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Editorial

Catarina Resende Oliveira
Centro de Neurociéncias e Biologia Celular, Faculdade de Medicina e HUC, Universidade de Coimbra.

Assistimos recentemente a entrega do Prémio Nobel da Medicina e Fisiologia a trés cientistas cujos traba-
lhos se centraram na descoberta dos mecanismos moleculares envolvidos no trafego intracelular de vesiculas.
As descobertas destes cientistas, feitas em momentos diferentes, permitiram compreender de que modo se faz
o transporte intracelular de diferentes moléculas armazenadas em vesiculas, tais como neurotransmissores e
hormonas, e ainda como se d4 a libertacao destas moléculas para o espaco extracelular no local certo e no
momento certo. Este sistema de trafego é também crucial para a recaptacao de moléculas do meio extracelu-
lar. Ambos os processos sdo particularmente relevantes para o bom desempenho funcional e para a sobrevi-
véncia dos neurdnios e da glia. O trafego intracelular das vesiculas no terminal pré- sindptico permite ao neu-
rénio receber, processar e transmitir informacao de um modo rapido e eficiente, sendo um dos mecanismos
responsaveis pela dindmica da sinapse.

A medida que as pecas deste puzzle complexo vdo sendo descobertas, a capacidade de modular o modo
como se encaixam vai sendo cada vez maior. Assim se caminha para a compreensao do funcionamento neu-
ronal, da sua alteracao na doenca e, simultaneamente, se amplia a capacidade de interven¢ao que permite
reestabelecer o seu equilibrio funcional. B
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Sudden massive intraventricular hemorrhage as initial presentation of a

central neurocytoma

Hemorragia intraventricular subita: forma rara de apresentacdao de um

neurocitoma central

Ana E Geraldo'?, José P. Lavrador?®, Lia L. Neto'?, Domingos N. Coiteiro®, José Pimentel**

1-Neuroradiology, 3-Neurosurgery, 4-Neurology Departments of CHLN — Santa Maria Hospital, Lisbon, Portugal; 2- Lisbon Medical School,

University of Lisbon, Lisbon, Portugal.

Abstract

Background: Central neurocytomas are uncommon neuroepithelial tumors of the central
nervous system frequently located inside the ventricles, although extraventricular variants
have also been recently recognized. They are benign slow-growing masses and present gener-
ally with signs or symptoms caused by increased intracranial pressure or tumor mass effect. An
acute hemorrhagic presentation of these tumors is rare, with very few cases described in the lit-
erature.

Case Description: Herein we describe a case of an acute intraventricular hemorrhage pre-
senting with sudden headache, agitation, confusion and nuchal rigidity. On imaging studies, an
hemorrhagic space occupying lesion in the right lateral ventricle was depicted. An elective sur-
gical removal was performed and histologic analysis revealed a central neurocytoma.

Conclusions: Although rare, significant hemorrhage is a possible first presentation of cen-
tral neurocytomas that can obscure the lesion and alter diagnostic and therapeutic decisions.
Suspicion should be raised in young male adults presenting with an acute spontaneous isolat-
ed intra-ventricular hemorrhage.

Resumo

Introducéo: Os neurocitomas centrais sdo tumores do Sistema Nervoso Central de origem
neuroepitelial, pouco frequentes e de localizacdo preferencial intraventricular. Dado o seu
cardcter benigno e o seu crescimento indolente, manifestam-se geralmente por sinais ou sin-
tomas de hipertensdo intracraniana ou por efeito de massa loco-regional. Apresentacoes
hemorragicas agudas destas lesdes sdo excepcionais, encontrando-se menos de vinte casos
descritos na literatura.

Caso Clinico: Paciente do sexo masculino de quarenta anos admitido no Servigo de
Urgéncia por quadro agudo de cefaleia, agitacdo, confusdo e rigidez da nuca. Os estudos de
imagem revelaram inicialmente significativa hemorragia tetra-ventricular sem componente
hemadtico parenquimatoso associado. Ap6s reabsorcao parcial das densidades hematicas, os
estudos neuroimagiol6gicos demonstraram adicionalmente uma lesao expansiva hemorragica
no ventriculo lateral direito adjacente ao septo peltcido. Efectuou-se resseccdo cirtirgica elec-
tiva lesional e o resultado anatomo-patolégico e imuno-histoquimico revelou a presenca de
neurocitoma central.

Conclusao: Em casos de hemorragia intracraniana stbita e espontanea com distribuicao
puramente intraventricular o diagnéstico desta entidade deve ser considerado, particularmen-
te em doentes de idade jovem e do sexo masculino.
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Introduction

Central neurocytomas (CN) are rare intracranial
tumors (accounting for 0,1-0,8% of the CNS tumors)
described for the first time in 1982 and classified by the
World Health Organization (WHO) in 2007 as grade II
tumors™?.

CN are typically conceptualized as neuronal tumors as
the ultrastructural examination demonstrates dense core
vesicles, parallel microtubules and numerous thin cell
processes suggestive of neuronal differentiation and the
immunohistochemical studies are characterized by posi-
tive staining for neuronal markers, as for example synap-
tophysin or neuron specific enolase®*. Recently, CN were
proposed to derive from stem cells progenitors mainly

Volume 13 | N.22 | Novembro de 2013

committed to neuronal differentiation in vivo, although
maintaining some pluripotency’. The preliminary evi-
dence that CN also express stem cell markers (such as
nestin or Musashi-1) supports this theory, but further
research on chromosomal and phenotypic behaviour, as
well on genetic and proteomic pathway expression of
these tumors is warranted*.

They characteristically assume an intraventricular
location, mainly in the supra-tentorial compartment in a
midline position next to foramen of Monro. Although
more often located in the lateral ventricles than the third
ventricle, these tumors may involve both cavities**. More
recently, they were also recognized in an intra-axial loca-
tion (cerebral, cerebellar, brain stem or spinal parenchy-
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ma), a variant that was named “extra-ventricular neurocy-
toma” (EVN)*%. “Cerebral neurocytoma” is the term usual-
ly used to designate both CN and EVN".

Predominance in young adults, around the third
decade, and in Asian populations was described®. Typically,
patients present with clinical features of raised intracranial
pressure in the context of chronic obstructive hydro-
cephalus or with signs and symptoms related to mass effect
namely seizures, headaches, nausea or vomiting®®. The
authors describe a rare case of a central neurocytoma pre-
senting as an acute tetraventricular hemorrhage.

Case Report

A 40-year-old man with an unremarkable past medical
history first presented to the Emergency Department with
sudden headache, photophobia and phonofobia. On
admission, the patient was awake, alert, agitated, and dis-
oriented. The neurological examination revealed nuchal
rigidity without any focal deficits. Vital signs were normal.

Head Computed Tomography (CT) revealed tetra-ven-
tricular hemorrhage with moderate dilatation of the ven-
tricular system (Intraventricular Hemorrhage Score=14).
There were no associated parenchymal abnormalities and
the diagnosis of primary intraventricular hemorrhage was
made [Figure 1]. The patient was admitted to the
Neurosurgery Department for neurological surveillance.
Although an external ventricular drainage (EVD) was con-
sidered, it was postponed due to the patient’s clinical
improvement.

Follow-up CT [Figure 2] depicted partial reabsorption of
the intraventricular hemorrhage and a probable underlying
space occupying lesion. Brain Magnetic Ressonance
Imaging (MRI) confirmed the presence of an intraventricu-
lar mass (2,2 cm of longest diameter) on the right lateral
ventricle next to the septum pellucidum with a “bubbly
appearance” suggestive of a central neurocytoma [Figure 3].

The patient was discharged on day 7 post ictus and fol-
lowed up at the outpatient clinic. Six weeks later the
patient underwent elective surgery via a transcallosal
approach, with piecemeal gross total resection of the
tumor witch had a gray-yellowish appearance. A gross
total resection was achievable and external ventricular
drainage was placed in the right lateral ventricle and kept
for 48 hours. Histological and immunohistochemical
examinations showed a benign tumor of neuroepithelial
tissue with neuronal differentiation, low proliferative
index (Ki 67 less than 1%) and synaptophysin immunore-
activity thus confirming the diagnosis of CN [Figure 4].

The patient was discharged 4 days later without neuro-
logical deficits and one month after surgery he had
returned to work without limitations. Follow-up at 14-
months showed both clinical and imaging stability [Figure
4]. The patient is maintained in surveillance in order to
detect possible tumoral recurrence.

Discussion

Intraventricular hemorrhage (IVH) refers to the erup-
tion of blood inside the cerebral ventricular system and it
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Figure 1. Admission Head CT scan. Intraventricular heterogeneous
hemorrhage is seen in the lateral ventricles, mainly on the right. The sep-
tum pellucidum is deviated to the left (white arrow) and the right ventricle
is asymmetrically dilated compared to the contralateral (asterisk) (a). The
hemorrhagic component was also present in the third and fourth ventri-
cles (white arrows) (b and c), but not in the intra-axial compartment.

Figure 2. Follow-up Head CT scan. Partial
hemorrhagic reabsorption, raising suspi-
cion of an expansive intraventricular lesion
located in the right lateral ventricle (black
arrow). Hematic sediment persists in the
ipsilateral trigone (white arrow).
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Figure 3. Preoperative brain MRI. Sagital T1 (a) and coronal T2 (b)
weighted-images showing an intraventricular well-defined heteroge-
neous expansive lesion (white arrows), mainly iso/discrete hyperinten-
se with a hypointense area adjacent to the septum pellucidum. This
focal area also shows blooming artifact on T2* sequence (asterisk) (c),
reflecting the presence of hemoglobin degradation products. On FLAIR
(d), some intralesional cystic areas are better depicted (asterisk), giving
a “bubbly appearance”. After injection of paramagnetic contrast (e and
f), no significant enhancement is seen.

can be classified as primary or secondary’. The isolated
intraventricular presence of blood as seen in the present
case is defined as primary IVH (PIVH) and is a rare condi-
tion, present in less than 3% of all intracranial hemorrhag-
es'’. Aless common definition of PIVH present in the liter-
ature includes a small parenchymal component located
within 15 mm of the ventricular wall'>.On the contrary, the
secondary type of IVH is a common complication of a sig-
nificant intracranial parenchymal or subarachnoid hem-
orrhage'.

In the set of possible hemorrhagic etiologies, signifi-
cant spontaneous PIVH with sudden clinical deterioration
is an extremely uncommon presentation of central neuro-
cytomas (CN), with less than 20 cases described in the
english medical literature®!**.

On imaging, CN are solitary, well-defined isodense/dis-
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Figure 4. Hematoxylin and eosin staining (H&E x 40), showing
small/medium sized uniform cells with round nuclei, “salt and pepper”
chromatin and scant cytoplasm typically seen in central neurocytomas
(a). Photomicrography showing diffuse synaptophysin immunoreacti-
vity (Syn x 40), considered the most reliable diagnostic marker of CN
(b). Photomicrography using the monoclonal antibody Ki-67 (Ki67x10)
depicts a very low proliferation index (<1%) (c).
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Figure 5. Follow-up MRI depicts the post-surgical status, without ima-
giologic features of tumoral recurrence.

crete hyperdense masses on CT and heterogeneous on T1
and T2 weighted-images on MR. They present some intra-
tumoral cysts or calcifications and show patchy heteroge-
neous enhancement after iodinated contrast or gadolini-
um injection®?. Reports of proton MR spectroscopy reveal
a reduction in N-acetylaspartate, elevation of choline and
glycine and also the presence of lactate and glutamine®.
However, as seen in our case, an hemorrhagic CN may be
easily overlooked because once it ruptures can be sub-
merged in the intraventricular hematoma.

The major causal mechanism of acute CN bleeding
proposed is hypervascularity**. Paek et al published a
study where a cohort of 17 patients with CN underwent
digital subtraction angiography (DSA); moderated to
marked tumor staining was present in 10 of the patients
studied®”. The tumoral blush persisted until the late
venous phase but in none of the cases arterio-venous
shunting or early venous drainage was seen. The feeding
arteries were found to originate exclusively from ipsilater-
al carotid and/or vertebro-basilar vascular system, mainly
choroidal, pericallosal and lenticulostriate vessels*. A
degree of staining related to tumor size was proposed, the
vascularization was more prominent when tumor size
exceeded 6 cm*’. Macroscopically, CN generally present a
grayish color with areas of hemorrhage, as seen intraoper-
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atively in our case. Histological analysis confirms the pres-
ence of long and thin walled vessels with an arborizing
pattern configuring an endocrine appearance in this type
of tumors*. One may assume that hypervascularity might
be even more prominent in hemorrhagic CN than in non-
hemorrhagic ones, especially in lesions that reach a con-
siderable size.

Rapid tumor growth has also been considered to be a
predisposing factor for hemorrhage. In fact, S6ylemezoglu
et al noted a significant correlation between MIB-1 index
and microvascular proliferation but a high MIB-1 index
was not present in our case neither in some of the hemor-
rhagic CN previously described in the literature®***,

Other putative etiologies for hemorrhagic CN include
the presence of dilated and tortuous feeding arteries (with
or without associated aneurysms) or dilated/compressed
draining veins also known to be present in CN***’.

In the previously reported cases, hemorrhagic CN was
seen mainly in males (feature also present in our case) and
this may eventually constitute a risk factor for bleeding.

