...], a mé alimentacdo a que estavam sujeitas
as criangas, [...] mas que contrastava com a variada, abun-

dante e até lauta alimentacdo das irmas de caridade, e
finalmente a direc¢do excessivamente religiosa, para nao
dizer hipécrita, pouco em harmonia com os meus senti-
mentos, com a moral e com a higiene”®.

O ultimo dos intervenientes nesta polémica, e o mais
jovem de todos, é Eduardo Augusto Motta (1837-1912),
que viria, também, a ser lente da EMC na mesma geracao
durea que incluiu Bombarda, Sousa Martins e Serrano, e
presidente da Sociedade (mandato de 1879-1881). Motta,
tnico dos protagonistas que nao teve qualquer contacto

com os doentes, ou mesmo somente com a instituicao,
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intervém, também, por duas vezes; primeiro, em 1865,
com as suas Duas palavras sobre as epidemias do asylo da
Ajuda®®, e, no ano seguinte, com uma breve mas incen-
didria nota, Ainda a questdo das paralysias reflexas...””,
dedicada a criticar a Terceira nota... de Bernardino
Anténio Gomes. De qualquer forma, Motta resume bem a
importéancia e resultado da polémica daqueles dois anos:
“Decididamente as epidemias do asilo da Ajuda foram o
tema dominante das discussoes da sociedade das ciéncias
meédicas durante o ano de 1865. Desde a presidéncia ocu-
pada pelo sr. Conselheiro B.A. Gomes até ao mais humilde
dos sécios representado no autor deste artigo surgiram
notas, apontamentos, discursos, relatérios, etc. Todos nés
porém, presuncosos atletas, saimos da arena sem ter con-
quistado a palma da vitéria; saimos como entramos, afer-
rados as nossas crengas, nao havendo talento nem autori-
dade que conseguisse dominar e definir a questdo.”®”
Como se depreende, as epidemias no asilo da Ajuda
geraram grande interesse e participacdo directa do escol
cientifico da época, clinicos ilustres, todos eles passados
ou futuros professores da Escola Médico Cirtirgica e presi-
dentes da Sociedade das Ciéncias Médicas. Do debate aca-
lorado que perdurou por dois anos ndo surgiu um consen-
so que explicasse a causa ou os mecanismos destas epide-
mias — mas as teorias propostas e sua discussao ilustram

bem o estado de evolugdo da neuropsiquiatria da época.

4. As Epidemias no Asylo da Ajuda

Quais foram, entdo, as manifestacoes clinicas destas
misteriosas epidemias que geraram tanta controvérsia e
atrafram os melhores esforgos da Sociedade? Sem preten-
der ser exaustivo, farei um resumo baseado em todos os
trabalhos ja mencionados, por forma a ilustrar os quadros
clinicos encontrados.

A primeira epidemia dura entre Marco de 1860 e Maio
de 1861, atacando 9 das 114 orfas, e nenhum dos cerca de
100 orfaos residentes no asilo. Todas as vitimas estavam
entre os 10 e os 17 anos de idade, e residiam no asilo ha
mais de 2 anos. A queixa inaugural, isolada, foi uma dor de
tipo nevrdlgico na parte superior das coxas, com irradia-
¢ao até a extremidade dos membros inferiores, de intensi-
dade crescente e, no seu auge, acompanhada de parésia
(ndo conseguiam estar de pé nem andar, mas movimenta-
vam os membros afectados quando deitadas), e hiposte-
sia/anestesia élgica. Destas 9 doentes, 8 tinham ambos os
membros inferiores afectados, e uma o membro superior
e inferior do mesmo lado. Nao existiam sinais de lesdao
medular, como “dor vertebral”, sensac¢do de aperto em cin-
turdo, aumento dos reflexos, ou alteracdes dos esfincteres.

Ap6s alguns meses do aparecimento deste quadro, surgi-
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ram outras manifestacdes: “convulsées”, “delirio”, “parali-
sia da voz” (na realidade, tratava-se de falar por monossi-
labos), pupilas dilatadas e pouco reactivas a luz, “acufe-
nos”, riso, solucos e choro convulsivo, tristeza e “abati-
mento do espirito”. Segundo o médico da instituicao
(Angelo de Sousa), era frequente o “contdgio de imitacao”,
sendo mais habituais estas manifestacoes secunddrias
entre orfas que se encontravam juntas. Inicialmente,
notou-se uma regressao parcial das queixas com “banhos
de mar”, mas sobretudo uma evidente relacdao dos sinto-
mas com a permanéncia no asilo: “A saida para fora do
asilo e a dispersao das alunas doentes fez desaparecer em
todas o mal, n'algumas imediatamente [...] Com a volta
para este recaiam todas, e s6 acabou a epidemia pelo més
de Maio de 1861, por ocasiao do incéndio que entao devo-
rou uma parte do edificio do asilo da Ajuda.”™. Antes do
inicio deste surto epidémico, como relata Jorddo, “[...]
havia uma espécie de exaltacao sensorial entre as alunas:
sofriam de pesadelos, sentiam formigueiros nos membros
onde devia manifestar-se a paralisia, riam e choravam
com facilidade extrema. [...] As alunas estavam impressio-
nadas pelas descri¢oes do inferno feitas nas préticas reli-
giosas, assim como pela ideia de outros castigos de Deus
[...] Corria entre as alunas que no pavimento inferior do
edificio havia gente enterrada, que de noite batia para
cima. Houve mesmo uma aluna, Joaquina Delié, que afir-
mou por vezes ver gente e sombras sentadas sobre a sua
cama, e todas as suas companheiras comec¢aram a acredi-
tar em tal fendmeno.” .

A segunda epidemia comeca quando ainda a primeira
se encontrava em curso; em Novembro de 1860, vinte e
dois orfaos (16 rapazes e 6 raparigas) entre os 7 e 15 anos
de idade comecgam a referir queixas de “cegueira crepus-
cular”, ou hemeralopia, acompanhada de xeroftalmia; sdao
observados pelo Dr. Joao Clemente Mendes, levando, mais
tarde, a publicacao do seu Estudo sobre a hemeralopia: “|..]
Uma doenca a xeroftalmia, que ndo vimos mencionada
por ninguém como acompanhando a cegueira crepuscu-
lar, foi observada entre nés no asilo dos orfaos da febre
amarela em Novembro de 1860 [...]”?%. A cura destes casos
foi espontanea, e toda a epidemia durou, apenas, por volta
de 1 més, estando terminada antes do final da primeira.

Cerca de 2 anos ap6s o final da primeira epidemia surge
o terceiro surto epidémico: entre Marco de 1863 e Agosto-
Setembro do ano seguinte, 87 das 96 orfas residentes
desenvolveram vomitos espasmddicos, de alimentos
pouco digeridos, em alguns casos 30 a 40 vezes por dia; 27
destas doentes foram dispersas por casas particulares,
recuperando, totalmente, 25 delas. Com o regresso ao asilo,

em todas se assistiu ao reaparecimento das queixas, e ap6s
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o envio de 4 orfas doentes para o asilo da Junqueira, houve
um pequeno surto envolvendo 13 das criancas nesta outra
instituicdo. Dos tratamentos dietéticos tentados, poucos
efeitos benéficos foram observados, e apenas a mudanca
das doentes para fora do asilo se revelou eficaz.

Por fim, e em parte coincidente com este surto de vomi-
tos, em Maio de 1864 ressurgiram alguns casos de parapa-
résia tempordria em doentes igualmente com vémitos:
entre 7 doentes no total, cinco tinham sido vitimas da pri-
meira epidemia de “paralisias”, e duas da de hemeralopia.
Esta segunda epidemia de “paralisias” exibia o mesmo tipo
de sintomatologia que a primeira, i.e., dor nevralgica nos
membros inferiores precendendo o aparecimento do défi-
ce motor. Ao contrdrio da primeira epidemia, nenhumas
outras manifestaces (convulsoes, choro, etc.) foram evi-
dentes. Quase todas as doentes se encontravam bem a data
do inicio do debate na Sociedade, e apenas uma nao esta-
va totalmente recuperada; o caso desta doente de 17 anos,
Maria Inécia, é extensamente descrito por Barbosa no seu
trabalho As paraplegias do asylo da Ajuda. Quando a obser-
vou, a doente encontrava-se em bom estado geral, com
uma paraparésia assimétrica (mais a direita) necessitando
de apoio bilateral para a marcha: “[...] para dar alguns pas-
sos € preciso ser sustida e ajudada por duas pessoas uma
de cadalado. Levanta entdo um pouco, arrastando, cada pé
que involuntariamente é revirado para dentro [...]”*". Ndo
existiam sinais de atrofia muscular nos membros inferio-
res. Nao apresentava reaccao reflexa a temperatura ou a
estimulacdo tdctil, mas apenas a estimulag@o eléctrica; nao
é descrita a pesquisa dos reflexos osteotendinosos (e o
reflexo cutaneo plantar s6 seria descrito por Babinski em
1896). Existia perda de sensibilidade téctil e dlgica até a cin-
tura, conjuntamente com alteracdes da sensibilidade tér-
mica, sobretudo do lado direito; queixava-se de uma dor
“surda’, quase constante, na regidao glitea direita, e em
menor grau do lado esquerdo. Nao existiam outros acha-
dos no exame fisico geral ou no exame neuroldgico, nem
alteragdes do comportamento. Infelizmente, nao existem
semelhantes detalhes de observacgao dos outros casos, que
nos pudessem ajudar a compreender qual seria, na realida-

de, o quadro neurolégico destas doentes.

5. A Controvérsia: a causa e classificacdo das
epidemias
Duas questdes serdo centrais para o debate na Sociedade,

e sdo estas questdes, mais do que a discussdo dos factos

observados, que prendem todo o esforco dos protagonistas;
os dados empiricos, as observacdes directas das doentes
ficardo em segundo plano, enquanto que a discussao teori-
ca continuard, fundamentalmente, com base na erudicédo e
comparacdo com a literatura publicada. Nao hd re-exame
dos factos, ninguém parece propor nova observacao das
doentes, nem ha relato de um seguimento posterior dos
casos. De igual modo, a discussao centra-se no problema da
epidemia de paralisias, sendo pouco abordados os surtos de
hemeralopia e de vomitos espasmddicos.

A primeira questao serd, naturalmente, a de saber a
causa destas sucessivas epidemias, e, mesmo, se terdao
todas a mesma causa. As condi¢oes de vida no asilo surgem
a cabeca da lista de possiveis causas para as epidemias. O
primeiro interveniente, Bernardino Gomes, comenta a ali-
mentacao e das condigdes higiénicas no asilo, mas, segun-
do ele, e ao contrdrio do que dird Jordao, as orfas eram
muito bem alimentadas, tinham “suficiente agasalho” e
bons cuidados médicos. Barbosa vai bastante mais longe
que Gomes na confirmacgdo das boas condicdes do asilo,
aprovando as condicdes arquitecténicas do edificio, des-
crevendo, pormenorizadamente, a alimentacdo das orfas
(“[...] Pao 416 gramas cada dia. Carne, 131 gramas cinco
vezes na semana. Bacalhau, 69 gramas duas vezes na sema-
na. Agucar 30 gramas cada dia [...]”®"), com um grau de
precisdao que parece até exagerado, e, sobretudo, impossi-
vel de garantir. Avalia o grau de conservagao das panelas de
cobre em que a comida é feita, bem como o teor de chum-
bo na dgua e mesmo o estado das canalizagdes®, para con-
cluir que, em sua opinido, ndo existiria nada de particular
nas condicoes de vida das orfas: “Procurando, pois, cada
uma das circunstancias que mais directamente influem na
vida e na satide dos individuos, no ar, na dgua, na alimen-
tacdo, no lugar de residéncia das orfas, nada se acha de
especial que ndo tenha em grau muito pior toda a popula-
¢do pobre, mas disseminada de Lisboa [...]”®".

Como vimos acima, Abel Jordao considerava as condi-
¢oes higiénicas mads, e a alimentacdo muito escassa: “um
quarto de pao ao almoco e uma dgua de cha, alguns feijoes
ao jantar com arroz e um pouco de pdo, a ceia alguma
salada com um outro quarto de p3o [...] Por vezes reclamei
contra um tal sistema de alimentacdo, conseguindo
somente e no fim de bastante tempo o lancarem-se todos
os dias 8 libras de carne na panela do jantar. Em resultado
deste estado de coisas fui obrigado, quase sempre a recor-

rer ao 6leo de figado de bacalhau, para poder compensar

3) (“[...] se é verdade que os canos sdo de chumbo, também é certo que actualmente, e jd desde muito tempo, estdo forrados de
revestimento salino que tem mais de um centimetro de espessura, como tivemos ocasido de verificar hd alguns meses, o qual
deve impedir todo o contacto do liquido com a superficie metdlica [...]”. As paraplegias do Asylo da Ajuda. Imprensa Nacional,

Lisboa.
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esta insuficiéncia de alimentacao, e corrigir o linfatismo.
Este sistema podia aliviar, mas nunca suprir completa-
mente aquela alimentacao insuficiente. De facto, passado
algum tempo, comecaram a adoecer bastantes criancas
com diferentes e variadas doengas agudas e a manifestar-
se o linfatismo em todas as suas variedades. A estomatite
ulcerosa desenvolveu-se rapidamente e tomou o caracter
epidémico [...}"#".

Como reconciliar estas visoes diferentes das condicoes
do asilo? A explica¢do mais provével é que Jordao, Gomes
e Barbosa estivessem todos correctos, e que, se inicial-
mente (até Jordao sair do asilo e, portanto precedendo o
inicio das epidemias) as condi¢cdes eram muito deficien-
tes, viessem a melhorar com o passar dos anos. Para o que
nos interessa, i.e., uma possivel relacao causal com o ini-
cio das epidemias, a versdo de Jordao serd, porventura, a
mais informativa.

Para além das condigdes fisicas no asilo, ha ainda a con-
siderar o que Gomes chama de “causas de ordem moral”: a
vida enclausurada, a sobrelotacdo do asilo e a educacdo
religiosa. Sobre esta ultima, Gomes assume uma posicao
diplomadtica: “[...] nada afirmaremos em assunto, como
este, de sua natureza tdo delicado e espinhoso, que nos
levaria ao exame dos diferentes sistemas de educacao reli-

”(9 Como antes, Jorddo é muito mais criti-

giosa e outra [...]
co, e condena aquilo que acha ser uma pressao religiosa
excessiva “[...] a educagdo religiosa era por extremo severa;
as praticas de devocao, as confissoes, etc, eram muito fre-
quentes. [...] A falta de exercicios préprios daquelas idades,
e uma espécie de ascetismo a que estavam sujeitas as crian-
¢as, a ponto de, depois da saida das irmas de caridade, pedi-

rem para se confessarem todos os dias!”®".

O proéprio
Barbosa esta de acordo acerca dos efeitos deletérios da co-
habitacdo de tantas jovens impressiondveis “[...] submeti-
das todas a mesma espécie de educacdo fisica e moral,
neste modo de viver em tudo igual e em tudo semelhante,
no qual o exercicio fisico e o ar livre é quase nulo, cria-se,
estabelece-se nos diferentes individuos um temperamento,
uma constituicdo, um organismo em tudo semelhante
[...]”®Y. Todos estes elementos, na opinido dos autores,
seriam suficientes para provocar um estado de susceptibili-
dade para a doencga neuropsiquidtrica, que Gomes e Jordao
classificam como “histerismo”, e Barbosa e Simas como
“nervosismo”. A distincdo, aparentemente pouco relevante
ou pouco clara actualmente, baseia-se em conceitos que,
na altura, tinham, de facto, significado diferente.

A segunda questdo que é abundantemente discutida
prende-se com a classificacdo nosolégica das paralisias.
Barbosa é quem mais eloquentemente expde o problema,

a luz dos conhecimentos da época; para ele, as paralisias
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poderiam ser de causa organica (por lesdo medular direc-
ta), de causa isquémica, de causa discrasica (incluindo
aqui alteracoes hematolégicas tais como a “clorose”; os
toxicos, minerais ou vegetais, como o chumbo, merctirio,
arsénio, cogumelos, cravagem do centeio e lathyrus sati-
vus), e de causa funcional. Nao se pressuponha aqui a
mesma conotacdo actual que damos ao termo “funcional”;
nesta categoria, Barbosa agrupa as paralisias por pirexia,
por doenca constitucional ou caquexia, bem como as para-
lisias por neurose ou histeria, as paralisias reflexas e as
paralisias periféricas (designacdo com significado diferen-
te do actual, e que adiante discutiremos)®?". E nesta tiltima
categoria que Barbosa classifica as paralisias epidémicas
do asilo. Ja4 Gomes opta por chama-las de paralisias refle-
xas", e Jorddo denomina-as de paralisias histéricas®”.
Motta manifesta a mesma opinido que Jordao e, sobretudo,
opode-se frontalmente a Gomes, discutindo, mesmo, a exis-
téncia da entidade nosolégica das paralisias reflexas®®.
Todos estes autores, como podemos observar, concordam
com o classificar as paralisias como funcionais. Simas, o
menos participativo de todos, atribui as paralisias a “cloro-

Se”(l?})

, ou seja, coloca-as no grupo das paralisias discrdsi-
cas, sendo esta opinido combatida por todos os restantes,
que nao encontram sinais de “clorose” nas orfas do asilo —
e Simas ndo pareceu interessado em meter-se na contenda
entre Motta e Gomes, ou entre Jordao e Barbosa.

A superficie, e, sobretudo, na nossa perspectiva actual,
o debate sobre o nervosismo e o histerismo, entre as para-
lisias reflexas, periféricas e histéricas parece um tanto
bizantino. Na realidade, a época, estes conceitos tinham
significados precisos, representavam escolas de pensa-
mento distintas, e conceitos fisiopatolégicos bem defini-
dos. Valera a pena, como tal, explord-los um pouco — até
porque uma das intengdes do presente trabalho é, preci-
samente, ilustrar até que ponto a elite clinica portuguesa
acompanhava os desenvolvimentos nas neurociéncias,
mesmo se ainda ndo produzia investigacao clinico-patolé-
gica original.

Comecando pelos conceitos de histerismo e nervosismo
que sdo usados como causa primadria do aparecimento das
epidemias. A histeria, como entidade clinica, era conhecida
desde Hipdcrates, e, historicamente, invocada de forma
excessivamente liberal e imprecisa para justificar um vasto
conjunto de alteracdes do humor e comportamento asso-
ciadas a variadas disfunc¢des organicas, ocorrendo, espe-
cialmente, em mulheres jovens com supostas perturbagdes
menstruais e sexuais resultantes de problemas uterinos
(inclusivamente, da sua posicdo). A partir do século XIX,
esta visdo comecou a ser progressivamente modificada,

transformando a histeria numa doenca que afectava
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mulheres e homens, sem relacao evidente com a sexualida-
de, podendo, mesmo, aparecer antes da puberdade, e cau-
sada por uma disfuncgao cerebral indefinida. Fundamental
para esta transformacdo conceptual foi o trabalho de Pierre
Briquet (1796-1881), que abordou a histeria com o espirito
metddico dos grandes clinicos franceses do século XIX: nao
sendo um neurologista ou psiquiatra, e pertencendo a gera-
¢ao anterior a Charcot (1825-1893), Briquet dedicou-se a
uma cuidadosa colec¢ao e sistematizacao das histérias cli-
nicas de doentes com histeria, e, posteriormente, a sua ané-
lise®”. No seu Traité de I'Hysterie®®, encontram-se reunidos
430 doentes com diagnéstico de histeria, bem como a clas-
sificacdo das suas manifestacdes clinicas (hiperestesias,
anestesias, perversoes da sensacdo, espasmos, convulsoes,
paralisias histéricas, perturbagdes da contraccao muscular,
secrecdo e exalacdo), factores predisponentes (constitui¢dao
fisica e moral, classe social, educacao, influéncia das emo-
¢des e problemas morais, ocupacao, continéncia sexual,
estado geral de saude), factores precipitantes, curso clinico,
diagnostico e prognostico®”. Para Briquet a histeria era uma
“neurose” cerebral na qual a disfuncdo observéavel das
variadas fun¢des organicas era uma manifestacdo indirecta
de perturbagdes afectivas®®. Mais tarde, Charcot iria desen-
volver este conceito da histeria como uma doenca cerebral
organica, devida a uma alteracdo “funcional” do cortex
(uma vez que ndo lhe era possivel encontrar alteracées
patolégicas no cérebro destes doentes), e dedicar-lhe gran-
de parte dos seus esforcos de investigacdo na fase final da
carreira®. Para Charcot, as manifestagdes clinicas das
paralisias ou anestesias histéricas eram indistinguiveis das
causadas por lesdes estruturais, uma vez que ambas
tinham, como sede, a perturbacdo do funcionamento do
cortex cerebral. Serd somente com o seu discipulo Joseph
Babinski (1857-1932) que a distin¢do entre estas entidades
se torna mais clara; Babinski investiga e aprofunda a semio-
logia associada as lesdes neuroldgicas, incluindo os reflexos
cutaneo-plantar (que tem hoje o seu nome), cutaneo-abdo-
minal e cremasteriano, bem como a topografia precisa da

hemiplegia ou hemianestesia histérica®.

Esta distincao
clara entre os sintomas da histeria e das lesdes neuroldgicas
organicas sugeria uma causalidade psicolégica para a pri-
meira, levando, finalmente, Babinski a propor que a histeria
era um estado psiquico em que o doente possuia uma ten-
déncia patolégica para a auto-sugestdo, e, igualmente, a
sugerir que o nome histeria fosse substituido pelo de pitia-
tismo®?. Como se pode verificar, na altura do debate na
Sociedade das Ciéncias Médicas, o termo “histerismo” era
usado para denotar uma alteracdo organica funcional do
Sistema Nervoso; os protagonistas do debate — Gomes,

Barbosa, Jorddo - citam Briquet com frequéncia e, segura-
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mente, empregam o termo com esse sentido. Embora entre
as causas desta perturbacao funcional pudessem estar, cer-
tamente, todo o tipo de estados emocionais, pressoes reli-
giosas, desnutricao, etc., tal ndo implicava qualquer tipo de
separacao das restantes doencas neurolégicas.

Ao contrdrio da forma como é usado na linguagem
actual, o conceito de “nervosismo”, defendido sobretudo
por Barbosa, era empregue naquela altura para designar
uma nova entidade patolégica, descrita em 1860 por
Eugene Bouchut (1818-91) no seu De l'etat nerveux aigu et
chronique, ou nervosisme®™. Pouco tempo mais tarde,
George Miller Beard (1839-1883) proporia o conceito seme-
Ihante de neurastenia, que seria bastante popular até mea-
dos do século XX. Bouchut definia o nervosismo como uma
“neurose geral” caracterizada por uma associacao de varios
distirbios funcionais da sensibilidade, inteligéncia, movi-
mento e dos principais sistemas orginicos®®. O nervosismo
poderia ser cerebral, espinhal, cardiaco, laringeo, gastrico,
uterino, cutaneo, espasmaodico, paralitico ou doloroso, con-
soante as suas manifestacoes clinicas, embora subjacente a
todos eles estivesse um estado de exaustao créonico de uma
suposta “forca nervosa’, causado por diversos factores,
incluindo um “temperamento nervoso” pré-existente. Este
conceito de nervosismo nao era inteiramente aceite pelos
seus contemporaneos, até por contraposi¢ao com o rigor
clinico das observacdes de Briquet. Quando Barbosa e
Simas invocam o nervosismo, estdo, portanto, a apelar para
um conceito de “esgotamento nervoso’, que explicaria,
como a seguir veremos, o aparecimento da paralisia,
enquanto que Jordao propunha a existéncia de uma disfun-
¢ao cerebral organica, a histeria, s6 por si capaz de gerar a
mesma paralisia sem qualquer mediacgao.

Passando, agora, a abordar a questao da classificacao
das paralisias; como vimos, Gomes propde que sejam
reflexas, Barbosa que sejam periféricas, Jordao e Motta
que sejam histéricas, e, por fim, timidamente, Simas que
sejam cloréticas. Comecando por esta dltima entidade, a
clorose, ou cloro-anemia, foi uma entidade popular ao
longo do século XIX; descrita com esse nome pela primei-
ra vez em 1615 por Jean Colliot de Varanda (c. 1563-1617),
as suas vitimas apresentariam uma coloragao esverdeada
da pele, donde o nome de “doenca verde” e a origem do
termo clorose (do grego Khloris ou Khloros)®”. Esta doen-
¢a, mais tarde identificada, pelo menos em parte, com a
anemia hipocrémica, provocava nas suas vitimas, predo-
minantemente mulheres adolescentes, virgens, ou de
“fraca constitui¢ao”, diversos sintomas relacionados com
uma suposta alteracao das proporgoes entre o volume de
dgua e eritrocitos no sangue: falta de energia, dispneia,

dispepsia e alteracoes do apetite, cefaleias e amenorreia;
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para Thomas Sydenham (1624-1689) e Armand Trousseau
(1801-1867), a clorose era uma doenca “nervosa’ seme-
lhante a histeria, e o seu tratamento sobretudo feito por
suplementacgdo de ferro. No esquema de Barbosa, a cloro-
se poderia provocar uma paralisia discrasica, por altera-
¢oes dos constituintes do sangue; no entanto, este mesmo
autor manifesta-se contra esta hip6tese, por nao encon-
trar sinais de clorose nas orfas: “O estado geral das para-
plegicas, a sua fisionomia nao eram de certo de pessoas
anémicas ou cloréticas [...] ndo eram palidas, nem desco-
radas, nem com a mé cor das raparigas cloro-anémicas [...]
nunca tiveram palpitacdes do coracdo, nem perturbagao
nas fungodes digestivas, nem edemas [...] As que eram
menstruadas continuaram a sé-lo sem nenhuma alteragao
[...] Algumas contudo apresentavam o sopro carotido
[mas] aquele sinal, pois, isolado como era, porque ndo
estava acompanhado de outros fenémenos préprios da
anemia e da clorose, ndao nos parece indicar a existéncia
destas doencas [...]”*". Gomes, Jorddo e Motta também
ndo concordam com o diagnéstico de clorose, e Simas ndao
apresenta mais qualquer observacdo para o sustentar.
Alias, seria dificil conseguir explicar todas as manifesta-
¢oes clinicas, bem como a sucessdo de epidemias, somen-
te com recurso a clorose, e o préprio Simas defenderd,
como posi¢do final, apenas que as epidemias seriam de
causa “nervosa’, sem outra tentativa de classificagao"?.

A histeria, tal como descrevemos acima, suscitava gran-
de interesse durante este periodo do século XIX, e era
objecto de numerosos trabalhos pelos mais reputados
autores da época, incluindo os fundadores da neurologia e
psiquiatria. A existéncia de paralisias histéricas estava
muito bem documentada, entre outras perturbacdes da
motricidade ou sensibilidade, gerais ou localizadas, e estas
podiam ter varias causas directas, entre as quais ataques
histéricos convulsivos, perturbacdes morais stibitas, fadi-
gas excessivas, supressao brusca da menstruacao, e eva-
cuagdes excessivas®. Para Abel Jordao ndo existiam duavi-
das que a histeria era a causa das paralisias, bem como das
outras epidemias durante aqueles dois anos “[...] os feno-
menos patoldgicos observados no asilo da Ajuda sao filhos
do histerismo”®”, opinido secundada por Eduardo Motta:
“[...] o histerismo constituiu a neurose epidémica da
Ajuda.|...] e eu ndo sei que outra doenca, a ndo ser o histe-

729 Baseiam

rismo, se possa conciliar com tal quadro.|...]
estes autores a sua opinido nas circunstancias que rodea-
ram a entrada das criancas para o asilo, no regime alimen-
tar e mdas condicoes de higiene, na excessiva educacao e
na prética religiosa que criaria uma “espécie de constitui-
¢do histérica”, e, finalmente, no tipo de sintomas associa-

dos a primeira epidemia, que seriam prova da natureza
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histérica da epidemia. Mesmo a dor, queixa inicial, seria
para Jorddo uma “miosalgia’, ou uma “artralgia histérica”,
ou seja, uma outra manifestacao do “histerismo”. Em res-
posta, Barbosa aponta-lhe que ndo consegue, desta forma,
explicar a existéncia das alteracoes oculares, sobretudo do
xeroma, uma das manifestacoes clinicas objectivas da
segunda epidemia.

De seguida, hd que considerar a entidade das paralisias
reflexas. Brown-Sequard (1817-1894), entre as suas multi-
plas contribuicdes para a nascente ciéncia neuropsiquié-
trica, tinha recentemente proposto, em 1861, a existéncia
desta nova entidade, que correspondia as anteriormente

denominadas paralisias “simpatéticas”®”

. Nas paralisias
reflexas, uma lesao periférica era capaz de provocar, por
acto reflexo, uma paralisia da regido onde estava localiza-
da; vérios exemplos sdo citados, tais como o de paraple-
gias ap6s inflamacao renal, ou lesdes do ttero e intestino,
hemiplegias observadas na pneumonia, amauroses resul-
tantes de lesdes do nervo frontal, paralisias dos membros
apos lesdes por armas de fogo, e os casos da assim deno-
minada inflamacgao reflexa“”. O mecanismo fisiopatolégi-
co proposto por Brown-Sequard para explicar estas parali-
sias, era o de que a excitacdo dos nervos periféricos pela
lesdo causaria um fenémeno reflexo de vaso-constriccao
das artérias da pia-mdter e medula a esse nivel do sistema
nervoso, resultando numa isquémia tempordria que, por
sua vez, provocaria os fenémenos de paralisia e diminui-
¢do da sensibilidade. No caso destas epidemias, o fenéme-
no desencadeante seria a dor (suposta primeira manifes-
tacdo da doenca), que por “nevralgia anémala do ramo
posterior dos ultimos pares lombares” iria condicionar a
perturbacdo do funcionamento da medula lombar com
resultante paraparésia. As hemeralopias seriam uma para-
lisia reflexa da visdo, resultante da excitacdo dos nervos
frontais pelo xeroma ocular e a “luz intensa do gas”; os
voémitos, por sua vez, o mesmo fenémeno relacionado
€om 0S Nervos gastricos.

Esta teoria foi, sobretudo, defendida por Bernardino
Gomes, e recusada frontalmente por Eduardo Motta, que
nao concordava, sequer, com a existéncia desta nova enti-
dade patolégica. Segundo este autor: “Esta nova entidade
nosolégica parece-me mais uma concepg¢ao exaltada do
autor, uma ideia verdadeiramente utopista, do que uma
assercao de tal maneira fundamentada que esteja ao abri-
go de toda a objeccdo possivel. Julgo tal doutrina insus-
tentdvel perante o raciocinio, e em presenca da fisiolo-
gia”®; na sua tultima comunicacdo, diz mesmo: “Parece-
nos que esta doutrina nao poderd nunca colocar-se a par
das mais belas conquistas do espirito humano, que antes

de recebidas e aclamadas tiveram de lutar porfiosamente
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para vencer violentas oposicdes [...] B. Sequard porém, se
nao fosse por tantos titulos um médico respeitdvel e
conhecido em todo o mundo, nao faria de certo a sua
reputacdo inventando a fabula das paralisias reflexas, que
s6 o entusiasmo pelo nome do autor ou pela novidade do
assunto poderdo querer converter em realidade.”®”.
Embora numa linha semelhante a de Gomes, Barbosa
prefere classificar os fenémenos encontrados como sendo
do tipo das paralisias periféricas que Sigismond Jaccoud
(1830-1913) havia descrito pouco tempo antes“’. Ao con-
trario do significado actual do conceito de paralisia perifé-
rica, Jaccoud nao se referia as patologias dos nervos raqui-
dianos ou dos nervos periféricos: segundo ele, este tipo de
paralisia resultaria quando a excitagdo excessiva dos ner-
vos periféricos, e, em consequéncia, da medula, provoca-
va um esgotamento da capacidade de transmissao nas
vias motoras descendentes. As paralisias assim resultantes
partilhariam parte do mecanismo fisiopatolégico com as
paralisias reflexas, mas sem necessidade de invocar um
hipotético estado isquémico medular, mas apenas o esgo-
tamento da excitabilidade nervosa (“un épuisement de
I'excitabilité des centres nerveux par une excitation conti-
nue.”), ou “neurdlise”*?. Barbosa usa, portanto, o conceito
de paralisia periférica ou neurolitica, aliado ao estado de
nervosismo subjacente, para explicar, dessa forma, o
“esgotamento nervoso”, capaz, na sua opinido, tal como
para as paralisias reflexas, de provocar todas as manifesta-
¢oes clinicas encontradas nos vdrios surtos epidémicos do
asilo. Tal como Motta e Jordao, Barbosa nao parece estar
de acordo com a entidade das paralisias reflexas, embora,
tal como Gomes, defenda um mecanismo semelhante,
tentando fugir ao rétulo de histerismo, que para si era
demasiado impreciso: “E tdo latitudinario e vago o termo,
abusa-se tanto dele que bem poucas formas nervosas lhe
escapam dos amplos limites, e mal podemos, designando-
o, fazer também as mais das vezes um diagndstico rigoro-

SO”(17)

. Ou seja, estes dois autores, mais do que negar a
natureza histérica, ou nervosa, dos fenémenos, preocu-
pam-se, sobretudo, em encontrar uma explicacdo meca-
nistica, fisiopatolégica, para o aparecimento dos sintomas

neurolégicos nas epidemias.

6. Visdo moderna das epidemias da Ajuda

Alguns comentdrios sdo importantes para dar perspec-
tiva ao debate sobre as paralisias da Ajuda. Ao leitor
moderno, poderd parecer que a discussao acalorada que
acima descrevi ndo passa de uma querela a volta de enti-
dades clinicas pouco claras, e, mais ainda, que hoje em dia
nio reconhecemos nem diferenciamos. E, no entanto, a

meu ver, importante conhecer a sua existéncia se quiser-
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mos compreender a evolucdo das neurociéncias no século
XIX e o modo como esta condicionou o aparecimento da
neurologia e psiquiatria como especialidades clinicas. A
visdo contemporanea sobre a natureza das epidemias da
Ajuda foi, sem duvida, influenciada por dois outros surtos
ocorridos em Franga nas décadas precedentes, e mencio-
nados pelos protagonistas: a chamada epidemia de Paris
de 1828-32, denominada de acrodinia e descrita por

Genest"?

, que consistiu no aparecimento de sensacdes
dolorosas e parestesias das extremidades dos membros
(sobretudo inferiores), associadas a outras manifestacoes
como paralisia e alteragcdes cutaneas nas mesmas localiza-
¢oes, e distirbios gastro-intestinais; e a epidemia de “cata-
lepsia’, acompanhada de alteracdes da sensibilidade, que
ocorreu em 1847 na Maison de réfuge du Bon Pasteur em
Amiens, no qual 22 mulheres (2 irmas e 20 penitentes)
foram afectadas“”. Tal como nas epidemias da Ajuda, tam-
bém aqui as circunstancias pareciam semelhantes — epi-
demias de doenga neurolégica, caracterizadas por altera-
¢oes da sensibilidade e motricidade, sem causa aparente a
nao ser, no dltimo caso, pela sua ocorréncia num seio de
uma comunidade religiosa. Em ambos os casos, diversas
explicacoes foram invocadas, acabando por se chegar a
conclusao de que seriam “epidemias nervosas”.

No entanto, compreenda-se que na época do debate,
“doencas nervosas” como a histeria e o nervosismo eram
consideradas, essencialmente, patologias organicas capa-
zes de condicionar o funcionamento normal do sistema
nervoso e dos restantes 6rgaos de forma indirecta. Esta
primeira tentativa de criacdo de uma psiquiatria biolégica
baseou-se nos trabalhos de Briquet e Charcot, como
vimos; a transformacdo da histeria e das “neuroses” em
psicopatologias, por oposicao a doencas neuroldgicas,
viria a resultar do trabalho de neuropsiquiatras como
Babinski, Jules Froment (1878-1946) ou Sigmund Freud
(1856-1939), e da escola de Nancy de Ambroise-Auguste
Liébeault (1823-1904) e Hypollite Bernheim (1840-1919),
na transicao para o século XX. Como tal, na altura do
debate da Sociedade, se o conceito de histeria ja nao era o
medieval e renascentista, de uma doenca puramente
feminina e ligada a disfun¢a@o sexual, ainda nao era, tam-
bém, o de uma doenca psiquiétrica explicdvel pelos meca-
nismos psicodinadmicos que Freud e seus discipulos cria-
riam. A nossa interpretacdo actual, aparentemente ficil,
das epidemias da Ajuda como fenémenos de conversao ou
somatizacao, € fruto desta evolucdo conceptual; na época,
a histeria era uma doenca essencialmente organica, sedia-
da no sistema nervoso, de natureza funcional tal como a
epilepsia, com a qual tinha algumas semelhancas®.

Quanto ao “nervosismo” de Bouchut, e a “neurastenia” de

Sinapse

47



48

Beard, conceitos actualmente sem aceitacdo, pretendiam
explicar a susceptibilidade individual ao aparecimento da
doenca neurolégica e psiquidtrica, patologias cujas causas
ndo eram divisdveis pela ainda rudimentar compreensao
da fisiopatologia do sistema nervoso nesta altura. De igual
forma, o conceito de “degeneracao” de Bénédict-Auguste
Morel (1809-1873), mais tarde usado para explicar o apa-
recimento de algumas doencas psiquidtricas, como a
esquizofrenia ou a paralisia geral dos alienados, parece-
nos, a luz dos nossos conhecimentos actuais, pouco mais
que ingénuo e mesmo pernicioso””’. Assim, ao invocar
estes conceitos, de histeria e “nervosismo”, Gomes,
Barbosa, Jorddo e Motta apoiavam-se na mais recente lite-
ratura e conhecimentos cientificos da sua época, por
muito limitados que estes nos parecam agora.

Um segundo ponto a merecer discussao prende-se com a
classificacdo das paralisias; apesar das diversas teorias pro-
postas, em todos os casos os autores atribuem o défice neu-
rolégico ao sistema nervoso central, e, nunca, ao periférico.
Mesmo a designacdo de paralisia periférica, como vimos
acima, nao se refere, como hoje em dia, a uma lesdao do
nervo periférico, mas sim a origem do suposto estimulo
nocivo. Como explicar este facto? Na realidade, o grupo
nosolégico das neuropatias periféricas estava, nesta época,
apenas em criacdo, mas ainda ndo tinha reconhecimento
generalizado. Naturalmente, as lesdes traumadticas dos ner-
vos eram bem conhecidas desde hd muito, e ndo necessita-
vam de grande explicacdo; mesmo assim, o conceito de
paralisia “simpatética” fora recentemente proposto por Silas
Weir Mitchell (1829-1914) para explicar o aparecimento de
uma série de fenémenos distréficos e dolorosos ainda hoje,
alids, mal explicados“?. A existéncia de doencas afectando,
simultaneamente, vérios nervos periféricos — “nevrites mul-
tiplas” - seria proposta por Ernst von Leyden (1832-1910)
apenas em 1874“”, embora jd antes Robert Graves (1797-
1853), em 1843, tivesse postulado que as lesdes dos nervos
periféricos pudessem causar paralisia e alteracdo da sensibi-
lidade de distribui¢do nas extremidades“?. Comentando a ja
referida epidemia de Paris, diz Graves: “The French patholo-
gists, you may be sure, searched anxiously in the nervous
centers for the cause of this strange disorder, and could find
none; there was no evident lesion, functional or organic, dis-
coverable in the brain, cerebellum or spinal marrow [...] Can
anyone [...] hesitate to believe that paralysis [...] may arise
from disease commencing and originating in the nervous
extremities alone?” (citado em (48)). Curiosamente, apesar
de conhecerem o trabalho de Graves (mencionado, por
exemplo, por Gomes), nenhum dos nossos protagonistas
coloca a possibilidade de lesdo do nervo periférico como

causa das epidemias da Ajuda. Também pela mesma altura,
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em 1859, Jean Baptiste Octave Landry de Théizillat (1826-
1865) tinha publicado o primeiro volume do seu Traité com-
plet des paralysies e o seu trabalho sobre a “paralisia ascen-
dente”, no qual descreveu os 10 primeiros casos daquele que
viria a ser, mais tarde e com grande injustica histérica, deno-
minado de sindroma de Guillain-Barré “**. Em 1864, Louis
Dumenil (1823-1890) acharia num sofredor de paralisia
ascendente de Landry a prova patolégica de que as doencas
dos nervos periféricos poderiam causar formas generaliza-
das de paralisia®. Em conclusdo, quando se dd o debate
sobre as epidemias da Ajuda, o reconhecimento das doencas
dos nervos periféricos era uma realidade em crescimento,
mas longe de ser bem conhecida ou amplamente divulgada,
o que explica a sua omissao pelos nossos protagonistas.

Como interpretar, entao, a luz dos nossos conhecimen-
tos actuais, o que se passou no asilo da Ajuda entre 1860 e
18642 Nao € necessario um grande esfor¢o para imaginar
as circunstancias tragicas, as condicGes precarissimas, o
ambiente novo e hostil em que aquelas dezenas de infeli-
zes orfas se viram, subitamente, imersas, para mais no
meio de uma atmosfera social cadtica e de panico. A expli-
cacgdo mais simples é a de considerar, tal como Bernardino
Gomes, Barbosa, Abel Jordao e Eduardo Motta, que todos
os fenémenos clinicos observados corresponderam a
fendmenos de conversdo e somatizacdo, ou mesmo de
ansiedade generalizada crénica. Certamente, a epidemia
de vémitos parece ser bem explicada desta forma. Quanto
a questdo das paralisias, embora ndo sejam raros os casos
isolados de paralisia de causa ndo-orgéanica encontrados
na prética clinica do neurologista, serd a ocorréncia simul-
tanea de multiplos casos um fenémeno raro, mesmo no
contexto da histeria epidémica, também chamada de
doenca psicogénica, ou sociogénica, de massas?

Numa excelente revisao histérica sobre a histeria epi-
démica, Sirois reuniu e sistematizou as principais caracte-
risticas de 78 surtos ocorridos entre 1872 e 1972 (mencio-
nando, por sinal, o segundo trabalho de Abel Jordao)®".
Destes surtos, a maioria aconteceu em escolas (34 casos),
envolvendo entre 10-20 individuos (25 casos) com menos
de 20 anos (41 casos), do sexo feminino (58 casos) e durou
entre 3 e 14 dias (28 casos). Em comparacdo com a pri-
meira epidemia da Ajuda, surtos em instituicoes aconte-
ceram apenas em 4 casos, em menos de 10 pessoas em 22
e com duragdo superior a 1 més em 15°". Na classificagdo
de tipos epidémicos de Sirois, a epidemia da Ajuda seria
do tipo de surto cumulativo, que envolve, tipicamente,
menos de 10 pessoas, em ambientes institucionais, e no
qual as manifestagdes clinicas se propagam num longo
periodo de tempo, entre 2 semanas a 1 més. Os sintomas

mais comuns nos surtos de histeria epidémica foram as
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convulsoes (19 casos), movimentos anormais (14 casos),
desmaios (9 casos), parestesias e anestesias (9 casos); por
comparagao, surtos de paralisia foram raros, apenas em 3
casos (cerca de 4%); ou seja, as alteracoes da motricidade
mais comuns foram “positivas” (aumento de movimentos,
movimentos anormais) e nao “negativas” (perda de mobi-
lidade). Num trabalho de revisdo mais recente, no qual
foram estudados 70 surtos nos anos de 1973 a 1993°%, as
caracteristicas destas epidemias de histeria alteram-se
pouco quanto a sua localizacdo, nimero e tipo de pessoas
afectadas, mas, em relacdo a sintomatologia, regista-se
um fenémeno curioso: enquanto que a percentagem de
surtos com paralisia aumenta para 11% (7 surtos), desapa-
recem, totalmente, os surtos com convulsdes e movimen-
tos anormais. E, alids, bem conhecida a influéncia que as
modificac¢des sociais e culturais tém, ao longo dos séculos,
sobre o tipo de manifestacdo clinica deste tipo de doenca
sociogénica de massas®”. Em conclusdo, nem agora, e
ainda menos no século XIX, o aparecimento de paralisia
era uma forma comum de histeria epidémica, deixando o
campo aberto para outras possiveis explicacoes.

Como vimos, das quatro epidemias da Ajuda, uma delas
(vomitos), serd, provavelmente, de causa psicogénica; as
paralisias poderao ser, ou nao, uma forma de histeria epidé-
mica, embora tal hip6tese, de acordo com o que vimos, seja
pouco provével. O que dizer, entdo, da epidemia de cegueira
crepuscular? Quem melhor descreveu este surto foi o oftal-
mologista militar Jodo Clemente Mendes (1819-?) no seu
Estudo sobre a hemeralopia (mencionado por Bernardino
Gomes), salientando, como vimos, a presenca simultanea de
hemeralopia e xeroftalmia nestes doentes. Esta observacao
seria repetida 3 anos mais tarde por Pierre Bitot (1822-1888),
que deixou o seu nome ligado as manchas de metaplasia
queratinizada da conjuntiva bulbar que sdo hoje considera-
das patognomonicas da deficiéncia em vitamina A. De facto,
o trabalho de Mendes tem sido considerado uma das pri-
meiras descri¢des das alteracoes oftalmolégicas da avitami-
nose A, conjuntamente com as de Mecklenburg em 1855 e as
de Anton von Huebbenet (1822-1873) em 1860°%. Tendo em
consideracdo as deficiéncias alimentares que, pela descri¢do
de Abel Jordao, sabemos ter existido nos primeiros tempos
de existéncia do asilo da Ajuda, nao é estranho que possam
ter surgido casos de avitaminose A; poderiam outros défices
nutricionais ter contribuido para a restante sintomatologia
epidémica? Sabemos, hoje em dia, que as avitaminoses sao
causas frequentes de lesdes dos nervos periféricos; a primei-
ra descricio de uma polineuropatia, em 1642, no De
Medicina Indorum de Bontius (Jacob De Bondt, 1592-1631),
terd sido em relagdo com o béri-béri*?, e a jé vérias vezes

mencionada epidemia de Paris, ou acrodinia, foi logo desde
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o inicio comparada com a pelagra nas suas manifestacdes,
como bem assinala Bernardino Gomes"**®. Também no
final do século XIX, Henry Strachan descreveu uma epide-
mia de neuropatia sensitiva, ataxia, neuropatia 6ptica, alte-
racoes auditivas, disfuncdo cortico-espinhal e estomatite
nos trabalhadores da cana-do-acucar na Jamaica (sindroma
de Strachan)®, em provével relagdo com a desnutricdo.
Semelhantes observacdes foram feitas por Domingo Madan
(1856-1898) em Cuba, durante a revolta contra o dominio
espanhol entre 1886 e 1898°”. Muito recentemente, em
1992-1993, nova epidemia de neuropatia 6ptica e sensitiva
ocorreu em Cuba, acompanhada de surdez neuro-sensorial,
sinais de mielopatia dorso-lateral, paraparésia espdstica,
disfonia e disautonomia®; apesar de nao ter sido identifica-
da a etiologia segura desta epidemia em Cuba, a desnutricao
surgiu, uma vez mais, como a causa mais verosimil.
Existem, portanto, alguns indicios que nos podem levar
a pensar que, pelo menos, as duas primeiras epidemias da
Ajuda terao relacao com a desnutrigdo crénica das criancas
afectadas (desde a morte dos pais em 1856-57, ou seja, 3 a
4 anos): as descricoes do seu estado fisico geral a entrada
(“linfatismo”), e da dieta nutricionalmente pobre a que
foram sujeitas no asilo, feitas por Abel Jordao; a presenga
de estomatite ulcerose, também assinalada por este autor;
e o diagnéstico de xeroftalmia e de hemeralopia, por
Clemente Mendes. Neste contexto, serd possivel que as
paralisias, englobando os fenémenos dolorosos que a pre-
cederam, tenham sido causadas por uma mieloradiculo-
neuropatia induzida por deficiéncias nutricionais? Sendo,
naturalmente, impossivel, ou mesmo temerario, tirar con-
clusdes firmes a 150 anos de distancia, julgo que mesmo
que nio seja a Unica causa dos sintomas neuroldgicos, a
desnutricao tera sido um factor contributivo relevante, até
mesmo desencadeador, na primeira e segunda epidemias.
A melhoria gradual das condig¢des do asilo, e do tipo de ali-
mentacao providenciado (como testemunhado, de forma
quase obsessiva, por Barbosa) terd ajudado a resolucdo dos
sintomas, como habitualmente sucede nos casos de neu-
ropatia por desnutricao. Nao significa isto que se deva des-
valorizar o papel dos factores psicolégicos nestas doencas;
pelo contrario, algumas das manifestacoes clinicas da pri-
meira epidemia (as alteracdoes do humor, as “convulsges”,
etc.), e, sem duavida, a terceira epidemia de vémitos incoer-

civeis, serdo, provavelmente, de causa psicogénica.

7. Conclusdes

Do que ficou dito, o interesse do estudo das epidemias
do asilo da Ajuda é, para mim, duplo: por um lado, o fasci-
nio clinico sobre o diagndstico destas ocorréncias, tirando

partido dos nossos conhecimentos actuais, e, por outro, a
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admiracdo pela capacidade dos participantes no debate em
interpretar e classificar os fenémenos que tinham presen-
ciado. Quanto a verdade diagnéstica sobre as epidemias, é
pouco provével que se possa tirar qualquer conclusdo defi-
nitiva; pretendi, sobretudo, esclarecer os conceitos usados
pelos nossos autores e enquadré-los no esquema fisiopato-
l6gico da época. Para além das hip6teses que foram por eles
geradas hd mais de um século (e ainda validas hoje), penso
que deva ser também adicionada a contribuicao da desnu-
tricdo e das avitaminoses, que a época ndo eram, ainda,
conhecidas como causa de doenca neurolégica.

Quanto ao segundo ponto, o episédio das paralisias da
Ajuda ocorreu numa fase inicial de crescimento da neurop-
siquiatria portuguesa, e é revelador do grau de maturacgao e
conhecimento presente em alguns dos mais reputados cli-
nicos da época. Apesar de ndo existir, na altura, nenhum
centro de investigacdo clinico dedicado as neurociéncias,
do ensino destas disciplinas ser feito de forma avulsa e sem
reconhecimento académico, e da auséncia, practicamente,
de neuropatologia em Portugal, o debate na Sociedade das
Ciéncias Médicas ilustra bem o interesse que estas ciéncias
j4 entdo suscitavam. Todos os protagonistas do debate -
Bernardino Anténio Gomes, Anténio Maria Barbosa, Abel
Jordao e Eduardo Motta — revelam-se profundos conhece-
dores das matérias, capazes de expressar uma opinido criti-
ca e de formular hipéteses de forma auténoma. Barbosa,
Jordao e Motta continuariam a fomentar o interesse pela
neurologia e psiquiatria na Escola Médico-Cirtirgica, onde
eram lentes respeitados, criando as condicdes para o apare-
cimento da geragao seguinte de clinicos dedicados a estas
ciéncias (como Bombarda ou Sousa Martins), e contribuin-
do, assim, para a criacdo futura da Neurologia e Psiquiatria

portuguesas. B

Sinapse

Bibliografia

1. Fontoura P. A Sclerose em Placas Disseminadas. Notas para a hist6-
ria da Esclerose Muiltipla. Lisboa, Faculdade de Ciéncias Médicas de
Lisboa, 2008.

2. Torres Pereira A, L Silveira Botelho, J Soares. A Sociedade das
Ciéncias Médicas de Lisboa e os seus presidentes. Lisboa, Fundagao
Oriente, 2006.

3. http://wwwz2.fcsh.unl.pt/atlas2005/lista_indice.cfm.

4. Augustin G. Yellow fever in Portugal. In History of Yellow Fever. New
Orleans, Searcy & Pfaff, LO, 1909: 460-482.

5. Eager JM. Yellow fever in Portugal. Bulletin of the Yellow Fever
Institute 1902:9-13.

6. Relatorio da epidemia de febre amarella em Lisboa no anno de
1857. Lisboa, Imprensa Nacional, 1859.

7. Ferreira V]. Resumo historico do apparecimento da febre amarella
n'esta cidade de Lisboa. Lisboa, Typographia de EX. de Sousa, 1857.

8. Alvarenga PFC. Anatomia pathologica e symptomatologia da febre
amarella em Lisboa no anno de 1857. Lisboa, Typographia da
Academia, 1861.

9. Lyons JB. A Dublin observer of the Lisbon yellow fever epidémie.
Vesalius 1995, 1:8-12.

10. Gongalves G. Para que servem as ruas? A ac¢ao do Estado na trans-
formacao dos usos do espaco publico urbano (séc. XIX—XX). In Ponto
Urbe, 2008, http://n-a-u.org/pontourbe02/goncalves2008.html.

11. Gomes BA. O esgoto, a limpeza e o abastecimento das dguas em
Lisboa. Lisboa, Tipografia da Academia Real das Ciéncias, 1871.

12. Esteves Pereira J, Rodrigues G. Diccionario Historico, Chorographico,
Heraldico, Biographico, Bibliographico, Numismatico e Artistico.
Lisboa, Joao Romano Torres, Editor, 1904.

13. Histéria da beneficencia publica em Portugal. O Instituto 1904,
51:1-3.

14. Gomes BA. Dos estabelecimentos de alienados nos estados princi-
pais da Europa. Lisboa, Ulmeiro, 1999.

15. Gomes BA. As epidemias no Asylo da Ajuda dos orphaos das victi-
mas da febre amarella e da cholera-morbus nos annos de 1860 a
1865. J Soc Sci Med Lis 1865, 29:8-15.

16. Gomes BA. Reflexdes que servem de complemento a nota apresen-
tada na Sociedade das Ciéncias Médicas de Lisboa. J Soc Sci Med
Lis 1865, 29:145-154.

17. Gomes BA. As epidemias no Asylo da Ajuda dos orphdos das victi-
mas da febre amarella e da cholera-morbus nos annos de 1860 a
1865. Terceira nota apresentada e lida a Sociedade das Ciéncias
Médicas de Lisboa. J Soc Sci Med Lis 1866, 30:9-15.

18. Simas JJ. Nota apresentada a Sociedade das Ciéncias Médicas para
servir a histéria da epidemia do Asylo da Ajuda. J Soc Sci Med Lis
1865, 29:63-65.

19. Simas JJ. As paraplegias das orfas do asylo da Ajuda. Escholiaste
Meédico 1866 :72.

20. Antonio Maria Barbosa, MD. Br Med J 1892:616.

21. Barbosa AM. As paraplegias do Asylo da Ajuda. Lisboa, Imprensa
Nacional, 1865.

22. Barbosa AM. Algumas rectificacoes ao tltimo artigo da Sr. Dr. Abel
sobre as paralysias do Asylo da Ajuda. J Soc Sci Med Lis 1866,
30:153; 185; 217.

23. Jordao A, MD. Lancet 1874, 104:642-643.

24. Jordao A. As epidemias do Asylo da Ajuda. Lisboa, Imprensa
Nacional, 1865.

25. Jorddo A. Ainda as paralysias da Ajuda. Lisboa, Imprensa Nacional,
1866.

26. Motta EA. Duas palavras sobre as epidemias do Asylo da Ajuda. J
Soc Sci Med Lis 1865, 29:407-419.

27. Motta EA. Ainda a questdo das paralysias reflexas a proposito das
paraplegias das asyladas da Ajuda. J Soc Sci Med Lis 1866, 30:89-94.

28. Clemente Mendes J. Estudo sobre a hemeralopia. Lisboa, Imprensa
Nacional, 1862.

29. Goetz CG, Bonduelle M, Gelfand T. Charcot: constructing neurolo-
gy. Oxford, Oxford University Press, 1995.

30. Briquet P. Traité de I'hystérie. Paris, JB Bailliére et fils, 1859.

31. Mai FM, Merskey H. Briquet's Treatise on hysteria. A synopsis and
commentary. Arch Gen Psychiatry 1980, 37:1401-1405.

32. Mai FM, Merskey H. Briquet's concept of hysteria: an historical
perspective. Can J Psychiatry 1981, 26:57-63.

33. Philippon J, Poirier J. Pithiatism versus hysteria. In Joseph
Babinski: a biography. Oxford, Oxford University Press, 2008: 297-
319.

34. Babinski JFE Froment J. Hystérie-pithiatisme et troubles nerveux
d'ordre réflexe en neurologie de guerre. Paris, Masson, 1917.

35. Bouchut E. De I'etat nerveux aigu et chronique, ou nervosisme.
Paris, JB Bailliere et fils, 1860.

36. Winslow E Nervousness. Journal of Psychological Medicine and
Mental Pathology 1860, 13:218-232.

37. Mercer CG, Wangensteen SD. "Consumption, heart-disease, or
whatever": chlorosis, a heroine's illness in The Wings of the Dove. J
Hist Med Allied Sci 1985, 40:259-285.

38. Lebreton PA. Des differents varietés de la paralysie hystérique.
Paris, Adrien Delahaye, 1868.

Novembro de 2009 | N.°2 | Volume 9



39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

50.

51.
52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

Brown-Sequard CE. Lectures on the diagnosis and treatment of the
principal forms of paralysis of the lower extremities. Philadelphia,
Collins, 1861.

Babinski, JFE Froment J. Reflex nervous disorders. In Hysteria or
pithiatism. London, University of London Press, 1918: 84-95.
Jaccoud S. Etudes de pathogénie et de sémiotique. Les paraplégies
et ]'ataxie du mouvement. Paris, Delahaye, 1864.

Dechambre A. Dictionnaire encyclopédique des sciences médica-
les. Paris, Masson, 1885.

Genest DMP. Recherches sur l'affection épidémique qui régne
maintenant a Paris. Archives Générales de Médecine 1829:63-80.
Sandras CMS. Traité pratique des maladies nerveuses. Paris,
Germer Bailliere, 1851.

Shorter E. A history of psychiatry. New York, John Wiley & Sons,
Inc., 1997.

Mitchell SW, Morehouse JR, Keen WW. Gunshot wounds and other
injuries of nerves. Philadelphia, J.B. Lippincott & Co., 1864.
Leyden E. Ueber poliomyelitis und neuritis. Z Klin Med 1874,
80:387-388.

Pearce JM. Robert Graves and multiple neuritis. J Neurol Neurosurg
Psychiatry 1990, 53:113.

Pearce JM. Octave Landry's ascending paralysis and the Landry-
Guillain-Barre-Strohl syndrome. J Neurol Neurosurg Psychiatry
1997, 62:495, 500.

Brody AJ, Sternbach G, Varon J. Octave Landry: Guillain-Barre syn-
drome. J Emerg Med 1994, 12:833-837.

Sirois E Epidemic hysteria. Acta Psychiatr Scand Suppl1974, 252:1-46.
Boss LP. Epidemic hysteria: a review of the published literature.
Epidemiol Rev 1997, 19:233-243.

Bartholomew RE, Wessely S. Protean nature of mass sociogenic ill-
ness: from possessed nuns to chemical and biological terrorism
fears. BrJ Psychiatry 2002, 180:300-306.

Semba RD. Nutricional blindness (vitamin A deficiency disorders).
In Handbook of nutrition and ophthalmology. Humana Press,
Totowa NJ. 2007: 1-4.

Wood EJ. Acrodynia: its place in medicine and its relation to pella-
gra. Am J Trop Med 1921, s1-1:291-310.

Strachan H. On a form of multiple neuritis prevalent in the West
Indies. The Practitioner 1897, 59:477-484.

Santiesteban-Freixas R, Pamias-Gonzalez E, Luis-Gonzalez S, et al.
[Epidemic neuropathy: proposal and arguments to rename
Strachan disease as Strachan and Madan disease]. Rev Neurol 1997,
25:1950-1956.

Thomas PK, Plant GT, Baxter B, Bates C, Santiago Luis R. An epide-
mic of optic neuropathy and painful sensory neuropathy in Cuba:
clinical aspects. J Neurol 1995, 242:629-638.

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

Correspondéncia:

Prof. Doutor Paulo Fontoura

E Hoffmann - La Roche

Clinical Research and Exploratory Development
Grenzacherstrasse

Bld 74 Rm 3W.412

4070 BASEL BS - Switzerland
paulo.fontoura@roche.com
paulo.fontoura@fcm.unl.pt

Sinapse

51

de uma...

oria

ist

juda:

da A

As Paralysias



52
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Abstract

The concept of “spatial functions” has been anatomically
associated with the parietal lobe since the first half of the XX
century. Difficulties in general constructional ability (“plan-
otopokinesis”), orientation in a familiar environment (“topag-
nosia”), and the response to stimuli in one lateral half of space
were attributed to lesions of the parietal lobe. The Clock
Drawing Test as an instrument of neuropsychological evalua-
tion was primarily proposed for the assessment of unilateral
spatial deficits, which were reported in association with right
parietal dysfunctions.

Visual-constructive disabilities associated with lesions of
the left cerebral hemisphere and corresponding to the classi-
cal description of “constructional apraxia” were described
some years after, indeed different from the disability associat-
ed with “spatial agnosia”. Likewise, the Clock Drawing Test was
applied for the assessment of these cases, although the con-
structional disabilities involved a difficulty in copying and
manipulating the components of the drawing, more than
dealing with the spatial relationships.

The Clock Drawing Test first systematic application in clin-
ical context was as part of the Parietal Lobe Battery. Later on,
it was incorporated into the Praxis subscale of the Cambridge
Cognitive Examination. Since the Clock Drawing Test assesses
a wide range of cognitive domains, such as memory, spatially
coded knowledge, abstract thinking, planning, and visuocon-
structive skills, there is presently a growing interest in the
potential of Clock Drawing Test as a screening instrument for
cognitive impairment concerning the diagnosis of neurode-
generative and neuropsychiatric disorders.

Key Words: clock drawing test; parietal lobe; visuocon-
structive function; visuospatial function.
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Resumo

O conceito de “funcoes espaciais” tem sido associado em
termos anatémicos ao lobo parietal desde o inicio do século
XX. As alteracdes na capacidade visuo-construtiva geral
(“planotopokinesis”’), na orientacdo espacial em ambiente
familiar (“topagnosia’), e na capacidade de resposta a estimu-
los situados em apenas um dos hemicampos visuais (“unila-
teral spatial agnosia”), eram atribuidas a presenca de lesdes
no lobo parietal. A introdug¢do da prova do Desenho do
Relégio enquanto instrumento de avaliacdo neuropsicolégica
surgiu com o intuito de identificar a incapacidade em atender
a estimulos unilaterais (“neglect”), associados a uma disfun-
¢ao parietal direita.

Depois da aplicacdo do Desenho do Reldgio para caracte-
rizar os casos de “agnosia espacial”, a sua utilidade para a ava-
liagdo dos defeitos visuo-construtivos foi estendida as lesdes
do hemisfério esquerdo correspondentes aos casos de “apra-
xia construtiva”, onde as dificuldades seriam mais ao nivel da
copia e disposicao dos elementos do desenho do que nas rela-
¢cOes espaciais.

A primeira aplicacao clinica do Desenho do Rel6gio inse-
riu-se no contexto da “Parietal Lobe Battery”, e s6 mais tarde a
prova foi incorporada na componente de praxia da bateria
“Cambridge Cognitive Examination”. O interesse no Desenho
do Reldgio enquanto instrumento de rastreio do defeito cog-
nitivo associado a doengas do foro neurolégico e/ou psiquid-
trico tem aumentado consideravelmente nos ultimos anos,
visto ser uma prova que avalia um conjunto extenso de dreas
cognitivas, nomeadamente capacidades visuo-construtivas,
memoria, organizacdo e codificacdo espacial, pensamento
abstracto e planeamento.

Palavras-chave: Prova do Desenho do Relégio; fungoes
visuo-construtivas; funcoes visuo-espaciais.
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Clock-drawing historical and conceptual background

The Clock-Drawing Test (CDT) is nowadays a well-
known screening tool that has been used to assess the
mental status of neurological and psychiatric patients'.
The first application of this test, along with other similar
copy and drawing tasks, dates back to the beginning of the
XX century. The test was used as a measure of neglect and
spatial dysfunctions, and associated with the study of
parietal lobe lesions. The first approach to spatial cogni-
tion was case studies of patients with brain lesions that
revealed parietal cortex ability to contain multiple repre-
sentations of space in relation to perception and action.
Difficulties in general constructional ability (“plan-
otopokinesis”), orientation in a familiar environment
(“topagnosia”), and response to stimuli in one lateral half
of space (“unilateral spatial agnosia”), were all attributed
to lesions of the parietal lobe®. The visuospatial deficits
referred were seen in association with lesions of the poste-
rior right hemisphere®**. However, Battersby and col-
leagues (1956) evidenced the fact that a lesion specifically
on the right lobe did not seem to be obligatory for the
presence of “spatial agnosia”?.

According to Brain (1941), the right-sided parietal
lesion was associated not only with a tendency to ignore
the left half of visual space, but also with difficulties in
route-finding and “apraxia” for dressing5. Battersby and
colleagues (1956) pointed out that unilateral deficits could
not be explained based on “primary” sensory loss or
defects in spatial “associative” functions; therefore
patients also presented mental alterations and disorienta-
tion for time, place or person. Thus, the unilateral spatial
“inattention” could be due to a defective sensory input,
primarily visual, along with an altered mental condition,
which was not associated to a state of “agnosia”?.

Around the middle of the XX century, some authors
presented clinical cases of brain injury showing deficits on
the analysis of spatial relationships and to execute simple
constructional tasks under visual control>*‘. The deficits
seen on copy and other drawing tasks of patients with
right parietal lesions implied that, not only the visual per-
ception is involved, but all the spatial configuration of the
stimulus and the “somaesthetic and kinaesthetic impuls-
es” related to the transposition to the paper, failed to
obtain the adequate response from the patient2. Paterson
and Zangwill’s (1944) work illustrated the clinical manifes-
tation of right parietal damage: slope of the handwriting
and shifting to the right, neglect of the left space, copy and
drawing of objects by items without a clear sense of the
whole, and alloaesthesia on setting the time for the clock-

drawing, where the hands are drawn only on the right side
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of the clock face®. Therefore, complex perceptual and con-
structional tasks have been shown to be exceptionally well
suited for demonstrating unilateral spatial “inattention”.

This is the case of CDT, which was primarily proposed
to the assessment of unilateral spatial deficits. However,
the clinical validity of the test could be questioned since
the presence of other cognitive dysfunctions might inter-
fere with the results, besides verbal intelligence could
compensate for the left unilateral spatial neglect conduct-
ing to a false negative outcome’. The CDT also allows the
evaluation of allochiria in association with spatial neglect,
i.e. the spatial symmetrical transposition of all hours to
only one half of the clock face, corresponding to an “atten-
tional” or a “representational” constructional allochiria,
depending on the causal mechanism for the misconcep-
tion of the clock®.

The visual-constructive disabilities associated with
lesions of the left cerebral hemisphere that corresponded
to the classical description of “constructional apraxia’
were also assessed by CDT. The concept of “apraxia”
implied a disorder of skilled movement due to a discon-
nection between brain regions mediating perception and
primary motor function'. In opposition to deficits in visu-
ospatial perceptual processing associated with right hemi-
sphere disorders, the motor execution constructional dis-
ability was assumed to be due to a dysfunction lateralized
to the left hemisphere of the brain. The constructional dis-
abilities involved a difficulty in copying and manipulating
the components of the design, more than dealing with the
spatial relationships, and seemed to be localized to the
parieto-occipital region of the left or dominant hemi-
sphere’. Kleist and Strauss in 1924 described the affection
of “constructional apraxia” attributed to an optic-kinetic
dysfunction. A special psychic structure allowed the spa-
tial sense factor to ensure the capacities of gnosis and

10-12 " Kleist’s correlation between constructional

praxia
apraxia and left hemisphere disease was challenged by
some clinicians who concluded that the disability was in
fact more likely to be shown by patients with lesions of the
right hemisphere than those with left hemisphere disease.
Recently, a new proposal concerning two types of “con-
structional apraxia” had emerged in literature and
opposed to the unitary view of the syndrome as resulting
from a specific type of brain damage. The perspective was
based on Kosslyn (1987) view of two types of spatial rela-
tions encoded by the subsystems of categorical (associat-
ed with executive functions; more efficient in the left
hemisphere) and coordinate spatial relations (associated
with spatial perceptual function; more efficient in the right

hemisphere)'*'. Other studies proposed that in hemispa-
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tial neglect the errors in graphic production not only
reflect a visuospatial deficit, but also some constructional
difficulties, that should be taken into account as well®.
The functional neuroimaging and the open possibilities
on the brain mapping field allowed to show the activation
of parieto-frontal networks during CDT, namely bilateral
posterior parietal cortices, dorsal premotor areas, left pre-
supplementary motor area, left ventral prefrontal cortex
and left precentral gyrus; a first step into the insight on the

neural substrates of CDT'®.

Development of scoring systems for the
Clock-Drawing test

The CDT is mainly applied to assess visuoconstructive
abilities, however the test requires also other functions,
like intact attention, episodic and semantic memory, exec-
utive and spatial capacities, besides constructive skills'.
Moreover, different functions and brain structures might
be evaluated depending on the application conditions.
Memory and executive functions, relying on the temporal
and frontal lobes, are implicated when it is requested to
draw the clock; while in the condition of copy, the visuo-
constructive skills and the parietal lobes play the major
role. Also, the different procedures that can be adapted, i.e.
ask for a time setting or not, request a freely drawn clock,
present a pre-drawn circle or even a pre-drawn circle with
numbers; have represented the authors effort to isolate
the multiple cognitive functions assessed by the CDT in
order to evaluate separately the underlying processes of
the task.

There are several ways of performing the CDT that are
preferred based upon the cognitive alterations to assess. In
the free-drawn method, the subject is asked to draw a
clock from memory and sometimes to set a specific time.
For this application there are different fixed times to set
and scoring systems, namely: Henderson, Mack and
Williams (1989), Mendez, Ala and Underwood (1992), and
Rouleau and colleagues (1992), who presented the instruc-
tion to set the hands to “10 after 11” and the scoring scale
range from 10 to 20 points'”". This time setting is recom-
mended by Kaplan (1988) because it requires hand place-
ment in both sides of hemispace in the superior quadrants
(temporal fields; or “20 after 8” to assess bilateral hemi-
attentional processing in the parietal fields) and also
assesses the occurrence of “stimulus-bound” error of set-
ting the minute hand on the “10” next to “11” instead of
setting in the “2”, which places the demand on the execu-
tive functions®. In the pre-drawn method, the subject is
presented with a circular contour and is expected to draw

the numbers on the clock face. The advantage of this pro-
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cedure may be that the assessment of the spatial arrange-
ment of numbers would not be affected by drawing a cir-
cle too small to contain the numbers. Several authors
applied the pre-drawn method, either without specifying
any time setting or requiring the subjects to set the time at
“10 after 11”°"*, The CDT first systematic application in
clinical context was as part of the Parietal Lobe Battery*,
and included both drawing a clock to command and time
setting in clocks with the 12 numbers already drawn, and
the subject had to draw the two hands to make the faces
read 1:00, 3:00, 9:15, and 7:30. Since then, over a dozen dif-
ferent scoring systems have been published'®'%252735,
The Royall, Cordes and Polk (1998) clock drawing task
(CLOX) was the first designed to include an executive test
measure that discriminate from non-executive construc-
tional failure®. The Freedman and colleagues (1994) study
established normative data for clock-drawing ability in
neurologically normal subjects and went further to some
indicators of sensitivity and specificity of the test to neu-
rological dysfunction. The scoring system of 15-point scale
included contour, numbers, hands and centre categories,
and the conditions assessed were: free-drawn clock set to
6:45; pre-drawn circle set to 6:05; and three clock readings
(11:10, 8:20, 3:00)".

The several scoring systems that have been referred,
although assessing different components, showed equally
acceptable and consistent psychometric properties. The
simpler the scoring system the better, a complex system
did not appear to add significant value to the clinical util-
ity of the test. Systems based on a hierarchical scale, such
as Shulman (1986; 1993) and Sunderland (1989), evi-
denced a higher discriminatory power to the presence of
cognitive impairment?"*"¥73,

In Portugal, the CDT was first integrated in a neuropsy-
chological battery in 1984, with 0 to 3 points scoring sys-
tem (circular contour; correct numbers; and the spatial
arrangement of numbers), as part of a wide range of cog-
nitive tests for the study of Alzheimer’s disease (AD)*.
Clock-Drawing test nowadays - diagnostic value

There is presently a growing interest in the potential of
CDT as a screening instrument for cognitive impairment
concerning the diagnosis of neurodegenerative and neu-
ropsychiatric disorders'?*4!*7,

In an epidemiological study, the CDT was reported to
be a quick and easily completed face-to-face screening
tool for detecting moderate to severe cognitive impair-
ment in a community elderly population. The sensitivity
and specificity of the test for Mild Cognitive Impairment

(MCI) versus healthy controls were low, however this
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could be a consequence of the fact that diagnostic out-
come was based on the Mini-Mental Status Examination
(MMSE) score and education of the participants in this
study was not taken into account®®. On the other hand, the
low sensitivity and specificity of CDT as a cognitive screen-
ing tool for MClI is also showed by other studies*®*. Yet, the
performance on the CDT might predict a future decline
according to several studies®*>%°>',

The Lewy body dementia (LBD) and AD have associat-
ed different performances on the CDT. The high predictive
value for the diagnosis of LBD relies upon the fact that this
group presents higher scores for the draw part than for
copy part of the test®. Concerning AD, the test can be use-
ful in screening for mild to severe dementia but the sensi-
tivity found was very low at the very earliest signs of
dementia®*. According to Kim and colleagues (2009), the
structural brain changes associated with CDT perform-
ance in demented patients were the periventricular white
matter hyperintensities, related to executive dysfunction,
and medial temporal lobe atrophy, responsible for the
memory impairment seen in CDT*.

Studies comparing the cognitive alterations present in
various forms of dementia have demonstrated that degen-
eration involving primarily limbic-cortical regions is char-
acterized by a pattern of losses clearly distinct from those
present in dementias due to basal ganglia and corticostri-
atal dysfunction. According to Rouleau and colleagues
(1992), the CDT may be an important assessment tool for
the study of cognitive deficits in Huntington’s disease (HD)
and AD, with qualitative and quantitative differences that
may elucidate about the underlying processes of the dis-
eases”. In HD patients the presence of moderate and
severe graphic deficits, a tendency to draw small clocks,
and planning deficits in the spatial layout of numbers was
observed, while the AD patients committed more concep-
tual errors, as an indicator of deterioration of their seman-
tic knowledge, along with more perseveration of numbers
or hands and “stimulus-bound” responses'.

A limitation of CDT that has been addressed by some
studies is the influence of age and level of education on the
diagnostic validity*****". Certainly, the formal education
stands out as the variable that affects the most, so that for
subjects highly educated the sensitivity of CDT for the
presence of cognitive impairment may be compromised,
as well as the specificity, if the level of education is very
low. Studies from Portuguese and Brazilian population
have sugested that the CDT diagnostic validity to assess
cognitive impairment in individuals with less than 4 years
of formal education is significantly compromised as a con-

sequence of very low normative scores'”®. Besides, the
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potential influence of the educational factor also depends
on the different scoring systems applied®. The variation of
results reported by studies using different scoring systems
likewise affects the establishment of consensus for CDT
clinical utility, although some scoring systems seemed
highly intercorrelated®*. Even using the same scoring
system some studies found considerable difference in the
sensitivity and specificity of the CDT*. Nevertheless, sen-
sitivity and specificity reported for cognitive deterioration
seem to have a mean value around 80%. Noteworthy, the
study of Woodard and colleagues (2005)%, applying the
Cahn scoring system, showed the lower binary classifica-
tion (sensitivity 67% and specificity 54%) and the Cacho
and colleagues (1999)** scoring system reported the high-
er classification (sensitivity 93% and specificity 94%). In
the last decades, the CDT has been used to assess a wide
range of cognitive functions, from visuoperceptual and
visuomotor abilities, to language, memory and executive
functions. Several authors have highlighted the fact that
CDT may be a sensitive measure for discriminating
between individuals with dementia or related disorders
and normal subjects, to predict a future cognitive decline,
and have recommended for the assessment of frontal and
temporo-parietal functions the addition of the CDT to the
MMSE in order to enhance the sensitivity and specificity

of the cognitive screening process'®**¥%,

CDT examples of cases with clinical follow-up

The following figures show the performances on the
CDT of subjects referred for neuropsychological evalua-
tion due to the presence of cognitive complaints. The
cases that clinically progressed, eventually ending up in
dementia, usually showed clear deterioration of the per-
formance on the CDT (Figures 1-5). The internal image of
a clock with the functional meaning and basic compo-
nents become clearly compromised. Remarkably, some
subjects with normal neuropsychological assessment
(Figure 6), might present stable alterations in the CDT

through evaluations.
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Figure 1. Gender: Male; Age: 72 years (at first evaluation); Formal edu-
cation: 17 years; Cognitive deficits in BLAD (Battery of Lisbon for the
Assessment of Dementia): temporal orientation, learning, verbal
memory and attention (at first evaluation).
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Figure 2. Gender: Female; Age: 67 years (at first evaluation); Formal
education: 4 years; Cognitive deficits in BLAD: temporal orientation
and verbal memory (at first evaluation).
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Figure 3. Gender: Female; Age: 73 years (at first evaluation); Formal
education: 4 years; Cognitive deficits in BLAD: language, temporal
orientation, verbal memory and verbal abstraction (at first evaluation).
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Figure 4. Gender: Female; Age: 65 years (at first evaluation); Formal
education: 9 years; Cognitive deficits in BLAD: initiative, verbal memo-
ry and non-verbal abstraction (at first evaluation).
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(with cognitive decline)

“How do I draw the hands?...
I can’t remember...”

Figure 5. Gender: Female; Age: 76 years (at first evaluation); Formal
education: 4 years; Cognitive deficits in BLAD: language, orientation
and calculation (at first evaluation).
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2004 Subjective cognitive
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Figure 6. Gender: Female; Age: 65 years (at first evaluation); Formal
education: 4 years; Cognitive deficits in BLAD: only on the CDT (at first
evaluation). l
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cloridralo de bupropiom

elontril® € o antidepressivo com mecanismo de acgao noradrenérgico e dopaminergico.
E eficaz e bem tolerado, melhorando a energia, a motivagéo, o prazer e o interesse nos
doentes deprimidos.(1)

ELIABROGTDIE

Nao promove: * Disfuncao sexual * Aumento de peso * Sonoléncia.i2)

ELONTRIL comprimidos de lbertacio modiicada contendo 150 mg e 300 mg de cloridralo de bupropicm. Indicagdes Terapéulicas: Tratamenlo de episédios depressivos m«r Posologia
recomendada: A dosa iniclal recomendada & de 150 mg uma vez por dia. No caso de ndo se verficarem melhorias apos 4 semanas de tratamento, esta poderd ser aumen para 300 mg
uma vez por dia. Contra-indicagbes: Doenles com hipersensibilidade ao bupropsom ou a qualquer dos excipientes; doentes que estejam a lomar quadgquer oulro medicamento que contenha
bupropiom, uma vez qua a incidéncia de convulsbes & dose-dependents; doentes com doenca convulsiva actual ou histéria de convulsdes; doentes com tumer no sisiema nervoso central; doantes
que, em qualguer altura durante O tralamento, interrompam abruptamente o consumao de alcool ou de qualquer medicamento que se saiba assoclado ao risco de convulsbes quando suspenso
{em particular benzodiazepinas ou relacionados), doentes com cirrose hepatica grave; doentes com dlatindsm anterior ou aciual de bulimia ou anorexia nervosa. A wlilizacko concomitante de
ELCNTRIL @ inibidores da moncaminoxidase (IMAOS) estd contra-ndicada. EElIIm inﬂlﬂiluh Muito frequentes (21/10): Insénia, cefalelas, boca seca e perurbaches gastrintestinals incluindo
nawseas a vomitos; Frequentes (21100, <1/10); reaccbes de hipersensibdidade tats como urticaria; anorexia, agitacio, ansiedade, tremaor, tonluras, alteragdes do paladar, alteragdes da visdo,
zumbidos, aumento da pressio arerial {algumas vezes grave), rubor, dor abdominal, obstipacio erupcbes cutineas, prurido, suores, fabre, dor lordcica e astenia; Pouco frequentes (2171000,
=1/100): perda de peso, deﬂessﬁu confusso, perurbacoes da concentragdo e laquicardia; Raros (21710000, <1/1000k convulsbes; Muito rams (<1/10000): reacgbes de hipersensibilidade mais
graves, inchuindo edema aﬁnneu dispneda’ broncospasmo & choque anaflactico; foram também notificadas artralgia, mialgia e febre associadas a erupgdes cutineas e a outros sinfomas
sugestivos de hiparsensibil fahmadu alteraches da gﬂ:amla agressio, hostiidade, imitabilidade, agitago, alucinagbes, sonhos andmalos, mmﬁmmdm despersonalizacio, delina,
ideacin parandica, distonia, alaxia, parkinsonismo, descoordenacio, perda da memania, parestesia & sincope, palpilactes, vasadilatacdo & hipotensio elevaco das anzimas hepaticas,
lctericia, hepatite, eritama multiforme, sindrome de Stevens-Johnsan, exacerbaclo da psorlase, contraccies muscutares e frequéncia efou retencio urinara, Desconhecidos: ideagBo suicida e
Dumpuriamanlu suicida. Apresentacio e Pregos: Elontrl 7 comp. 150 mg PV P. €6.30 Compartici aqéu 37% (Regime Geral) Estado: €2.33 Utente: £3.97, Comparticipagdo 52% (Regime
Especial) Estado: €3.28 Utente: €3.02. Elontril 30 comp. 150 mg P.V.P. £24.33 Comparticipagio 37 egime Geral) Estado: €9.00 Uenie: €15.33. Cumpamugfgg 52% (Regime Es| lal}
Estado: €12.65 Liente: €11.68, Elontril 30 mmE 300 mg P.V.P. €37.08 Comparticipacio 37% (Regime Gera Estado: €13.72 Utente: €£23.36. Comparticipacio 52% (Regima Especial) Estado
£19.28 Utente: £17.80. Sob beenca Para mais informagbes deverd contaclar o M BIAL - Portela & C* 5.A.- A Av. da Siderurgia Nacional - 4745457 5. Mamede
do Coronada - F'GRﬂJGALEapilaISnuaiEﬂsmﬂﬂﬂ Sociedade Andnama - Malricula N? 500 220 913 - Ennsamlimaduﬂﬂgmlﬂﬂmﬂualdaﬁuh Contribuinta 500 220 913 - www bial.com
- infoiiibial com, DIDSAMDE1114

{1} Jeffarson JW et al J Clin Poychiatry 2006; 67(6) B65-873. (2) Stahi af &/, J Clin Peychialry 2004; 6{4). 158165
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£hcaz no controlo dos sintomas de€ ansiedade.

Wiar Semo el al Clin Drug nvest 2001; 21 (4). 257-263

SLOUTIRD

SEDOXIL, comprimidos doseados 8 1 mg de Mexazolam, Indicagdes terapduticas: fratamento da ansiedade associada ou néo A estados psiconsurdticos. Posologia recomendada;
Aduftos: em média 1 a 3 mg por dia, preferencialments divididos am 2 tomas. Mosos; nio ultrapassar a dose de 1.5 mg por dia. Crangas: O SEDOXIL ndo se desting a uso pediatrico
Contra-indicagbes: Miastenia gravis, Mpersensibilidade as benzodiazepinas, insulickéncia respiraldria grave, sindrome de apnela do sono e insuficiéncla hepatica grave. Advertiénclas
o precaugdes especials de utllizacio: Depanddncia - O uso de benzodiazepinas pode conduzir a0 desenvolvimenio de dependéncia psiquica @ fisica para estes farmacos. O risco
de dependincia aumaenta com a dosa & duragdo do tratamento; & lambém maior nos doentes com histdria de loxicodapandincia ou alcoolismo. Amndaia - As benzodinzopinas podem
induzir amnésia anterdgrada. Reacgdes paradoxars e paguiiicas- Quando se usam banzodiazepinas podem ocomer inquistacio, agitagio, imtabilidade, agressividade, ilusdes, fira
pasadalos, alucinagdes, psicoses, comporamenios inapropriados & oulros aleitos adversos comportamentais. Eslas reacobas m maior probabilidade de ocommer am criangas @ idosos
Efeitos indesejaveis: Os afeitos indesejavals das benzodiazepinas sdo, guase sempre, uma extensdo das suas acpbes farmacoldgicas e incleam sonoléncia diuma, embotamento
afectivo, reducio do estado de alena, confusio, fadiga, cefaleiss, sensagio de cabega vazia, fragueza muscular, ataxia ou diplopia. Com o mexazolam, ocomeram raramente (menos
de 0,1%) alteragbes dos movimenlos Enguais, hipolens8o, sensacio de cabeca vazia, nadseas, vomitos, anorexis, desconforio gastrico, dor gastrica, dor abdominal, diameia, sinilomas
da hipersensibiidade (por exemplo, erupcdes cuthneas), diminuigio da libido, elevacho da fosfatase alcaling, anemia @ leucopenta. Infrequentemenie (0,1 - 5%) ocameram sonoléncia,
vertigens, lonturas, cefalelas, ataxia, boca seca, fraqueza, slevacho das ransaminases glutamicoxalacética e glutamicopinivica e elevacio da gama-glutamiliranspeptidase. Os efeltos
Indesefivels ocomem habitualmenis nos primelros dias de rmtamento & normalmente desaparecem com a conlinuacio da lerapbulica. Apresentagho ¢ pregoes: Sedoxil 1 mg (cx. 20
comp.) P.VP €6.00. Comparticipacio 37% (Regime Geral) Estado: €2 22 Utente: €3.78. Comparticipacio 52% (Regime Espacial) Estade: €3.12 Utente: €288, Sedoxil 1 mg (cx. 60 comp.) PVP,
€14,90, Comparticipacio 37% (Regime Geral) Estado; €5.51 Ulente: €839, Comparticipaciio 52% (Rogime Especial) Estado: £7.75 Utente: €7.15. Sob licenga oe Dafichi-Sankyo CO., LTD. Para
mais informapdes deverd contactar o Muwlar da AlM: MediBIAL - Produtos Médicos e Farmacéutioos, 5.4, - A Av, da Siderurgia Naclonal - 4745-457 5, Mameda do Coronado - PORTUGAL -
Capital Social €50.000 - Sociedade Andnima - Matricula N* 3887/870213 - Consarvaidria do Regisio Comarcial da Trofa - Condribuinte 502 661 046 - www.bial com - infpifbial com, DIDSAMOB0TOI
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LIBERTACAO
GRADUAL E
PROLONGADA
AD LONGO DAS
24 HORAS

ACESSO A _
DOSE EFICAZ 2 EFICACIA
RECOMENDADA COMPROVADA

Y

SUPERIOR
TOLERABILIDADE

FACILIDADE
'%i DE TITULAGAO

UM SIMPLES GESTO,

UMA GRANDE INOVACAO.

Prometax® 4,6 mg/24 h sistema transdérmico. Prometax® 9.5 mg/24 h sistema transdérmico. Apresentagtes. Prometax 4.6 4 h sistema transdérmico
conlem 8 n}; de rivastigmina. A taxa de liberacio & 4,6 mg/24 h. Prometax 9.5 mg/24 h sistema transdamico contém 18 mg de rivastigmina, A taxa de liberagao
& 9.5 mg/24 h, Indicagdes: Tratamento sintomética da deméncia de Alzheimer ligeira 8 moderadamente grave. Posologia: O tratamento deve ser iniciado
com um sistema transdérmico de Prometax 4.6 mg/24h por dia. Se bem tolerado, 8 dose pode ser aumentada apos um perioda minimo de quatro semanas
de tratamento, para um sistema transdérmico de Prometax 9,5 mg/2d h por dia. gue & a dose de manutengio recomendada. Contra-in ; Hipersensibilidade
& substancia activa, a outros derivados carbamatos ou & qualguer um dos exciplenies uliizados na formulacio. Preca Adverténcias: Sa o ratamento for
interrompido durante mais do que varios dias deve ser reinicisdo com Prometax 4,6 mgf24 h sislema ransdérmico. Podem ser observados efeitos adversos
gastrointestinais no inicio do tralamento & apds aumento da dose. 0% sintomas extrapiramidais podem ser axacerbados pelos colinomimaélicos. Os efeilos
adversos podem responder & remogao do sistema transdiérmico. O ratamento deve ser interrompido Eemporariamente se forem cbeervadas reacches adversas
gasiroiniestinais & ata estas macgbes adversas estarem resolvidas. O peso dos doentes deve ser monitorizado durante a terapéutica com Prometax sislemas
transdérmicos. Como com oulros colinomiméticos, & moomendada precaugio em doanies com sindrome do nodulo sinusal, defeitos de condugdo (bloqueio
sinoaurigular, blogueio aunculoventricular), Glceras gasiricas ou duodenais, doanga respiratdria antarior ou actual, obstrugdo urindria & convulsies em doentes
predispostos. E necessaria precaucdo em doentes com compromisso hepatico clinicamente significative & em doentes com peso corporal inferior a 50 k. A
Eagumm;a de Prometax sislemas ransdérmicos ndo fol estabelecida em mulheres gravidas e a amameniar. N&o & recomendado em criangas. Interacg
cessaria precaucio aquando do uso concomitanle com farmacos colinomimeticos, medicamentios anlicolinérgicos e relaxantes musculares do I-pn
succinilcoling durante a anestesia, Reacgbes adversas: Frequentes: infecgio urinaria, anorexia, ansiedade, depressao, definos, cefalela, sincope, nauseas,
vomitos, diarrela, dispepsia, dor abdominal, eru cuténea, reacgbes cutaneas no local da aplicagso, (entema, prurido, edema, dermatils, irtagio), fadiga,
aslenia, piraxia, perda de peso, Pouco rmquanla radicardia, Ulcers gastrica. Muito raros: sintomas extrapiramidais. Nota: Consulte o Resumo das Camacleristicas
do Medicamento antes de pramv%astﬂ medicamento. Medicamento de receita médica restrita, de utilizagio reservada a certos meios especializados.
Apresen @ pregos: Prometax™ 4,6 mg/24 h sistema transdérmico (cx. 7 unidades) P.V.P EEB.ED Comparticipagio 37% (Regime Geral) Estado: €10,43
Wtente: €17,77. Compa 52% (Regime Eﬁ'pﬂﬂlﬂlel Estado: €14,66 Utente: €13 54. Prometax® 4.6 mg/24 h sistema transdérmico (cx. 30 unidades) P.V.P.
€£108,70. Comparticipagio (Regime Geral) Estado; €40,22 Utente: €68 48. Comparticipagio 52% (Regime Especial) Estado; €56,52 Utente: €52,16. Prometax®
9,5 mg/24 h sistema transdérmico [cx. ﬂ]mudad&s}P‘u’F’ £108,70. Comparticipacio 37% (Regime Geral) Estado: €40,22 Utante: €68 48, Comparticipacio 52%
| ime Especial) Estado; £56,52 Ltente: £52,18, Para mais informagbes devera contactar o Titular da AIM efou o ruprmnt&ntn local do Titular da AIM:
MediBIAL - Produtos Médicos e FarmacButicos, S.A. — A Av, da Siderurgia Nacional, 4745-457 5. Mamede do Coronado - PORTUGAL - Capital Social €50.000 -
Sociedade Andnima - Matricula N? 3667/970213 - Conservatdeia do Registo Comercial da Trofa - Contribuinle 502 661 046 - www. béal.com - info@@bial. com. Sob licenca
de NOVARTIS - DIDSAMDBTIN
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José Rico Direitinho

Francisco Pinto

José Rico Direitinho nasceu em Lisboa em Julho de
1965, sendo licenciado em Agronomia nas especialidades

de Economia Agraria e de Sociologia Rural.

O livro A Casa do Fim marcou, em 1992, a sua estreia
literdria, tendo publicado depois os romances Brevidrio
das Mds Inclinagoes (finalista do Grande Prémio de
Romance e Novela da APE, vencedor do Prémio Ramén
Gomez de la Serna) e O Reldgio do Cdrcere (Prémio Villa de

Madrid, entre concorrentes de 26 paises).

Viveu em Berlim durante um ano e meio com uma
bolsa do Berliner Kiinstlerprogramm, onde escreveu o
livro Histérias com Cidades (publicado em 2001). Em 2005

publicou Um sorriso inesperado.

Com romances ou contos traduzidos na Alemanha,
Holanda, Italia, Espanha, Franca, Inglaterra e Israel, a sua
obra é hoje reconhecida como uma das mais representati-

vas da nova geragdo europeia.

No Brevidrio das Mds Inclinagbes descreve um dos tra-
tamentos tradicionais da zona designada popularmente
por cobro, cobrdo ou coxo. O herpes zéster era interpreta-
do como um animal que se enrolava a volta do corpo,
havendo o perigo do doente morrer quando aquele unia a

cabeca ao rabo.

Nessa noite, depois da ceia, um homem do Cortinhal
veio a aldeia para pedir ao José de Risso que o livrasse do
cobrdo. Havia j4 alguns anos, desde a cura do latoeiro, que
ninguém se lhe dirigia por causa das mezinhas ou das
rezas. As manchas vermelhas, a que toda a gente costuma-
va chamar cobrao, ou coxo, tinham alastrado dos ombros
do homem para a nuca. Quase que completavam uma
volta ao pescoco, como um colar. «Foi um bicho peco-

nhento que me passou por cima enquanto eu dormia, ou

Sinapse

Figura 1. e 2. Brevidrio das Mds Inclinagoes. e José Rico Direitinho.

a dgua do tanque onde a mulher lava a roupa tinha peco-
nha», disse ao José de Risso na soleira da porta, ainda
antes de entrar na casa, «quando isto juntar o rabo com a
cabeca, aqui diante da goela, nos gorgomilos, ja nao have-
rd salvacdo. Estou farto de me untar com 6leo de milho-
roxo e de fazer cruzes com a unha sobre as borbulhas. Nao
desaparece como das outras vezes. Tens de o talhar da
mesma maneira que viste fazer a tua avéd. Sei que também
tens a Virtude; ela obrigou-te a matar uma toupeira com a
mao direita, e a vazares com o polegar um olho ao bicho,
para poderes curar, pouco tempo antes de teres entrado
para a escola. Contou-me o professor Benjamim, o que se
enforcou na tilia do patio da escola hd muitos anos.

Lembras-te dele?»

Sentaram-se os dois no escabelo da cozinha, ao lado da
toucinheira e do alguidar de barro para a amassadura do
pao, que nao era utilizado desde a morte da av6. O homem
bebeu um gole de aguardente do odre que trazia a cintura;
depois tirou o casaco, desabotoou a camisa e mostrou as
manchas na pele e os bubdes. Faltava muito pouco para
que o circulo se fechasse ao redor do pescoco. Quando o
José de Risso acabou de aticar o lume, soprando por uma
cana-da-india a parte de baixo do madeiro e as pinhas,
olhou o homem nos olhos e levantou-se sem pronunciar
qualquer palavra. Abriu uma das gavetas da mesa e retirou
uma faca com cabo de osso e um rolo de fio de linho; colo-

cou tudo sobre a toalha de rendas brancas que cobria o
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tampo. Saiu depois para o quintal, pela porta que dava

para as escadas das traseiras.

Quando regressou, passado um quarto de hora, trazia
alguns ramos secos com flores de urze. Atou-os a volta de
um pau com uma guita de trapo, de modo a fazer uma vas-
soura. Limpou a lareira com ela, juntando a um canto toda
a cinza de carvalho que mais tarde ira utilizar para a bar-
rela da roupa branca. Aproximou-se em seguida do
homem, que o olhava fixamente sem falar. Mandou-o dei-
tar-se no escabelo, e com a vassoura benzeu-o por trés
vezes fazendo com ela o sinal da cruz. Pegou depois numa
ponta do fio de linho; cortou-o e atou-o ao cabo da faca.
Pendurou-a da mao, com o fio enrolado ao indicador e ao
dedo médio, e repetiu os gestos que fizera com os ramos

de urze, ao mesmo tempo que dizia:

Cobra matei, toupeira cortei,

Sem falar nem bafejar.

Vai-te daqui, se és coxo,

De sapo ou sapao, rato ou ratdao,
Lagarto ou lagartdo, cobra ou cobrdo,
Aranha ou aranhdo,

Ou outro maldito coxo,

Ndo reverdegas,

Nem juntes o rabo com a cabega,
Pelos Apéstolos Sdo Pedro e Sao Tiago,
E também por mim,

E por ti,

Que a este mal te venham melhoras.
Ainda antes de ele ter terminado a reza, um dos bubdes

rebentou deixando escorrer uma aguadilha viscosa e ama-
relada. B
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Nao aprendas depressa

Alexandre de Mendonca

Neste ntimero da Sinapse relembramos mais duas poesias do saudoso colega Dr. Anténio Magalh3es, publicadas em

A Escola Nocturna, a que juntamos, a propésito da invocagdo, uma poesia de Wang Wei, poeta chinés do século VIII.

Diziam:
N3ao aprendas depressa.
Demora-te, dancando em teu veneno,

promessa de canto

Antonio Magalhdes

Adivinhados versos de Wang Wei.

Antonio Magalhdes

Anténio Magalhaes, A Escola Nocturna, Gota de Agua e Imprensa Nacional — Casa da Moeda, 1985.

Gosto da quietude no entardecer dos anos,

o coracao livre, auséncia de mil coisas,

a alegria de voltar a velha floresta.

A brisa dos pinheiros desenlaga minhas vestes,
raios de luar acariciam o som da citara.
Perguntas: “Qual a verdade suprema?”

Vamos ouvir 14 longe, entre os canaviais,

a cancgao do pescador.

Wang Wei

Wang Wei, Poemas de Wang Wei, Prefacio e notas de Ant6nio Graga de Abreu, Instituto Cultural de Macau, 1993. H
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& Congresso de Neurologia 2009"

Encontro Luso Brasileiro de Neurologia

Lisboa, 5-8 Novembro
Hotel Sana Fontes Pereira de Melo

PROGRAMA

* Organizacdo conjunta ou participacdo de: Sociedade Portuguesa de Neurologia, Academia Brasileira de Neurologia,
Sociedade Portuguesa das Doengas do Movimento, Grupo de Estudos de Esclerose Mdltipla da Sociedade Portuguesa
de Neurologia, Seccdo de Neurologia do Comportamento da Sociedade Portuguesa de Neurologia, Sociedade
Portuguesa do Acidente Vascular Cerebral, Sociedade Portuguesa de Neurossonologia, Sociedade Portuguesa de
Estudos de Doencas Neuromusculares, Sociedade Portuguesa de Cefaleias, Associacdo Portuguesa de EEG e
Neurofisiologia Clinica, Sociedade Portuguesa de Neuropatologia e Liga Portuguesa Contra a Epilepsia.
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11:00 Abertura de secretariado

08:30-13:00 3° Encontro de Investigadores Portugueses da
Rede Europeia da Doenca de Huntington

08:30-08:45

08:45-09:45

09:45-10:20

10:30-11:00

11:00-11:45
11:45-12:30
12:30-13:00

Introducao

Joaquim Ferreira
EURO-HD em 2009
Bernhard Landwehrmeyer
EURO-HD em Portugal
Tiago Mestre

REGISTRY versdo 3.0 - NOVOS DESAFIOS

Tiago Mestre

Apresentacao dos centros participantes
Projectos Portugueses na Doeng¢a de Huntington
Certificacdo Motora 2010

Joaquim Ferreira

09:00-13:00 Ill Reunido de Trabalho da Comissao de Cirurgia da Epilepsia da
Liga Portuguesa Contra a Epilepsia (LPCE)

09:00-09:30

09:30-10:00

10:00-10:30

11:00-11:30

11:30-12:00

12:00-12:30

12:30-13:00

Evolucdo da Cirurgia da Epilepsia no Centro Hospitalar do Porto
José M. Lopes Lima

Rede de Referenciacdo na ARS Norte

Dilio Alves

Discussdo

Evolucdo da Cirurgia da Epilepsia nos Hospitais da Universidade de Coimbra
Francisco Sales

Evolucdo da Cirurgia da Epilepsia no Hospital de Santa Maria

José Pimentel

Evolucdo da Cirurgia da Epilepsia no Centro Hospitalar Ocidental de Lisboa
Pedro Cabral

Discussdo

12:00-13:00 Reunido Administrativa da Sociedade Portuguesa de Neurossonologia

12:00-13:00 Reunido Administrativa da Sociedade Portuqguesa de Neuropatologia

12:00-13:00 Reunido Administrativa da Associacdo Portuguesa de EEG e
Neurofisiologia Clinica

14:30-19:00 12 Reunido da Sociedade Portuguesa das Doencas do Movimento (SPDMov)

14:30-14:40

14:40-16:00

Abertura

Joaquim Ferreira

Comunicacoes Orais

Moderadores: Bastos Lima, Pedro Nunes Vicente

CO1. Tremor isolado dalingua - que entidade?

68 Sinapse

Ana Oliveira!, Amélia Mendes', Jodo Massano?, Maria José Rosas?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurologia e Unidade de Doencas do
Movimento e Cirurgia Funcional, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.
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CO02.

CO3.

CO4.

CO5.

CO06.

CO7.

CO08.

16:15-18:00

CO09.

Cco1o.

CO11.

Co12.

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

Doenca de Parkinson (DP) e Parkina

Fradique Moreira', Maria Rosario Almeida?, Cristina Janudrio'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Centro de
Neurociéncias e Biologia Molecular, Universidade de Coimbra, Coimbra.
Imunocintigrafia com *"Tc-Sulesomab: que papel no tratamento das infeccoes
cirdrgicas em doentes submetidos a Estimulag@o Cerebral Profunda?

Raquel Real', Paulo Linhares', Hélder Quirino®, Maria José Rosas', Jorge Pereira?, Rui Vaz!
1-Unidade de Cirurgia Funcional de Doencas do Movimento, 2-Servi¢co de Medicina
Nuclear, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto.

Complicacdes subcorticais da nefropatia diabética em fase dialitica

Carlos Capela', Camila N6brega', Margarida Dias', Rute Relvas', Helena Aguas', Rita
Almeida', Edmeia Monteiro?, Rui Pedrosa’

1-Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo Anténio dos Capuchos,
Lisboa; 2-Centro Hospitalar do Barlavento Algarvio, EPE — Unidade Hospitalar de
Portimao, Portimao.

Sonho e cogni¢do nas fases iniciais da doenca de Parkinson

Paulo Bugalho', Teresa Paiva®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de
Egas Moniz, Lisboa; 2-Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.

Bicitopenia reversivel associada a deficiéncia de cobre induzida pelo zinco na
Doenca de Wilson

Cecilia Monteiro', Cristina Gongalves?, Luciana Pinho?, Marina Magalhaes'

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

Hipercinésias por Neuroferritnopatia

Henda Foreid"? Miguel Coelho"?, Joaquim ] Ferreira'? Mério Miguel Rosa'?

1-Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Departamento de
Neurociéncias, Servico de Neurologia; 2-Universidade de Lisboa, Instituto de Medicina
Molecular, Unidade de Investigacao Neurolégica, Lisboa.

Coreia paraneopldsica — uma etiologia a considerar nas sindromes ndo classicas

Rui Felgueiras', Mdrio Santos?, Fernanda Almeida?, Pedro Pinto®, Marina Magalhdes'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, 3-Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Comunicacoes Orais
Moderadores: Bastos Lima, Pedro Nunes Vicente

O efeito da idade nos resultados da cirurgia de estimulacao subtaldmica na Doenca de
Parkinson

Amélia Mendes, Pedro Castro, Ana Oliveira, Raquel Real, Miguel Gago, Paulo Linhares,
Maria José Rosas, Joao Massano, Graga Sousa, Rosdlia Fonseca, Cldudia Sousa,
Margarida Ayres Basto, Carina Reis, Carolina Garrett, Maria José Rosas, Rui Vaz
Unidade de Cirurgia Funcional de Doencas do Movimento, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
Estimulacéo Cerebral Profunda na Distonia

Maria José Rosas, Paulo Linhares, Ana Oliveira, Raquel Real, Jodo Massano, Margarida
Ayres-Basto, Carina Reis, Miguel Gago, Graga Sousa, Rosdlia Fonseca, Cldudia Sousa,
Susana Cunha, Carolina Garrett, Jens Volkmann, Rui Vaz

Unidade de Doencas do Movimento e Cirurgia Funcional, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto.
Estudo de caracterizacdo da Doenca de Parkinson em Portugal

Macedo A, Andrade S, Gongalves N, Machado H

KeyPoint, Consultoria Cientifica, Miraflores.

Caracterizacdo do comportamento postural em doentes com doenca de Parkinson
Cristina Semedo', Ana Calado', Margarida Dias', Manuel Almeida’, Catarina Godinho?,
Rui Pedrosa’

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2-Faculdade
de Motricidade Humana, Departamento de Ciéncias da Motricidade, Universidade
Técnica de Lisboa, Lisboa.

Sinapse

69



70

CO13.

CO14.

CO15.

CO16.

18:00-19:00

Questdes na seleccdo de doentes e resultados da estimulacdo palidal na distonia -
experiéncia do Hospital de Santo Anténio

Rui Felgueiras', Alexandre Mendes', Marina Magalhdes', Nuno Vila-Cha', Anténio
Verdelho?, Carla Silva®, Luis Botelho?® Sara Cavaco', Alice Lopes®, Anténio Bastos Lima'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, 3-Servico de Neurorradiologia,
4-Servico de Psiquiatria, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio,
Porto.

Tremores nao parkins6nicos

Luis Isidoro?, Paula Pires"?, Cristina Janudrio'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-Servico
de Neurologia, Hospital de Sao Teoténio, EPE, Viseu; 3-Servico de Neurologia, Hospital
Santo Espirito de Angra do Heroismo, EPE, Angra do Heroismo.

Caracteristicas clinicas associada a presenca de Perturbacdo do Comportamento do
sono REM nas fases iniciais da Doenca de Parkinson

Paulo Bugalho', Joaquim Alves da Silva®, Bernardo Neto?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de
Egas Moniz, Lisboa; 2-Servico de Psiquiatria e Satide Mental, Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Sao Francisco Xavier, Lisboa.

Avaliacao breve do estado mental nas fases iniciais da Doenca de Parkinson

Paulo Bugalho, José Vale

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

Reunido Administrativa

14:30-19:00 Reunido da Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC)

Sinapse

14:30
14:30-16:00

CO1.

Cco2.

CO03.

CO4.

COs.

CO06.

Abertura
Comunicacoes Orais
Moderadores: Paula Esperanca, Isabel Luzeiro

Hemicrania continua - investigacao de causas secunddrias

Angelo Carneiro, Pereira Monteiro

Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.

Hipertensao Intracraniana Idiopdatica: o homem que néo podia rir

Pedro Barros, Graga Sousa, Anténio Jorge

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE, Hospital
Eduardo Santos Silva, Vila Nova de Gaia.

Caso complicado de Pseudotumor Cerebri de etiologia ndo determinada

Paulo Coelho', Bruno Gomes?, Andreia Godinho', Jodo Raposo', Carla Nunes', Grilo
Gongalves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de
Coimbra, EPE - Hospital Geral, Coimbra.

Uma Aura diferente

Raquel Gil Gouveia', Pedro Vilela*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital da Luz, Lisboa.
Doenca de Crohn e Enxaqueca sem Aura

Cecilia Monteiro, Pereira Monteiro

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
SUNCT e SUNA - revisdo clinica, imagiolégica e terapéutica

Cecilia Monteiro, Pereira Monteiro

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
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16:30-18:00

CO7.

COs.

CO9.

CO10.

CO11.

Co12.

CO13.

18:00-19:00

Comunicacoes Orais
Moderadores: J. Pereira Monteiro, Elsa Parreira

Cefaleia em Salvas apés cirurgia a Catarata

Raquel Gil Gouveia

Servico de Neurologia, Hospital da Luz, Lisboa.

Association of EDNRA with migraine without aura in a group of Portuguese patients
Carolina Lemos'?, Jodo Luis Neto'?, José Pereira Monteiro** Denisa Mendonga?, José
Barros*™* Jorge Sequeiros'?, Isabel Alonso', Alda Sousa'?

1-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC), Porto; 2-Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
Sindrome de Tolosa-Hunt e Liipus Eritematoso Sistémico provavel

Sara Franca', Daniela Seixas?, Sofia Pimenta®, Luis Coentrdo®*, Pedro Abreu'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servico de Reumatologia,
4-Servico de Nefrologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

Miosite Orbitdria Bilateral: Idiopatica, Por Enquanto!

Miguel Grunho, Orlando Ferreira, Claudia Guarda

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada.

Sindroma de Eagle, uma causa de cefaleia orofacial crénica

Henda Foreid', David Pratas Vital’, Angelika Lobanova'

1-Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, 2-Servico de Cirurgia Maxilo-Facial, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa.

Cefaleia e Parésia de Nervo Craniano como forma de apresentacido de Doenca de
Still do adulto

Ana Luisa Massano', Fradique Moreira', Beatriz Santiago®

1-Internos do Servigo de Neurologia, 2-Assistente graduada de Neurologia, Servico de
Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Dor retro-auricular de etiologia epileptica

Carina Rocha Fernandes', Catia Carmona', Fernando Pita', Nuno Cristino?, Miguel
Viana-Baptista'

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

Reunido Administrativa

14:30-19:00 Reunido do Grupo de Estudos de Esclerose Multipla (GEEM)

14:30

14:30-16:00

CO1l.

CO2.

CO3.

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

Abertura

Grilo Goncalves

Comunicacoes Orais

Moderadores: Fernando Matias, Carolina Araujo

Esclerose miiltipla de inicio precoce e de dificil tratamento

Paula Pires"?, Maria Carmo Macdrio?, Livia Sousa®

1-Hospital Santo Espirito de Angra do Heroismo, EPE, Angra do Heroismo; 2-Hospitais
da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Neuropatia 6ptica em sexagendria: Agressdao auto-imune no SNC com lesdes
desmielinizantes e/ou vasculares?

Catarina Cruto, Nuno Pinto, Pedro Rosado, Francisco Alvarez, Assun¢ao Vaz-Patto
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha.

Caracterizacdo electroencefalogrifica de doentes com Esclerose Miiltipla: andlise
comparativa.

Catarina Cruto, Nuno Pinto, Andreia Facanha, Luiza Rosado, Pedro Rosado, Assuncao
Vaz Patto

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha.
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CO4. Esclerose Concéntrica de Bal6 — a propésito de um caso com evolucao favoravel
Maircio Cardoso!, Cristina Ramos?, Ana Martins da Silva', Jodo Chaves!
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto,
EPE - Hospital de Santo Anténio, Porto.

CO5. Fadiga, incapacidade, depressdo e cognicao em doentes com esclerose miiltipla
tratados com natalizumab - estudo preliminar aos 6 meses
Amélia Mendes'?, Claudia Sousa'?, Ana Oliveira', Joana Guimaraes'?, Pedro Abreu'?,
Teresa Mendonga', Jorge Reis', Edite Rio', Maria José S4"*
1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto; 2-Servico de Neurologia e
Neurocirurgia, Faculdade de Medicina do Porto, Porto; 3-Faculdade de Ciéncias da
Satde, Universidade Fernando Pessoa, Porto.

CO6. Esclerose Miiltipla: Incapacidades e percepcao do apoio social
David Costa', Maria José Sa'?, José Manuel Calheiros®
1-Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto; 2-Faculdade de Ciéncias da Satde, Universidade
Fernando Pessoa, Porto; 3-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da Beira
Interior, Covilha.

16:30-18:30 Conferéncias Tematicas
Moderadora: Maria José Sa
Esclerose Multipla, Inflamacao ou Degeneracao?
Palestrante: Paulo Fontoura
Etiologia da Esclerose Miiltipla, contribuicdo dos estudos epidemiolégicos
na compreensao da doenca.
Palestrante: Ana Martins
Contributo das novas técnicas de RMN e outros meios técnicos
para o conhecimento da Esclerose Multipla.
Palestrante: Rui Pedrosa
18:30-19:00 Reunido Administrativa

14:30-19:00 Reunido da Seccdo de Neurologia do Comportamento da SPN (SNC)

14:30 Abertura
Elia Baeta
14:30-15:15 Comunicacgdes Orais
Moderadores: Ana Verdelho, Martin Lauterbach

CO1. Identificacdo de cheiros em doentes com Liipus Eritematoso Sistémico (LES)
Ana Martins da Silva'?, Sara Cavaco??, Ester Coutinho’, Inés Moreira?, Cldudia Pinto*?,
Alexandra Gongalves**, Carlos Vasconcelos®
1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento
Humano, 3-Unidade de Neuropsicologia, 4-Unidade de Imunologia Clinica, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.

CO2. Afasia como manifestacdo isolada de Estado de Mal Parcial
Sara Machado', Joana Marques?, Anténio Martins', Ricardo Ginestal'
1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora;
2-Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia, Lisboa.

CO3. Casos de fronteira: A propésito de um caso neuropsiquidtrico atipico
Ana Eduarda Ribeiro', Filipa Ramalho e Silva', Manuel Matos', Ana Paula Correia®
1-Servico de Psiquiatria, 2-Servico de Neurologia, Hospital de Magalhdes Lemos, EPE,
Porto.

15:15-16:00 Conferéncia Tematica
Alteracdes cognitivas nas doencas vasculares
Moderadores: Ana Verdelho, Martin Lauterbach
Palestrante: Elia Baeta
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16:30-18:20

CO4.

CO5.

CO6.

CO7.

CO08.

CO09.

Cco1o.

18:20-18:30

18:30-19:00

Comunicacoes Orais
Moderadores: Alexandre Mendonga, Isabel Santana

Encefalopatia Subaguda — Uma apresentacdo rara de Angiopatia Amiléide Cerebral
Rute Teotonio', Cétia Duarte?, Olinda Rebelo', Sara Pereira®, Fernando Matias'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, 3-Servico de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Reconhecimento de Emocdes apés Cirurgia de Estimulacao do Niicleo Sub-talamico
em Doenca de Parkinson Avancada

Luisa Albuquerque'?, Silvia Fernandes?, Mauricio Martins?, Miguel Coelho’, Joaquim
Ferreira', Mdrio Rosa', Isabel Pavdao Martins®

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

Polimicrogiria perisilvica bilateral - estudo clinico e imagiolégico

Martin Lauterbach', Gabriela Leal?, Isabel Pavdo Martins'

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

Defeito de Nomeacao de Objectos e de Faces Publicas apés cirurgia numa doente
com epilepsia

Gabriela Leal', Clara Loureiro? José Pimentel?, Alexandre Campos', Isabel Pavdo Martins®
1-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital
Santa Maria, Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular (IMM), Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

Avaliacao da meméria em portugueses com idade superior a 50 anos: Validacdo e
dados normativos para o CVLI-9 e para os subtestes Reproducio Visual e Faces da
WMS - 111

Carolina Maruta, Manuela Guerreiro, Isabel Pavdo Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular (IMM),
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

The Use of Neuropsychological Tests across Europe: The Need for a Consensus in the
Use of Assessment Tools for Dementia

Carolina Maruta', Manuela Guerreiro', Alexandre de Mendonga', Jakub Hort?, Philip
Scheltens®

1-Institute of Molecular Medicine, Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal;
2-Memory Clinic, Department of Neurology, Charles University, 2nd Medical Faculty
and Motol Hospital Prague, Czech Republic; 3-Department of Neurology, VU Medical
Center, Amsterdam, The Netherlands.

Doente com padrio atipico de evolucéo do discurso afasico

José Fonseca, Gabriela Leal, Isabel Pavao Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina, Universidade de
Lisboa, Lisboa.

Apresentacdo de livro de exercicios para a reabilitacdo da afasia
Gabriela Leal, José Fonseca
Reunido Administrativa

14:30-19:00 Reunido da Sociedade Portuguesa de Estudos de Doencas Neuromusculares

(SPEDNM)
14:30
14:30-16:00

CO1.
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Abertura
Comunicacoes Orais
Moderadores: Luis Santos, Pedro Velho

Neuropatia de predominio motor e dos membros superiores com fasciculacoes, com
provaveis bloqueios de conducao proximais, de etiopatogenia desconhecida

Jodo Martins', Paulo Alegria'?, Elmira Medeiros"?

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

CO03.

CO4.

16:30-18:00

COs5.

CO06.

Co7.

Cos8.

18:00-19:00

20:00 Jantar

Avaliacao preliminar de marcadores clinicos de crise miasténica

Ruth Geraldes', Patricia Pita Lobo', Vanda Almeida', Mamede de Carvalho'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 2-Unidade de Neuromusculares, Instituto de Medicina Molecular,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

Esclerose Lateral Primaria: avaliacdo imagiolégica.

Ana Graga Velon', Pedro Guimaraes', Alexandre Costa', Jodo Paulo Gabriel', Cristina
Ramos?, Mario Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE, Vila
Real; 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital Santo
Antonio, Porto.

Miotonia electromiografica em doente com Sindrome de Cushing

Ana Luisa Azevedo', Teresinha Evangelista®, Isabel Concei¢do? Candida Barroso?,
Valeriano Leite®, Jodo Nunes!

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa;
2-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 3-Servico de Endocrinologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa FG, EPE, Lisboa.

Comunicacoes Orais
Moderadores: Manuel Melo Pires, Candida Barroso

Meningioma da Fossa Posterior com apresentacéo clinica mimetizando Doenca do
Neurénio Motor

Sara Machado', Joana Marques?, Luis Santos', Isabel Cravo®, Ricardo Ginestal'
1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora;
2-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa;
3-Servico de Neuroradiologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.
Sindroma de Guillain-barré e Tuberculose Pulmonar, coincidéncia invulgar
Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana Graga Velon', Jodo Paulo Gabriel', Nelson
Barros?®, Ana Paula Dias? Lurdes Gongalves?, Antonio Marques®, Maria do Céu Branco',
Mario Rui Silva', Francisco Esteves®, Georgina Neves'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Cuidados Intensivos, Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE — Hospital de Vila Real, Vila Real.

Neuronopatia motora subaguda associada a doenca de Hodgkin - sindrome
paraneoplasico raro

Camila Nobrega', Filipe Carvalho? Aida Botelho®, Luisa Medeiros®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo
Anténio dos Capuchos, Lisboa; 2-Unidade de Neurofisiologia Clinica, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa; 3-Servico de
Hematologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo Ant6nio
dos Capuchos, Lisboa.

Neuropatia sensitiva-motora axonal por Mycobacterium leprae: um mal da
antiguidade no século XXI

Amélia Mendes', Ana Oliveira', Catarina Eloy? Ligia Castro?, Pedro Abreu’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de Sao Joao, EPE,
Porto.

Reunido Administrativa

21:00 Afixacdo de posters
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08:00-09:00 Posters 1

PO1.

PO2.

PO3.

PO4.

PO5.

PO6.

PO7.

PO8.

PO9.

PO10.

Tema: Doencas do movimento, metabdlicas e ataxias
Moderadores: Paula Coutinho, José Vale, Cristina Janudrio

Coreia - uma manifestacdo peculiar do Liipus Eritematoso Sistémico

Alexandre Costa', Pedro Guimariaes', Ana Graga Velon', Jodo Paulo Gabriel', Ana Filipa Rebelo?, Maria
do Céu Branco', Mério Rui Silva', Domingos Paulo Subtil®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro Hospitalar Trds-os-Montes e Alto
Douro, EPE — Hospital de Vila Real, Vila Real.

Uma visdo clinica das doencas neurometabdlicas nos adultos. A experiéncia da consulta dos HUC.
Paula Pires?, Luis Isidoro*®, Maria Carmo Macério?

1- Hospital Santo Espirito de Angra do Heroismo, EPE, Angra do Heroismo; 2-Hospitais da Universidade
de Coimbra, Coimbra; 3-Hospital de Sao Teoténio, EPE, Viseu.

Sindrome de lesao aguda dos ganglios da base em diabéticos hemodialisados

Hipolito Nzwalo', Francisca S&* Fatima Ferreira®, Carlos Basilio®

1-Ordem dos Médicos Portugal; 2-Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN).

Juvenile Parkinson disease and parkin mutations in Portuguese patients

Sara Morais'?, Eduardo Cruz', Jorge Pinto-Basto'*?, Jorge Sequeiros"*?, Isabel Alonso'?

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC), Porto;
2-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular IBMC), Porto; 3-Instituto de Ciéncias Biomédicas
Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto.

Eficacia da toxina botulinica num caso de distonia primaria do tronco

Angela Timéteo', Rita Simdes', Joana Marques?, Luis Santos', Cristina Costa'

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de
Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa.

A3243T, uma nova mutacido do mtDNA com expressao fenotipica varidvel

Tania Lampreia', Laura Vilarinho?®, José Vale"?, Paulo Alegria'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa;
3-Unidade de Investigacdo e Desenvolvimento, Centro de Genética Médica Doutor Jacinto de
Magalhaes, Instituto Nacional de Satide, Dr. Ricardo Jorge, Porto.

Malformacao da charneira cranio-vertebral associada a sindrome de Klippel-Feil: importancia do
reconhecimento de potenciais complicacdes neurolégicas

Nuno Inécio’, Teresa Palma®, Amélia N Pinto'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora.

Doenca mitocondrial com ataxia cerebelosa, oftalmoplegia externa progressiva, surdez
neurosensorial, neuropatia e miopatia

Maria Rita Pelejao, Carolina Aratjo, José Pena, Rui Pedrosa

Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
Mielopatia por défice de cobre

Catarina Silva Santos, Andreia Godinho, Ana Cldudia Ribeiro, Filipe Palavra, Ana Morgadinho, Helena Gens
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE — Hospital Geral, Coimbra.

Hipotermia Espontinea Episédica

Margarida Rodrigues', Alvaro Machado', Jodo Pinho, Filipa Sousa', Jodo Rocha’, Jodo Cerqueira', Pedro
Beleza', Zita Magalhdes?, Carla Ferreira

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

08:00-09:00 Posters 2

PO11.

Tema: Doencas infecciosas e neuropediatria
Moderadores: Jodo Alcantara, Pedro Cabral, Elsa Parreira

Sindrome de Guilldn-Barré recorrente como manifestacio clinica de Neuroborreliose
Bruno Maia, Carlos Capela, Margarida Dias, Rute Relvas, Rita Almeida, Rafael Roque
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
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pPO12.

PO13.

PO14.

PO15.

PO16.

PO17.

PO18.

PO19.

P0O20.

Caso de Panencefalite Esclerosante Subaguda com 14 anos de evolugao

José Mério Roriz

Servigo de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos.

Sindrome de Gerstmann como forma de apresentacdo de Doencga de Whipple cerebral.

Filipa Sousa, Jodo Rocha, Jodo Pinho, Margarida Rodrigues, Ricardo Maré

Servico de Neurologia, Hospital de Braga, Braga.

Meningoencefalite - um caso anatomo-patologico

Raquel Gil-Gouveia', Natélia Marto?, Pedro Vilela®, Manuel Cunha e Sa*, Ana Catarino®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de
Neurocirurgia, 5-Servigo de Anatomia Patolégica, Hospital da Luz, Lisboa.

Salmonella spp.: Um agente invulgar de meningite no adulto.

Ana Nascimento', Jodo Cerqueira®

1-Servico de Medicina 1, Unidade Local de Satide do Alto Minho, EPE, Viana do Castelo; 2-Servico de
Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.

Resolucido de leucoencefalopatia multifocal progressiva em doente com linfoma nao-Hodgkin
tratado

Ana Luisa Azevedo', Teresa Mendonga®, Duarte Salgado’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Hematologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa FG,
EPE, Lisboa.

Um Caso De Neuroborreliose

Pedro Guimaries', Jodo Paulo Gabriel', Alexandre Costa', Ana Graca Velon', Nelson Barros?, Ana Paula
Dias? Maria do Céu Branco', Mario Rui Silva', Francisco Esteves?, Georgina Neves'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Cuidados Intensivos, Centro Hospitalar de Trés-os-Montes e
Alto Douro, EPE - Hospital de Vila Real, Vila Real.

Neurobrucelose

Pedro Guimaries', Alexandre Costa', Ana Graca Velon', Jodo Paulo Gabriel', Rui Chordo? Maria do Céu
Branco'!, Mario Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE, Hospital de Vila Real,
Vila Real; 2-Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital Maria Pia, Porto.
Romboencefalite por Listeria monocytogenes com envolvimento medular

Carolina Pires’, Paula Carneiro® Marina Couto', Anténio Prisca®, Rui Mota', José Lopes’, Jodo
Vasconcelos'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Radiologia, 3-Servico de Doencas Infecciosas, Hospital do Divino
Espirito Santo, Ponta Delgada.

Meningites bacterianas agudas: uma série hospitalar

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

Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, EPE — Hospital de Vila Real, Vila Real.

09:00-09:05 Abertura

Sociedade Portuguesa de Neurologia, Academia Brasileira de Neurologia e
Sociedades e Grupos sectoriais participantes

09:05-10:30 Conferéncias Tematicas

Sinapse

Sono e Parkinsonismo
Moderadores: Cristina Sampaio, Maria José Rosas

Organizacdo da Sociedade Portuguesa das Doencas do Movimento (SPDMov).

09:05-09:30 REM Sleep Behaviour Disorder (RBD) como predictor pré-motor
de sinucleinopatias.
Alejandro Iranzo, Barcelona.

09:30-10:00 Relacdo entre Sonoléncia diurna excessiva, atagues de sono,
anti-parkinsénicos e doenca de Parkinson.
Joaquim Ferreira, Lisboa.

10:00-10:30 Perturbacdes do sono na doenca de Parkinson
Susana Cunha, Porto.
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11:00-12:00

CO1.

co2.

CO03.

CO4.

COs5.

CO06.

12:00-13:00

14:30-15:00

Comunicacoes orais 1

Tema: Doencas do movimento
Moderadores: Anténio Bastos Lima, Mario Miguel Rosa

Sindrome de Pernas Irrequietas numa populacao de doentes em hemodidlise

José Mario Roriz"? Pedro Carneiro'?

1-Servigo de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos EPE, Matosinhos; 2-Unidade de
Dialise da Misericordia de Matosinhos, Matosinhos.

Evolucdo da resposta a L-dopa no modelo primata ndo humano de doenca de Parkinson induzido
pelo MPTP

Tiago Mestre', Tom Johnston?, Jonathan Brotchie?, Susan Fox*

1-Unidade Neuroldgica de Investigacdo Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa, Portugal;
2-Division of Neurology, Movement Disorders Clinic, Toronto Western Hospital, Toronto, Canada.
Indicacdes e escolhas terapéuticas na Doenca de Huntington. Resultados do estudo observacional
REGISTRY

Tiago Mestre, Miguel Coelho, Joaquim J Ferreira (em representacdo dos investigadores do estudo Registry)
Unidade Neuroldgica de Investigacdo Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.

A utilidade do DaTSCAN na pratica clinica

Tania Lampreia', Paulo Bugalho', Teresa Martins?, José Vale'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-Servico de Medicina Nuclear, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Santa Cruz,
Lisboa; 3-Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade de Lisboa, Lisboa.

Estimulacéo cerebral profunda dos niicleos subtalamicos na Doenca de Parkinson: experiéncia
inicial no Centro Hospitalar de Lisboa Central

Ana Calado', Cristina Semedo', Margarida Dias', Manuel Almeida', Joaquim Monteiro? José Bras?, Maia
Miguel?, Rui Pedrosa’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE —
Hospital de S. José, Lisboa.

Characterization of Wilson disease in the Portuguese population

Ana Lopes', Paula Magalhdes', Isabel Alonso'?, Marina Magalhdes®, G. Loudianos®, Jorge Pinto-Basto'?®,
Jorge Sequeiros"*®

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC), Porto;
2-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC), Porto; 3-Servigo de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE - Hospital de Santo Anténio, Porto; 4-Ospedale Reg. Microcitemie, Cagliari,
Italy; 5-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto.

Simpdsio Novartis
Serd possivel um diagnéstico mais precoce da Doenca de Alzheimer?
Moderador: Celso Pontes (Presidente do GEECD)

Actualizacoes de recomendagdes terapéuticas

Luis Cunha (Director de Servigo de Neurologia dos HUC)

Doenca de Alzheimer - antes da deméncia

Alexandre Mendonga (Investigador do Instituto de Farmacologia e Neurociéncias, Lisboa)

Conferéncia

Novas Terapéuticas na EM

Moderador: Grilo Goncalves (Presidente do GEEM)
Palestrante: Livia Sousa

Organizacdo do Grupo de Estudos de Esclerose Multipla (GEEM).
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15:00-16:00

Co7.

CO08.

CO9.

Cco1o.

CO11.

Co12.

16:00-17:00

17:30-18:00

Sinapse

Comunicacoes orais 2

Tema: Esclerose miltipla e doencas inflamatérias
Moderadores: Grilo Gongalves, Paulo Fontoura

A Imunogenética da Esclerose Miiltipla: factores de susceptibilidade/proteccgao.

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

1-Unidade para a Investigacdo Multidisciplinar em Biomedicina (UMIB), Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto, EPE —
Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de Satde, Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto; 4-
Instituto Nacional de Satide, Dr. Ricardo Jorge (INSA), Lisboa.

Ansiedade e Depressdo na Esclerose Miltipla

Ana Martins da Silva'??, Sara Cavaco®?, Cldudia Pinto®?, Estela Vilhena*, Ernestina Santos'?, Alexandra
Gongalves®?, Filomena Gomes*?, Inés Moreira?, Inés Frade®, Denisa Mendonca®, Sara Moreira®, Alice Lopes®
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano, 3- Departamento
de Doengas do Sistema Nervoso e Orgdos dos Sentidos, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de
Santo Anténio, Porto; 4-Instituto Politécnico do Cévado e do Ave, Barcelos; 5-Unidade de Psiquiatria de
Ligacao, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto; 6-Laboratério de Biometria,
Universidade do Porto, Instituto Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (UP-ICBAS), Porto.

Disfuncdo cognitiva em Esclerose Miiltipla: Complementaridade entre dois métodos de avaliacao
Catarina Cruto’, Nuno Pinto’, Carina Mendonca?, Teresa Santos’, Assunc¢ao Vaz Patto’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Psiquiatria, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha.
Romboencefalite fatal: Caso Anatomo-Clinico

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Miguel Coelho', Patricia Antunes', Jodo de S&', José Pimentel?,
Candida Barroso?

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

Avaliacao do impacto da terapéutica com Natalizumab em doentes com Esclerose Miitipla

Sonia Batista', Jodo Sargento Freitas', Joana Martins?, César Nunes?®, Fernando Matias', Livia Sousa'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
Factores preditivos de resposta ao Natalizumab em doentes com Esclerose Miiltipla

Jodo Sargento Freitas', S6nia Batista', César Nunes?, Joana Martins?, Fernando Matias', Livia Sousa'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Simpésio Merck Serono Biotecnologia
Presidentes: Livia Sousa (Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra),
José Grilo Goncalves (GEEM)

16:03-16:15 Os Novos Desafios da Esclerose Miultipla
Rui Pedrosa (Hospital dos Capuchos, Lisboa)
16:15-16:35 O Futuro da Terapéutica na Esclerose Miiltipla - a Cladribina
Fontes Ribeiro (Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra, Coimbra)
16:35-16:50 Estudo Clarity
Livia Sousa (Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra)
16:50-17:00 Mesa Redonda
Livia Sousa (Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra),
José Grilo Gongalves (GEEM)

Conferéncia

Avancos em Neurossonologia

Moderador: Vitor Oliveira (Presidente da SPNS)
Palestrante: Elsa Azevedo

Organizacdo da Sociedade Portuguesa de Neurossonologia (SPNS).
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18:00-18:30

PO21.

PO22.

PO23.

PO24.

PO25.

P0O26.

18:00-18:30

PO27.

PO28.

P0O29.

PO30.

PO31.

PO32.

Posters 3

Tema: Doengas desmielinizantes e inflamatoérias
Moderadores: José Vale, Fernando Matias, Ruth Geraldes

Lesdes agudas da substancia branca num paciente com Colite Ulcerosa

Ana Nascimento’, Jodo Rocha? Nuno Morais®, Jodo Pereira?, Pedro Beleza? Jodo Cerqueira®

1-Servico de Medicina, Unidade Local de Satide do Alto Minho, EPE, Viana do Castelo; 2-Servico de
Neurologia, 3-Servigo de Neurocirurgia, Hospital de S. Marcos, Braga.

Evolucdo catastréfica de um Sindrome Vertiginoso Periférico

Margarida Rodrigues’, Jodo Pinho', Raquel Carvalho? Filipa Sousa', Jodo Rocha’, Jaime Rocha?, Carla
Ferreira'

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

Crises epilepticas inaugurais como apresentacao de Esclerose Miiltipla?

Nuno Cacador, Pedro Melo, Patricia Silva, Isabel Patricio, Teresa Aguiar, Armando Morganho, Duarte
Noronha, Orlando Sousa, José Franco

Hospital Central do Funchal, Funchal.

Sindrome de Encefalopatia Posterior Irreversivel e Sindrome de Guillain-Barré: desafio diagnéstico e
terapéutico.

Filipa Sousa, Jodo Pinho, Jodo Rocha, Margarida Rodrigues, Carla Ferreira, Ricardo Maré

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

Subtilezas diagndsticas do Sindrome de Susac

Bruno Maia, Cristina Semedo, Rafael Roque, Rui Pedrosa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central - Hospital Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
Sindrome de Susac — Causa ou consequéncia?

Sonia Costa', Gongalo Almeida? Teresa Palma®, Ana Valverde'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia, 3-Servico de Imagiologia, Hospital Prof. Doutor
Fernando Fonseca, EPE, Amadora.

Posters 4

Tema: Doencas vasculares e neurossonologia
Moderadores: Victor Oliveira, Patricia Canhdo, Elsa Parreira

Consulta Multidisciplinar no Tratamento da Doenca Carotidea — H.G.O. E.P.E.

1. Mendes', P. Vilela?, H. Pereira®, G. Marques*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico de Cardiologia, 4-Servico de Cirurgia
Vascular, Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada.

Parésia de Nervos Cranianos apresentando uma Disseccao Carotidea

Andreia Godinho, Catarina Santos, Ana Ribeiro, Ana Morgadinho, Carla Nunes, Fatima Oliveira

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

Classificacao de défices neurolégicos transitérios numa consulta de Acidentes Isquémicos Transit6rios
Ana Catarina Fonseca, Patricia Canhao

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Angioplastia Carotidea com Stenting: experiéncia do CHVNGaia/Espinho

Pedro Barros', Miguel Veloso?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurologia e Unidade de AVC, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho, EPE — Hospital Eduardo Santos Silva, Vila Nova de Gaia.

Alteracoes Hemodinamicas no Eco-doppler Transcraniano no AVC Isquémico Agudo ap6s
Trombélise Endovenosa

Ana Paula Sousa, Ana Paiva Nunes, Miguel Lourencgo, Fortunata Quintino, Susana Ferreira, Manuel
Manita, Jodo Alcantara

Unidade Cérebrovascular, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital S. José, Lisboa.
Manifestacoes Neurolégicas de Esclerodermia

Jodo Rocha', Cristiana Macedo®, Filipa Sousa’, Jodo Fernandes?, Jodo Pinho', Margarida Rodrigues’,
Pedro Beleza', Raquel Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré', Sandra Perdigdo*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico de Dermatologia, Hospital de Sao
Marcos, Braga; 4-Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide do Alto Minho, EPE — Hospital Santa
Luzia, Viana do Castelo.
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18:30-19:30

CO13.

CO14.

CO15.

Co1e6.

Cco17.

Co1s.

19:30-19:50

Sinapse

20:30

Comunicacoes orais 3

Tema: Investigacdo em Ciéncia Basica e aplicacdo de novos Métodos a Clinica
Moderadores: Martins da Silva, Catarina Oliveira

Ressonéancia Magnética funcional: avaliacdo da 4rea motora por variacao do fluxo saguineo cerebral
pela técnica ASL

Pedro Vilela', Marco Pimentel?, Raquel Gouveia', Inés Sousa®, Patricia Figueiredo®

1-Hospital da Luz, Lisboa; 2-Faculdade de Ciéncia e Tecnologia, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa;
3-Instituto Superior Técnico, Universidade Técnica de Lisboa, Lisboa.

Ressonéncia magnética funcional: um biomarcador precoce na nas Ataxias/Doenca de Machado-
Joseph?

César Nunes, Gil Cunha, Mercés Lobo, Cristina Janudario, Miguel Castelo Branco

Servigo de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Instituto Biomédico de Investigacao da
Luz e Imagem (IBILI), Coimbra.

O EEG de alta densidade fornece localizacdo mais robusta da 4rea epileptogénica em doentes
avaliados para cirurgia da epilepsia.

Ricardo Lopes', Alberto Leal®

1-Servico de Neurologia Pedidtrica, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital Dona Estefénia,
Lisboa; 2-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa.
Refractariedade na Epilepsia: susceptibilidade genética

Bérbara Leal’, Jodo Chaves?, Claudia Carvalho', Andreia Bettencourt', Martine Barros', Dina Lopes',
Paulo P. Costa'?, Ant6nio Martins da Silva'?, José Lopes Lima'?, Berta Martins da Silva'

1-Unidade para a Investigacao Multidisciplinar em Biomedicina (UMIB), Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto, EPE —
Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de Satde, Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto.
Genotype-phenotype correlations in familial dementia in a Portuguese patient cohort —
identification of seven novel mutations

Sonia Vale Pereira', Gabriel Miltenberger-Miltenyi®

1-Laboratério de Diagnéstico de Medicina Molecular (GenoMed), Lisboa; 2-Instituto de Medicina
Molecular, Universidade de Lisboa, Lisbon Center of European Alzheimer s Disease Consortium
(EADC), Lisboa.

Valor diagnéstico do P300 no Défice Cognitivo Ligeiro

Vanessa B. Silva', André Carvalho?, M@ Armanda Santos®, Ana Paula Silva!, Ant6nio Martins**, Ana Valverde?
1-Servico Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa; 2-Servico de
Neurologia, 3-Laboratério de Neurofisiologia, Servico de Neurologia, 4-Laboratério de Neuropsicologia,
Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.

Conferéncia
Qualidade de Vida nas doencas do Sistema nervoso
Moderadores: Luis Cunha, Belina Nunes

Palestrante: Cristina Sampaio

Jantar e atribuicao do Prémio Orlando Leitao
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08:00-09:00 Conferéncia

09:00-10:30

Muscle Channelopathies

Palestrante: Professor Lehman-Horn

Moderadores: Elza Tosta (Presidente da Academia Brasileira de Neurologia),
Mamede Carvalho (Presidente da APEEGNC)

Participacao conjunta da Sociedade Portuguesa de Estudos de Doencas Neuromusculares, Liga
Portuguesa Contra a Epilepsia, Associagdo Portuguesa de EEG e Neurofisiologia Clinica e
Sociedade Portuguesa de Neuropatologia.

Mesa redonda tematica
Paramiloidose e polineuropatias hereditarias
Moderadores: Teresinha Evangelista (Presidente da SPEDNM), Maria Joao Saraiva

Participacao conjunta da Sociedade Portuguesa de Estudos de Doengcas Neuromusculares,
Associacdo Portuguesa de EEG e Neurofisiologia Clinica e Sociedade Portuguesa de
Neuropatologia.

09:00-10:00 Conferéncia
Paramiloidose: Diagnéstico Clinico e Neurofisiolégico
Palestrantes: Maria Jodo Saraiva, Isabel Conceicdo
10:00-10:30 Comunicac¢des tematicas
Moderadores: Teresinha Evangelista, Maria Jodo Saraiva

CO19. Polineuropatia amiloidética adquirida ap6s transplante hepatico sequencial
Patricia Pita Lobo'?, Isabel Concei¢do'?, Teresinha Evangelista"’, Ana Rita Silvestre'?,
José Castro"?, Mamede de Carvalho'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 2-Unidade de Doencas Neuromusculares, IMM, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa, Lisboa; 3-Laboratério de Neuropatologia, Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

C020. PAF (V30M) pés-transplante hepatico: envolvimento clinico do SNC
Luis F Maia', Joel Freitas®, Daniel Dias®, Rui Seca’, Helena Pessegueiro®, Rui
Magalhdes®, Manuel Correia?, Teresa Coelho!
1-Unidade Clinica de Paramiloidose e Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurologia,
3-Servico de Neuroradiologia, 4-Unidade de Transplantes, Centro Hospitalar do Porto,
EPE - Hospital de Santo Anténio, Porto; 5-Departamento de Biologia das Populacdes,
Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto.

CO21. Angiopatia amiloidética cerebral associada a transtirretina em doente pds-
transplante hepatico com Polineuropatia Amiloidética Familiar (Val30Met)
Joana Damaésio', Manuel Melo Pires?, Luis E Maia®
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico de Neurologia e
Unidade Clinica de Paramiloidose, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de
Santo Anténio, Porto.

09:00-10:30 Sessdo tematica

Neurofisiologia e Neuropatologia das Lesdes Epileptogénicas do Lobo Temporal

Participacdo conjunta da Associacdo Portuguesa de EEG e Neurofisiologia Clinica, Sociedade
Portuguesa de Neuropatologia e Liga Portuguesa Contra a Epilepsia.

09:00-10:00 Conferéncia
A neurofisiologia da epilepsia mesial temporal: da investigacdo bdasica
a cirurgia da epilepsia
Palestrante: Alberto Leal
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11:00-12:00

C025.

CO26.

C027.

C028.

C029.

C030.
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10:00-10:30 Comunicacgdes tematicas
Moderadores: José Pimentel, Alberto Leal

C022. Significado prognéstico da actividade paroxistica interictal apés cirurgia por esclerose
mesial e a sua relacdo com a extensio da remocio das estruturas do hipocampo
Eva Brandao', Sara Pereira®, Sonia Miranda®, Concei¢do Bento®, Francisco Sales®
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga, EPE — Santa Maria da
Feira; 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Unidade de Epilepsia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.

C023. Crises, pseudo-crises e monitorizacao combinada EEG-ECG
Dulce Neutel', Anabela Valadas', Pedro Branco', Rita Peralta', Teresinha Evangelista’,
Maria José Correia?, José Ferro', Luisa Albuquerque’
1-Servico Neurologia, Departamento de Neurociéncias, 2-Servico de Cardiologia,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE - Hospital de Santa Maria, Lisboa.

C024. EEG com prova de sono no diagnéstico de epilepsia. A que horas deve ser feito?
Ana Rita Peralta, Carla Bentes, Isabel Henriques
Laboratério EEG/Sono, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria e Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

Comunicacoes orais 4

Tema: Doencas neuromusculares
Moderadores: Anabela Matos, Luis Santos

Alteracoes mitocondriais em doentes com polimiosite

Ana Catarina Fonseca’, A. C. Martins?, Ana Rita Silvestre?, L. Vilarinho? Teresinha Evangelista®*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Instituto de Genética Médica Doutor Jacinto de Magalhaes, Instituto Nacional de Satide, Dr. Ricardo
Jorge, Lisboa; 3-Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa; 4-Unidade de Neuromusculares, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.

Esclerose Lateral Priméria — uma série de casos.

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,
Universidade de Lisboa, Lisboa.

Miastenia Gravis. Uma série em Hospital Distrital

Joana Marques', Sara Machado?, S6nia Costa?, Angela Timé6teo?, Ana Valverde?, Luis Santos®

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil, Lisboa; 2-
Servigo de Neurologia, 3-Laboratério de Neurofisiologia, Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor
Fernando Fonseca, EPE, Amadora.