The differential diagnosis of PIVH in adults includes
intra or peri-ventricular vascular lesions (angiomas, arte-
rio-venous malformations, arterio-venous fistulas,
aneurysm or Moya-Moya), hypertension, anticoagulation
or hematologic disorders'®*. Bleeding from other cystic or
tumoral masses located inside the ventricular system,
such as meningiomas or colloid cysts, has also occasional-
ly been reported®”'. In some cases the cause remains
unknown after extensive diagnosis workup?®.

In the described case, a good clinical evolution
occurred after the acute hemorrhagic presentation but
IVH is associated with significant morbility and mortality
mostly related to the volume of blood inside the ventricu-
lar system and the involvement of the third and fourth
ventricle®®. The pathological mechanisms involved
include acute obstructive hydrocephalus leading to sud-
den rise of the intracranial pressure and low perfusion
pressure, mass effect of blood clots on the ventricular
walls, toxic effects and inflammatory reaction caused by
hemoglobin degradation products and delayed communi-
cating hydrocephalus®3***%,

Different imaging assessment methods for intraven-
tricular hemorrhage grading have been described (namely
IVH, Graeb, and LeRoux scores) and one recent study
reported that they can predict outcome well with similarly
good accuracy™.

EVD is the treatment of choice for obstructive hydro-
cephalus in the setting of an IVH and allows for the control
of intracranial pressure. Surgical or endoscopic evacua-
tion of IVH is performed in rare cases”. Intraventricular
injections of thrombolytic agents through an intraventric-
ular catheter is still a matter of debate and results of the
CLEAR-IVH trial are required for definitive conclusions on
the potential beneficial effects™*.

Regarding the treatment of the CN, regardless the clin-
ical presentation, surgical resection is the recommended
treatment either via transcortical-transventricular or
interhemispheric-transcallosal-transventricular
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approach®. Macroscopically gross total removal (GTR) is
usually possible due to frequent absence of brain invasion;
itis associated with better local control and 5-year survival
rate compared to incomplete resection®. There is evi-
dence in the literature that MIB-1 index is the best predic-
tor of clinical outcome of CN and for incompletely resect-
ed atypical tumors and/or those with a high mitotic index
(>2%), consideration should be given to adjuvant radio-
therapy (RT) because of the more aggressive nature of the
lesion®”*, As in our case GTR was achieved, no adjuvant
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Vitamina D - Uma Promessa na Esclerose Multipla
Vitamin D - a Multiple Sclerosis’ Promise
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Resumo

Introducéo: A Esclerose Muiltipla é a doenca inflamatéria crénica do Sistema Nervoso
Central mais comum nos paises Ocidentais. Trata-se de uma patologia que afeta maioritaria-
mente individuos em idade ativa, previamente sauddveis com grande impacto para o indivi-
duo, sua familia e sociedade.

Avitamina D e as moléculas com ela relacionadas tém sido alvo de um ntimero crescente de
pesquisas nos dltimos anos e tém demonstrado interacdo com o sistema imunolégico e com
varias doencas autoimunes.

Objetivos: Rever o impacto da suplementacdo com vitamina D na Esclerose Multipla ja
diagnosticada, considerando progressdo da doenca, nimero de surtos e Escala Expandida do
Estado de Incapacidade de Kurtzke.

Desenvolvimento: Revisao bibliografica de artigos publicados entre Outubro de 2002 e
Outubro de 2012 nas bases de dados médicas Medline / Pubmed, e sitios de Medicina Baseada na
Evidéncia, utilizando os termos MeSH “multiple sclerosis”, “dietary supplements” e “vitamin D”.

A evidéncia cientifica atual ndo demonstra vantagem na suplementagdo com vitamina D
em doentes com Esclerose Miltipla.

Conclusoes: Nao ha evidéncia suficiente para recomendar a realizacdo da suplementacao
sistematica de vitamina D em doentes com Esclerose Multipla. Sao necessérios estudos cienti-
ficamente robustos e orientados para o doente, nesta area.

Abstract

Background: Multiple sclerosis is the most common chronic inflammatory disease of the
central nervous system in the Western countries. It is a disease that affects mostly previously
healthy, working age people, with great impact for the individual, family and society.

Vitamin D and related molecules have been the object of an increasing number of studies
in recent years and have shown to interact with the immune system and various autoimmune
diseases.

Aim: Review the impact of vitamin D supplementation in Multiple Sclerosis considering dis-
ease progression, number of relapses and Kurtzke Expanded Disability Status Scale.

Development: A bibliographic research was performed for articles published between
October 2002 and October 2012, using the medical database Medline / Pubmed and Evidence
Based Medicine sites, using the MeSH terms "multiple sclerosis", "dietary supplements" and
"vitamin D".

In the light of current evidence there is no advantage for the supplementation with vitamin
D in Multiple Sclerosis patients.

Conclusion: There is insufficient evidence to recommend supplementation of vitamin D in
patients with Multiple Sclerosis. We urge for more well designed patient-oriented studies in this
area.
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major que causam as manifestagdes clinicas.

A Esclerose Mdltipla (EM), descrita pelo neurologista
francés Jean-Martin Charcot nos finais do século XIX, € a
doenca inflamatéria crénica do Sistema Nervoso Central
(SNC) mais comum nos paises ocidentais. Apesar dos
mecanismos etiopatogénicos da doenca nao estarem
ainda totalmente elucidados, hd vasta evidéncia de que se
trata de uma doenca de etiologia autoimune, tendo por
alvo determinantes antigénicos da bainha de mielina dos
neurdnios do SNC." A inflamagao, desmielinizacdo e dege-
neracdo axonal constituem os mecanismos patolégicos
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Trata-se de uma patologia que afeta maioritariamente
individuos em idade ativa, previamente sauddveis e que,
apesar dos avancos cientificos e técnicos, continua a ter
grande impacto para o individuo, sua familia e sociedade.?

A vitamina D e as moléculas com ela relacionadas tém
sido alvo de um ntimero crescente de pesquisas nos ulti-
mos anos e tétm demonstrado interagdo com o sistema
imunolégico e com vérias doencas autoimunes incluindo
aEM.?
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Objetivos

Este trabalho tem como objetivo rever o impacto da
suplementacdo com vitamina D na progressdao da EM ja
diagnosticada, considerando o perfil antinflamatério,
ntmero de surtos, progressio da doenca, ntimero de
lesdes e seguranga da administragao.

Metodologia

Pesquisa de artigos publicados entre Outubro de 2002 e
Outubro de 2012 (ensaios clinicos controlados e aleatori-
zados, meta-andlises, revisoes sistematicas, revisoes
baseadas na evidéncia e normas de orientacdo clinica),
nas bases de dados médicas Medline / Pubmed e sitios de
Medicina Baseada na Evidéncia (Cochrane Library,
Bandolier, DARE, TRIP, National Guideline Clearinghouse,
Info Poems e Index de revistas Médicas Portuguesas), uti-
lizando os termos MeSH, multiple sclerosis, dietary supple-
ments e vitamin D.

Esclerose Multipla

A EM é uma doenca do adulto jovem e o diagndstico é,
geralmente estabelecido no inicio da 32 década de vida. As
primeiras manifestacdes da doenca sdo excecionais antes
dos 15 e depois dos 60 anos. O sexo feminino é cerca de
duas a trés vezes mais atingido, sendo a doenca mais fre-
quente em individuos de raga branca. Os grupos socioeco-
némicos mais favorecidos sao mais frequentemente aco-
metidos.'

A EM é uma doenca extremamente imprevisivel com
prognostico dificil de estabelecer individualmente. A inca-
pacidade resulta do defeito cumulativo proveniente das
sequelas de surtos sucessivos mas, sobretudo, da ulterior
evolucdo progressiva, a qual ird determinar a severa inca-
pacidade que os doentes com EM poderdo vir a experi-
mentar. A incapacidade no doente é avaliada por uma
escala desenvolvida por John Kurtzke, denominada EDSS
(Expanded Disability Status Scale). AEDSS é uma escala de
meios pontos, variando entre 0 (exame neurolégico nor-
mal) e 10 (morte por EM). Foi construida atribuindo ao
exame neuroldgico de diferentes subsistemas funcionais
uma pontuacdo que traduz o grau de incapacidade do
doente com EM. Uma das vantagens desta escala é estar
amplamente difundida, outra é a imediata correspondén-
cia que se estabelece entre uma determinada pontuacdo e
o perfil de desempenho motor do doente com EM. Apesar
destas vantagens, esta escala avalia fundamentalmente
funcdes motoras, ndo tendo em conta outros sintomas
que podem, igualmente, ser muito incapacitantes e limita-
tivos, como € o caso da fadiga.!

Atualmente, ndo existe tratamento curativo paraa EM e
as opgodes terapéuticas sdo, essencialmente, orientadas
para o controlo da reacdo autoimune que estd na base do
dano as estruturas neuronais e gliais.?

As terapéuticas aprovadas, a nivel mundial, para a EM
incluem imunomodeladores (interferdo-f, acetato de glati-
ramero, dimetil fumarato), imunossupressores (fingoli-
mod, azatioprina, mitoxantrona, teriflunomida) e anticor-
pos (natalizumab). Para além destes farmacos, outros estdo
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sob investigacdo, em diferentes fases de ensaios clinicos.

Apesar da eficdcia destes farmacos ter sido provada,
algumas questdes importantes continuam por resolver,
nomeadamente, eficdcia parcial, aplicacdo parentérica,
seguranca, tolerabilidade, capacidade neuroprotetora
insuficiente, custos elevados.

Vitamina D

A vitamina D é uma vitamina lipossoltvel, que pode ser
obtida através da exposicdo a luz solar e da dieta. As glan-
dulas sebdceas cutaneas produzem 7-dihidrocolesterol,
que apos a exposi¢ao a radiacao ultravioleta B se transfor-
ma em vitamina Ds, também designada por colecalciferol.
Ap6s entrar no organismo, a vitamina D € primeiramente
transportada para o figado, onde é hidroxilada, e depois
para os rins, onde uma segunda hidroxilacao resulta na
forma ativa designada por 1,25-dihidroxivitamina D ou cal-
citriol. A formacdo desta molécula ativa é inibida por varios
fatores como: altas concentragdes plasmaticas de calcitriol,
célcio, fésforo, auséncia de hormona paratiroideia e doen-
¢arenal. Em condi¢des normais estdo presentes pequenas
quantidades de calcitriol na circulacdo, assim quando se
pretende medir o status de vitamina D, geralmente sdo
doseados os niveis de 25-hidroxivitamina D.?

O papel da vitamina D no metabolismo fosfo-calcico e
na homeostase 6ssea é bem conhecido, no entanto tem
sido levantada a hip6tese de um potencial papel da vitami-
na D em muitas outras fung¢oes celulares. O recetor da vita-
mina D é universalmente expresso na maioria das células
nucleadas. Cerca de 3% do genoma humano estd sob o
controlo da 1,25-dihidroxivitamina D. Deste modo, o espe-
tro de atividade da vitamina D relaciona-se com muito
mais fatores que apenas o metabolismo fosfo-célcico.®

Segundo a Unido Europeia, a dose didria recomendada
de vitamina D nos adultos, obtida através dos alimentos, é
de 5 ug dos 18 aos 50 anos, 10 ug dos 50 aos 70 anos e 15 ug
acima dos 70 anos. As recomendagdes americanas apon-
tam para 600 unidades internacionais (UI) para adultos até
aos 70 anos de idade e de 800 UI depois desta idade. No
entanto, alguns estudos sugerem que sao necessdrias doses
mais elevadas para manter niveis normais de 1,25-dihidro-
xivitamina D durante fases especificas da vida adulta.”

Vitamina D e Esclerose Multipla

A EM apresenta uma distribuicdo geogréfica bem docu-
mentada, verificando-se um aumento da sua prevaléncia
a medida que nos afastamos do Equador o que pode ser
explicado pela exposicao solar limitada. Baixos niveis de
25-hidroxivitamina D também parecem constituir um
fator de risco para o desenvolvimento de EM, sendo um
produto direto da exposicado cutanea a radiacao ultraviole-
ta B. Niveis mais elevados de exposi¢ao solar no inicio da
vida reduzem significativamente o risco de desenvolvi-
mento da doenca.!! Os doentes com EM apresentam bai-
xos niveis de 25-hidroxivitamina D, o que evidencia que a
atividade da doenca pode aumentar quando a exposicdo a
radiagdo ultravioleta B é limitada. Adicionalmente, tem-se
verificado que os individuos com EM apresentam baixos
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niveis séricos de vitamina D2 durante as crises, compara-
tivamente com os estados de remissdo." A exposicado solar
durante todas as fases da vida pode beneficiar os doentes
com EM, embora o aumento da exposicao solar na infan-
cia possa apresentar ainda mais beneficios. Em humanos,
baixos niveis de 25-hidroxivitamina D estiveram associa-
dos a um aumento do risco de desenvolvimento de EM,
progressao da doenga e aumento do niimero de crises."

Além destes efeitos, a vitamina D demonstrou também
apresentar agdes anti-inflamatérias in vitro. Atualmente, é
inequivoca a utilidade da vitamina D na prevencao da EM,
no entanto, o seu papel na doenca jé estabelecida perma-
nece desconhecido."

O consenso sobre vitamina D' publicado em 2010 por
varias entidades, British Association of Dermatologists,
Cancer Research UUK, Diabetes UK, Multiple Esclerosis
Society, National Forum, National Osteoporosis Society e
Primary Care Dermatology Society, constitui uma norma de
orientacdo clinica, baseada em consenso de peritos, que
conclui que ndo existia até a data uma definicdo padrao para
um nivel 6timo de vitamina D, tendo em conta, no entanto,
que niveis inferiores a 25 nmol/L sdo considerados deficien-
tes. Esta norma refere também que a evidéncia que sugere
que a vitamina D protege do desenvolvimento da EM é
inconclusiva. Este consenso defende que a suplementacdo
com vitamina D pode ser ttil para a manutencdo de niveis
suficientes de vitamina D e que pessoas com risco de baixa
exposicdo solar devemn tomar suplementos de 10 ug/dia."”

Perfil antinflamatério da Vitamina D na Esclerose
Multipla

Estudos atuais tém relacionado a deficiéncia de vitami-
na D com vdrias doengas autoimunes, incluindo Diabetes
mellitus, EM, doenca inflamatéria intestinal, IGpus erite-
matoso sistémico e artrite reumaté6ide. Assim, sugere-se
que a vitamina D seja um fator extrinseco capaz de afetar
o perfil inflamatoério de doencas autoimunes. A vitamina D
interage com o sistema imunolégico através da sua agdo
sobre a regulacgdo e a diferenciacao de células, como linf6-
citos, macréfagos e células natural killer, além de interfe-
rir na producao de citocinas in vivo e in vitro. Entre os efei-
tos imunomodeladores demonstrados destacam-se: dimi-
nuicao da producdo de interleucina-2 (IL-2), de interfe-
rdo-gama (INFy) e do fator de necrose tumoral (TNF); ini-
bicdo da expressdo de IL-6 e inibicdo da secrecdo e produ-
¢ao de autoanticorpos pelos linfécitos B.'%*

Smolders et al, em 2009'%, realizaram um estudo que
incluiu 29 individuos com EM surto-remissao, tendo sido
encontrada a associagao entre os niveis séricos de vitami-
na D e citocinas, INFy (considerado proinflamatério) e IL-
4 (considerado antinflamatério), sugerindo assim o
potencial papel da vitamina D na regulacdo da disfuncdo
das células T em individuos com EM.

Yadav V et al® efetuaram uma revisdo acerca da tera-
péutica complementar e medicina alternativa no trata-
mento da EM, que incluiu 167 artigos. Esta revisao con-
cluiu que existe um potencial papel da vitamina D na EM,
verificando-se que altos niveis de vitamina D melhoram o
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perfil anti-inflamatério nesta patologia. Os autores consi-
deram, no entanto, que este efeito necessita ser clarificado
em grandes ensaios clinicos.

Burton JM et al ™ realizaram um ensaio clinico aleatori-
zado prospetivo, com uma duracao de 52 semanas, envol-
vendo uma amostra total de 49 individuos. Este estudo
teve como objetivo a avaliacdo do impacto da suplemen-
tacao com altas doses de vitamina D nos parametros bio-
quimicos, imunoldgicos e clinicos de doentes com EM. Os
individuos foram divididos em dois grupos, 25 foram
suplementados com vitamina D e célcio e 24 fizeram parte
do grupo controlo. Os doentes tratados receberam doses
crescentes de vitamina D, até 40.000 Ul/dia, durante 28
semanas, para aumentar rapidamente os niveis séricos de
25-hidroxivitamina D e avaliar a tolerancia, seguido de 12
semanas de 10.000 Ul/dia, dose que foi reduzida até 0
Ul/dia. Ao longo do estudo foram administradas 1200
mg/dia de célcio. Estes autores demonstraram evidéncia
de efeitos imunomodeladores, com reducao persistente
da proliferacao e reatividade das células T no braco de tra-
tamento, que foi mais evidente naqueles que mantiveram
niveis plasmaticos de vitamina D superiores ou iguais a
100 nmol/L, as 52 semanas de follow-up.

Niveis de vitamina D, nimero de surtos e
progressao da Esclerose Multipla

Os individuos com EM apresentam diferentes cursos e
padroes de doenca: surto-remissao, secunddria-progressi-
va, primdria-progressiva, progressiva em surtos. Assim, a
progressdao da EM é muito variavel entre os doentes, sendo
comummente avaliada através da escala EDSS.

No estudo realizado por Burton JM et al **, ja descrito, o
grupo tratado apresentou menor nimero de surtos que o
grupo controlo.

Hart PH ® realizou uma revisao sobre a influéncia da
suplementacdo com vitamina D e da exposicao solar
moderada no controlo das doencas imunolégicas. Esta
revisdo incluiu 60 artigos. O autor concluiu que nos huma-
nos, niveis séricos baixos de vitamina D tém sido associa-
dos a maior risco de progressao da EM e a um maior
namero de surtos.

Van der Mei et al, em 2007" conduziram um estudo de
investigacao observacional transversal com componente
analitico, que incluiu 136 doentes com diagnéstico de EM,
com idades inferiores a 60 anos, residentes na Tasmania,
dos quais pelo menos um dos avos fosse natural desta
regido. Foram doseados os niveis de 25-hidroxivitamina
D3 no sangue e correlacionados com os resultados da
escala EDSS. Assim, verificou-se uma associacao estatisti-
camente significativa entre incapacidade (EDSS) e niveis
mais baixos desta vitamina. No entanto, nao esclarece se a
incapacidade é causada pelos baixos niveis de 25-hidroxi-
vitamina D3 ou se é a incapacidade a responsavel pelos
menores niveis.

Um estudo retrospetivo, conduzido por Smolders J et al
em 2008%, utilizou uma amostra de 267 doentes com EM
diagnosticada ha pelo menos 6 meses, dos quais 47% do
tipo surto-remissdo. Verificaram que 64% do total da
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amostra tinham niveis séricos de vitamina D abaixo do
normal (<70mg/dL). Do subgrupo de doentes com EM
surto-remissao, constataram que maiores niveis de vita-
mina D estavam associados a menor probabilidade de ter
tido um surto nos ultimos 2 anos. Em toda a amostra, um
aumento de 1 nmol/L nos niveis de vitamina D, foi asso-
ciado com uma diminuicao de 0,014 no score EDSS.

Uma revisdo realizada por Mowry EM em 2011*, que
incluiu 46 artigos, concluiu que os resultados dos estudos
conduzidos até a data ndo provaram que suplementar
doentes com EM com vitamina D tenha um efeito benéfi-
co na progressao da doenca.

Niveis de vitamina D e nimero de les6es na RM

Os doentes com EM sdo, periodicamente, submetidos a
Ressonancias Magnéticas de controlo, de forma a avaliar o
numero de lesdes e a respetiva atividade inflamatoria.

No ensaio clinico realizado por Kimball SM et al
(2007)*%, 12 doentes com EM foram suplementados com
40.000 Ul/dia de vitamina D durante 28 semanas. Foi pos-
sivel observar um menor nimero de lesdes desmielinizan-
tes captadoras de contraste na Ressonancia Magnética em
todos os doentes.

Seguranca da administracao de vitamina D

As doses de vitamina D usadas em ensaios clinicos con-
trolados e randomizados realizados até a data sao contro-
versas, tal como os niveis de vitamina D considerados 6ti-
mos para a saude. O Institute of Medicine (IOM) recomen-
da um aporte didrio de 600 UI, até aos 70 anos de idade, e
800 UI a partir dessa idade.” No entanto, outras socieda-
des cientificas, recomendam aportes didrios muito supe-
riores, até 4000 UL*

Burton JM et al ** demonstraram que é segura a admi-
nistracao de altas doses de vitamina D em pacientes com
EM e que as doses administradas resultam em concentra-
¢oes séricas duas vezes superiores de 25-hidroxivitamina
D, relativamente as obtidas pela exposicao solar, sem efei-
tos adversos clinicos, bioquimicos ou radiolégicos.

Kimball SM et al (2007)* ndo verificaram quaisquer
efeitos colaterais da suplementacao, tais como hipercalce-
mia, hipercalciiria ou outras, com 40.000 Ul/dia de vita-
mina D durante 28 semanas.
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Conclusdes

A maioria dos artigos conclui que a suplementagao
com vitamina D, em doentes com EM, ndo é recomenda-
da a luz da evidéncia atual. Portanto, ndo h4 evidéncia
suficiente para a realizacdo da suplementacao sistemdtica
de vitamina D em doentes com EM.

Estao em curso estudos metodologicamente robustos e
orientados para o doente,**® que, futuramente, nos pode-
rao elucidar acerca da possivel influéncia positiva da
suplementacdo com vitamina D nos principais outcomes
clinicos da doenca, e que posteriormente permitam a sua
utilizagdo como terapéutica adicional as existentes na EM.
Dois ensaios clinicos estdo a decorrer: um na Europa, no
qual se compara a administracdo de 14.000 UI de Vitamina
D3 e de INF B-la com placebo e INF B-1a; outro nos
Estados Unidos da América que compara a administragdo
de 5.000 UI de vitamina D3 com Acetato de Glatiramero
versus 600 UI com Acetato de Glatiramero.

De referir que, um estudo realizado em 2012 demonstra
algum beneficio da suplementacdo com vitamina D quando
utilizada em associacdo com a terapéutica com INF 3-1b%.

De acordo com a revisao da literatura, doses didrias de
até 10.000 UI de vitamina D podem ser consideradas segu-
ras, em individuos com funcéo renal preservada.”” Vérios
ensaios clinicos sobre suplementagdo com vitamina D, em
individuos com EM, estdo publicados, embora sejam de
pequena dimensao. Apesar de doses suprafisiolégicas de
vitamina D terem sido administradas em alguns trabalhos,
um estudo Australiano mostrou ndo existir vantagem em
suplementar com altas doses, comparativamente a suple-
mentacdo com doses mais baixas desta vitamina.

S3o necessdrios estudos que nos permitam saber com
certeza qual a dose ideal para suplementagdo com este
micronutriente, tendo em conta questoes de seguranga e
niveis séricos 6timos para alcancar o efeito imunomodela-
dor pretendido.

Aguardamos entdo, os resultados dos estudos em curso
para termos evidéncia cientifica para responder a uma
pergunta comum dos doentes com EM: “H4 alguma coisa
que eu possa fazer, no meu estilo de vida ou dieta, para
melhorar a minha doenga?” B
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Introducao

Resumo

A investigacdo em esclerose multipla (EM) tem proporcionado, nos tltimos anos, um profi-
cuo desenvolvimento do arsenal terapéutico, para um controlo cada vez mais efectivo da doen-
¢a, em particular das formas surto-remissao. Todavia, o incremento de eficacia de muitos dos
farmacos com actividade sobre o sistema imunitdrio acompanha-se necessariamente de um
perfil de seguranca cada vez mais complexo e que exige do clinico um conhecimento profun-
do das estratégias de ponderacao do risco associado a utilizagdo de cada um desses medica-
mentos. O alemtuzumab é um anticorpo monoclonal dirigido contra o antigénio de superficie
CD52, que a breve prazo serd disponibilizado para tratamento da EM surto-remissao. Neste
artigo efectua-se uma revisao dos dados de eficacia e seguranca obtidos nos ensaios clinicos de
fases II (CAMMS223) e III (CARE-MS-I e CARE-MS-II) que integram o programa de desenvolvi-
mento do fadrmaco. O conhecimento deste tipo de dados é deveras crucial para qualquer opcao
terapéutica que venha a ser tomada no futuro, pois o desafio serd sempre a escolha do farma-
co mais adequado para cada doente, em particular. E tal s6 sera possivel com um conhecimen-
to robusto das propriedades de cada um dos medicamentos que ja se encontram disponiveis
no mercado ou que a curto, médio ou longo prazo venham reforgar este grupo de intervencao
terapéutica.

Abstract

Research in multiple sclerosis (MS) has been providing, in recent years, a fruitful develop-
ment of therapeutic options, aiming an increasingly effective disease control, particularly of its
relapsing-remitting forms. However, the effectiveness increase of many drugs with activity on
the immune system is necessarily accompanied by a complex safety profile and this requires
from the clinician a thorough knowledge of the strategies for weighting the risk associated with
the use of each of these drugs. Alemtuzumab is a monoclonal antibody directed against the
CD52 surface antigen, which will be soon available for the treatment of relapsing-remitting MS.
In this paper, a review is performed based on efficacy and safety data collected from phase II
(CAMMS223) and III (CARE-MS-I and CARE-MS-II) clinical trials comprising the development
program of the drug. The knowledge of this type of data is quite crucial to any treatment option
that may be taken in the future, because the challenge will be always the choice of the most
appropriate drug for each particular patient. This will be only possible with a robust back-
ground about the properties of each of the drugs that are already available in the market and
about those that in the short, medium or long-term will strengthen this therapeutic group.

mais complexas, classificando-se como fdrmacos de

O tratamento da esclerose multipla (EM), nos tltimos
20 anos, sofreu uma enorme revolucao, fruto de um incre-
mento muito significativo do conhecimento gerado sobre
a doencga. A investigacdo fundamental ou bdsica (a um
nivel mais molecular), assim como a de vertente mais
translaccional permitiram o desenho de farmacos que, em
estudos de fase III (e j4 num ambiente clinico), demons-
traram ser capazes de mudar completamente a histéria
natural da doenca.