Valor da resposta do Nervo Frénico como factor predictivo de sobrevida nos doentes com Esclerose
Lateral Amiotroéfica

Susana Pinto', Mamede de Carvalho'?

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

A ventilacdo nao-invasiva melhora o declinio da funcao respiratéria nos doentes com Esclerose
Lateral Amiotréfica?

Patricia Lobo!, Susana Pinto? Anabela Pinto®®, 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,
Universidade de Lisboa, Lisboa, 3-Departamento de MFR, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Nova mutacao pontual no gene PMP22, com expressao neurofisiolégica focal

Henrique Costa', Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Purificacdo Tavares?, Luis Negrao®

1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servigo de Neurologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 2-Unidade de Diagnéstico Molecular, Centro de Genética Clinica, Porto.
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11:00-12:00

CO31.

C0O32.

CO033.

CO34.

CO035.

CO36.

12:00-13:30

14:30-15:30

PO33.

PO34.

Comunicacoes orais 5

Tema: Epilepsia
Moderadores: Francisco Pinto, Francisco Sales

A estimulaciao eléctrica transcraniana reduz de forma sustentada a actividade epiléptica interictal
em doentes com Sindrome de Landau-Klefner e Ponta-Onda Continua durante o sono.

Alberto Leal!, Paula Faria®, Ana Isabel Dias®

1-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa; 2-Instituto Politécnico de Leiria, Leiria; 3-Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

Epilepsia e Conducédo: Uma Discussdo Necessaria

Nadine Ferreira, Miguel Grunho, Claudia Guarda, Paula Breia

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada.

Sindrome da Encefalopatia Posterior Reversivel em Doentes com Disreflexia Autonémica por
Traumatismo Vertebro-Medular.

Jodo Rocha', Ana Nascimento®, Filipa Sousa', Joao Cerqueira', Jodo Pereira', Jodo Pinho', Margarida
Rodrigues', Raquel Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré', Catarina Matias®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacdo,
Hospital de Sdo Marcos, Braga; 4-Servico de Medicina Interna, Unidade Local de Satide do Alto Minho,
EPE - Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo.

Andlise do contetido dos sonhos dos narcolépticos: resultados preliminares

Clara Odilia Inocente’, Teresa Paiva®

1-Université Victor Segalen Bordeaux 2. Institut de Cognitique (Franga). Grupo Avancado em Medicina
do Sono HCFSMUSP (Brasil); 2-Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa (Portugal).
Encefalite com AC anti-receptores NMDA e alfa-coma

Rita Simdes, Angela Timaoteo, Sonia Costa, Vanessa Silva, Ana Herrero, Ricardo Ginestal, Elsa Parreira,
Anténio Martins, em representacao dos Servicos de Neurologia e UCIP do Hospital Prof. Doutor
Fernando Fonseca, EPE, Amadora

Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.

Encefalite Auto-Imune por Anticorpos Anti-NMDAR

Jodo Rocha’, Filipa Sousa', Jodo Pereira’, Jodo Pinho', Margarida Rodrigues', Pedro Beleza', Raquel
Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré!, Rui Guedes®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Sao Marcos, Braga; 3-Unidade de
Satde Familiar (CS Taipas).

Simpdsio EISAI

Terapéutica combinada no tratamento da epilepsia

Moderador: José Pimentel (Faculdade de Medicina de Lisboa e Centro Hospitalar Lisboa Norte,
EPE - Hospital de Santa Maria)

""Rational politherapy in epilepsy"
Martin Brodie (Professor of Medicine and Clinical Pharmacology at the University of Glasgow, Scotland,
Clinical and research director of the Epilepsy Unit, Western Infirmary)

Posters 5

Tema: Doencas neuromusculares e oncologia
Moderadores: Manuel Melo Pires, Luis Santos, Isabel Conceicdo

Sindrome de Lewis Sumner

Maria José Silva, Manuela Costa, Dilio Alves

Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
Polineuropatia Craniana Aguda com resposta favoravel a terapéutica com Imunoglobulinas:
Sindrome de Guillain-Barré, Miller-Fisher ou outra variante?

Sara Machado!, Nuno Inécio!, Amélia N. Pinto!, Luis Santos!, Teresa Palma?, Ricardo Ginestal'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neuroradiologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora.
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PO35.

PO36.

PO37.

PO38.

PO39.

PO40.

PO41.

PO42.

14:30-15:30

Sinapse

PO43.

PO44.

PO45.

PO46.

Miopatia pseudometabdlica como forma de apresentacdo de distrofia muscular das cinturas tipo 2I
Raquel Real', Goreti Nadais', Ligia Castro?, Carmen Navarro®, Stirling Carpenter?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Anatomia Patoldégica, Hospital de Sdo Joao, EPE, Porto. 3-Servicio
de Anatomia Patoldégica y Neuropatologia, Hospital do Meixoeiro, Vigo.

Paralisia Tirot6xica Periédica — apresentacio de um caso clinico e revisao da literatura

Jodo Lemos', Cesar Nunes?, Cristina Janudrio®, Fernando Matias

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

Paralisia periédica hipocaliémica tirot6xica simulando clinica e electrofisiol6gicamente um
Sindroma de Guillian-Barré

Henda Foreid, Patricia Canhao, Isabel Concei¢ao, Mamede de Carvalho

Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria e Faculdade de Medicina — Universidade de Lisboa, Lisboa.

New mutation found in a Portuguese patient with Charcot-Marie-Tooth X-linked type 1 (CMTX1)
Joana Cerqueira', Hugo Morais®, Jorge Pinto Basto'?, Jorge Sequeiros"?

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva e UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular
(IBMC); 2-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto;
3-Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Alteracao aguda da consciéncia como forma de apresentacdo de encefalite limbica paraneoplasica
associada a carcinoma epiderméide do pulmao

Leandro Valdemar, Manuel Correia, Assuncdo Tuna

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Ant6nio, Porto.

Recidiva de leucemia mieloide crénica apresentando-se com parésia unilateral isolada do VI par
craniano

Nuno Indcio!, Fernando Gomes?, Amélia N Pinto!

1-Servico de Neurologia, 2-Hospital de Dia de Oncologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora.

Léntigo-maligno/melanoma: Metastizacdo cerebral macica numa lesdao cutidnea com baixo potencial
de malignidade.

Catarina Cruto’, Nuno Pinto', Helena Garcia®, Pedro Rosado', Assunc¢do Vaz Patto*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha; 2-Centro de diagndstico
andtomo-patolégico, Coimbra.

Um caso de schwanoma do IV ventriculos

Angela Timéteo', Maria Manuel Santos?, Domingos Coiteiro? José Pimentel®

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de
Neurocirurgia, 3-Laboratério de Neuropatologia e Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Posters 6

Tema: Doencas vasculares
Moderadores: Miguel Viana Baptista, Assunc¢do Tuna, Pedro Nunes Vicente

Mioclonias corticais: apresentacao de enfartes cerebrais em territério fronteira num doente com
défice de factor VII

Leandro Valdemar', Daniel Dias?, Ernestina Santos'

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

AVC isquémico apés cardiomiopatia de "Takotsubo".

Jodo Paulo Gabriel', Helder Ribeiro?, Pedro Guimaraes', Alexandre Costa', Ana Graga Velon', Alberto
Ferreira?, Fernando Afonso!, Mé4rio Rui Silva!

1-Unidade de AVC, 2-Servico de Cardiologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE —
Hospital de Vila Real, Vila Real.

Acidentes isquémicos transitérios medulares como forma de apresentacido de Policitémia Vera
Sonia Costa', Teresa Sousa Guerreiro?, Ana Valverde'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imuno-Hemoterapia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
EPE, Amadora.

Notalgia Parestésica-Manifestacdo Inaugural de Cavernoma Medular

Paula Breia', Miguel Grunho', Maria José Fonseca?, Paulo Saraiva®

1-Servico de Neurologia, 2-Centro de Desenvolvimento da Crianga, 3-Servico de Neurorradiologia,
Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada.
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PO47.

POA48.

PO49.

PO50.

PO51.

PO52.

PO53.

15:30-16:00

16:00-17:00

C037.

CO38.

CO039.

CO0O40.

CO41.

Atingimento neurolégico de uma Pirpura Trombocitopénica Trombética

Andreia Godinho, Paulo Coelho, Catarina Santos, Ana Ribeiro, Carla Nunes, Fatima Oliveira

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE, Coimbra.

Leucoencefalopatia posterior reversivel numa doente com Sindrome de Guillain-Barré

Ana Catarina Fonseca, Dulce Neutel, Ruth Geraldes, Teresa Pinho e Melo

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Acidente Vascular Cerebral em doente com Cistinose

Dulce Neutel, Ruth Geraldes, Teresa Pinho e Melo

Servigo Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Leucoencefalopatia posterior reversivel atipica

Maria Jésé Silva', Duarte Vieira?, Manuela Costa!

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE —
Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Hemossiderose superficial apés lesdo traumatica do plexo braquial

Ana Patricia Antunes', Patricia Lobo', Jorge Campos?, Teresa Pinho e Melo'

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

Disfuncao vascular cerebral pré-sintomatica na Doenca de Fabry

Elsa Azevedo', Rosa Santos', Amélia Mendes', Bernhard Rosengarten®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Jodo, EPE, Porto; 2-Servigo de Neurologia, Universidade de
Giessen, Alemanha.

Recuperacdo motora do membro superior e adaptacdo cerebral apés o Acidente Vascular Cerebral.
Revisao da literatura

Ana Cristina Indcio Vidal', Ana Sequeira'?, Sofia Pinto'

1-Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada; 2-Escola superior de Satide Egas Moniz, Almada.

Conferéncia conjunta

Alteracoes psiquiatricas no AVC
Moderadores: Castro Lopes, Elia Baeta
Palestrante: José Ferro

Organizacdo da Secc¢do de Neurologia do Comportamento (SNC) e da Sociedade Portuguesa do
Acidente Vascular Cerebral (SPAVC).

Comunicacoes orais 6

Tema: Doenca Cérebrovascular
Moderadores: Freire Goncalves, Teresa Pinho e Melo

Sindromes Lacunares classicos: Correlacao imagiolégica

Sonia Costa', Joana Marques?, Ana Valverde', José Campilho!

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de
Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa.

0 ABCDD score na distin¢ao entre acidentes neurolégicos transitérios de etiologia vascular ou nao
vascular

Joel Freitas', Joana Damadsio', Rui Magalhaes?, Manuel Correia', Assun¢ao Tuna'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-
Departamento de Biologia das Populagdes, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS),
Universidade do Porto, Porto.

Preditores clinicos do diagnéstico de acidentes neurolégicos transitérios

Patricia Canhdo, Ana Catarina Fonseca

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Sensibilidade e especificidade da Via Verde do AVC

Gustavo Cordeiro, Fernando Silva, R. Andre, B.Rodrigues, MC. Macdrio, C. Machado, A. Geraldo, Luis Cunha
Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.

Resolucao completa de extensa trombose venosa cerebral (TVC) com trombélise local ao 13° dia de evolucio
Gongalo Matias', Tania Lampreia’, Pedro Soares®, Isabel Carvalho®, Jodo Reis®, Sofia Calado'?, Paulo
Alegria'?, José Vale”

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa;
2-Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa;
3-Servico de Neurorradiologia, 4-Unidade de Cuidados Intensivos Polivalentes, Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, EPE — Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 5-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa.
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CO42. Tratamento Intra-arterial do AVC isquémico agudo - anélise de um grupo de doentes
José Pereira', Mércio Cardoso?, Rui Felgueiras?, Joel Freitas?, Cecilia Monteiro?, Angelo Carneiro’, Assuncao
Tuna®, Gabriela Lopes?, Teresa Caixeiro', Manuel Correia?, Viriato Alves', Jodo Xavier', Carlos Correia®
1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de
Santo Anténio, Porto.

17:30-18:00 Controvérsias em Cefaleias: A Enxaqueca é uma Doenca?
Moderador: Jorge Machado (Presidente da SPC)

Claro que sim!
Paula Esperanca
Nem por isso...
Gabriela Machado

Organizacdo da Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC).

18:00-19:00 Comunicacoes orais 7
Tema: Neuropatologia - Neuro-oncologia
Moderadores: Mrinalini Honavar, Bravo Marques

Participacdo da Sociedade Portuguesa de Neuropatologia (SPNP).

CO043. Doenca de Alzheimer e cancro: uma associacao independente?
Camila N6brega', Carlos Capela’, Jodo Fernandes?, Sofia Nunes de Oliveira®, Rita Almeida’
1-Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa; 2-
Departamento de Psiquiatria e Saide Mental da Ajuda — Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE —
Hospital de Sao Francisco Xavier, Lisboa; 3-Hospital da Luz, Lisboa.

CO44. Gliomatosis Cerebri - evolucao clinica agressiva em doente do sexo feminino
Paulo Coelho', Bruno Gomes?, Andreia Godinho', Motasem Shamasna', Jodo Raposo', Carla Nunes’,
Grilo Gongalves®
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

CO045. Gliomatose cerebri: caracteristicas clinicas, imagiolégicas e neuropatolégicas de trés casos
Ricardo Taipa', Ana Martins Silva', Ernestina Santos', Pedro Pinto?, M. Melo Pires®, Luis Monteiro'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Unidade de Neuropatologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.

CO046. Astrocitoma de células gigantes subependimaério: estudo imunocitoquimico de 3 casos
Paulo Santos!, José Pimentel?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settiibal, EPE; 2-Laboratério de Neuropatologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.

C047. Meningiomas cordéides
Angela Timéteo', Candida Barroso®®, Carla Firmo?, José Pimentel*®
1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Laboratério de
Neuropatologia, 3-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

C048. Importancia do estudo Neuropatolégico no estudo das Gangliosidoses.
Ana Graca Velon', Pedro Farrajota®, Sandra Ramos®, Miguel Sousa Neves®, Sonia Figueiroa®, Teresa
Temudo®, Anténio Guimaries®*, Manuel Melo Pires*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE — Hospital de Vila Real,
Vila Real; 2-Servico de Anatonomia Patologia, 3-Servico de Neuropediatria, 4-Unidade de
Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto; 5-Servico de
Pediatria, Centro Hospitalar da Pévoa de Varzim/Vila do Conde; 6-Oftamologista, Clinica
Oftalmoldgica.

19:00 Encerramento e entrega dos Prémios Anténio Flores

86 Sinapse Novembro de 2009 | N.22 | Volume 9



& Congresso de Neurologia 2009*

Encontro Luso Brasileiro de Neurologia

Comissao Organizadora SPN
Direccdo SPN

Isabel Pavao Martins

José Vale

Elsa Parreira

Pedro Nunes Vicente

Isabel Luzeiro

Comissdo Cientifica SPN
Alexandre Castro Caldas
Anténio Bastos Lima

Anténio Freire Gongalves

Luis Cunha

José Ferro

Paula Coutinho

Teresa Paiva

Secretariado SPN
Sénia Barroso

Sociedade Portuguesa de Neurologia
Gabinete 215, Rua da Misericérdia, n.° 76,
1200-273 LISBOA, Portugal

Tel./Fax: +351 213 210 112

Tm.: +351 938 149 887
spn.dir@spneurologia.org

www.spneurologia.org

* Organizacao conjunta ou participacdo de: Sociedade Portuguesa de Neurologia, Academia Brasileira de Neurologia, Sociedade
Portuguesa das Doengas do Movimento, Grupo de Estudos de Esclerose Multipla da Sociedade Portuguesa de Neurologia, Seccdo
de Neurologia do Comportamento da Sociedade Portuguesa de Neurologia, Sociedade Portuguesa do Acidente Vascular Cerebral,
Sociedade Portuguesa de Neurossonologia, Sociedade Portuguesa de Estudos de Doengas Neuromusculares, Sociedade
Portuguesa de Cefaleias, Associacdo Portuguesa de EEG e Neurofisiologia Clinica, Sociedade Portuguesa de Neuropatologia e Liga

Portuguesa Contra a Epilepsia.

Volume 9 | N.°2 | Novembro de 2009

Patrocinadores

A. Menarini Portugal Farmacéutica, SA
Almirall - Produtos Farmacéuticos, Lda.
Angelini Farmacéutica, Lda.
BayerScheringPharma

Biogen Idec Portugal, Lda.

EISAl Farmacéutica, Lda.

GE Helthcare Biosciences, SA
GlaxoSmithKline

Grunenthal, SA

Grupo Tecnifar Farmacéutica
Janssen-Cilag Farmacéutica, Lda.
Laboratérios Bial, Portela & C3, SA
Laboratérios Pfizer, Lda.

Lilly Portugal/ Boehringer-Ingelheim
Lundbeck Portugal, Lda.

Merck Sharp & Dohme, Lda.
Merck-Serono

Novartis Farma, SA

Octapharma - Produtos Farmacéuticos, Lda.
Sanofi-Aventis, Produtos Farmacéuticos, Lda.
Solvayfarma, Lda.

ucB

Design
Isabel Monteiro (Next Color, Lda.)

Versao electronica
CGMdesign.NET

Fotografias
Luis Pavao para a SPN

Sinapse

87

-



88

112 Reuniao de Trabalho
Liga Portuguesa contra a Epilepsia (LPCE)

Lisboa, 5 Novembro 2009

Hotel Sana Fontes Pereira de Melo

Plano Nacional de Cirurgia da Epilepsia

A Liga Portuguesa contra a Epilepsia tem promovido encontros dos grupos multidisciplinares, que se tém interessado pela
Cirurgia da Epilepsia entre nds, no sentido de institucionalizar a sua instalagdo como uma actividade que responda as necessida-
des de um ndmero elevado de pessoas com epilepsia.

A primeira dessas reunides foi realizada, no Luso, em 2004 e deu lugar a um relatério “Livro Branco da Cirurgia da Epilepsia em
Portugal”, que foi publicado com o patrocinio da Janssen-Cilag. Fez-se entdao uma avaliacdo da actividade tida até entdo pelos dife-
rentes grupos e apontaram-se as principais dificuldades a ultrapassar no imediato. Constatou-se que os doentes operados nos dez
anos que antecederam a reunido estavam muito aquém das necessidades estimadas de acordo com a literatura, que aponta para
cinco por cento da populacdo de pessoas com epilepsia. A maioria dos centros tinha sobretudo insuficiéncias ao nivel da investiga-
¢do neurofisiolgica dos doentes pela falta de Unidades de Monitorizacao de Video EEG com as condicoes minimas exigiveis. A divul-
gacao do Livro Branco foi feita ndo apenas no meio médico mas também as autoridades envolvidas Administragdes Hospitalares e
Administracoes Regionais de Satide, no sentido de as sensibilizar e solicitar orientacdo para uma futura melhoria da situagao.

A segunda reunido realizou-se em Coimbra em 2007 e dela sairam dois documentos que foram publicados no Noticias da
Epilepsia. Um com uma proposta de reavaliacdo do financiamento da investigacao e dos actos cirargicos envolvidos, que sao cla-
ramente abaixo da realidade dos custos envolvidos neste tipo de actividade, e um segundo documento que elencou os Requisitos
Minimos para que um centro possa ser considerado como apto a praticar Cirurgia da Epilepsia, seguindo as recomendacdes inter-
nacionais (Liga Internacional contra a Epilepsia, Federacoes europeia das Sociedades de Neurologia e Sociedade Americana de
Epilepsia), adaptadas a nossa realidade. Dos contactos tidos desde entdao com o Alto Comissariado para a Satide e a Administragao
Central dos Servicos de Saide foram elaborados trés protocolos entre as Administracdes Regionais de Satide do Norte, do Centro
e de Lisboa e do Vale do Tejo, o Alto Comissariado para a Satide e os quatro centros aceites pelo Ministério como Centros de
Cirurgia da Epilepsia — Centro Hospitalar do Porto, Hospitais da Universidade de Coimbra - Hospital Pedidtrico de Coimbra,
Hospital de Santa Maria e Centro Hospitalar Ocidental de Lisboa. Estes protocolos foram patrocinados pela Ministra da Satide, que
presidiu a ceriménia de assinatura, e neles ficou estabelecido a obrigacao de os Centro Hospitalares envolvidos operarem um total
de 78 doentes e que, em troca, receberiam um subsidio extra de 10 000?, por doente operado que seria comparticipado pelas
Administracoes Regionais e pelo Alto Comissariado para a Satde. Ficou também assente que a Cirurgia da Epilepsia faria parte do
novo Plano Nacional de Satde, a iniciar-se em 2011 e que o financiamento futuro da cirurgia da epilepsia deveria ser revisto.

Esta terceira reunido pretende avaliar o impacto do protocolo no desenvolvimento da actividade dos diferentes centros e programar
as proximas iniciativas a desenvolver no sentido de atingir os objectivos iniciais de implantar com caracter institucional uma Plano
Nacional de Cirurgia da Epilepsia que corresponda as necessidades da populacao de pessoas com epilepsia e as exigéncias de excelén-

cia de qualidade de acordo com as recomendacdes internacionais e o conhecimento cientifico constantemente actualizado.

Prof. Doutor José Manuel Lopes Lima

Presidente da Liga Portuguesa contra a Epilepsia

Lisboa, cinco de Novembro de 2009
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& Congresso de Neurologia 2009"

Encontro Luso Brasileiro de Neurologia

Lisboa, 5-8 Novembro
Hotel Sana Fontes Pereira de Melo

COMUNICACOES ORAIS

* Organizagdo conjunta ou participacdo de: Sociedade Portuguesa de Neurologia, Academia Brasileira de Neurologia,
Sociedade Portuguesa das Doengas do Movimento, Grupo de Estudos de Esclerose Multipla da Sociedade Portuguesa
de Neurologia, Sec¢do de Neurologia do Comportamento da Sociedade Portuguesa de Neurologia, Sociedade
Portuguesa do Acidente Vascular Cerebral, Sociedade Portuguesa de Neurossonologia, Sociedade Portuguesa de
Estudos de Doencas Neuromusculares, Sociedade Portuguesa de Cefaleias, Associacdo Portuguesa de EEG e
Neurofisiologia Clinica, Sociedade Portuguesa de Neuropatologia e Liga Portuguesa Contra a Epilepsia.
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12 Reuniao da Sociedade Portuguesa das

Doencas do Movimento

Sociedade Portuguesa das Doencas do Movimento

(SPDMov)

Lisboa, 5 Novembro 2009

Hotel Sana Fontes Pereira de Melo

Tremor isolado da lingua - que
entidade?

Ana Oliveira', Amélia Mendes', Joao Massano?, Maria José Rosas®
1-Servigo de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurologia e Unidade de
Doengas do Movimento e Cirurgia Funcional, Hospital de Sdo
Joao, EPE, Porto.

ana_pat_oliveira@hotmail.com

Introducéo: O tremor orolingual é um movimento invo-
luntério oscilatério e ritmico da mandibula, lingua, faringe
e/ou andar inferior da face. A apresenta¢cao como tremor iso-
lado da lingua é uma forma rara de tremor focal.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, caucasiano, 36
anos de idade, fumador, sem outros antecedentes patolégicos
relevantes, nomeadamente patologia psiquidtrica ou infec-
ciosa, histéria de TCE ou cirurgias. Nao faz qualquer medica-
¢do. Nao consome dlcool. Sem histéria familiar de tremor ou
outras doencas neurolégicas. Recorreu a consulta externa por
tremor da lingua com 2 meses de evolucdo. O tremor teve ini-
cio subito, sem relagdo com ansiedade, e causa perturbacao
da fala. Ao exame neurolégico objectivou-se tremor isolado da
lingua, ritmico e simétrico em repouso e, sobretudo, em
accdo. Nao hd atrofia ou fasciculacdes. O restante exame é
normal. Fez RM-CE, sem alteracoes de relevo. A EMG revelou
um tremor da lingua de alta frequéncia (10-12 Hz) em repou-
so, ritmico e simétrico. Excluiram-se doenca de Wilson e alte-
racdes da funcdo tiroideia. O tratamento com clonazepam
produziu uma reduc¢do da amplitude do tremor.

Discussao: Em 2008 foi proposto um sistema de classifica-
¢do de tremor orolingual baseado no “Consensus Statement of
the Movement Disorder Society on Tremor”. Os autores desta-
cam a dificuldade da aplicacao desta classificaciao na pratica
clinica e incentivam a realizacao de estudos que visem melho-
ré-la. A classificacdo proposta nao contempla o tremor isola-
do da lingua, motivo pelo qual, apés exclusdo de causas
secunddarias documentadas, nao foi possivel classificar este
tremor. Neste caso, sugerimos que esta possa ser uma forma
de apresentacao inicial atipica de tremor essencial.

Doenca de Parkinson (DP) e Parkina

Fradique Moreira', Maria Rosério Almeida?, Cristina Januério’
1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Centro de Neurociéncias e Biologia Molecular,
Universidade de Coimbra, Coimbra.
1-fradiquevam@hotmail.com; 2-mralmeida2008@gmail.com; 3-
cristinajanuario@gmail.com
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Introducdo: As mutagdes no gene da parkina sao a princi-
pal causa de parkinsonismo juvenil autossémico recessivo.
Sao vérias as mutacoes ja identificadas neste gene e inimeros
estudos demonstram que existe um perfil fenotipico comum
associado. Presentemente, discute-se se a heterozigotia pode
induzir a DP ao funcionar como factor de antecipac¢ao da sua
forma cléssica.

Objectivos: Descricdo clinica de uma populacdo de doen-
tes com DP e com mutacdo no gene da parkina.

Metodologia: Procedeu-se ao estudo genético de uma
populacdo de 296 doentes observados consecutivamente na
Consulta de D. Movimento dos HUC. Efectuou-se a caracteriza-
¢ao clinica de 12 doentes portadores de pelo menos uma muta-
¢do no gene da Parkina, de acordo com protocolo previamente
elaborado. Correlacoes genétipo/fenétipo foram estabelecidas.

Resultados: Na populacao estudada (n=12) foram identifi-
cadas 6 mutacgoes diferentes no gene da Parkina, previamente
descritas noutras populagdes. 4/12 homozigéticos e 8/12
heterozigéticos.

Destes doentes, 5 tém histéria familiar de DP. As idades
estdo compreendidas entre 46-75 anos e a idade de inicio da
DP entre 18-55 anos. Os doentes apresentam scores motores
na escala UPDRS que variam entre 15-46 e, na escala de H&Y,
estadios entre 1-3. Apenas uma doente apresenta deteriora-
¢do cognitiva, com MMSE de 18. Em 11 doentes foi observada
uma resposta inicial favordvel a levodopa e 7 desenvolveram
discinésias precoces. Verifica-se uma evolu¢dao lentamente
progressiva da DP em 4 doentes.

Conclusdes: Identificam-se caracteristicas clinicas que se
assemelham as habitualmente descritas na literatura em doen-
tes com DP e mutacdo da Parkina. No entanto, verifica-se uma
heterogeneidade no que respeita a evolucao da prépria doenca.

Discute-se se o tipo de mutagao encontrada nestes doen-
tes pode influenciar o fenétipo clinico associado.

Imunocintigrafia com **"Tc-
Sulesomab: que papel no tratamento das
infeccdes cirdrgicas em doentes
submetidos a Estimulacao Cerebral
Profunda?

Raquel Real’, Paulo Linhares', Hélder Quirino? Maria José
Rosas’, Jorge Pereira?, Rui Vaz'

1-Unidade de Cirurgia Funcional de Doengas do Movimento, 2-
Servico de Medicina Nuclear, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
raquelmreal@gmail.com
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Introducdo: A estimulac@o cerebral profunda dos ntcleos
subtalamicos (ECP-NST) constitui uma opgao terapéutica eficaz
na Doenca de Parkinson, permitindo melhorar a qualidade de
vida dos doentes em estadio avancado. Contudo, o procedimen-
to ndo é isento de riscos, sendo a infeccdo uma das complica-
¢Oes mais frequentes. A resolucao definitiva do processo infec-
cioso obriga quase sempre a remocao de parte ou da totalidade
do material implantado, com 6bvio prejuizo para o doente.

Objectivos: Descrever o papel da imunocintigrafia com
anticorpos anti-granulécito marcados com Tecnécio (* Tc-
Sulesomab) na definicdo da estratégia de tratamento das
infec¢des cirdrgicas em doentes com Doencga de Parkinson
submetidos a ECP-NST.

Metodologia: Trés doentes com infeccao crénica de ferida
operatéria foram submetidos a imunocintigrafia com *"Tc-
Sulesomab. Mediante os resultados, os doentes foram subse-
quentemente submetidos a limpeza e desbridamento da feri-
da cirdrgica ou a remocao do material implantado.

Resultados: Todos os doentes apresentavam deiscéncia
crénica da ferida retroauricular esquerda, sem resposta a anti-
bioterapia. Foram detectados dois padrdoes de fixacao do
radiofarmaco. Em 2 dos doentes observou-se um foco locali-
zado na regido temporo-parietal esquerda, tendo-se procedi-
do alimpeza e desbridamento cirtrgico da ferida retroauricu-
lar, com preservacdo dos eléctrodos. O terceiro doente apre-
sentava adicionalmente um foco a nivel frontal direito e ao
longo do trajecto subcutaneo do eléctrodo ipsilateral, tendo-
se optado pela remog¢do do mesmo.

Discussdo: A imunocintigrafia com *"Tc-Sulesomab utiliza
fragmentos Fab' de anticorpo anti-NCA-90, ligados de forma
covalente a ®™Tc. Apresenta como principal indicacao clinica a
deteccao de focos infecciosos ocultos, nomeadamente de
osteomielite. A sua utilizacdo no presente contexto nao se
encontra descrita e, apesar do pequeno nimero de casos
incluidos, os primeiros resultados sugerem a potencialidade do
método na defini¢cao de uma estratégia terapéutica nas infec-
¢oes cirtrgicas ap6s ECP-NST. Mais concretamente, a imuno-
cintigrafia com *"Tc-Sulesomab parece ser ttil na determina-
¢do da necessidade de remocgao do material implantado.

Complicacdes subcorticais da
nefropatia diabética em fase dialitica

Carlos Capela', Camila N6brega', Margarida Dias', Rute
Relvasl, Helena Aguasl, Rita Almeida', Edmeia Monteiro?, Rui
Pedrosa’

1-Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo
Anténio dos Capuchos, Lisboa; 2-Centro Hospitalar do Barlavento
Algarvio, EPE - Unidade Hospitalar de Portimao, Portimao.
cmcl120@gmail.com

Introducao: A insuficiéncia renal crénica (IRC) e a hemodié-
lise (HD) predispdem a uma instabilidade metabdlica a que o
SNC é particularmente sensivel. A encefalopatia urémica, a sin-
drome do desequilibrio dialitico e a mielinélise extrapontica sdao
os casos mais reportados na literatura. Contudo, os doentes dia-
béticos parecem ter um risco acrescido de envolvimento dos
ganglios da base, com um quadro clinico e imagiolégico distinto.

Caso Clinico: Homem, 61 anos, eurocaucasiano, antece-
dentes de Hipertensao Arterial, Diabetes tipo 2 e IRC por
nefropatia diabética em programa de HD desde ha 3 anos.
Sem antecedentes de consumo/exposicao a téxicos, medica-
¢do antidopaminérgica, infec¢cdes ou vacinacdes recentes.
Antecedentes familiares irrelevantes.

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

Inicia de forma subaguda quadro de lentificacao, dificul-
dade na articulacdo das palavras e quedas frequentes.
Objectivava-se bradifrenia, bradicinésia, disartria, rigidez
muscular generalizada e simétrica e marcha festinante.

Analiticamente apresentava urémia de 60mg/dL, creatini-
némia de 7,43mg/dL, natrémia de 129mmol/L e glicémia de
210mg/dL. Funcao hepatica e gasimetria normais.

A TC-CE revelou hipodensidade simétrica dos ntcleos len-
ticulares e a RMN-CE demonstrou hipossinal em T1 e hipersi-
nal em T2/FLAIR no lenticular, capsula externa e coroas radié-
rias bilateralmente, sugestivas de insulto t6xico-metabélico.
Procedeu-se a exclusao de outras causas metabélicas (fungdao
tiroideia e niveis de tiamina normais), téxicas (chumbo, alu-
minio e manganés em niveis normais), inflamatoérias e autoi-
munes (PCR, VS e niveis de complemento normais, autoanti-
corpos incluindo onconeurais ausentes, enzima conversora
da angiotensina normal no sangue e LCR, e estudo citoquimi-
co do LCR normal) e infecciosas (serologias para VIH, hepati-
tes, sifilis e Borrelia, pesquisa de micobacterias e culturas bac-
terioldgicas de LCR negativas).

Ap6s 2 meses de optimizac¢ao da terapéutica dialitica ocor-
reu melhoria clinica e imagioldgica.

Conclusoes: O envolvimento dos ganglios da base em doen-
tes diabéticos e dialisados é raro e estava reportado apenas entre
asidticos, julgando-se existir uma predisposicao étnica/genéti-
ca. Este € um dos 3 casos descritos com origem distinta.

Sonho e cognicdo nas fases iniciais
da doenca de Parkinson

Paulo Bugalho', Teresa Paiva*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Faculdade de Medicina
de Lisboa, Lisboa.

paulobugalho@sapo.pt

Introducéo: Estudos recentes tém sugerido relacdo entre
disfun¢do cognitiva e alteragdo no padrdo dos sonhos na
doenca de Parkinson.

Objectivos: Os nossos objectivos foram caracterizar os
sonhos de Doentes de Parkinson (DP) do sexo masculino em
fase inicial e estudar a relacdo entre as caracteristicas dos
sonhos e a funcdo cognitiva, o estadio da doenca e a medica-
¢do dopaminérgica.

Métodos: Os sonhos de 19 DP e 21 sujeitos controlo do sexo
masculino foram cotados segundo a escala de Hall e van de
Castle. Determindmos o ntiimero e tamanho dos sonhos para
cada sujeito. A fung@o cognitiva foi avaliada com a Frontal
Assessement Battery e a Mini-Mental State Examination, e o
estadio da doenca com a escala de Hohen and Yahr. Os DP
foram divididos em grupos segundo a presenca de disfungdo
frontal e de memoria. Usdimos o método H para compararmos
as caracteristicas dos sonhos entre grupos. O tamanho e
ndamero dos sonhos, funcdo cognitiva, medicacdo dopaminér-
gica e estadio da doenca foram comparados mediante testes
de Mann-Whitney ou Chi-Quadrado.

Discussdo: Estes dados sugerem que os sonhos sao signifi-
cativamente mais agressivos nas fases iniciais de Doenca de
Parkinson, em possivel relagao com disfuncao frontal, terapéu-
tica dopaminérgica mais alta e estadio motor mais avancado.
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Bicitopenia reversivel associada a
deficiéncia de cobre induzida pelo zinco na
Doenca de Wilson

Cecilia Monteiro', Cristina Gongalves?, Luciana Pinho? Marina
Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Hematologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
cecilia.mmt@gmail.com

Introducdo: A doenca de Wilson (DW) é uma doenca
autossémica recessiva, caracterizada por acumulagdo de
cobre nos tecidos. A precocidade do diagndstico e a monitori-
zac¢ao analitica regular é fundamental para o tratamento.

Caso clinico: Homem de 31 anos, com uma DW com apre-
sentacdo neuroldgica, tratada durante anos com penicilamina
e acetato de zinco com regressdo da sintomatologia clinica. A
monitorizacdo regular do tratamento identificou, um valor do
cobre sérico livre ndo mensurdavel, queda de 3 g na hemoglobi-
na (descida de 13,1g/dl para 10g/dl) e linfopenia (900/uL). Os
indices eritrocitarios, assim como a morfologia eritrocitaria e
plaquetdaria eram normais. O esfregaco sanguineo apresentava
marcada anisocitose, ligeira poiquilocitose, alguns macroval6-
citos e raros dacridcitos. A hemolise foi excluida. Os valores
séricos da ferritina, transferrina, dcido félico e vitamina B12
eram normais, com saturacdo de transferrina e ferro sérico
diminuidos. Foi realizada endoscopia digestiva alta que identi-
ficou uma tlcera gdstrica com pesquisa de Helycobacter pylo-
ri positiva que foi tratada. Perante um cobre ndo mensuravel, a
terapéutica com penicilamina foi suspensa sem resposta,
havendo um agravamento da anemia (hemoglobina 4,5g/dL).
O medulograma apresentava uma medula normocelular, com
hiperplasia eritréide, sinais francos de displasia e presenca de
14% de sideroblastos em anel. Sem alteracdes citogenéticas
caracteristicas de mielodisplasia. Um valor do zinco sérico de
54,5pumol/l (Normal:10,7-23,0pmol/1) determinou a interrup-
¢ao da terapéutica com zinco, com aumento do cobre sérico e
recuperacao das alteracdes hematoldgicas em trés meses.

Discussdao: Na DW as causas mais frequentes de anemia
sdo hemolise e anemia apldsica, etiologias que foram preco-
cemente excluidas. O doente descrito apresentou uma bicito-
penia com hiperplasia eritr6ide com sideroblastos em anel e
displasia, associado a deficiéncia de cobre com excesso de
zinco que levantou a hipé6tese de anemia siderobldstica por
toxicidade do zinco. A boa resposta a suspensao do zinco e a
exclusao de outras causas apoiam o diagnéstico.

Hipercinésias por Neuroferritnopatia

Henda Foreid"?, Miguel Coelho'?, Joaquim J Ferreira"? Mério
Miguel Rosa'*

1-Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Departamento de Neurociéncias, Servico de Neurologia;
2-Universidade de Lisboa, Instituto de Medicina Molecular,
Unidade de Investigacao Neurolégica, Lisboa.
henda.foreid@gmail.com

Introducdo: O grupo das NBIA (Neurodegeneration with
Brain Iron Accumulation) inclui doencas raras como a
Neuroferritinopatia (NF), Aceruloplasminémia, Hallervorden
Spatz e Distrofia Neuroaxonal Infantil. A NF resulta de muta-
¢oes no gene da cadeia leve da ferritina (FTL1), tem transmis-
530 autossémica dominante, e manifesta-se por um quadro
extrapiramidal progressivo com combinagdes varidveis de dis-
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tonia, parkinsonismo e coreia. O seu sindroma coreico pode ser
clinicamente indistinguivel da coreia da Doenca de Huntington
(HD) e representa por isso um dos diagnosticos diferenciais de
“fendtipos HD-like” (geneticamente negativos para HD). Na NE
o declinio cognitivo € raro e associam-se baixos niveis séricos
de ferritina. Mesmo em fases pré-sintomaticas, as ponderacoes
T2/T2* da RM-CE permitem identificar depésitos ferromagné-
ticos e diferenciar entre formas de NBIA. Apresentamos um
caso de NF manifestado por coreia e distonia.

Caso clinico: Mulher, 79 anos, caucasiana, sem anteceden-
tes médicos, farmacolégicos ou familiares relevantes, referen-
ciada por movimentos involuntdrios dos membros com 3
anos de evolugdo. Observou-se coreia generalizada incluindo
face, disartria, blefarospasmo, fragmentacao das sacadas ocu-
lares e distonia do pescoco. Fung¢des cognitivas e comporta-
mento preservados. Laboratorialmente, ferritina e ferro séri-
cos baixos, ceruloplasminémia normal. A RM-CE em T2/T2*
revelou hipointensidades nos ganglios da base, substancia
nigra, nucleos dentados e ntcleos rubros, com dreas de hipe-
rintensidade entre o globus pallidum e o putamen, traduzin-
do depésitos ferromagnéticos com dreas de cavitagao, distin-
tivos de NE Verificou-se melhoria da coreia e distonia com
sulpiride. Aguarda-se teste genético.

Conclusoes: A NF é uma causa possivel de coreia “HD-
like”, mesmo com inicio tardio e na auséncia de histéria fami-
liar. O estudo da cinética do ferro e as ponderagoes T2/T2* da
RM-CE devem ser rotina na investigagdo da coreia.

Coreia paraneopldsica - uma
etiologia a considerar nas sindromes nao
classicas

Rui Felgueiras', Mario Santos?, Fernanda Almeida?, Pedro
Pinto®, Marina Magalhaes'

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

rjrfelgueiras@gmail.com

Introducédo: Doencas do movimento paraneoplésicas sdo
complicac¢des raras ndo metastaticas do cancro. A sindrome
normalmente precede o diagndstico da neoplasia e associa-se
a anticorpos anti-neuronais. Apresentamos um caso raro de
uma coreia como forma de manifestacdo de uma possivel
doenca de movimento paraneopldsica.

Caso Clinico: Trata-se de uma doente de 84 anos, sem his-
téria familiar de doenca psiquidtrica ou neuroldgica, internada
no nosso hospital por dispneia de instalacao progressiva. Nos
antecedentes pessoais havia a referir um quadro de coreia com
um ano de evolugdo, de inicio subagudo no membro superior
esquerdo e posterior generalizacao. O quadro clinico manteve-
se clinicamente assimétrico (predominio esquerdo) e resisten-
te ao tratamento antidopaminérgico. A TAC tordcica identifi-
cou uma massa pulmonar, com invasao mediastinica e derra-
me pleural associado. A bipsia por broncofibroscopia confir-
mou tratar-se de um tumor do pulmao de pequenas células.
Causas adquiridas de coreia, nomeadamente infeccoes (HIV,
Borrelia Burgdorferi), condicdes metabdlicas (Diabetes
Mellitus, Tireotoxicose) ou farmacos foram excluidas. A TAC
cerebral com contraste demonstrou uma leucoencefalopatia
isquémica, sem evidéncia de lesdes interessando os ganglios
da base. A doente veio a falecer ao fim de 20 dias nio tendo
sido possivel realizar RMN cerebral ou autépsia. A pesquisa de
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anticorpos anti-Hu no soro foi positiva, colocando-se o diag-
nostico defintivo de doenca do movimento paraneoplésica.

Discussao: As doengas paraneopldsicas dos ganglios da
base sdo raras, sendo muitas vezes as formas hipercinéticas a
manifestagado inicial de um quadro mais generalizado e mais
grave. A coreia é normalmente descrita como resistente ao
tratamento habitual, havendo relatos de melhoria com a qui-
mioterapia dirigida ao tumor. O diagndéstico precoce poderia
ter alterado o prognostico desta doente.

0 efeito da idade nos resultados da
cirurgia de estimulacao subtaldmica na
Doenca de Parkinson

Amélia Mendes, Pedro Castro, Ana Oliveira, Raquel Real, Miguel
Gago, Paulo Linhares, Maria José Rosas, Joao Massano, Graca
Sousa, Rosdlia Fonseca, Cldudia Sousa, Margarida Ayres Basto,
Carina Reis, Carolina Garrett, Maria José Rosas, Rui Vaz
Unidade de Cirurgia Funcional de Doengas do Movimento,
Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.

mendes.amelia@gmail.com

Introducgdo: A cirurgia de estimulacdo subtalamica
(ECP-NST) é uma opcao terapéutica na Doenca de Parkinson
(DP), com beneficios comprovados. O processo de selecgado é
rigoroso, mas nao existem dados sélidos quanto a relacdo
entre os resultados e a idade do doente.

Objectivos: Avaliar a relacdo entre a idade e os resultados
terapéuticos da ECP-NST na DP.

Métodos: Seleccionaram-se doentes com DP submetidos a
ECP-NST entre 2002-2008, com seguimento minimo de 18
meses. A populacdo (n=78) foi caracterizada quanto ao sexo,
fenétipo clinico, idade e duracao da doenca a data da cirurgia.
Registaram-se as avaliacdes na escala UPDRS antes e 18
meses apos a cirurgia. A eficdcia da ECP-NST foi primaria-
mente definida como a percentagem de variacdo da UPDRS-
III entre o estado off prévio e a melhor pontuagao obtida aos
18 meses (med off-stim on/med on-stim on). Correlacionou-
se aidade com eficacia, com ajuste multivaridvel. A compara-
¢do pré e pos-operatéria do desempenho cognitivo (MMSE,
BREE fluéncia verbal) serviu de indicador de seguranca.

Resultados: Incluiram-se 78 doentes, 65% homens. A forma
acinético-rigida predominou (62% do total). A idade e duracgao
médias foram de 59.0+7.6 e 16.2+7.1 anos, respectivamente.
Nao se observou correlagdo entre a idade a data da cirurgia e a
eficdcia da mesma (r=-0.51, p=0.07). Verificou-se uma correla-
¢ao significativa entre o melhor beneficio motor e o sexo femi-
nino, mesmo apo6s ajuste para as varidveis duracao e fenétipo
clinico da doenga (r=0.28; p=0.03).

Discussdo: Nesta amostra, a idade a data da cirurgia nao
influenciou o resultado motor e cognitivo da mesma. Estes
resultados sugerem que a utilizacao da idade como critério de
exclusdo deve ser feita com cautela. O beneficio motor obtido
com a cirurgia foi maior no sexo feminino, desconhecendo-se
0 mecanismo subjacente; outros autores sugeriram um papel
protector dos estrogénios ao nivel da degenerescéncia estria-
tal nas mulheres.
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Estimulacao Cerebral Profunda na
Distonia

Maria José Rosas, Paulo Linhares, Ana Oliveira, Raquel Real,
Joao Massano, Margarida Ayres-Basto, Carina Reis, Miguel
Gago, Graca Sousa, Rosdlia Fonseca, Claudia Sousa, Susana
Cunha, Carolina Garrett, Jens Volkmann, Rui Vaz

Unidade de Doencgas do Movimento e Cirurgia Funcional,
Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.

rosas.mariajose@gmail.com

Introducdo: As distonias interferem de modo significativo
com a qualidade de vida dos doentes, sendo que a terapéutica
farmacolégica nem sempre produz resultados satisfatérios. A
estimulagdo cerebral profunda do globo pélido interno (ECP-
GPi) tem vindo a ser utilizada no tratamento das distonias
com indicacgoes progressivamente alargadas.

Objectivos: Discussdao dos procedimentos especificos na
cirurgia das distonias e dos seus resultados numa série de
casos de distonia submetidos a ECP-GPi.

Metodologia: Dos 8 doentes ja submetidos a ECP-GPi para
tratamento de distonias, sdo descritos os casos de quatro
doentes e discutido o processo de seleccao pré-cirtrgica, que
inclui avaliacdo motora, cognitiva, psicoldgica, psiquidtrica e
neuro-imagiolégica. Destacam-se os aspectos préprios da
cirurgia das distonias (nomeadamente no que se refere a pla-
neamento, registo, macro-estimulacao e regulacdo pés-opera-
téria) e os aspectos especificos relacionados com cada doente,
nomeadamente a optimizacdo dos parametros de estimula-
¢do, 0 que pode ser um desafio.

Resultados: No tratamento cirdrgico das distonias os
resultados sdo retardados, sendo muitas vezes necessarios 6 a
12 meses para avaliagdo do beneficio conseguido. Hd no
entanto, por vezes, melhorias no pés-operatério imediato que
indiciam um bom prognéstico. Dos quatro doentes operados,
uma das formas generalizadas teve, de modo inesperado, uma
marcada melhoria imediata, e uma das formas cervicais teve
ja algum beneficio na altura da alta.

Conclusao: Os resultados alcangados sao concordantes com
os relatados por outros grupos. A ECP-GPi bilateral pode ser
uma opcao terapéutica valida nas distonias, quer nas formas
generalizadas quer nas focais. A razao risco-beneficio deste
procedimento parece ser claramente favoravel, sendo de prever
uma futura consolidagdo das suas indicagdes terapéuticas.

Estudo de caracterizacao da Doenca
de Parkinson em Portugal

Macedo A, Andrade S, Goncalves N, Machado H

KeyPoint, Consultoria Cientifica, Miraflores.
amacedo@keypoint.pt; sandrade@keypoint.pt;
ngoncalves@keypoint.pt; parkinsonsede@parkinson.org.pt

Introducao: A Doenca de Parkinson (DP) é uma doenca
grave, progressiva e incurdvel. Apesar da sua evolucdo ser
variavel observa-se uma reducao da qualidade de vida e neces-
sidade de cuidados continuos. Existem muitos estudos nesta
drea, no entanto poucos sdo 0s que apresentam a perspectiva
do doente. Com este estudo pretendeu-se avaliar o impacto
social desta doenca em Portugal.

Metodologia: Os questiondrios foram enviados por correio
pela Associagdo Portuguesa de Doentes de Parkinson a doentes
registados na Associacao, podendo ser respondido pelo doente
ou pelo cuidador e sendo devolvidos sem qualquer identifica-
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¢ao, por envelope RSE Foi realizada uma anélise descritiva das
respostas. Foi assumido um nivel de significancia de 0,05.
Resultados: Foram recebidos 371 questiondrios, de 1500
enviados 66% respondidos pelo préprio. Cinquenta e seis por
cento dos doentes era do sexo masculino e a idade média era de
68,5 anos (dp: 9,2 anos). Em termos medianos, a doenca foi
diagnosticada ha cerca de 10 anos (1-53 anos), significativamen-
te mais elevado nos doentes cujo cuidador respondeu ao ques-
tiondrio (p=0,005). Os doentes passavam em média 7,3
horas/dia em off, sendo significativamente maior nos doentes
nos quais o cuidador respondeu ao questionario (p=0,032). A
quase totalidade dos doentes estava reformada, 25% devido a
DP A quase totalidade dos doentes residia em casa prépria ou de
familiares/amigos, e 6% (n=19) frequentava um Centro de Dia.
Mais de metade destes doentes (53%) necessitava de cuidados
domicilidrios. A necessidade de cuidados domicilidrios aumen-
ta de forma significativa com a progressao da doenca (p<0,001).
Apenas 9% (n=32) dos doentes recebiam comparticipacao para
cuidados domicilidrios ou frequéncia de Instituicao de apoio.
Conclusdes: A DP tem um importante impacto na vida
social dos doentes e cuidadores. Como seria de esperar os
doentes com formas mais avangadas da doenca estao mais

dependentes dos cuidadores.
Compromissos: Financiamento Solvayfarma.

Caracterizacdo do comportamento
postural em doentes com doenca de
Parkinson

Cristina Semedo', Ana Calado’, Margarida Dias', Manuel
Almeida’, Catarina Godinho?, Rui Pedrosa'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE, Lisboa; 2-Faculdade de Motricidade Humana,
Departamento de Ciéncias da Motricidade, Universidade Técnica
de Lisboa, Lisboa.

al_calado@ yahoo.com

Introducéo: A doenga de Parkinson (DP) tem um envolvi-
mento importante do comportamento postural. Actualmente
a Posturografia Dinamica Computorizada (PDC) permite o
estudo do controlo postural através da quantificagdo daquilo
que se avalia clinicamente.

Metodologia: Estudo observacional transversal do com-
portamento postural de doentes com DP, durante 17 meses
que cumpriam os critérios de inclusdo. Foram caracterizados
de acordo com dados sécio-demogréficos, clinica e activida-
des da vida didria. A avaliacao quantitativa do comportamen-
to postural foi realizada for através de PDC com a plataforma
Balance Master®.

Resultados: A populacdo estudada (n=83, M:F-48:35,
mediana das idades 70,4) apresentava as seguintes caracteris-
ticas: inicio acinético-rigido em 55,4% e complicacdes moto-
ras em 59% da populagdo; Hoehn-Yahr (H&Y): 12% (estadio
1), 33,7% (estadio 2), 44,6% (estadio 3) e 9,6% (estadio 4);
Schawb & England: 63,9% independentes (entre 100-80%),
28,9% moderadamente dependentes (70-50%) e 7,2% muito
dependentes (40-10%); Quedas: 3,6% (>1 queda/dia); 7,2% (1
queda didria), 18% (< 1 queda/dia), 31,3% (quedas esporadi-
cas) e 43,4% (sem quedas).

No Teste Weight Bearing Squat (WBS) objectivou-se uma
distribuicao assimétrica do peso para o lado direito em todos
os estadios H&Y excepto nos doentes em estadio 1 H&Y (ape-
nas a 30°de flexdao dos joelhos). O Modified Clinical Test of
Sensory Interaction on Balance (mCTSIB) em superficie insta-
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vel nao foi realizado por 63,9% dos doentes. A velocidade de
oscilagdo dos individuos que realizam o teste aparenta ser
superior a velocidade registada para individuos sauddveis da
mesma idade e vai aumentando com o estddio da doenca. A
medida que avanca o estddio H&Y, o teste Limits of Stability
(LOS) evidencia uma dificuldade crescente nas deslocagoes
intencionais e controlo direccional, e no teste Walk Across
(WA) a velocidade da marcha e o comprimento da passada
diminuem.

Conclusdo: A posturografia dinamica computorizada pode
ser uma técnica objectiva para avaliacdo do comportamento
postural na DP.

Questdes na seleccao de doentes e
resultados da estimulacao palidal na
distonia - experiéncia do Hospital de
Santo Anténio

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

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, 3-Servigo de
Neurorradiologia, 4-Servico de Psiquiatria, Centro Hospitalar do
Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
rjrfelgueiras@gmail.com; falexandremendes@gmail.com

Introducdo: A estimulacdo bilateral dos globus pallidus
internos (GPi-DBS) é opcao terapéutica na distonia. Existem
dificuldades na previsao do beneficio.

Objectivo: Discutir dois doentes operados e confrontar
indicacao e resultados com a literatura.

Métodos: Efectuada GPi-DBS em duas doentes com disto-
nia generalizada refractaria a terapéutica médica, investiga-
¢ao negativa para distonias secundarias, avaliadas com a
escala “Burk Fahn e Marsden” (BFM: componente severidade
— BFMs; componente incapacidade — BFMi) e com bateria
alargada de testes neuropsicolégicos.

Resultados: 1- 38 anos, distonia desde os 28, moével; feno-
tipo raro (inicio e predominio nos membros superiores,
melhoria nalgumas tarefas). Pontuava 28,5 na BFMs, 7 na
BFMi. Avaliagdo cognitiva normal.

Ocorreu melhoria no pés-operatério imediato. Aos 4
meses apresentava melhoria de 67% na BFMs e de 71% na
BFMi. Sem efeitos adversos. Sem deterioragdo cognitiva.

2-65 anos, distonia desde os 59, predominio axial e cranio-
cervical, dolorosa e com caracter ténico. Antecedentes de
depressdo / perturbacdo da personalidade, tratada com neu-
rolépticos. Considerada primdria ou tardia. Pontuava 22 na
BFMs e 9 na BEMi. Avaliacdo cognitiva normal.

Aos 2 meses havia ligeiro beneficio na distonia (9% na BFM
e 22% na BFMi), mas melhoria das dores com reducdo do con-
sumo de analgésicos e melhoria da qualidade de vida. Sem
descompensacao psiquidtrica ou deterioracdo cognitiva.

Ocorreu enfarte cerebral intra-operatério (nicleo caudado
e coroa radiata direitos) traduzido por bradifrenia e hipofonia
transitorios.

Discussao: As dificuldades da indicacgao cirtrgica reflec-
tem a variabilidade clinica destes doentes.

As questdes de diagnostico etiolégico (distribuicao da dis-
tonia e melhoria nalgumas tarefas; primdria / tardia), e a sin-
tomatologia psiquidtrica (2° caso) nao foram assumidas como
contra-indicacoes cirdrgicas.

A duracao e gravidade da doenga faziam prever, face a lite-
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ratura, melhoria nos dois casos, mais rapida no caso 1 devido
ao caracter movel do que no caso 2 em que predominava o
caracter ténico da distonia.

Tremores nao parkinsoénicos

Luis Isidoro"?, Paula Pires'?, Cristina Janudrio'

1-Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 2-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Teotdnio,
EPE, Viseu; 3-Servico de Neurologia, Hospital Santo Espirito de
Angra do Heroismo, EPE, Angra do Heroismo.
luis_isidoro@yahoo.com; gaivotamiope@hotmail.com;
cristinajanuario@gmail.com

Introducéo: O tremor é um movimento ritmico e oscilaté-
rio encontrado frequentemente na prética clinica neurol6gi-
ca, de vdrios tipos e ocorrendo em doengas diferentes.

Objectivo e Métodos: Acompanhdamos 100 doentes com
tremor nao parkinsénico (TNP) da consulta de doencas de
movimento dos Hospitais da Universidade de Coimbra (uni-
verso total de 1300 doentes/ano), no periodo compreendido
entre Fevereiro e Setembro 2009.

Propusemo-nos a caracterizar os doentes relativamente a
idade de inicio, histéria familiar, sinais neuroldgicos associados,
co-morbilidades, estudo complementar (nomeadamente elec-
tromiogréfico, se efectuado) e resposta a terapéutica instituida.

Nalguns doentes, efectuou-se ainda o registo audio-visual.

Resultados: Neste estudo encontraram-se as seguintes for-
mas de TNP: tremor essencial (TE) (83%), tremor disténico,
associado a doenca de Wilson, tremor ortostético, tremor de
Holmes, tremor fisiolégico e iatrogénico. 3% dos doentes nao
possuem diagnéstico.

Verificou-se a existéncia de quatro doentes, inicialmente
diagnosticados como TE e que actualmente se apresentam
como doenca de Parkinson.

A prevaléncia dos TNP é maior no sexo feminino (62%) e a
idade de inicio na sua maioria acima dos 60 anos (43%). A histo-
ria familiar é desconhecida em 47% dos casos e positiva em 28%.

Entre os sinais neurolégicos associados, assinalam-se a
alterac@o do ténus, bradicinésia de grau ligeiro-moderado e a
deterioracdo cognitiva.

No plano terapéutico, 14% dos doentes ndo fazem medica-
¢ao. Os 2 farmacos de eleicao para o TE sao o propranolol e a
primidona.

Conclusées: Entre os TNP acompanhados na consulta, o
TE é o mais comum.

A histéria familiar, as queixas e a idade real de inicio sao
subvalorizadas pelos pacientes e cuidadores.

Serd também de realgar o tremor de Holmes de causa vas-
cular e o tremor ortostdtico, ambos com prevaléncia de 2%.

Uma das limitagdes deste estudo relaciona-se com o facto
de terem sido analisados doentes da consulta da subespecia-
lidade, sendo que outros TNP encontram-se também noutras
consultas.

Caracteristicas clinicas associada a
presenca de Perturbacdo do
Comportamento do sono REM nas fases
iniciais da Doenca de Parkinson

Paulo Bugalho', Joaquim Alves da Silva®, Bernardo Neto®
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Servico de Psiquiatria e
Satde Mental, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE —
Hospital de Sao Francisco Xavier, Lisboa.
paulobugalho@sapo.pt
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Introducdo: Embora a Perturbacdo do comportamento no
sono REM (PCSR) pareca ser frequente na Doenca de
Parkinson (DP), a relac@o entre esta parassonia e as caracte-
risticas motoras e cognitivas da doenca nao esta totalmente
esclarecida.

Objectivos: estudar a relacao entre a PCSR e as caracteris-
ticas motoras e cognitivas da na fase inicial da DP.

Meétodos: 43 doentes de Parkinson em fase inicial da doen-
¢a foram classificados em relagdao a presenca de PCSR, de
acordo com critérios clinicos e um questiondrio validado.
Registdmos o0 momento em que os sintomas surgiram em
relacdo ao inicio da doenca. Os doentes com e sem PCRS
foram comparados em termos de fun¢do motora (UPDRS) e
varidveis clinicas. Ambos os grupos e um terceiro grupo com
controlo saudaveis foram avaliados com o Mini-Mental Sate
Examination (MMSE) e a Frontal Assessment Battery (FAB).

Resultados: Vinte e nove doentes (66%) foram classificados
como tendo PCSR a altura do estudo. Destes, 7 referiram ini-
cio dos sintomas antes do inicio da DP. No total, 32 doentes
referiram ter tido sintomas de PCSR. Nao foram encontradas
diferencas significativas em relacdo a fun¢do motora. Os
doentes sem PCSR tiveram em média pontuacao significativa-
mente inferior na FAB, em relagdo ao grupo de controlos sau-
daveis. Os doentes com PCSR pontuaram em média significa-
tivamente abaixo do grupo de controlos saudaveis no MMSE
(pontuacao total e prova de evocacao de palavras).

Conclusdes: Estes resultados sugerem que a PCSR é um
fenémeno muito comum nas fases iniciais da doenca, apare-
cendo com maior frequéncia do que em séries constituidas
por populacdes nao seleccionadas de doentes. A PCSR parece
ndo estar associada com sintomas motores especificos, mas
sim a disfuncdo cognitiva de tipo néo frontal, reflectindo pro-
vavelmente o atingimento de regides situadas fora do eixo
nigro-estriado.

Avaliacado breve do estado mental
nas fases iniciais da Doenca de Parkinson

Paulo Bugalho, José Vale

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa.
paulobugalho@sapo.pt; josevale.neuro@gmail.com

Introducéo: A natureza dos défices cognitivos nas fases
iniciais da doenga de Parkinson ndo estd ainda totalmente
esclarecida. A utilizagao de testes de aplicacdo rdpida podera
ser importante para o rastreio da disfun¢@o cognitiva numa
fase precoce.

Objectivos: Avaliar as fungdes cognitiva de Doentes de
Parkinson (DP) em fase incial da doenca, utilizando testes
cognitivos de aplicacdo rapida.

Métodos: 49 DP em fase incial (dura¢do < 5 anos, Hohen
and Yahr < 2.5) foram comparados com 46 controlos sauda-
veis, em relacdo aos resultados na Frontal Assessement
Battery (FAB) e no Mini-Mental State Examination (MMSE). A
funcdo motora foi avaliada com a secccao III da UPDRS.
Testamos as diferencas entre as pontuacdes totais e parciais
em ambas as provas (testes t de student) e a relacao entre a
funcdo cognitiva e a fung¢do motora (coeficiente de correlagao
de Pearson).

Resultados: A proporcao de sujeitos com valores abaixo do
ponto de corte na FAB foi significativamente superior no
grupo de DP (20 vs 4). Apenas um doente apresentou valores
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abaixo do ponto de corte no MMSE. Os DP apresentaram
resultados significativamente inferiores aos controlos nas
pontuagdes totais e parcias da FAB (excepto nas provas de
fluéncia verbal e autonomia ambiental), na pontuacao total e
nas provas de memdria e fungdo visuo-constructiva da
MMSE. Nos DP os resultados nestas duas ultimas provas esta-
vam significativamente correlacionados com os resultados da
FAB. Os resultados na prova e fun¢do visuo-constructiva esta-
va significativamente correlacionado com a bradicinésia.

Conclusdo: Os testes cognitivos de aplicacdo rdpida
demonstraram sensibilidade suficiente para detectar defeitos
de funcao executiva, memoria e visuo-constructivos em DP
na fase incial. Estes dados ilustram a natureza heterogénea
dos défices cognitivos na DP, sugerindo predominio de dis-
funcao frontal mas também a existéncia de défices nao fron-
tais subtis, embora aparentemente relacionados com os défi-
ces executivos.
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Reuniao da Sociedade Portuguesa de Cefaleias
Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC)

Lisboa, 5 Novembro 2009

Hotel Sana Fontes Pereira de Melo

Hemicrania continua - investigacao
de causas secundarias

Angelo Carneiro, Pereira Monteiro

Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio,
Porto.

acarneiro@mail.com; permonteiro@mail.telepac.pt

Introducé@o: A hemicrania continua (HC) é uma cefaleia
unilateral, de caracter créonico com exacerbacgdes frequentes,
associada a manifestacdes autondmicas, e altamente sensivel
ao tratamento com indometacina. Na Classificacao
Internacional das Cefaleias (22 edi¢ao) foi incluida na catego-
ria “Outras cefaleias primarias”, embora recentemente venha
sendo considerada fenomenologicamente mais préxima das
cefaleias trigemino-autonomicas. A HC é maioritariamente
idiopatica, mas pode ocorrer associada a outros distirbios,
principalmente a eventos traumadticos, mas também a lesdes
estruturais intracranianas (sobretudo tumores), alteragoes
nos vasos cervicais ou cefalicos, patologia vertebral cervical
ou até a neoplasias do pulmao.

Caso clinico: Mulher de 86 anos, sem antecedentes de rele-
vo, com queixas de cefaleia hemicraneana direita, permanen-
te, tipo “aperto”, de inicio insidioso, com 6 meses de evolucao.
Simultaneamente tinha também 2 a 3 epis6dios semanais de
dor mais intensa, tipo “fisgada’, que duravam varias horas,
durante os quais ficava com olho vermelho e lacrimejo abun-
dante. Auto-medicava-se com ergotamina durante as exacer-
bacgodes, com alivio apenas parcial. Nao tinha histéria prévia
de qualquer doenca neurolégica, incluindo cefaleias, nem de
traumatismos craneo-encefalicos. O exame neurolégico era
normal. Foi medicada com indometacina (75 mg/dia), com
resolucao completa e sustentada dos sintomas. Porque na
TAC cerebral apresentava dilatacdo das veias orbitarias supe-
riores direitas foi convocada para realizacao de RMN encefdli-
ca, para despiste de eventual anomalia vascular intra-crania-
na (nomeadamente nos seios cavernosos).

Conclusdes: A HC é um tipo de cefaleia cuja etiologia e
patogenia nao estdo ainda perfeitamente esclarecidas. O indi-
ce de suspeicao para causas secunddrias deve ser alto, sobre-
tudo nos casos idénticos ao apresentado, com inicio das quei-
xas em idade avancada. A resposta a indometacina nao deve
fazer abrandar a procura por uma eventual etiologia secunda-
ria, pois mesmo as HC secunddrias (por defini¢dao) respon-
dem ao tratamento com indometacina. Varios autores preco-
nizam investigar os casos de HC com RMN encefélica.
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Hipertensao Intracraniana
Idiopatica: o homem que nao podia rir

Pedro Barros, Graca Sousa, Ant6nio Jorge

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho, EPE, Hospital Eduardo Santos Silva, Vila Nova de
Gaia.

pedrojgbarros@gmail.com

Introducéo: A Hipertensdo Intracraniana Idiopética (HII) é
diagnosticada de acordo com os critérios de Dandy: a) sinais e
sintomas de pressao intracraniana aumentada; b) pressao de
abertura elevada na posicao de decubito lateral (> 250 mm
H20 com LCR de composi¢ao normal); c) auséncia de hidro-
cefalia e lesdes estruturais/vasculares; d) nenhuma outra
causa de pressdo intracraniana aumentada identificavel. Os
sintomas mais comuns sao: cefaleias, habitualmente intensas,
didrias e pulsateis embora de caracteristicas varidveis e pouco
especificas e sintomas visuais.

Caso Clinico: Homem, 41 anos. Em 2002 inicia cefaleia
localizada a regido occipital, muito intensa, tipo pulsétil, com
duragao de alguns segundos, sempre despoletada pelo riso
(“sempre que me rio a gargalhada”). Negava foto ou fonofobia,
sintomas disauton6micos, alteracoes visuais ou cefaleia asso-
ciada a outras manobras de Valsalva.

Exame neurolégico sem alteracgdes, incluindo fundos ocu-
lares. Do estudo efectuado, salienta-se Angio-RMN cerebral
que revelou duas pequenas areas nodulares, possiveis micro-
aneurismas; Angiografia cerebral realizada posteriormente
sem alteracoes.

Medicado inicialmente com Propranolol e Naproxeno
(SOS), sem melhoria do quadro. O estudo de LCR revelou
pressao de abertura de 500 mmH20, sem outras alteragoes.
Medicado entdo com Acetazolamida (250 mg, 2x/dia), que
cumpriu de forma irregular mas com melhoria sintomética
evidente. Estudo de LCR de controlo revelou pressao de aber-
tura de 240 mmH20.

Conclusoes: A existéncia de HII sem edema papilar é
pouco comum, estimando-se que represente cerca de 5% do
total de doentes observados em centros tercidrios.

Apresentamos caso de doente do sexo masculino que
preenche os critérios para o diagndstico de HII. Salientamos a
raridade da apresentacao clinica quer no que diz respeito as
caracteristicas da cefaleia (apenas associada ao riso) ou a
auséncia de edema papilar.
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Caso complicado de Pseudotumor
Cerebri de etiologia nao determinada

Paulo Coelho’, Bruno Gomes?, Andreia Godinho', Joao Raposo’,
Carla Nunes', Grilo Gongalves'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Coimbra, EPE — Hospital Geral, Coimbra.
pauloscoelho@netcabo.pt

Introducdo: "Pseudotumor Cerebri" designa uma sindro-
me caracterizada por cefaleia, papiledema e sinais neuroldgi-
cos focais minimos. Pode estar associado com diversas pato-
logias (sintomdtico) ou ser idiopatico (acompanhando-se de
alteracdoes minimas na TC e no estudo do LCR).

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 42 anos, com
perda bilateral progressiva da acuidade visual (com 1 semana
de evolugao) e cefaleia frontal bilateral, sem outros sintomas
neuroldgicos. Tinha antecedentes de enxaqueca sem aura ha
3 anos, aracnoidocelo selar, hipertensao arterial, ansiedade,
fibromialgia, fibroadenoma mamadrio e doenga poliquistica
do ovério, ambos operados. Sem medicacao habitual e sem
histéria familiar de cefaleia. Apresentava diminuigao da acui-
dade visual e papiledema bilateral. Sem outros sinais neurol6-
gicos. O Controlo analitico mostrava anemia microcitica, com
estudo serolégico, autoimune e pré-trombético negativo. A
TC encefélica demonstrava pequena assimetria ventricular e a
RM evidenciava dilatagdao do espago subaracnoideu perineu-
ral dos nervos 6pticos, papiledema bilateral e aracnoidocelo
selar. A Angio-TC mostrava seios venosos sigmdides hipopla-
sicos, nao ocluidos. O exame do LCR mostroava pressao de
30cmH20 e proteinorrdquia com indice de albumina elevado
e citologia, serologia e microbiologia negativas. A cefaleia
resistiu a terapéutica farmacoldgica, melhorando com pun-
¢oes lombares expoliativas, pelo que a doente foi submetida a
derivacdo lomboperitoneal, tendo desenvolvido cefaleia por
hipotensao de LCR que motivou a troca da valvula vérias vezes
com quadro alternados de hipertensao/hipotensao. Agravou
dorsalgias previamente relacionadas com fibromialgia, tendo
feito RM da coluna que evidenciou lesdes provavelmente
metastdticas, cuja biépsia evidenciou doenca linfoproliferati-
va de células B de significado desconhecido.

Conclusdes: O caso apresenta vdrias patologias associadas
com a sindrome Pseudotumor cerebri que poderdo estar na
génese deste caso. Além disso, ilustra as complica¢gdes mais
frequentes do tratamento (hipotensdao de LCR e insucesso
terapéutico). Permite também questionar qual a importancia
da doenga linfoproliferativa para este quadro.

Uma Aura diferente

Raquel Gil Gouveia', Pedro Vilela*
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
da Luz, Lisboa.
rgilgouveia@gmail.com
Introducdo: A enxaqueca é uma patologia frequente e
pode cursar com lesoes inespecificas da substancia branca, de
significado impreciso. Estas lesdes podem ser confundidas
com lesdes desmielinizantes mas, perante um caso de enxa-
queca tipica, ndo devem ser valorizadas como sintomaticas.
Caso Clinico: Mulher de 31 anos, com histéria com 8 meses
de evolucao de episddios autolimitados com cerca de 40 minu-
tos de duracgao de aura visual e sensitiva tipica, seguida de cefa-
leia tipo enxaqueca que dura até 2 dias, tendo tido 6 episédios
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no total. Nao tinha outras cefaleias ou episddios de enxaqueca
sem aura. Efectuou RM no primeiro episédio, que foi normal.