Encontram-se hoje a disposicao dos clinicos diversas
moléculas que podem ser usadas no tratamento da EM.
De uma forma geral, o interferdo beta e o acetato de glati-
ramero constituem a primeira linha de intervengao, sendo
o natalizumab e o fingolimod reservados para situacoes
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segunda linha. Todavia, apesar de ser o modelo vigente,
este esquema redutor de classificacao de farmacos é bas-
tante questiondvel e, do ponto de vista cientifico, nada
consensual. Mais ainda, avizinha-se a introducdo de
novos farmacos no mercado, o que poderd constituir uma
excelente oportunidade para repensar todos os cdnones
de abordagem terapéutica ao doente com EM. Aos fdrma-
cos supracitados juntar-se-ao, a curto prazo, duas novas
moléculas orais (teriflunomida e BG12), assim como um
novo anticorpo monoclonal (alemtuzumab). Em fase de
desenvolvimento também bastante avancada encontram-
se ainda o ocrelizumab e o laquinimod, embora se espere
que a introducao destes farmacos se faga ulteriormente.
Todas estas novas opgdes terapéuticas exigirdo do clinico
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um conhecimento robusto dos dados de eficacia e segu-
ranca que suportam a sua chegada ao mercado. A defini-
¢do de uma estratégia terapéutica, para cada doente em
particular, poderd resultar num desafio futuro muito inte-
ressante, partilhado com doentes cada vez mais exigentes
e conhecedores da sua prépria doenca.

Nesta revisdo, descreveremos os dados fundamentais
de eficacia e seguranca do alemtuzumab recolhidos nos
diferentes ensaios clinicos desenhados para tratamento
da EM. Este serd o segundo anticorpo monoclonal a ser
aprovado para uso terapéutico nesta drea especifica da
Neurologia e estard muito provavelmente a curto prazo a
disposicao de clinicos e doentes.

Mecanismo de accdo do alemtuzumab

O alemtuzumab foi previamente conhecido como
Campath-1H, nome resultante do facto de ter sido um dos
primeiros anticorpos humanizados desenvolvidos por um
grupo de investigadores da Universidade de Cambridge,
na série que eles proprios descreviam como Cambridge
Pathology-1. Trata-se de um anticorpo monoclonal dirigi-
do contra o antigénio de superficie CD52 e, por isso, res-
ponsével pela deplec¢ao das células portadoras do referi-
do marcador: linfécitos B e T, células natural killer (NK), a
maioria dos macré6fagos e mondcitos, células dendriticas e
a maioria dos granuldcitos, exceptuando os neutréfilos'.
Tanto a deplec¢do celular como a producdo de citocinas
induzidas pelo alemtuzumab parecem ser independentes
da activacdo do complemento e poderdo relacionar-se
mais provavelmente com a toxicidade mediada por neu-
tréfilos e células NK? A depleccdo celular provocada é
duradoura e de recuperagao lenta, embora de perfil varia-
vel, em fungdo de cada tipo celular implicado®. Segundo
um estudo recente, que usou dados relativos a uma das
coortes com maior tempo de seguimento apds tratamento
(constituida por doentes com formas progressivas de EM,
tratados com alemtuzumab entre 1991 e 1997), os linféci-
tos B alcangam niveis normais no sangue periférico ao fim
de 8 meses, enquanto os linf6citos T podem demorar até 3
anos a recuperar (destes, os CD4+ sdo os que apresentam
uma taxa de recuperacdo mais lenta)*. Ainda assim, este
estudo destaca também que até 70% dos doentes podem
mesmo nao recuperar os valores de contagens linfocitarias
existentes antes do tratamento®.

Estes perfis de recuperagao celular foram reproduzidos
em todos os estudos de fases II e III contidos no programa
de desenvolvimento do alemtuzumab para tratamento da
EM. No ensaio de fase [l CAMMS223 foi possivel demons-
trar uma recuperacao dos linfécitos B em 3-6 meses, per-
manecendo os linfécitos T em niveis baixos 1 ano apés a
administracdo do farmaco®. No ensaio de fase III CARE-
MS-I, as células B regressaram a contagens normais 6
meses depois do tratamento e, mais uma vez, os linfécitos
T, ao fim de 12 meses, ainda ndo tinham recuperado total-
mente®. Esta cinética de recuperacao foi também reprodu-
zida no ensaio CARE-MS-IT".

Note-se que as células progenitoras da medula éssea
ndo expressam o antigénio CD52, pelo que ndo sofrem
qualquer efeito do alemtuzumab?®. E provéavel que os dife-
rentes padrées de recuperacdo das células do sistema
imunitdrio possam ser responsaveis por alguns dos efeitos
adversos de caracteristicas auto-imunes que se podem
observar durante o tratamento com este anticorpo®.

Eficacia do alemtuzumab no tratamento da EM

A Tabela 1 apresenta um resumo das caracteristicas
metodolégicas e dos principais dados de eficdcia obtidos
com o alemtuzumab nos ensaios clinicos concluidos até
ao momento.

Resultados dos estudos preliminares e de fase 11

Os neurologistas e investigadores clinicos da Uni-
versidade de Cambridge comecaram a utilizar (ainda que
de forma empirica) o Campath-1H no inicio dos anos 90
do século passado, mas somente em 1999 e depois em
2006 se publicaram os resultados dessa experiéncia'®*?. De
uma forma prdtica, os investigadores concluiram que os
doentes que mais beneficiavam do efeito terapéutico do
farmaco eram aqueles em que predominava um fen6tipo
inflamatério (mais do que neurodegenerativo) e se apre-
sentavam ainda em fases iniciais da doenca, motivo pelo
qual propuseram o conceito de “janela de oportunida-
de”*?. Estes aspectos foram cruciais para a definicdo dos
critérios de inclusao no estudo de fase II que se planeou de
seguida (CAMMS223)°.

O ensaio clinico CAMMS223° foi, assim, um estudo
aberto, de 36 meses de duracdo, em que participaram 334
doentes com diagnéstico de EM surto-remissdo, com nao

Tabela 1. Caracteristicas dos estudos e resultados fundamentais de eficdcia obtidos com alemtuzumab nos ensaios clinicos de fases
II e III concluidos até ao momento. IFN: interferdo beta-1a; EMRR: esclerose multipla surto-remissdo; TAS: taxa anualizada de sur-

tos; EDSS: Expanded Disability Status Scale; ns: nao significativo.

Referéncia Fase Acrénimo Desenho n Forma EM Objectivo pr1mzir1~o e resulta-
do (em comparacdo com IFN)
.. TAS: -74% (p<0.001)
5
Coles et al. 11 CAMMS223 Versus IFN 334 EMRR/naive EDSS: -71% (p<0.001)
Cohenetal® | I CARE-MS-I Versus IFN 581 | EMRR/naive TAS: -54.9% (p<0.001)
EDSS: ns
. TAS: -49.4% (p<0.0001)
7 _ _ a
Coles et al. 111 CARE-MS-II Versus IFN 840 |EMRR/22linha EDSS: -42% (p=0.0084)
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mais do que 3 anos de doeng¢a e com uma pontuagdo nao
superior a 3.0 na Expanded Disability Status Scale
(EDSS)®. Os doentes foram randomizados para receber
tratamento subcutaneo com interferdo beta-la na dose
44pg trés vezes por semana ou alemtuzumab nas doses de
12 ou 24 mg por dia, numa proporg¢ao de 1:1:1. O anticor-
po monoclonal foi administrado por via intravenosa
durante cinco dias consecutivos no primeiro més de trata-
mento e durante trés dias consecutivos nos meses 12 e 24.
Por motivos de seguranca, que se detalhardo adiante, o
ensaio foi interrompido precocemente, de forma que sé
um em cada quatro doentes tinha efectivamente recebido
a dose correspondente ao més 24, embora a maioria tives-
se ja ultrapassado o més 12 do protocolo. Os resultados
obtidos foram amplamente favoraveis ao tratamento com
alemtuzumab, embora se deva enfatizar que, neste estudo
de desenho aberto (isto é, tanto doentes como investiga-
dores responsdaveis pelo tratamento sabiam que farmaco
utilizavam em cada caso) se mantinha em ocultacao ape-
nas o investigador responsdvel pela avaliacdo clinica e
pela medicdo dos objectivos primdrios combinados: a taxa
anualizada de surtos e o tempo até a progressao confirma-
da da EDSS. Em geral, os resultados obtidos com ambas as
doses de alemtuzumab foram da mesma magnitude (e
também significativos, se analisados em separado), pelo
que, se nada se disser em contrario, serao sempre conside-
rados em conjunto, na andlise seguinte dos resultados.

O risco de progressao da incapacidade (medida pela
EDSS) diminuiu em 71% no grupo de doentes tratados
com alemtuzumab, comparando-o com o de tratados com
interferao beta-la (9.0% vs. 26.2%; p<0.001). Para além
disso, observou-se uma diminuicdo de 0.39 pontos na
média da EDSS aos 36 meses no grupo tratado com alem-
tuzumab, em comparacdo com um incremento de 0.38
pontos no brago de tratamento com interferdo beta-la
(p<0.001). De notar que esta melhoria na EDSS foi particu-
larmente evidente nos primeiros 6 meses de tratamento
com alemtuzumab. A taxa de surtos diminuiu em 74% no
grupo de doentes tratados com o anticorpo monoclonal,
em comparacdo com o braco de tratamento com interfe-
rdo beta-1a (p<0.001). Cerca de 80% dos doentes submeti-
dos a tratamento com alemtuzumab permaneceram livres
de surtos ao longo do ensaio, em comparacdo com 52% no
grupo do farmaco subcutaneo. De destacar ainda o facto
de se verificar uma menor taxa de surtos no terceiro ano
do estudo no grupo de doentes que pode ainda ser tratado
com alemtuzumab no més 24, em comparacdo com 0s
doentes que ja nao tiveram essa oportunidade. No tocan-
te aos dados de Ressonancia Magnética (RM), este estudo
apresenta algumas limitagdes, como seja, por exemplo, a
ndo quantificacdo das lesoes realgadas com gadolinio em
cada avaliacdo. Ainda assim, foi possivel demonstrar uma
diferenca estatisticamente significativa em relagdo ao
desenvolvimento de atrofia cerebral entre os doentes tra-
tados com alemtuzumab e os tratados com interferdo
beta-1a, entre os meses 12 e 36 (para evitar o efeito da
pseudo-atrofia observada nos primeiros meses de trata-
mento anti-inflamatério). Observou-se uma diminuic¢do
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de -0.2% no volume cerebral dos pacientes tratados com
interferdo beta-la, enquanto foi possivel registar um
incremento de +0.9% no grupo tratado com alemtuzumab
(recorde-se que um grupo de voluntdrios saos experimen-
ta uma variacdo anual de -0.3% no volume cerebral).

Em conjunto, os dados relativos a variacao do volume
cerebral e a diminuicdo da progressdo da incapacidade
foram usados para afirmar um potencial efeito neuropro-
tector/neurorregenerador do alemtuzumab. E estes mes-
mos dados foram confirmados numa andlise de subgru-
pos publicada posteriormente'. O mesmo grupo de
Cambridge documentou a possivel mediacdo molecular
exercida pelo BDNF (brain derived neurotrophic factor) e
pelo CNTF (ciliary neurotrophic factor), no contexto da
neuroproteccdo®.

A fase de extensdo a cinco anos do estudo CAMMS223,
que contou com 68% dos doentes tratados com alemtuzu-
mab e 42% dos tratados com interferao beta-1a corrobo-
rou os resultados obtidos nos trés anos em que durou o
préprio ensaio'®. Neste contexto e tendo em consideracdo
ainformacdo prometedora resultante da comparacao com
uma molécula amplamente usada no tratamento da EM, o
interferao beta-1a, avancou-se logicamente para os estu-
dos de fase III, cujos resultados se analisam de seguida.

Resultados dos estudos de fase III

O programa de desenvolvimento do alemtuzumab para
tratamento da EM inclui, até ao momento, dois ensaios
clinicos de fase III, com resultados ja publicados: o CARE-
MS-I (que compara o efeito do interferdo beta-1a adminis-
trado por via subcutanea, na dose de 44ng, trés vezes por
semana, com alemtuzumab como tratamento de primeira
linha)® e o CARE-MS-II (que compara a utilizacdo dos
mesmos farmacos como segunda linha de tratamento, em
pacientes com controlo sub-6ptimo da sua doenca)’.

O CARE-MS-I° é um estudo randomizado, com dois
anos de duracao, de novo com ocultagdo para o investiga-
dor responsével pela avaliacdo clinica e radiolégica e no
qual se incluiram 581 doentes com EM surto-remissao que
nunca haviam sido tratados com qualquer fairmaco, pre-
viamente. Neste estudo, ja ndo se utilizou a dose de 24
mg/dia de alemtuzumab, tendo os doentes sido aleatori-
zados para receber 12 mg/dia do anticorpo monoclonal
(administrados durante cinco dias no momento basal e
durante trés dias um ano mais tarde [n=386]) ou 44ug de
interferao beta-1a (administrados por via subcutanea, trés
vezes por semana [n=195]), numa proporcao de 2:1. Os
critérios de inclusdao permitiam uma dura¢do maxima da
doenca de cinco anos e era ainda necessdria a documen-
tagdo de um surto no dltimo ano ou de dois surtos nos
altimos dois anos. O protocolo incluia a administragao
concomitante de corticosteréides endovenosos e de aci-
clovir oral em cada ciclo de tratamento com alemtuzumab
e considerava opcional a utilizacdo de antipiréticos e/ou
anti-histaminicos nesse contexto. Novamente, utilizaram-
se como objectivos primdrios combinados a taxa anuali-
zada de surtos e o tempo para progressao da incapacidade
(medida pela EDSS), confirmada aos seis meses.
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O alemtuzumab produziu uma reducdo de 54.9% na
taxa anualizada de surtos (0.18 vs. 0.39; p<0.001) e garantiu
que 77% dos doentes tratados se mantivessem livres de
surtos, em comparacao com 58.7% dos doentes incluidos
no braco do interferdao beta-1a (p<0.001). No entanto, ndo
de observaram diferencgas estatisticamente significativas
na percentagem de doentes com progressdo confirmada da
incapacidade, no final do ensaio (8% vs. 11%; p=0.22), nem
na variagdo da EDSS durante o estudo (p=0.97). Ainda
assim, o ensaio foi considerado positivo, dado que num
dos parametros usado como objectivo primério se obteve
uma significancia estatistica (p) inferior a 0.025, tal como
estava previamente definido. A variacdao identificada
durante o estudo no resultado do MSFC (Multiple Sclerosis
Functional Composite) foi favordvel ao alemtuzumab
(incremento de 0.12 pontos vs. 0.05 nos doentes tratados
com interferdo beta-1a; p=0.012). Ainda assim, estes dados
carecem de um efectivo impacto clinico. Considerando os
resultados obtidos nos estudos imagiolégicos, por RM, ndo
se identificaram diferencas na reducdo do volume lesional
em T2 aos dois anos (alemtuzumab: -9.3% vs. interferao
beta-1a: -6.5%; p=0.31), mas outros parametros foram de
facto favordveis ao tratamento intravenoso com o anticor-
po monoclonal: percentagem de doentes com lesdes em T2
novas ou de tamanho aumentado (48% vs. 58%; p=0.04) e
percentagem de doentes com lesdes realcadas com gadoli-
nio (15% vs. 27%; p=0.0006). Tal como previamente aconte-
cera no ensaio CAMMS223, o alemtuzumab frenou de
forma significativa a perda de volume cerebral ao longo do
estudo (alemtuzumab: -0.87% vs. interferdo beta-la:
-1.49%; p<0.0001), o que merece, de facto, bastante realce,
pois considerando o seu impacto na reducao da inflama-
¢do activa (isto é, nas lesdes captantes de gadolinio), seria
de esperar um efeito de caracteristicas mais pseudo-atrofi-
cas nos doentes tratados com alemtuzumab. Por ultimo,
neste mesmo grupo de doentes, 74% dos individuos man-
tiveram-se livres de actividade clinica da doenca (sem sur-
tos e sem progressdo confirmada da incapacidade), em
comparacdo com 56% dos casos tratados com interferdao
beta-1a subcutaneo (p<0.001); mais ainda, 39% da popula-
¢do tratada com alemtuzumab manteve-se livre de activi-
dade clinica e radiolégica da EM (sem lesdes realgadas com
gadolinio e sem novas lesdes em T2) e o mesmo aconteceu
em 27% dos doentes incluidos no braco de tratamento com
interferdo beta-1a.

De uma forma geral, poder-se-a4 considerar que os
resultados obtidos no CARE-MS-I ficaram aquém das
expectativas geradas pelo CAMMS223 [5], em primeiro
lugar porque a redugdo da taxa anualizada de surtos se
situou nos 54% (e foi de 74% no CAMMS223) e, em segun-
do lugar, pela incapacidade em demonstrar um impacto
estatisticamente significativo na progressao da incapaci-
dade, medida pela EDSS, em doentes tratados com alem-
tuzumab. Ainda assim, é sempre possivel argumentar que
a taxa de progressdo da incapacidade na populacéo trata-
da com interferdo beta-la foi muito baixa (de 11%, em
comparacdo com o0s 26% que se observaram no
CAMMS223) e que o ntimero de doentes incluidos no

Volume 13 | N.22 | Novembro de 2013

CARE-MS-I é bastante inferior ao niimero de recrutamen-
tos efectuados noutros estudos de fase III, o que poderia
ser suficiente para justificar a auséncia de significancia
estatistica em algumas das comparacdes concretizadas
entre os grupos. De qualquer forma, é justo salientar que
este é um ensaio controlado com interferdo beta-1a e nao
com placebo — compara o efeito terapéutico do alemtuzu-
mab com um farmaco perfeitamente estabelecido no tra-
tamento da EM e eficaz, tal como demonstram todos os
estudos que suportam a sua utilizacao clinica.

O CARE-MS-IT’, o segundo dos estudos de fase III ja
concluido, é também um ensaio a dois anos, mas que
apresenta algumas diferencas no seu desenho, em compa-
ragdo com o CARE-MS-I. Utilizaram-se duas doses de
alemtuzumab (12 e 24 mg/dia, administrando-se por via
intravenosa em cinco dias consecutivos no momento
basal e durante trés dias consecutivos no més 12), as quais
se pretendiam comparar novamente com interferao beta-
la, na sua formulagdo subcutanea de 44ng (a proporcdo
de recrutamento foi de 2:2:1). No entanto, ainda numa
fase bastante precoce do estudo, a dose de 24 mg/dia de
alemtuzumab foi retirada (apesar de j4 terem sido aleato-
rizados para este braco de tratamento 173 doentes), resul-
tando numa proporcdo final de recrutamento de 2:1.
Foram incluidos 840 doentes, dos quais 798 receberam
pelo menos uma administracao de um dos farmacos do
estudo (alemtuzumab 24 mg/dia: n=173; alemtuzumab 12
mg/dia: n=436; interferao beta-1a: n=231). Nos critérios de
inclusao figuravam um diagnéstico de EM surto-remissao
(nd3o podendo a doenca ter mais do que dez anos de evo-
lucdo) e um surto sob tratamento com interferdo beta ou
acetato de glatiramero (a duracao minima do tratamento
era de seis meses). Mais ainda, detalhando o critério rela-
cionado com a actividade da doenga, teriam que docu-
mentar-se pelo menos dois surtos nos dois anos prévios,
sendo que pelo menos um deles deveria ter acontecido no
ano anterior a data da inclusdo. Foram novamente utiliza-
dos os objectivos primdrios combinados que ja tinham
sido usados no CARE-MS-I: a taxa anualizada de surtos e o
incremento da incapacidade, avaliada pela EDSS, confir-
mado aos 6 meses. Novamente, o investigador responsével
pela avaliacdo dos parametros clinicos e radiolégicos
encontrava-se em ocultagdo para o tratamento em uso.
Foram também utilizados os mesmos farmacos para con-
trolo das reaccdes peri-infusionais e para prevencao das
reactivacoes herpéticas, que faziam j4 parte do protocolo
do CARE-MS-I.

Os resultados referem-se exclusivamente a compara-
¢ao efectuada entre os bracos de tratamento com alemtu-
zumab na dose de 12 mg/dia e de interferdo beta-1a sub-
cutaneo. A taxa anualizada de surtos foi de 0.26 nos doen-
tes tratados com alemtuzumab, enquanto que os tratados
com interferdo beta-la apresentaram uma taxa de 0.52
(reducdo de 49.4%, em favor do anticorpo monoclonal;
p<0.0001). Ao fim de dois anos de estudo, 65.4% dos doen-
tes tratados com alemtuzumab permaneciam livres de
surtos, em comparagdo com 46.7% dos incluidos no grupo
do interferao beta-la (p<0.0001). No CARE-MS-II foi, de
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facto, possivel demonstrar a existéncia de diferencas esta-
tisticamente significativas e favordveis ao alemtuzumab
na percentagem de pacientes com progressao da incapaci-
dade, avaliada pela EDSS e confirmada aos seis meses (a
melhoria foi de 42%; alemtuzumab: 13% vs. interferdo
beta-1a: 20%; p=0.0084). Durante o estudo, observou-se
também uma reducao de 0.17 pontos na média do valor da
EDSS dos doentes tratados com alemtuzumab, enquanto
nos submetidos a tratamento com interferdo beta-la se
registou um incremento de 0.24 pontos (p<0.0001). Tal
como tinha acontecido no CAMMS223, foi possivel
demonstrar a existéncia de uma maior percentagem de
doentes com reducdo confirmada da incapacidade aos
seis meses no braco de tratamento com alemtuzumab
(22% vs. 9%; p=0.0002). Também como no estudo de fase
IT, ndo se verificou uma diferenca estatisticamente signifi-
cativa entre os farmacos em comparacdo, no tocante a
mediana da reducdo do volume lesional em T2 aos dois
anos (alemtuzumab: -1.27% vs. interferdo beta-1a subcu-
taneo: -1.23%; p=0.14). Ainda assim, outros parametros
imagioldgicos foram claramente favordveis ao anticorpo
monoclonal: percentagem de doentes com lesdes em T2
novas ou de tamanho aumentado (alemtuzumab: 46% vs.
interferao beta-la: 68%; p<0.0001) e percentagem de
pacientes com lesdes realcadas com gadolinio aos 24
meses (alemtuzumab: 9% vs. interferao beta-la: 23%;
p<0001). O alemtuzumab reduziu também, em cerca de
23%, a perda de volume cerebral durante o estudo
(-0.615% vs. -0.81% nos doentes tratados com interferdo
beta-1a; p=0.01). Por ultimo, foi possivel constatar que
60% dos doentes tratados com alemtuzumab se mantive-
ram livres de actividade clinica da EM (sem surtos e sem
progressdo confirmada da incapacidade) e que somente
41% dos tratados com interferdo beta-la se mantiveram
nessa condi¢do (p<0.0001). Em 32% dos casos tratados
com o anticorpo monoclonal verificou-se auséncia de
actividade clinica e radiolégica (sem lesdes novas ou de
tamanho aumentado em T2 e sem lesdes realcadas com
gadolinio) durante o estudo, em comparacao com 14% dos
doentes incluidos no braco de tratamento com interferao
beta-1a subcutéaneo.

Em suma, o CARE-MS-II pode considerar-se um ensaio
bastante positivo e favordvel a utilizacao do alemtuzumab
na prdtica clinica. Poder-se-4 especular sobre algumas
diferencas metodolégicas e de desenho em relagdo ao
CARE-MS-I, mas seguramente a utilizacdo de diferentes
critérios de inclusdo, definindo duas populacdes com
caracteristicas distintas, justificou muitas das diferencas

encontradas entre os estudos. De tudo isto parece resultar
um perfil de segunda linha (tal como o conhecemos
actualmente e com todas as suas limitacdes) para o alem-
tuzumab, o que poderd ser também corroborado pelos
dados de seguranca obtidos com todos os estudos citados
e que se apresentam de seguida.

Seguranca do alemtuzumab no tratamento da EM

A Tabela 2 apresenta os dados relativos as reaccoes
adversas que mais frequentemente se observaram nos
ensaios clinicos ja concluidos.

Aos dados de eficacia muito positivos que se obtiveram
com o CAMMS223, em favor do alemtuzumab, opde-se a
ocorréncia de duas mortes em doentes que receberam tra-
tamento com o anticorpo monoclonal, o que conduziu ao
encerramento precoce do estudo®. Um dos casos dificil-
mente se podera relacionar com o firmaco em investiga-
cdo (tratou-se de um doente falecido com uma doenca
cardiovascular e com importantes factores de risco desse
foro previamente conhecidos), embora a segunda das
mortes tenha ocorrido num doente que desenvolveu uma
purpura trombocitopénica auto-imune, de diagnéstico
tardio e que motivou uma hemorragia cerebral. Ao longo
do estudo diagnosticaram-se sete casos de purpura (6 em
doentes tratados com alemtuzumab e apenas 1 num
doente submetido a terapéutica com interferao beta-1a).
Foram especialmente frequentes os diagndsticos de dis-
tirbios tiroideus de natureza auto-imune: 49 casos em
pacientes tratados com alemtuzumab (32 desenvolveram
hipertiroidismo e 25 hipotiroidismo crénico) e 3 em doen-
tes tratados com interferdo beta-1a subcutaneo. Trés dos
doentes que receberam alemtuzumab desenvolveram
reacgdes peri-infusionais graves, de tal forma que num
deles teve que ser descontinuada a administracdo do far-
maco. Identificou-se toxicidade hepdatica em 2.3% dos
casos tratados com o anticorpo monoclonal, em compara-
¢do com 15% dos doentes tratados com interferdo beta-1a.
Observou-se ainda um maior risco de infecgoes leves a
moderadas (especialmente das vias respiratérias) em
doentes tratados com alemtuzumab, sendo que trés
pacientes apresentaram também uma reactivacido herpé-
tica labial de repeti¢cdo, apés cada administracdo do fér-
maco. Trinta e nove meses depois do segundo ciclo de
alemtuzumab, um doente desenvolveu um sindrome de
Goodpasture, comunicado na publicacdo relativa ao
seguimento a cinco anos do CAMMS223, periodo durante
o qual ndo se diagnosticaram novos casos de distirbios
tiroideus ou de parpura'.

Tabela 2. Frequéncia dos efeitos adversos mais relevantes reportados nos ensaios clinicos de fases II e I1I ja concluidos (dados refe-

rentes a dose de 12 mg/dia de alemtuzumab).