E observada por novo episédio em que inicia alteracoes
visuais diferentes dos episédios anteriores (apenas sensagao
de brilho e visdo turva) que duraram 10 minutos seguido de
hemihipostesia esquerda e diminuicdo da for¢a na mao
esquerda que nao remitiram como habitual nem foram segui-
das de cefaleias. As 24h de evolugdo apresentava hemihipos-
tesia esquerda e pronacdo do membro superior esquerdo na
PBE. Efectuou RM que identificou dreas de hipersinal disper-
sas na substincia branca profunda adjacentes aos cornos
frontais e na regido peri-atrial e das coronas radidrias, sem
restri¢ao a difusdao nem captacao de contraste. Realizou ava-
liacdo analitica para exclusdo de doenca inflamatéria vascular
e de doenca pré-trombética, puncao lombar com pesquisa de
bandas oligoclonais, doppler carotideo e vertebral e ecocar-
diograma, todos sem alteracdes. A forca da mao recuperou em
48h mas a hemihipostesia persistiu 6 semanas, tendo poste-
riormente regredido.

Discussao: Este caso preenche os critérios de diagndstico
de enxaqueca com aura tipica mas tem um episédio atipico,
no qual os sintomas persistem 6 semanas e durante o qual se
identificam lesoes da substancia branca, de novo. Discute-se
a relevancia deste tipo de lesdes neste caso, e os possiveis
diagnésticos diferenciais.

Doenca de Crohn e Enxaqueca sem
Aura

Cecilia Monteiro, Pereira Monteiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE —
Hospital de Santo Anténio, Porto.
cecilia.mmt@gmail.com

Introducéo: A doenca de Crohn é uma doenca intestinal
inflamatdria que pode ter manifestacdes extraintestinais,
nomeadamente neurolégicas. A vasculite cerebral é uma das
manifestagdes raras descritas nesses doentes, com casos des-
critos clinicamente compativeis com enxaqueca com aura.
Neste trabalho mostramos dois casos clinicos da possivel
associacao de doenga de Crohn com enxaqueca sem aura.

Casos Clinicos: Duas doentes do sexo feminino (25 e 44
anos), com enxaqueca sem aura desde jovens, com o diagnos-
tico de doenca de Crohn posterior ao aparecimento da enxa-
queca, ambas sob terapéutica imunossupressora. Nunca
apresentaram sinais ou sintomas neurolégicos focais a prece-
der ou acompanhar a cefaleia. A doente com 25 anos tinha cri-
ses desde os 13 anos, bastante frequentes (cerca de 4 crises
por més), com duragdo prolongada (maximo habitualmente
de 72 horas, podendo no entanto chegar as 96 horas), nao
cediam com medicacao analgésica. Aos 22 anos iniciou trata-
mento profildtico, com melhoria clinica manifestada pela
reducao da frequéncia de crises e melhor controlo sintomati-
co com triptano. A doente com 44 anos apresentava crises
desde os 15 anos, com uma frequéncia média de duas por
més, que tratava sintomaticamente com um triptano. Alguns
meses depois, coincidindo com o agravamento da doenca de
Crohn, apresentou aumento da frequéncia das crises (cerca
de quatro por més), pelo que iniciou tratamento profilatico
com topiramato, também com melhoria clinica.

Conclusdes: A enxaqueca é uma entidade relativamente
frequente, que pode aparecer em relacdo com outras doengas,
nomeadamente intestinais. A relacdo de enxaqueca com
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doenca de Crohn jd foi descrita como apresentagdo clinica de
uma vasculite do SNC. Nestes doentes devemos estar atentos
e pesquisar a existéncia de manifestagdes clinicas neurologi-
cas relacionaveis com a doenga intestinal, sobretudo se existi-
rem sinais ou sintomas neurolégicos focais mas também
manifestacdes subclinicas, através de estudo imagiolégico
procurando sinais precoces de envolvimento neuroldgico
secundario.

SUNCT e SUNA - revisao clinica,
imagiolégica e terapéutica

Cecilia Monteiro, Pereira Monteiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE —
Hospital de Santo Anténio, Porto.
cecilia.mmt@gmail.com

Introducio: A cefaleia de curta duracdo, unilateral, neural-
giforme com hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) e a
cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com sin-
tomas autondmicos (SUNA) sdo cefaleias primadrias raras e
incapacitantes, incluidas na Classificagdo Internacional de
Cefaleias, no subgrupo das cefaleias trigemino-autondémicas.

Objectivos: Caracterizacao clinica, imagiolégica e terapéu-
tica de 5 casos.

Metodologia: Revisao dos doentes com critérios de SUNCT
e SUNA observados no HSA nos ultimos 2,5 anos.

Resultados: Identificamos cinco doentes (3 F e 2 ): 3
SUNCT, 1 SUNA e 1 SUNCT provével, com idade média de
aparecimento da clinica de 49 anos. Os trés doentes com
SUNCT (1) (2) (3) descrevem dor orbitaria ou supra-orbitdria,
tipo choque eléctrico ou em pontada, com duracgao entre 10 a
120 segundos, hiperemia conjuntival e lacrimejo, frequéncia
de crises entre 3 a 30 episddios por dia; algumas crises estao
associadas a estimulos como mastigar ou falar; sem periodo
refractdrio na presenca desses estimulos. Na RM encefdlica,
um doente (2) apresenta estrutura vascular adjacente ao
nervo trigémio ipsilateral a dor. Uma doente (3) tinha cefaleia
de tensao crénica associada. Dois doentes (1) (2) melhoraram
com lamotrigina e uma doente (3) melhorou apenas com ami-
triptilina. O doente com SUNA (4) tinha hiperemia conjunti-
val, sem lacrimejo, cumprindo todos os critérios. A TAC cere-
bral é normal. Iniciou terapéutica com lamotrigina, referindo
melhoria moderada. A doente com SUNCT provével (5) ndo
preenche o critério de frequéncia das crises: apenas duas cri-
ses num més, preenchendo todos os outros critérios.

Conclusoes: Esta série de doentes mostra que a utilizacao
correcta dos critérios da Classificacdo Internacional de
Cefaleias permite reconhecer estes doentes e tratd-los atempa-
damente. A duracdo das crises faz diagnoéstico diferencial com
cefaleia em salvas. A proeminéncia das caracteristicas disauto-
ndémicas e inexisténcia de periodo refractario aos estimulos
desencadeantes permite distinguir da nevralgia do trigémio.

Cefaleia em Salvas apoés cirurgia a
Catarata
Raquel Gil Gouveia

Servico de Neurologia, Hospital da Luz, Lisboa.
rgilgouveia@gmail.com

Introducé@o: A cefaleia em salvas é mais frequente em
homens e inicia-se habitualmente na terceira década de vida.
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Estao descritos casos em que a sua ocorréncia é desencadea-
da por factores ambientais - nomeadamente ap6s traumatis-
mos cranianos — mas o mais frequente é ocorrer espontanea-
mente sem qualquer precipitante.

Caso Clinico: Mulher de 79 anos que nas 24h ap6s ter sido
submetida a cirurgia a catarata do olho direito inicia quadro de
sensacdo de corpo estranho no mesmo olho, desenvolvendo
episédios de dor intensa e picadas no olho com cerca de 3
horas de duragdo, comirradiacdo para a regido temporal e
supraorbitaria, acompanhada por lacrimejo, edema periocular
e injec¢do conjuntival, apresentando-se agitada e agressiva
nestes episodios. Estes episddios ocorriam quase diariamente
sem horério e sem manifestacdes nocturnas, no maximo teve
3 dias sem dor nos 4 meses apds a cirurgia. A observacao oftal-
moldégica e neuroldgica nao identificaram alteracdes significa-
tivas, sendo a TC e RM das orbitas também inocentes quanto a
etiologia do quadro. Iniciou verapamil em dose crescente até
80mg/dia e oxigenioterapia SOS, que foram eficazes no con-
trole da dor mas justificaram episédios de lipotimia por bradi-
cérdia, pelo que a medicagao foi retirada com recrudescimen-
to das queixas. Nos meses seguintes teve vdrios internamentos
por intercorréncias cardiovasculares, mantendo alguns episo-
dios de cefaleias que controlava com oxigenioterapia.

Discussao: Apresenta-se um caso de cefaleia em salvas
desencadeada por cirurgia a catarata, comparando-se com o
unico caso semelhante descrito na literatura.

Association of EDNRA with migraine
without aura in a group of Portuguese
patients

Carolina Lemos'?, Jodao Luis Neto'?, José Pereira Monteiro"??,
Denisa Mendonca?, José Barros®®, Jorge Sequeiros'?, Isabel
Alonso’, Alda Sousa'?

1-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC),
Porto; 2-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS),
Universidade do Porto, Porto; 3-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
clclemos@ibmc.up.pt; jineto@gmail.com;
permonteiro@mail.telepac.pt; dvmendon@icbas.up.pt;
j-barros@mail.telepac.pt; jsequeir@ibmc.up.pt;
ialonso@ibmc.up.pt; absousa@icbas.up.pt

Introduction: Migraine is a common disabling disorder.
Anomalies of vascular function have been implied in its
pathophysiology. Several findings point to a possible role of
the endothelin receptor type A (EDNRA) in migraine.

Objectives: We aim to assess the possible involvement of
EDNRA in migraine in a large sample of Portuguese
migraineurs (with and without aura).

Methodology: Using a case-control approach, three tagging
SNPs (rs702757, rs5333 and rs5335) of EDNRA were analyzed in
188 cases — 111 without (MO) and 77 with aura (MA) — and 287
controls. A multivariable logistic regression included the three
SNPs in a model adjusted for gender. Allelic and haplotypic fre-
quencies were compared between cases and controls.

Results: We found an increased risk for the rs702757 A-allele
(OR=1.44, 95% CI: 1.05-1.99), in MO patients. The logistic
regression showed a borderline significant increased risk of AA
genotype (OR=2.34, 95% CI: 1.12-4.90) for MO after correction
for multiple testing. A trend towards an increased risk for MA
patients regarding the C-allele of rs5333 was also found. The A-
C-G haplotype was overrepresented in the general migraine
sample (OR=1.75, 95% CI: 1.06-2.90) and the MO subgroup
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(OR=2.06, 95% CI: 1.18-3.59); after permutation-based correc-
tion, this was significant only for MO patients.

Conclusions: Our results reinforce the role of EDNRA
(rs702757) as a susceptibility factor for MO, and, thus, of the
vascular component in migraine pathophysiology. We cannot
exclude the involvement of this gene in MA susceptibility in
our population. Our study also emphasizes the need for repli-
cation of association findings in different populations.

Sindrome de Tolosa-Hunt e Lipus
Eritematoso Sistémico provavel

Sara Franca', Daniela Seixas?, Sofia Pimenta®, Luis Coentrao®,
Pedro Abreu'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, 3-
Servico de Reumatologia, 4-Servico de Nefrologia, Hospital de
Sao Joao, EPE, Porto.

sarafranca5@hotmail.com

Introducgdo: De acordo com a ICHD-II, a sindrome de
Tolosa-Hunt (STH) consiste num quadro de dor peri-orbitaria
unilateral associada a oftalmoparésia dos III, IV e/ou VI pares
cranianos, que responde de forma notédvel a corticoterapia.
Trata-se de um diagnéstico de exclusdo, que pressupde a
investigacao de causas secunddrias de oftalmoplegia dolorosa.

Caso Clinico: Mulher de 19 anos, com antecedentes de sin-
drome nefrética por glomerulonefrite membranoproliferati-
va, associada a consumo de complemento e a presenca de
anticorpos antifosfolipideos. Observada no SU por quadro de
cefaleia intensa de inicio stbito, retro e supraorbitaria esquer-
da, com foto/fonofobia e agravada com Valsalva. Dois dias
antes tinha iniciado nduseas, vomitos e alteracoes visuais. Ao
exame neurolégico apresentava parésia do VI nervo craniano
esquerdo, com diplopia na levoversdo. A RM encefélica mos-
trou alargamento do seio cavernoso esquerdo com discreto
hipersinal em T2 e refor¢o de sinal apds contraste; sem altera-
¢oes sugestivas de TVCerebral. Do restante estudo efectuado
salienta-se estudo do liquor sem alteracdes; anticorpos anti-
cardiolipinas e beta2glicoproteina positivos; sedimento uri-
ndrio activo (proteintiria nefrética). Repetiu biépsia renal, que
evidenciou glomerulonefrite membranosa.

Pela suspeita de STH a doente iniciou prednisolona
1mg/Kg/dia, verificando-se resolu¢do da parésia ocular e
melhoria da diplopia nos primeiros dias de tratamento.
Passados 6 meses a doente repetiu RM-CE que mostrou reso-
lugao completa das alteracoes descritas.

Conlusdo: Esta doente apresenta critérios para uma forma
incompleta de LES (pelas alteracdes imunolégicas e envolvi-
mento renal). A presenca concomitante de uma doenca sisté-
mica poderia sugerir uma causa secunddria de oftalmoplegia
dolorosa, ja que no LES pode haver envolvimento de seio
cavernoso através de mecanismos etiopatogénicos diversos,
como vasculite ou trombose venosa.

No entanto, neste caso clinico as alteracdes encontradas
na RM encefdlica, a resposta a corticoterapia e a exclusao de
outros diagndsticos, permitiram efectuar o diagnéstico do
Sindrome de Tolosa-Hunt.

Miosite Orbitaria Bilateral:
Idiopatica, Por Enquanto!

Miguel Grunho, Orlando Ferreira, Cldudia Guarda
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada.
miguelgrunho@gmail.com
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Introducdo: A Miosite Orbitdria constitui uma sindroma
inflamatéria, geralmente de natureza idiopdtica, que, por
norma, se manifesta por quadro agudo de dor orbitaria e restri-
¢do da oculomotricidade extrinseca. O envolvimento bilateral
ab initio é excepcional, ocorrendo, geralmente, num contexto
secundadrio a doencas de cariz sistémico. A RM, TC ou Ecografia
Orbitarias revelam-se fundamentais no estabelecimento do
diagnostico, enquanto que a corticoterapia sistémica permane-
ce como o tratamento de eleicdo, determinando uma notavel e
célere recuperacao. Foram também identificados e descritos
casos de recorréncia e de evolucdo para a cronicidade.

Caso Clinico: Um doente do sexo masculino, de 50 anos,
raga negra, previamente sauddavel, foi admitido no servico de
urgéncia por quadro agudo, com trés dias de evolucao, de
cefaleia frontal bilateral persistente, exacerbada pela motrici-
dade ocular, e diplopia. No exame neurolégico salientava-se,
bilateralmente, oftalmoplegia, proptose, quemose, edema
peri-orbitdrio e injec¢ao conjuntival. O exame objectivo geral
e neurolégico era, de resto, normal. A avaliacao analitica san-
guinea revelou apenas uma elevacdo da velocidade de sedi-
mentacao eritrocitdria, enquanto que a anélise do liquido
céfalo-raquidiano se encontrava dentro dos padrdes da nor-
malidade. Imagiologicamente evidenciava-se, na RM orbité-
ria, reforco de sinal e espessamento da bainha dos musculos
extra-oculares. Nao foi encontrada evidéncia clinica ou sero-
logica de sarcoidose, patologia tiroideia ou doenca do colagé-
nio. Foi instituida terapéutica oral com corticosteréides, veri-
ficando-se marcada melhoria clinica. As limitacdes neuroldgi-
cas desapareceram gradualmente nas semanas seguintes,
confirmando-se, na consulta de seguimento aos 3 meses, total
recuperacdo do ponto de vista neurolégico.

Conclusdo: A etiologia da Miosite Orbitdria permanece, a
semelhanca dos respectivos factores de risco, obscura e con-
troversa, postulando-se, porém, um mecanismo fisiopatoldgi-
co imunitdrio. Sao vdrias as doencas, infecciosas e nao infec-
ciosas, até entdo ja associadas a miosite orbitdria. O caso
apresentado visa sublinhar a heterogeneidade clinica, dificul-
dades diagndsticas, caracteristicas imagioldgicas e considera-
¢oes terapéuticas desta patologia.

Sindroma de Eagle, uma causa de
cefaleia orofacial cronica

Henda Foreid', David Pratas Vital?, Angelika Lobanova'
1-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, 2-Servico de Cirurgia Maxilo-Facial, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, EPE - Hospital de S. José, Lisboa.
henda.foreid@gmail.com

Introducéo: O Sindroma de Eagle (SE) tem uma baixa inci-
déncia (0.16% da populacao geral) e representa a principal
causa de nevralgia do nervo glossofaringeo. A irritacdo meca-
nica do nervo glossofaringeo pode ser secunddria ao alonga-
mento das apofises estildideias estimando-se que esta varia-
¢do anatomica afecte cerca de 4% da populacdo geral, mas
que apenas 4-10% destes sejam sintomdticos. Quando medi-
camente intratavel, a cefaleia orofacial do SE pode propiciar o
aparecimento ou agravamento de sintomatologia psiquidtri-
ca, coexistindo frequentemente com algias resultantes de
abuso de analgésicos ou de origem psicossomadtica. A exclu-
sdo de outras causas de cefaleia deve ter lugar antes de inter-
vencoes terapéuticas invasivas.
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Caso Clinico: Mulher, 40 anos, histéria de enxaqueca sem
aura desde a infancia. Desde os 20 anos, dor orofacial pior a
direita, tipo moinha, referida ao ouvido direito, a ATM direita,
e sensac¢ao “flu-like” permanente da orofaringe. Exacerbacoes
paroxisticas precipitadas pela mastigacao, degluticao e movi-
mentos do pescoco. Internamentos psiquiétricos desde a ado-
lescéncia por Depressdo Major com tentativas de suicidio e
abuso de analgésicos e psicofarmacos. EN - palpacdo doloro-
sa da fossa amigdalina direita. Avaliagdo ORL - normal.
Ortopantomografia — alongamento bilateral das apéfises esti-
l6ideias (5.5 cm a direita e 5.0 cm a esquerda). Apds desconti-
nuac¢do de analgésicos manteve as queixas algicas. Foi obser-
vada pela Cirurgia Maxilo-Facial, e decidiu-se realizar a remo-
¢ao cirtrgica da ambas apo6fises estildideias com remissao
total das queixas dlgicas aos 6 meses.

Conclusdo: O SE é um diagndstico a equacionar na pre-
senca cefaleia cronica medicamente intratdvel com localiza-
¢do atipica. Se o territério envolvido for sugestivo, a realizagao
de ortopantomografia, pode ser ttil na avaliacao de Apoéfises
estildideias alongadas e presumir o diagnoéstico de SE.

Cefaleia e Parésia de Nervo
Craniano como forma de apresentacdo de
Doenca de Still do adulto

Ana Luisa Massano', Fradique Moreira', Beatriz Santiago®
1-Internos do Servigo de Neurologia, 2-Assistente graduada de
Neurologia, Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra.

anamassano@net.sapo.pt ; fradiquevam@hotmail.com

Introducéo: A Doenca de Still do Adulto (DSA) é uma enti-
dade clinica pouco frequente, de etiopatogenia desconhecida,
cujo diagnéstico é fundamentalmente clinico, uma vez que
ndo existem marcadores especificos da doenca. O diagnéstico
é por isso dificil e de exclusdo. O envolvimento neurolégico é
raro (7%), geralmente em estadios avancados da doenca,
manifestando-se por hemorragia do tronco, convulsdges,
meningo-encefalite, parésia transitéria de nervos cranianos,
surdez neurossensorial ou encefalopatia.

Caso Clinico: Homem de 45 anos, internado no Servico de
Neurologia por cefaleia intensa e diplopia por parésia do VI
nervo craniano esquerdo de instalacdo subaguda. Dos antece-
dentes pessoais destacam-se episddios transitérios de febre
vespertina, poliartralgias e mialgias e Psoriase (com corticote-
rapia interrompida 2 meses antes). O exame objectivo geral e
neuroldgico ndo revelaram outras alteracoes. Das anadlises ini-
ciais destacava-se apenas aumento da Gama-GT e PCR.
Durante o internamento houve remissao dos sintomas, mas
iniciou febre, poliartralgias, mialgias e emagrecimento. Foram
detectadas em tempos diferentes duas adenopatias (cervical e
axilar), que desapareceram ao fim de alguns dias.
Simultaneamente desenvolve anemia normocitica normocro-
mica, leucocitose, trombocitose, VS e ferritina muito elevadas
com aumento da PCR, Gama-GT e Fosfatase Alcalina.

Foi feita uma extensa investigagao laboratorial (serologias,
hemoculturas, uroculturas, marcadores tumorais, estudo de
auto-imunidade, imagiol6gica (ecocardiograma, ecografias
abdominal, cervical e axilar, RMN-CE, TAC-toracoabdominal,
cintigrama osteoarticular e radiografias articulares) e histol6-
gica (bidpsia hepdtica). Os resultados revelaram ligeira esple-
nomegdlia, adenomegdlia axilar direita e derrame pleural bila-
teral, e permitiram a exclusao de patologias infecciosas, neo-
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plésicas e sistémicas, apés o que se efectuou o diagnéstico de
DSA (critérios de Yamaguchi e de Medsger). O doente apresen-
tou boa resposta a terapéutica com AINES e corticoterapia.

Conclusdo: A descricdo deste caso tem como objectivo
alertar para o reconhecimento desta doenca sistémica, ainda
subdiagnosticada, constituindo-a como mais um diagnéstico
diferencial a ponderar também em Neurologia.

Dor retro-auricular de etiologia
epileptica

Carina Rocha Fernandes', Cdtia Carmona’, Fernando Pita’,
Nuno Cristino? Miguel Viana-Baptista'

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

fernandes.carina@gmail.com

Introdugio: E conhecido o envolvimento da insula no pro-
cessamento de estimulos nociceptivos, sugerindo estudos
recentes algum grau de organizacdo somatotdpica na repre-
sentacdo da dor a nivel insular. A apresentacao clinica das cri-
ses epilepticas de origem insular caracteriza-se por crises par-
ciais simples, com sensacdo de constricdo laringea, pareste-
sias, sensagdo de calor ou choque eléctrico envolvendo territ6-
rios restritos ou abrangentes do hemicorpo contralateral, por
vezes seguidas de disartria ou disfonia, alucinacoes auditivas e
alteracoes somatomotoras, com posturas disténicas focais.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 17 anos, admitido
em consulta de Neurologia por queixas com 3 meses de evolu-
¢do caracterizadas por episodios frequentes de dor retro-auri-
cular esquerda, intensa, com cerca de 1 minuto de duracao,
por vezes associada a episddios de queda, sem perda de cons-
ciéncia. Foi presenciada na consulta crise tonica dos membros
superiores, associada a incapacidade para a articulagao verbal,
sem alteracdo do estado de consciéncia e precedida da dor
acima descrita. Dos vérios Electroencefalogramas realizados,
apenas um revelou presenca de escassa actividade paroxistica
focal com projec¢ao em dreas frontais do hemisfério direito. A
Ressondncia Magnética encefdlica mostrou lesdo com origem
na por¢ao superior da insula, a direita. Sob terapéutica com
valproato e lamotrigina, assistiu-se ao controlo parcial das cri-
ses. Foi efectuada excisdo cirdrgica da lesdo, tendo a histologia
revelado astrocitoma pilocitico. Desde entdo, encontra-se
assintomaético, mantendo a terapéutica antiepileptica.

Conclusdo: Raros casos de epilepsia insular estdo descritos
e as auras epilépticas dolorosas sao também pouco frequen-
tes. Ademais, a dificuldade diagnéstica é acrescida pelo facto
da epilepsia insular mimetizar a de outras localizacoes,
nomeadamente do lobo temporal, e de a actividade epiléptica
com origem na insula dificilmente ser detectada num
Electroencefalograma de superficie. O presente caso ilustra a
importancia de considerar a etiologia epiléptica no diagnésti-
co diferencial de dor facial atipica.
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Reunidao do Grupo de Estudos de Esclerose

Multipla

Grupo de Estudos de Esclerose Multipla (GEEM)

Lisboa, 5 Novembro 2009

Hotel Sana Fontes Pereira de Melo

Esclerose multipla de inicio precoce e
de dificil tratamento

Paula Pires"?, Maria Carmo Macdrio?, Livia Sousa?

1-Hospital Santo Espirito de Angra do Heroismo, EPE, Angra do
Heroismo; 2-Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
gaivotamiope@hotmail.com; carmo.macario@mail.telepac.pt;
liviasousa@huc.min-saude.pt

Introducdo: Estima-se que 3-10% dos pacientes com escle-
rose multipla tenham comecado antes dos dezoito anos e 96%
daqueles s@o diagnosticados como forma surto-remissao.

Caso Clinico: doente do sexo feminino que aos onze anos,
na sequéncia de sindrome gripal, inicia quadro de diplopia e
desequilibrio com quedas frequentes. A TAC-CE, no hospital
da drea de residéncia, evidenciava sinusopatia aguda e € tra-
tada em conformidade. Houve recuperacdo subtotal do qua-
dro com recorréncia das queixas aos treze e catorze anos.
Nesta altura apresentava: palidez do disco bilateral, nistag-
mus multidreccional, tremor intencional, tetraparésia espas-
tica G4+, hiperreflexia osteotendinosa, hipostesia dlgica do
hemicorpo esquerdo, sensibilidade palestésica: 6”/5” (maléo-
lo interno da tibia), Romberg positivo. Sem bandas oligoclo-
nais no liquido cefalorraquideo. Potenciais evocados visuais e
somatossensitivos prolongados. RM-CE com multiplas lesdes
desmielinizantes na substancia branca infra e supratentoriais,
mais nimerosas ao nivel da protuberancia, sem realce apds
administragdo de gadolineo endovenoso. Inicia tratamento
com mitoxantrona que cumpre durante 6 anos. Aos 18 anos,
novo episédio de diplopia. Ao exame apresentava deteriora-
¢ao cognitiva marcada, tetraparésia espastica (de predominio
para), ataxia da marcha, tremor intencional e dissenergia. E
submetida a ciclofosfamida e B-feron. Aos 20 anos, por conti-
nuacao da deterioracdo do quadro, realiza nova RM-CE que
revela multiplas lesoes de hiperintensidade, nas ponderactes
em densidade proténica, T2 e FLAIR, nos centros semi-ovais,
cépsulas internas, hemisférios cerebelosos, bolbo raquidiano,
protuberancia, pedinculos cerebelosos médios e superiores e
mesencéfalo. Algumas das lesdes realcavam com gadolineo. O
liquor cefalorraquideo apresentava bandas oligoclonais no
LCR, mas nao no soro. Inicia Natalizumab aos 21 anos.

Conclusdes: O caso clinico pretende fazer uma revisao e
actualizacao terapéutica do que esta preconizado para escle-
rose multipla de inicio precoce.
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Neuropatia dptica em sexagenaria:
Agressao auto-imune no SNC com lesdes
desmielinizantes e/ou vasculares?

Catarina Cruto, Nuno Pinto, Pedro Rosado, Francisco Alvarez,
Assuncao Vaz-Patto

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha.
caticruto@gmail.com

Introducdo: A variabilidade de apresentacdo clinica e o
espectro comum a outras doeng¢as podem dificultar o diag-
néstico de Esclerose Multipla (EM). A tarefa complica-se se a
clinica surgir numa faixa etaria pouco frequente e se os dados
clinico-imagiolégicos forem insuficientes para demonstrarem
progressao temporo-espacial.

Caso Clinico: Mulher, 64 anos, com antecedentes de HTA e
dislipidemia que, ap6s sete dias de cefaleia frontal persisten-
te, iniciou diminuicao da visao a esquerda e dor periorbitaria
homolateral. Negava outros episédios semelhantes. Ao
exame, constatou-se grave compromisso da acuidade visual a
esquerda com defeito pupilar aferente e edema papilar.
Descartou-se hipertensdo intra-ocular. A RMN-CE revelou
multiplos focos hiperintensos (>9) nas sequéncias de TR
longo, com localizagdes perviventricular e justacortical, na
substancia branca supratentorial. Ao 14°dia continuou a veri-
ficar-se auséncia de potenciais evocados visuais a esquerda.
Detectou-se elevacao isolada da frac¢ao IgM do anticorpo
anti-fosfolipido e foi positiva a pesquisa de bandas oligoclo-
nais no LCR. A VS apresentou valores normais. Aguarda-se o
resultado do estudo das leucodistrofias mas excluiram-se
outras doencas metabdlicas, auto-imunes e infecciosas.
Administrou-se megadose de Metilprednisolona com melho-
rias clinica e electrofisiol6gica. Repetiu-se RMN-CE, 4 meses
depois, que nao revelou novas lesoes. Iniciou terapéutica imu-
nomoduladora com interferao beta-1a. Até ao momento, nao
surgiram outras alteragoes.

Conclusdo: As lesdes multifocais identificadas cumprem
os critérios de disseminacao espacial estabelecidos para a EM
e colocam a hip6tese de Sindrome Clinico Isolado. No entan-
to, a idade de inicio, a instalacao stbita, a presenca de marca-
dor pré-trombético e de factores de risco vascular sao a favor
de outra etiologia. Por outro lado, estdo publicados casos de
EM de inicio tardio e sd@o conhecidas alteracdes concomitan-
tes de marcadores bioquimicos que sdo comuns a outras
doengas, como os anticorpos anti-fosfolipidos. Nao estando
definida a etiologia das lesdes, pretendemos apresentar este
caso com vista a discussao e esclarecimento diagnoésticos.
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Caracterizacao electroencefalografica
de doentes com Esclerose Multipla: analise
comparativa.

Catarina Cruto, Nuno Pinto, Andreia Facanha, Luiza Rosado,
Pedro Rosado, Assuncao Vaz Patto

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha.
caticruto@gmail.com

Introducdo: A Esclerose Multipla (EM) é uma doenga mul-
tifocal em que acumulagao de lesdes leva a desconexao e/ou
reorganizacao de circuitos neuronais. Este processo dindmico
pode alterar a estabilidade eléctrica cerebral, gerar focos irri-
tativos ou outros fenémenos com traducdo clinico-electroen-
cefalografica. De facto a prevaléncia de crises epilépticas é
maior na EM e sao frequentes as alteracdes descritas no EEG
destes doentes.

Objectivo: Comparar o electroencefalograma de doentes
com EM com um grupo controlo e caracterizar eventuais dife-
rencas significativas entre os grupos.

Metodologia: Seleccao aleatéria de doentes com EM que
realizaram EEG no ambito do protocolo de seguimento da
consulta de doengas desmielinizantes. Grupo de controlo
constituido por 40 individuos seleccionados da consulta de
neurologia com idade semelhante a dos doentes, que apresen-
tavam queixas inespecificas e sem diagnéstico prévio de epi-
lepsia, nem altera¢des do estado de consciéncia ou traumatis-
mo craneano.Entre ambos os grupos comparou-se o ritmo
dominante posterior (RDP) e a presenca e localizacao de sur-
tos das actividades: teta, teta/delta e paroxistica. (x2, p<0.005).

Resultados: Seleccionamos 25 doentes, 20 com a forma
surto-remiss@o e 5 com a forma progressiva. Sem diferencas
demograficas significativas entre os grupos. A frequéncia
média do (RDP) foi 9,32+-1,47 e 9,75+-0,84Hz nos doentes e
controlos, respectivamente. Actividade paroxistica presente
em 4 dos 25 doentes (16%) e ausente nos controlos. O grupo
de doentes apresentou diferencas estatisticamente significati-
vas quanto ao ritmo dominante posterior, a presenca de rit-
mos lentos (teta e teta/delta) e de actividade paroxistica.

Discuss@ao/Conclusdo: Os resultados sugerem que esta
entidade cursa com alteracoes da actividade eléctrica cere-
bral, sendo significativa as presencas de actividade lenta focal
e difusa e de actividade paroxistica. O EEG pode ser um meio
complementar para a avaliacdo e monitorizacao destes doen-
tes. Estudos futuros avaliando a progressdo da doenca e do
EEG poderao confirmar esta relacdo.

Esclerose Concéntrica de Bal6 - a
propdsito de um caso com evolugao
favoravel

Mircio Cardoso’, Cristina Ramos? Ana Martins da Silva’, Joao
Chaves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
marcio_neves_cardoso@sapo.pt; joaochaves71@hotmail.com

Introducdo: A Esclerose Concéntrica de Bal6 (ECB) é uma
doenca desmielinizante rara, habitualmente considerada
uma variante da Esclerose Muiltipla que atinge geralmente
adultos jovens. Classicamente descrita como doenga progres-
siva e fatal, o diagndstico era feito em autdépsias. Caracteriza-
se pela presenca de lesdes de grandes dimensdes com largas
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lamelas concéntricas de substancia branca desmielinizada
alternada com mielina integra cujo padrao anatomopatolégi-
co corresponde ao padrao III de Luchinetti (lesao tecidual por
hipoxia histotoxica). Desde o aparecimento da RM, alguns
casos com evolucdo favoravel foram descritos.

Caso Clinico: Homem, 27 anos, arquitecto, em Abril/2007
inicia desequilibrio na marcha com desvio preferencial para a
esquerda e nota a mao esquerda “desajeitada”. Uma semana
ap6s, recorreu ao SU apresentando uma hemiparésia esquerda
ataxica (MS:4/5;MI:4-/5), sem outras alteracoes. A TAC cerebral
foi normal. A RM encefalica mostrou lesdes com hipersinal em
T2/FLAIR: uma no centro semioval direito, drea pré-central,
com padrdo em anéis concéntricos, que capta contraste, outra
justa-trigonal direita e outra subcortical frontal esquerda. O
liquor revelou citoquimico normal, indice IgG normal com 3
bandas oligoclonais. Os estudos imunolégicos, seroldgicos,
marcadores viricos foram negativos. Fez 1g metilprednisolona
ev 5 dias sem melhoria, tendo mesmo agravado o défice dos
membros esquerdos (MS:1/5;MI:3-/5) pelo que foi repetido
ciclo na semana seguinte e fez 1 ciclo de 5 dias de IgGev com
melhoria gradual em meses. A RM encefdlica realizadas ao 6° e
18° meses mostraram reducao franca das dimensoes da lesao
hemisférica direita sem aparecimento de novas lesdes. Nao
houve novos sintomas neuroldgicos. Mantém discreta hemipa-
résia esquerda, com prejuizo da escrita e desenho.

Comentdrios: O caso apresentado teve uma evolu¢do
monofasica com um curso benigno, similar ao descrito num
nuimero limitado de casos na literatura recente. Identificar
estes doentes pode permitir um tratamento mais precoce e
eficaz, nomeadamente com altas doses de corticoterapia,
IgGev, plamaférese ou imunossupressao.

Fadiga, incapacidade, depressao e
cognicdao em doentes com esclerose
multipla tratados com natalizumab -
estudo preliminar aos 6 meses

Amélia Mendes'?, Cldudia Sousa'? Ana Oliveira', Joana
Guimaraes'?, Pedro Abreu'?, Teresa Mendonga', Jorge Reis’,
Edite Rio', Maria José S4'*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto; 2-
Servico de Neurologia e Neurocirurgia, Faculdade de Medicina
do Porto, Porto; 3-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade
Fernando Pessoa, Porto.

mendes.amelia@gmail.com; pmabreu@netcabo.pt

Introducdo: A fadiga é uma queixa frequente e incapaci-
tante na esclerose multipla (EM). Estudos recentes demons-
traram que o natalizumab pode melhorar a fadiga.

Objectivo: Descrever os primeiros resultados de avaliacao
prospectiva da fadiga em doentes com EM tratados com nata-
lizumab, e relacdo com incapacidade, sintomas ansiosos/
depressivos e desempenho cognitivo.

Métodos: Dos 23 doentes com EM tratados com natalizu-
mab no nosso Hospital, seleccionaram-se todos aqueles com
avaliacoes prévias e decorridos 6 meses ap6s inicio do trata-
mento: fadiga (escala FIS), incapacidade (EDSS), média de
surtos/ano, cognicdo (bateria neuropsicolégica de Rao),
ansiedade/depressao (escala HADS). Dividiram-se os doentes
em 2 grupos de acordo com a existéncia (grupo A) ou ausén-
cia (grupo B) de fadiga na primeira avaliagdo e comparam-se
os resultados inter-grupos.

Resultados: Encontraram-se 12 doentes (6 mulheres);
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meédia etdria — 33,1 anos (19-55); média de surtos no ano ante-
rior — 3; ndo se registaram surtos no periodo em apreco; dura-
¢ao média da doenca — 15,7 anos (2-36). Grupo A (n=5): EDSS
- mediana 6.0 (3.5-6.5); défice cognitivo e ansiedade/depres-
sdo em dois e trés casos, respectivamente. Aos 6 meses obser-
vou-se o mesmo nivel de fadiga apenas num caso. Grupo B
(n=7): EDSS - mediana 1.5 (1.0-6.0); défice cognitivo num
doente e ansiedade/depressao em trés casos; decorridos 6
meses trés doentes apresentaram fadiga. Aos 6 meses o EDSS
diminuiu ou manteve-se em 11 casos, ndo houve diferencas
em relagdo a cognicdo; quanto a ansiedade e depressdo 4
doentes mantiveram, um melhorou e 4 desenvolveram ansie-
dade e 3 depressao.

Conclusdo: O pequeno n° de casos estudado ndo permite
determinar com seguranca a influéncia do natalizumab na
melhoria da fadiga aos 6 meses; ao contrdrio da literatura, os
resultados sugerem que a fadiga se correlaciona positivamen-
te com a incapacidade funcional, mas parece independente do
desempenho cognitivo e das alteracoes emocionais. E de crer
que a avaliacdo longitudinal permita elucidar estas questoes.

Esclerose Miiltipla: Incapacidades e
percepcdo do apoio social

David Costa', Maria José S4'?, José Manuel Calheiros®

1-Hospital de Sao Joao, EPE, Porto; 2-Faculdade de Ciéncias da
Satide, Universidade Fernando Pessoa, Porto; 3-Faculdade de
Ciéncias da Sadde, Universidade da Beira Interior, Covilha.
david.costa@isssp.pt; mjsa@med.up.pt; jcalheiros@fcsaude.ubi.pt

Introducdo: Alguns autores sugerem que o apoio social
estd relacionado com a adaptacao a incapacidade, ao bem-
estar psicolégico e a qualidade de vida dos doentes com escle-
rose multipla (EM). O apoio social esta sujeito a uma ampla
discussdo cientifica e refere-se ao grau com que as relacoes
interpessoais correspondem a determinadas funcdes sociais.
A hipétese do seu efeito tampao sugere que pode moderar o
impacto dos acontecimentos de vida negativos como serd o
caso da EM.

Objectivo: Identificar o grau de apoio social percebido e
comparar com o grau de incapacidade.

Metodologia: Foi avaliada uma amostra de 138 doentes da
consulta de Doencgas Desmielinizantes do Hospital de Sao
Jodo. Excluimos os analfabetos e aqueles que apresentassem
incapacidades funcionais anteriores a EM. Aplicamos um
questiondrio para recolha de dados sécio-demogréficos, a
Escala de Medida de Apoio Social para avaliar a percepc¢ao do
apoio social, a Expanded Disability Status Scale para determi-
nar o score funcional. Utilizamos o programa Statistics
Package for Social Sciences (versdao 17) para a andlise dos
dados. Na comparacao das variaveis ordinais utilizamos a cor-
relacdo de Spearman.

Resultados: A média das idades dos doentes é de 41,43
(SD=10,23), a das mulheres é de 41,94 (SD=11,15) e dos
homens 40,08 (SD=7,20). Relativamente as incapacidades
funcionais, 71,7% dos doentes apresentam uma incapacidade
ligeira (EDSS: 1.0 a 3.0), 18,1% moderada (3.5 a 6.0), 10,1%
grave (= 6.5). O apoio social estd correlacionado com a inca-
pacidade do doente na dimensao de informacao (p=0,002), na
interacgdo social positiva (p=0,002), na dimensdo emocional
(p=0,005) na dimensao afectiva (p=0,037) e nao esta correla-
cionado na dimensao material (p=0,58).

Conclusées: Os resultados revelam uma associacao esta-
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tisticamente significativa entre o grau de incapacidade e
quase todas as dimensdes do apoio social. Estes dados sao
encorajadores quanto as perspectivas para futuros estudos
neste dominio.
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Identificacao de cheiros em doentes
com Luapus Eritematoso Sistémico (LES)

Ana Martins da Silva'?, Sara Cavaco?®®, Ester Coutinho’, Inés
Moreira? Cldudia Pinto*?, Alexandra Goncalves®?, Carlos
Vasconcelos*

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do
Comportamento Humano, 3-Unidade de Neuropsicologia,
4-Unidade de Imunologia Clinica, Centro Hospitalar do Porto,
EPE - Hospital de Santo Anté6nio, Porto.
anadmsilva@yahoo.com

Introducéo: O olfacto é um dos sentidos mais importantes
para o reconhecimento e adaptagao ao ambiente. A capacida-
de olfactiva envolve diversas dreas cerebrais, incluindo o sis-
tema limbico. Perturbagdes do funcionamento olfactivo sao
uma das primeiras manifestacoes de doencas degenerativas
(ex: doenga de Alzheimer, doenca de Parkinson). Shoenfeld et
al. (2009) exploraram pela primeira vez a capacidade olfactiva
de doentes com LES e registaram diferencas significativas (no
teste Sniffin Sticks) entre doentes e sujeitos saudédveis quanto
ao limiar olfactivo e a discriminacao de cheiros. Encontraram
associacoes entre distirbio olfactivo e envolvimento do
Sistema Nervoso Central. Os resultados referentes a identifi-
cacgdo de cheiros foram menos claros.

Objectivo: Explorar a capacidade de identificacdo de chei-
ros em doentes com LES.

Metodologia: 18 doentes com LES de acordo com os crité-
rios da American College of Rheumatology e seguidos na
Consulta de Imunologia Clinica do HSA [idade=43.72 anos
(14); escolaridade=10.33 anos (5.45), n° de doentes com
Neurolupus=4; duracdo de doenca sistémica=12 anos (5.45);
EDSS=0.33 (0.72); MMSE=28.11 (1.97)] e 65 sujeitos saudaveis
[idade=41.35 (12.22); escolaridade=12.55 (5.03)] demografica-
mente comparaveis foram avaliados usando o Brief Smell
Identification Test (B-SIT). Todos os participantes eram
mulheres, ndo tinham hébitos tabdgicos, nem deméncia.
Foram usados testes ndo paramétricos para a comparacao
entre grupos (Mann -Whitney e Fisher's Exact).

Resultados: O ntimero de respostas correctas no B-SIT foi
inferior (p=0.025) nos doentes com LES (média=10.06;
d.p.=1.51) do que nos sujeitos sauddveis (média=10.91;
d.p.=0.90). A frequéncia de distdrbio olfactivo (B-SIT<10) foi
superior (p=0.011) nos doentes com LES (27.8%) do que nos
sujeitos sauddveis (4.6%). Nao foram detectadas associacoes
entre distdrbio olfactivo e envolvimento do SNC.

Conclusoes: Este estudo confirma a existéncia de dificul-
dades na identificacdo de cheiros em quase 30% dos doentes
com LES.
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Afasia como manifestacdo isolada de
Estado de Mal Parcial

Sara Machado', Joana Marques?, Anténio Martins’, Ricardo
Ginestal’

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servi¢o de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia, Lisboa.
sara_machado@hotmail.com

Introducdo: As alteracoes da linguagem de origem epilép-
tica, prolongadas e isoladas sdao pouco frequentes. Traduzem
crises parciais, usualmente com o foco no hemisfério esquer-
do. Classicamente foram classificadas como disfdsicas, com
incapacidade para a compreensao da linguagem, ou fonat6-
rias, com compromisso da sua producdo. As descricoes de
casos de estado de mal com manifestacao exclusiva de afasia
sdo muito raras. Apresentamos um caso com relacdo inequi-
voca entre um episédio prolongado de afasia e estado de mal
nao convulsivo.

Caso Clinico: Mulher de 53 anos, dextra, com antecedentes
de perturbacgdo bipolar medicada. Sem histéria de traumatis-
mo craniano, intercorréncias no periodo perinatal, infeccoes
do SNC ou crises convulsivas prévias. Referiu um episodio
com horas de duragao, de dificuldade na compreensao da lin-
guagem verbal sem outra sintomatologia acompanhante, um
ano antes do internamento. Foi agora trazida ao hospital por
quadro clinico de instalagao stbita de alteragao do comporta-
mento e compromisso da compreensao. Na urgéncia foi pre-
senciada crise ténico-clénica generalizada, com resposta ao
diazepam. Persistiu a limitagdo da compreensao e constatou-
se incapacidade para emitir discurso de novo. O restante
exame neurolégico e a observacdo geral nao tinham altera-
¢oes. Fez-se TC-CE que nao evidenciou lesdes e EEG que reve-
lou abundante actividade paroxistica temporal posterior.
Posteriormente, realizou-se RNM-CE e punc¢ao lombar,
ambos sem alteracdes. Durante o restante internamento nao
ocorreram quaisquer manifestacdes motoras, permanecendo
apenas a alteracdo da linguagem. Apés a instituicao de val-
proato de sddio, assistiu-se a melhoria progressiva, com recu-
peracao completa. Na alta a doente encontrava-se assintoma-
tica e com EEG sem actividade patoldgica.

Conclusdes: O caso clinico apresentado é singular visto
tratar-se de um estado de mal nao convulsivo, com envolvi-
mento isolado da linguagem. A epilepsia deve fazer parte do
diagnéstico diferencial de uma afasia isolada e mesmo recor-
rente e por isso, em doentes cuja etiologia nao é precisa, as
alteracoes electroencefalogréficas devem ser procuradas.
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Casos de fronteira: A propésito de
um caso neuropsiquiatrico atipico

Ana Eduarda Ribeiro’, Filipa Ramalho e Silva', Manuel Matos’,
Ana Paula Correia®

1-Servico de Psiquiatria, 2-Servico de Neurologia, Hospital de
Magalhaes Lemos, EPE, Porto.

aeduarda@gmail.com; filipa_rs@sapo.pt

Introducéo: Face a uma prética fundamentada numa base
semiolégica, o diagndstico diferencial surge como uma tarefa
complexa no campo da saide mental. Com o presente caso
clinico, as autoras pretendem ilustrar a complexidade diag-
ndstica e as respectivas implicagoes e limitacoes terapéuticas
de uma presumivel sindrome demencial.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 56 anos, acompa-
nhada por Psiquiatria desde os 20 anos por perturbacao
esquizoafectiva. Internada em Abril de 2007 por descompen-
sacao psicotica que remitiu parcialmente com Risperidona.
Readmitida no internamento uma semana apés a alta por
quadro de inicio abrupto caracterizado pelos habituais sinto-
mas psicopatolégicos — humor depressivo, delirio mistico e
actividade alucinatéria — associados a exuberantes alteracoes
comportamentais, com agitacdo psicomotora e movimentos
de repeticdo, recusa alimentar, perda de juizo critico, incapa-
cidade total no funcionamento ocupacional e social e perda
da autonomia. Perante a suspeita inicial de descompensacao
psicética, e ao longo dos mais de dois anos de internamento,
foram realizadas multiplas provas terapéuticas com antipsi-
coticos, antidepressivos, estabilizadores do humor e electro-
convulsivoterapia, sem qualquer resposta terapéutica. Uma
vez que o quadro clinico se manteve inalterado, procedeu-se
a um estudo complementar abrangente — imunoldgico, infec-
cioso, do LCR, neuroimagem, electroencefalograma e biépsia
cerebral - que se revelou negativo ou inconclusivo.

Discussdo: Considerdmos o diagnéstico presumivel de
Deméncia Fronto-Temporal, diagndstico complexo em virtu-
de do conjunto peculiar de manifestacdes neuropsiquidtricas
a que estd associado. A dificuldade diagnéstica neste caso
torna-se acrescida, uma vez que a sindrome demencial se
encontra enxertada numa psicose prévia.

Escassas publicagdes relacionam algumas psicoses —
esquizofrénica, esquizoafectiva, bipolar — a quadros posterio-
res de deméncia. Assim, a psicose poderia ser entendida como
um prédromo de deméncia ou a deméncia como uma com-
plicacdo da psicose. Esta associacdo, ainda que por enquanto
pouco fundamentada, sugere que entidades actualmente
reconhecidas como distintas possam resultar de um processo
neurodegenerativo comum.

Encefalopatia Subaguda - Uma
apresentacdo rara de Angiopatia Amildide
Cerebral

Rute Teot6nio', Cdtia Duarte?, Olinda Rebelo', Sara Pereira®,
Fernando Matias'

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

rute.teotonio@gmail.com

Introducéo: A Angiopatia Amil6ide Cerebral (AAC) é carac-

terizada pela deposicao de substancia amiléide na ttinica
média e adventicia das pequenas artérias e arteriolas lepto-
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meningeas e corticais. Encontra-se, em regra, associada a
hemorragias cerebrais espontaneas que, na maioria das vezes,
conduzem a deterioracdo cognitiva progressiva e epilepsia
focal. Uma manifestacdo mais rara, menos documentada e
compreendida é a encefalopatia aguda ou subaguda.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 78 anos, observada
por deterioracdo cognitiva com cerca de 4 meses de evolucado e
agravamento rapidamente progressivo em 1 semana. Ao
exame neurolégico apresentava sonoléncia, mutismo, reflexos
primitivos, paratonia, mioclonias ocasionais e cutaneoplanta-
res em extensao. As rotinas analiticas foram normais excepto
uma VS de 60mm. O LCR ndo apresentava alteracoes citobio-
quimicas, a pesquisa de proteina 14-3-3, virus JC e o exame
bacterioldgico/citolégico foram negativos. As serologias (VHC,
VHB, HIV e VDRL) foram igualmente negativas, bem como os
anticorpos anti-neuronais. O EEG evidenciava um ritmo de
fundo lento, com actividade pseudoperiédica intermitente. A
TAC-CE mostrava hipodensidade difusa da substancia branca,
associada a apagamento dos sulcos, sem realces anémalos. A
RMN-CE apresentava também alteracoes sugestivas de leu-
coencefalopatia difusa, hipointensas em T1 e hiperintensas
em T2, sem modificacdo apds gadolinio. A biépsia cerebral
revelou proteina beta-amiloide nos vasos arteriais leptome-
ningeos, corticais e de substdncia branca, sem presenca de
placas senis ou trangas neurofibrilhares. A RMN-CE realizada 5
meses ap6s era globalmente semelhante. A data da tltima
observacao, a doente mostrava-se mais vigil, com grave dete-
riora¢ao cognitiva e postura em flexdo generalizada.

Conclusdo: Apresenta-se um caso de AAC cuja forma de
apresentacdo clinica, encefalopatia subaguda, é relativamen-
te rara e, em regra, associada a vasculite ou inflamacao peri-
vascular. A presenca de hiperdensidade da substancia branca
e multiplos focos hemorrdgicos com envolvimento cortical
preferencial podem corroborar esta entidade, orientando a
conduta diagnéstica e terapéutica, com eventual realizacao
de imunossupressao.

Reconhecimento de Emocoes apos
Cirurgia de Estimulacao do Nucleo
Sub-talamico em Doenca de Parkinson
Avancada

Luisa Albuquerque'?, Silvia Fernandes?, Mauricio Martins?,
Miguel Coelho’, Joaquim Ferreira', Mario Rosa’, Isabel Pavao
Martins®

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

malbuquerque@fm.ul.pt

Introdugdo: o défice de reconhecimento de expressdes
emocionais faciais e/ou prosodia emocional tém sido referidos
como consequéncia da cirurgia de estimulacao do ntcleo sub-
taldmico (STN-DBS), ndo havendo consenso na literatura
sobre quais as emocodes especificamente envolvidas.

No estudo prévio que efectuamos em 42 doentes com
Doenca de Parkinson avancada (DPA) e candidatos a STN-
DBS, comparados com controlos saudéveis, documentamos
um defeito de discriminacao visual de faces nao familiares
embora sem defeito global de reconhecimento de expressoes
faciais emocionais, e verificamos um défice global de reco-
nhecimento de prosodia/prosodia emocional ndo selectivo de
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emocao (Fernandes 2009). Estes doentes tém sido operados e
re-avaliados seriadamente em aspectos cognitivos e do pro-
cessamento emocional.

Objectivo: estudar a hipotese de defeito de reconhecimen-
to emocional adquirido, em DPA um ano apés STN-DBS.

Populacgdo e Métodos: compardmos 27 doentes com DPA,
pré-operatériamente e um ano apés STN-DBS, através da
bateria CATS, que avalia 7 emogdes faciais basicas e 4 auditi-
vas. Estatistica: "paired samples T-test".

Resultados: as duas avaliacdes ndo diferiram significativa-
mente em nenhum resultado: MMS (27.142.4 vs 27.6x1.6,
p=0.31); reconhecimento de identidade (faces) (86.9+11.7 vs
84.5+11.7, p=0.36); discrimina¢ao de expressoes faciais emo-
cionais ( 93.0+6.3 vs 91.6+9.6, p=0.53); nomeacao de expres-
soes faciais emocionais (60.0+17.0 vs 57.2+13.9, p=0.41); dis-
criminacdo de prosodia emocional (91.8+13.5 vs 91.8+14.2,
p=1.0); nomeacao de prosodia emocional (49.5+16.8 vs
48.2+18.0, p=0.72; a comparacao entre as respostas esponta-
neas (correctas ou incorrectas) pré e post-operatérias tam-
bém ndo mostrou diferencas significativas.

Discussao: Um ano ap6s STN-DBS, nao se verificou dife-
renca adquirida significativa de processamento emocional de
faces e / ou prosodia. O estudo sugere que os proprios defei-
tos de processamento pré-operatérios (que documentamos
préviamente neste grupo de DPA) podem ser determinantes
para explicar os resultados pos-operatérios obtidos, e apoiam
a manutencdo / ndo melhoria dos défices de reconhecimento
emocional dos DPA ap6s a STN-DBS.

Polimicrogiria perisilvica bilateral -
estudo clinico e imagioldgico

Martin Lauterbach’, Gabriela Leal?, Isabel Pavao Martins!
1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular (IMM), Faculdade de Medicina, Universidade de
Lisboa, Lisboa; 2- Servi¢o de Neurologia, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
mlauterbach@fm.ul.pt; labling@fm.ul.pt

Introducéo: O sindroma da Polimicrogiria perisilvica bila-
teral (sinéminos: Sindroma Foix-Chavany-Marie) é caracteri-
zado por uma disfun¢do de grau varidvel de movimentos
voluntarios da musculatura mimica e articulatéria e uma poli-
microgiria perisilvica bilateral na neuroimagem. Atraso men-
tal e epilepsia podem acompanhar o quadro. O sindroma
pode ser congénito (p.ex. perturbacoes de migracdo neuronal
na fase embrional por infeccdo pré-natal por CMV) ou adqui-
rido (p.ex por AVC frontal bilateral).

Caso Clinico: Doente de 51 anos de idade, que nao tem
controlo voluntdrio sobre os movimentos da lingua.
Apresenta uma disartria grave. Todos os reflexos oro-faringeos
estdo preservados. No EN demostra sinais neurolégicos mini-
mos (neurological soft signs) como movimentos em espelho,
sincinesias ou md-destreza em movimentos finos da mao.
Nao apresenta altera¢des cognitivas (vida social normal, casa-
da, 2 filhos) e ndo padece de epilepsia. Os familiares relatam
um atraso no desenvolvimento motor na infancia.

A avaliagdo neurolinguistica e neuropsicoldgica revelam
um QI normal e uma compreensao normal em todos os testes
de linguagem. A imagiologia estrutural mostra uma polimi-
crogiria perisilvica bilateral. O mapeamento motor mostra as
dreas funcionais da mao no cortex pré-central, enquanto os
movimentos da lingua activam meramente estruturas cerebe-
losas. A funcao da linguagem esté distribuida bilateralmente
nos hemisférios.
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Discussao/Conclusoes: Embora o cérebro da doente apre-
sente graves alteracdes morfoldgicas, a funcdo cognitiva esta
pouca comprometida. Aparentemente a perturbagao de
migragdo cortical s6 se manifesta em funcoes que sdao "hard
wired" logo a nascenca, como p.ex a via piramidal. Este caso
questiona a relagdo entre a estrutura e a funcao. As fungoes
cognitivas que dependem em grande parte da interaccao
sujeito-ambiente podem implementar-se mesmo numa
estrutura bastante desviante do padrao habitual.

Defeito de Nomeacao de Objectos e
de Faces Publicas apés cirurgia numa
doente com epilepsia

Gabriela Leal’, Clara Loureiro?, José Pimentel'?, Alexandre
Campos', Isabel Pavao Martins®

1-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE — Hospital Santa Maria, Lisboa; 2-Laboratério de
Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina Molecular (IMM),
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.

Introducdo: Os defeitos de nomeacdo sdo uma constante
na populacdo afédsica, mas sdao também frequentes em doen-
tes com outra patologia cerebral, nomeadamente a encefalite,
a encefalopatia metabélica e em muitos tipos de deméncia.

E atribuido ao lobo temporal esquerdo o armazenamento
e processamento dos nomes. Estudos recentes de activagao
cerebral em populacdo saudével tém permitido identificar
dreas responsdveis pela nomeacao de diferentes categorias
semanticas.

Caso Clinico: Mulher de 45 anos com histéria de epilepsia
desde os 22 anos. Foi submetida a amigdalo-hipocampotomia
esquerda tendo ficado com grande dificuldade em evocar os
nomes préprios, mas também os nomes dos objectos, que
ultrapassava com circunléquios e parafasias verbais. Realizou
RNM que excluiu a hip6tese de ocorréncia de lesao vascular.
Avaliada 4 dias ap6s a cirurgia, confirmou-se uma anomia
para objectos reais (9/16), desenhos de objectos (Teste de
Snodgrass e Vanderwart — 105/127), bem como uma grande
dificuldade de nomeacao de faces famosas (13/34).

Foi reavaliada 1 e 3 meses mais tarde. Mantinha defeito na
nomeacao de objectos e acentuou-se o defeito de nomeacao
de faces famosas.

Discussao: O hipocampo esquerdo parece ter um papel
importante para a nomeacao de faces famosas, apesar de
algums autores atribuirem essa func¢do ao polo temporal
esquerdo, facto ndo corroborado num estudo de dupla disso-
ciacdo (Martins e Farrajota, 2007).Este caso reforca a teoria da
participag@o do hipocampo na nomeacao de faces famosas.

Avaliacdo da memoéria em
portugueses com idade superior a 50
anos: Validacdo e dados normativos para o
CVLT-9 e para os subtestes Reproducao
Visual e Faces da WMS - 1i]

Carolina Maruta, Manuela Guerreiro, Isabel Pavao Martins
Laboratério de Estudos de Linguagem, Instituto de Medicina
Molecular (IMM), Faculdade de Medicina, Universidade de
Lisboa, Lisboa.
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Resumo: As queixas de memdria sao frequentes nas pes-
soas mais idosas, verificando-se declinio de meméria episodi-
ca no envelhecimento normal, no defeito cognitivo ligeiro e na
deméncia. Numerosos instrumentos procuram quantificar as
alteracoes mnésicas neste ambito, mas sdo poucos os que se
encontram adaptados a nossa populacdo. Procedemos a vali-
dacdo de um teste breve de meméria verbal e dois de memoria
visual para a populacdo portuguesa com idade igual ou supe-
rior a 50 anos. A 334 participantes saudéveis, sem lesao cere-
bral e auténomos nas actividades de vida didria, aplicaram-se
o California Verbal Learning Test — versao reduzida (CVLT-9;
Libon et al., 1996) e os subtestes Reprodugao Visual e Faces da
WMS - III (Wechsler, 1997), como parte de uma bateria desen-
volvida para um estudo sobre envelhecimento. Os participan-
tes apresentavam idades compreendidas entre os 50 e os 92
anos (65.64 + 8.4), com 6.9 anos de escolaridade em média
(+4.2), sendo 63% do sexo feminino. Os testes apresentaram
boa validade e consisténcia interna (entre .70 e .80). Os resul-
tados evidenciaram um efeito de género, idade e escolaridade
no desempenho dos trés testes, revelando-se especificos para
rastreio de lesdo cerebral num grupo clinico, e demonstrando
a sua utilidade na avaliagdao neuropsicolégica de pessoas com
queixas mnésicas ou com lesao cerebral.

The Use of Neuropsychological Tests
across Europe: The Need for a Consensus
in the Use of Assessment Tools for
Dementia

Carolina Maruta', Manuela Guerreiro', Alexandre de
Mendonga', Jakub Hort?, Philip Scheltens®

1-Institute of Molecular Medicine, Faculty of Medicine,
University of Lisbon, Portugal; 2-Memory Clinic, Department of
Neurology, Charles University, 2nd Medical Faculty and Motol
Hospital Prague, Czech Republic; 3-Department of Neurology, VU
Medical Center, Amsterdam, The Netherlands.

Abstract: The centres dedicated to dementia throughout
Europe use different neuropsychological tests either in
research or clinical practice. The European Federation of
Neurological Societies task force on neuropsychological tests
produced the present survey on neuropsychological tests cur-
rently being used in different European countries, in order to
get knowledge on the practice of dementia centres, and to
promote the harmonization of such instruments and future
multicentre collaborations across Europe. A few instruments,
Mini Mental State Examination, Trail Making Test, Verbal
Fluency and Clock Drawing Test were available to assess
patients with cognitive impairment and dementia in all coun-
tries. Wechsler Adult Intelligence Scales and Mini Mental State
Examination, were reported to be valid, respectively, in 19
(79.2%) and 18 (75%) countries, whereas Verbal Fluency and
Stroop Test are valid in 17 (70.8%) of them. 16 out of the 24
participating countries have validation norms for Clock
Drawing Test, Trail Making Test and Neuropsychiatric
Inventory (66.7%) and Alzheimer’s Disease Assessment Scale -
Cognitive Subscale, Complex Figure Test and Beck Depression
Inventory were subject to standardization in 15 countries
(62.5%). The remaining tests were validated, at most, in about
half of them. Not all countries certificate neuropsychology. In
spite of substantial differences in the tools used by the EFNS
countries for most domains surveyed by the questionnaire,
there is at least one neuropsychological instrument used by
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about 80% of the countries. There is clearly the need for a
broader consensus in the use of neuropsychological tests for
dementia diagnosis.

Doente com padrdo atipico de
evolucdo do discurso afasico

José Fonseca, Gabriela Leal, Isabel Pavao Martins

Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa, Lisboa.

jfonseca@fm.ul.pt

Introducdo: A afasia na sequéncia de um AVC apresenta-se
em quadros estereotipados relacionados com os respectivos
padroes de irrigacao vascular.

Apesar de na fase sub-aguda de instalacao do AVC, a gran-
de maioria dos quadros afdsicos serem de afasia global e nor-
malmente evoluirem para afasias nao fluentes, hd contudo,
alguns casos que evoluem para afasias fluentes. O inverso, isto
é, afasias fluentes evoluirem para nao fluentes sao situagoes
rarissimas.

Caso Clinico: Trata-se do caso de uma mulher jovem de 33
anos com o 9° ano de escolaridade, canhota, que é sujeita aos
14 anos a ressecgao bilateral das supra-renais por sindrome
de Cushing. Aos 18 anos, ap6s gravidez, é-lhe diagnosticado
sindrome de Nelson, tendo sido sujeita a cirurgia para remo-
¢ao de adenoma da hipo6fise e radioterapia hipofisaria.

Em 2002 sofre AVC temporal direito e cortical e subcortical
frontoparietal, tendo recuperado totalmente dos defeitos.

Em Abril de 2004 sofre novo AVC do hemisfério direito por
oclusao da cardtida interna direita na confluéncia temporo-
parietal cortico-subcortical no territdrio arterial de barragem
de que resulta afasia de Wernicke com presenca de discurso
jargonafésico.

Foi sujeita a programa de reabilitacdo em terapia da fala
durante 3 anos.

Actualmente, sem ter ocorrido qualquer outra manifesta-
¢do0 neuroldgica, apresenta um padrdo de recuperacdo ines-
perado, devido a presenca de discurso nao fluente caracteri-
zado pela presenca de palavras isoladas (substantivos).

Conclusdo: O padrao de evolucdo de uma afasia fluente
para uma afasia nao fluente é uma situagao de extrema rari-
dade e que é de dificil explicagdo. Quando a linguagem se late-
raliza a direita apresenta uma organizacdo idéntica a do
hemisfério esquerdo, pelo que se esperaria uma evolucao
idéntica. No entanto, a presenca de alteracoes endocrinol6gi-
cas, de intervengdes neurocirtrgicas e ter feito radioterapia
hipofiséria prévias, poderdo ter condicionado este padrao de
recuperacgao eventualmente por disfun¢ao da érea.
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Neuropatia de predominio motor e
dos membros superiores com
fasciculacoes, com provaveis blogueios de
condugdo proximais, de etiopatogenia
desconhecida

Jodo Martins', Paulo Alegria'? Elmira Medeiros'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Departamento de
Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova
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joaomartins.dr@gmail.com; serranoalegria@hotmail.com;
medeiroselmira@gmail.com

Introducao: Apresentamos para discussao um doente com
uma neuropatia com aspectos clinicos e electromiogréficos
particulares, de etiopatogenia nao esclarecida e sem resposta
as terapéuticas.

Caso Clinico: Homem, 42 anos, antecedentes de tremor
essencial familiar. Apresentacao subaguda de emagrecimento
de 13 Kg, agravamento do tremor prévio, queixas de tremor
em ortostatismo, caimbras de esforco, fasciculacoes generali-
zadas, hipersudorese, HTA, queixas sensitivas dispersas ines-
pecificas e fraqueza da mao direita. Negava outros aspectos de
disautonomia.

Ao exame salientava-se emagrecimento, HTA e hipersudore-
se. Encontrava-se deprimido. O exame neurolégico mostrava
tremor postural dos 4 membros, duvidoso fenémeno de para-
miotonia das maos, atrofia dos musculos intergsseos e da emi-
néncia tenar da mao direita, fasciculagdes generalizadas no
tronco e membros, fraqueza da abertura dos dedos e preensao
palmar na mao direita (grau 3-4), sem outras seguras alteracoes.

Sucessivos EMG revelaram alteragdes compativeis com
PNP quase exclusivamente motora e dos membros superio-
res, desmielinizante, com perda axonal secundaria e com pos-
siveis bloqueios de conducao proximais (ondas F com latén-
cias prolongadas ou ausentes). PL: proteinorrdquia de 68
mg/dL. Rotinas, VS, imunofixacdo do soro, Bence-Jones, CK,
B12, 4cido félico, funcao tiroideia, VDRL, hepatites, HIV, anti-
corpos anti gangliosidos, MAG, canais K voltagem-dependen-
tes, neuronais, ANA, normais. Investigacdo de neoplasias
negativa. RM encefdlica e cervical sem alteragdes.

Nos 2 anos seguintes fez IVIG e prednisolona, inicialmente
com melhoria nas fasciculacdes mas evoluindo com atrofia
muscular difusa severa das maos. Fez carbamazepina e pro-
panol com ligeira melhoria das fasciculagdes e tremor, aceta-
zolamida sem resposta. Ganhou peso, tratou-se a depressao.
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Nova PL: proteinorrdquia 71 mg/dL. Aguarda biépsia de nervo
e musculo e estudo disautonémico.

Conclusoes: Discute-se o diagnéstico diferencial de uma
neuropatia de franco predominio motor e dos membros supe-
riores, com fasciculagdes, tremor e possiveis fendmenos de
miotonia desde o inicio, com provéaveis bloqueios de condu-
¢ao proximais, sem resposta a IVIG ou corticoterapia. Mostra-
se video.

Avaliacdo preliminar de marcadores
clinicos de crise miasténica

Ruth Geraldes', Patricia Pita Lobo', Vanda Almeida', Mamede
de Carvalho'?

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

ruth.geraldes@netcabo.pt

Introducdo: Apesar de descrita uma relacdo entre os feno-
tipos clinicos e serolégicos na Miastenia Gravis (MG) existem
poucos estudos sobre os marcadores de prognéstico, nomea-
damente quanto a ocorréncia de crises miasténicas (CMs).
Sendo plausivel que doentes com maiores defeitos neurofisio-
légicos tenham doenga mais grave, esta hiptese nao esta
demonstrada. Pretende-se avaliar a relacao entre alguns bio-
marcadores e a ocorréncia de CMs.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo incluindo doen-
tes da base de dados de MG da Consulta de Doencas
Neuromusculares (Janeiro 1990 - Julho de 2009), com quanti-
ficacao da estimulacao repetitiva (ER). Consideraram-se para
andlise as varidveis: percentagem de decremento na drea da 42
resposta obtida na ER do musculo trapézio (DecT) (ponto de
corte 7%), presenca de autoanticorpos, existéncia de timoma
e CMs. Foi utilizada a folha de cdlculo SPSS 11 e os testes Chi2
e Fisher Exact test.

Resultados: Foram seleccionados 41 (24 mulheres) dos 125
doentes incluidos na base, 34 tinham informacgdo quanto a
ocorréncia de CM, 12 com CM. Em 21 doentes o DecT foi infe-
rior a 7%, 24 doentes tinham anticorpos antireceptores de ace-
tilcolina (antiRAch), 6 doentes tinham timoma e 6 hiperplasia
timica. Nao se encontraram diferencas significativas entre os
grupos de doentes com DecT superior e inferior a 7% quanto
ao numero CM (p=0.27), nem entre os grupos de doentes sero-
positivos e seronegativos quanto a CM (p=0.85). A ocorréncia
de CM foi mais frequente em doentes com timoma (p=0.02).
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Conclusdao: O presente estudo, apesar das limitacoes
(retrospectivo, pequena amostra, ndo incluir doentes
antiMusk), sugere que as alteracdes na ER e a positividade
para antiRAch nao prevéem, isoladamente, a ocorréncia de
CM. A presenga de timoma parece conferir maior risco de CM.
Estudos prospectivos, utilizando protocolos padronizados
serdo lteis na determinacdo de biomarcadores com maior
valor preditivo das CM.

Esclerose Lateral Primaria: avaliacao
imagioldgica.

Ana Graca Velon', Pedro Guimaraes', Alexandre Costa', Joao
Paulo Gabriel, Cristina Ramos? Mario Rui Silva'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro, EPE, Vila Real; 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital Santo Anténio, Porto.
anavelon@gmail.com

Introducio: A esclerose lateral primdria é uma forma rara
de doenca do neurénio motor, cuja clinica corresponde a dis-
funcao selectiva da via piramidal. E um diagnéstico de exclu-
sao nos adultos com parésias espasticas de evolucdo crénica.
Os achados imagiolégicos descritos na tltima década supor-
tam o seu diagndstico.

Caso Clinico: Mulher de 30 anos sem quaisquer antece-
dentes pessoais ou familiares de relevo. Referenciada por per-
turbagdo progressiva da marcha com 6 meses de evolucao.
Objectivamente apresentava uma paraparésia espastica assi-
métrica, de predominio a direita, hiperreflexia osteotendino-
sa desde C4, clonus bilateral, RCP em extensao e marcha paré-
tico espdstica. Nao se observaram atrofias ou fasciculacoes. A
investigacdo complementar incluiu estudo analitico geral,
virico (HIV, HTLV-1, RSS), metabélico (aminodcidos gordos de
cadeia longa, cromatografia de aminoacidos aminados, piru-
vatos, lactatos, arilsulfatases, galactocerebrosidase), hormo-
nal (fun¢do tireoideia), estudo imunoldgico, vitamina B12,
4cido félico e estudo de liquor, que foram normais. A EMG e o
exame oftalmoldgico também ndo mostraram alteracoes. Na
RMN encefdlica e medular objectivou-se hipersinal em T2,
simétrico e sistematizado interessando os feixes piramidais.
Nos 4 meses seguintes a clinica evoluiu para uma triparésia de
predominio distal (MRC: 3+/5), envolvendo o membro supe-
rior direito. O estudo por EMG concluiu existir uma progres-
sao do quadro com desnervagao activa e potenciais de fasci-
culacdo nos membros superiores e sinais atrofia neurogénea
grave em todos os musculos. O estudo tensor de difusdo e
tractografia por RM revelaram marcada redugdo dos valores
de anisotropia fraccional na via piramidal, bilateralmente,
desde as regides subcorticais do giro-pré-central até aos
pedinculos cerebrais, ligeiramente assimétrica (pior a
esquerda). A doente estd medicada com anti-espdsticos,
deambula com andarilho e permanece em seguimento.