A . L. Doenca tiroideia Reacgoes Pirpura ~
Referéncia Acr6nimo . .. . . Infeccoes
auto-imune peri-infusionais auto-imune
Coles et al.? CAMMS223 26% 98% 2% 65.7%
Cohen et al.® CARE-MS-1 18% 90% 1% 67%
Coles et al.” CARE-MS-II 16% 90% 1% 77%
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No CARE-MS-I° foram particularmente exaustivas as
medidas de seguranga para detectar patologia auto-imune
com a maior brevidade possivel (sobretudo os casos de
purpura), incluindo-se questiondrios de preenchimento
sistemdtico e dirigidos a problemas hemorragicos, andli-
ses sanguineas mensais e estudos da funcao tiroideia tri-
mestrais. Os dados de seguranca recolhidos vieram confir-
mar o que ja se conhecia através do CAMMS223. As reac-
¢oes peri-infusionais (que se catalogaram como graves em
3% dos casos [n=12]) foram os eventos adversos mais fre-
quentes, acometendo 90% dos doentes tratados com
alemtuzumab, embora se tenha verificado uma reducgao
da sua frequéncia na segunda administracdo intravenosa
do farmaco. As infec¢des foram também mais frequentes
neste grupo de doentes (principalmente respiratérias, uri-
ndrias e herpéticas), sendo que em 98% dos casos se cata-
logaram como leves ou moderadas e nenhuma foi consi-
derada motivo para descontinuacao do tratamento com
alemtuzumab. Em 18.1% dos doentes incluidos neste
mesmo braco do estudo foi diagnosticada patologia tiroi-
deia de natureza auto-imune, sendo alguns casos classifi-
cados como graves. Observaram-se ainda trés casos (0.8%)
de ptrpura trombocitopénica auto-imune, que se consi-
deraram eventos graves. Novamente, foram os doentes tra-
tados com interferdo beta-1a subcutaneo que desenvolve-
ram com mais frequéncia toxicidade hepatica (17% vs. 4%
dos doentes tratados com alemtuzumab). Observaram-se
ainda dois casos de neoplasias da tir6ide em doentes trata-
dos com o anticorpo monoclonal, sendo que um deles fale-
ceu ja no periodo de monitorizacdo de seguranca, tendo
previamente abandonado o tratamento prescrito.

Os dados de seguranca do CARE-MS-II encontram-se
em linha com tudo o que tinha sido documentado nos
estudos prévios’. Destaca-se a frequéncia de reacgoes
peri-infusionais (identificadas em 90.3% dos casos trata-
dos com 12 mg/dia de alemtuzumab, elevando-se para
97% nos doentes que ainda foram submetidos a dose de 24
mg/dia), tendo-se 3% classificado como graves. Doentes
tratados com 12 mg/dia de alemtuzumab apresentaram
uma maior incidéncia de infec¢des (77% dos casos), com-
parativamente com o brago de tratamento com interferdo
beta-1a (em que se diagnosticaram infeccdes em 66% dos
individuos). Ainda assim, foram diagnosticadas mais
infeccoes graves nos doentes tratados com alemtuzumab
(considerando ambas as doses), quando comparados com
os tratados com o firmaco subcutaneo (3.7% vs. 1.5%).
Neste estudo, foram as infec¢des herpéticas e as flingicas
as mais frequentemente identificadas. Ao longo do ensaio,
foram diagnosticadas sete neoplasias, sem que contudo se
tivesse verificado um padrdo claro de distribuicdo em
cada um dos bracos de tratamento. No tocante a patologia
auto-imune, a incidéncia de distuirbios da tiréide (que se
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acentuou entre os meses 12 e 24 do estudo) foi de 16% no
caso de doentes tratados com 12 mg/dia de alemtuzumab,
19% nos tratados com 24 mg/dia e de apenas 5% nos subme-
tidos a terapéutica com interferao beta-1a. Diagnosticaram-
se sete casos de purpura trombocitopénica auto-imune, dos
quais cinco se consideraram graves (nao se registou nenhu-
ma morte devida a este efeito adverso).

Jé fora do contexto dos ensaios clinicos citados, cinco
centros britanicos comunicaram os respectivos dados de
seguranca obtidos com a utilizacao do alemtuzumab, na
pratica clinica, entre Janeiro de 2001 e Dezembro de
2009". Dos 248 doentes incluidos no estudo, 55 desenvol-
veram patologia auto-imune de novo, sendo a glandula
tiréide o 6rgao mais frequentemente atingido (77%; n=41).
Houve ainda casos de ptrpura auto-imune, de vitiligo e de
colite. Estes diagndsticos foram efectuados fundamental-
mente nos primeiros 24 meses de tratamento, encontran-
do-se o pico de incidéncia entre os meses 12 e 18. O risco
de desenvolver este tipo de reac¢des adversas ndo parece
depender da dose acumulada do firmaco nem do esque-
ma de administracdo, mas identificaram-se mais casos
entre os doentes com antecedentes de tabagismo e com
histéria familiar de patologia auto-imune.

Concluséao

Os dados obtidos com os ensaios clinicos ja concluidos
confirmam claramente que o alemtuzumab é um farmaco
efectivo no tratamento da EM surto-remissao e que, mais
do que isso, apresenta parametros de eficdcia superiores
aos dos farmacos imunomoduladores actualmente em
uso, como primeira linha de tratamento. Encontrando-se
ja em marcha o processo de aprovacao da sua comerciali-
zacao pelas entidades reguladoras (note-se que o
Infarmed ainda nao aprovou o uso deste firmaco em
Portugal para tratamento da EM), resta definir o seu lugar
exacto no paradigma terapéutico que hoje, do ponto de
vista clinico, se encontra em prética. Certamente, terd o
seu perfil de seguranca um papel crucial na definicao
deste posicionamento, considerando as distintas opcdes
terapéuticas ja disponiveis no mercado.

O desenvolvimento de biomarcadores que possam
antecipar a resposta terapéutica e, mais do que isso, aju-
dar a definir o risco associado ao tratamento e ao apareci-
mento de reac¢oes adversas constitui um propésito deve-
ras importante, para a comunidade cientifica. Tais ferra-
mentas poderao ser a chave do sucesso da intervencao cli-
nica, no futuro: definir o farmaco certo, para o doente
certo e utilizd-lo no momento mais adequado. S6 assim se
poderd almejar a reducao do impacto que a doenca ainda
possui, na nossa sociedade. B

O autor declara ndo possuir conflito de interesses.
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Clinical outcomes in multiple sclerosis trials - where are we and where are
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Objectivos clinicos em ensaios de esclerose multipla - onde estamos e para
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Abstract

There are currently several disease-modifying drugs approved for the treatment of multiple
sclerosis (MS) and there are also some new molecules approaching the market. Their efficacy
on clinical and radiological parameters has been clearly demonstrated in several clinical trials
(CT) over the past two decades. All this progress, not only in terms of MS therapeutics but also
in terms of CT methodology, has led to an urgent need for sensitive and clinically relevant out-
come measures. Relapse rate and Kurtzke’s Expanded Disability Status Scale remain the stan-
dard assessments, but the MS Functional Composite has also gained some interest as a mean-
ingful measure. As we have not yet a scale that objectively covers all major issues (validity, reli-
ability and responsiveness to change over time), we are still using in modern CT those some-
what old (but robust) scales, which claim for further improvement. In this paper, the main
advantages and disadvantages of currently available measurement tools are discussed and
some light is shed upon future perspectives on this attractive and expanding field.

Resumo

Existem actualmente varios farmacos modificadores da doenca aprovados para tratamento
da esclerose multipla e existem também algumas novas moléculas prestes a ser introduzidas
no mercado. A sua eficidcia em parametros clinicos e radioldgicos foi claramente demonstrada
em vdarios ensaios clinicos (EC) ao longo das tltimas duas décadas. Todo este progresso, ndo sé
em termos terapéuticos, mas também no tocante a metodologia dos EC, tem conduzido a uma
necessidade premente de desenvolver novas medidas de avaliacdo clinica que possam ser usa-
das no contexto dos ensaios e que sejam sensiveis e relevantes, do ponto de vista pratico. A taxa
de surtos e a Expanded Disability Status Scale de Kurtzke continuam a ser o padrao das avalia-
¢des, mas o Multiple Sclerosis Functional Composite tem também conquistado algum relevo,
neste contexto. Mas uma vez que ainda nao existe uma tinica escala capaz de responder a todas
as exigéncias (em termos de validade, fiabilidade da medigdo e sensibilidade a mudanca, ao
longo do tempo), continuam em uso nos EC modernos as escalas mais antigas (mas robustas),
apesar de reconhecidamente necessitarem de melhorias. Neste artigo de revisao, serdo discu-
tidas as vantagens e as desvantagens dos instrumentos de avaliacao clinica actualmente utili-
zados em ensaios que visam desenvolver novas abordagens terapéuticas para a esclerose mul-
tipla, assim como serdo apresentadas perspectivas futuras sobre esta aliciante drea em franca
expansao.
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Introduction

Research in multiple sclerosis (MS) has identified, in
recent years, new potential therapeutic products that can
be evaluated in clinical trials (CT). With the number of
drugs increasing (particularly for the treatment of relaps-
ing-remitting MS [RRMS]), clinical investigators and
research sponsors face new challenges in designing stud-
ies that need to be both informative and feasible.

Many considerable advances have been made regarding
CT methodology, over the last two decades. Consensual
standardized protocols have been designed and validated
for Phases II and III trials, considering also standardized
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definitions for short-term clinical and radiological out-
come measures. However, CT in MS have to some extent
become a victim of their own success, competing for a lim-
ited pool of patients and resources. Modern trials require a
large number of participants to generate data with ade-
quate statistical power and this increases complexity and
costs of studies, considering the global recruitment needed
to satisfy these methodological issues. Nevertheless, as
effective treatments have become widely available, this
need for participants has generated some interesting para-
doxes in clinical research that have an enormous impact in
the development of new treatments for MS.
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First, patients with active diseases understandably tend
to be treated by their neurologists instead of entering into
CT. As a result, MS severity in patients entering into cur-
rent trials appears to be markedly reduced and this has the
effect of lowering on-study event rates, driving up required
sample sizes and lowering power'?. The impact of this sit-
uation could be limited by more sensitive outcome meas-
ures, but more sensitive outcome measures may not allow
a correct assessment of the clinical significance of treat-
ment effects (which clearly needs to be differentiated from
what is only considered statistically significant). Also in
line with this reduction of disease severity in modern trials
is the Will Rogers phenomenon®: following the introduc-
tion of the McDonald criteria, which allows earliest assign-
ment of MS diagnosis in patients with clinically isolated
syndromes (CIS), a “stage migration” could easily be
observed in early phases of the disease, when it is less clin-
ically active®.

Second, there is critical debate about the ethics of place-
bo-controlled trials for RRMS, given the availability of
effective treatments. The alternative to these CT controlled
with placebo are those including active arm comparison
groups. This brings its own set of issues, emphasizing the
need for more sensitive outcome measures to demonstrate
benefit of developing drugs over standard therapy.

As a final issue, the optimal trial design for CT in pro-
gressive forms of MS is not consensual. To date, the large
majority of progress achieved not only in terms of CT
methodologies has been made with relapsing forms of the
disease. There is some belief, among the scientific com-
munity, that the pathogenic mechanisms could be differ-
ent, in progressive MS. These factors are poorly under-
stood and this has an important impact on the difficulty
identifying new drugs for such patients.

Thus, for the clinical neurologists and investigators in
practice, quantifying the clinical impact of MS is indispen-
sable for judging experimental therapies. No single meas-
ure has emerged so far as the ideal outcome, covering all
major issues: reliability, validity and responsiveness to
change over time. This article will review current chal-
lenges with clinical outcome measures in MS CT (bio-
markers such as laboratorial and radiological tests were
considered out of the scope of this review) and will also
focus on possible new measures that, in a purely clinical
basis, could be considered for future MS trials.

Clinical outcome measures
Relapses

There are three outcome measures for CT in MS related
to relapses: the annualized relapse rate, the number of
relapse-free patients and the time to first relapse under
treatment.

Relapses are defined as new or worsening neurological
symptoms with the duration of more than 24 hours, pre-
ceded by a minimum of 30 days of clinical stability. This
has to be confirmed by objective findings on neurological
examination and should not be due to an alternative
explanation®. In CT, in order to objectify these important
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definitions, neurological abnormalities must usually be
present for a minimum of 48 hours and should be translat-
ed into an increase in the EDSS (Expanded Disability
Status Scale®) score by more than 0.5 points or an increase
of more than 1 point in one of the 7 functional system
scores, comparing to previous evaluation.

Relapse rate has been the most relevant measure con-
sidered for therapeutic trials in MS (in fact, it has been the
primary outcome in the majority of the pivotal trials), as a
tangible evidence of inflammatory disease activity.
However, for the neurologist in practice, deciding whether
some symptoms represent an MS relapse can be quite sub-
jective (particularly for recently increased fatigue or for
sensory symptoms). Thus, recognition of a relapse depends
on the patient to a great extent, who must notify the neu-
rologist about a change in clinical condition. This gener-
ates an important reporting bias and symptoms cannot
always be easily distinguished from “pseudo relapses” pre-
cipitated by infection, fever, heat exposure or changes in
mood. Relapse recovery is also difficult to define, making
the identification of subsequent events a clinical challenge.

Evident placebo effects on relapse rates have been
identified in many RRMS controlled trials, when compar-
ing pre-study- with on-study-exacerbation rates in sub-
jects included in the placebo group, although this was
somewhat dependent on the efficiency of blinding™®.
Other effects, like regression to the mean'® and the impact
of comprehensive care provided to trial participants must
also be considered (higher frequency of clinical visits
increases the probability to detect any clinical exacerba-
tion, resulting in higher relapse rates).

Another issue regarding relapses as an outcome meas-
ure is that their severity is not evaluated. Therefore, a pos-
sible treatment that significantly reduces relapse severity
but not relapse number would appear completely ineffec-
tive, based on current outcomes used in CT. If high drop
out rates are expected, annualized relapse rates may not
be suitable for trials, since patients who had 1 or 2 events
and discontinue study may bias the results by increasing
the annualized rates due to extrapolating. In these cases,
time to first relapse under treatment could be a more
robust parameter, but it may favor drugs with an immedi-
ate effect, as compared to those with a more delayed (but
perhaps better sustained in time) activity.

Lastly, the number of relapses far underestimates the
number of new T2-weighted or gadolinium-enhancing
lesions, in MRI scans, most of which are clinically
silent'""?, Nevertheless, a meta-analysis reported that the
treatment effects on MRI and on relapse rate are highly
correlated, demonstrating a similar impact on MRI activi-
ty and relapse rate concurrently®. This has raised the pos-
sibility of using composite endpoints in recent trials, com-
bining data from MRI studies with clinical activity of the
disease (relapses). Disease-activity-free status (DAFS),
defined as the absence of measurable disease activity, is
one of those promising combined outcomes. It is based on
the occurrence of relapses, confirmed by EDSS worsening,
and MRI lesion activity (gadolinium-enhancing and new
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T2-hyperintense lesions)". The parameters for disease
activity can be adapted for each specific study, but the fre-
quency of assessments and the duration of follow-up both
affect the sensitivity of the outcome. Therefore, an urgent
need for standardization is required to ensure that the
results are comparable across studies, although they
might be difficult to control in observational studies.
Another issue with DAFS is that, in MS studies, it is driven
primarily by MRI-defined activity events and, therefore,
might not show the clinically meaningful differential
effects sought by regulatory agencies. As it is also a
dichotomous outcome, some important data might be
sacrificed in some contexts when it is used. So, despite the
novelty of considering patients free from disease activity,
in the field of CT, scientific community needs to further
discuss the real meaning of that benefit, in a clinical
approach, with regulators.

Expanded Disability Status Scale (EDSS)

The EDSS® is currently one of the most widely used and
well-characterized disability measures in MS CT and it is
considered the standard that other outcome measures are
compared against. It is an ordinal scale with scores rang-
ing from 0 (normal neurological exam) to 10 (death from
MS) and assesses pyramidal, cerebellar, brainstem, senso-
ry, bowel and bladder, visual and mental function systems.
Scores from 0 to 3.5 reflect mainly abnormalities found in
the neurological examination. Scores above 4.0 are based
primarily on the effect of the disease on ambulation. From
6.0 to 7.5, disability is exclusively dependent on walking
function (use of aids and ambulation distance). Reaching
an EDSS of 8.0, patients lose ambulation. Upper extremity
function distinguishes 8.0-9.0, bulbar function 9.0-9.5 and
death finally defines the score of 10.

The main advantage of the scale is its familiarity and
widespread use (which guarantee the comparability of
results) and the extensive information neurologists have
gathered on its validity and reliability. However, there are
several well-known disadvantages and perceived prob-
lems related with its use. The EDSS is an ordinal scale with
bimodal distribution of scores and so differences between
levels are hardly comparable (moving from EDSS 2.0 to 3.0
is very different to the transition from 6.0 to 7.0). It also
shows a poor inter- and intra-rater reliability, especially in
its lower part and relies heavily upon ambulation, with a
poor emphasis on upper limb function in high EDSS steps
and on cognitive decline (for which is particularly insensi-
tive). Indeed, for those patients who are in the ambula-
tion-dependent range of scores, a newly acquired score in
a functional system may not modify the EDSS result at all.

A change in EDSS is the most used definition for dis-
ease progression in CT and time to change, in a survival
analysis, is used in the majority of studies as an outcome
measure. However, the operationalization of this issue is
quite variable throughout the literature. The most com-
mon definition is a 1.0 point increase for the score of indi-
viduals with an overall EDSS < 6.0 confirmed at 3 months,
but, despite its general acceptance, the validity of this

Volume 13 | N.22 | Novembro de 2013

approach is uncertain and the optimal change in EDSS
that predicts long-term permanent sustained disability
remains not clearly defined'®". Patients in the intramus-
cular interferon -1a pivotal trial who had and EDSS score
worsening confirmed at 6 months were much more likely
to reach clinically significant milestones 8 years after ran-
domization. This finding suggests that EDSS worsening,
confirmed after 6 months in a RRMS population, could be
a strong predictor of long-term disability that can be clin-
ically significant'®.

Although terms like sustained progression suggest irre-
versibility of neurological impairment as measured by the
EDSS, this is not always the case: a high percentage of
patients can return to a lower EDSS score in their further
disease course'®. This clinical subtlety may even jeopard-
ize the conceptual methodology of an approach based in a
purely statistical survival analysis, which was developed
for irreversible events. There are several examples in the
literature of statistical manipulations of the EDSS aiming
to improve its functionality and long-term utility: the use
of Markov transitional models', also the use of predictive
longitudinal disability curves®* and the evaluation of the
area under the curve generated from all EDSS scores?'. The
MS Severity Scale (MSSS) is another probabilistic
approach that assigns a disease severity score by integrat-
ing the EDSS and the duration of the disease®. While
promising, the utility of the MSSS (which, in fact, retains
the limitations of the EDSS) in comparing groups of
patients over time remains uncertain.

Despite all of these caveats, EDSS remains the gold
standard for clinical assessments in MS CT, being largely
accepted by regulators. Some training tools and standard-
ized definitions have been developed, aiming to increase
the reliability of the scale® and it is recommended, as a
general approach, that the same neurologist evaluates
individual patients throughout a trial based on a standard-
ized comprehensive neurological examination and that
the walking distance should be measured also under stan-
dardized conditions and not just estimated.

Multiple Sclerosis Functional Composite (MSFC)

Presented in 1997, the Multiple Sclerosis Functional
Composite (MSFC) was developed by an international
taskforce on the basis of a pooled data set analysis, in
order to be able to overcome some of the perceived prob-
lems with the use of traditional instruments (mainly the
EDSS score)*’. The MSFC includes quantitative tests of
ambulation (Timed 25-Foot Walk [T25FW]), cognitive
function (Paced Auditory Serial Addition Test [PASAT]) and
arm function (9-Hole Peg Test [9HPT]). Since the underly-
ing measurement variables differ between the three tests
(time for the 9HPT and the T25FW and number of correct
answers for the PASAT), a Z-score has been selected as a
common metric, indicating how many standard devia-
tions above or below the mean of a standard population
the patient scores in each of the tests.

Several studies have documented the MSFC predictive
validity using as the gold standard the EDSS, Quality of
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Life (QoL) measures and MRI, as well as its high intra- and
inter-examiner reliability”?*®. As a metric scale, it may be
more informative than an ordinal scale (like the EDSS),
facilitating statistical analysis of longitudinal data. It relies
on well-standardized procedures, is entirely objective,
multidimensional and adaptable (through the addition,
for instance, of visual function measures).

MSFC was used as the primary outcome measure in the
International Multiple Sclerosis Secondary Progressive
Avonex® Clinical Trial (IMPACT study)®. It showed statis-
tically significant treatment effects on the MSFC, but no
benefits were observed with the EDSS in the same trial. In
this context, the principal concern transmitted by regula-
tory authorities was that the statistically significant treat-
ment effect on the difference between placebo and inter-
feron arm Z-scores had no clear clinical impact. This issue
was recently addressed by defining a “disability progres-
sion event” using MSFC data from the AFFIRM (natal-
izumab safety and efficacy in relapsing-remitting multiple
sclerosis) study®. In this approach, MSFC progression was
defined as a 3-month sustained worsening in any of the
three components of the scale, comparing to baseline
evaluation. Considering this definition, patients with
MSEC progression had more relapses, EDSS worsening,
deterioration in QoL measures and more MRI activity and
all these aspects contributed to demonstrate natalizumab
treatment effects with similar sensitivity to EDSS.

Despite all this effort trying to improve and optimize
the routine application of these MSFC measures, some
very important methodological problems persist. The
main disadvantages are the influence of visual deficits on
the 9HPT and of speech problems and learning effects on
the PASAT. To manage this issue, it has been suggested to
train the patients up to three times before taking the base-
line score, but this solution is clearly unpractical in every-
day clinical assessments. Moreover, practice effects may
vary depending on the characteristics of the study popula-
tion and may inclusively persist even through the fifth and
sixth trials®'. The MSFC represents primarily an impair-
ment measure and it is inapplicable to patients in the
more advanced stages of the disease. The score is also
strongly influenced by the selection of different reference
populations, making it difficult to compare results
obtained in different studies. Finally, significant worsen-
ing or improvement of the score is not well defined.
However, it has been suggested to take as reference criteri-
on a 0.5 change in total score or at least 20% change in
each component®.

Further validation of the MSFC on a longitudinal
approach will contribute to clarify the real meaning of its
changes and utility as a primary outcome measure in MS CT.

Patient-reported outcomes (PRO)

There are some relevant aspects of MS not directly
addressed by either the EDSS or the MSEC. Various efforts
have been made to develop MS-specific patient-reported
outcomes (PRO), aiming to capture important dimensions
of the disease from the patient’s perspective. Existing QoL
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measures have also been successfully used in disease-
modifying therapy trials. Patients in the AFFIRM and SEN-
TINEL (safety and efficacy of natalizumab in combination
with interferon beta-1a in patients with relapsing-remit-
ting MS) studies were found to have impairment in QoL
and subsequent improvement following treatment with
natalizumab®*.

One of the most relevant and promising patient-orient-
ed tools is the Multiple Sclerosis Impact Scale (MSIS-29). It
is the result of a selection of 29 items obtained from a pool
of 129 questionnaire items generated from interviews with
people with MS, expert opinion and literature review™.
These items assess the physical impact (20 items) and the
psychological impact (9 items) of the disease. By summing
individual items, two summary scores are generated and
then transformed to a 0-100 scale. The MSIS-29 has been
demonstrating to have high test-retest reliability, conver-
gent and discriminant validity, internal consistency, small
floor and ceiling effects and good responsiveness to clinical
change®*". However, the representativeness of the sample
used to generate the items is questionable and there is a
strong impact of psychological aspects in the final score
(there is a high correlation with depression, as measured
through the Beck Depression Index, for instance).

Another interesting patient-oriented instrument is the
Guy’s (or United Kingdom) Neurological Disability Scale®.
It assesses 12 categories (cognition, mood, vision, speech,
swallowing, upper and lower limbs function, bladder func-
tion, bowel function, sexual function, fatigue and “oth-
ers”), each with an interview and scoring section. Subscale
scores range from 0 to 5 and the overall score ranges from
0 to 60. Many validity and reliability studies were made
confirming its utility and the scale has also the advantage
of being specific for MS, taking into account cognitive
problems and fatigue. However, it is only moderately
responsive to clinical change® and has been developed
only on the basis of expert opinion, without taking into
consideration patient opinion. The experience in CT is
also very limited.

Other PRO that are being tested for their applicability in
MS include the Medical Outcomes Study Short Form-36
(assessing multiple domains, such as vitality, pain, physi-
cal functioning, general perceptions of health, physical,
emotional and social functioning and mental health)*’, the
MS Quality of Life-54, derived from the previous scale*
and the MS Quality of Life Inventory*] There are also
scales focusing on single domains (as opposed to the pre-
viously mentioned multidimensional measures), such as
fatigue (Modified Fatigue Impact Scale*®), ambulation (MS
Walking Scale-12*) and depression (Beck Depression
Inventory® and Patient Health Questionnaire-9*°). But the
roles of all these measures in CT need further discussion
with regulators.

Other measures

The symbol digit modalities test (SDMT), which meas-
ures information processing speed for visually presented
stimuli, has been proposed as an alternative to the PASAT,
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part of the MSFC*"*®, Patients better accept the SDMT than
the PASAT (because it is self-paced), it has at least equal
reliability and sensitivity to the presence and worsening of
MS-related cognitive impairment® and seems to better
correlate with MRI data®. Its dependence on vision (which
can be compromised in MS patients) constitutes an impor-
tant disadvantage, as also the practice effects resulting
from the repetition of the assessments. Moreover, its abili-
ty to detect treatment effects needs further confirmation
and seems quite obvious that a single cognitive test cannot
capture the full range of MS potential cognitive manifesta-
tions, so a group of tests will probably need to be used.
The 6-minute walk (6MW) is a promising measure of
walking performance in MS. It was first validated in 1982
and has been widely used in the cardiopulmonary litera-
ture®’. Over the last years, it has been increasingly used in
neurological populations, namely in studies of stroke®,
Parkinson’s disease®, muscular dystrophy®, spinal muscu-
lar atrophy® and MS®. The 6MW appears to identify
changes in mild MS subjects and has been demonstrated
to reliably predict walking ability in a daily-living environ-
ment. In previous studies, the distance traveled during the
6MW has consistently differed between MS patients and
controls and has strongly correlated with the EDSS, the
T25FW and the MS walking scale-12 scores®”**. Comparing
the 6MW with the 500-m walk component of the EDSS, the
first offers several improvements including time limitation
(6 minutes), excellent reliability and robustness as a con-
tinuous outcome measure. It is also well tolerated, even in
MS patients with severe walking disability and responsive
to change. However, despite it appears to be an important
tool in clinical research reflecting real-life mobility, addi-
tional investigation is needed to validate 6MW perform-
ance on a longitudinal basis and, consequently, to verify
its sensitivity to change, inclusively considering MS
patients diagnosed with a progressive form of the disease.
A completely different (and more technological)
approach is the use of accelerometers for measurement of
whole-body movements such as occur during walking.
There has been an increasing interest in the potential value
of available accelerometers for measuring mobility or
walking impairment in MS patients®**. The ACTIBELT sys-
tem, evaluated at the Sylvia Lawry Centre for Multiple
Sclerosis Research is one of the available options®. This
wearable electronic device, based on three-dimensional
accelerometry, is integrated into the buckle of a clothing
belt and provides quantitative information about patient’s
physical activity under real-life conditions. But additional
research is necessary in order to establish the relative valid-
ity and responsiveness of accelerometry versus biometric,
clinical, kinematic, physiological and self-reported meas-
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ures for assessing changes in walking impairment in peo-
ple diagnosed with MS. Other devices are being developed
to quantify disability. A glove analyser system, for instance,
is being adapted to record kinematic data from finger
opposition movement and, consequently, quantify arm
and hand functions®. Smartphones and other electronic
devices are also being studied with the aim to provide dif-
ferent ways to assess mobility on a near-real-time basis®.
The inclusion of this type of measures in future CT of dis-
ease-modifying and symptomatic agents for MS treatment
will surely be useful. Their added value will only be wit-
nessed through future research applications and such
applications might come with tremendous success or fail-
ure. Only future will tell how these technological improve-
ments interact with the already established clinical out-
come measures and the extremely useful radiological tech-
niques (not only the MRI, but also the upcoming optical
coherence tomography), that play an important role in the
field of MS CT, in the era of disease-modifying drugs®.