Discussao: Os valores de anisotropia descritos nesta enti-
dade sao inferiores aos observados nos controlos e nos doen-
tes com esclerose lateral amiotréfica. Tais alteracdes poderao
ser Uteis na confirmacao deste diagndstico de exclusao.

Miotonia electromiografica em
doente com Sindrome de Cushing

Ana Luisa Azevedo', Teresinha Evangelista?, Isabel Concei¢ao?,
Candida Barroso?, Valeriano Leite®, Joao Nunes'
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Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 3-Servico de Endocrinologia, Instituto Portugués de
Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa.
analuisaazevedo@yahoo.com; nunesjoo@yahoo.com

Introduc@o: A miotonia electromiografica nem sempre
tem traducao clinica. Pode estar presente em varias doencas
musculares, hipotiroidismo e associada a fairmacos, embora
geralmente ndo seja uma caracteristica predominante.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 58 anos, com ante-
cedentes de linfoma MALT géstrico (tratado no ano anterior
com rituximab, sem corticoterapia), nédulo téxico tiroideu
(tratado com iodo radioactivo), hipertensdo arterial, diabetes
mellitus tipo 2 e dislipidémia. Foi referenciada por cansaco
generalizado e diminui¢ao progressiva da for¢ca nos membros
inferiores com 4 anos de evolucdo, de agravamento recente.
Ao exame objectivo, apresentava rectificacao da coluna lom-
bar; fraqueza dos rectos abdominais, com aumento do peri-
metro abdominal e hérnia umbilical; atrofia muscular proxi-
mal ligeira nos membros superiores e marcada nos membros
inferiores (quadricipetes e gliteos); forca 4/5 na flexdo de
ambas coxas e pernas, com reflexos osteotendinosos presen-
tes e simétricos; manobra de Gowers positiva; sem fatigabili-
dade, fasciculacoes ou miotonia. O EMG revelou radiculopa-
tia crénica L3 direita. A biopsia muscular (quadricipete
esquerdo) mostrou aspectos de atrofia neurogénea/desnerva-
¢do. Num segundo EMG detectaram-se abundantes descargas
mioténicas nos musculos paravertebrais e dos membros
superiores. A pesquisa de anticorpos anti-canais de potdssio e
o teste genético de distrofia mioténica tipo 1 foram negativos.
Por a doente apresentar um facies redondo, foi estudado o
eixo hipotdlamo-hipéfise-suprarrenal, sendo demonstradas
elevacoes da ACTH e do cortisol plasmaético, compativeis com
S. Cushing ACTH-dependente. Foi identificado e removido
um microadenoma hipofisario direito. Seis meses apés a
cirurgia, verificou-se melhoria clinica significativa e no EMG
foi detectada apenas uma descarga mioténica.

Conclusdo: Numa revisao da literatura, apenas encontra-
mos descritos casos de miotonia associada a S. Cushing em
cdes. Neste caso, o quadro clinico justifica-se por uma provavel
miopatia metabdlica secunddria ao hipercortisolismo, sendo a
miotonia um achado electromiogréfico. Destaca-se a melhoria
tanto clinica como neurofisiolégica apds o tratamento.

Meningioma da Fossa Posterior com
apresentacado clinica mimetizando Doenca
do Neurédnio Motor

Sara Machado', Joana Marques?, Luis Santos', Isabel Cravo®,
Ricardo Ginestal'

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servi¢o de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa; 3-Servico de
Neuroradiologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora.

sara_machado@hotmail.com

Introduc@o: A doenca do neurénio motor manifesta-se clini-
camente de forma variavel, estando presentes a diminui¢ao da
forca muscular e atrofia, que resulta em incapacidade severa e
invariavelmente mortal. Do seu diagndstico diferencial fazem
parte patologias potencialmente tratdveis. Apresentamos um
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caso clinico de meningioma da fossa posterior que clinicamen-
te mimetizou uma doenca do neurénio motor.

Caso Clinico: Homem de 61 anos, com antecedentes pes-
soais conhecidos de hipertensao. Trés anos antes da vinda a
consulta teve inicio quadro clinico de diminui¢ao da forca
muscular dos membros inferiores, de predominio esquerdo.
Posteriormente houve diminui¢do da for¢ca muscular do
membro superior esquerdo e caibras recorrentes. Um ano
mais tarde, o doente constatou disfagia para liquidos com
regurgitacao nasal, que se tornou cada vez mais frequente.
Dois anos ap6s o inicio da sintomatologia notou alteracao da
tonalidade vocal. Negou sintomas sensitivos ou constitucio-
nais. Da observagdo neuroldgica, destacaram-se: disfonia,
atrofia gemelar esquerda, fasciculagdes presentes apos per-
cussdo do tricipital e gémeos esquerdos, tetraparésia, reflexos
miotdticos globalmente vivos com aumento da drea reflexogé-
nea, sinal de Babinski a esquerda, sensibilidade conservada,
marcha com claudicagdao do membro inferior esquerdo. Por se
colocar a hipdtese diagnostica de doenca do neurdnio motor,
ficou internado no nosso servico. Realizou-se RNM-CE que
demonstrou volumoso meningioma da fossa posterior com-
primindo marcadamente o tronco cerebral. O EMG nao reve-
lou sinais de desinervacao em nenhum dos misculos estuda-
dos e analiticamente a determinacao de CK estava dentro dos
limites normais. O doente teve alta referenciado para a
Neurocirurgia do hospital de referéncia.

Conclusdo: O curso indolente descrito associado ao facto
de ndo ter sido previamente realizado qualquer exame de
imagem, sugeriu a hipdtese diagnéstica de doenca do neur6-
nio motor. O presente caso clinico realca a necessidade ébvia
e imperiosa da exclusao de causas potencialmente reversiveis
face a um diagndstico com prognéstico discrepante.

Sindroma de Guillain-barré e
Tuberculose Pulmonar, coincidéncia
invulgar

Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana Graca Velon', Joao
Paulo Gabriel', Nelson Barros?, Ana Paula Dias?, Lurdes
Gongalves?, Anténio Marques?, Maria do Céu Branco', Mario
Rui Silva’', Francisco Esteves?, Georgina Neves'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Cuidados Intensivos,
Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE —
Hospital de Vila Real, Vila Real.
guimaraes.pedro.s@gmail.com

Introducéo: Pouco se sabe sobre a verdadeira etiopatoge-
nia da S. de Guillain-Barré (SGB). Em dois tercos dos casos é
possivel identificar um evento que se presume desencadea-
dor, do qual se destaca, pela sua frequéncia, a gastroenterite
por Campylobacter jejuni (Cj). Os autores descrevem a coinci-
déncia temporal, entre SGB e tuberculose pulmonar.

Caso Clinico: Trata-se de um homem de 42 anos que desen-
volve, uma tetraparésia flacida arrefléxica, rapidamente pro-
gressiva. Nao tinha outros antecedentes relevantes para além
de tabagismo. Evolui com compromisso ventilatério a impor
ventilacdo mecanica invasiva. Na presuncdo diagnéstica de
SGB, que se haveria de confirmar electromiograficamente
(neuropatia axonal sensitivo-motora aguda), suportada pela
objectivacdo de dissociacdo albumino-citolégica no LCR e
exclusdo de mielopatia por RMN, foi submetido a curso de IvIg
0.4 mg/Kg durante 5 dias, sem melhoria. Duas semanas
depois, diagnosticou-se tuberculose pulmonar, com padrao
radiogréfico de grandlia, tendo sido isolado agente
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Mycobacterium tuberculosis complex (BK) em cultura de
expectoracdo. A resposta aos tuberculostaticos foi favoravel,
com remissdo clinica, radiolégica e microbiolégica, 1 més
depois. Nao houve positividade serolégica para anticorpos
antigangliosideos, Cj, HIV, nem se demonstrou outra associa-
¢ao etiolégica. O PCR de BK no LCR foi negativo. Este caso atin-
giu, no limiar de expressdo sintomatica, a pontuacao de 5 pela
Guillain-Barré Disability Scale. Apenas se conseguiu autono-
mia ventilatéria aos 3 meses. Readquirindo deambulacao, com
apoio bilateral, 7 volvidos apds o inicio dos sintomas.
Discussao: Sao excepcionais os casos os casos referencia-
dos na literatura em que se observou esta coincidéncia tem-
poral, entre SGB e tuberculose pulmonar, o que nao permite
estabelecer um nexo causal entre ambas as circunstancias.
Relata-se o caso pela sua invulgaridade, acrescentando-o ao
conhecimento sobre esta entidade neurolégica.

Neuronopatia motora subaguda
associada a doenca de Hodgkin - sindrome
paraneoplasico raro

Camila Nébrega', Filipe Carvalho?, Aida Botelho®, Luisa
Medeiros®

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa; 2-
Unidade de Neurofisiologia Clinica, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa; 3-Servico de
Hematologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE —
Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa.
camila.r.nobrega@gmail.com; filipe.dvcarvalho@yahoo.com

Introducéo: A neuronopatia motora subaguda é conside-
rada um efeito remoto da doenga de Hodgkin que, ao contra-
rio das sindromes paraneopldsicas cldssicas, ocorre normal-
mente ap6s o diagndstico do tumor e parece ter um curso
independente deste. A dificuldade diagnéstica é expressa no
caso clinico descrito e a controvérsia em torno desta entidade
serd discutida com base numa revisao bibliogréfica.

Caso Clinico: Mulher de 43 anos, branca, com doenca de
Hodgkin mediastinica, submetida a radioterapia e quimiote-
rapia (que incluifa alcaléides da vinca). Cerca de uma semana
apos ter terminado a quimioterapia é internada por sindrome
febril em contexto de aplasia medular, e nesta altura, inicia
quadro de dificuldade para a marcha e diminuicao da forga
muscular com inicio no membro inferior esquerdo, associado
a caibras e parestesias transitérias no DIII e posteriormente
no DIV e DV a esquerda, de agravamento rapidamente pro-
gressivo ao longo de 4 semanas. A observacdo apresentava
tetraparésia de predominio nos membros inferiores, amiotro-
fia e arreflexia. Sem envolvimento respiratério ou bulbar e
sem outras alteracdes sensitivas. A electroneuromiografia evi-
denciou uma perda generalizada da amplitude dos potenciais
motores e sinais de desnervacdo aguda e crénica, sem gra-
diente disto/proximal significativo. Este exame também
excluiu neuropatias desmielinizantes incluindo bloqueios de
conducgao e disfungao pré-sindptica da placa motora.
Analiticamente apresentava anemia e leucopénia, sem para-
metros inflamatdrios sistémicos, anticorpos antigangliosi-
deos e onconeurais negativos e o estudo do LCR nao revelou
alteracoes. Iniciou terapéutica com imunoglobulina com res-
posta clinica favorével.

Conclusoes: Os autores julgam tratar-se de uma neurono-
patia motora subaguda secundéria a doenca de Hodgkin.
Alguns especialistas questionam a existéncia desta entidade
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clinica, pois os primeiros casos descritos nao tinham estudos
neurofisiol6gicos que permitissem excluir bloqueios de con-
ducdo, apenas alguns possuem perfil inflamatério do LCR, a
evolucao clinica é muito dispar entre os casos descritos e o
mecanismo de doenga ndo é conhecido.

Neuropatia sensitiva-motora axonal
por Mycobacterium leprae: um mal da
antiguidade no século XXI

Amélia Mendes', Ana Oliveira', Catarina Eloy?, Ligia Castro?,
Pedro Abreu'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Anatomia Patolégica,
Hospital de Sao Joao, EPE, Porto.
mendes.amelia@gmail.com; ana_pat_oliveira@hotmail.com;
scarpenter@mail.telepac.pt; pmabreu@netcabo.pt

Introducio: A neuropatia por Mycobacterium leprae (ML),
que envolve precocemente as fibras sensitivas, € considerada
rara nos paises desenvolvidos, ocorrendo sobretudo em imi-
grantes de dreas endémicas. Apresentamos um caso de neuro-
patia lepromatosa que, por acréscimo, possibilitou o diagnés-
tico desta infeccao numa familiar convivente.

Caso Clinico: Mulher, 52 anos, residiu no Brasil até ha 7
anos. Iniciou queixas de mal-estar inespecifico no pé direito
hd 4 anos; hd 1 ano apresentou sensacdo de adormecimento
nos pés, associada a disestesias e alteracdo da sensibilidade
térmica. Aquando dos primeiros sintomas notou manchas
vermelhas nas regides abdominal e dorsal que desapareceram
espontaneamente em poucos meses; no tltimo ano queixa-se
de pele seca, descamativa e intolerancia ao calor. Exame neu-
rolégico: hipostesia tactil e a picada nos 2/3 inferiores das per-
nas sem outras alteracdes. EMG-polineuropatia sensitivo-
motora axonal crénica com predominio sensitivo. Biépsia de
nervo peroneal superficial: hipertrofiado; auséncia quase
total de fibras mielinizadas; células de Schwann de citoplasma
vacuolizado contendo numerosos agregados de bastonetes
que coram de ptrpura pelo Fite-Faraco, existindo também em
macré6fagos espumosos perivasculares, no musculo e pele. Foi
efectuado diagnoéstico de lepra lepromatosa. A filha apresen-
tava mécula crénica avermelhada no antebraco direito, cuja
biopsia revelou lepra tuberculéide. Ambas iniciaram antibio-
terapia tripla.

Discussdo: Geralmente, para o diagnéstico de neuropatia
por ML, a biopsia de nervo nao é necessaria porque frequente-
mente existem lesdes cutdneas associadas. Neste caso, foram
clinicamente consideradas inespecificas por Dermatologia,
motivando a biopsia.

Alepra deve ser incluida no diagnéstico diferencial das neu-
ropatias com lesdes cutaneas, principalmente se o predominio
for sensitivo, mesmo em regides em que € rara, sendo impor-
tante considerar a histéria epidemiolégica dos doentes. Por se
tratar de doenca contagiosa, o rastreio familiar € importante.
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Sindrome de Pernas Irrequietas
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Introducéo: O Sindrome de Pernas Irrequietas (SPI) é defi-
nido pelos critérios de consenso do NIH (Bethesda, 2003) e
ocorre em 2-15% da populacdo, estimando-se que tenha uma
etiologia secunddria em 25-30%. Os doentes em hemodidlise
sdo uma populac¢ao em risco particular de SPI, com frequén-
cias reportadas de 6-60% mas mal caracterizada.

Objectivos: Caracterizar a frequéncia e associa¢oes causais
do SPI numa populacdo de doentes em hemodidlise cronica.

Metodologia: Estudo descritivo transversal baseado na
aplicacdo de questiondrios individuais e revisao dos processos
clinicos de 151 doentes em hemodidlise crénica na Uninefro -
Matosinhos durante o més de Janeiro de 2008.

Resultados: 95 dos 151 doentes alvo (63%) responderam ao
inquérito, dos quais 23 (24,2%) cumpriram os 4 critérios para
diagnéstico de SPI. Destes 19 (82,6%) referem ter ja apontado
as queixas ao médico assistente, embora somente 3 (13,0%)
tivessem diagnostico estabelecido de SPI. As queixas sdo dia-
rias em 8 e ocasionais em 15 doentes. Comparativamente com
0s 50 doentes sem quaisquer critérios de diagnéstico, os doen-
tes com SPI apresentam tendencialmente: sexo feminino,
idade superor (~5 anos), mais tempo em hemodidlise (~10
meses), maior frequéncia de insuficiencia venosa periférica
(~2,2 vezes), valores sobreponiveis de hemoglobina, mas ferro
e ferritina séricos mais baixos (~20 e ~10% menores) com pres-
cricoes médias inferiores de ferro e eritropoietina (~30%
menores), cdlcio e fésforo séricos sobreponiveis mas PTH mais
elevado (~50% maior) e menor frequéncia de diabetes mellitus
(DM) ou polineuropatia diabética conhecidos (~40% e 50%
menores), com valores inferiores de glicemia em jejum e
HbAlc (~20% menores).

Conclusoes: Embora o niimero de diagndsticos na amostra
ndo permita extrapolar relacdes com significado estatistico, as
frequéncias e associacoes deduzidas encontram-se enquadra-
das nas previamente apontadas na literatura ainda que, para-
doxalmente, seja em regra descrita associacdo com valores
menores de hemoglobina e PTH e frequéncias acrescidas de
DM e polineuropatia.
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Evolucdo da resposta a L-dopa no
modelo primata ndo humano de doenca de
Parkinson induzido pelo MPTP
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Medicina Molecular, Lisboa, Portugal; 2-Division of Neurology,
Movement Disorders Clinic, Toronto Western Hospital, Toronto,
Canada.

tmestre@gmail.com

Introducéo: Na doenca de Parkinson (DP), o tratamento
dopaminérgico crénico estd associado a variagdes do efeito
anti-parkinsénico e ao desenvolvimento de discinésias, sendo
dificil avaliar o contributo especifico do uso crénico de L-
dopa perante a progressao concomitante da doenca. O mode-
lo primata ndo humano de DP induzido por 1-metil-4-fenil-
1,2,3,6-tetrahidropiridina (MPTP) é um modelo estavel do
parkinsonismo, com qual propomos avaliar o contributo
especifico da uso crénico de L-dopa.

Métodos: Seis Macaca fascicularis submetidos a inducao e
estabilizacdo de parkinsonismo apés administracao de clori-
drato de MPTP. Gravacdo-video do comportamento nas 6
horas ap6s administracao de veiculo e L-dopa 15, 25, 30, 40, 60
mg/kg, antes e ap6s administracdo crénica de L-dopa (sensi-
bilizagdo). Quantificacdo post hoc do parkinsonismo e disci-
nésias a cada 10 minutos com a andlise da evolu¢do temporal
da bradicinésia e discinésias; da sua laténcia, duracao e limiar
de dose. Uso de medidas nao paramétricas para avaliar o efei-
to do uso crénico L-dopa na resposta anti-parkinsénica e dis-
cinética, comparando os periodo pré e pds-sensibilizacao.

Resultados: EFEITO ANTI-PARKINSONICO - diminuigdo da
laténcia mediana para as doses limiares (4/5 animais, L-dopa
25 mg/kg: pré - 197 m vs p6s - 9 m, p=0.125). DISCINESIAS -
maior duragdo mediana das discinésias incapacitantes de pico
de dose (L-dopa 60 mg/kg: pré - 5.4 % vs p6s - 30.2 %, p=0.03).
Diminuicdo do limiar de dose para as discinésias induzidas
pela L-dopa (4/6 animais, pré -25 mg/kg: vs pés - 15 mg/kg,
p=0.15) .

Conclusdo: o uso crénico de L-dopa associa-se per se e de
forma especifica a uma sensibilizagdo da resposta aguda a L-
dopa na DP. Este conhecimento deve ser incorporado na
investigacdo translaccional do tratamento de discinésias na
DP Avaliam-se as limitacdes e contributos deste modelo e do
desenho do estudo.
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Indicacdes e escolhas terapéuticas
na Doenca de Huntington. Resultados do
estudo observacional REGISTRY

Tiago Mestre, Miguel Coelho, Joaquim J Ferreira (em
representacdo dos investigadores do estudo Registry)
Unidade Neurolégica de Investigacao Clinica, Instituto de
Medicina Molecular, Lisboa.

tmestre@gmail.com

Introducao: as recomendacdes para o tratamento da
Doenga de Huntington (DH) baseiam-se maioriamente na
opinido de peritos. O presente trabalho teve por objectivo
caracterizar a distribuicao das indicagoes e das escolhas tera-
péuticas mais frequentes na DH, avaliando a variabilidade de
préticas clinicas nos varios paises europeus.

Métodos: colheram-se os dados demograficos e de tera-
péutica do coorte prospectivo REGISTRY (individuos com DH
sintomdtica e pré-sintomadtica), no periodo de 2004 a 2007.
Foram calculadas a frequéncia das indicac¢oes terapéuticas e
dos respectivos farmacos, para o coorte global e para cada
pais. O projecto foi aprovado pelo Comité Cientifico e de
Consulta Bioética do EURO-HD.

Resultados: 1569 participantes de 13 paises europeus
foram incluidos. 53,7% eram do sexo feminino. A idade média
+ DP era de 49,6 + 12,1, com inicio de doenca aos 42,3 + 11,6
anos. Foram identificadas 369 indicacgoes terapéuticas num
total de 5046 registos. A depressdo (n=734, 14.5%) e a coreia
(n=465, 9.2%) foram a primeira indicac¢ao terapéutica na maio-
ria dos paises (n=12/13). A psicose, a insonia e a irritabilidade
foram indicagoes frequentes na Dinamarca, Portugal e Reino
Unido, respectivamente. Globalmente, os firmacos mais utili-
zados para a indicagao coreia foram a tetrabenazina (n=51,
30.2%) e o tiapride (n=49, 29.0%). Para a indicacao depressao
foram o citalopram (n=61, 28.2%) e a paroxetina (n=47, 21.8%).
Para ambas as indicacgoes, a frequéncia relativa de cada um
destes farmacos variou significativamente entre paises.

Conclusdes: a depressao e a coreia sao as indicagoes tera-
péuticas mais frequentes para a DH nos vérios paises europeus
analisados. A listagem dos problemas clinicos para os quais foi
instituida uma intervencao terapéutica, permite melhor defi-
nir as areas em que € necessario produzir informagao mais
robusta. A variabilidade na prioritizacao das escolhas terapéu-
ticas, revela uma diferente percepcao de eficacia por parte dos
médicos europeus participantes neste estudo.

A utilidade do DaTSCAN na pratica
clinica

Tania Lampreia', Paulo Bugalho', Teresa Martins?, José Vale'*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Servigo de Medicina
Nuclear, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE — Hospital
de Santa Cruz, Lisboa; 3-Faculdade de Ciéncias Médicas,
Universidade de Lisboa, Lisboa.

tania.lampreia@gmail.com; paulobugalho@sapo.pt; José Vale:
josevale.neuro@gmail.com

Introduc@o: O SPECT com I-123 ioflupano ou DatScan é
um marcador da proteina responsavel pela recaptacdo da
dopamina na membrana pré-sindptica estriatal (DAT), a qual
se correlaciona com o nivel de neurénios dopaminérgicos.
Sendo capaz de traduzir o grau de degenerescéncia dopami-
nérgica pré-estriatal, o Datscan tem-se tornado um recurso
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importante para o diagnéstico de doencas do movimento.

Objectivos: Avaliar a utilidade do DatScan na prética clinica.

Metodologia: Estudo retrospectivo de uma série de doen-
tes submetidos a DatScan entre Junho de 2008 e Julho de 2009.
Foram revistos os dados clinicos, razdes do pedido, os resulta-
dos do DatScan (avaliagdo qualitativa) e se o DatScan influen-
ciou ou nao a conduta terapéutica.

Resultados: Foram estudados 37 doentes (20 homens), com
idades compreendidas entre 16 e 85 anos (média, 65 anos). Os
principais motivos do pedido foram: diagnéstico diferencial
entre Doenca de Parkinson (DP) e Tremor Essencial (TE) em 16
doentes (40,5%); parkinsonismo/tremor atipicos (6 doentes; 2
realizaram IBZM); deméncia com parkinsonismo (3 doentes);
exclusdo de parkinsonismo iatrogénico e psicogénico (3 doen-
tes). Os resultados do DatScan conduziram a uma alteracao da
atitude terapéutica em 13 doentes (31.5%), reflectindo uma
alteracdo no diagnéstico em casos de TE vs. DP, deméncia com
parkinsonismo e exclusdo de causa psicogénica. Em 6 doentes,
o DatScan foi inconclusivo.

Conclusao: Os resultados mostram que o DatScan é um
exame complementar de grande utilidade para o clinico. Nesta
série, o DatScan permitiu um melhor esclarecimento diagnos-
tico em quase um terco dos doentes, com maior impacto nos
doentes com TE vs. DP tremorigena. Para além disso, nos casos
em que a atitude do médico nado se modificou, o DatScan per-
mitiu reforcar a confianca no diagnéstico e facilitou a adesao
das recomendacgdes terapéuticas pelo doente.

Estimulagao cerebral profunda dos
nucleos subtalamicos na Doenca de
Parkinson: experiéncia inicial no Centro
Hospitalar de Lisboa Central

Ana Calado’, Cristina Semedo', Margarida Dias', Manuel
Almeida’, Joaquim Monteiro?, José Bras?, Maia Miguel?, Rui
Pedrosa’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de S. José, Lisboa.
al_calado@ yahoo.com

Introduc@o: A estimulacdo cerebral profunda é uma tera-
péutica cada vez mais consensual nas fases avancadas da
doencga de Parkinson (DP), sendo uma alternativa para doen-
tes com tremor medicamente intratdvel ou com complicagoes
do tratamento a longo prazo com levodopa.

Objectivo: Estudar prospectivamente 10 doentes submeti-
dos a estimulagao cerebral profunda dos nicleos subtalami-
cos (ECP-NST) no nosso centro.

Métodos: Incluimos doentes com DP operados a ECP-NST
e seleccionados pelo protocolo CAPSIT, entre Novembro de
2007 e Marcgo de 2009. Analisamos dados relativos a seguran-
¢a e eficdcia desta terapéutica.

Resultados: Realizaram-se 13 cirurgias (9 doentes do sexo
masculino). Mediana de idades de 65 (48-68). Em 1 dos doen-
tes realizou-se apenas ECP-NST unilateral.

Duragdo média da doenca de 14,8 anos.

Percentagem média do dia em OFF de 43,7. Pontuagdo média
do UPDRS III de 47,5 em OFF e 22,5 em ON e UPDRS II de 23,6
(OFF). Média do estadios de Hoehn e Yahr de 4,4 em OFF e 3,4 em
ON. Questiondrio PDQ-39 com pontuacdo média de 121,9.

Dose média equivalente de levodopa de 1087 mg.

Em 1 doente ocorreu um hematoma intra-cerebral intra-
operatdrio. Sem efeitos adversos graves aos 6 meses. Deixou-se
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de ter seguimento de 1 doente que teve uma isquémia mesen-
térica.

Seis meses apds a cirurgia a percentagem média do dia em
OFF foi de 10,8. Dose equivalente média de levodopa de 539
mg (reducdo de 50,4 %).

Pontuacao média do UPDRS III com estimulador e sem
medicacdo de 21,3 e do UPDRS I de 10,1.

Média dos estddios de Hoehn e Yahr de 2,7. Questiondario
PDQ-39 com pontuacao média de 81,4.

Discussao: A ECP-NST é uma terapéutica sintomatica efi-
caz para a DP em fase avancada. Melhora a qualidade de vida
dos doentes e permite uma reducdo da dose de levodopa.

Characterization of Wilson disease in
the Portuguese population

Ana Lopes', Paula Magalhaes', Isabel Alonso"? Marina
Magalhaes®, G. Loudianos’, Jorge Pinto-Basto"*?, Jorge
Sequeiros"*®

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, Instituto de Biologia
Molecular e Celular (IBMC), Porto; 2-UnIGENE, Instituto de
Biologia Molecular e Celular (IBMC), Porto; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo
Antoénio, Porto; 4-Ospedale Reg. Microcitemie, Cagliari, Italy;
5-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS),
Universidade do Porto, Porto.

alopes@ibmc.up.pt; ialonso@ibmc.up.pt

Introduction: Wilson disease (WD) is an autosomal reces-
sive disorder of copper metabolism, caused by mutations in
the ATP7B gene. The worldwide prevalence is about 1 in
30,000. Clinical picture includes neuropsychiatric and hepatic
dysfunction, but atypical presentations are common.
Diagnosis relies on a high clinical suspicion, usual neurologi-
cal symptoms, Kayser-Fleischer rings, and reduced serum
ceruloplasmin; molecular genetics (mutation detection) is the
most reliable method to confirm a clinical diagnosis and is
essential for genetic counselling.

Objectives: 105 Portuguese patients with hepatic and/or
neurological symptoms compatible with WD were screened
for ATP7B mutations for diagnostic testing and genetic char-
acterizing of the Portuguese population.

Methodology: Mutation screening of the ATP7B gene was
performed by direct sequencing of the entire coding sequence
and exon-intron boundaries.

Results: WD was confirmed in 54.3% (57 patients: 38 com-
pound heterozygotes and 19 homozygotes). In 45.7% the dis-
ease could not be confirmed: 38 patients had no disease-caus-
ing mutation and in 10 only one mutation was found.

In this sample, 27 different mutations were found; the three
most common were: ¢.3402delC, ¢.2123T>C and ¢.3061-12T>A.
Four previously unreported variants were identified: c.1612C>T,
¢.2153C>A, ¢.3220G>A and c¢.2009_2015del7. Bioinformatics
analysis of these unclassified variants predicted all these as
probably disease-causing mutations.

Conclusions: Molecular diagnosis of WD is very important
to confirm the clinical and biochemical diagnosis and to allow
proper genetic counselling of patients and relatives.

Although such reports are rare, large gene rearrangements
should now be actively searched by MLPA (multiplex ligation-
dependent probe amplification), mainly in patients with only
one mutation detected by sequencing, or with no mutation
but a highly suggestive clinical presentation.
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A Imunogenética da Esclerose
Mdltipla: factores de
susceptibilidade/proteccao.

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

1-Unidade para a Investigacao Multidisciplinar em Biomedicina
(UMIB), Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS),
Universidade do Porto, Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto, EPE
— Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de
Satde, Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto; 4-Instituto Nacional de
Saude, Dr. Ricardo Jorge (INSA), Lisboa.
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Introducio: A Esclerose Multipla (EM) é uma doenca autoi-
mune, multigénica, inflamatéria e desmielinizante. Apresenta
uma grande variabilidade na sua evolugao e expressao clinica.

Objectivo: Explorar factores imunogenéticos susceptiveis
de influenciar a susceptibilidade/proteccao ou o curso da
doenca em doentes com EM do Norte de Portugal.

Doentes e Métodos: Foram estudados 400 doentes da con-
sulta de Neuroimunologia do CHP-HSA e do CHVNGE.
Analisou-se o HLA e os genes HFE, PTPN22, ApoE e CCR5
localizados respectivamente nos cromossomas 6, 1, 19 e 3. A
tipagem foi efectuada por biologia molecular.

Resultados: Foi confirmada a associacdo do alelo HLA-
DRB1*15 com a EM (OR=1,872, p=0,001), sobretudo nos doen-
tes com curso benigno (OR=2,51, p=0,0003). Observou-se ainda
um aumento da frequéncia do HLA-DRB1*03 (OR=2,104,
p=0,0004) e uma diminui¢ao do HLA-A*02 (OR=0,549, p=0,001).
O polimorfismo ApoE €2 é mais frequente na EM (OR=2,076,
p=0,002, pc=0,006), assim como o alelo 1858T do gene PTPN22,
mas este apenas em doentes com curso benigno (10,0% vs
2,8%). O polimorfismo C282Y do gene HFE é mais frequente
nos doentes com curso agressivo (6,6% vs 3,3%). Nao se obser-
varam diferencas nas frequéncias da deleccdo CCR5delta32.

Discussao/Conclusdo: O HLA-DRB1*15 e HLA-DR*03 sdo
alelos de susceptibilidade, sendo o primeiro um factor de bom
prognéstico. O HLA-A*02 é um alelo de protec¢do ao desen-
volvimento da doenca. Descreve-se, pela primeira vez, a pos-
sivel associacdo do alelo ApoE ¢2 a EM. O alelo PTPN22 1858T,
associado as autoimunidades em geral, cursa nesta coorte,
com um melhor progndstico. A auséncia de associa¢do dos
polimorfismos CCR5delta32 e HFE C282Y com a susceptibili-
dade para a EM foi confirmada, ainda que este tltimo pareca
estar associado a um mau prognéstico. Estes dados estdo de
acordo com a conhecida heterogeneidade clinica da EM e
com outros estudos recentemente reportados.

Ansiedade e Depressao na Esclerose
Mualtipla

Ana Martins da Silva'>3, Sara Cavaco®®, Cldudia Pinto*, Estela
Vilhena*, Ernestina Santos'?, Alexandra Gongalves*®, Filomena
Gomes*?, Inés Moreira?, Inés Frade®, Denisa Mendonca®, Sara
Moreira®, Alice Lopes®
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Introducdo: As perturbacdes do humor, nomeadamente a
depressao e ansiedade, sdo frequentes em doentes com
Esclerose Multipla (EM). A associacdo entre factores clinicos e
as perturbac¢des do humor € ainda pouco compreendida.

Objectivos: a) Caracterizacao dos niveis de depressao e
ansiedade numa populacao de doentes com EM através do
uso de um questiondrio de autoresposta - Hospital Anxiety
and Depression Scale (HADS), b) explorar a relacdo entre os
indices de ansiedade e depressao e variaveis clinicas.

Sujeitos/Metodologia: 290 doentes com EM [189 mulhe-
res; média (desvio padrao); idade=39.80anos (10.49), escola-
riedade=11.45 anos (4.6), duracdo doeng¢a=9.67 anos (7.91),
EDSS=2.93(2.16), indice de progressdao=0.465(0.62),
MSSS=3.79(2.68), MMSE=28.54(1.65)]; 208 exacerbacao-
remissao, 22 sindrome clinico isolado, 30 secundariamente
progressiva, 30 primariamente progressival e 183 sujeitos sau-
déaveis [123 mulheres; idade=39.61anos (10.78); escolarieda-
de=12.15anos (4.75)] responderam a HADS. Foram usados
testes ndo paramétricos para as comparacoes entre grupos
(chi-quadrado e Mann - Whitney) e para as correlacoes entre
varidveis psicopatolégicas e clinicas (Spearman).

Resultados: Os doentes com EM e os sujeitos saudaveis
eram semelhantes quanto a idade, escolaridade e sexo. Os
doentes com EM apresentaram indices de ansiedade e depres-
sdo significativamente mais elevados (p <0.001) [ansieda-
de=7.96 (4.29); depressdao=5.67 (4.01)] que os sujeitos sauda-
veis [ansiedade=6.01 (3.75); depressao=3.83 (3.20)]. Foram
encontradas correlagdes positivas significativas entre EDSS e
MSSS e os indices de depressdao. Os doentes deprimidos
(HADSd =11) apresentaram uma propor¢ao superior de EDSS>
3 comparativamente aos doentes ndo deprimidos (21/31 vs
105/259, p=0.004).

Conclusdes: Os resultados encontrados na populagao estu-
dada confirmam a alta prevaléncia de ansiedade e depressao
em doentes com EM. A associacdo entre indices de depressao e
incapacidade neuroldgica sugere que esta perturbacdo do
humor podera ter um substrato organico. Esta interpretacao é
suportada por estudos de neuroimagem que demonstram uma
associacdo entre depressao e desconexao cortico-subcortical
em dreas de projec¢do do sistema limbico em doentes com EM.

Disfuncdo cognitiva em Esclerose
Maltipla: Complementaridade entre dois
métodos de avaliacao

Catarina Cruto’, Nuno Pinto', Carina Mendonca?, Teresa
Santos', Assunc¢@o Vaz Patto’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Psiquiatria, Centro
Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha.
caticruto@gmail.com

Introducéo: A disfungdo cognitiva é comum na Esclerose
Muiltipla (EM) e pode ocorrer numa fase precoce da doenca.
Melhorar a avaliacdo cognitiva destes doentes tem sido o
objectivo de diversos estudos.

Objectivo: Determinar que testes Neuropsicolégicos se
associam de forma estatisticamente significativa com a latén-
cia e/ou amplitude do potencial evocado auditivo (P300).

Metodologia: Estudo prospectivo, realizado durante o ano
de 2008, que incluiu doentes com EM Surto-Remissdo e um
grupo controlo com caracteristicas semelhantes as dos doen-
tes mas sem patologia neurolégica. Excluiram-se doentes
com: EDSS >4, Surto clinico e/ou corticoterapia hd menos de
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trés meses e depressao severa. Todos os doentes realizaram
testes Neuropsicoldgicos que avaliaram atencao e velocidade
de processamento, memoria e aprendizagem verbais, capaci-
dade de planeamento. Registou-se o P300 nos dois grupos. A
andlise de regressao mutlipla e teste T de Student foram os
testes estatisticos utilizados (significancia estatistica p<0,05).

Resultados: Incluimos 16 doentes e 12 controlos com ida-
des médias de 38,1+-9,6 e 33+-10 anos, respectivamente. As
médias de EDSS e de tempo de evolucdo da doenca foram
1,07+-0,76 e 5+-3,5 anos, respectivamente. Foram estatistica-
mente significativas as diferencas de amplitude e laténcia do
P300 entre doentes e controlos (p<0,005 no teste T de Student).
Alaténcia do P300 correlacionou-se de forma significativa com
os testes que avaliaram atencao e velocidade de processamen-
to (Trail Making Test) (regressao mdltipla p<0,05). A amplitude
nao se correlacionou com nenhuma das varidveis.

Discussao/Conclusdo: Tal como noutros estudos, os nos-
sos resultados revelam disfuncdo cognitiva subcortical que se
inicia precocemente e pode ser identificada por testes neu-
ropsicolégicos e/ou estudos neurofisiolégicos. O P300 apre-
sentou diferencgas significativas entre doentes e controlos e a
sua laténcia correlacionou-se de forma estatisticamente signi-
ficativa com alguns dos testes neuropsicolégicos. Concluimos
que o P300 é um teste importante que permite complementar
a avaliacdo cognitiva dos doentes com EM.

Romboencefalite fatal: Caso
Anatomo-Clinico

Patricia Pita Lobo', Ruth Geraldes', Miguel Coelho', Patricia
Antunes', Jodao de S4', José Pimentel?, Cindida Barroso?
1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

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

Introdugdo: As romboencefalites tém mudltiplas etiologias e
o seu diagndstico definitivo é usualmente dificil. Uma das suas
causas sdo as doencas desmielinizantes auto-imunes do SNC,
cuja evolugao pode ser monofasica, recorrente, ou progressiva,
e a sua localizagao mono ou multifocal.

Caso Clinico: mulher, 49 anos, que inicia em Janeiro de
2008 um quadro progressivo de diplopia horizontal e desequi-
librio na marcha, sem queixas sistémicas. Observou-se sin-
dromo de um e meio, parésia dos 2 andares da hemiface
esquerda, ataxia apendicular esquerda e da marcha. A RMN
do neuro-eixo mostrou romboencefalite por lesdo tnica
bulbo-protuberancial esquerda, estendendo-se aos pedincu-
los cerebelosos médio e inferior esquerdos, hiperintensa em
T2/FLAIR, sem realce apés gadolineo. O LCR mostrou 8 linf6-
citos/mm3 e bandas oligoclonais (padrdo 3). A pesquisa de
infeccoes, vasculites, doseamento de vitaminas, anticorpos
antineuronais, anti-gangliosideos e anti-gliadina, ECA, pes-
quisa neoplasia oculta e de Behcet foi negativa. PEV normais.
Progrediu com recorréncias e remissoes incompletas, com
agravamentos caracterizados por disfagia, dispneia e para-
gem respiratéria. Estes sintomas responderam parcialmente a
altas doses de corticoterapia, mas manteve sempre oftalmo-
parésia, ataxia apendicular e axial. Pelo contrério, a lesdao ima-
gioldgica respondia completamente a imunossupressdao. Em
Marco de 2009, uma infecc¢ao respiratéria causou a morte da
doente durante uma recorréncia, com ventilacao invasiva sob
imunosupressao. No exame neuropatolégico observou-se
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uma lesdo unica desmielinizante primaria do SNC, com
escassa inflamacdo associada a perda axonal.

Conclusao: Este caso de romboencefalite pode enquadrar-
se nosologicamente num sindromo clinico isolado, embora
estes sejam frequentemente benignos, evoluam frequente-
mente para esclerose multipla (EM) e, apesar do curso das for-
mas nao associadas a EM ndo ser completamente conhecido,
s6 excepcionalmente sao fatais.

Avaliacdo do impacto da terapéutica
com Natalizumab em doentes com
Esclerose Matipla

Sénia Batista', Joao Sargento Freitas', Joana Martins?, César
Nunes?, Fernando Matias', Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
soniarmbatista@msn.com

Introducéo: O Natalizumab é o medicamento mais recen-
temente aprovado no tratamento da Esclerose Miltipla (EM),
com indicacdo apds ineficacia da terapéutica imunomodula-
dora ou como primeira linha nas formas agressivas.

No entanto, os ensaios principais sao efectuados em popu-
lacoes seleccionadas que nao reflectem a practica clinica.

Objectivos: Avaliar a eficdcia do Natalizumab em doentes
com EM ap6s faléncia terapéutica imunomoduladora/imu-
nossupressora.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos processos clinicos de
doentes com EM que efectuaram tratamento com Natalizumab
pelo menos 6 meses.

Para além das variaveis clinicas procedeu-se a avaliacao do
impacto da terapéutica em multiplos dominios através dos
questiondrios: Depressdo- Beck Depression Inventory (BDI);
Qualidade de vida- Study Short Form-36 (SF-36v2); Fadiga-
Fatigue Impact Scale (FIS); Espasticidade- Multiple Sclerosis
Spasticity Scale (MSSS-88); Sintomas urindrios- Overactive
Bladder Questionnaire (OAB-Q); Funcao sexual- International
Index of Erectile Function? (IIEF)/Female Sexual Function
Index (FSFI).

Resultados: Foram incluidos 31 doentes, 83,9% sexo femi-
nino, 58,1% forma Surto-Remissao e 41.9% Secundaria
Progressiva com Surtos. Ap6s um periodo de tratamento
médio com Natalizumab de 11,0 meses (DP 5,5), verificou-se
uma reducdo da taxa de surtos anual de 1,6 (DP1,1) para 0,6
(DP0.9), 51,6% dos doentes ficaram sem surtos. Reducao do
EDSS de 4.9 (DP1,6) para 4.2 (DP1,9). Houve descontinuagao
da terapéutica em uma doente por ineficdcia.

Relativamente aos resultados dos questiondrios, verificou-
se melhoria com significado estatistico nos seguintes aspec-
tos: depressao (BDI 16.6 » 9.6, p<0,001); fadiga (FIS 76.0 »61.6,
p<0,001); qualidade de vida (SF-36 Mental 39.4 » 45.0 p <0,001)
e funcao sexual nas mulheres (FSFI 19.5 »21.9 p=0,01).

Conclusdo: Os nossos resultados confirmam a utilidade do
Natalizumab mesmo em doentes com EM resistentes as mul-
tiplas terapéuticas disponiveis.

Adicionalmente a reducdo da taxa de surtos e EDSS ja
demonstrado nos ensaios clinicos, encontrdmos uma melho-
ria em aspectos de qualidade de vida, humor, funcao sexual
nas mulheres e fadiga.
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Factores preditivos de resposta ao
Natalizumab em doentes com Esclerose
Mdltipla

Joao Sargento Freitas', S6nia Batista', César Nunes?, Joana
Martins?, Fernando Matias’, Livia Sousa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra.
jsargentof@hotmail.com

Introducéo: O tratamento com Natalizumab estd aprova-
do formalmente para doentes com Esclerose Multipla (EM)
forma Surto-Remissdo agressiva ou apos faléncia terapéutica
de imunomoduladores. No entanto, na pratica clinica subsis-
tem ainda bastantes dividas sobre a adequada seleccao de
doentes para esta terapéutica.

Objectivos: Avaliar caracteristicas dos pacientes com EM
que predigam resposta optimizada a Natalizumab em
ambiente clinico.

Metodologia: Avaliacdo retrospectiva dos processos clini-
cos e imagiolégicos dos pacientes com EM seguidos no nosso
hospital que cumpriram pelo menos 6 meses de tratamento
com Natalizumab. Foram definidos dois subgrupos em funcao
da resposta clinica. Consideraram-se respondedores 6ptimos
(RO) pacientes com reducdo de EDSS = 1 e/ou reducdo da taxa
anualizada de surtos > 1 durante tratamento, sendo os restan-
tes referidos como respondedores sub-6ptimos ou nao-res-
pondedores (RSO/NR). Comparam-se caracteristicas da doen-
¢a bem como resposta a diferentes estratégias terapéuticas.

Resultados: Incluiram-se 31 pacientes, 12 RO e 19 RSO/NR.
Verificou-se uma maior probabilidade de resposta a terapéuti-
ca, estatisticamente significativa, em doentes com formas
Surto-Remissao (91% dos RO e 39% dos RSO/NR, p=0,01), idade
de inicio da doenca mais jovem (22,5 anos e 32,4 anos respecti-
vamente, p=0,02), taxa anualizada de surtos no ano prévio a ini-
cio de Natalizumab mais elevada (2,5 e 1,0, p<0,001), EDSS no
inicio do tratamento mais baixo (3,9 e 5,5, p=0,004) e em res-
pondedores prévios a Mitoxantrona (varia¢ao de EDSS durante
terapéutica: -1,75 e 0,31, p=0,01). Ndo se verificou associacdao
significativa com local de apresentacao, taxa anualizada de sur-
tos nos primeiros dois anos de doenca, primeira opgao tera-
péutica por imunomodulagdo ou imunossupressao, tempo de
evolucdo até inicio de Natalizumab ou resposta aos restantes
imunomoduladores ou imunossupressores.

Conclusoes: Os pacientes com sugestao de maior activida-
de inflamatéria recente e menor incapacidade acumulada
apresentam maior probabilidade de resposta a Natalizumab,
independentemente da duracao de doenca ou evolugao clini-
ca inicial.

Ressondncia Magnética funcional:
avaliacdo da area motora por variacdo do
fluxo saguineo cerebral pela técnica ASL

Pedro Vilela', Marco Pimentel?, Raquel Gouveia', Inés Sousa®,
Patricia Figueiredo®

1-Hospital da Luz, Lisboa; 2-Faculdade de Ciéncia e Tecnologia,
Universidade Nova de Lisboa, Lisboa; 3-Instituto Superior
Técnico, Universidade Técnica de Lisboa, Lisboa.
pvilela@hospitaldaluz.pt

Introducdo: A ressondncia magnética funcional (RMf)
baseia-se no principio de acoplamento neuro-vascular em que
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a activacao neuronal desencadeia um processo de resposta
vascular com aumento do fluxo sanguineo cerebral local. A
técnica BOLD avalia a variagao da razao entre oxihemoglobina
e a desoxihemoglobina ao nivel das vénulas. A técnica de arte-
rial spin-labeling (ASL) é um método ndo-invasivo de medigao
da perfusao cerebral a nivel capilar. Avaliou-se a técnica ASL na
determinacao da drea motora primaria da mao.

Materiais e Métodos: Foram avaliados por RMf 15 volunta-
rios saudéveis, com as técnicas BOLD e ASL (PICORE Q2 TIPS)
num equipamento 3Tesla, Siemens, Verio. A tarefa motora
escolhida foi de movimento dos dedos da mao direita. O pés-
processamento foi efectuado no programa FSL (FMRIB’s
Software Library), considerando valor de Z 2.3 e cluster
p=0.05, obtendo-se 3 mapas de activacdo: BOLD, ASL-perfu-
sao, ASL-BOLD. Compararam-se os 3 mapas obtidos relativa-
mente a: 1. dispersdo dos centros de gravidade dos pixéis de
activacao; 2. distancia entre os centros de gravidade dos pixéis
de activacdo e a drea motora primdria. Avaliou-se a variacao
do fluxo sanguineo regional (¢CBF) com a activacao cerebral.
A avaliagao estatistica dos resultados obtidos foi efectuada no
programa SPSS.

Resultados: A drea de dispersao dos pixéis de activagao ASL-
perfusdo foi a menor e estava incluida dentro da drea de dis-
persao dos pixéis BOLD. A distancia entre os centros de gravi-
dade e os pixéis de activacdo foi menor nos mapas ASL-perfu-
530 (ANOVA p=0.01). O ¢CBF foi de 66,31 + 5,18 ml/100g/min /
variacdo de 87,4 + 8,7%.

Conclusdes: O ASL foi mais especifico na determinacgao da
drea motora primdria com menor dispersao dos pixéis de acti-
vacao e menor distdncia a d&rea motora, permitindo a avalia-
¢do concomitante das variacdes de fluxo sanguineo cerebral,
devendo ser considerada a sua aplicacdo em RMf.

Ressondncia magnética funcional:
um biomarcador precoce na nas
Ataxias/Doenca de Machado-Joseph?

César Nunes, Gil Cunha, Mercés Lobo, Cristina Janudrio, Miguel
Castelo Branco

Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Instituto Biomédico de Investigacao da Luz e Imagem (IBILI),
Coimbra.

cesarnunes@me.com; cristinajanuario@gmail.com

Introducdo: A Ressonancia Magnética Funcional (fMRI)
revelou-se um método importante na investiga¢do em neuro-
ciéncias. Todavia o seu contributo em termos de aplicabilida-
de clinica é controverso. Uma das razoes para este facto rela-
ciona-se com a auséncia de correlacao explicita entre para-
metros de desempenho e a quantificacdo de actividade regio-
nal. Procuramos estabelecer qual o valor desta técnica em
correlacdo com dados de performance de actos motores
voluntdrios, no estudo das ataxias, e deteccao precoce de dis-
funcao na Doenca de Machado-Joseph (DM]J).

Objectivo: Até agora, as técnicas de uso corrente, pura-
mente estruturais, permitem apenas a identificacao de atrofia
preferencialmente infratentorial associada a um estadio avan-
¢ado de doenca. O objectivo foi o de testar a possibilidade de
detectar alteragdes funcionais que precedam temporalmente
as anatémicas.

Métodos e Resultados: Desenhou-se um paradigma motor
constituido por duas tarefas distintas e trés niveis de dificulda-
de ajustados individualmente em termos da frequéncia de
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movimento (entre 1 e 5 ciclos por segundo). A primeira tarefa
consistia na realizagao de movimentos simultdneos dos polega-
res e a segunda de movimentos sequenciais do dedo médio e
indicador de cada mao. A amostra em estudo era composta por
9 individuos, 6 controlos saudaveis e 3 doentes. Utilizou-se uma
ressonancia magnética Magneton Trio 3T da Siemens, para
obter uma sequéncia anatémica T1 3D com resoluciao de Imm?
e aquisicao funcional BOLD-EPI com 3mm?® e TR 3500m:s.

Obtiveram-se mapas estatisticos funcionais (modelo linear
generalizado) com padrdes de activacdo distintos entre os
dois grupos. Mesmo nos doentes com performance motora
comparavel ao dos controlos, verificou-se uma menor activa-
¢ao cerebelosa, com alteragdes menos marcadas na area cor-
tical motora e motora suplementar.

Conclusdo: O uso judicioso da fMRI, em termos da quanti-
ficacao de padrdes de activagao e sua correlacao com a per-
formance a diferentes niveis de dificuldade, pode constituir
um marcador precoce de disfungao cerebelosa na DMJ.

O EEG de alta densidade fornece
localizacdo mais robusta da area
epileptogénica em doentes avaliados para
cirurgia da epilepsia.

Ricardo Lopes', Alberto Leal®

1-Servico de Neurologia Pediatrica, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE — Hospital Dona Estefania, Lisboa; 2-Servigo de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa, Lisboa.
r.lopes@clix.pt

Introducdo: A determinacdo da relagdo espacial entre
lesoes estruturais e focos epilépticos € importante no planea-
mento de intervengdes no ambito da Cirurgia da Epilepsia. Os
métodos de localizacdo da fonte tém ganho popularidade e
prometem melhorar o estudo ndo-invasivo nas epilepsias
focais sintomaticas, apesar dos problemas técnicos associados
ao seu uso. Um destes problemas é a reduzida amostragem
espacial obtida pelo reduzido ntimero de eléctrodos conven-
cionalmente usado para registo do EEG, que prejudica a fiabi-
lidade das solugdes obtidas. A crescente disponibilidade de
electroencefaldgrafos com alta densidade de eléctrodos (64-
128) torna importante avaliar o ganho suplementar obtido
com esta métodologia em relacdo aos registos convencionais,
eventualmente justificando o seu uso mais alargado.

Objectivos: Comparar as localizactes de focos epilépticos
intracranianos utilizando métodos de localizagao da fonte
com EEG de alta densidade (78 eléctrodos) e o sistema con-
vencional (19 eléctrodos).

Métodos: Em quatro pacientes com epilepsias focais sinto-
madticas sob avaliagao para cirurgia da epilepsia foi efectuado 1
hora de registo EEG de alta densidade (78 eléctrodos), em vigi-
lia e sono. As pontas epilépticas interictais foram identificadas
e a suarelacdo sinal/ruido melhorada através de “averaging”. A
localizacao intracraniana dos focos epilépticos foi efectuada
usando o método sLORETA, com restricao anatémica do espa-
¢o de solucdes a dreas corticais. Compararam-se as localiza-
¢oes espaciais dos focos obtidos usando os 78 e 19 eléctrodos
do sistema convencional com a das lesdes estruturais detecta-
das em RM.

Resultados: Em trés dos quatros dos doentes estudados, os
focos obtidos com 78 eléctrodos mostraram melhor relacao
com a lesdo estrutural, em relacao aos focos obtidos recorren-
do ao sistema 10-20.
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Conclusao: O recurso a EEG de alta resolugao permite uma
melhor localizagdo dos focos epilépticos quando sdo utiliza-
das metodologias de localizacao da fonte. A melhor correlacao
com lesdes estruturais pode ter papel importante na seleccao
para cirurgia da epilepsia.

Refractariedade na Epilepsia:
susceptibilidade genética

Bérbara Leal’, Joao Chaves? Cldudia Carvalho', Andreia
Bettencourt', Martine Barros', Dina Lopes’, Paulo P. Costa'?,
Anténio Martins da Silva?, José Lopes Lima'? Berta Martins da
Silva'

1-Unidade para a Investigagcao Multidisciplinar em Biomedicina
(UMIB), Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS),
Universidade do Porto, Porto; 2-Centro Hospitalar do Porto, EPE
— Hospital de Santo Anténio, Porto; 3-Instituto Nacional de
Satde, Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto.

baleal@icbas.up.pt

Introducdo: A Epilepsia do Lobo Temporal com Esclerose
Mesial do Hipocampo (ELT-EMH) é a sindrome com maior
refractariedade as drogas anti-epilépticas (DAE). Caracteristicas
genéticas como a presenca de polimorfismos no gene MDR1
(Multi-Drug Resistance 1) tém sido associadas ao desenvolvi-
mento de epilepsias refractarias (ERF).

Objectivo: Verificar se existe associacao entre trés polimor-
fismos do gene MDR1 (2677 G>T,A, 3435 C>T e 1236 C>T) e o
desenvolvimento de ERE Comprovar se existe uma base gené-
tica que justique a elevada refractariedade nos doentes com
ELTM-EMH.

Doentes e Métodos: Foram estudados 149 doentes com epi-
lepsia (90 doentes com ELT-EMH), 75% dos quais com ERF e 152
individuos saudéveis, da regido norte de Portugal. A genotipa-
gem dos 3 polimorfismos foi efectuada por PCR em Tempo Real.

Resultados: Os gen6tipos 1236 TT e 2677 TT sao mais fre-
quentes no grupo ERF do que na populac¢ao controlo (23% vs.
11%, OR=2,3 [1,2 - 4,6] p=0,014 e 23% vs. 10%, OR=2,6 [1,6 -
5,2] p=0,006, respectivamente). Os genotipos 1236 CT e 2677
CT estao menos representados nos doentes com epilepsia nao
refractdria do que na populagdo controlo (33% vs. 57%,
OR=0,33 [0,16 - 0,82] p=0,012 e 35% vs. 54%, OR=0,46 (0,21 -
0,971 p=0,039, respectivamente). Relativamente ao polimorfis-
mo 3435 C>T nao foram observadas diferencas entre os gru-
pos de doentes estudados e a populacao controlo. Também
ndo foram encontradas diferencas entre o grupo de ELT-EMH
refractarias e o grupo de outras epilepsias.

Discussao/Conclusao: Os alelos 1236 T e 2677 T parecem
estar associados a uma resposta menos eficiente a terapéuti-
ca, 0 que concorre com as observacdes efectuadas por Seo et.
al (2006). A associagao com o polimorfismo 3435 C>T descrita
para outras populacées (Siddiqui et.al.,2003, Kwan et.al 2007)
nao se replicou neste estudo. Os polimorfismos do MDR1 ndo
parecem justificar, por sisds, a elevada refractariedade encon-
trada na ELT-EMH.

Genotype-phenotype correlations in
familial dementia in a Portuguese patient
cohort - identification of seven novel
mutations

Sonia Vale Pereira', Gabriel Miltenberger-Miltenyi*
1-Laboratério de Diagnéstico de Medicina Molecular
(GenoMed), Lisboa; 2-Instituto de Medicina Molecular,
Universidade de Lisboa, Lisbon Center of European Alzheimer’s
Disease Consortium (EADC), Lisboa.

gmiltenyi@fm.ul.pt
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Background: Alzheimer’s disease (AD) and frontotemporal
lobar degeneration (FTLD) both can segregate as an autoso-
mal dominant trait in some families. To date, 3 genes respon-
sible for familial AD, the amyloid precursor protein gene
(APP), presenilin 1 gene (PSEN1) and presenilin 2 gene
(PSEN2), and 2 main genes responsible for familial FTLD, the
microtubule associated protein tau gene (MAPT) and the pro-
granulin gene (PGRN) have been identified.

Objectives: To clarify the proportion of familial cases
attributable to mutations in these genes in a Portuguese clin-
ical series of 162 patients with familial dementia.

Patients: A total of 162 patients with familial dementia.

Methods: Analysis with PCR and direct sequencing of the
full coding regions of the PSEN1, PSEN2, APP, MAPT and
PGRN genes in a series of 162 consecutive, unrelated
Portuguese dementia patients with positive family history. RT-
PCR analysis for the splicing and missense mutations.
Genotype-phenotype correlations upon comparison with ear-
lier studies of the literature are described.

Results: 13 different mutations have been identified in 18
out of the 162 patients studied. From these mutations seven
were novel (1 in PSEN2, 2 in MAPT and 4 in PGRN). We found
the first APP mutation, to our knowledge, in a Portuguese
dementia patient. Family analysis of the patients carrying
mutations showed genotype-phenotype correlation.

Conclusions: The mutation frequencies of the analyzed
genes were in the range of those described in other studies.
The seven novel mutations expand the spectrum of described
mutations and thus facilitate future studies of genotype/phe-
notype correlations.

Valor diagnéstico do P300 no
Défice Cognitivo Ligeiro

Vanessa B. Silva', André Carvalho®, M Armanda Santos?, Ana
Paula Silva*, Anténio Martins>®, Ana Valverde?

1-Servigo Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa
FG, EPE, Lisboa; 2-Servigo de Neurologia, 3-Laboratério de
Neurofisiologia, Servico de Neurologia, 4-Laboratério de
Neuropsicologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora.

vanessabrito.silva@hotmail.com

Introdugdo: O défice cognitivo ligeiro tipo mnésico (DCL)
tem sido aceite como factor de risco para Doenca de Alzheimer
e a identificacao precoce destes doentes poderd oferecer uma
oportunidade para terapéutica em estddios iniciais do proces-
so neuropatolégico. Alguns estudos reportaram uma relacao
dos potenciais electrofisiol6gicos, nomeadamente o P300, com
a funcdo cognitiva, o que pode ser ttil para o diagnéstico e
monitorizacao dos doentes com DCL.

Objectivos: Determinar se existe associagao entre o pro-
longamento da laténcia do P300 e DCL.

Metodologia: Avaliagdo neuropsicoldgica, mediante esca-
las: Memo6ria Weschler (EMW), Depressao Geridtrica de
Yesavage (EDGY) e Deterioracao Global de Reisberg (EDGR),
de doentes com DCL e de um grupo controlo adequado a
idade e escolaridade. Determinacao dos potenciais P300, por
electroencefalograma utilizando os eléctrodos Fz, Cz e Pz.
Estudo estatistico: Fisher’s-Exact Test.

Resultados: Foram incluidos 21 doentes com DCL (12
homens, 9 mulheres, média de idades 68,8+10,49anos [45-86])
e 22 controlos (10 homens, 12 mulheres, média de idades
68.6+6,92anos [57-81]). Todos os doentes classificaram esta-
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dio 3 na EDGR e nos controlos 5 classificaram estadio 2 e 19
estddio 1. A pontuagao média na EMW foi QM=87,7 (68-114)
nos doentes e QM=96,4 (69-128) nos controlos e na EDGY 13,1
(4-23) nos doentes e 9.7 (1-25) nos controlos. As laténcias
médias do P300 foram 377ms (289-529) no grupo de doentes e
369ms (313-433) nos controlos, estando normais em 71.4%
dos doentes e 77.3% dos controlos. Sem associagdo estatisti-
camente significativa entre DCL e prolongamento da laténcia
do P300 (p=0,736).

Conclusées: No nosso estudo, apesar das laténcias médias
do P300 serem sensivelmente maiores no grupo DCL, ndo foi
possivel estabelecer associagdo entre esse aumento da latén-
cia e a existéncia de DCL, estando o P300 normal na maioria
dos doentes. Estes resultados nao confirmam o valor do P300
como um teste sensivel para o diagnéstico de DCL.

Polineuropatia amiloidética
adquirida apds transplante hepatico
sequencial

Patricia Pita Lobo'?, Isabel Conceicao'?, Teresinha
Evangelista'?, Ana Rita Silvestre'?, José Castro'?, Mamede de
Carvalho'*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE
- Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Unidade de Doencas
Neuromusculares, IMM, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, Lisboa; 3-Laboratério de Neuropatologia, Faculdade
de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa.
anapa.pitalobo@gmail.com; imsconceicao@gmail.com

Introducdo: Em 1995 Linhares Furtado, com o objectivo de
aumentar o ntimero de 6rgdos disponiveis, deu inicio ao
transplante sequencial utilizando o figado de doentes com
polineuropatia amiloidética familiar (PAF) para receptores
seleccionados. Desde entdo, foram realizados mais de 600
transplantes “em domind”, e estao descritos mundialmente
apenas 3 casos de polineuropatia amiloidética adquirida.

Caso Clinico: Homem, 63 anos, caucasiano, com histéria
de insuficiéncia renal crénica desde os 33 anos, submetido a
transplante renal aos 43 anos. Foi submetido a transplante
hepdtico com figado PAF em 1999 por hemangioendotelioma
e hepatite C. Aparentemente bem até Marco de 2006, altura
em que inicia quadro de parestesias e disestesias dos pés e
disfungdo eréctil. Ao exame neurolégico, observou-se aneste-
sia térmica até ao 1/3 superior das pernas, hipostesia dlgica
dos dedos dos pés, parésia do hallux (grau 3, na escala MRC) e
da dorsiflexdo do pé (grau 4) com reflexos presentes. A avalia-
¢do neurofisioldgica revelou polineuropatia sensitivo-motora
axonal e autonémica de grau moderado. Verificou-se a coexis-
téncia de disauténomia cardiaca confirmada por MIBG I123.
A biépsia de nervo demonstrou depésito de amiléide. Foram
excluidas outras causas de polineuropatia, pelo que confirma-
se o diagnoéstico de polineuropatia amiloidética adquirida.

Conclusées: Descrevemos um caso clinico de polineuro-
patia amiloidética adquirida 10 anos apés transplante hepdti-
co com figado PAE Reportamos a relevancia e implicacoes
deste quadro clinico. A instalacdo precoce em relacdo aos
doentes com a forma hereditdria cldssica (Val30Met) sugere
que outros factores, como outras causas de lesdo do nervo
periférico, podem antecipar a expressao fenotipica da PAE
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PAF (V30M) pés-transplante
hepatico: envolvimento clinico do SNC
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Introducao: As amiloidoses associadas a transterritina
(TTR) tém um envolvimento clinico e patolégico do SNC
varidvel. Na Polineuropatia Amiloidética Familiar associada a
TTR V30M (PAF) €, raramente, reconhecida expressao clinica
do SNC. O transplante hepdatico aumentou a esperanca de
vida dos doentes e desacelerou, ou parou, a progressao da
doenca periférica. As amiloidoses ocular e cardiaca sao com-
plicacdes reconhecidas nos doentes PAF pés-transplante
hepatico (p6s-TH).

Objectivo: Caracterizar sinais e sintomas de disfuncao do
SNC (SNF) em doentes PAF p6s-TH.

Métodos e Resultados: Uma série de doentes PAF p6s-TH
foi observada consecutivamente e pesquisados: SNE sinto-
mas cognitivos, sintomas oculares ou auditivos e estadio da
doenca neuroldgica periférica. A avaliagdo neuroimagiol6gi-
ca, neurossonoldgica, electroencefalografica e bioquimica foi
realizada quando clinicamente justificada.

Observamos 62 doentes, com idades de inicio entre 19 e 57
anos, com uma duracdo de doenga entre 5 e 23 anos. SNF
estavam presentes em 34% dos doentes (AIT/AVC minor 11;
Crises focais 4; Enxaqueca com aura atipica (de novo) 3;
Outros 4). Os SNF associaram-se a duracdo de doenca supe-
rior a 9 anos e nao apresentaram relacao com o sexo, a idade
de inicio da doenga ou actual ou com a imunossupressao. Esta
populacdo de doentes apresentava significativamente mais
SNF do que a populacdo geral quando ajustada para o sexo e
para o grupo etdrio.

A avaliagdo neuroimagiolégica demonstrou alteragdes
relevantes em 2 casos (encefalopatia hepética e AVC). Os res-
tantes estudos foram normais.

Discussao: Os doentes com PAF pds-TH tém clinica a tra-
duzir envolvimento do SNC. Este fenétipo é reportado muito
raramente nos doentes nao transplantados, sendo frequente
nas formas familiares meningo-vasculares da TTR (Asp18Gly,
Val30Gly or Tyr69His). O facto da producdo de TTR mutada
pelos plexos cordides persistir apés o TH, associada ao
aumento da esperanca de vida dos doentes transplantados,
pode explicar parte desta expressdo clinica.

Angiopatia amiloidética cerebral
associada a transtirretina em doente pés-
transplante hepatico com Polineuropatia
Amiloidética Familiar (Val30Met)

Joana Damdsio', Manuel Melo Pires?, Luis F. Maia®

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico
de Neurologia e Unidade Clinica de Paramiloidose, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
joanadamasio80@gmail.com; melopires@hotmail.com;

luis.lf. maia@gmail.com
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Introducdo: A polineuropatia amiloidética familiar (PAF)
de “tipo portugués” caracteriza-se pela deposicao de transtir-
retina (TTR) mutada (Val30Met), sob a forma de substancia
amil6ide. Predomina o atingimento do sistema nervoso peri-
férico/auténomo. O envolvimento do sistema nervoso central
(SNC) é menos frequente e habitualmente assintomdtico. A
introducdo do transplante hepdtico (TH) no tratamento da
PAF alterou a histéria natural da doenga, aumentando a espe-
ranca de vida dos doentes.

Objectivo: Apresentacdo de caso clinico de angiopatia
amiléide cerebral (AAC) associada a TTR em doente PAF pds-
transplante hepético.

Caso Clinico: Mulher de 59 anos portadora da mutacao
TTR Val30Met, com inicio de sintomas neuropaticos aos 49
anos. Clinicamente apresenta atingimento dos sistemas ner-
voso periférico/auténomo (polineuropatia sensitivo-motora,
hipotensao ortostética, enfartamento, obstipacao), renal (pro-
teindria, insuficiéncia renal), cardiaco (bloqueio auriculo-
ventricular de 1°grau) e digestivo (emagrecimento, vomitos).
Sem factores de risco vasculares ou alteracoes da coagulacao
conhecidos. Submetida a TH em 2004. Apresentou, posterior-
mente, estabilizacdo dos sintomas neuropdticos e agrava-
mento da fung¢ao renal (complicacdes pés-operatorias e imu-
nossupressores). Em Maio de 2009 sofreu hemorragia cerebral
frontal direita espontanea com envolvimento subaracnoideu
e ruptura para o ventriculo ipsilateral. Foi efectuada drena-
gem do hematoma e biépsia de tecido cerebral/leptomenin-
ges. A histologia revelou depdsitos de substancia amiléide
TTR+ subpial, nos vasos corticais superficiais e leptomenin-
geos, hemorragia recente subaracnoideia e intra-parenqui-
matosa. Ndo se identificaram depésitos de amildide $A4.

Comentdrios: Apresentamos uma doente com hemorragia
cerebral lobar e subaracnoideia devida a AAC secunddria a
deposicao de TTR. A deposi¢ao meningovascular de TTR é
reconhecida na PAF (Val30Met) apesar de, habitualmente, ndo
haver expressao clinica. O envolvimento meningovascular na
PAF nao parece ser prevenido pelo TH. A persisténcia da pro-
ducao de TTR V30M pelos plexos cordides no poés-transplante
pode ser uma explicacao para este fendtipo. Esta expressao
clinica/patolégica é semelhante ao observado nas mutacoes
da TTR com envolvimento meningovascular preferencial
(Asp18Gly, Gly53Glu).

Significado prognéstico da
actividade paroxistica interictal apés
cirurgia por esclerose mesial e a sua
relacdo com a extensdo da remocgao das
estruturas do hipocampo

Eva Brandao', Sara Pereira® S6nia Miranda®, Conceicdo Bento®,
Francisco Sales®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga,
EPE - Santa Maria da Feira; 2-Servico de Neurorradiologia, 3-
Unidade de Epilepsia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.

eva.brandao@iol.pt

Introducio: A eficdcia da cirurgia na epilepsia do lobo
temporal por esclerose mesial foi demonstrada em vdrias
séries cirdrgicas. No entanto, é ainda controverso o valor de
varias varidveis, nomeadamente a actividade paroxistica inte-
rictal, no sucesso cirtirgico.

Objectivos: Determinar o significado progndstico da acti-
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vidade paroxistica interictal em electroencefalogramas (EEG)
convencionais seriados, realizados apoés cirurgia e a sua rela-
¢ao com a extensao da remocao das estruturas do hipocampo.

Metodologia: Estudo retrospectivo de 20 doentes com
esclerose mesial unilateral refractdria a terapéutica médica,
que foram submetidos a lobectomia temporal anterior com
amigdalo-hipocampectomia. A extensao da remocao foi deter-
minada por ressonancia magnética cerebral e agrupada de
acordo com o volume de hipocampo ressecado (<33% e =33%).
Foram realizados EEG convencionais seriados apds a cirurgia
aos 6 e 12 meses, tendo-se analisado a presenca de actividade
paroxistica. Foi aplicada a escala de Engel para caracterizar o
estadio clinico dois anos depois da cirurgia.

Resultados: Dos 57,9% de doentes com actividade paroxisti-
ca aos 6 meses, 63,6% encontrava-se na classe I e II de Engel;
todos os doentes sem paroxismos encontravam-se nesse esta-
dio. Dos 45% de doentes com actividade paroxistica interictal
aos 12 meses, 66,7% estavam na classe I e II de Engel, enquan-
to que nos doentes sem paroxismos 90,9% encontrava-se nesse
estadio. Dos doentes com volume de remocgao <33%, 45,4% (6
meses) e 50% (12 meses) apresentaram actividade paroxistica,
enquanto que nos doentes com volume de remogdo =33% a
actividade paroxistica foi detectada em 75% (6 meses) e 37,5%
(12 meses). As diferencas encontradas nao foram significativas.

Conclusdes: Apesar de nesta série todos os doentes sem
actividade paroxistica aos 6 meses se encontrarem nas classes
Engel I e IT aos dois anos, as diferencas encontradas nao foram
significativas. Nao se estabeleceu uma relacao estatisticamen-
te significativa para as varidveis estudadas, incluindo a exten-
sdo de remocao.

Crises, pseudo-crises e
monitorizacao combinada EEG-ECG

Dulce Neutel', Anabela Valadas', Pedro Branco', Rita Peralta’,
Teresinha Evangelista', Maria José Correia? José Ferro', Luisa
Albuquerque’

1-Servico Neurologia, Departamento de Neurociéncias, 2-Servi¢o
de Cardiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

gocecamel@yahoo.com

Introducéo: O diagndstico diferencial entre crises epilépti-
cas, pseudo-crises e sincopes € maioritariamente clinico,
embora dificil em sincopes recorrentes prolongadas e/ou com
clonias dos membros.

Caso Clinico: Mulher, 22 anos, raga negra, seguida em Sao
Tomé por "epilepsia" desde os 2 anos, medicada com feno-
barbital. Admitida por aumento da frequéncia dos epis6dios
(>1x/dia) referidos como palpitacoes, seguidas de breve perda
de conhecimento, por vezes com incontinéncia de esfincteres
e mordedura de lingua, sem confusdo subsequente. Exame
neurolégico inter-critico e EEGs sem alteracoes — quer numa
monitorizacdo em ambulatério, quer no internamento ime-
diatamente apés um dos eventos -, bem como uma prova de
provocacao, apoiavam a hipétese de pseudo-crises. No inter-
namento registaram-se contudo dois episédios de duragdo <2
minutos de palpitacoes, seguidas de perda de consciéncia e,
movimentos ténicos de flexao dos membros superiores,
midrifase e incontinéncia urindria. ECG: ritmico mas com
aumento do intervalo QT. Monitorizacoes cardiacas repetidas
de 24 horas, permitiram que numa delas se identificassem sis-
toles prematuras ventriculares frequentes, com 22 pares e oito
salvas de taquicardia ventricular (TV). Em duas das salvas de
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TV ocorreram quadros clinicos paroxisticos semelhantes aos
acima descritos.

Conclusdo: Uma Sindroma do QT Longo complicada com
TV recorrente pode causar sincopes, e ser erradamente inter-
pretada durante anos como epilépsia. A midriase ndo exclui
etiologia sincopal. Este caso refor¢a a importancia da monito-
rizacdo prolongada e combinada EEG-ECG em situagdes cli-
nicas de perda transitoria da consciencia de etiologia pouco
clara e/ou refractdrias a medicac¢do anticonvulsivante.

EEG com prova de sono no
diagndstico de epilepsia. A que horas deve
ser feito?

Ana Rita Peralta, Carla Bentes, Isabel Henriques

Laboratério EEG/Sono, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria e Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, Lisboa.

anaritaperalta@gmail.com; ccbentes@gmail.com;
isabelhenriques@fm.ul.pt

Introducdo: Diversas evidéncias sugerem a existéncia de
uma interacc¢ao circadidria na ocorréncia de crises epilépticas.
A actividade epiléptica intercritica (AEIC) é intensificada
durante o sono, mas a influéncia de factores circadiarios na
AEIC foi pouco investigada.

Objectivo: avaliar a influéncia da hora do dia em que é rea-
lizado o electroencefalograma com sono obtido apés privagao
(EEGS) na frequéncia de AEIC.

Amostra: Ultimos 200 EEGs realizados no laboratério de
EEG/Sono do Hospital de Santa Maria as 8h30 (n=100) e 13h30
(n=100), por suspeita clinica de epilepsia. A privacao de sono
foi feita de forma protocolada.

Método: estudo retrospectivo de andlise dos relatérios dos
EEGs. Foi analisada a frequéncia das seguintes descri¢oes: acti-
vidade epiléptica, actividade lenta, atingimento de fases de
sono; acentuacao das alteracdes com o sono, toma de antiepi-
1épticos e diagnéstico prévio de epilepsia. As diferencas entre os
dois periodos foram analisadas pelo teste Chi-quadrado
(p<0,05).

Resultados: Nio se verificaram diferencas na frequéncia de
deteccdo de actividade epiléptica entre os dois periodos de
realizacdo dos exames (manha — 22,0%; tarde — 20,0%). A acti-
vidade lenta foi detectada em igual nimero de exames nos
dois periodos (manha —43%; tarde — 48%). Em ambos os perio-
dos nao foram atingidas fases de sono em 22,0% dos exames.
As alteragdes descritas foram intensificadas pelo sono em 75%
dos exames de manha e 86,7% dos exames realizados a tarde.
Nenhuma destas diferencas foi estatisticamente significativa.

Conclusdo: Este estudo retrospectivo sugere que a detec-
¢do de AEIC nos EEGs € idéntica, em exames realizados de
manha ou ao inicio da tarde. Este dado é importante para o
planeamento dos exames realizados num laboratério de neu-
rofisiologia. Estudos futuros poderdo avaliar a frequéncia de
AEIC em diferentes tipos de epilepsia, uma vez que a evidén-
cia existente sugere que diferentes localiza¢oes ictais podem

ter diferentes influéncias circadidarias.
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Alteracdes mitocondriais em
doentes com polimiosite
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Introducao: As fibras vermelhas e rasgadas (RRF) e as fibras
negativas em citocromo c oxidase tém sido classicamente des-
critas como marcadores de encefalomiopatias mitocondriais.
Existe, contudo, referéncia crescente a presenca destas altera-
¢oes em doentes com miopatias inflamatérias idiopéticas,
nomeadamente na miosite de corpos de inclusao e na derma-
tomiosite. Existe ainda pouca informacao acerca de alteragdes
mitocondriais em doente com polimiosite.

Objectivo: Analisar a presenca de alteracoes histolégicas e
genéticas sugestivas de disfuncdo mitocondrial em doentes
com polimiosite.

Metodologia: Andlise consecutiva de biopsias musculares do
deltéide de doentes com critérios clinicos e histolégicos de poli-
miosite, realizadas no Hospital de Santa Maria entre Abril de
2005 e Julho de 2007. Foram utilizadas como controlo biopsias
musculares de doentes com alteragdes histolégicas minor. Para
confirmar o diagnéstico de polimiosite foi realizado estudo imu-
nohistoquimico com anticorpos anti-CD8, CD4 e MHC classe 1.
Para identificar a presenca de alteracoes mitocondriais nos
doentes com polimiosite foram analisados cortes histol6gicos
corados com tricromio de Gomori, citocromo ¢ oxidase (COX)
ou citocromo c oxidase/sucinato desidrogenase (COX/SDH).
Foi feita a pesquisa de mutagdes pontuais, delec¢des simples ou
multiplas por sequenciacao automdtica do DNA mitocondrial.

Resultados: Foram incluidos 14 doentes com uma idade
média de 69 anos (50% mulheres). Foram identificadas RRF
em 8 doentes com polimiosite e em 3 controlos (p=0.06). Em
todos os doentes com polimiosite foram detectadas fibras
COX/SDH ou COX negativas, tendo esta diferenca sido esta-
tisticamente significativa em relacao aos controlos (p<0.001).
Em sete doentes com polimiosite (50%) foram detectadas
alteracoes do DNA mitocondrial (3-delec¢des, 4 -mutacgoes).

Conclusdo: Verificou-se a presenca de alteragdes histolégi-
cas e genéticas compativeis com alteracdo da funcdo mito-
condrial em doentes com polimiosite. O estudo de uma possi-
vel associacdo entre disfun¢do mitocondrial e polimiosite
podera ajudar a clarificar a fisiopatologia desta doenca.

Esclerose Lateral Primaria - uma
série de casos.

Vania Almeida’', Mamede de Carvalho'?
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Introducao: A Esclerose Lateral Primdria (ELP) é uma forma
rara de doenga de neurénio motor (DNM) caracterizada pela
auséncia de lesao do segundo neurénio motor.

Objectivos: Caracterizacdo clinica e neurofisiologica de
uma populagdo de doentes com ELP.

Metodologia: Estudo longitudinal de casos consecutivos
de ELP diagnosticada de acordo com os critérios de Pringle.
Foram revistos os processos e analisados os dados demografi-
cos e clinicos, resultados da escala funcional (ALS-FRS), capa-
cidade vital forcada (FVC), electromiogramas seriados e esti-
mulacdo magnética transcraniana (EMT). A progressdao da
ALS-FRS foi estudada com curvas de sobrevida de Kaplan-
Meier, definindo como evento ALS-FRS <30. O Logrank test foi
usado para testar diferencas nas curvas de sobrevida de acor-
do com sexo, idade e local de inicio dos sintomas. A associa-
¢ao dos resultados da TMS com as caracteristicas clinicas foi
estudada com Teste Exacto de Fisher e Mann-Whitney.

Resultados: Foram identificados 20 doentes, 60% sexo mas-
culino, idade média de inicio dos sintomas 50 anos (limites,
(28-75). A duragao média da doenca foi 8 anos e tempo médio
de seguimento 4 anos. O inicio foi bulbar em 30%, nos mem-
bros superiores em 20% e nos membros inferiores em 50%.
Seis doentes tinham determinacdes de FVC inferior a 80% e 6
doentes foram adaptados a BiPAP. O inicio mais tardio dos sin-
tomas, ao contrdrio local de inicio, associou-se a uma maior
incapacidade (p=0.004). A TMS confirmou lesdo da via pirami-
dal em todos os doentes e em 75% dos casos a resposta estava
ausente nos membros inferiores, o que nao se relaciona com a
idade, regido de inicio dos sintomas ou tempo de evolucao.

Discussao: Observdmos que dentro das varidveis estuda-
das, aidade de inicio é um factor de risco funcional. A EMT foi
sensivel como teste diagnéstico, mas a auséncia de resposta
ndo implica pior evolucao em termos de fungao motora.

Miastenia Gravis. Uma série em
Hospital Distrital

Joana Marques', Sara Machado?, Sénia Costa?, Angela Timéteo?,
Ana Valverde?, Luis Santos®

1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa, Francisco Gentil, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, 3-
Laboratério de Neurofisiologia, Servi¢o de Neurologia, Hospital
Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.
joanarlmmarques@gmail.com

Introducdo: A Miastenia Gravis (MG) é uma doenga auto-
imune relativamente rara, com uma prevaléncia de cerca de
20/100.000 habitantes. Apesar de se tratar da doenga da jun-
¢ao neuromuscular mais comum, sao escassos os estudos epi-
demiolégicos a nivel nacional.

Objectivos: Estudo retrospectivo visando a caracterizagao
epidemiolégica, clinica e serolégica de doentes com o diag-
noéstico de MG.

Metodologia: Consulta dos processos clinicos de MG
internados no servico de Neurologia entre 1997 e 2009.

Resultados: Foram identificados 22 doentes: 15 do sexo mas-
culino e 7 do sexo feminino; 3 de raca negra; média de idades do
inicio dos sintomas de 53.4 anos (21-83 anos; média de 35.7 anos
para as doentes do sexo feminino e 61.6 anos no sexo masculi-
no). A forma de apresentacao foi ocular em 45.5% dos casos; a
data do estudo, 27.30% dos doentes apresentavam miastenia
ocular - classe I Osserman, 36.4% em classe Ila; 22.7% em classe
1Ib; 13.6% em classe I1I. Todos os doentes foram testados para a
presenca de anticorpos anti-receptor da acetilcolina (72.7% dos
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doentes eram seropositivos). Anticorpos anti-musculo estriado
documentados em 27.3% dos doentes. Um tnico doente apre-
sentou anticorpos anti-MUSK. Todos os doentes foram tratados
com piridostigmina, 81.8% com corticéides, 50% com imunos-
supressor. 54.5% dos doentes necessitou de tratamento com Ig
EV e 22.7% de plasmaferése (doenga refractdria/ agudizagao/
crise miasténica; num doente como tratamento crénico regu-
lar). 31.8% dos doentes foi submetido a timectomia. Salientam-
se ainda efeitos secundarios da terapéutica, nomeadamente um
caso de hepatite toxica a azatioprina. Seguimento dos doentes
em média 32.5 meses (3-144). A evolucao foi favoravel em 77%
dos casos (manifestagdes minimas, melhoria sob tratamento,
remissao sob tratamento ou completa).

Conclusdes: As caracteristicas clinicas e serolégicas descri-
tas nestes doentes sao semelhantes ao descrito em séries hos-
pitalares prévias, destacando-se contudo pelo nimero de
doentes do sexo masculino e percentagem de doentes subme-
tidos a tratamento imunomodulador/imunossupressor.

Valor da resposta do Nervo Frénico
como factor predictivo de sobrevida nos
doentes com Esclerose Lateral
Amiotréfica

Susana Pinto', Mamede de Carvalho'?
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Introducao: Os factores de mau progoéstico na Esclerose
Lateral Amiotréfica (ELA) sao o inicio bulbar, a curta duracao
da doenca no diagnéstico, a idade avangada e um valor baixo
de capacidade vital forcada (CVF). Demonstrou-se que a ven-
tilacao nao-invasiva (VNI) aumenta a sobrevida e a qualidade
de vida destes doentes. Recentemente identificimos que valo-
res anormais da resposta do diafragma a estimulacao do nervo
frénico tém valor predictivo de hipoventilacdo nos doentes
bulbares e medulares. Pretende-se, neste estudo, verificar se
tal parametro tem valor prognostico.

Métodos: Incluimos 68 e 131 doentes com formas de inicio
bulbar e medular, respectivamente. Doentes com inicio gene-
ralizado ou com outras doengas associadas foram excluidos.
Todos os doentes foram seguidos na nossa consulta até a
morte ou até 15/08/2009. Avaliaram-se as curvas de sobrevida
(Kaplan-Maier) e regressao de Cox.

Resultados: Os doentes bulbares tém menor sobrevida que
os medulares (31.9+2.3meses vs. 54.8+4.7meses, log rank
p<0.001). Nestes, valores baixos de CVF (HR 1.1%; IC 0.98-1.0;
p=0.077), idades mais avangadas (HR 1.03%, IC 0.996-1.06; p=
0.086), duracoes da doenca curtas (HR 5%, IC 0.916-0.983; p=
0.004), respostas anormais a estimulacdo do nervo frénico
(HR 48%, 1C 0.298-0.912; p= 0.023) e a nao utilizagao de VNI
(HR 47%, 1C 0.291-0.972; p= 0.04) sdo factores de mau progos-
tico. Para as formas medulares, apenas a CVF (HR 1.6%, IC
0.975-0.994; p= 0.001) e a duragao da doenca (HR 4.4%, IC
0.937-0.975; p<0.001) sdo factores de progndstico.

Discussao: Os nossos resultados sublinham que, em todos
os doentes, a evolu¢do mais agressiva da doenca e o compro-
misso respiratério sdo importantes factores de prognéstico.
Idades jovens aquando do inicio da doenga e a amplitude nor-
mal da resposta motora do diafragma sao indicadores de bom
prognéstico, sobretudo nas formas bulbares, nos quais a VNI
é também eficaz.
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A ventilacdo ndo-invasiva melhora
o declinio da funcao respiratéria nos
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Introducé@o: A ventilacdo ndo-invasiva (VNI) melhora a
sobrevida e a qualidade de vida dos doentes com Esclerose
Lateral Amiotréfica (ELA). Tém sido publicados artigos com
resultados ndo concordantes sobre um eventual efeito protec-
tor da VNI sobre o declinio da fungdo respiratéria nestes
doentes. Com o presente trabalho, pretende-se verificar os
dados da nossa consulta para responder a esta questao.

Métodos: Estudo retrospectivo, englobando doentes com
ELA (definitiva ou provavel) seguidos em Consulta de ELA,
que efectuaram provas de func¢ao respiratéria, com determi-
nacao da capacidade vital forcada (CVF) e pressao inspiratéria
méxima (PIM) de forma regular. Foram incluidos 32 doentes
(18 homens, 22 com forma medular, idade média 59 anos,
duracdo da doenca 16t+5meses), tendo sido excluidos doentes
com outra patologia médica. Todos tiveram 2 avaliacGes
(intervalo médio de 5+1.7meses) antes da indicacao para VNI,
e 2 avaliacoes (intervalo médio de 4.8+ 1meses) ap6s a adapta-
¢ao a VNI Oito doentes nao toleraram a NIV e serviram de
controlo. O declinio da CVF e da PIM foi estabelecido como
percentagem do valor inicial e os 2 momentos comparados
com o test t-Student emparelhado.

Resultados: O estudo de doentes com tolerancia a VNI
demonstrou um diferenca ndo estatisticamente significativa
quanto ao declinio da PIM (19.8 vs 17.2%, p=0.57) mas um maior
declinio da CVF no periodo apés a VNI (6.8 vs 17.7%, p=0.02). No
grupo intolerante os declinios foram semelhantes nos 2 perio-
dos (CVF: 6 vs 26%, p=0.07; PIM: 7.7 vs 24.8, p=0.2), com uma
tendéncia para um maior agravamento na segunda metade.

Discussao: Os nossos dados ndo permitem suportar um
efeito benéfico da VNI nos doentes com ELA quanto a um
menor declinio dos valores das provas de fungao respiratéria
apos a sua introducdo. Um estudo mais alargado e prospecti-
vo impoe-se para avaliar este importante ponto.

Nova mutacao pontual no gene
PMP22, com expressao neurofisioldgica
focal

Henrique Costa', Anabela Matos', Argemiro Geraldo',
Purifica¢ao Tavares?, Luis Negrao'

1-Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servico de
Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-
Unidade de Diagnéstico Molecular, Centro de Genética Clinica,
Porto.

henriq.costa@gmail.com; anabelapmatos@gmail.com

Introducé@o: A doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT) é

uma neuropatia hereditédria sensitivo-motora, genética e cli-
nicamente heterogénea. No subtipo CMT1 a duplicacao no
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gene codificante da proteina da mielina periférica 22 (PMP22)
é a mais frequentemente diagnosticada (80-90%). As muta-
¢oes pontuais do PMP22 sao responsaveis por uma percenta-
gem inferior a 5%. A expressdo neurofisiolégica cldssica é de
desmielinizacdo nervosa periférica sensitivo-motora, genera-
lizada, uniforme e sem assimetrias entre nervos no mesmo
membro e entre o mesmo nervo de membros diferentes.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, de 28 anos de
idade e raca caucasiana, filho de pais nao consanguineos que
apresentava queixas de parestesias das maos, ndo constantes
erelacionadas com a actividade manual prolongada. O exame
neurolégico revelava pés cavus em grau moderado e ligeira
atrofia dos musculos distais das pernas. A forca muscular e a
marcha eram normais. Observava-se uma hiporreflexia mio-
tatica generalizada, diminui¢do moderada da sensibilidade
vibratéria e auséncia de alteracdo na avaliacao das sensibili-
dades termo-dlgica. O estudo neurofisiolégico revelou pro-
longamento das laténcias distais motoras e sensitivas do
Nervo Mediano, bloqueio de conducdo nervosa motora par-
cial do Nervo Cubital a nivel do cotovelo e auséncia de res-
posta sensitiva do Nervo Cubital, bilateralmente. A condugao
nervosa motora segmentar do Nervo Mediano era normal. O
estudo dos Nervos Peroneal e Sural bilateralmente e a deter-
minag¢do das ondas F dos Nervos Mediano, Cubital e Peroneal
eram normais. O estudo genético realizado para despiste de
deleccoes no PMP22 foi negativo, sendo detectada a mutagao
pontual no PMP22 ¢.167C>A (p.Ser56stop) em heterozigotia.

Conclusao: No caso clinico descrito, para além da nova
mutacdo pontual diagnosticada, ressalta-se a expressao elec-
trofisiolégica e o fenétipo clinico de gravidade ligeira, ainda
nao descritas até agora neste tipo de muta¢ao aumentando o
espectro clinico e neurofisiolégico secundério as mutacoes
pontuais do PMP22.

A estimulacdo eléctrica
transcraniana reduz de forma sustentada
a actividade epiléptica interictal em
doentes com Sindrome de Landau-Klefner
e Ponta-Onda Continua durante o sono.

Alberto Leal', Paula Faria?, Ana Isabel Dias®

1-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa; 2-Instituto
Politécnico de Leiria, Leiria; 3- Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lisboa.

a.leal@aleeg.com

Introducgdo: A estimulacdo eléctrica DC transcraniana
(tDCS) é um método de modulagao da excitabilidade cortical
com potencial para alterar a relagdo excitacao/inibi¢ao cortical,
sendo um potencial método terapéutico em epilepsia. A possi-
bilidade de modular a actividade epiléptica nao foi ainda
demonstrada em humanos.

Objectivos: Descrever os efeitos da estimulagdo DC trans-
craniana na actividade paroxistica interictal de dois doentes
com encefalopatias epilépticas.

Pacientes e Métodos: Dois doentes com 6 e 8 anos e diag-
ndsticos respectivamente de Sindrome de Landau-Klefner
(SLK) e Sindrome de Ponta-Onda Continua durante o sono
(SPOCS) foram submetidos a registo EEG com 82 eléctrodos e
posteriormente 3 sessoes de tDCS intervaladas por uma sema-
na. Ambos apresentavam abundante actividade paroxistica
interictal sobre as regides centrais de ambos os hemisférios,
tendo sido estabelecido tratar-se de paroxismos independen-
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tes no caso de POCS e sincronizacao bilateral a partir do
hemisfério esquerdo no caso de LK. A estimulacao foi efectua-
da na regiao central esquerda (catodo em C5, anddo fronto-
polar) durante fase II do sono, com intensidade de 1 mA
durante 15 minutos, tendo sido efectuado registo EEG conco-
mitante e 10 minuto apés. A sessdes foram monitorizadas por
médico neurofisiologista. Contabilizamos manualmente os
paroxismos, antes, durante e ap6s a estimulacao. O estudo foi
aprovado pela comissao de ética do hospital, tendo igualmen-
te sido obtido consentimento informado dos pais dos doentes.

Resultados: No doente com SLK obteve-se reducdo de 40-
50% da actividade paroxistica interictal prévia, consistente nas
3 sessoes. Esta actividade permaneceu reduzida durante os 10
minutos pés-estimulacdo. Os paroxismos contra-laterais sofre-
ram igualmente reducdo de 40-50%. O doente com SPOCS
apresentou reducdo de 30-40% no hemisfério homolateral e
nao apresentou qualquer alteracao no hemisfério contralateral.

Conclusdes: Demonstramos a capacidade para modular a
actividade paroxistica interictal na epilepsia humana, através
da estimulacdo DC transcraniana, abrindo perspectivas pro-
missoras da técnica como uma terapia alternativa aos méto-
dos convencionais.

Epilepsia e Condugao: Uma
Discussao Necessdria

Nadine Ferreira, Miguel Grunho, Claudia Guarda, Paula Breia
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada.
nadinelisa@netcabo.pt

Introducdo: Em Portugal, a autorizacdo para conducdo de
veiculos ligeiros por uma pessoa com epilepsia depende da ava-
liacao médica especializada, considerando o tipo de crises, sua
evolucdo e resposta a terapéutica. Diferencas na legislacao dos
vérios estados impedem a existéncia de recomendagoes univer-
sais. A ambiguidade da lei transfere assim a responsabilidade
para o neurologista, que deve conhecer as recomendacoes clini-
cas. O assunto é delicado, desafiando a relacdo de confianca
médico — doente e ameagando a qualidade de vida do doente,
mas deve ser abordado. O incumprimento das recomendagoes
adiciona dificuldade a actuacao clinica.

Objectivo: Avaliar doentes seguidos na Consulta de
Epilepsia do Hospital Garcia de Orta em relagdo aos seus habi-
tos de condugao.

Material e Métodos: Foi aplicado um questionério de auto-
preenchimento, anénimo, para caracterizacdo da epilepsia,
hébitos de conducdo e recomendacdes médicas, utilizando
estatistica descritiva e ndo paramétrica para andlise dos dados.

Resultados: Preencheram o questionario 62 doentes, 30 do
sexo feminino, 32 do sexo masculino, com idade média de
38,3 anos (18 - 73 A). 80% tinham intervalo livre de crises infe-
rior a 2 anos. Destes, 41,7 % tinham hébitos activos de condu-
¢do e 27,8% tinham sido alertados pelo seu médico para ndo o
fazer. Dos 19 doentes que tinham pelo menos 1 crise por més,
33% conduziam. O Unico factor que se correlacionou estatis-
ticamente com a conducdo activa em doentes com critérios
de proibicdo foi a necessidade para o exercicio da actividade
profissional, o que estd de acordo com estudo prévios.

Conclusao: De entre os doentes que nao deviam conduzir,
poucos foram alertados pelo seu médico. Dos que foram, mui-
tos mantém contudo os hébitos. Os resultados reflectem a
dificuldade do médico para abordar o assunto e a pouca ade-
sao dos doentes as recomendacgdes clinicas, realgando a
necessidade de melhor defini¢cdo de regras e suporte legal
para as exercer.
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Sindrome da Encefalopatia
Posterior Reversivel em Doentes com
Disreflexia Autonémica por Traumatismo
Vertebro-Medular.

Joao Rocha', Ana Nascimento®, Filipa Sousa’, Joao Cerqueira’,
Jodo Pereira', Joao Pinho', Margarida Rodrigues', Raquel
Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré', Catarina Matias®
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, 3-
Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacdo, Hospital de Sao
Marcos, Braga; 4-Servico de Medicina Interna, Unidade Local de
Satde do Alto Minho, EPE — Hospital de Santa Luzia, Viana do
Castelo.

joaomrocha@gmail.com

Introducdo: A Sindrome da Encefalopatia Posterior
Reversivel (PRES) pode apresenta-se clinicamente com sinto-
mas de cefaleias, convulsoes, alteracao do estado de cons-
ciéncia e sintomas visuais. Imagiologicamente traduz-se por
edema vasogénico de predominio posterior , reversivel apds
correccao do factor predisponente (frequentemente hiperten-
sdo, toxicos), associando-se a melhoria clinica.

A disreflexia auton6mica (DA) é caracterizada pelo aumen-
to acentuado da resposta simpdtica a estimulos menores,
ocorrendo em doentes com traumatismo vertebro-medular
(TVM) acima de D6. As suas manifestacoes incluem hiperten-
sdo, taquicardia ou bradicardia reflexa, entre outras.

Caso Clinico: Apresentam-se os casos de dois homens de 55
e 41 anos, vitimas de TVM com nivel C4. Ambos tinham hist6-
ria de disreflexia autonémica registada em internamentos em
Medicina Fisica e de Reabilitacao, caracterizado por picos
hipertensivos esporddicos. Foram observados no SU por crises
epilépticas, com alteragao da acuidade visual, cefaleias, o pri-
meiro com alteragao do estado de consciéncia e o segundo
hipertenso a entrada. A RMN cerebral evidenciava nos dois
casos lesoes posteriores bilaterais, compativeis com edema
vasogenico, sem evidéncia de isquemia, sugestivas de PRES.
Ambos permaneceram normotensos durante o internamento,
apenas com um pico hipertensivo registado no primeiro doen-
te. Foram excluidas outras causas possiveis (t6xicas, medica-
mentosas, vasculares). Durante o internamento ndo foram
registadas novas crise epilépticas, verificando-se melhoria cli-
nica progressiva e completa em cerca de uma semana.

Conclusao: A PRES é uma entidade que se nao reconhecida
precocemente pode provocar danos neurolégicos irreversiveis
ou ser potencialmente fatal. A exclusao de outros factores pre-
cipitantes e a documentacao de picos hipertensivos devido a
disreflexia autonémica demonstram ndo serem necessarios
valores de HTA sustidos por longos periodos para provocar o
edema vasogénico caracteristico desta patologia. Embora
pouco frequente, os doentes com TVM e disreflexia auton6mi-
ca poderdo estar particularmente predispostos para esta pato-
logia, sendo necessario prevenir e tratar adequadamente as
crises de HTA mesmo que pontuais.

Analise do contelido dos sonhos
dos narcolépticos: resultados preliminares

Clara Odilia Inocente', Teresa Paiva®

1-Université Victor Segalen Bordeaux 2. Institut de Cognitique
(Franga). Grupo Avangado em Medicina do Sono HCFSMUSP
(Brasil); 2-Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa
(Portugal).

vetclara@yahoo.com.br; teresapaiva@netcabo.pt

Resumo: A narcolepsia é um disttirbio do sono paradoxal,
caracterizada por uma freqiiéncia importante de sonhos,

Sinapse



126

sonoléncia diurna excessiva e cataplexia. O objectivo desta
pesquisa foi analisar o contetido dos sonhos dos narcolépticos.
O presente estudo é do tipo transversal, exploratério e descri-
tivo, constituido por 2 grupos: controle e experimental (narco-
1épticos), composto por 2 homens e 8 mulheres, entre 22 a 53
anos de idade e nivel educacional de saber ler e escrever. Os
participantes responderam aos questionarios: "Indice de
Qualidade do Sono de Pittsburgh", "Escala de Sonoléncia de
Epworth” e “SCL-90-R”, "Questiondrio de Frequéncia Onirica".
O didrio de sonhos de cada participante foi respondido duran-
te 15 dias e avaliados pelo "Sistema de Codificacdo e Andlise
Quantitativa do Contetido dos Sonhos de Hall e Van de Castle",
que analisa objetivamente o ntiimero de vezes que aparece
uma caracteristica particular dos sonhos. Os resultados reve-
lam diferencas entre o grupo narcoléptico a respeito do: sono
(mé qualidade do sono, sonoléncia diurna excessiva e desper-
tares noturnos), presenca de sintomas psicoldgicos/psiquidtri-
cos (sensibilidade interpersonal, depressao, idéias parandides,
psicoticismo, indice de severidade global e total de sintomas
positivos), e aspectos distintivos do padrao do sonhos (lem-
brangas, realismo, intensidade e criatividade dos sonhos) e do
conteido dos sonhos de “mal corporal” (p<0,009),
"Aggressao/Amizade" (p<0,037) e "Agressor" (95%). A presen-
¢a dos sintomas psiquidtricos e psicolégicos provocados pelos
conflitos sociais (devido a consciéncia de si mesmo perante
aos ataques de sono e de cataplexia) parecem ser pertinentes
para explicar os aspectos distintivos do contetido dos sonhos
em narcolepsia. Os avan¢os na psicologia e a neurosonologia,
através de estudos comparativos entre narcolépticos (com ou
sem terapia psicolégica), podem contribuir para o tratamento
multidimensional em narcolepsia (neurosonolégico e psicol6-
gico) e fornecer beneficios no plano de vida social e intima ao
paciente (durante os sonhos e a vigilia).

Encefalite com AC anti-receptores
NMDA e alfa-coma

Rita Simoes, Angela Timéteo, S6nia Costa, Vanessa Silva, Ana
Herrero, Ricardo Ginestal, Elsa Parreira, Ant6nio Martins, em
representacéo dos Servicos de Neurologia e UCIP do Hospital
Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora

Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
EPE, Amadora.

rita_moiron_simoes@hotmail.com

Introducao: A encefalite com anticorpos anti-receptores
NMDA (AC rNMDA) é uma forma de encefalite imuno-media-
da, que afecta preferencialmente mulheres jovens, € menos fre-
quentemente paraneopldsica e tem melhor prognéstico do que
a encefalite limbica cldssica. Descreve-se caso paradigmaético
com achados electrofisioldgicos ndo descritos na literatura.

Caso Clinico: Doente de 30 anos, professora, observada com
quadro com <1 semana de hipomania e discurso delirante que
culminou em crise ténico-clénica generalizada. Estava apirética
e sem sinais neuroldgicos focais ou meningeos. Analiticamente,
destaca-se LCR inflamatério. TC-CE e RM-CE ndo mostraram
alteracdes. O EEG inicial revelou lentificacdo temporal bilateral.
Apesar de tratamento com aciclovir e ceftriaxone/ampicilina,
houve agravamento clinico com flutuagao do estado de cons-
ciéncia. Por agravamento com 22 crise convulsiva (D5), fez EEG
que mostrou padrao alfa-coma (sob propofol). O agravamento
persistiu, com aparecimento de rigidez muscular e catatonia,
auséncia de resposta a estimulos e depressao do estado de cons-
ciéncia e, posteriormente, hipertermia e instabilidade hemodi-
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namica. Nesta altura, a investiga¢ao analitica e a evolucdo clini-
ca, apoiaram a institui¢ao sequencial de metilprednisolona (D8)
elglV (D20, D48). EEG posteriores revelaram lentificacao irregu-
lar e difusa. Constatou-se melhoria progressiva desde D27. A
presenca de AC rNMDA foi confirmada posteriormente no san-
gue e LCR. A investigacao paraneopldsica foi negativa. Ao fim de
5 meses de acompanhamento e sob prednisolona e azatioprina,
estd a retomar a sua actividade profissional.

Discussao: A instituicao precoce de terapéutica imunomo-
duladora deve ser ponderada nos casos de encefalite limbica
com progressao clinica apesar de terapéutica antibidtica, uma
vez que se associa a melhor progndstico. O padrao alfa-coma
nao foi previamente descrito neste tipo de encefalite. Apesar
de ser inespecifico e de ndo se poder excluir efeito farmacolé-
gico, a sua presenca coincidiu com agravamento clinico, colo-
cando-se a hipétese de ser uma manifestacao de desaferenta-
¢do dos circuitos tdlamo-corticais por disfun¢do adicional
induzida pelos AC INMDA.

Encefalite Auto-Imune por
Anticorpos Anti-NMDAR

Joao Rocha', Filipa Sousa’, Jodo Pereira’, Jodao Pinho’,
Margarida Rodrigues', Pedro Beleza', Raquel Carvalho?, Carla
Ferreira', Ricardo Maré', Rui Guedes®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
de Sao Marcos, Braga; 3-Unidade de Satide Familiar (CS Taipas).
joaomrocha@gmail.com

Introducdo: A encefalite auto-imune por anticorpos anti-
NMDAR é uma entidade recentemente descrita, mais fre-
quente no sexo feminino e em faixas etdrias jovens tendo um
largo espectro de manifestacoes. Trata-se de uma patologia
frequentemente associada a estados paraneopldsicos, mas
nao so6, identificada pela presenca de anticorpos anti-recep-
tor-NMDA, sendo potencialmente reversivel.

Caso Clinico: Mulher, 21 anos sem antecedentes médicos
relevantes com histéria familiar de esquizofrenia, foi interna-
da no Servico de Psiquiatria por surto psicético, tendo progre-
dido para um estado de catatonia. Foi transferida para
Neurologia apdés uma crise ténico-clénica generalizada.
Durante o internamento permaneceu em estado de catatonia
que alteranava com episédios de agitacdo psico-motora.
Apresentava rigidez mais marcada nos membros direitos,
periodos com posturas disténicas dos membros superiores,
automatismos mastigatorios e episédios de taquicardia sinu-
sal e dessaturacdo. O estudo analitico e toxicolégico foi nega-
tivo. O LCR apresentava ligeiro aumento da celularidade (10
células/uL, 95% linfécitos). RMN cerebral sem alteracoes. O
EEG revelou estado de mal epiléptico frontotemporal esquer-
do. PET cerebral evidenciou hipermetabolismo do lobo fron-
totemporal esquerdo com extensao aos ganglios da base ipsi-
laterais, coincidente com o foco de actividade epileptica e
com arigidez dos membros direitos. Apresentou resposta par-
cial ao tratamento anti-epiléptico.

Trés semanas ap0s internamento pesquisaram-se anticorpos
anti-VGKC e anti-NMDAR e iniciou tratamento com IgIV e
metilprednisolona. Apresentou melhoria gradual da clinica e no
registo do EEG. A pesquisa de anticorpos anti-NMDAR foi posi-
tiva no LCR e soro fazendo o diagndstico. Rastreio neopldsico,
nomeadamente teratoma ovérico, é negativo até ao momento.

Conclusdo: A apresentacdo clinica inicial desta patologia
confundiu a investigacdo durante algum tempo. E importante
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estar atento as manifestagdes varidveis desta doenca emergente,
potencialmente curavel, que frequentemente se associa a sin-
dromes paraneopldsicos, cujo mecanismo ndo é ainda total-
mente compreendido.

Sindromes Lacunares classicos:
Correlacao imagiolégica

Sénia Costa', Joana Marques?®, Ana Valverde', José Campilho'
1-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa.
soniacosta_13@yahoo.com, ahvalverde@yahoo.es

Introducéo: Enfartes lacunares correspondem a 11-19%
dos eventos isquémicos cerebrais. Sao definidos imagiol6gi-
camente por um volume mdéaximo de 1,8 x 103 mm3.
Manifestam-se clinicamente sob a forma de sindromes lacu-
nares. No entanto a correlag@o entre estes sindromes clinicos
e enfartes lacunares nem sempre esté presente.

Objectivos: Caracterizacao clinica e imagioldgica (tipo e loca-
lizagao da lesdao) de doentes com sindromes lacunares cléssicos.

Metodologia: Revisdo retrospectiva dos processos clinicos
dos doentes internados num hospital distrital em 2008 com o
diagnostico de AVC isquémico que se apresentou clinicamen-
te como sindrome lacunar classico.

Resultados: Foram revistos 497 doentes com AVC isquémi-
co dos quais 169 se apresentaram como sindrome lacunar
classico. Destes apenas em 72 se confirmou o diagnéstico
imagioldgico (22 TC ou RM). A média de idades foi 64+13 anos.
Apresentaram ntumero de factores de risco vasculares °2,
sendo os mais frequentes hipertensao arterial e dislipidémia.
Os sindromes lacunares mais frequentes foram o motor puro
(51%) e sensitivo-motor (32%). Apenas trés individuos apre-
sentaram sindrome sensitivo-puro, nove hemiparésia ataxica
e nenhum teve disartria e clumsy hand. Em cerca de um terco
do total, foi demonstrada uma lesdo isquémica nao lacunar,
correspondendo na sua maioria ao sindrome sensitivo-motor.
As localizagoes mais frequentes de lacuna isquémica foram as
seguintes: coroa radidria, protuberancia e cdpsula interna no
motor puro; cdpsula interna no sensitivo-motor; protuberan-
cia e bulbo na hemiparésia ataxica; tdlamo e cdpsula interna
no sensitivo-puro.

Conclusoes: Na nossa série, os sindromes lacunares afectam
sobretudo individuos com muiltiplos factores de risco vasculares.
Em um terco dos casos demostrou-se radiologicamente uma
lesdo ndo lacunar o que justifica uma investigacdo etiolbgica
mais aprofundada, nomeadamente no sindrome sensitivo-
motor. As localiza¢gdes mais frequentes dos enfartes lacunares
para cada sindrome estao de acordo com o descrito na literatura.

O ABCDD score na distincao entre
acidentes neuroldgicos transitérios de
etiologia vascular ou nao vascular

Joel Freitas', Joana Damdsio’', Rui Magalhaes®, Manuel Correia’,
Assuncao Tuna'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE —
Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Departamento de Biologia
das Populagoes, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar
(ICBAS), Universidade do Porto, Porto.

joel.agf@gmail.com; joanadamasio80@gmail.com;
rmag@icbas.up.pt; mmcorreia@mail.telepac.pt;
asstuna@mail.telepac.pt
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Introducdo: Os acidentes neurolégicos transitérios (ANT)
podem corresponder a acidentes isquémicos transitérios
(AIT) ou outros, como aura de enxaqueca, crise epiléptica, ou
de diagnoéstico nao definido. O ABCDD score foi validado
como factor de prognéstico de ocorréncia de acidente vascu-
lar cerebral (AVC) nos primeiros dias ap6s um AIT. No entan-
to, estudos recentes sugerem que uma elevada pontuagdao
apenas distingue “verdadeiros” AIT de outros ANT.

Objectivos: Avaliar o ABCDD score como factor de distin-
¢ao entre ANT de etiologia vascular e ndo vascular.

Métodos Durante um periodo de 42 meses, todos os doen-
tes com ANT observados no servi¢o de urgéncia foram regis-
tados e posteriormente seguidos em consulta externa. O
ABCDD score foi determinado em todos eles, utilizando a
informacao registada na primeira observagao. Os ANT inter-
pretados como AIT realizaram estudo vascular em 24h.

Resultados: Foram registados 305 doentes; idade média de
59,4+17,7 anos. Destes, 174 (57%) foram classificados como AIT
e 131 (43%) como ANT nao-AlT. A distribuicao por territério
vascular dos AIT foi em 80 (46%) carotideo, em 32 (18,4%) vér-
tebro-basilar e em 62 (35,6%) indeterminado. Nos ANT nao-AIT
foram identificados diferentes diagnésticos: 33 (25,2%) aura de
enxaqueca; 20 (15,3%) amnésia global transitéria; 18 (13,7%)
crise epiléptica; 60 (45,8%) outro/sem diagnostico.

Setenta e dois (41,4%) doentes com AIT e 104 (79,4%) com
ANT nao-AIT tiveram pontua¢do <4 no ABCDD score; 102
(58,6%) doentes com AIT e 26 (20,6%) com ANT nao-AIT tive-
ram uma pontuacao =4 no ABCDD score (p<0,001; com 58,6%
sensibilidade e 79,4% especificidade). Todos os doentes com
pontuagdo >5 pertenciam ao grupo dos AIT (14,3%).

Conclusoes: Uma pontuacdo =4 no ABCDD score sugere epi-
sodio transitdrio de causa vascular, sendo que nesta série todos
os doentes com pontuagao > 5 tinham tido o diagnéstico de AIT.

Preditores clinicos do diagnéstico
de acidentes neurolégicos transitorios

Patricia Canhao, Ana Catarina Fonseca

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

pcanhao@fm.ul.pt

Introducio: E dificil diagnosticar um acidente isquémico
transitério (AIT), sobretudo distingui-lo de outros defeitos
neurolégicos transitérios (<24 horas). O nosso objectivo foi
identificar carasteristicas clinicas que possam ajudar a efec-
tuar o diagnéstico dos acidentes neurolégicos transitérios
(ANT).

Método: Incluimos doentes consecutivos observados em
Consulta de AIT entre Marcgo 2004 e Junho 2009. Os doentes
foram avaliados por um neurologista dedicado a doenca vas-
cular cerebral. Registou-se prospectivamente a informacao
clinica usando um formulério estandardizado. Os ANT foram
classificados como AIT ou outro diagnéstico especifico
(mimico AIT) de acordo com critérios de classificacao estabe-
lecidos. A classificagdo foi feita por dois investigadores de
forma independente, e a concordéncia entre observadores foi
analisada mediante estatistica kapa. Efectuou-se uma andlise
bivariada e multivariada para identificar as caracteristicas cli-
nicas associadas ao diagnoéstico de AIT ou “Mimico”. Para esta
andlise, os doentes que ndo preenceram critérios de AIT ou
um mimico especifico foram considerados “Mimico”.

Resultados: Incluiram-se 435 doentes, 237 (55%) do sexo
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masculino, com uma idade mediana de 65 anos. A duracao
mediana dos ANT foi 30 minutos. Os diagndsticos finais foram:
AIT em 246 doentes (56,6%) e “Mimico” em 189 doentes
(43,4%). Na andlise multivariada, cinco varidveis associaram-
se ao diagndstico de ANT: inicio stubito (OR=11.7), defeito
motor (OR=5.2) e perturbacdes da fala (OR=2.5) associaram-se
ao diagnostico de AIT; sincope ou pré-sincope (OR=0.2) e per-
turbacdes do movimento ndo devidas a défice de forca
(OR=0.1) associaram-se ao diagndstico de “Mimico”. A drea sob
a curva ROC para este modelo foi 0.86 (IC de 95% 0.82 a 0.89).

Conclusoes: Algumas varidveis clinicas podem ser tteis
para distinguir AIT de mimicos. Este modelo devera ser vali-
dado em outras coortes de doentes com ANT. Podera ser ttil
para estabelecer o diagndstico diferencial de doentes com
ANT, sobretudo por médicos com menos experiéncia nesta
patologia.

Sensibilidade e especificidade da
Via Verde do AVC

Gustavo Cordeiro, Fernando Silva, R. Andre, B.Rodrigues, MC.
Macdrio, C. Machado, A. Geraldo, Luis Cunha

Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra, Coimbra.
gustavo.mgtato@gmail.com

Introducio: A oficializacdo da Via Verde do AVC em 2006
traduziu-se num salto qualitativo na abordagem do doente
com patologia cerebrovascular aguda. De acordo com os
dados fornecidos pela Coordenacdo Nacional para as
Doencas Cardiovasculares, o nimero de activacoes em 2008
no territério continental foi de 1159 duplicando os valores do
ano anterior. No entanto, ndo sao conhecidos estudos que
tentem, directa ou indirectamente, monitorizar a performan-
ce deste modelo de referenciacao de doente urgente.

Objectivos: determinar a sensibilidade e especificidade da
Via Verde do AVC

Métodos: Estudo prospectivo que incidiu sobre o universo
de doentes com AVC que recorreu ao Servico de Urgéncia dos
Hospitais da Universidade de Coimbra no periodo compreen-
dido entre 1 de Agosto de 2008 e 31 de Agosto de 2009. Os
doentes incluidos no estudo cumpriam os seguintes critérios:
idade superior a 18 e inferior a 81 anos a quem era descrito um
quadro subito de alteracdo da fala, desvio da comissura labial
ou falta de forca num brago com inicio hd menos de 3 horas no
momento do contacto telefénico para o nimero 112. Os dados
foram registados em protocolo auténomo.

Resultados: A Via Verde pré-hospitalar foi objecto de acti-
vacdo por 101 vezes. Apenas em 15 doentes o diagnéstico de
AVC nao se revelou correcto, o que traduz uma especificidade
de 85,1%. Por seu lado, o CODU nao accionou a Via Verde em
53 doentes que apresentavam sintomas que se inscreviam
dentro dos critérios de activacdo. Deste modo, a sensibilidade
verificada foi de 60,4%.

Conclusoes: A Via Verde pré-hospitalar evidenciou uma
elevada especificidade mas uma reduzida sensibilidade. Sao
necessarias medidas que tentem minorar as actuais limita-
¢oes da colheita de informacao telefénica por parte dos pro-
fissionais do CODU para que mais doentes com AVC possam
beneficiar desta forma de referenciacao prioritéria.
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Resolucdo completa de extensa
trombose venosa cerebral (TVC) com
trombélise local ao 13° dia de evolugao

Gongalo Matias', Tania Lampreia', Pedro Soares?, Isabel
Carvalho*, Joao Reis®, Sofia Calado'?, Paulo Alegria'?, José Vale'*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Departamento de
Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova
de Lisboa, Lisboa; 3-Servigco de Neurorradiologia, 4-Unidade de
Cuidados Intensivos Polivalentes, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental, EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 5-Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE —
Hospital de S. José, Lisboa.

gsmatias@gmail.com; tania.lampreia@gmail.com;
prmsoares@gmail.com; sofiacalado@netcabo.pt;
serranoalegria@hotmail.com; jvale.neuro@fcm.unl.pt

Introducdo: O recurso a trombdlise na TVC é ponderado
quando, sob heparina, se assiste a deterioracao clinica signifi-
cativa. Os resultados s@o varidveis, existindo um grupo de
doentes que beneficia muito com a terapéutica mas assistin-
do-se noutros casos a auséncia de beneficio ou degradacao
clinica por complica¢oes. E necessario identificar os factores
que determinam o progndstico desta terapéutica nestes doen-
tes, faltando estudos com dimensao e qualidade suficientes.

Caso Clinico: Mulher, 35 anos, antecedentes de enxaqueca,
sob contracepgao oral. Iniciou cefaleia intensa e vomitos, insta-
lando-se, ao 4° dia, sinais focais no hemicorpo esquerdo. A TC-
CE mostrou pequena hemorragia cortical parietal direita e
hipersinal do seio lateral direito. Assistiu-se nas horas seguintes
a deterioracao da vigilia, aparecimento de edema da papila e
convulsivou tendo iniciado antiepilépticos. A angio-TC mostrou
extensa trombose venosa envolvendo os seios longitudinal
superior, recto e transverso direito. Iniciou heparina convencio-
nal com estabilizacdo clinica. Ao 7° dia verificou-se nova dete-
rioragdo da vigilia mostrando nova TC-CE edema cerebral difu-
so e aumento da extensao da trombose. Iniciou manitol e hiper-
ventilacao mecanica. Por auséncia de melhoria clinica e imagio-
logica efectuou trombdlise combinada mecanica e quimica
local venosa e arterial (20mg rTPA) ao 13° dia com total resolu-
¢do da trombose. Recuperou rapidamente clinica e imagiologi-
camente. Alta ao 36° dia com ligeira hemiaparésia atdxica
esquerda sob varfarina. Aguarda esclarecimento etiolégico.

Conclusdes: A deterioracao clinica e imagiolégica sob tera-
péutica médica optimizada foi tomada como indicagdo para
trombdlise, que deve ser implementada antes da pré hernia-
¢ao e da compressao dos 6pticos. Estavam ausentes os indica-
dores de resposta desfavordvel até agora identificados na lite-
ratura. A trombdlise local combinada permitiu usar uma baixa
dose de rTPA. O tempo de evolugdo méximo da TVC para ins-
tituicdo de trombdlise ndo estd definido, tendo sido aqui efi-
caz aos 13 dias, como o foi em casos publicados com mais
tempo de evolugdo.

Tratamento Intra-arterial do AVC
isquémico agudo - analise de um grupo de
doentes

José Pereira', Marcio Cardoso?, Rui Felgueiras? Joel Freitas?,
Cecilia Monteiro?, Angelo Carneiro', Assunc¢ao Tuna? Gabriela
Lopes?, Teresa Caixeiro', Manuel Correia? Viriato Alves', Jodao
Xavier’, Carlos Correia*

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servi¢o de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
jprochapereira@gmail.com, ccneurol@gmail.com,
joao.xavier@imania.pt
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Introducdo: A trombectomia mecanica(tM) e a trombdlise
intra-arterial(tIA) aplicam-se a doentes com enfartes cere-
brais agudos que apresentem oclusido de uma artéria cerebral
de grande/médio calibre. Sdo candidatos aqueles com menos
de 6 e 12 horas de sintomas (respectivamente com enfarte na
circulagdo anterior e posterior), os que ndo melhoram com a
trombélise endovenosa(tEV), ou que tém contra-indicacdo
para trombolitico.

Objectivo: Avaliar os resultados clinicos e angiograficos de
um grupo de doentes tratados com procedimentos intra-arte-
riais, segundo um protocolo previamente estabelecido.

Metodologia: Andlise retrospectiva de 12 doentes consecu-
tivos entre Abril e Setembro de 2009 elegiveis para procedi-
mento intra-arterial, avaliando-os do ponto de vista clinico e
imagioldgico.

Resultados: Dos 12 doentes analisados, apenas 9 foram tra-
tados (5 com clinica de enfarte na circulagao anterior e 4 na pos-
terior); a média de idades foi 57 anos. Dos doentes com enfarte
na circulagao anterior, 1 foi tratado com tIA, os outros 4 por tM,
tendo-se obtido repermeabilizacao total (TIMI 3) em 3 e parcial
(TIMI 2) em 2. A média NIHSS antes do tratamento era 17, pos-
teriormente 4. Trés doentes tinham feito tEV, sem melhoria, e
dois tinham entre 3 e 6 horas de sintomas; nao se registou qual-
quer hemorragia cerebral nem mortes. Dos 4 doentes tratados
com enfarte na circulagdo posterior, todos tinham trombose
basilar. Trés doentes foram tratados com tIA e 1 com tM, tendo-
se obtido repermeabilizacdo total em 1 e parcial nos restantes.
Faleceram dois doentes que foram tratados por tIA sem reper-
meabilizacdo total; um teve hemorragia. Nos outros dois a
média NIHSS a entrada era 14 e apds tratamento 8.

Discussao: Nesta pequena série de doentes, os procedimen-
tos intra-arteriais revelaram-se muito eficazes na repermeabili-
zac¢do do vaso ocluido e, principalmente, nos resultados clini-
cos; a repermeabilizacdo total parece ser mais provével e o risco
de transformacao hemorragica menor quando se usa tM.

Doenca de Alzheimer e cancro:
uma associacdo independente?

Camila Nébrega', Carlos Capela’, Jodo Fernandes?, Sofia Nunes
de Oliveira®, Rita Almeida'

1-Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo
Anténio dos Capuchos, Lisboa; 2-Departamento de Psiquiatria e
Satde Mental da Ajuda — Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Sao Francisco Xavier, Lisboa; 3-Hospital da
Lugz, Lisboa.

camila_nobrega@msn.com

Introducdo: Estudos transversais tém demonstrado uma
menor prevaléncia de cancro entre os doentes com Doenca de
Alzheimer (DA). Por outro lado, alguns trabalhos sugerem que
o tabagismo, um factor de risco conhecido para cancro, pode
ser protector para a DA. Os autores procuraram determinar se
a diferenca na prevaléncia de cancro pode dever-se a uma
menor prevaléncia de fumadores nesta populacgao.

Objectivos: Determinar se existem diferencas na prevalén-
cia de cancro entre um individuos com e sem DA e se essa
diferenca é independente dos habitos tabdgicos.

Metodologia: Foram incluidos doentes consecutivos da
consulta de Neurologia que preenchessem critérios de diag-
noéstico para DA possivel/provavel (NINCDS-ADRDA). O
grupo controlo foi constituido pelos esposos respectivos. Os
grupos foram caracterizados de acordo com género, idade,
hébitos tabdgicos e histéria pessoal ou familiar de neoplasia.
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Foi realizado um estudo descritivo e analitico usando os testes
de T-Student e 2 para comparagao de médias e prevaléncias.

Resultados: Foram incluidos 160 doentes e 160 controlos.
Aidade nao difere nos dois grupos (77,55+ 6,735 na DA e 76,45
+ 5,820 nos controlos, p=0,119) mas existe uma maior preva-
léncia de mulheres no grupo com DA (66,9% vs 33,1%,
p<0,001). Existem 93 fumadores/ex-fumadores, 39,8% no
grupo com DA (p=0,019). A prevaléncia de cancro foi de 8,1%
na DA e de 31,9% nos controlos (p<0,001). Controlando para o
tabagismo e género a diferenca na prevaléncia mantém-se
significativa (p<0,009), excepto nas mulheres fumadoras
(n=12, p=0,079).

Conclusdes: O nosso trabalho confirma a relacdo inversa
entre a DA e o cancro e sugere que essa relacao parece nao ser
determinada pelas potenciais diferengas nos habitos tabagi-
cos, reforcando a hip6tese de mecanismos comuns a DA e a
tumorigénese.

Gliomatosis Cerebri - evolucao
clinica agressiva em doente do sexo
feminino

Paulo Coelho', Bruno Gomes?, Andreia Godinho', Motasem
Shamasna', Joao Raposo', Carla Nunes', Grilo Gongalves'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Coimbra, Coimbra.

pauloscoelho@netcabo.pt

Introducdo: A gliomatosis cerebri é, segundo a
Classificacao da OMS (2007), uma neoplasia neuroepitelial de
origem incerta (grau IV). Com clinica varidvel, a neurorradio-
logia assume um papel determinante no diagnéstico. A tera-
péutica é também complexa e o progndstico reservado.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, com 68 anos, que
recorreu a urgéncia por quadro insidioso e progressivo de afa-
sia com 2 meses de evolucdo. Referia antecedentes de hiper-
tensao arterial e neoplasia uterina (operada). Apresentava afa-
sia transcortical mista sem outros sinais neurolégicos focais
associados. O controlo analitico sanguineo nao mostrava alte-
racoes significativas e o estudo do LCR mostrava exame cito-
quimico normal, serologias e exames microbioldgicos negati-
vos, auséncia de células neopldsicas e de bandas oligoclonais.
O EEG mostrava actividade critica teta e delta polimorfa de
localiza¢do temporal esquerda a mistura com ritmos rapidos.
A TC cranio encefdlica revelou apagamento dos sulcos corti-
cais cerebrais hemisféricos esquerdos e hérnia subfélcica,
associados a hipodensidades a nivel temporal anterior e sub-
cortical frontoparietal esquerdos, sem realce ap6s administra-
¢ao de contraste. A RM encefélica com espectroscopia revelou
apagamento dos sulcos corticais do hemisfério cerebral
esquerdo com alteracdes difusas do sinal do mesmo, e envol-
vimento de parte do corpo caloso, pedinculo cerebral e subs-
tancia branca de parte do hemisfério direito — colocando-se a
hipétese de gliomatosis cerebri (a mais provavel), astrocitoma
anaplasico ou encefalite. Foi medicada entretanto com dexa-
metasona 5mg 6/6h durante 2 semanas, agravando o estado
geral por intercorréncia infecciosa associada a paraparésia
(mais evidente a direita). Realizou RM do neuro-eixo que
mostrava lesdes sugestivas de meningite carcinomatosa. A
bi6psia cerebral revelou gliomatosis cerebri, tendo a doente
falecido antes da consulta de oncologia.

Conclusdes: O caso apresentado ilustra as principais caracte-
risticas da gliomatosis cerebri: uma lesdo anatomicamente difu-
sa, de evolucao agressiva e com sobrevida relativamente curta.
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Gliomatose cerebri: caracteristicas
clinicas, imagiolégicas e neuropatoldgicas
de trés casos

Ricardo Taipa', Ana Martins Silva', Ernestina Santos’, Pedro
Pinto? M. Melo Pires®, Luis Monteiro'

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

ricardotaipa@gmail.com

Introducio: A Gliomatose cerebri (GC) é um tumor raro,
definido como uma infiltragao glial difusa do cérebro que pre-
serva a citoarquitectura dos tecidos adjacentes e que envolve
mais de dois lobos. O diagnéstico e tratamento sdo dificeis. O
prognéstico é invariavelmente fatal mas a sobrevida é muito
variavel.

Objectivo: Caracterizar a apresentacao clinica, caracteris-
ticas imagiolégicas e neuropatolégicas de trés doentes com
diagnostico de GC. Métodos: Revisdo do processo clinico e
ressondncia magnetica (RM). O diagnéstico foi estabelecido
com base nas caracteristicas da RM e histologia.

Resultados: Dois doentes eram do sexo feminino (33 e 64
anos) e um do sexo masculino (54 anos). A apresentacgao clini-
ca consistiu em crises epilépticas, hipertensao intracraniana e
défices focais (hemiparésia, hemihipostesia), apresentando
dois dos casos alteragdes cognitivas associadas. A RM mos-
trou lesoes difusas hiperintensas nas sequéncias de T2 e
FLAIR que envolviam 3 lobos ou mais. O corpo caloso estava
envolvido e espessado em dois dos doentes e havia discreta
captacao de contraste em apenas um caso. O diagnéstico dife-
rencial antes da biopsia cerebral inclui lesdes inflamatérias/
desmielinizantes, mielinopatia metabdlica/paraneopldsica e
forma pseudo-tumoral de esclerose multipla (doente com
diagnostico definitivo de EM desde 2001). A biopsia revelou
astrocitoma de baixo grau nos trés casos. Um dos doentes
morreu ao fim de 1 més (sem tratamento), um tem actual-
mente um follow-up de 8 (doenca progressiva) e outro de 67
meses (clinicamente e radiologicamente estabilizada), ambos
tratados com temozolomida.

Discussao: Os nossos casos reforcam o conceito que a GC
tem uma apresentacdo clinica e progndstico varidveis.
Existem caracteristicas na RM que sugerem o diagnéstico
(lesoes difusas em T2/FLAIR envolvendo mais de 3 lobos, sem
ou captacdo discreta de contraste, espessamento do corpo
caloso) mas sao inespecificas, sendo a biopsia cerebral essen-
cial para diagnéstico e orienta¢do terapéutica. Pensamos que
o doente com EM é um exemplo paradigmatico.

Astrocitoma de células gigantes
subependimario: estudo imunocitoquimico
de 3 casos

Paulo Santos’, José Pimentel?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settbal, EPE; 2-
Laboratério de Neuropatologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
alexipaulo@sapo.pt

Introducdo: classicamente, os astrocitomas de células
gigantes subependimadrios (ACGSE) sdo tumores benignos, pro-
venientes das paredes dos ventriculos laterais e compostos por
astrocitos maduros de citoplasma abundante, eosinéfilo.
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Actualmente sabe-se parecer existir um fenotipo misto, glio-
neuronal. Constituem o tumor do SNC mais frequentemente
associado a esclerose tuberosa. O diagnéstico deferencial deve
ser feito com os astrocitomas, com os tumores de células gan-
glionares, com os tumores de células musculares e com os
tumores teratéides.

Objectivos e Metodologia: apresentar a nossa experiéncia
de ACGSE dos tltimos 15 anos e, pela realizacdo de estudo
imunocitoquimico utilizando um painel de anticorpos alarga-
do, melhor precisar a natureza destes tumores.

Resultados: identificados 3 casos de ACGSE: um rapaz de 10
anos, com sindroma de hipertensao intracraniana, com remo-
¢do completa de tumor justa-buraco de Monro; uma rapariga
de 12 anos, com epilepsia de dificil controlo e remog¢ao com-
pleta de tumor inserido na parede do ventriculo lateral esquer-
do; homem de 27 anos, igualmente com remocao completa de
tumor do ventriculo lateral direito. O exame neuropatoldgico
permitiu o diagndstico de ACGSE nos 3 casos, e o estudo imu-
nocitolégico revelou reaccdo maxima dos elementos neoplési-
cos para a vimentina e evidenciou dois componentes celulares,
um glial, astrocitico, GFAP imunoreactivo, outro neuronal,
constituido por elementos maduros, ganglionares e, num caso,
por elementos neurociticos, mais indiferenciados.

Conclusdes: foi possivel confirmar a natureza glioneuronal
deste tumores, possivelmente originados de uma célula sub-
ependimadria progenitora multipotente.

Meningiomas cordéides

Angela Timéteo', Candida Barroso??, Carla Firmo?, José
Pimentel**

1-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Laboratério de Neuropatologia, 3-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

angelatimoteo@hotmail.com

Introducdo: os meningiomas cordéides (MC) sdo uma
variante rara de meningiomas com morfologia cordéide, asso-
ciados a um comportamento biolégico agressivo. A raridade
torna dificil a sua caracteriza¢do, nomeadamente no que diz
respeito aos aspectos histolégicos que determinam esta agres-
sividade.

Objectivos: caracterizacao clinica, imagioldgica e histopa-
tologica de uma série de meningiomas diagnosticados de cor-
doéides.

Metodologia: seleccdo dos meningiomas com componente
cordéide da base de dados do Laboratdrio de Neuropatologia
do nosso departamento; consulta da informacao clinica e ima-
gioldgica, revisdo da histologia prévia, e realizacao de estudo
imunocitoquimico (EIM) com os anticorpos vimentina (Vim),
antigénio de membrana celular (EMA), S100, GFAP e Ki67 (indi-
ce proliferativo).

Resultados: cinco casos de MC entre os 1015 diagnostica-
dos entre 1990 e 2009; dois homens e trés mulheres com
meédia de idades de 55 anos (23 a 67); localizacoes frontal em
2 casos, parietal em dois casos e ventricular no outro.
Remocao macroscopica total do tumor em todos os casos,
nomeadamente num em que a histologia corddide foi apenas
identificada numa recidiva. Em 3 casos a histologia era de
variante benigna de meningioma com aspectos de degeneres-
céncia microquistica e morfologia cordéide focal; em 2 casos,
a morfologia cordéide era mais extensa, sem alteracoes dege-
nerativas associadas. O EIM revelou reactividade para a Vim e
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EMA em todos os casos. O indice proliferativo era baixo a
excep¢ao de num caso, que correspondia também a um dos
que tinha morfologia cordéide mais extensa. Os casos com
morfologia cordéide tinica recidivaram.

Conclusées: é possivel que tenhamos identificado dois
tipos de meningiomas cordéides, um em que este é um falso
aspecto morfoldgico, se deve a degenerescéncia microquistica
do tumor e se acompanhou de uma evolugdo pds-operatéria
favoravel; outro, com aspectos verdadeiramente cordéides e
comportamento biolégico mais agressivo.

Importancia do estudo
Neuropatolégico no estudo das
Gangliosidoses.

Ana Graca Velon', Pedro Farrajota?, Sandra Ramos®, Miguel
Sousa Neves®, S6nia Figueiroa®, Teresa Temudo?®, Ant6nio
Guimaraes*, Manuel Melo Pires*

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro, EPE — Hospital de Vila Real, Vila Real; 2-Servico de
Anatonomia Patologia, 3-Servico de Neuropediatria, 4-Unidade
de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de
Santo Anténio, Porto; 5-Servico de Pediatria, Centro Hospitalar
da P6voa de Varzim/Vila do Conde; 6-Oftamologista, Clinica
Oftalmolégica.

anavelon@gmail.com

Introducao: As gangliosidoses sdo doencas de sobrecarga
lissosomial, raras, de hereditariedade autossémica recessiva e
cuja patofisiologia envolve disfuncao enzimatica e a acumula-
¢do de varios metabolitos nos lisossomas. A maioria dos casos
associa-se a mau prognastico, e estdo em investigacdo novas
abordagens terapéuticas.

Caso Clinico: Menina, caucasiana, de 2 anos e 11 meses, filha
de mae adolescente e pais ndo consanguineos. Apresentava
atraso global do desenvolvimento desde o nascimento. Aos 13
meses constatou-se regressao do desenvolvimento psicomotor
e progressivamente tornaram-se evidentes episédios de desvio
ocular, startle actstico, hipotonia, sinais piramidais e movimen-
tos coreoatetésicos dos membros. A fundoscopia revelou uma
“mancha cor de cereja’ macular. Aos 14 e 15 meses iniciou crises
convulsivas com febre, e aos 19 meses crises tonico-clénicas
generalizadas, tendo sido introduzido valproato de sédio. Da
investigacdo complementar efectuada salientam-se os estudos
bioquimicos, nomeadamente lisossomal, peroxissomal, para
aminodcidos e acilcarnitinas, no soro, urina e em fibroblastos
cultivados, que foram normais, excluindo, entre outras, as hip6-
teses de Sialidose, Galactosialidose, Gangliosidoses GM1 e GM2,
Mucopolissacaridose e doengas de Niemann-Pick e Krabbe. A
biopsia de pele apontou para a possibilidade de uma gangliosi-
dose tendo em conta as inclusdes axonais. Os estudos de ima-
gem mostraram hipersinal difuso periventricular e interessando
o estriado, e alteracdes de substancia branca. Em Abril de 2009 é
internada por dificuldade respiratéria secundaria a broncop-
neumonia hipoxemiante, de que viria a falecer 13 dias depois. O
estudo neuropatolégico demonstrou inclusdes neuronais de
sobrecarga lisossomial em todas as zonas do cértex cerebral,
ganglios da base, hipocampo, cerebelo, nticleos do tronco cere-
bral e células neuronais medulares. Estdo em curso estudos
moleculares para confirmagao do diagnéstico de gangliosidose.

Discussdo: A importancia desta apresentdcao visa alertar
para a dificuldade deste diagnéstico. Embora a histéria clinica
e a biopsia de pele fossem muito sugestivas de gangliosidose, o
estudo enzimadtico foi negativo, estando em curso investigacao.
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Coreia - uma manifestacao peculiar
do Lipus Eritematoso Sistémico

Alexandre Costa', Pedro Guimaraes', Ana Graca Velon',

Joao Paulo Gabriel', Ana Filipa Rebelo?, Maria do Céu Branco',
Mario Rui Silva', Domingos Paulo Subtil®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar Trds-os-Montes e Alto Douro, EPE, Hospital de Vila
Real, Vila Real.

alexandrejscosta@gmail.com

Introducao: O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) cursa
com varias manifestagdes neurolégicas implicando o SNC e
SNP constituindo importante causa de morbimortalidade. Os
movimentos coreicos podem ser uma das manifestagoes
desta patologia.

Caso Clinico: Mulher de 75 anos, com antecedentes de
artroplastia total da anca, hipertiroidismo medicado, bicito-
penia e monocitose cuja investigacao etioldgica resultou
inconclusiva. Admitida na urgéncia por dificuldade respirat6-
ria tendo sido internada no servico de Medicina Interna com
o diagnoéstico de pneumonia de aspiracdo. Objectivamente,
apresentava murmurio vesicular rude bilateralmente a aus-
cultacdo pulmonar e movimentos involuntérios, arritmicos e
assimétricos dos membros superiores e face. Analiticamente,
apresentava leucopenia, trombocitopenia e anemia, e a gasi-
metria revelou hipoxémia. A radiografia de térax mostrou
reforco hilar bronquico bilateral e infiltrado no seio costofré-
nico direito. Durante o internamento, e no sentido de apurar
a etiologia dos dados semioldgicos obtidos a admissao, foi
efectuada investigacdo complementar, dos quais se destaca o
estudo imunolégico, com elevacdo dos ANA (1:1280), anti-
dsDNA (54.20) e anti-B2 glicoproteina I IgM (49.0) e positivi-
dade IgG para o teste de Coombs directo. Na RMN encefélica
objectivaram-se focos de hipossinal em T2* em topografia
frontal direita e cerebelosa esquerda e nos ntcleos palidos,
denteados e substancia nigra, reflectindo deposicdo de subs-
tancias paramagnéticas. Na sequéncia dos resultados obtidos,
admitiu-se o diagnéstico de LES (segundo critérios da
American College of Rheumatology, 1997), e as manifestacoes
extrapiramidais como secunddrias a este, ainda que estejam
em curso testes moleculares para exclusdo de patologias
genéticas. Com a introducdo da corticoterapia, constatou-se
melhoria da clinica extrapiramidal e das alteracoes hematol6-
gicas. A doente teve alta 1 més apés a admissao.

Conclusdo: O caso alerta para a possibilidade de manifes-
tacoes neurolégicas indiciando doencas sistémicas ainda que
esteja pendente o diagnostico definitivo.

Uma visdo clinica das doencas
neurometabdlicas nos adultos.
A experiéncia da consulta dos HUC.

Paula Pires"?, Luis Isidoro*?*, Maria Carmo Macério®

1- Hospital Santo Espirito de Angra do Heroismo, EPE, Angra do
Heroismo; 2-Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra;
3-Hospital de Sao Teoténio, EPE, Viseu.
gaivotamiope@hotmail.com; luis_isidoro@yahoo.com;
carmo.macario@mail.telepac.pt

Introducdo: Os erros inatos de metabolismo representam
um subgrupo de doencas genéticas caracterizadas pela disfun-
¢ao de uma enzima ou de outra proteina envolvida no meta-
bolismo celular. Podem afectar diversos orgdos e em muitos
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casos envolvem o sistema nervoso. Os primeiros sintomas des-
tas doencas habitualmente surgem na infancia mas em alguns
casos podem aparecer na adolescéncia ou na idade adulta.

Objectivos e métodos: caracterizacao da actividade da
consulta. 72 doentes acompanhados analisando centro de
proveniéncia, sexo, idade, clinica, investigacdo complemen-
tar, diagndstico e terapéutica. Descreve-se ainda o pedido de
colaboracdo de outras especialidades para 188 doentes sem
diagnéstico neurometabélico de momento.

Resultados: 37 doentes foram referenciados pelo
Hospital Pediatrico com mucopolissacaridose tipo III, lipo-
fuscinose cerdide neuronal forma juvenil, hiperfinalaliné-
mia moderada, homocistintria classica, deficiéncia de acido
metilmalénico, acidiria hidroxiglutdrica L-2, aciduria gluté-
rica tipo 1, deficiéncia de creatina cerebral, adrenoleucodis-
trofia ligada ao X, sindrome de Leigh, doenca de Leber. 35
doentes foram referenciados pelo médico de familia ou
outras especialidades com os diagnésticos de doenca
Niemann-Pick tipo C, doenga de Krabbe, doenca de Gaucher
tipo 111, alfa-manosidose, sindrome de Leigh, encefalopatia
mitocondrial com acidose lactica e episddios tipo acidente
vascular cerebral, epilepsia mioclénica associada a fibras
rotas e vermelhas, doenca de Leber, neuropatia atédxica e
retinite pigmentosa, miopatia mitocondrial sindrome de
Kearns-Sayre, défice de coenzyme Q10, deficiéncia de citra-
tosintetase, encefalomiopatia mitocondrial neurogastroin-
testinal. Muitos dos pacientes encontram-se ainda em estu-
do, outros decidiram suspender a investigacdo e abandona-
ram a consulta. Os doentes seguidos por outras especialida-
des foram observados por neuropatia dptica, encefalopatia,
miopatia, e sintomas mdltiplos.

Conclusdes: Muitas das doengas neurometabdlicas apre-
sentam-se como doengas do movimento, acidentes vascula-
res cerebrais, encefalopatias, neuropatias periféricas, parapa-
résias espdsticas, ataxia, alteracdes neuropsiquidtricas, epi-
lepsia e leucoencefalopatias. De referir ainda que uma boa
parte delas se encontram subdiagnosticadas, e por isso, sem
tratamento especifico (quando existe) ou sintomatico.

Sindrome de lesdo aguda dos
ganglios da base em diabéticos
hemodialisados

Hipdlito Nzwalo', Francisca S4?, Fatima Ferreira?, Carlos Basilio?
1-Ordem dos Médicos Portugal; 2-Sociedade Portuguesa de
Neurologia (SPN).

nzwalo@gmail.com

Introducdo: A insuficiéncia renal crénica (IRC) cursa com
manifestacdes neurolégicas frequentes e variadas. Apesar da
alta prevaléncia de complica¢des neurolégicas associadas a
IRC, distirbios agudos extrapiramidais raramente sdo descri-
tos nestes doentes. No entanto, tem aumentado a atengao
sobre a sindrome de lesdo aguda dos ganglios da base em dia-
béticos hemodialisados. A sua etiologia e patofisiologia per-
manecem ainda em discussdo, dada a multiplicidade de fac-
tores potencialmente implicados.

Descrevemos dois casos de diabéticos em hemodidlise
com um quadro agudo de movimentos involuntdrios de ori-
gem extrapiramidal associados a lesdes agudas dos ganglios
da base.

Caso 1: Homem, 51 anos de idade, hipertenso, com nefro-
patia diabética em hemodiédlise ha trés anos, com instalacao
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progressiva em duas semanas, de um quadro de disartria,
apatia, dificuldade da marcha. Objectivamente apresentava
bradicinésia, marcha festinante, rigidez com sinal da roda
dentada. A RM-CE revelou hipodensidade bilateral e simétri-
ca dos ganglios da base de etiologia téxico-metabdlica.
Iniciou terapéutica com Ropinirol e Bromocriptina com res-
posta sintomatolégica satisfatoria.

Caso 2: Homem, 62 anos de idade, com cardiopatia hiper-
tensiva, dislipidémia, nefropatia diabética/hipertensiva em
didlise hd 4 anos, com quadro stibito, em horas, de movimen-
tos involuntarios do membro superior esquerdo e dificulda-
de na fala. Objectivamente, apresentava disartria ininteligi-
vel, marcha atdxica, movimentos involuntédrios coreoatetgsi-
cos interessando a hemiface esquerda, lingua e membro su-
perior esquerdo, além de sinais compativeis com neuropatia
periférica sensitiva. A RM-CE revelou hipodensidades bilate-
rais dos nucleos da base, sugestiva de etiologia isquémi-
ca/metabdlica. Iniciou terapéutica com Clonazepam obten-
do alivio sintomatico.

Conclusao: Cerca de 25 casos desta sindrome estao repor-
tados na literatura, nenhum ainda descrito em Portugal.
O reconhecimento desta entidade, cuja prevaléncia tendera a
aumentar em concomitancia com o esperado aumento de
diabéticos hemodialisados, podera contribuir para o esclare-
cimento da sua etiopatogenia e eventualmente para a defini-
¢ao de opgdes de prevencao e ou tratamento.

Juvenile Parkinson disease and
parkin mutations in Portuguese patients

Sara Morais"?, Eduardo Cruzl, Jorge Pinto-Basto'??,

Jorge Sequeiros"*?, Isabel Alonso'?

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, Instituto de Biologia
Molecular e Celular IBMC), Porto; 2-UnIGENe, Instituto de
Biologia Molecular e Celular (IBMC), Porto; 3-Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do
Porto, Porto.

Sara.Morais@ibmc.up.pt; educruz@ibmec.up.pt;
jpbasto@ibmc.up.pt; jsequeir@ibmec.up.pt; ialonso@ibmec.up.pt

Introduction: Parkinson disease (PD) is one of the most
common movement disorders, the aetiology of which remains
mostly unknown. The majority of PD cases are sporadic,
although the discovery of genes linked to rare familial forms
has provided valuable insights into disease mechanisms.
Autosomal recessive juvenile Parkinson disease (AR-JP) is
genetically heterogeneous and, apart from age-at-onset,
clinically indistinguishable from idiopathic PD. AR-JP
presents with rigidity, bradykinesia and resting tremor, usually
before age 50 years. Abnormal behavior or psychiatric symp-
toms may also occur. Among the recessive forms, mutations
in PARK2, mapping to chromosome 6q25.2-27, are found in
approximately 50% of the cases. PARK2 is composed by 12
exons and encodes parkin, an E3 ubiquitin ligase.

Objectives: We received samples from 155 Portuguese
patients showing PD features with variable age-at-onset, and
performed PARK2 mutation analysis for diagnostic testing.

Methodology: Mutation screening was performed by PCR
amplification of all coding regions, followed by bidirectional
direct sequencing. In patients in whom no mutation was found,
we also perform MLPA (multiplex ligation-dependent probe
amplification) to detect possible large deletions/duplications.

Results: We confirmed the clinical diagnosis in 22.6%
(35/155) of the patients. Age-at-onset of these cases ranged
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from 3 to 42 years-old. Sixteen different mutations were
found, including missense mutations, small deletions or
insertions, and large deletions. Homozygous mutations were
found in 65.7%. Large deletions were present in 48.6% of the
patients; the most frequent mutation — c.155delA - was
present in 41.4% of the cases.

Conclusions: Age-at-onset is an important clinical feature
when considering the molecular diagnosis of juvenile PD, but
its variation is still considerable. Our results show that the
c.155delA mutation is highly recurrent in the Portuguese
population. Large deletions are responsible for juvenile PD in
about half of these patients, making MLPA an essential
approach in this molecular diagnosis, in addition to direct
sequencing.

Eficacia da toxina botulinica num
caso de distonia primaria do tronco

Angela Timéteo', Rita Simdes', Joana Marques?, Luis Santos',
Cristina Costa'

1-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servi¢o de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa.
angelatimoteo@hotmail.com

Introducéo: as distonias focais envolvendo o tronco com
inicio na idade adulta sdo raras, podendo ser primdrias ou
secunddrias; associam-se ocasionalmente a contexto traumd-
tico prévio; o tratamento médico é pouco eficaz na maioria
dos casos.

Caso Clinico: homem de 53 anos, com lombalgia episédi-
ca em contexto de esforcos fisicos desde ha 20 anos; em dois
destes epis6dios, existiram também impoténcia funcional dos
membros inferiores e incapacidade para a marcha, que remi-
tiram espontaneamente. Diagnosticaram-se hérnias discais
sem que o doente tenha sido submetido a cirurgia. Ap6s o
dltimo destes episddios, hd 4 anos, surgiram movimentos
involuntarios do tronco. Ndo havia histéria de toma de medi-
camentos anti-psicoticos ou antecedentes familiares de doen-
¢a neurolégica. No exame, destacavam-se: distonia do tronco
em flexao com desvio escolidtico direito, acompanhada de
discinésias desencadeadas por movimentos de anteflexdo e
rotacao do tronco ou estimulos sensitivos aplicados na regiao
lombar. Nao foram encontradas lesdes encefalicas na RM que
explicassem o quadro; os EEG’s foram normais; o EMG reve-
lou actividade muscular continua dos musculos paraverte-
brais dorsais e lombares, inicialmente a esquerda e posterior-
mente com localizagdo bilateral. A RM de coluna e medula
mostrou, de anormal, apenas procidéncia discal no nivel L1-
L2, com moldagem do saco tecal. O metabolismo do cobre foi
normal. Verificou-se uma resposta clinica positiva apenas ao
tratamento com toxina botulinica.

Conclusdes: apesar de existirem dados que sugerem uma
relacdo da distonia com o quadro de lombalgias recorrentes,
nao se documentaram lesdes medulares subjacentes.
Provavelmente, e em conformidade com outros casos descri-
tos, os esforcos fisicos e o eventual trauma associado consti-
tuem o factor precipitante. Também em concordancia com
outros casos, este doente teve uma resposta apenas modesta
com os tratamentos farmacoldgicos convencionais, sugerindo
que a toxina botulinica devera ser considerada como trata-
mento de primeira linha nos casos de distonia do tronco
como o aqui exposto.
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A3243T, uma nova mutacao do
mtDNA com expressao fenotipica variavel

Téania Lampreia', Laura Vilarinho?®, José Vale'?, Paulo Alegria"*
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE - Hospital de Egas Moniz, Lisboa; 2-Departamento de
Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova
de Lisboa, Lisboa; 3-Unidade de Investigagdo e Desenvolvimento,
Centro de Genética Médica Doutor Jacinto de Magalhaes,
Instituto Nacional de Satide, Dr. Ricardo Jorge, Porto.
tania.lampreia@gmail.com; laura.vilarinho@igm.min-saude.pt;
jvale.neuro@fcm.unl.pt; serranoalegria@hotmail.com

Introducao: As citopatias mitocondriais apresentam gran-
de variabilidade clinica, englobando sindromos bem delinea-
dos e casos ndo sindromaticos. Para além da expressao deter-
minada pelas diferentes mutacoes de genes nucleares ou
mitocondriais, o fenotipo ¢é influenciado por diversos outros
factores, incluindo a heteroplasmia. A comprovacao da pato-
genecidade de uma alteracdo do mtDNA deve assim ter em
conta todos esses factores. Apresentamos o terceiro caso des-
crito com a mutagdo A3243T do mtDNA e argumentamos a
sua patogenecidade.

Caso clinico: Mulher, estudante universitaria, sem antece-
dentes relevantes. Aos 18 anos iniciou perda progressiva da
acuidade auditiva, dois anos depois surgiram mioclonias, por
vezes em forma de crises miocldnicas. Aos 25 anos iniciou
degradacao da acuidade visual por cataratas e retinopatia pig-
mentar e, posteriormente, desequilibrio progressivo e dete-
rioragdo cognitiva. Foi observada aos 33 anos mostrando o
exame neuroldgico ligeira ataxia da marcha, ataxia cerebelosa
no calcanhar-joelho bilateral e mioclonias ocasionais.
O exame neuropsicolégico mostrou défices difusos (RAVEN <
percentil 5). Duas RM encefdlicas (17 e 29 anos) mostraram
atrofia olivopontocerebelosa e extensas calcificacoes dos len-
ticulares e dos caudados, o EEG actividade paroxistica difusa,
EMG normal. A biépsia muscular foi normal, assim como o
estudo da cadeia respiratéria, mas a sequenciacao do mtDNA
mostrou uma mutagao A3243T. Foram excluidas outras causas
de ataxia recessiva. Aguarda determinacao da heteroplasmia.

Conclusdes: Consideramos o quadro ndo sindromético
mas os sistemas envolvidos e o tipo de patologia sdo muito
sugestivos de doenca mitocondrial. A auséncia de outras alte-
ragdes do mtDNA e a grande invariabilidade filogenética do
nucleétido A3243 corroboram a patogenecidade desta muta-
¢ao. Dois doentes previamente descritos apresentaram fenoti-
po grave de encefalomiopatia e acidose metabdlica em idade
pedidtrica, o que pode ter sido influenciado por diferentes
graus de heteroplasmia. Salienta-se que esta mutacdo pode
nao ser detectada por testes dirigidos a mutagao A3243G,
refor¢cando-se a insisténcia na investigacdo perante um qua-
dro suspeito.

Malformacdo da charneira
cranio-vertebral associada a sindrome
de Klippel-Feil: importancia do
reconhecimento de potenciais
complicacdes neuroldgicas
Nuno In4cio!, Teresa Palma? Amélia N Pinto’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital

Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.
nmoinacio@gmail.com

Sinapse

Introducdo: A sindrome de Klippel-Feil é caracterizada
pela fusao de duas ou mais vértebras cervicais, sendo C2-C3
e C5-C6 as mais frequentemente envolvidas. A maioria dos
individuos permanece assintomadtica, estando a triade clds-
sica (implantacao capilar baixa, pescoco curto e com mobi-
lidade reduzida) presente em menos de 50%. As alteracoes
da charneira cranio-vertebral estdao frequentemente associa-
das, podendo contribuir para o compromisso das multiplas
estruturas contidas nesta regido. Raramente apresenta-se
como uma sindrome medular central, mesmo apés trauma-
tismos ligeiros.

Caso Clinico: Mulher, 43 anos, polimedicada, com antece-
dentes pessoais de sindrome depressivo. Desde ha varios anos
queixas de desequilibrio da marcha persistente, sem agrava-
mento progressivo, exacerbado ap6s introducdo/aumento de
psicofdrmacos. Concomitantemente, referia inicio de disfagia
persistente, ndo progressiva, sobretudo para liquidos. No més
anterior ao internamento, manifesta-se novo agravamento do
quadro clinico com quedas frequentes, coincidindo com
introducao de novos psicofdrmacos, sendo internada por per-
sisténcia das queixas. No exame neuroldgico objectivou-se
disartria ligeira, nistagmo multidireccional com componente
rdpido na direccao do olhar, parésia facial esquerda, atrofia
bilateral da lingua, hemiparésia esquerda, hiperreflexia gene-
ralizada, ataxia apendicular dos quatro membros e ataxia da
marcha. Imagiologicamente demonstraram-se multiplas alte-
ra¢des congénitas, incluindo fusao atlanto-axoideia e de C5-
C6, condicionando moderada atrofia da transi¢do bulbo-
medular, sem lesdo neurolégica aguda. O EMG evidenciou
lesdo axonal parcial crénica e bilateral do nervo hipoglosso.
Houve melhoria significativa do quadro clinico durante o
internamento, apds optimizacao da terapéutica antidepressi-
va e ansiolitica.

Discussao: Apesar das malformagdes da charneira terem
uma evolucao tipicamente benigna, a existéncia concomitan-
te de fusoes vertebrais a mdltiplos niveis aumenta o risco de
lesdo neurolégica adicional e severa. Este caso ilustra assim
uma situagdo rara de uma doente com multiplas malforma-
¢Oes congénitas e a importancia da sua caracterizacdo deta-
lhada, que foi essencial para optimizar a terapéutica e dimi-
nuir o risco potencial de agravamento do quadro clinico.

Doenca mitocondrial com ataxia
cerebelosa, oftalmoplegia externa
progressiva, surdez neurosensorial,
neuropatia e miopatia

Maria Rita Pelejao, Carolina Araiijo, José Pena, Rui Pedrosa
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital de Santo
Anténio dos Capuchos, Lisboa.

mritapelejao@gmail.com

Introducéo: As doencas mitocondriais devem-se a altera-
¢oes das proteinas mitocondriais, codificadas quer pelo DNA
mitocondrial quer pelo DNA nuclear. Estima-se que existam
350 000 pessoas com doenca mitocondrial na Unido Europeia.
A apresentacdo clinica é heterogénea, havendo envolvimento
frequente do sistema nervoso central e periférico. A variabili-
dade clinica pode ser em parte explicada pela diferente vulne-
rabilidade dos tecidos ao stress metabdlico e pela segregacao
desigual das mitocondrias durante os processos replicativos
(heteroplasmia). Apesar da recente expansao nesta drea a
terapéutica é sintomadtica.
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Caso clinico: Homem de 67 anos, com inicio progressivo,
pelos 58 anos de idade, de ataxia cerebelosa, oftalmoplegia
externa, palidez papilar, hipoactsia neurossensorial, disar-
tria, disfagia para sélidos e alteracoes distais das sensibilida-
des nos quatro membros. Antecedentes patoldgicos irrelevan-
tes. Irma falecida aos 55 anos com doenca semelhante. Dos
exames complementares: RMN-CE sem altera¢gdes, EMG neu-
ropatia sensitiva axonal, CK ligeiramente aumentado, lactato
e piruvato séricos normais, genética para ataxias dominantes
negativa, biopsia muscular com miopatia mitocondrial, estu-
do da cadeia respiratéria mitocondrial normal e estudo gené-
tico do DNA mitocondrial sem alteracoes.

Conclusdes: As doencgas mitocondriais podem ser causa de
ataxia cerebelosa com inicio na idade adulta tardia. O traba-
lho apresentado apoia a diversidade clinica das doencas mito-
condriais de que este caso é um exemplo, com envolvimento
em ‘cluster’ de multiplos sistemas. A negatividade do estudo
genético do DNA mitocondrial faz pensar numa mutacao ‘de
novo’ ou mutacao do DNA nuclear.

Mielopatia por défice de cobre

Catarina Silva Santos, Andreia Godinho, Ana Claudia Ribeiro,
Filipe Palavra, Ana Morgadinho, Helena Gens

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE —
Hospital Geral, Coimbra.

catarina-santos@portugalmail.pt

Introducéo: Os défices nutricionais adquirem um papel
relevante em diversas manifestacdes neuroldgicas, e muitas
vezes precedem as alteragdes hematoldgicas classicamente
descritas na literatura. O défice de cobre foi recentemente
descrito como causa de mieloneuropatia, tal como ja havia
acontecido para a caréncia de vitamina B12.

Caso Clinico: Mulher de 72 anos de idade observada por
queixas progressivas com dois anos de evolucdo de desequili-
brio na marcha, diminui¢ao da for¢a muscular nos membros
inferiores, disestesias plantares e urgéncia miccional. Sem
antecedentes de patologia gdstrica, fazia dieta restritiva privi-
legiando alimentos vegetais. Ao exame salientava-se parapa-
résia espdstica, reflexos miotéticos globalmente vivos com
aumento da drea de provocacdo e Babinski bilateral. Com-
promisso marcado das sensibilidades vibratéria e propriocep-
tiva. Romberg positivo e marcha ataxica. Dos exames auxilia-
res de diagndstico, o estudo analitico ndo revelou anemia;
ligeira neutropenia de 3.690/uL. Doseamentos normais de
vitamina B12, 4cido félico e homocisteina; exame citoquimi-
co e imunoldgico do LCR sem alteracoes. O cobre sérico e
ceruloplasmina apresentavam valores abaixo do limite infe-
rior normal (cobre: 7.0 umol/L [13.6-27.6] e ceruloplasmina:
0.127 g/L [0.20-0.60]). O estudo medular por RMN evidenciou
drea de hipersinal difuso na ponderacdo T2, com maior
expressao centro-medular, em C7-D5. O estudo das velocida-
des de condugdo e EMG nao revelaram alteracdes sugestivas
de polineuropatia. A serologia para o Helicobacter pylori foi
positiva, tendo realizado terapéutica de erradicacao. Iniciou
administragdo parentérica de vitamina B12 e suplemento oral
de cobre, adquirindo capacidade de marcha auténoma,
embora com persisténcia dos défices motores.

Conclusdes: O défice de cobre pode traduzir-se em mani-
festacdes clinicas sobreponiveis as que caracterizam a dege-
nerescéncia combinada subaguda associada a caréncia de
vitamina B12. E fundamental a sua identificacdo precoce,
caracterizacao etiolégica e correccao. Neste caso, a dieta res-
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tritiva associada ao provével défice de absorcao gastrica pare-
cem ser os factores responséveis pelo quadro clinico.

Hipotermia Espontanea Episédica

Margarida Rodrigues’, Alvaro Machado', Jodo Pinho', Filipa
Sousa', Jodao Rocha', Jodao Cerqueira’, Pedro Beleza', Zita
Magalhaes?, Carla Ferreira'

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

a.margarida.r@gmail.com

Introducédo: Hipotermia ndo provocada por factores
externos é extremamente rara, e quase sempre associada a
alteracdes metabodlicas, enddcrinas ou téxicas. A maioria
dos casos de hipotermia espontanea em criancas descritos
na literatura associa-se a agenesia do corpo caloso e deno-
mina-se Sindrome de Shapiro. Hipotermia espontanea epi-
soédica (HEE).

Caracteriza-se por episddios recorrentes de hipotermia
associada a diaforese marcada, e € um diagnoéstico de exclusao.

Caso clinico: Menino de 3 anos, previamente saudavel,
com normal desenvolvimento psicomotor € levada ao SU por
hipotermia. Durante a sesta foi notada sudorese profusa sem
arrepios e registada temperatura axilar de 32°C. A crianga nao
apresentava quaisquer outras queixas e o restante exame
objectivo era normal. A temperatura normalizou em cerca de
60 minutos sem quaisquer medidas de aquecimento.

Entretanto verificaram-se novos episodios, predominante-
mente durante o sono, em que a crianga ficava diaforetica e
hipotermica (Tax 33,5 — 34,5°C) com recuperacao gradual da
temperatura depois de despertar. Nunca foram registadas
outras alteracdes e a crianca mantinha-se normotermica (35,6
—36,5°C) entre os episodios.

Foram excluidos téxicos, alteragcdes metabdlicas, enddcri-
nas (insulina, cortisol sérico e urindrio, hormonas hipofisarias
e tiroideias) e do SNC (RM cerebral). Realizou-se ainda EEG,
com registo de sono, durante o qual nao se verificou qualquer
alteracao, incluindo variagao da temperatura.

Ao longo de seis meses os epis6dios tornaram-se cada vez
menos frequentes, embora ainda ocorram raramente. A crian-
¢a manteve o seu normal desenvolvimento e nio se regista-
ram quaisquer complicacoes associadas aos episddios de
hipotermia.

Discussa@o: A HEE é uma entidade rara, estando cerca de 20
casos descritos na literatura, maioritariamente em criangas.
A sua fisiopatologia é desconhecida, e entre potenciais meca-
nismos causais encontram-se uma desregulacao do “set-
point” térmico hipotalamico, perturbacdo dos mecanismos
de resposta adaptativa ao frio ou epilepsia. O reconhecimen-
to desta entidade é fundamental para aconselhamento fami-
liar, apds exclusao de causas organicas.

Sindrome de Guillan-Barré
recorrente como manifestacao clinica de
Neuroborreliose

Bruno Maia, Carlos Capela, Margarida Dias, Rute Relvas, Rita
Almeida, Rafael Roque

Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Hospital Santo
Anténio dos Capuchos, Lisboa.

brunocruzmaia@gmail.com; cmc120@gmail.com;
margsilvadias@gmail.com; ruterelvas@netcabo.pt;
r.m.almeida@sapo.pt; fidalgoroque@sapo.pt
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Introducdo: A doenga de Lyme (DL) é uma zoonose causa-
da pela espiroqueta Borrelia burgdorferi, transmitida por car-
racas do tipo Ixodes. A evolug@o da doenca geralmente ocorre
em estadios com diferentes manifestagoes clinicas, iniciando-
se com a lesdo cutanea tipica denominada eritema migrans,
no local da mordedura. Apds semanas ou meses de doenca
aguda, outras manifestacdes podem estar presentes no esta-
dio secunddrio, incluindo sintomas neuroldgicos, particular-
mente a meningite e as neuropatias periféricas e cranianas.
Estas manifestacoes tendem a ser recorrentes e podem remi-
tir por periodos de vdrios anos. A ocorréncia de Sindrome de
Guillain-Barré (SGB) apds a infeccao por DL € infrequente.

Caso Clinico: Sexo feminino, 33 anos sem antecedentes
relevantes, com referéncia a gastroenterite na semana prévia,
que inicia histéria de tetraparésia rapidamente progressiva,
associada a arreflexia, diplegia facial, ptose palpebral a
esquerda e diplopia no olhar conjugado para a esquerda, com
10 dias de evolugdo, em Outubro de 2008. Realizou PL, cujo
exame citoquimico era normal e EMG compativel com poli-
neuropatia aguda inflamatéria desmielinizante (AIDP) e foi
tratada com Imunoglobulina humana, com reversao comple-
ta do quadro. Em Janeiro de 2009 inicia novo quadro de para-
parésia ascendente com arreflexia, sendo tratada novamente
com Imunoglobulina e resposta completa. Fez pesquisa de
anticorpos GQ1b que foram negativos e anticorpos para o
Campylobacter jejunni que revelaram uma IgG positiva.
Posteriormente, em Marco de 2009, a doente realizou pesqui-
sa de anticorpos contra a Borrelia, que revelaram positividade
de IgG e IgM no soro e positividade de IgG no liquor. A doen-
te iniciou tratamento com ceftriaxone durante 30 dias e nao
houve até a data quaisquer registos de novas recaidas.

Conclusdo: O SGB é uma manifesta¢do pouco comum da
DL, nao sendo diferente das AIDPs secunddria a infeccoes
(mimetismo molecular), contudo na presenca de recorréncia
do sindroma devemos suspeitar deste agente etioldgico.

Caso de Panencefalite Esclerosante
Subaguda com 14 anos de evolucdo

José Mdrio Roriz

Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos,
EPE - Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
joseroriz@yahoo.com

Introducdo: A panencefalite esclerosante subaguda (PES)
é uma infecg@o persistente do SNC provocada por virus do
sarampo com replica¢do anormal, anos ap6s a primoinfeccao.
Conduz habitualmente a morte em 1-3 anos, com sobrevida
de 5-10% aos 5 anos e muito rara acima dos 10 anos.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, com PNV actuali-
zado e sem histéria conhecida de sarampo. Desde os 6 anos
com dificuldades relacionais e de aprendizagem. Apresentou,
em 2 meses, quadro de disfasia, incontinéncia urinadria, tre-
mor, ataxia, movimentos corioatetésicos e episédios de
auséncia, progressivamente agravados. Foi investigada com
EEG - complexos periddicos de ondas lentas generalizadas a
6/minuto e frequente actividade ponta-onda anterior a 2Hz —
RMN - dreas de hipersinal T2 bilaterais dispersas na substan-
cia branca - LCR - citoquimico inocente com Indice-IgG ele-
vado - e serologias para sarampo positivas no sangue e LCR.
Teve, nos 2 meses subsequentes, agravamento de quadro
demencial, mioclonias com ‘startle’, hiperreflexia e postura
em extensao, permanecendo alectuada e com escassa interac-
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¢ao. Apresentou pelos 8 anos, melhoria espontanea, com
remissao das mioclonias, marcha auténoma espéstica e ataxi-
ca, olhar direccionado, manipulacdo propositada de objectos
e ressonancia emocional. Manteve-se estavel até aos 18 anos,
altura em que retomou deterioracdo insidiosa com perda da
marcha e interac¢do com o ambiente, cegueira cortical,
‘roving’ ocular, espasticidade marcada e esporadicas crises
ténicas focais. Mantém BOC e IgG para sarampo positivos no
LCR e sangue, EEG com actividade base a 3-7Hz e capacidade
epileptogénica multiregional, sem actividade peridédica, e
RMN com exuberante atrofia encefélica global e hipersinal-T2
difuso da substancia branca supratentorial.

Conclusoes: Sao raros na literatura os relatos de PES com
longa sobrevida. Foram variavelmente relacionados com
melhor progndstico o sexo feminino, idade tardia de inicio,
remissdo dos complexos periédicos e persisténcia de IgG es-
pecifico. Em regra, porém, mesmo os casos de remissdo pro-
longada acabam por recidivar e progredir para morte.

Sindrome de Gerstmann como
forma de apresentacdo de Doenca de
Whipple cerebral.

Filipa Sousa, Jodao Rocha, Jodao Pinho, Margarida Rodrigues,
Ricardo Maré

Servico de Neurologia, Hospital de Braga, Braga.
filipa.r.p.sousa@gmail.com

Introducéo: A doenca de Whipple (DW) é uma infec¢do
rara multissistémica que pode atingir o Sistema Nervoso
Central (SNC) causando variados espectros de sintomatolo-
gia. Actualmente, o diagnéstico definitivo de DW SNC implica
a existéncia de um dos critérios: miorritmia oculomastigatéria
ou oculofacioesquelética, biopsia e/ou andlise PCR positivas.

Caso clinico: Homem de 55 anos, hipertenso e com disli-
pidemia, desde hd 1 ano com deterioracao cognitiva progres-
siva, nomeadamente alteracoes da memoria e comporta-
mento, dificuldade na escrita, leitura e execucdo de tarefas
laborais, associadas posteriormente a epis6dios paroxisticos
de perturbacdo da consciéncia precedidos por alucinac¢oes
olfactivas. A observacdo encontrava-se desorientado tempo-
ralmente, lentificado, com discalculia, dislexia e apraxia
(Sindrome de Gerstmann parcial), pontuando no Mini
Mental State: 17/30. Todo o estudo inicial revelou-se normal:
TAC, RM cerebral e estudo analitico alargado, que incluiu
serologias (herpes, hepatite, HIV, borrelia, sifilis, CMV), anti-
corpos anti-neuronais, estudo imunolégico, funcao tiroideia,
electroforese de proteinas, dcido félico e vitamina B12. No
EEG registou-se actividade epileptiforme focal parietal
esquerda e encefalopatia ligeira a moderada e o SPECT
demonstrava hipoperfusao temporo-parietal mais marcada a
direita. O estudo neuropsicolégico descreveu uma deméncia
(moderada a grave) e confirmou a presenca de Sindrome de
Gerstmann parcial, sugerindo uma forma de deméncia nao
degenerativa. Dada a positividade do PCR para T. Whippeli no
LCR (negativa no soro) fez-se o diagndstico de DW SNC.
Iniciou ceftriaxone endovenoso (4 semanas), prosseguindo
depois com cotrimoxazol.

Conclusdes: Atipicamente, ndo se detectaram alteracdes
gastrointestinais e/ou poliartrite prodrémicas, surgindo a sin-
tomatologia neurolégica isoladamente e associada a positivi-
dade do PCR no LCR, andlise altamente sensivel e especifica,
realcando-se assim a importancia desta hipdtese de diagnos-
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tico dada a possibilidade de tratamento. Apesar das alteragoes
cognitivas representarem as manifestacoes neurolégicas mais
frequentes, €, no entanto, invulgar a forma de apresentagdo da
deméncia com padrdo sindrémico de Gerstmann, nao se
encontrando casos semelhantes descritos na literatura.

Meningoencefalite - um caso
anatomo-patologico

Raquel Gil-Gouveia', Natdlia Marto?, Pedro Vilela®, Manuel
Cunha e Sa*, Ana Catarino®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna,
3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de Neurocirurgia,
5-Servico de Anatomia Patolégica, Hospital da Luz, Lisboa.
rgilgouveia@gmail.com

Introducao: O diagnostico diferencial das meningoence-
falites é vasto, englobando etiologias infecciosas vdrias
assim como inflamatérias e auto-imunes. A avaliacdo sisté-
mica detalhada destes doentes é essencial, de forma a
orientar a marcha diagndstica. No entanto, ndo € raro acon-
tecer que investigacdes exaustivas sejam completamente
negativas, sendo o diagnéstico por vezes protelado para um
epis6dio sintomdtico posterior ou sendo mesmo impossivel
de atingir.

Caso Clinico: Mulher saudavel de 33 anos, auxiliar de vete-
rindrio, que 3 a 4 semanas depois de quadro sugestivo de
infec¢ao das vias respiratorias inicia queixas de fadiga, anore-
xia, cefaleias holocranianas e dificuldade de concentracao,
progressivas, com posteriores episédios de instabilidade da
marcha e de incontinéncia urinéria. Apresentava-se com mar-
cada lentificacao psico-motora e apraxia da marcha, efectuou
RM que revelou ligeira captacdo leptomeningea e multiplas
lesoes dispersas da substancia branca sobretudo no corpo
caloso, tendo o LCR aumento de proteinas (85mg/dL). Toda a
investigacdo inicial foi negativa, pelo que efectuou terapéuti-
ca empirica com ceftriaxone e metilprednisolona tendo recu-
perado clinicamente. Ocorreu novo agravamento clinico pro-
gressivo pelo que € reinternada 3 semanas ap6s alta sendo a
RM nesta altura sobreponivel mas tendo aumentado o con-
tetido proteico do LCR para 164mg/dl. Iniciou prednisolona
1mg/Kg/dia com melhoria parcial mas perante nova exausti-
va investigagdo inconclusiva, foi proposta biépsia diagnéstica
do corpo caloso, que permitiu o diagnéstico de invasao fingi-
ca do parénquima encefalico. A instituicao de terapéutica
com anfotericina B, 1mg/Kg/dia até a dose cumulativa de 8gr
permitiu a resolucdo total dos sintomas, assim como a regres-
sdo da imagem na RM.

Discussdo: Este caso permite ilustrar uma causa rara de
meningoencefalite numa jovem sauddvel imunocompetente
cujo diagnéstico apenas foi possivel por biopsia cerebral da
regiao mais envolvida, permitindo um desfecho favoravel.

Salmonella spp.: Um agente
invulgar de meningite no adulto.

Ana Nascimento’, Joao Cerqueira®

1-Servico de Medicina 1, Unidade Local de Satide do Alto Minho,
EPE, Viana do Castelo; 2-Servico de Neurologia, Hospital de S.
Marcos, Braga.

beckas.nascimento@gmail.com

Introducdo: As meningites bacterianas tém uma incidén-
cia anual de 4 a 6 casos por 100.000 adultos, sendo S. Pneu-
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moniae e a N. meningitidis os agentes responsdveis em 80%
dos casos. Pelo contrério, bacilos gram negativos como a
Salmonella sdo agentes raros de meningite no adulto.

Caso Clinico: Os autores descrevem o caso clinico de uma
doente do sexo feminino, de 79 anos, que recorreu ao servico
de urgéncia por alteracdes da marcha, febre e cefaleias com
mais de uma semana de evolucdo. Do exame neurolégico des-
tacam-se desorientacdo temporo-espacial, marcha de base
larga e rigidez da nuca. Apresentava-se ainda febril (t.ax.
39°C).Dos exames complementares realizados na admissao
destaca-se o estudo de LCR que revelou 2800 células, protei-
norrdquia e diminui¢do dos niveis de glicose. A doente apre-
sentava como antecedente relevante Puarpura Trombocito-
pénica Idiopatica, motivo pelo qual estava medicada com
prednisolona 15mg/dia. Internada neste contexto sob tera-
péutica empirica com ceftriaxone e ampicilina. No estudo
microbiolégico de LCR isolada estirpe de Salmonella spp.,
pelo que se substituiu ampicilina por ciprofloxacina, de acor-
do com antibiograma. Boa evolucdo clinica com alta ao 18°
dia de internamento, mas mantendo mais uma semana de
antibioterapia em regime de ambulatério.

Conclusdes: As meningites por Salmonella s3o extrema-
mente raras e ocorrem principalmente no periodo neonatal.
Nos adultos surgem geralmente no pés-cirtrgico de craniec-
tomias ou em doentes imunodeprimidos. O prognéstico é
mau, mas melhora francamente com a instituicao precoce de
antibioterapia, sendo as cefalosporinas e as quinolonas os
antibi6ticos com melhores taxas de cura.

Resolucao de leucoencefalopatia
multifocal progressiva em doente com
linfoma nao-Hodgkin tratado

Ana Luisa Azevedo', Teresa Mendonca?, Duarte Salgado’
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Hematologia, Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa FG, EPE, Lisboa.
analuisaazevedo@yahoo.com; ds61@mail.pt

Introducdo: A leucoencefalopatia multifocal progressiva
(LEMP) é classicamente associada a infeccao pelo virus de
imunodeficiéncia humana (VIH), mas pode também surgir
como complicag@o da imunossupressao em doengas hemato-
logicas. A sua apresentacdo pode mimetizar recidiva da doen-
¢a de base, causando problemas de diagnéstico diferencial.
Virias terapéuticas tém sido tentadas, geralmente sem suces-
so, sendo o prognostico pior nos doentes VIH negativos.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 55 anos, com
antecedentes de linfoma nao-Hodgkin B sistémico em remis-
sdo (tratado no ano anterior com quimioterapia, incluindo
rituximab), gamapatia monoclonal IgMA (tratada com imuno-
globulina) e enfisema pulmonar (sob corticoterapia crénica).
Foi referenciado por queixas de parestesias na hemiface direi-
ta e desequilibrio com duas semanas de evolugao. Ao exame
neuroldgico, apresentava hipostesia e parésia facial periférica
a direita, disartria, ataxia axial e apendicular direita. A RMN-
CE revelou lesao cerebelosa hemisférica direita, envolvendo o
pedinculo cerebeloso médio e protuberancia, sem efeito de
massa ou captacdo de contraste. A pesquisa do virus JC no
liquor foi positiva. Foram excluidas recidiva do linfoma e
infeccao VIH. O doente iniciou tratamento com o antiviral
cidofovir, interrompido apds 3 administragdoes por descom-
pensacao respiratoria grave. Seis meses depois, ja nao se veri-
ficavam alteracdes significativas ao exame neurolégico e a
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RMN-CE mostrou redugao significativa da lesdao cerebelosa,
com caracteristicas sequelares. A pesquisa de virus JC no
liquor foi nesta altura negativa. Posteriormente, ndo houve
evidéncia clinica ou imagioldgica de recorréncia, e o doente
veio a falecer no ano seguinte por insuficiéncia respiratdria.

Conclusdao: Com o uso crescente de potentes farmacos
imunossupressores no tratamento de vdrias patologias, é
esperado um aumento da frequéncia de LEMP. Esta pode ter
uma apresentacao atipica, como neste caso em que ha uma
lesdo tinica na fossa posterior. Apesar do mau prognéstico e
da auséncia de um tratamento comprovadamente eficaz, a
resolucao desta infeccdo oportunista é possivel.

Um Caso De Neuroborreliose

Pedro Guimaries', Jodao Paulo Gabriel', Alexandre Costa', Ana
Graca Velon', Nelson Barros?, Ana Paula Dias? Maria do Céu
Branco', Mdrio Rui Silva', Francisco Esteves?, Georgina Neves'
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Cuidados Intensivos,
Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE —
Hospital de Vila Real, Vila Real.

guimaraes.pedro.s@gmail.com

Introducéo: A Doenca de Lyme é causada pela espiroque-
ta Borrelia burgdorferi sensu lato e transmitida ao homem por
mordedura de carraga originando um quadro multissistémico
distribuido por trés fases evolutivas que englobam um largo
espectro de manifestagdes, fundamentalmente dermatologi-
cas, neurolégicas, reumatolégicas e cardiacas. No que respei-
ta ao atingimento do sistema nervoso este pode incluir
meningoradiculite dolorosa, inflamagao dos nervos cranianos
e periféricos, bem como meningite linfocitica, esta tltima
exemplificada no caso a seguir descrito.

Caso Clinico: Sexo feminino, 19 anos de idade, sem ante-
cedentes de relevo, que nos 8 dias prévios ao internamento
hospitalar desenvolve quadro gradual de febre, otalgia bilate-
ral e provéveis crises focais motoras do membro superior
direito. Subsequentemente evolui com crise ténico clénica
generalizada com afasia e hemiparésia direita pdés-criticas,
que motivou admissdo no servico de urgéncia, e cuja avalia-
¢do inicial permitiu identificar meningite linfocitica e infec-
cao respiratéria concomitante. Do estudo complementar
requisitado salienta-se o estudo de LCR: microbiolégico geral,
PCR herpes, CMV, Mycoplasma, Mycobacterium tuberculosis
e Borrelia. Foram colocadas como principais hipéteses diag-
nosticas: encefalite herpética ou por Mycoplasma, iniciando
tratamento antivirico com aciclovir e antibacteriano com azi-
tromicina e ceftriaxone, nas doses recomendadas. Apds esta-
bilidade clinica em internamento na unidade de cuidados
intensivos, foi admitida no Servico de Neurologia onde foi
colhida anamnese detalhada revendo-se contexto epidemio-
l6gico de onde se ressalva, 3 meses antes, o contacto com ani-
mais, nomeadamente veados. Salienta-se toda a investigacao
realizada, imagem por ressonancia magnética normal e posi-
tividade do PCR de Borrellia. A associacao doxiciclina/ceftria-
xone foi fulcral no atingimento da apirexia e concomitante
melhoria do estado geral.

Conclusdo: O caso descrito poe em evidéncia a abordagem
diagndstica complexa perante uma meningite linfocitaria
cujas manifestagdes clinicas, histéria epidemiolégica, PCR
positiva para Borrelia e resposta adequada a terapéutica insti-
tuida permitiu esclarecimento etioldgico.
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Neurobrucelose

Pedro Guimaraes', Alexandre Costa', Ana Graca Velon', Jodao
Paulo Gabriel’, Rui Chorao? Maria do Céu Branco', M4rio Rui
Silva'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e
Alto Douro, EPE, Hospital de Vila Real, Vila Real; 2-Servico de
Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital Maria
Pia, Porto.

guimaraes.pedro.s@gmail.com

Introducéo: A infec¢@o por Brucelose pode envolver o sis-
tema nervoso, central e/ou periférico, resultando numa hete-
rogeneidade de quadros clinicos como os que se descrevem.

Casos clinicos: Caso 1: Mulher de 72 anos com cefaleia
occipital e subfebril com evolucdo de 8 semanas. Objectiva-
mente apresentava rigidez terminal da nuca. Caso 2: Mulher
de 42 anos, internada por quadro de cefaleias occipitais com
evolucao desde ha 4 semanas, acompanhadas por artralgias,
mialgias e temperatura subfebril . Caso 3: Mulher de 50 anos
com quadro evolutivo de 3 semanas de sensacao parestésica
nos membros inferiores, e concomitantes dificuldades na
marcha, queixas urindrias e obstipacao. Dos antecedentes
pessoais salienta-se quadro febril dois anos antes e hipoacu-
sia bilateral progressiva desde ha 2 meses. O exame neurol6-
gico confirmou as queixas auditivas e paraparésia. Caso 4:
Mulher de 76 anos, ja internada no servico de Medicina
Interna para tratamento de Brucelose, que desenvolve quadro
confusional, com exuberante actividade alucinatéria em con-
texto de atingimento infeccioso do sistema nervoso. Caso 5:
Homem de 68 anos de idade, sob tratamento ambulatorial
para brucelose que desenvolve quadro progressivo de apatia,
erros mnésicos e alteragdes da marcha. Caso 6: Mulher de 60
anos com quadro febril e paraparésia de instala¢ao progressi-
va. Em todos os casos o diagndstico foi de Neurobrucelose
com evidéncia de meningite linfocitaria e positividade nas
reacc¢oes de Wright no liquor e sangue (Rosa Bengala no san-
gue). Verificou-se isolamento da Brucella em dois dos casos
(caso 3 e 6). O tratamento instituido foi antibioterapia dupla
nos dois primeiros casos e tripla nos restantes.

Conclusdo: A entidade brucelose deve, em regioes endé-
micas como Portugal, ser incluida no diagnéstico diferencial
de determinados quadros neurolégicos. A anamnese, em par-
ticular a histéria epidemiolégica, bem como o exame neuro-
légico sdo essenciais na suspeita do diagnéstico.

Romboencefalite por Listeria
monocytogenes com envolvimento
medular

Carolina Pires’, Paula Carneiro?, Marina Couto', Ant6nio
Prisca®, Rui Mota', José Lopes', Jodao Vasconcelos'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Radiologia, 3-Servico de
Doencas Infecciosas, Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta
Delgada.

mcarolinapires@gmail.com

Introducdo: A Listeria monocytogenes é agente causador
de doenca no recém-nascido, imunodeprimido, idoso, gravi-
da e ocasionalmente em imunocompetentes. Manifesta-se
desde gastroenterite a bacteriémia e doenca do SNC, nomea-
damente meningite/meningoencelalite, cerebrite, abcessos,
romboencefalite e mielite. A romboencefalite ¢ uma manifes-
tagao rara apresentando mortalidade e morbilidade elevadas.
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Caso Clinico: Homem, 29 anos, observado por cefaleia e
hemiparésia esquerda grau IV. O LCR demonstrou 120
cél/mm3 (predominio de mononucleares), proteinorraquia
0,78 g/L, glicorrdquia 51 mg/dl, exame bacteriolégico negati-
vo. Na RMN-CE identificaram-se, no tronco e hemisfério cere-
beloso esquerdo, lesdes hipointensas em T1, hiperintensas
em DP T2 e Flair, com captagdo de produto de contraste. Na
RMN cervical visualizou-se hipersinal medular em topografia
de C5/C6. Por suspeita de doenc¢a desmielinizante cumpre 5
dias metilprednisolona (1g ev.) com recupera¢ao quase com-
pleta. Dois dias depois inicia quadro de febre, paraplegia fla-
cida com nivel de sensibilidade D6. A RMN mostrou diminui-
¢ao das alteracoes do tronco e aumento da extensao das alte-
racodes de sinal e calibre medular sobretudo entre C6-D6. O
LCR apresentava-se purulento, glicorrdquia 5 mg/dl, protei-
norrdquia 4,9 g/L, incontdveis PMN, cultura positiva para
Listeria monocytogenes. Realizada terapéutica ev. com ampi-
cilina e gentamicina, com melhoria dos parametros do san-
gue/LCR e estabilizacdo do défice neurolégico. A RMN-CE
revelou diminuicdo das lesdes. A nivel medular manutengao
das alteracoes de sinal em C5-C7 e maior extensao das altera-
¢oes imagiolégicas envolvendo a medula cervical baixa, lom-
bar e sobretudo dorsal, onde se visualizavam areas com cap-
tacdo de contraste em anel, principalmente de D6 a D9.

Conclusoes: A romboencefalite estd descrita mais frequen-
temente em imunocompetentes. Neste caso a corticoterapia
pode ter facilitado a extensao das lesdes a nivel medular. Em
doentes com inicio subagudo de sinais focais associados a
pleocitose do LCR e lesdes do tronco cerebral/cerebelo na
RMN deve ser considerado o diagnéstico de romboencefalite
por Listeria. O tratamento precoce melhora o prognéstico.

Meningites bacterianas agudas:
uma série hospitalar

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

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e
Alto Douro, EPE — Hospital de Vila Real, Vila Real.
anavelon@gmail.com

Introducdo: A meningite aguda é uma sindrome clinica
cujas caracteristicas epidemiolégicas, clinicas, critérios de
diagnostico e terapéutica estdo hd muito definidas. Com o
advento da co-infecg@o por HIV, a larga utilizacdo de antibi6-
ticos e o aparecimento de estirpes resistentes impoe-se a rea-
valiacao das suas caracteristicas.

Objectivo: Caracterizagdo das meningites bacterianas agu-
das de um Servigo de Neurologia.

Material e Métodos. Seleccionaram-se os doentes interna-
dos no Servico de Neurologia no periodo: Janeiro/2001 a
Dezembro/2008, cujo diagnéstico de saida foi o de meningite
bacteriana aguda.

Resultados: A amostra obtida foi de 49 doentes, com
média de idades de 52 anos. 25 meningites ocorreram no
Outono/Inverno e 24 na Primavera/Verdo. A duracdo média
da clinica foi 4,7 dias. Todos os doentes realizaram TC cerebral
e punc¢ao lombar. Em relacdo aos achados laboratoriais os
valores médios foram: proteinorrdquia - 343 mg/dl, glicorra-
quia - 51 mg/dl e n.° de células - 1683. Isolaram-se 0s seguin-
tes agentes: Listeria monocytogenes (n=10), S. pneumoniae
(n=9; em 13 diplococos Gram positivo), Mycoplasma pneu-
moniae (n = 3), S. aureus (n = 3), S. pyogenes (n = 1), Pseu-

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

domonas aeruginosa (n = 1), Neisseria meningitidis (n=1).
Estavam sob antibioterapia a data do diagndstico 4 doentes.
Os factores predisponentes na meningite pneumocécica
foram: otite (1), TCE (3) com fistula de liquor (2) e infec¢ao
respiratoria superior (2). Na meningite por Listeria, 2 doentes
tinham histéria de alcoolismo e 1 uma aplasia da série rubra.
Naqueles com S. aureus, 1 era HIV positivo e toxicomano e o
outro teve uma ITU. 10 doentes efectuaram corticoterapia e
em 12 associaram-se 2 antibiéticos. Faleceram 3 doentes du-
rante o internamento (2 com Mycoplasma e 1 com Listeria).

Conclusdo: Salienta-se a grande propor¢ao de meningites
bacterianas agudas em que ndo se identificou qualquer agen-
te etiolégico (35 % dos casos) e discutem-se as opgdes tera-
péuticas.

Lesdes agudas da substancia
branca num paciente com Colite Ulcerosa

Ana Nascimento', Joao Rocha? Nuno Morais?, Jodao Pereira?,
Pedro Beleza?, Joao Cerqueira*

1-Servico de Medicina, Unidade Local de Satide do Alto Minho,
EPE, Viana do Castelo; 2-Servico de Neurologia, 3-Servigo de
Neurocirurgia, Hospital de S. Marcos, Braga.
beckas.nascimento@gmail.com

Introducéo: A colite ulcerosa acompanha-se de diversas
manifestacdes extra-intestinais, entre as quais tromboses
venosas cerebrais, vasculites do SNC e patologia inflamatdria
do sistema nervoso periférico. Mais raramente, foram tam-
bém descritos casos de lesdes agudas da substancia branca
associadas a colite ulcerosa.

Caso Clinico: Os autores descrevem o caso de um homem,
de 30 anos, com colite ulcerosa, medicado com salicilatos,
encaminhado ao SU por crise ténico-clénica generalizada
inaugural, sem factores precipitantes. O exame neurolégico
era normal. No estudo realizado constatou-se extensa lesao da
substancia branca frontal esquerda, estendendo-se desde a
superficie ventricular a regido justacortical, sem efeito de
massa e poupando as circunvolucdes cerebrais. Captava con-
traste, tal como a meninge adjacente, e acompanhava-se de
mais pequena lesdo arredondada, justacortical frontal esquer-
da paramediana. Sem outras alteracdes na RM cerebral. Na
altura a lesao foi interpretada como trombose de veia cortical,
tendo o doente sido hipocoagulado. Por manter lesdo de carac-
teristicas semelhantes, mas mais extensa, em exames realiza-
dos as 3 e 10 semanas, suspendeu hipocoagulagdo e iniciou
estudo de causas imunoldgicas e infecciosas, incluindo TAC
toracoabdominal e cintigrafia com gdlio 67, que néo revelou
alteracoes. Fez também bidpsia da maior lesdao que revelou
infiltrado inflamatério linfohistiocitario peri-vascular. Iniciou
entdo prednisolona 60mg por dia, com resolucdo parcial da
lesdao no controlo imagiolégico realizado 3 semanas depois.
Estd medicado com valproato de s6dio e ndo repetiu crises.

Conclusdo: O aumento da lesdo apesar da hipocoagulagdo
fez duvidar do diagndstico de trombose venosa cerebral.
O estudo realizado permitiu excluir outros diagnoésticos infec-
ciosos e inflamatoérios, incluindo a sarcoidose, o lipus e
outras doencas auto-imunes. Assim, acreditamos que se trata
de lesdes da substancia branca associadas a colite ulcerosa,
semelhantes a outros casos descritos na literatura. Nenhum
destes se acompanha de estudo histolégico, embora alguns
autores sugiram etiologias vasculiticas, como se confirmou no
NOSSO caso.
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Evolucdo catastréfica de um
Sindrome Vertiginoso Periférico

Margarida Rodrigues', Joao Pinho', Raquel Carvalho?, Filipa
Sousa’, Joao Rocha’, Jaime Rocha? Carla Ferreira'

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

a.margarida.r@gmail.com

Introducio: Apesar de ser uma queixa frequente na prati-
ca neuroldgica a vertigem é quase sempre um sintoma autoli-
mitado e raramente associado a doenga neurolégica, sobretu-
do se for de causa periférica.

Caso clinico: Mulher de 27 anos inicia vertigem postural
com evolugdo progressiva em duas semanas. A observagao ini-
cial apresentava exame neurolégico normal. Mais tarde referiu
alteracdes visuais (“sombras nos olhos”). Com o diagndstico
provéavel de vertigem periférica, e a doente foi encaminhada
para observacdo por oftalmologia e otorrinolaringologia.
Oftalmologia levantou a suspeita de vasculite retiniana e RM
cerebral revelou multiplas lesoes hiperintensas em T2 corticais
e subcorticais, supra e infratentoriais. Algumas lesdes capta-
vam contraste e apresentavam restricao a difusao. Angiografia
retiniana excluiu vasculite e mostrou oclusdes microvascula-
res. Audiograma evidenciou surdez neurosensorial bilateral.

A evidéncia de microangiopatia cerebral, coclear e retinia-
na sugeria tratar-se de Sindrome de Susac e instituiu-se metil-
prednisolona seguida por corticoterapia oral. A doente apre-
sentou melhoria das alteracdes visuais e do equilibrio. No
entanto, nas semanas seguintes, iniciou quadro progressivo
de alteracdes cognitivas, comportamentais e alteracdo da
marcha. Nova RM mostrou aumento do ntmero de lesoes e
captacdo de contraste leptomeningeo, optando-se por asso-
ciar IgIV, com melhoria transitdria apés cada ciclo.

Seis meses depois novo agravamento, com incapacidade
progressiva nas actividades da vida didria (estudo neuropsico-
légico com disfungao frontal e temporal de gravidade mode-
rada). Associou-se ciclofosfamida com ligeiro beneficio clini-
co, apesar de agravamento imagiolégico.

Um ano depois a doente mantém-se incapaz de trabalhar
apesar de evolucdo imagioldgica favoravel e tratamento imu-
nossupressor combinado.

Discussao: O Sindrome de Susac é uma doenca rara carac-
terizada pela triade: encefalopatia, surdez neurossensorial e
oclusdo de ramos de artérias retinianas. O acompanhamento
rigoroso de uma vertigem periférica permitiu o diagndstico
prévio a instalacao de encefalopatia. Contrariamente a maio-
ria dos casos descritos a doente mantém evolugao desfavora-
vel apesar de tratamento agressivo.

Crises epilepticas inaugurais como
apresentacdo de Esclerose Multipla?

Nuno Cagador, Pedro Melo, Patricia Silva, Isabel Patricio, Teresa
Aguiar, Armando Morganho, Duarte Noronha, Orlando Sousa,
José Franco

Hospital Central do Funchal, Funchal.

Introducio: Na Esclerose Multipla (EM) os sinais e sinto-
mas sao extremamente variaveis e dependem da localizacao e
gravidade das lesdes no SNC.

As crises convulsivas podem, ocasionalmente, ocorrer no
decurso da doenca mas, a sua manifestacdo como forma de
apresentacao da doenca é extremamente rara.

Caso clinico: Mulher de 35 anos que em 2002 tem duas cri-
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ses tonico-clonicas generalizadas em 24 horas. A RM encefali-
ca revelou multiplas lesdes na substancia branca supratento-
rial. Efectuou despiste de leucodistrofias, angeite isolada do
SNC e doengas auto-imunes.

Em 2005 teve episddio psicético e em Maio de 2009 quadro
de parestesias a direita com resolucdo espontanea em cerca de
uma semana. Repetiu a RM encefélica que mostrou aumento
da carga lesional supratentorial e atrofia cerebral. Efectuou pes-
quisa de bandas oligoclonais da IgG no LCR que foi positiva.

Em Julho de 2009 inicia quadro de lentificagao psicomoto-
ra, ataxia da marcha e das provas de coordenacgao a esquerda,
espasticidade e hiperreflexia nos membros inferiores, e hemi-
hipostesia dlgica a esquerda. A RMencefdlica revelou novo
aumento da carga lesional a nivel supratentorial e lesdes no
corpo caloso, pedunculos cerebrais, protuberancia e hemisfé-
rios cerebelosos, algumas com reforgo de sinal apds adminis-
tracdo de gadolinio. Nesta altura foi efectuado o diagnéstico de
esclerose multipla e a doente foi medicada com natalizumab.

Conclusdo: Apesar dos exames imagioldgicos realizados
em 2002 e 2005 serem muito sugestivos de doenc¢a desmielini-
zante a doente nunca teve critérios para EM. A clinica mais
recente permitiu-nos assumir o diagnoéstico de Esclerose
Muiltipla e admitimos que as crises convulsivas foram a mani-
festacao inicial desta entidade. Discute-se esta rara forma de
inicio, as dificuldades diagnésticas e a decisdo terapéutica

Sindrome de Encefalopatia
Posterior Irreversivel e Sindrome de
Guillain-Barré: desafio diagnéstico e
terapéutico.

Filipa Sousa, Jodo Pinho, Jodao Rocha, Margarida Rodrigues,
Carla Ferreira, Ricardo Maré

Servico de Neurologia, Hospital de S. Marcos, Braga.
filipa.r.p.sousa@gmail.com

Introducao: A disfuncdo autonémica com flutuacdes ten-
sionais é uma complicacdo frequente do Sindrome de
Guillain-Barré (SGB). Por sua vez, o Sindrome de Encefalopatia
Posterior Reversivel (PRES) é precipitado por crises hiperten-
sivas e caracterizado clinicamente por encefalopatia, crises
epilépticas, cefaleias e alteragdes da visao, e imagiologicamen-
te por edema vasogénico simétrico e preferencial das regides
posteriores. A associacdo rara e reversivel de SGB/PRES ja
havia sido descrita na literatura.

Caso Clinico: Mulher, 67 anos, apenas antecedentes de
poliartrite, observada por instalacao aguda de astenia, anorexia
elombalgias, seguidas de vomitos e diarreia, alteragdes da visao,
agitacdo e desorientacdo com inicio um dia antes da admissao.
Encontrava-se desorientada temporo-espacialmente, amaurd-
tica e hipertensa. A TAC cerebral revelava duvidosa hipodensi-
dade occipital bilateral. O LCR era normal, apresentando ence-
falopatia moderada no EEG. Foi internada e medicada com
prednisolona 50 mg para controlo da artropatia inflamatéria. Ao
40 dia apresentava paresia facial periférica esquerda e tetrapare-
sia flicida e arrefléxica de predominio crural e proximal. Novo
liquor mostrou proteinorrdquia elevada, iniciando-se imuno-
globulinas. Registada marcada instabilidade hemodinamica
com picos hipertensivos frequentes. A RM revelou marcadas
alteragdes de sinal, caracteristicas de edema vasogénico, corti-
co-subcorticais envolvendo os lobos occipitais, parietais e fron-
tais bilateralmente. Completou 5 dias de imunoglobulinas e 3 de
metilprednisolona, sem resposta clinica. Ao 11° dia deteriorou
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do estado de consciéncia com aumento da extensdo das lesoes.
Reiniciou corticoterapia, sem melhoria. Admitida na UCI dia 15
por descompensacdo respiratdria stbita, periodos de apneia e
paragem respiratéria. Faleceu ao 20° dia.

Conclusoes: Este caso levanta dois problemas distintos
que exigem a nossa aten¢do e cuja solu¢do nao é clara: a
forma de apresentacao rara de SGB com PRES, supondo-se
que a ligagao habitualmente reversivel decorra da disfuncao
autondmica, e por outro lado o agravamento do edema cere-
bral com a terapéutica instituida, imunoglobulinas e corticoi-
de, também associada a casos de PRES.

Subtilezas diagnésticas do
Sindrome de Susac

Bruno Maia, Cristina Semedo, Rafael Roque, Rui Pedrosa
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central -
Hospital Santo Ant6nio dos Capuchos, Lisboa.
brunocruzmaia@gmail.com; crissemedo@gmail.com;
fidalgoroque@sapo.pt

Introducéo: O Sindrome de Susac é uma microangiopatia
cerebral, retiniana e labirintica, descrita ha 30 anos. Estao
contabilizados cerca de uma centena de casos no mundo.
Atinge sobretudo mulheres jovens e é auto-limitado no
tempo. Actualmente os critérios de diagndstico definidos sdo:
retinopatia vascular, hipoacusia neurossensorial e encefalo-
patia com alteracoes neuropsiquidtricas.

Caso Clinico: Sexo masculino, 30 anos, sem antecedentes
relevantes, inicia quadro clinico com 1 semana de evolucdo
constituido por alteracdes da memdria recente, desorientacao
temporal, hipersonoléncia, diminuicao da atencao, alteracoes
do célculo, acufenos e hipoacusia localizados a esquerda. Na
RMN.CE tinha lesdes na substidncia branca bilateralmente,
envolvendo o corpo caloso centralmente e o cerebelo que nao
captavam gadolinio e tinham padrdo de restricao a difusao.
Realizou PL com 3 células mononucleadas e um nivel de 118
mg/dL de proteinas. No EEG apresentava lentificacao difusa
nas regioes fronto-temporais bilateralmente. Realizou audio-
grama que revelou hipoactsia neurossensorial unilateral e
angiografia fluoresceinica da retina que demonstrou a presen-
¢a de oclusdes distais de pequenos ramos da artéria retiniana.
Realizou outros exames que foram normais ou negativos:
angiografia cerebral, pesquisa de bandas oligoclonais e estu-
do da auto-imunidade. O doente iniciou corticoterapia verifi-
cando-se melhoria das queixas neuropsicolégicas.

Conclusdo: O diagnéstico diferencial é extenso e dificil,
pela sobreposicao clinico-imagioldgica com inimeras patolo-
gias e pela sua raridade. Uma vez que os critérios diagnésticos
sdo pouco especificos algumas subtilezas clinicas desta
microangiopatia podem ser importantes no estabelecimento
da suspeita clinica, tal como sucedeu neste doente: a lentifi-
cacao inespecifica observada no EEG, o envolvimento das
fibras centrais do corpo caloso ou a elevacdo da proteinorra-
quia sem aumento de células no liquor.

Sindrome de Susac - Causa ou
consequéncia?

Sénia Costa', Gongalo Almeida?, Teresa Palma®, Ana Valverde'
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Oftalmologia, 3-Servigo de
Imagiologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora.

soniacosta_13@yahoo.com; ahvalverde@yahoo.es
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Introducéo: O Sindrome de Susac constitui uma microan-
giopatia com envolvimento do cérebro, retina e coclea. Euma
entidade rara de fisiopatologia pouco esclarecida. Pensa-se
que algumas alteracdes da coagulagdao possam contribuir ou
associar-se ao mesmo. Os exames de imagem, nomeadamen-
te a RM, sdo importantes para o seu diagndstico.

Caso Clinico: Homem, 32 anos, com antecedentes de obe-
sidade, diabetes mellitus, dislipidémia e tabagismo, internado
por enfarte agudo do miocardio posterior com doenca coro-
ndria de trés vasos. Trés dias depois inicia um quadro de ence-
falopatia aguda com alteragdo do comportamento e apatia.
Uma semana antes tinha tido cefaleia com caracteristicas de
enxaqueca. No exame neurolégico a salientar: bradipsiquia,
desorientacao temporal, extin¢ao visual esquerda, hemiparé-
sia esquerda grau 4, hipostesia tacto-algica homolateral e RCP
extensor a esquerda. A RM-CE evidenciou multiplas lesoes
isquémicas agudas envolvendo a substancia branca hemisfé-
rica direita e corpo caloso em toda a sua extensdo. Anali-
ticamente apresentou PCR, VS, transaminases e anticorpo
anticardiolipina elevados. Anticoagulante lipico, anticorpo
beta 2 glicoproteina, estudo da coagulacao, serologias virais e
bacterianas foram negativos. Puncdo lombar foi normal. A
Angiografia fluoresceinica ocular revelou obstru¢ao de ramos
da artéria central da retina com multiplos enfartes retinianos.
Audiograma nao revelou alteracées. O quadro clinico teve
evolucao favordvel com recuperacgio total ao fim de cerca de
duas semanas, com antiagregacao dupla. A RM-CE de contro-
lo demonstrou diminui¢do do ntimero de lesdes com desapa-
recimento de outras.

Conclusdo: O diagndéstico clinico do sindrome de Susac é
por vezes dificil. Nestes casos as tipicas lesdes encontradas na
RM-CE séo o "elemento chave" para o diagnéstico. Os anti-
corpos antifosfolipido podem promover eventos trombéticos
generalizados (pequenos ou grandes vasos) e como tal podem
contribuir para a ocorréncia deste sindrome. O tratamento
neste caso diferiu do cldssico, uma vez que a corticoterapia
nao estd indicada na presenca de anticorpos antifosfolipido.

Consulta Multidisciplinar no
Tratamento da Doenca Carotidea
- H.G.O. E.P.E.

1. Mendes', P. Vilela?, H. Pereira®, G. Marques*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-
Servico de Cardiologia, 4-Servico de Cirurgia Vascular, Hospital
Garcia de Orta, EPE, Almada.

irenemendes1@gmail.com

Objectivo: Dar conhecimento da consulta de apoio as tera-
péuticas invasivas na doenca carotidea extracraniana que
comecou hd 2 anos (2007), com a colaboracdo de varios
departamentos do H.G.O. E.PE. (neurologia, cirurgia vascular,
neurorradiologia e cardiologia) na definicao de protocolos e
analise dos resultados. A observagao do doente é realizada por
um neurologista antes da decisdo de intervencao e no segui-
mento pos-interven¢do, bem como na avaliacdo ultrasono-
grafica.

Resultados: Nestes 2 anos foram observados 135 doentes
(80% do género masculino, com idade média de 69 anos (40
aos 90 anos, 62,2% sintomaticos), 131 doentes com avaliacao
inicial concluida (35 propostos para endarterectomia e 33
endarterectomizados, 8 para terapeutica endovascular e 7 ja
tratados. Da populacao total, 56 ficaram em tratamento médi-
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co. Os doentes foram referenciados em 70% dos casos pelo
Servigo de Cirurgia vascular. Nao foi possivel a observacao
pos-intervencao em internamento e aos 3 meses na maioria
dos casos. As complicacoes imediatas foram 3 doentes com
lesao dos nervos cranianos, 2 hematomas locais e 1 morte
intraoperatoria por hematoma hipertensivo, Aos 6 meses des-
taca-se outra morte e 11 reestenoses. Ao ano foi proposta tera-
peutica endovascular em 4 das reestenoses (todas pos-endar-
terectomia).

Conclusoes: Os autores consideram este tipo de consulta
uma mais valia para profissionais da saude e doentes, com a
possibilidade de homogenizar os procedimentos e discutir
periodicamente os resultados tentando optimizar quer a
seleccao dos doentes quer a seguranca dos procedimentos.
Apos cada reuniao conjunta ha uma reestruturacdo da con-
sulta e dos protocolos.

Parésia de Nervos Cranianos
apresentando uma Disseccao Carotidea

Andreia Godinho, Catarina Santos, Ana Ribeiro, Ana
Morgadinho, Carla Nunes, Fatima Oliveira

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE —
Hospital Geral, Coimbra.

andreiagodinho@msn.com

A disseccao da Artéria Cardtida Interna (ACI) é um even-
to raro, que tem vindo a ser reconhecido como uma impor-
tante causa de Acidente Vascular Cerebral (AVC), sobretudo
em individuos jovens. Pode ser de origem traumadtica ou
espontanea.

A apresentacdo clinica comum inclui sinais neurolégicos
focais de isquémia cerebral, cefaleias/cervicalgias, S. Horner e
parésias de nervos cranianos, sobretudo inferiores, em dife-
rentes combinacdes. Esta dltima é descrita em apenas 12%
dos casos.

Homem, 56 anos, sem antecedentes relevantes, apds aci-
dente de mota, iniciou parestesias frontais direitas e cefa-
leias ocasionais, que nao valorizou. Oito dias depois recorre
ao Servico de Urgéncia por inicio stbito de dificuldade em
mobilizar a lingua e disfagia. Ao exame apresentava
S.Horner direito incompleto, desvio direito da lingua e
esquerdo da tvula.

TAC sem lesoes vasculares recentes. Angio-TAC-CE mos-
trou imagens compativeis com dissec¢ao da ACI direita no seu
terco superior estendendo-se ao segmento petroso vertical,
confirmadas por Angio-RMN.

Iniciou terapéutica anticoagulante, com boa evolugao cli-
nica.

A presenca de sinais focais de isquémia como forma de
apresentacao de disseccao carotidea (DC) (50-95%) tem vindo
a diminuir devido a melhoria de técnicas imagiolégicas e ao
reconhecimento precoce de sinais iniciais menos comuns. O
caso exposto destaca a importancia destes poderem constituir
o quadro mais valorizado pelo doente, que o traz aos servigos
de saude.

Apesar de um quadro stbito de parésia de nervos crania-
nos inferiores levantar a exclusao de lesao do tronco cerebral,
a presenca associada de S.Horner, cefaleias e histéria prévia
de traumatismo, impde a pesquisa de DC, ainda que sem
sinais de isquémia cerebral. Esta poderd assim ser prevenida
pela instituicao de terapéutica atempada.
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Classificacdo de défices
neurolégicos transitérios numa consulta
de Acidentes Isquémicos Transitorios

Ana Catarina Fonseca, Patricia Canhao

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

catarinagfonseca@gmail.com; pcanhao@fm.ul.pt

Introducdo: Frequentemente, é dificil distinguir um Aci-
dente Isquémico Transitério (AIT) de outro défice neurolégico
transitorio (<24 horas). A atribuicdo de um diagndstico de AIT
tem importantes implicacoes, determina uma investigagdao
etioldgica e inicio de terapéutica.

Objectivo: Classificar os doentes com défices neuroldgicos
transitérios referenciados a uma consulta de AIT e identificar
as dificuldades mais frequentes para estabelecer um diagnoés-
tico definitivo.

Método: Andlise de uma coorte consecutiva de 550 doen-
tes referenciados a uma consulta de AIT entre Marco de 2004
e Junho de 2009. Registaram-se os seguintes dados: idade,
sexo, factores de risco vascular, sintomas, antecedentes pes-
soais e exames laboratoriais e imagiol6gicos. Os défices neu-
rolégicos transitérios foram classificados como AIT ou outro
diagndstico especifico (mimico AIT) de acordo com critérios
de classificacdo estabelecidos. Quando nao foi possivel
determinar um diagnéstico, o evento foi considerado inclas-
sificavel.

Resultados: Foram incluidos 437 doentes (sintomas<24
horas) com uma idade média de 64,5 anos. Os diagnésticos
foram: AIT-246 doentes (56,3%); mimico AIT-88 (20,1%) (crise
epiléptica- 22, psiquidtrico-19, sincope-20, vertigem- 5, enxa-
queca-4, amnésia global transitéria-4, dor-2, sindrome meta-
bdlico-4, delirium-2, neuropatia periférica-3, alteracdao do
movimento-1, patologia neurolégica prévia-2); inclassificé-
vel- 103 doentes (23,6%). Neste ultimo grupo, as maiores difi-
culdades foram em distinguir AIT de crise epiléptica (22), per-
turbacdo psiquidtrica (18) e enxaqueca (10). O diagnéstico de
AIT nao pdde ser estabelecido devido a: davidas na focalidade
dos sintomas, inicio gradual, curta duragdo, fenémenos posi-
tivos e incongruéncia com territério vascular. O diagnéstico
de enxaqueca foi limitado devido a ndo cumprimento de cri-
térios (1° episddio de aura). O diagnéstico de crise epiléptica
foi dificultado pela presenca de manifestacoes atipicas.

Conclusdo: Uma fraccdo significativa dos doentes referen-
ciados a consulta de AIT tém outros diagndsticos. A identifi-
cacdo de varidveis mais frequentemente associadas com AIT
ou mimico podera ajudar numa classificagdo clinica mais pre-
cisa de AIT.

Angioplastia Carotidea com
Stenting: experiéncia do
CHVNGaia/Espinho

Pedro Barros', Miguel Veloso®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Neurologia e Unidade de
AVC, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE,
Hospital Eduardo Santos Silva, Vila Nova de Gaia.
pedrojgbarros@gmail.com

Introducéo: A angioplastia carotidea com stenting (ACS)

tem-se afirmado como uma opg¢ao vdlida no tratamento da
doenca carotidea.
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Objectivos: Os objectivos principais deste trabalho foram:
a) caracterizacdo dos doentes submetidos a ACS na Unidade
de Diagnéstico e Intervengao Cardiovascular do CHVNGaia/
Espinho; b) avaliacdo da taxa de complica¢des associadas ao
procedimento; c¢) avaliacao do grau de reestenose.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos dados relativos aos
doentes submetidos a ACS entre Fevereiro de 2007 e Fevereiro
de 2009, a partir da consulta dos processos clinicos. Todos os
doentes foram convocados para realizacdo de Ecodoppler
carotideo pelo mesmo operador, utilizando protocolo clinico
e ultrassonogréfico previamente definido.

Resultados: Entre 2007-2009 foram realizados 31 procedi-
mentos em 30 doentes (idade média: 71,5 anos); 23 em doen-
tes assintomaticos e 7 em doentes sintométicos.

No grupo de doentes assintomaticos, 19 com estenoses
entre 70-90%, 4 com estenoses> 90%; no grupo de doentes
sintomaticos, 4 com estenoses entre 70-90% e 3 com esteno-
ses> 90%. Utilizaram-se sempre dispositivos de neuroprotec-
¢ao e stents auto-expansiveis.

Nao ocorreram complicagdes major; taxa de complicacoes
minor de 16,6% (1 estenose residual, 1 reestenose, 1 hemato-
ma no local de insercdo do cateter).

No subgrupo de doentes com sintomas neuroldgicos (6
AIT e 1 AVC): 6 doentes com mRS<=3 e 1 doente com mRS>3;
as principais comorbilidades foram: HTA (71,4%), Disli-
pidemia (42,8%), DM tipo 2 (28,6%). Tempo médio evento-
procedimento de 28,5 dias.

Avaliaram-se 26 doentes por ecodoppler carotideo (86,6%
dos doentes), salientando-se: uma reestenose entre 50-70% (6
meses pos-procedimento) e 2 oclusdes contralaterais.

Conclusdes: Verificou-se que o nosso centro apresenta
uma baixa taxa de complicagdes, tornando a ACS uma alter-
nativa vdlida a endarterectomia, em casos seleccionados.
O tempo evento-procedimento no grupo de doentes sintoma-
ticos, embora superior aos 14 dias recomendados, foi baixo,
aumentando os beneficios do procedimento.

Alteracoes Hemodinamicas no Eco-
doppler Transcraniano no AVC Isquémico
Agudo apés Tromboélise Endovenosa

Ana Paula Sousa, Ana Paiva Nunes, Miguel Lourenco, Fortunata
Quintino, Susana Ferreira, Manuel Manita, Jodao Alcantara
Unidade Cérebrovascular, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE - Hospital S. José, Lisboa.

anapaulasous@gmail.com

Introducéo: O eco-doppler transcraniano permite forne-
cer informagdes sobre o estado hemodindmico da circulagao
intracraniana e avaliar a permeabilidade ap6s a administra-
¢do do r'TPA no AVC isquémico agudo.

Objectivos: Caracterizar as alteracdes da hemodinamica
cerebral apds trombdlise endovenosa, relacionando os seus
resultados com a localizagao e gravidade do AVC isquémico.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos processos clinicos
dos doentes internados na Unidade Cérebrovascular que reali-
zaram trombodlise endovenosa entre Janeiro e Agosto de 2009,
avaliando a localizagao (circulacao anterior vs circulacao poste-
rior) e gravidade dalesao (NIHSS<10 e >10). Selec¢ao dos doen-
tes que realizaram eco-doppler transcraniano nas primeiras 24-
48h ap6s a trombodlise, diferenciando-os, por vaso, concordan-
te com a localizagao da lesao, nos seguintes grupos: fluxo nor-
mal, baixo fluxo, estenose<50%, estenose >50% e oclusao.
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Resultados: Dos 64 doentes que efectuaram trombdlise
endovenosa, 56 (87,5%) realizaram eco-doppler transcraniano
24-48h ap6s trombolise. 31 doentes (55,4%) apresentavam
fluxo intracraniano normal. 9 doentes (16,1%) apresentavam
baixo fluxo (8 na circulagao anterior), dos quais 6 (75%) apre-
sentavam NIHSS>10 na admissdo. 2 destes doentes apresen-
tavam oclusdes carotideas extracranianas sintomaticas e 1
disseccao. 2 doentes (3,57%) apresentavam estenose <50% (na
circulagdo anterior) e tinham um NIHSS>10. 6 doentes
(10,7%) apresentavam estenoses = 50% (circulacao anterior),
dos quais 3 tinham um NIHSS>10 e apresentavam oclusoes
carotideas extracranianas sintomadticas. 5 doentes (8,92%)
tinham oclusdes intracranianas (3 na circulacao anterior e 2
na posterior). Todos estes doentes apresentaram NIHSS>10.

Conclusoes: Verificou-se uma taxa de recanaliza¢cdo com-
pleta de 55,4% nas primeiras 24-48h apés trombdlise endove-
nosa, sendo mais infrequente nos doentes que apresentavam
oclusdo extracraniana (fluxo alterado em todos estes doen-
tes), nos AVC isquémicos vertebrobasilares (fluxo patolégico
em 60% dos doentes) e nas lesdes isquémicas mais extensas,
com NIHSS>10 (fluxo patolégico em 57%). O eco-doppler
transcraniano permite assim uma avalia¢do temporal da reca-
nalizacdo, fornecendo informagdes tteis de prognéstico ap6s
trombolise endovenosa no AVC isquémico agudo.

Manifestacoes Neuroldgicas de
Esclerodermia

Joao Rocha', Cristiana Macedo®, Filipa Sousa’, Joao Fernandes?,
Jodo Pinho', Margarida Rodrigues', Pedro Beleza', Raquel
Carvalho?, Carla Ferreira', Ricardo Maré', Sandra Perdigao*
1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
3-Servico de Dermatologia, Hospital de Sao Marcos, Braga;
4-Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide do Alto Minho,
EPE - Hospital Santa Luzia, Viana do Castelo.
joaomrocha@gmail.com

Introducdo: A esclerodermia localizada tem uma preva-
léncia de menos de 3 por 100 000. Caracteriza-se por lesdes
esclerdticas da pele e tecidos subjacentes e distingue-se das
formas sistémicas pelo ndo envolvimento significativo de
orgdos internos. Sabe-se hoje que mesmo nas formas localiza-
das o envolvimento ndo é exclusivamente dermatoldgico,
podendo envolver o sistema nervoso.

Caso Clinico: Mulher de 29 anos com antecedentes de
cefaleia tipo enxaqueca desde hd quatro anos e uma crise
ténico-clénica generalizada hd um ano. Internada no Hospital
de Viana do Castelo por agravamento das cefaleias nas trés
semanas anteriores e lesdes hiperintensas em T2, com capta-
¢ao anelar de contraste sugestivas de lesao inflamatéria na
RMN cerebral. Transferida para o nosso hospital no contexto
de estado de mal focal (crises motoras esquerdas). EEG com
disfuncao regional centrotemporal direita. RMN cerebral
revelou trombose do seio sagital de novo. Foi hipocoagulada
com progressiva melhoria clinico-imagiolégica, sem apresen-
tacdo de novas crises epilépticas.

Objectivamente apresentava limitacdo da aducao do olho
direito (referéncia a queixas de diplopia desde hd um ano).
Regido de atrofia cutdneo-muscular temporal e parietal direi-
tas (com sete anos de evolucdo). Suspeitou-se de uma escle-
rodermia localizada, confirmada por observacdo de Der-
matologia como sendo uma forma en-coup-de-sabre.

O restante estudo analitico de soro e LCR excluiu causas
infecciosas ou outro tipo de inflamagao do SNC, bem como

Sinapse

145



146

alteragdes protrombéticas que justifiquem a trombose venosa
cerebral.

Conclusdo: Conclui-se que as lesoes inflamatdérias cere-
brais e as alteracdes do exame neuroldgico, bem como a his-
téria de "enxaqueca" e epilepsia poderiam ser enquadradas
num contexto de manifestacdes neuroldgicas de escleroder-
mia localizada. Nao foi encontrada descricao de associacao de
trombose venosa com a esclerodermia, no entanto, poderd ter
uma manifestacao da vasculopatia cerebral documentada em
alguns estudos histoldgicos.

Sindrome de Lewis Sumner

Maria José Silva, Manuela Costa, Dilio Alves

Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos,
EPE - Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
nettrinity@hotmail.com; manuelapcosta@portugalmail.pt;
dilioalves@yahoo.com

Introducdo: A neuropatia desmielinizante sensitivo-
motora multifocal/Sindrome de Lewis-Sumner (SLS), é uma
doenc¢a imunomediada subaguda/crénica pouco frequente,
caracterizada por défices sensitivo-motores assimétricos
predominantemente distais, de inicio nos membros supe-
riores, com resposta varidvel ao tratamento imunomodula-
dor. Apresentamos um caso de SLS com boa resposta a cor-
ticoterapia.

Caso Clinico: Mulher, 52 anos. Ha dez anos inicio de pares-
tesias nas maos e retencdo urindria; no dltimo ano, pareste-
sias das maos e pés e défice motor com inicio nas maos, tendo
perdido marcha independente nas ultimas trés semanas. Ao
exame neurolégico: sem alteracdes cognitivas ou de lingua-
gem. Atrofia da lingua e dos miusculos distais dos membros.
Tetraparésia flacida assimétrica de predominio distal esquer-
do (proximal MSs /MIs 3-/5E e 3/5D; distal 0/5 MSs/MIs).
Arreflexia MIs e hiperreflexia MSs. Hipostesia tactil em meia e
luva. Erros proprioceptivos. Cronicamente algaliada. Exames
complementares: EMG/neurografia — neuropatia sensitivo-
motora com bloqueios de conducéo e auséncia de potenciais
sensitivos. Estudo citoquimico de LCR normal. Estudo imu-
nolégico com anticorpos anti-gangliosideo e marcadores viri-
cos, negativo. Défice ligeiro de folatos e vitamina B12. RM-
neuroeixo — normal. Estudo urodindmico - bexiga de grande
capacidade hipossensivel e hipocontréctil, dissinergia vesico-
esfincteriana.

Tratamento: programa de reabilitacao fisica e suplemen-
tos nutricionais, dois ciclos de Igs, sem resposta, seguido de
prednisolona oral 60mg/dia. Em D15 capaz de ortostatismo e
desde D30 de marcha com ortéteses na enfermaria e de se
alimentar com talheres adaptados. Alta hospitalar em D52
com prednisolona 40mg/dia. Aos 11 meses e com 30mg/dia:
autonomia parcial nas AVD. For¢ca muscular 3/5 esquerda e
4/5 direita.

Discussao/Conclusao: Considera-se actualmente que a
SLS pertenca ao espectro das polineuropatias crénicas des-
mielinizantes adquiridas imunomediadas, dadas as seme-
lhancas neuropatoldgicas, electrofisiolégicas e de resposta
aos imunomodulares. Possui variabilidade inter/intra-indivi-
dual na apresentacdo clinica, resposta a terapéutica e evolu-
¢ao, tal como ilustra este caso, dificultando a seleccdo tera-
péutica e prognostico, mas por estes mesmos motivos impor-
tando o correcto diagnéstico.
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Polineuropatia Craniana Aguda
com resposta favoravel a terapéutica com
Imunoglobulinas: Sindrome de Guillain-
Barré, Miller-Fisher ou outra variante?

Sara Machado', Nuno Indcio’, Amélia N. Pinto', Luis Santos’,
Teresa Palma?, Ricardo Ginestal'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neuroradiologia, Hospital
Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.
sara_machado@hotmail.com

Introducdo: A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) com-
preende um grupo heterogéneo de patologias com mecanis-
mos imunolégicos distintos. Do quadro clinico cldssico fazem
parte: diminuicdo da for¢a muscular, arreflexia e parestesias,
sendo o défice sensitivo minor. Apenas 5% dos casos se apre-
senta como diparésia isolada. Estdao descritas variantes mais
localizadas, como a Sindrome de Miller-Fisher, caracterizada
por ataxia, arreflexia e oftalmoplegia. Apresentamos um caso
clinico de diparésia facial com envolvimento subclinico dos
nervos oculomotores.

Caso Clinico: Mulher de 48 anos, saudavel, medicada com
cefixime hd uma semana por infeccdo respiratdria alta.
Recorreu ao Servico de Urgéncia por quadro clinico de cefa-
leias, mialgias intensas e diminuicdo da mimica facial. Negou
histéria de trauma, alteracdes cutaneas ou viagens recentes.
Na observacao constatou-se diparésia facial, sendo o restante
exame neurolégico inteiramente normal. O TC-CE da entrada
e o EMG inicial ndao demonstraram quaisquer alteracoes.
Realizou-se punc¢ao lombar que revelou dissociagao albumi-
no-citolégica, encontrando-se a restante avaliacdo do LCR
dentro dos pardmetros normais. O segundo EMG evidenciou
alteracoes sugestivas de processo multifocal de desmieliniza-
¢ao no sistema nervoso periférico e a RNM-CE revelou capta-
¢do de gadolinio em ambos os nervos faciais e oculomotores.
Assumiu-se a hip6tese diagndstica de SBG e iniciou-se tera-
péutica com imunoglobulinas (IgsEV) durante 5 dias. A doen-
te manteve-se estavel, sem sinais focais de novo e assistiu-se a
melhoria clinica progressiva. Teve alta com diparésia minor
(Grau II de House & Barckman).

Conclusdo: A diparésia facial é pouco frequente, causada
na maioria das vezes por uma patologia sistémica; e mesmo
que se encontre presente de forma isolada, deve ser incluida
no diagnéstico diferencial a SGB. A confirmacao diagndstica
surge com a dissocia¢do albuminocitolégica no LCR e a pre-
senca de achados tipicos no EMG. O tratamento pode incluir
IgsEV ou plasmafrese e o prognéstico é geralmente satisfato-
rio nos casos tratados.

Miopatia pseudometabdlica como
forma de apresentacao de distrofia
muscular das cinturas tipo 21

Raquel Real', Goreti Nadais', Ligia Castro?, Carmen Navarro®,
Stirling Carpenter?

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Anatomia Patoldgica,
Hospital de Sao Joao, EPE, Porto. 3-Servicio de Anatomia
Patoldgica y Neuropatologia, Hospital do Meixoeiro, Vigo.
raquelmreal@gmail.com

Introducéo: As distrofias musculares das cinturas (DMC)

constituem um grupo heterogéneo de disttrbios musculares
de transmissao autossémica, caracterizados clinicamente por

Novembro de 2009 | N.°2 | Volume 9



fraqueza e atrofia dos musculos das cinturas escapular e pél-
vica e histologicamente por um padrao distréfico do musculo
esquelético. Estao descritos 21 subtipos de DMC, com base no
defeito molecular subjacente. O subtipo 2I, com transmissao
autossoémica recessiva, deve-se a mutagdes no gene FKRP e
associa-se a uma grande variabilidade fenotipica.

Caso Clinico: Jovem de 28 anos com antecedentes de nor-
mal desenvolvimento motor, sem histéria familiar de doenca
neurolégica ou de consanguinidade. Aos 16 anos inicia epis6-
dios de mialgias e caibras musculares nos membros inferiores
e de urina escura apés exercicio fisico vigoroso. Aos 25 anos
comega a notar dificuldades em subir escadas e em se elevar
da posicdo sentada; cerca de 1 ano depois inicia dificuldades
na marcha. No exame neurolégico apresenta hipertrofia dos
musculos quadricipedes e défice motor proximal dos mem-
bros inferiores, com sinal de Gowers positivo. Analiticamente
apresenta hiperCKémia e discreta elevagao das transaminases.
Na biépsia muscular observa-se acentuagdo da normal varia-
¢ao do diametro das fibras musculares e ocasionais fibras em
regeneracao, correspondendo a um perfil distréfico. O estudo
imunocitoquimico de distrofina, sarcoglicanos, disferlina e
merosina é normal. A pesquisa de mutacoes no gene FKRP
revela a presenca da mutagao c.826C>A em homozigotia, con-
firmando-se o diagnéstico de DMC-2I. Actualmente ndo apre-
senta evidéncia de disfun¢ao cardiaca ou respiratdria.

Discusséo: A forma de apresentacdo pseudometabdlica da
DMC-21I (mialgias de esfor¢o, cdibras e mioglobintria) estd
descrita na literatura e poderd constituir uma importante pista
para o seu diagnostico. A presenca deste fenétipo em doentes
com quadro clinico e histopatolégico compativel com DMC
sugere que o estudo molecular seja dirigido para o gene FKRP,
sempre que o padrao de expressao proteica no musculo nao
aponte para um diagndstico genético alternativo.

Paralisia Tirotéxica Periddica -
apresentacdo de um caso clinico e revisao
da literatura

Jodao Lemos', Cesar Nunes?, Cristina Janudrio®, Fernando Matias
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-
Servico de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra.

merrin72@hotmail.com; cesarnunes@me.com;
cristinajanuario@gmail.com

A Paralisia Tirotoxica Periédica é uma entidade rara espe-
cialmente entre Caucasianos, sendo mais frequente em
homens de ascendéncia asidtica, constituindo a forma mais
comum de paralisia periédica adquirida. E caracterizada si-
multaneamente por hipertiroidismo, hipocaliémia severa e
paralisia flacida, sendo os episddios agudos e frequentemente
desencadeados por ingestdo de hidratos de carbono ou exerci-
cio. Presume-se que seja causada por uma alteracao do fluxo
de potassio, devido ao aumento da susceptibilidade da bomba
Na-K-ATPase a ac¢ao hipocaliémica da epinefrina ou insulina.

Apresentamos o caso de um individuo do sexo masculino,
com 26 anos de idade, que se apresentou no Servico de
Urgéncia com um quadro agudo de tetraparésia flicida simé-
trica de predominio crural, apds esforgo fisico intenso, haven-
do histéria de dois episdédios semelhantes no passado. Ao
Exame Fisico apresentava ainda taquicardia, sudorese e ema-
grecimento. O Electrocardiograma demonstrava taquicardia
sinusal e ondas U. Analiticamente identificavam-se hipocalié-

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

mia severa ( 1.9 mmol/L), elevacdo ligeira da C.K. (214 U/L),
T4 e T3 livres elevadas ( 13 pg/mL e >6 ng/mL, respectiva-
mente ), TSH diminuida ( 0.026 uUI/mL ) e Anticorpos Anti-
TPO e Anti-Tiroglobulina elevados (581 UI/mL e 343 UI/mL,
respectivamente ).

Ap6s a correccdo da hipocaliémia com suplemento de
Potéssio, o episddio agudo reverteu por completo. Mais ainda,
ap6s a introdugdo Propanolol, Espironolactona e Tiamazol,
nao mais ocorreram episédios de fraqueza muscular.

A Paralisia Tirot6xica Periddica, ainda que um diagnéstico
raro, deve ser sempre uma consideracdo em doentes com fra-
queza muscular e hipocaliémia, sendo mandatéria a avalia-
¢do da funcao tiroideia, de modo a que precocemente seja
planeado o tratamento antitiroideu e que de igual modo
sejam evitados os factores precipitantes.

Paralisia periddica hipocaliémica
tirotoxica simulando clinica e
electrofisiolégicamente um Sindroma de
Guillian-Barré

Henda Foreid, Patricia Canhao, Isabel Conceicdao, Mamede de
Carvalho

Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria e
Faculdade de Medicina — Universidade de Lisboa, Lisboa.
henda.foreid@gmail.com

Introducdo: A paralisia periédica hipocaliémica associada
a tirotoxicose (PPHT) é uma entidade clinica rara caracteriza-
da por episddios recorrentes de fraqueza muscular associados
a hipertiroidismo e a niveis séricos de potdssio inferiores a 3.0
mmol/L. APPHT decorre de uma anormal activacao das bom-
bas Na+/K+ATPase presentes nas membranas celulares dos
midcitos, com influxo de potdssio para o espago intracelular,
hipocalémia e defeito de for¢a muscular. Caracteristicamente,
o EMG mostra uma diminuicdo de amplitude dos potenciais
motores na fase sintomadtica, traduzindo alteracoes de excita-
bilidade da membrana muscular. A PPHT comporta risco de
insuficiéncia respiratéria e arritmia cardiaca fatais. Repor-
tamos um caso de PPHT cujas manifesta¢des clinicas inclui-
ram dores radiculares e aspectos electromiograficos enqua-
dréveis com lesao proximal do nervo periférico.

Caso clinico: Homem de 21 anos, admitido no SU por fra-
queza muscular rapidamente progressiva, associada a paroxis-
mos de dor com irradiagdo para os membros inferiores, lom-
balgia e mialgias. Apresentava uma tetraparesia flacida de pre-
dominio proximal, ROT"s em regime fraco e aboli¢ao dos refle-
xos aquilianos. Verificou-se ainda a presenca de taquicardia
sinusal, sopro sistélico adrtico, diaforese profusa e bécio difuso.
Laboratorialmente, hipocaliémia (K-1.8 mmol/L) e tirotoxicose
(TSH indetectdvel) graves, configurando o diagndstico de
PPHT. O EMG revelou uma diminuicdo da amplitude dos po-
tenciais motores bilateralmente, auséncia de reflexo H dos ner-
vos tibiais posteriores, e reducdo da frequéncia das ondas E
Verificou-se uma recuperacgao espontanea do defeito motor em
menos de 24 horas, e normalizacdo do estudo neurofisiolégico.

Conclusao: Reportamos um caso de PPHT associado a dor
radicular nos membros inferiores e abolicdo dos reflexos
H. Estes achados sugerem a possibilidade de hipoexcitabilida-
de dos neurénios do corno anterior da medula ou de uma per-
turbacao inespecifica da excitabilidade proximal dos troncos
nervosos. Deste modo, a PPHT pode simular um SGB clinica e
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neurofisiologicamente, pelo que um elevado nivel de suspei-
¢d0 é necessdrio para o seu diagnéstico.

New mutation found in a
Portuguese patient with Charcot-Marie-
Tooth X-linked type 1 (CMTX1)

Joana Cerqueira', Hugo Morais®, Jorge Pinto Basto'?, Jorge
Sequeiros"?

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva e UnIGENe, Instituto
de Biologia Molecular e Celular (IBMC); 2-Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto, Porto;
3-Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.
jicdr@ibmc.up.pt; jpbasto@ibmc.up.pt

Introduction: Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease refers to
a group of hereditary disorders characterized by chronic motor
and sensory neuropathy. The affected individual typically has
slowly progressive atrophy and weakness of distal muscles,
often associated with mild to moderate sensory loss, depressed
tendon reflexes, and pes cavus. Nerve conduction velocities are
frequently decreased (10-30 m/s). CMT has a high genetic
heterogeneity, with the duplication of the PMP22 gene, at the
CMT1A locus (chromosome 17p11.2), being the most frequent
mutation (70-80% of all CMT1; 50% of all CMT cases).

X-linked CMT (CMTX) is characterized by moderate to
severe motor and sensory neuropathy in affected males and
no or usually mild symptoms in carrier females. It represents
10-20% of all CMT patients. About 90% of CMTX cases are due
to mutations in GJB1 gene, causing CMTX1.

Objectives: 11 male patients with neurological symptoms
compatible with CMT were screened for GJB1 mutations, after
exclusion of CMT1A, CMT1B/21/2] and CMTI1E, to confirm
the clinical diagnosis and genetically characterize this sample.

Methodology: Mutation screening was performed by PCR
amplification of the GJB1 gene transcript, followed by
bidirectional direct sequencing.

Results: CMTX1 was confirmed in one patient (9.1%)
by the presence of frameshift mutation, c.321delG
(p.Glu109ArgfsX12). This mutation causes changes in the
reading frame and introduces a premature stop codon.
Although it has not been previously reported, it has a high
probability of being pathogenic since it is a truncating
mutation. This was one patient with a specific referral for
CMTX testing.

Conclusions: A thorough clinical information (symptoms,
family history and electrophysio-logical studies) is deter-
minant to guide the molecular diagnosis in highly hete-
rogeneous disorders such as CMT. Molecular diagnosis of
CMT in very important to confirm the clinical diagnosis and
allow proper genetic counselling to patients and relatives.
A novel mutation (c.321delG) was found in a Portuguese
patient.

Alteracao aguda da consciéncia
como forma de apresentacdo de encefalite
limbica paraneopldsica associada a
carcinoma epidermdéide do pulmao
Leandro Valdemar, Manuel Correia, Assuncao Tuna
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE —

Hospital de Santo Anténio, Porto.
leandrovaldemar@gmail.com
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Introducéo: A encefalite limbica paraneopldsica é uma
entidade rara que habitualmente precede ou acompanha o
diagnéstico da neoplasia (carcinoma de pequenas células do
pulmao o mais frequente) e que se caracteriza por instalagdo
sub-aguda de amnésia anterégrada associada frequentemen-
te a alteracoes psiquidtricas, comportamentais e crises epilép-
ticas. Os anticorpos antineuronais sao uteis tanto no diagnos-
tico como na decisdo terapéutica.

Caso clinico: Homem de 59 anos, hipertenso e fumador
com instalacao aguda de alteracdo do estado de consciéncia
com recuperagao progressiva em cerca de 24 horas revelan-
do ao acordar alteragdes comportamentais e mnésicas com
défice franco da memoria recente. Foram excluidas causas
téxicas e metabdlicas. Avaliacao neuropsicoldégica compati-
vel com disfuncdo hipocampal e eventual disfuncao talami-
ca. A RM cerebral mostrou hipersinal com restricao a difusao
em ambos os hipocampos. O EEG apresentava ponta onda
lenta fronto-temporal esquerda e bilateral. LCR com 22 célu-
las (15 polimorfonucleares e 7 mononucleares), proteinas
0.53 g/l e glicose 0,72 g/1. A pesquisa de virus herpes e ente-
rovirus por PCR foi negativa. A pesquisa de anticorpos anti-
neuronais (anti-canais de potéssio, anti-Hu, Yo, Ri, GAD,
CV2, Tr) no LCR e soro foi negativa. A TAC toracoabdomino-
pélvico revelou opacidade heterogénea no terco médio do
lobo pulmonar superior esquerdo com capta¢do tnica no
PET Scan. Esteve medicado com corticoterapia e imunoglo-
bulinas. Realizou lobectomia superior esquerda um més
apos inicio da clinica. O estudo anatomopatolégico revelou
um carcinoma epiderméide do pulmao em estadio IA. Um
ano apos cirurgia estd estdvel neurologicamente mantendo
o défice de memoria recente.

Discussao: Trata-se de uma encefalite limbica paraneopla-
sica associada a carcinoma epidermoéide do pulmao (causa
rara desta entidade) com marcadores anti-neuronais negati-
vos. Perante suspeita clinica, a negatividade dos anticorpos
antineuronais nao devem impedir de procurar activamente o
tumor. De realcar o perfil de instalagdo agudo que provavel-
mente correspondeu a crise epiléptica com estado p6s critico
prolongado.

Recidiva de leucemia mieloide
cronica apresentando-se com parésia
unilateral isolada do VI par craniano

Nuno In4cio', Fernando Gomes?, Amélia N Pinto'
1-Servico de Neurologia, 2-Hospital de Dia de Oncologia,
Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.
nmoinacio@gmail.com

Introducdo: As manifestacdes extramedulares sdo uma
das complicagoes conhecidas apds recidiva da leucemia mie-
l6ide crénica, podendo ocorrer de forma isolada em 5-10%
dos doentes. O envolvimento isolado do Sistema Nervoso
Central (SNC) é um evento extremamente raro, sendo escasso
o numero de casos descritos na literatura.

Caso clinico: Homem, 55 anos, com antecedentes pessoais
de leucemia miel6ide crénica diagnosticada hd 5 anos medi-
cado com imatinib, esplenectomia (pds-traumadtica) e hiper-
colesterolémia. Internado por quadro clinico com 2 semanas
de evolucdo, manifestando-se inicialmente com cefaleia
bifrontal, de intensidade ligeira-moderada, persistente,
acompanhada por parestesias periorais. No dia anterior ao
internamento inicio de diplopia binocular persistente. No
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exame neuroldgico objectivou-se parésia completa do VI par
craniano esquerdo e diplopia binocular horizontal, mais pro-
nunciada na levoversao extrema do olhar, sendo o restante
exame normal. Analiticamente nao apresentava evidéncia de
recidiva hematolégica. Realizou TC-CE e RM-CE com contras-
te, sem alteracoes relevantes. A punc¢ao lombar identificou no
LCR um aumento de proteinas (555,4 mg/dL) e de células
(193), com predominio de linfécitos, sendo a recidiva isolada
do SNC confirmada no exame citolégico do LCR. Ap6s confir-
magcdo do diagnéstico, manteve terapéutica com imatinib e
iniciou quimioterapia intratecal.

Discussao: O presente caso ilustra a ocorréncia rara de
uma recidiva isolada do SNC num doente com leucemia mie-
l6ide crénica em remissao hematolégica, medicado com ima-
tinib. Apesar de actualmente este farmaco reunir evidéncia de
maior eficdcia na fase crénica desta doenca, estd demonstra-
da aformacgao de “santudrios” de células leucémicas a nivel do
SNC ap6s terapéutica prolongada, podendo para este facto
contribuir a sua concentracao reduzida no LCR. Desta forma,
apesar de nao existir nenhuma estratégia estabelecida para a
avaliacdo de eventuais recidivas a nivel do SNC, é sempre
necessdario considerar esta hipotese, mesmo em doentes em
remissdo citogenética ou hematolégica.

Léntigo-maligno/melanoma:
Metastizacao cerebral macica numa lesao
cutanea com baixo potencial de
malignidade.

Catarina Cruto', Nuno Pinto', Helena Garcia? Pedro Rosado’,
Assungio Vaz Patto’

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE,
Covilha; 2-Centro de diagnéstico andtomo-patolégico, Coimbra.
Caticruto@gmail.com

Introducio: A metastizacao cerebral multipla é uma com-
plicacdo frequente do melanoma maligno que ocupa o tercei-
ro lugar das neoplasias que metastizam com maior frequéncia
para o SNC, depois das neoplasias da mama e do pulmao. O
tempo médio de sobrevida apds o diagndstico é aproximada-
mente 6 meses.

Caso clinico: Homem, 53 anos, que recorre ao SU por quei-
xas de disfuncao cognitiva, apatia e sonoléncia excessiva, com
evolucdo subaguda. Duas semanas antes tinha notado uma
massa axilar esquerda e diminuicdo da sensibilidade no pé
direito. Ao exame, era evidente uma lentificacdo psicomotora
e hemiparésia direita grau 3+/5 MRC. Detectou-se conglome-
rado adenopético axilar esquerdo, indolor e de consisténcia
dura. A TAC-CE mostrou multiplas lesées de aspecto anelar,
com halo hiperdenso, dispersas pelo parénquima encefalico,
encontrando-se a de maiores dimensoes localizada na regiao
subcortical medial parietal esquerda. Na RMN-CE foram
identificadas mais de 10 lesdes, de tamanho e aspecto hetero-
géneos, com padrao sugestivo de pluri-metastizacao cerebral.
A TAC téraco-abdomino-pélvica foi negativa para lesdes neo-
pldsicas primadrias e secundarias A biépsia de nevo melanoci-
tico dorsal localizado em &rea de drenagem linfatica axilar
esquerda identificou léntigo maligno/melanoma com invasao
da derme papilar e o estudo histopatolégico do conglomera-
do adenopdtico revelou invasao por células de melanoma
maligno. O doente foi proposto para radioterapia paliativa,
tendo falecido 9 meses depois do diagndstico.

Conclusdo: Na sequéncia da investigacdo de alteragdes

Volume 9 | N.°22 | Novembro de 2009

neuroldgicas com apresentac¢ao e evolugao subagudas detec-
tou-se um léntigo maligno melanoma em estadio de metasti-
zacao locorregional e a distancia. Desta forma, pretendemos
salientar o facto de lesdes consideradas classicamente pouco
agressivas poderem envolver de forma precoce e macica
orgdos 4 distancia e também a importancia da avaliacdo cui-
dadosa de lesGes cutaneas na identificagao da lesao primitiva,
em casos de metastizagao cerebral. Pelo seu baixo potencial
de malignidade estdo descritos poucos casos de léntigo-
maligno diagnosticados em fase metastdtica.

Um caso de schwanoma do IV
ventriculos

Angela Timéteo', Maria Manuel Santos?, Domingos Coiteiro?,
José Pimentel®

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
EPE, Amadora; 2-Servigo de Neurocirurgia, 3-Laboratério de
Neuropatologia e Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
angelatimoteo@hotmail.com

Introduc@o: os schwanomas intracranianos intra-axiais
sdo tumores muito raros. Atendendo a que as fibras nervosas
do sistema nervoso central nao sao revestidas por células de
Schwann, a ocorréncia de um tumor intraventricular derivado
destas células é invulgar, e é explicada por um conjunto de
vdarios mecanismos etiolégicos provavelmente complementa-
res. A revisdo da literatura revelou a existéncia de 17 casos
com localizagdo intraventricular. Destes, s6 5 tinham origem
no IV ventriculo. Apresentamos um caso de schwanoma do IV
ventriculo, e fazemos a revisao da literatura dos tumores com
esta localizacao.

Caso clinico: homem de 53 anos, investigado por quadro
com 1 ano de evolugdo e agravamento progressivo de desequi-
librio na marcha, cefaleias, vomitos e disfagia para sélidos e
liquidos. A RM encefélica mostrou volumosa lesdao na fossa
posterior, captando contraste, localizada no IV ventriculo, e
que se estendia pelos buracos de Luschka a transi¢ao occipito-
cervical. Estes aspectos semioldgicos eram sugestivos de epen-
dimoma. O doente foi submetido a cirurgia com remocao
macroscopica total do tumor. O estudo histolégico determi-
nou o diagnéstico de schwanoma do IV ventriculo, hipétese
que, pela sua raridade, nao tinha sido colocada inicialmente.

Conclusoées: atendendo a idade do doente do caso que apre-
sentamos, parece-nos mais provavel que a explicag¢do da origem
do tumor no IV ventriculo seja que este tenha tido origem num
foco de schwanose. Apesar de extraordinariamente raros, os
schwanomas podem ter esta localizacao, e deverao ser incluidos
no diagnostico diferencial de tumores do IV ventriculo.

Mioclonias corticais: apresentacdo
de enfartes cerebrais em territério fronteira
num doente com défice de factor VII

Leandro Valdemar', Daniel Dias? Ernestina Santos'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto, EPE — Hospital de Santo Anténio, Porto.
leandrovaldemar@gmail.com

Introducédo: O factor VII é uma glicoproteina com um
papel importante na hemostase/coagulacdo. O seu défice pre-
dispde a eventos hemorrégicos e implica a sua reposi¢do pro-
filactica em doentes submetidos a procedimentos cirtirgicos.
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Niveis plasmaticos aumentados de factor VII podem ocorrer
naturalmente, como na gravidez, associando-se a estados
pré-trombdticos.

Caso clinico: Homem de 69 anos com défice de factor da
coagulacdo VII e sequelas motoras direitas discretas de enfarte
cerebral 15 anos antes. Foi internado para realizacao de poli-
pectomia no c6lon, com reposi¢ao pré-operatéria de factor VII.
Nao houve intercorréncias durante o procedimento, nomea-
damente alteragdes hemodinamicas. Cerca de 24h apés o pro-
cedimento notaram sonoléncia, agravamento do défice motor
prévio e movimentos involuntdrios do membro inferior direi-
to. A TAC cerebral mostrou mdiltiplas lesdes isquémicas. Foi
medicado com fenitoina, agravando a frequéncia/amplitude
dos movimentos involuntérios e envolvimento simultaneo do
membro inferior contralateral. Os movimentos agravavam-se
também com a ac¢ao e a estimulacio tactil concluiu tratarem-
se de mioclonias corticais. Apresentava hipersudorese e taqui-
cardia, com tensoes arteriais normais. A RM encefélica com
estudo de difusao evidenciou multiplos enfartes cortico-sub-
corticais bilaterais maioritariamente em territérios fronteira. A
investigacdo mostrou: EEG’s sem actividade paroxistica; eco-
doppler dos vasos do pescoco sem estenoses significativas;
ECG e ecocardiograma transtoracico normal; estudo imunol6-
gico normal e serologias negativas; homocisteina e perfil lipi-
dico normal. Foi hipocoagulado com heparina em perfusao
endovenosa. Melhorou do défice motor, mas manteve lentifi-
cacdo, défice mnéstico e alteracdo da linguagem.

Discussao: Interpreta-se como estado pré-tromboético
induzido pela administracdo de factor VII, condicionando
multiplos enfartes cerebrais em territérios fronteira. Os enfar-
tes corticais em territério fronteira parecem predispor mais as
crises epilépticas precoces no AVC, provavelmente relaciona-
do com a fisiopatogenia particular associada a hipo/ reperfu-
sao. Podemos inferir que as mioclonias corticais podem ter a
mesma justificacdo etiolégica.

AVC isquémico apés
cardiomiopatia de "Takotsubo".

Joao Paulo Gabriel', Helder Ribeiro?, Pedro Guimariaes',
Alexandre Costa', Ana Graga Velon', Alberto Ferreira?, Fernando
Afonso!, M4rio Rui Silva'

1-Unidade de AVC, 2-Servigo de Cardiologia, Centro Hospitalar de
Tréas-os-Montes e Alto Douro, EPE — Hospital de Vila Real, Vila Real.
joaomg@chtmad.min-saude.pt

Introducdo: A cardiomiopatia de "Takotsubo" (TC) ou de
stress é uma entidade rara que mimetiza uma sindroma coro-
ndéria aguda, tipificada pelo caracteristico aspecto do balona-
mento apical na ventriculografia, reversivel, sem evidéncia de
coronariopatia. E mais comum em mulheres idosas, sendo
desencadeado por sobrecarga emocional ou fisica e cursa,
geralmente, com bom progndstico.

Casos clinicos: Relatam-se os casos de duas senhoras e 68
e 89 anos, respectivamente, que sofreram um AVC isquémico
durante a primeira semana de internamento por TC. O pri-
meiro cursou sob a forma de uma parésia braquio-facial
esquerda, com hemihipostesia homolateral resultante de
enfarte perirolandico contralateral. A segunda doente haveria
de desenvolver um enfarte total da circulacao anterior direita
por lesdo em territério parcial da cerebral média. Ambas
sofriam de dislipidemia. A segunda doente era hipertensa e
tinha histéria de enfarte lacunar esquerdo, ocorrido 6 meses
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antes, do qual recuperou sem sequelas. Nao se identificou
outra causa etiologia cardioemboligena, nem anormalidades
no eco-doppler carotideo na primeira doente. O segundo caso
perdeu-se para "follow-up", sem ter sido submetida a qual-
quer outra investigacdo vascular carotidea.

Conclusdo: Escasseiam na literatura relatos de casos de
AVC ou AIT ocorridos em relacdao temporal com a cardiomio-
patia de “Takotsubo”. Considerando o potencial cardioemboli-
geno de uma disfuncao ventricular esquerda aguda, admite-se
em ambos os casos um relagao etioldgica entre a cardiomiopa-
tia e o AVC, ressalvando-se, contudo, o facto de a segunda
doente ndo ter sido completamente investigada. Ao relatar
estes casos pretende-se, em todo o caso, acrescentar relevancia
a cardiomiopatia de Takotsubo como causa de AVC ou AIT.

Acidentes isquémicos transitoérios
medulares como forma de apresentacao
de Policitémia Vera

Sénia Costa!, Teresa Sousa Guerreiro?, Ana Valverde'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imuno-Hemoterapia,
Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora.
soniacosta_13@yahoo.com, ahvalverde@yahoo.es

Introducdo: A vascularizacdo medular é constituida por
uma vasta rede anastomética, que proporciona menor fre-
quéncia de acidentes isquémicos medulares em comparacao
com os cerebrais. As causas mais frequentes de acidentes
isquémicos medulares sdo: patologia aértica ou das artérias
vertebrais, compressdo/trauma, iatrogénica, e menos fre-
quente patologias sistémicas como vasculites ou hipotensao
sistémica grave. A Policitémia Vera consiste numa patologia
hematoldgica associada a hiperviscosidade sanguinea e maior
risco de trombose.

Caso Clinico: Homem de 52 anos, sem antecedentes pes-
soais relevantes, inicia ap6s esforco fisico quadro clinico stbi-
to delombalgia sem irradiagdo, acompanhada de deficit motor
nos membros inferiores. Na observa¢ao neuroldgica inicial:
paraparésia proximal mais evidente a esquerda, com reflexos
miotdticos abolidos nos membros inferiores e reflexos cuta-
neo-plantares sem resposta. O quadro clinico teve melhoria
espontanea em 24 horas, apresentando no exame neurolégico
apenas reflexos miotdticos hiperactivos a esquerda. Cinco
meses depois volta a ter um epis6dio semelhante com duragdo
de 30 minutos. A avaliacdo analitica inicial evidenciou Hb de
20,1g/dL, hematdcrito de 59,3% e plaquetas de 613000. A pun-
¢do lombar foi normal. A TC toraco-abdomino-pélvica eviden-
ciou hepatoesplenomegdlia. Os Potenciais evocados somato-
sensitivos, RM medular e electromiograma nao evidenciaram
alteracoes. Na angiografia medular constatou-se origem da
artéria radiculo-medular magna em D11 sem ramo ascenden-
te. O diagnostico de Policitémia Vera foi confirmado por mie-
lograma e biopsia 6ssea, valores diminuidos de eritropoetina e
mutacao JAK2 V617F positiva. Foi tratado com flebotomias
quinzenais e depois mensais, hidroxiureia e antiagregante pla-
quetar. Sem intercorréncias clinicas desde entao.

Conclusao: A Policitémia Vera, devido 4 elevada viscosida-
de sanguinea e agregacdo plaquetdria activada, estd associada
a um maior risco de eventos trombdticos arteriais e venosos,
nomeadamente cerebrais, oculares, corondrios e pulmonares.
Apresentamos um caso clinico de acidentes isquémicos tran-
sitérios medulares, uma manifestacdo rara, que realca o po-
tencial trombético desta patologia.
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Notalgia Parestésica-Manifestacao
Inaugural de Cavernoma Medular

Paula Breia', Miguel Grunho', Maria José Fonseca?®, Paulo
Saraiva®

1-Servigo de Neurologia, 2-Centro de Desenvolvimento da
Crianca, 3-Servico de Neurorradiologia, Hospital Garcia de Orta,
EPE, Almada.

apaulabreia@hotmail.com

Introducdo: A Notalgia Parestésica é uma neuropatia pre-
dominantemente sensitiva descrita originalmente por
Astwazaturow em 1934. Afecta de forma preferencial os ramos
cervicais posteriores (C2-C6), caracterizando-se por altera-
¢oes sensitivas, paroxismos de prurido e dor, associados a hi-
perpigmentacdo cutanea progressiva nesses dermétomos.
Citada sobretudo na literatura dermatolégica e ortopédica,
associa-se raramente a patologia neurolégica intramedular.

Caso Clinico: Sexo feminino, 53 anos,seguida desde 2004
por hiperestesia no territério de C4 a esquerda, episédica,
transitdria, recorrente com consecutivos paroxismos de dor e
prurido na regido supraescapular. Na observagao neurolégica
salientava-se hiperestesia dlgica e tactil no dermdtomo C4
esquerdo. A RM medular evidenciava cavernoma medular pos-
terior paramediano esquerdo a nivel da 42 vértebra cervical.
Excluiu-se radiculopatia compressiva intra e extra-raquidiana.

Optou-se por abordagem conservadora e sintomadtica,
apos exclusao de indicacao cirurgica.

Progressivamente, a drea afectada estendeu-se até C6 a
esquerda, ultrapassando, inclusive, a linha média. Intensifica-
ram-se as queixas dlgicas e pruriginosas, verificando-se con-
comitantemente, hiperpigmentacdo cutanea nos dermaéto-
mos atingidos e torticollis de repeticao. A RM medular de con-
trolo, cinco anos apds o inicio dos sintomas, evidenciou esta-
bilidade das caracteristicas da lesdo. O alivio sintomatico,
ainda que parcial, tem sido possivel apenas com aplicagdo
local de lidocaina e uso de TENS.

Discuss@ao: O paroxismo dlgico e o prurido neuropdtico
constituiram as manifestacdes inaugurais de um cavernoma
intramedular. A hiperpigmentacdo macular, respeitando os
dermdatomos afectados, representa o culminar da continua e
progressiva evolucao da Notalgia Parestésica - a melanose pos
inflamatéria.

Os autores analisam as caracteristicas imagioldgicas e neu-
rofisiol6gicas do quadro, valorizando os principais aspectos
fisiopatolégicos da Notalgia Parestésica.

Sendo uma entidade nosoldgica subvalorizada na literatu-
ra neurolégica, este caso pretende alertar para a importancia
de, perante quadro paroxistico de dor e prurido cervicais,
eventualmente associados a hiperpigmentagdo macular nos
dermdatomos correspondentes, despistar, mesmo na auséncia
de outros sinais neuroldégicos acompanhantes, patologia cer-
vical, nomeadamente intramedular.

Atingimento neurolégico de uma
Parpura Trombocitopénica Trombética
Andreia Godinho, Paulo Coelho, Catarina Santos, Ana Ribeiro,
Carla Nunes, Fatima Oliveira

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, EPE, Coimbra.
andreiagodinho@msn.com

A Purpura Trombocitopénica Trombética (PTT) é uma
doenca rara, manifestada por trombocitopenia de consumo,
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anemia hemolitica microangiopdtica e trombose oclusiva
microvascular cerebral e renal.

Apresentamos o caso de uma mulher, jovem, com antece-
dentes de PTT congénita, diagnosticada na 12 gravidez, recor-
rente nas 3 seguintes e hepatite B crénica. Seguida em consul-
ta de Hematologia com estudo de trombofilia (2005), auto-
imunidade (2007) e TAC-CE (2008) normais.

Em Marco 2009, inicia subitamente parestesias no hemi-
corpo direito e recorre ao Servico de Urgéncia onde apresenta
TA-155/102mmHg, T-37,6°C, défice muscular ligeiro no mem-
bro superior direito, sensibilidade algica diminuida a direita e
dismetria na prova dedo-nariz. Analiticamente trombocitope-
nia e diminuicao de ADAMTS13. TAC-CE com lesdes vascula-
res multiplas (ausentes em 2008), uma delas tdlamo-capsular
esquerda aguda. Internada para tratamento com PFC. Dosea-
mentos ADAMTS13 melhoraram. Clinica flutuante, mantendo
na alta parestesias na mao direita. RMN-CE e Angiografia
revelaram lesdes compativeis com microtromboses.

Repeticao do estudo de trombofilia, auto-imunidade e ETT
sem alteracoes.

O atingimento neurolégico € frequente na PTT, resulta de
alteracoes da hemodinamica microvascular, traduz-se clinica-
mente num espectro variado (crises convulsivas, défices
motores focais, parestesias, afasia...) e imagiologicamente em
multiplos pequenos enfartes corticais/substancia branca pro-
funda, presentes normalmente nas fases sintomdticas, sendo
raros enfartes maiores.

No caso exposto, o diagnéstico prévio de PTT, permitiu a
associa¢do causal com os sintomas neuroldgicos e instituicao
precoce do tratamento.

Destacamos a importancia desta doenca rara, pela possibi-
lidade de se apresentar inicialmente por sinais neurolégicos,
com tradugd@o imagiolégica nem sempre presente, pelo que
uma histdria pregressa e avaliacdo de hemograma (anemia,
trombocitopenia) sdo indispensaveis para o seu reconheci-
mento e tratamento adequado.

Leucoencefalopatia posterior
reversivel numa doente com Sindrome de
Guillain-Barré

Ana Catarina Fonseca, Dulce Neutel, Ruth Geraldes, Teresa
Pinho e Melo

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

catarinagfonseca@gmail.com; ruth.geraldes@netcabo.pt;
tmelo@fm.ul.pt

Introduc@o: A leucoencefalopatia posterior reversivel (PRES)
e o Sindroma de Guillain-Barré (SGB) sdao dois sindromes raros.
Contudo, estdo descritos na literatura casos de simultaneidade.

Caso Clinico: Uma mulher de 53 anos foi internada com o
diagnéstico de SGB, forma desmielinizante. Apresentava tetra-
parésia flacida (grau 3/5 - membros superiores e grau 2/5 -
membros inferiores). Foi tratada com imunoglobulinas e metil-
prednisolona durante 5 dias. Esteve sempre normotensa. No
segundo dia ap6s término da terapéutica, instalou-se alteracao
bilateral da visao. Dois dias depois, observou-se no exame neu-
roldgico: desorientacdo espaco-temporal; cegueira cortical,
oftalmoplegia, paralisia facial periférica bilateral; parésia dos
membros superiores (1/5), plegia dos membros inferiores,
auséncia generalizada de reflexos osteotendinosos e reflexos
cutaneo-plantares em extensao. A TC-CE mostrou lesoes hipo-
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densas no territério de ambas as artérias cerebrais médias
(ACM) e posteriores. A RMN-CE com estudo de difusao mos-
trou lesdes bilaterais e simétricas em topografia cortico-sub-
cortical nos lobos parietal e occipital. As lesdes eram hipoin-
tensas em T1 e hiperintensas em T2, FLAIR e compativeis com
PRES. Realizou Doppler transcraniano que mostrou aumento
da velocidade de fluxo sugestiva de vasoespasmo em ambas as
ACM. Foi medicada com nimodipina 60 mg 4/4h com normali-
zacdo das velocidades apds 20 dias. Serologicamente docu-
mentou-se anticorpos IgM e IgG positivos para Parvovirus B19
durante a fase aguda da doenca, com PCR positiva no LCR.
Clinicamente, na alta hospitalar, a doente mantinha os défices
neurolégicos, a RMN-CE mostrou enfartes intralesionais.

Conclusdo: As imunoglobulinas podem desencadear PRES
por hiperactividade plaquetdria e hipercoaguabilidade intra-
vascular. Existem casos descritos de SGB associado a PRES na
auséncia de tratamento com imunoglobulinas. Considera-se
que citoquinas intratecais produzidas no SGB aumentam a
permeabilidade capilar. No caso da utiliza¢ao de imunoglobu-
linas no SGB pode ocorrer uma potenciacdo do efeito de
ambos que facilita a ocorréncia de PRES. Dever-se-4 conside-
rar o PRES como complicacdo possivel num SGB.

Acidente Vascular Cerebral em
doente com Cistinose

Dulce Neutel, Ruth Geraldes, Teresa Pinho e Melo

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

gocecamel@yahoo.com

Introducio: A Cistinose é uma doenga rara, autossémica
recessiva, resultante de mutacdo no gene que codifica um
transportador lisossémico da cistina, levando a acumulacao
deste aminodcido no interior daquele organelo, sobretudo no
rim, no olho e tir6ide. S0 menos descritas as manifestacoes
do sistema nervoso central (SNC).

Caso Clinico: Mulher, 32 anos, com Cistinose diagnosticada
aos dois anos de vida, complicada com insuficiéncia renal cr6-
nica sob hemodidlise (HD), hipotiroidismo, amaurose e hiper-
tensao arterial, sob terapéutica com Cisteamina de forma inter-
mitente, foi admitida por instalagao stibita de disartria e dificul-
dade na marcha. Ao exame neuroldgico apresentava marcada
diminuicao da acuidade visual, nistagmo pendular, parésia
facial central direita e do membro inferior homolateral. A RM-
CE com estudo de difusao mostrou atrofia cerebral difusa, mul-
tiplas lacunas e lesdo isquémica aguda no territério da artéria
cerebral anterior (ACA) esquerda. O estudo dos vasos cerebrais
por Doppler e Angio-RM revelou estenoses da artéria carétida
supraclinoideia e da artéria cerebral média (ACM) direitas,
auséncia de fluxo no segmento Al direito, padrao fetal das arté-
rias cerebrais posteriores, fluxo filiforme vertebro-basilar e este-
nose de 55% da artéria carétida externa direita. A avaliagao car-
diolégica ndo mostrou alteracoes relevantes. Foi reinternada 3
meses ap6s alta por quadro de afasia global e hemiparésia direi-
ta. RM-CE com estudo de difusdo mostrou entao lesao isquémi-
ca territério barragem ACA/ACM esquerdas. Faleceu de forma
stbita durante o internamento por causa indeterminada.

Discussao: A melhoria do suporte terapéutico nos doentes
com Cistinose permitiu o aumento da sua sobrevida tornan-
do-se o envolvimento extra-renal da doenga, nomeadamente,
do SNC uma causa de morbilidade a valorizar. Apesar dos fac-
tores de risco vascular, a vasculopatia do SNC nestes doentes
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parece relacionar-se com depésitos de cristais de cistina com
inflamacao perivascular. Desconhece-se qual a melhor estra-
tégia terapéutica.

Leucoencefalopatia posterior
reversivel atipica

Maria J6sé Silva', Duarte Vieira?, Manuela Costa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Unidade
Local de Satide de Matosinhos, EPE — Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos.

nettrinity@hotmail.com; nunovieira55@gmail.com;
manuelapcosta@portugalmail.pt

Introducdo: A leucoencefalopatia posterior reversivel
(LEPR) é uma sindrome pouco frequente, definida clinico-
radiologicamente e descrita inicialmente nas encefalopatias
urémica ou hipertensiva (EHA), eclampsia e tratamento imu-
nossupressor. As lesoes cerebrais em RM localizam-se sobretu-
do na substancia branca na dependéncia da circulacdo poste-
rior e tipicamente revertem com correcgao do factor desenca-
deante. A clinica é variavel, contemplando altera¢des do esta-
do de consciéncia, cefaleias, crises convulsivas e cegueira cor-
tical. Apresentamos um caso de LEPR manifestando-se como
crise convulsiva e com caracteristicas imagiologicas atipicas.

Caso Clinico: Homem, 62 anos. Antecedentes de tabagis-
mo, hapatite B crénica, hemitiroidectomia. Desconhecimento
de HTA. Sem antecedentes de alcoolismo nem epilepsia. Na
admissao, estado confusional transitério apés crise parcial
complexa motora direita. Sem défices focais. Registo de valo-
res tensionais elevados (180/120). Na TAC-CE - multiplas
dreas hipodensas bilateralmente na substancia branca cere-
bral, ligeiramente assimétricas e sem captac¢do de contraste.
Sem medicagdo pré-convulsivante. EEG - actividade lenta
intermitente generalizada, sem actividade epileptiforme. RM-
CE - lesoes bilaterais, predominantemente subcorticais, fron-
tais, parietais, temporais e periventriculares tradutoras de
edema vasogénico e micro-hemorragias em contexto de EHA;
sequelas vasculares. Estudo citoquimico e microbiolégico de
LCR normal. Ionograma, metabolismo fosfo-calcico, funcao
tiroideia, hepética e renal, marcadores viricos, estudo imuno-
légico e anticorpos anti-tiroideus negativos. Iniciou terapéuti-
ca anti-hipertensora em associacdo, com controlo tensional.
A RM de controlo aos catorze dias mostrou regressao lesional
significativa e aos trés meses resolucao completa.

Discuss@o/Conclusdo: Recentemente tém sido descritos
casos de LEPR ditos atipicos em contexto de EHA, na medida
em que nao respeitam a localizacdo anatémica inicialmente
proposta. Poderao corresponder a casos graves com atingi-
mento do territério arterial anterior e de dreas corticais, mas
revertendo clinico-imagiologicamente com controlo tensio-
nal. Pela extensdo e atipia das lesdes, apresentagao clinica
variavel e desconhecimento de HTA, estes casos impdem mul-
tiplos diagnésticos diferenciais (tumoral, infeccioso, metabé-
lico) e remetem a LEPR para diagnéstico de exclusdo.

Hemossiderose superficial apds
lesdo traumatica do plexo braquial

Ana Patricia Antunes', Patricia Lobo', Jorge Campos?, Teresa
Pinho e Melo'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, EPE — Hospital de Santa Maria, Lisboa.
anappantunes@gmail.com
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Introducdo: A hemossiderose superficial do sistema ner-
voso central (SNC) resulta da deposicao de hemossiderina nas
leptomeninges e camadas subpiais do neuro-eixo. As mani-
festacoes clinicas mais frequentes sdo surdez neurossensorial,
ataxia cerebelosa, deméncia e mielopatia. Quando nao se
consegue identificar (e tratar) a causa de hemorragia subarac-
noideia (HSA) recorrente, a disfuncdo neurolégica é progressi-
va e irreversivel. A presenca de pseudomeningocelo sequelar
a traumatismo do plexo braquial tem sido reportada como
possivel causa de hemossiderose.

Caso clinico: Homem, 39 anos, com antecedentes de trau-
matismo cranio-encefdlico e plexo braquial esquerdo na
sequéncia de acidente de viacdo aos 18 anos. Histéria de cefa-
leia stibita h4 trés anos, admitindo-se HSA por hiperdensidade
espontanea na fenda inter-hemisférica na TC-CE e liquor xan-
tocrémico. As duas angiografias cerebrais nao identificaram
malformacao vascular. Assintomadtico até a actualidade, quan-
do inicia cefaleias intermitentes didrias durante dois meses, e
episddio de cefaleia intensa stbita em actividade. No exame
neurolégico apresentava parésia e hipostesia superficial seque-
lares do membro superior esquerdo, compativeis com lesdo
radicular C6/C7. Na TC-CE observou-se hiperdensidade espon-
tanea nas valas silvicas e a RM neuro-eixo mostrou exuberante
padrao de hemossiderose superficial envolvendo encéfalo e
medula. Liquor incolor e exames citoldgico e citoquimico nor-
mais em duas pungdes lombares. A angiografia cerebral nao
identificou malformacao vascular. Devido a histéria de lesao do
plexo braquial, realizou mielografia-RM cervical, confirmando-
se dois pseudomeningocelos C6/C7 e C7/D1 a esquerda.
Salienta-se que o doente estava sob anticoagulacao oral.

Discussdo: Caso de hemossiderose superficial, sem mani-
festagdes incapacitantes. Identificou-se, como possivel fonte de
hemorragia (potencialmente facilitada por efeito hipocoagu-
lante iatrogénico), pseudomeningocelo cervical causado por
avulsao do plexo braquial. A identificagao precoce da causa de
hemorragia recorrente é fundamental, pois a sua correccao é a
tnica forma de impedir a progressdo neuroldgica. Sugere-se
que, na anamnese dos casos de hemossiderose do SNC, seja
pesquisada activamente historia de lesao do plexo braquial.

Disfuncdo vascular cerebral pré-
sintomdatica na Doenca de Fabry

Elsa Azevedo’, Rosa Santos’, Amélia Mendes', Bernhard
Rosengarten?®

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Sao Joao, EPE, Porto; 2-
Servico de Neurologia, Universidade de Giessen, Alemanha.
elsaazevedo@netcabo.pt; rosampsantos2@gmail.com;
mendes.amelia@gmail.com;
Bernhard.Rosengarten@neuro.med.uni-giessen.de

Introducdo: A doenca de Fabry (DF) é uma disfun¢ao meta-
bdlica lisos6mica rara, na qual uma deficiéncia na actividade
da enzima alfa-galactosidade A leva a acumulacdo continua de
glicoesfingolipidos, particularmente no endotélio vascular e
nas células musculares lisas. A doenca vascular cerebral € uma
das manifestagdes caracteristicas da doenca. Uma intervencao
precoce e o tratamento de substituicdo enzimdtica (TSE)
podem ser muito relevantes para o doente. O nosso objectivo
foi investigar a utilidade do Doppler transcraniano funcional
na avaliacao das propriedades vasorreactivas cerebrais na DE

Métodos: Avaliou-se o fluxo evocado na artéria cerebral pos-
terior por estimulacdo visual, através de Doppler transcraniano
funcional (DTCf), na posicao sentada, em doentes com DF sem
expressdo clinica de doenga vascular cerebral (5 homens, idade
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27+12). As respostas foram comparadas com grupo controlo (10
voluntdrios sauddveis, idade 38+/-9). Através de um sistema de
controlo avaliaram-se as caracteristicas dindmicas da resposta
evocada de fluxo, quantificando-se os parametros ganho,
tempo de aceleracao, atenuacao e frequéncia natural.

Resultados: As velocidades em repouso ndo diferiram entre
os grupos de doentes e controlos. Os pardmetros frequéncia
natural (0.18+0.05 1/s vs. 0.23+0.06 1/s; p<0.05) e atenuacao
(0.63+0.18 vs. 0.44+0.16; p<0.05) foram significativamente dife-
rentes nos doentes quando comparados com os controlos,
enquanto os valores das velocidades entre as condicdes de
repouso e estimulacao estavel ndo diferiram de forma signifi-
cativa entre os grupos (11.4+3% vs. 15.0+6%; p=n.s.).

Conclusao: Na doenca de Fabry a avaliacdo com Doppler
transcraniano funcional podera revelar disfun¢do vascular
cerebral, mesmo em doentes ainda assintomaticos para doen-
¢a vascular cerebral. A comprovar-se estes achados com maio-
res amostras, estas investigacoes poderao ser uteis na avalia-
¢do da progressao da doenca vascular cerebral e eventualmen-
te da resposta apds tratamento de substituicao enzimadtica.

Recuperacao motora do membro
superior e adaptacdo cerebral apés o
Acidente Vascular Cerebral. Revisao da
literatura

Ana Cristina Inécio Vidal', Ana Sequeira'?, Sofia Pinto'
1-Hospital Garcia de Orta, EPE, Almada; 2-Escola superior de
Satde Egas Moniz, Almada.

Ana.Cristina.Indcio@iol.pt; anacvsequeira@yahoo.com;
ftsofiapinto@gmail.com

Introducéo: As tecnologias disponiveis permitem analisar
a capacidade da reorganizacédo cerebral apds AVC. As terapias
baseadas no movimento nao s6 tentam provar a sua eficacia
através da recuperacdo do padrao motor, mas também em
revelar o seu contributo para a readaptacdo do cérebro apés
lesdo. Neste contexto, tém sido realizados varios estudos que
tentam compreender a adaptabilidade do cérebro em funcao
do comportamento motor.

Objectivo: Identificar e compreender a relacdo entre a
recuperacdo do movimento do membro superior apés AVC e a
reorganizacao cerebral.

Metodologia: Foi realizada uma pesquisa de artigos na
base de dados Pubmed, entre Janeiro de 2008 e Agosto de
2009, com as palavras-chave: “plasticity”, “movement” “stro-
ke”, “recovery” e “review”. Foram encontrados 16 artigos, 14
cumpriam os critérios de inclusao.

Resultados: Nos estudos analisados a "Constraint Induced
Movement Therapy" (CIMT) e a fisioterapia intensiva sdo refe-
renciadas pela sua capacidade de modificar a plasticidade. Os
movimentos complexos e multi-direccionais e a CIMT sdo
mencionados por conseguirem niveis de activacdo cerebral
superior. A CIMT surge associada a recuperagdo da comunica-
¢do inter-hemisférios. A recuperacdo funcional do membro
superior, devido a reabilitacdo estd ligada a activacao do cortex
motor ipsilesional e a inibi¢do do cértex motor contralesional.

Conclusdes: As evidéncias sugerem que as terapias basea-
das no movimento devem privilegiar a inclusdo de tarefas
motoras que sejam complexas, multi-direccionais e que ini-
bam compensagdes, direccionando a recuperagao para a inte-
gridade do movimento. No futuro, investigacoes que explorem
ainterdisciplinaridade das vertentes neuromuscular e cerebral
podem ajudar a identificar terapias motoras mais eficientes.

» o«
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Principios editoriais e normas de publicacao

Sinapse
A SINAPSE é uma revista médica, propriedade da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), publicada em edicdo cldssica
e em suporte electrénico.

A SINAPSE é orgdo oficial da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), incluindo as sec¢des e os grupos de estudos, da
Liga Portuguesa Contra a Epilepsia (LPCE), da Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC), da Sociedade Portuguesa de
Estudos de Doengas Neuromusculares (SPEDNM) e da Sociedade Portuguesa de Neuropatologia (SPNp).

Principios gerais
A SINAPSE orienta-se pelos seguintes principios gerais:

1.
2.

Defesa e promocao da Neurologia Clinica portuguesa;

Apoio empenhado e independente as iniciativas de SPN, LPCE,
SPC, SPEDNM, SPNp, espelhando os seus estadios de desenvol-
vimento e contribuindo para a sua consolidacdo e robustez;

. Prdtica da Neurologia Clinica como vocacao primordial;

4. Trabalhos transversais, integradores ou promotores da unidade

[==]

10.

11.

da Neurologia como interesses privilegiados;

. Preservacdo da memdria das instituicdes como preocupacdo

permanente;

. Especialidades médicas afins e neurociéncias como interesses

potenciais;

. Abertura e acessibilidade a pessoas e a instituicoes;
. Procura de qualidade técnico-cientifica, formal e estética;
. Rigor e pedagogia na aplicacdo sistemdtica das normas do

“ICJME- International Committee of Medical Journal Editors”
(http://www.icmje.org);

Garantia de independéncia cientifica e editorial, relativamente
aos Orgaos Sociais da SPN, patrocinadores ou outras entidades;
Predisposicao para a mudanca.

Orgaos da SINAPSE

1.

Administrago. E composta por trés elementos da Direccdo da
SPN (Presidente, Vice-Presidente para a darea editorial e
Tesoureiro), sendo responsével pelas componentes econémicas,
financeiras e logisticas.

. Director. E nomeado pela Direc¢do da SPN, podendo ser mem-

bro dos Orgaos Sociais ou independente; estabelece a orientagdo
global, a preparacdo e execucdo das edi¢des, ouvido o Conselho
Editorial.

. Conselho Editorial. E nomeado pela Direcgdo da SPN, mediante

proposta fundamentada do Director, sendo os seus membros
sécios independentes dos Orgdos Sociais; compete ao Conselho
Editorial participar nas grandes op¢oes de natureza editorial,
cientifica e estética.

. Conselho Cientifico. E, por ineréncia, o Conselho Cientifico da

SPN, competindo-lhe garantir o rigor ético e técnico-cientifico
das publicacdes.

Normas de candidatura

1.

4.

Os trabalhos candidatos a publicagdo serdo inéditos, e ndo deve-
rao ser enviados para outras publicacoes.

. Deverao ser remetidos por correio electronico, em documentos

anexos (attached files) Microsoft Word™, em qualquer versao
actual.

. Deverdo ser evitados simbolos, sublinhados, palavras em maits-

culas, bolds, itdlicos, notas de topo ou de rodapé, e artificios for-
mais.
As paginas ndo deverdo ser numeradas.

Sinapse

5. Deverdo ser redigidos em portugués ou em inglés. Poderdo,

excepcionalmente, aceitar-se trabalhos em francés ou espanhol.

6. Da primeira pagina constardo: titulo do trabalho, nome préprio,

apelido, departamento ou servico, instituicdo, profissao, cargo,

endereco, telemovel e correio electronico de todos os autores.

A segunda pégina incluird: o titulo do trabalho, o nome dos auto-

res, o resumo, as palavras-chave e o titulo de cabegalho; a mora-

da institucional e o endereco de correio electrénico a incorporar
no artigo.

8. A terceira pagina serd a versao em inglés da segunda pagina, se o
artigo foi redigido em portugués (e vice-versa). Se o artigo for
redigido em francés ou espanhol, a terceira e quarta pagina serao
versoes em portugués e Inglés, respectivamente.

9. Asrestantes folhas incluirdo as diferentes seccdes do trabalho. Os
trabalhos originais incluirdo as seguintes sec¢des: introdugao /
objectivos, metodologia, resultados, discussdo / conclusoes e
bibliografia. Os casos clinicos serdo estruturados em introducao,
caso clinico, discussdo e bibliografia. As revisoes incluirao, pelo
menos, introducdo, desenvolvimento, conclusdes e bibliografia.
Os editoriais e as cartas estardo isentos de organizacdo em sec-
coes. No texto das secgoes, a identificagao institucional serd evi-
tada, podendo ser acrescentada, se imprescindivel, no fim do
processo de avaliacdo e antes da publicagao do artigo.

10. As tabelas e figuras deverao ser enviadas em documento adicio-
nal Microsoft Word™, uma por pégina, precedidas por uma pagi-
na que inclua as notas correspondentes. As figuras serdo envia-
das em ficheiros GIF ou JPEG.

11. Os agradecimentos ou mencdes particulares constarao em pagi-
na prépria.

12. Os compromissos particulares ou institucionais (patrocinios,
financiamentos, bolsas, prémios) serdo expressos obrigatoria-
mente em pégina adicional.

7

Regras para elaboracdo do trabalho
1. Titulo
Serd claro e informativo, representativo do contetido do artigo e
excederd vinte palavras. Sub-titulos genéricos ou vulgares como
“caso clinico” ou “ a propdsito de um caso clinico” nao serao acei-
tes.
2. Autores e instituicoes
A autoria exige, cumulativamente, contribui¢des substanciais para:
a) concepcao e desenho, ou aquisicdo de dados, ou anlise e inter-
pretacdo de dados;
b) redacgao ou revisao critica de uma parte importante do seu
conteddo intelectual;
c) responsabilidade pela aprovacao da versao final.
Cada um dos autores deve ter participado suficientemente no traba-
lho para assumir responsabilidade ptblica pelo seu contetdo.
A obtencdo de financiamento, a coleccdo de dados ou a supervisao
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da equipa de investigacdo nao justificam a autoria.

Todas pessoas designadas por autores devem cumprir os critérios;
nenhuma pessoa qualificada para autoria deve ser excluida.
Membros do grupo de trabalho (coordenadores, directores, técnicos,
consultores), que ndo cumpram os critérios internacionais de auto-
ria, poderdo ser listados em “agradecimentos”.

O ntimero de autores serd parcimonioso, particularmente em “Casos
Clinicos”.

A inclusdo e compromisso do nome das institui¢oes é da responsabi-
lidade dos autores.

3. Resumo
O resumo tem um limite maximo de 300 palavras. Nao deve incluir
abreviaturas. Deve apresentar-se estruturado.
Originais: Introducdo, Objectivos, Metodologia, Resultados e
Conclusoes.
Revisdes: Introducdo, Objectivos, Desenvolvimento e
Conclusoes.
Casos clinicos: Introdugao, Caso Clinico e Conclusoes.
O resumo serd coerente com o conjunto do artigo.
4. Palavras-chave
Devem ser incluidas até seis palavras-chave, na lingua original do
artigo e em inglés, preferencialmente previstas na lista do Medical
Subject Headling List of the Index Medicus.
5. Cabecalho
Versao reduzida do titulo, para eventuais efeitos de composicao
grafica.
6. Introduc@o / Objectivos
Exposicao, completa e sucinta, do estado actual do conhecimento
sobre o tema do artigo. Expressao clara das motivagdes e objecti-
vos que levaram ao planeamento do trabalho.
7. Metodologia
Descrever os critérios de selec¢do do material do estudo e o dese-
nho do mesmo. Usar unidades internacionais. Assinalar os méto-
dos estatisticos.
8. Resultados
Devem ser escritos os dados relevantes. Os dados constantes de
tabelas ou figuras ndo devem, em principio, ser repetidos no
texto. As tabelas devem ser nomeadas em numeragao romana (p.
ex.: Tabela IV), por ordem de aparecimento no texto. As figuras
devem ser nomeadas em numeracdo drabe (p. ex.: Fig. 4.), pela
ordem de aparecimento no texto. A responsabilidade de protec-
¢do dos direitos de figuras previamente publicadas é da respon-
sabilidade dos autores. A publicacdo de fotografias de pessoas
exige a completa dissimulacao da sua identidade ou uma folha
assinada de consentimento informado e parecer de uma
Comissao de Etica de uma institui¢ao publica.
9. Discussao
Nao voltar a apresentar resultados, evitando redundéncias. Nao
mencionar dados que ndo foram apresentados nos resultados.
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justificar os erros ou omissoes. Relacionar os resultados com
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através de numeracdo drabe, entre paréntesis, ao nivel da linha.
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apenas 0s trés primeiros, seguindo-se a expressao et al. Os nomes
dos autores devem ser seguidos por titulo do artigo, abreviatura
da revista segundo as recomendacdes do List of Journals Indexed
in Index Medicus, ano de edi¢ao, volume, primeira e tltima pagi-
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Processo de Avaliacdo e Edigao
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