Conclusion

With the emergence of more and more therapies for
MS, patients and resources for conducting CT are becom-
ing scarcer. The major challenge for clinical research is
thus to find a more efficient way to conduct trials and to
develop current methodology into smarter designs, which
allow information to be gained from shorter studies with
fewer patients. However, for a new treatment to be
approved it needs to demonstrate clinical benefit in the
studied population and the change of methodological par-
adigms in CT needs to be accompanied by a parallel
change in clinical outcome measures, so that they can
bring, in a smarter way, the achievement of interesting
therapeutic goals.

To date, no single measure has emerged as the ideal
outcome and it seems unlikely that a single assessment
strategy will work for all purposes in all MS patients. The
disease is extremely heterogeneous, even considering an
individual patient, ranging from motor and sensory prob-
lems to cognitive and affective disorders. This makes it
necessary to use multidimensional outcome measures,
which need also to be adaptable to a quite variable course
of the disease.

Thus, a joint effort of clinical neurologists, investigators and
trialists is required to design better tools that allow the quantifi-
cation of the impact of new and developing experimental ther-
apies in MS, optimizing individual patient care. H

All authors report no conflicts of interest.

3. Sormani MP, Tintoré M, Rovaris M, et al. Will Rogers phenomenon in
multiple sclerosis. Ann Neurol. 2008;64:428-433.

4. Feinstein AR, Sosin DM, Wells CK. The Will Rogers phenomenon. Stage
migration and new diagnostic techniques as a source of misleading
statistics for survival in cancer. N Engl ] Med. 1985;312:1604-1608.

5. Schumacher GA, Beebe G, Kibler RE et al. Problems of experimental
trials of therapies in multiple sclerosis: report by the panel on the

Sinapse

25

-



26

evaluation of experimental trials of therapy in multiple sclerosis.
Ann NY Acad Sci. 1965;122(1):552-568.

. Kurtzke JE Rating neurologic impairment in multiple sclerosis: an

expanded  disability status scale

1983;33(11):1444-1452.

(EDSS).  Neurology.

. Faria AM, Weiner HL. Oral tolerance: mechanisms and therapeutic

applications. Adv Immunol. 1999;73:153-264.

. Fazekas E Deisenhammer E Strasser-Fuchs S, Nahler G, Mamoli B.

Randomized placebo-controlled trial of monthly intravenous immu-
noglobulin therapy in relapsing-remitting multiple sclerosis.
Austrian Immunoglobulin in Multiple Sclerosis Study Group. Lancet.
1997;349(9052):589-593.

. Kappos L. Critical comment: randomized placebo-controlled trial of

monthly intravenous immunoglobulin therapy in relapsing-remit-

ting multiple sclerosis. Int MS J. 1997;4:43.

10.

1

—

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

3

—

32.

33.

34.

35.

Martinez-Yélamos S, Martinez-Yélamos A, Martin Pzaeta G, Casado
V, Carmona O, Arbizu T. Regression to the mean in multiple sclero-
sis. Mult Scler. 2006;12(6):826-829.

. Healy BC, Ikle D, Macklin EA, Cutter G. Optimal design and analy-

sis of phase I/1I clinical trials in multiple sclerosis with gadolinium-
enhanced lesions as the endpoint. Mult Scler. 2010;16:840-847.
Filippi M, Agosta E Imaging biomarkers in multiple sclerosis. J
Magn Reson Imaging. 2010;31:770-788.

Sormani MP, Bonzano L, Roccatagliata L, Cutter GR, Mancardi GL,
Bruzzi P. Magnetic resonance imaging as a potential surrogate for
relapses in multiple sclerosis: a meta-analytic approach. Ann
Neurol. 2009;65(3):268-275.

Lublin FD. Disease free activity status. Mult Scler Relat Dis.
2012;1:6-7.

Cohen JA, Reingold SC, Polman CH, et al. Disability outcome mea-
sures in multiple sclerosis clinical trials: current status and future
prospects. Lancet Neurol. 2012;11:467-476.

Ebers GC, Heigehauser L, Daumer M, Lederer C, Noseworthy JH.
Disability as an outcome in MS clinical trials. Neurology.
2008;71:624-631.

KragtJJ, Nielsen IM, van der Linden FA, Uitdehaag BM, Polman CH.
How similar are commonly combined criteria for EDSS progression
in multiple sclerosis? Mult Scler. 2006;12(6):782-786.

Rudick RA, Lee JC, Cutter GR, et al. Disability progression in a clini-
cal trial of relapsing-remitting multiple sclerosis: eight-year follow-
up. Arch Neurol. 2010;67(11):1329-1335.

Gauthier SA, Mandel M, Guttmann CR, et al. Predicting short-term
disability in multiple sclerosis. Neurology. 2007;68(24):2059-2065.
Achiron A, Barak Y, Rotstein Z. Longitudinal disability curves for
predicting the course of relapsing-remitting multiple sclerosis.
Mult Scler. 2003;9(5):486-491.

Liu C, Li Wan Po A, Blumhardt LD. “Summary measure” statistic for
assessing the outcome of treatment trials in relapsing-remitting mul-
tiple sclerosis. ] Neurol Neurosurg Psychiatry. 1998;64(6):726-729.
Roxburgh RH, Seaman SR, Masterman T, et al. Multiple Sclerosis
Severity Score: using disability and duration to rate disease severi-
ty. Neurology. 2005;64(7):1144-1151.

Kappos, Wu, Lechner-Scott, Neurostatus DVD and Website:
www.neurostatus.net.

Rudick R, Antel J, Confavreux C, et al. Recommendations from the
National Multiple Sclerosis Society Clinical Outcomes Assessment
Task Force. Ann Neurol. 1997;42(3):379-382.

Hobart ], Kalkers N, Barkhof F, Uitdehaag B, Polman C, Thompson
A. Outcome measures for multiple sclerosis clinical trials: relative
measurement precision of the Expanded Disability Status Scale and
the Multiple Sclerosis Functional Composite. Mult Scler.
2004;10(1):41-46.

Cohen JA, Fischer JS, Bolibrush DM, et al. Intrarater and interrater
reliability of the MS functional composite outcome measure.
Neurology. 2000;54(4):802-806.

Miller DM, Rudick RA, Cutter G, Baier M, Fischer JS. Clinical signifi-
cance of the multiple sclerosis functional composite: relationship to
patient-reported quality of life. Arch Neurol. 2000;57(9):1319-1324.
Cutter GR, Baier ML, Rudick RA, et al. Development of a multiple
sclerosis functional composite as a clinical trial outcome measure.
Brain. 1999;122(5):871-882.

Cohen JA, Cutter GR, Fischer JS, et al. Benefit of interferon beta-1a
on MSFC progression in secondary progressive MS. Neurology.
2002;59(5):679-687.

Rudick RA, Polman CH, Cohen JA, et al. Assessing disability pro-
gression with the multiple sclerosis functional composite. Mult
Scler. 2009;15:984-997.

. Solari A, Radice D, Manneschi L, Motti L, Montanari E. The multi-

ple sclerosis functional composite: different practice effects in the
three test components. ] Neurol Sci. 2005;228(1):71-74.
Hoogervorst EL, Kalkers NE Uitdehaag BM, Polman CH. A study
validating changes in the multiple sclerosis functional composite.
Arch Neurol. 2002;59(1):113-116.

Rudick RA, Miller D, Hass S, et al. Health-related quality of life in
multiple sclerosis: effects of natalizumab. Ann Neurol.
2007;62(4):335-346.

Rudick RA, Stuart WH, Calabresi PA, et al. Natalizumab plus inter-
feron beta-la for relapsing multiple sclerosis. N Engl J Med.
2006;354(9):911-923.

Hobart ], Lamping D, Fitzpatrick R, Riazi A, Thompson A. The

Sinapse

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42,

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

50.

5

—

52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

Multiple Sclerosis Impact Scale (MSIS-29): a new patient-based
outcome measure. Brain. 2001;124(5):962-973.

Hobart JC, Riazi A, Lamping DL, Fitzpatrick R, Thompson A. How
responsive is the Multiple Sclerosis Impact Scale (MSIS-29)? A com-
parison with other self report scales. ] Neurol Neurosurg Psychiatry.
2005;76(11):1539-1543.

Hoogervorst EL, Zwemmer JN, Jelles B, Polman CH, Uitdehaag BM.
Multiple Sclerosis Impact Scale (MSIS-29): relation to established mea-
sures of impairment and disability. Mult Scler. 2004;10(5):569-574.
Sharrack B, Hughes RA. The Guy’s Neurological Disability Scale
(GNDS): a new disability measure for multiple sclerosis. Mult Scler.
1999;5(4):223-233.

Sharrack B, Hughes RA, Soudain S, Dunn G. The psychometric pro-
perties of clinical rating scales used in multiple sclerosis. Brain.
1999;122(1):141-159.

Stewart AL, Hays RD, Ware JE Jr.. The MOS short-form general
health survey. Reliability and validity in a patient population. Med
Care. 1988;26:724-735.

Vickrey BG, Hays RD, Harooni R, Myers LW, Ellison GW. A health
related quality of life measure for multiple sclerosis. Qual Life Res.
1995;4:187-206.

Fischer JS, LaRocca NG, Miller DM, Ritvo PG, Andrews H, Paty D.
Recent developments in the assessment of quality of life in multiple
sclerosis (MS). Mult Scler. 1999;5:251-259.

Fisk JD, Pontefract A, Ritvo PG, Archibald CJ, Murray TJ. The impact
of fatigue on patients with multiple sclerosis. Can J Neurol Sci.
1994;21:9-14.

Hobart JC, Riazi A, Lamping DL, Fitzpatrick R, Thompson AJ.
Measuring the impact of MS on walking ability: the 12-item MS
walking scale (MSWS-12). Neurology. 2003;60:31-36.

Beck AT, Ward CH, Mendelson M, Mock J, Erbaugh J. An inventory
for measuring depression. Arch Gen Psychiatry. 1961;4:561-571.
Kroenke K, Spitzer RL, Williams JB. The PHQ-9: validity of a brief
depression severity measure. ] Gen Intern Med. 2001;16(9):606-613.
Smith A. Symbol digit modalities test: Manual. Torrance, CA:
Western Psychological Services, 1982.

Drake AS, Weinstock-Guttman B, Morrow SA, Hojnacki D,
Munchauer FE, Benedict RH. Psychometrics and normative data for
the multiple sclerosis functional composite: replacing the PASAT
with the symbol digit modalities test. Mult Scler. 2010;16(2):228-237.
Benedict RH, Cookfair D, Gavett R, et al. Validity of the minimal
assessment of cognitive function in multiple sclerosis (MACFIMS).
J Int Neuropsychol Soc. 2006;12(4):549-558.

Benedict RH, Bruce JM, Dwyer MG, et al. Neocortical atrophy, third
ventricular width, and cognitive dysfunction in multiple sclerosis.
Arch Neurol. 2006;63(9):1301-1306.

. Butland RJ, Pang J, Gross ER, Woodcock AA, Geddes DM. Two-, six-

, and 12-minute walking tests in respiratory disease. Br Med J (Clin
Res Ed). 1982;284(6329):1607-1608.

Daly JJ, Roenigk K, Holcomb J, et al. A randomized controlled trial
of functional neuromuscular stimulation in chronic stroke sub-
jects. Stroke. 2006;37(1):172-178.

Garber CE, Friedman JH. Effects of fatigue on physical activity and
function in patients with Parkinson’s disease. Neurology.
2003;60(7):1119-1124.

Kierkegaard M, Tollback A. Reliability and feasibility of the six
minute walk test in subjects with myotonic dystrophy.
Neuromuscul Disord. 2007;17(11-12):943-949.

Montes J, McDermott MP, Martens WB, et al. Six-Minute Walk Test
demonstrates motor fatigue in spinal muscular atrophy. Neurology.
2010;74(10):833-838.

Gijbels D, Alders G, Van Hoof E, et al. Predicting habitual walking
performance in multiple sclerosis: relevance of capacity and self-
report measures. Mult Scler. 2010;16(5):618-626.

Goldman MD, Motl RW, Rudick RA. Possible clinical outcome mea-
sures for clinical trials in patients with multiple sclerosis. Ther Adv
Neurol Disord. 2010;3(4):229-239.

Goldman MD, Marrie RA, Cohen JA. Evaluation of the six-minute
walk in multiple sclerosis subjects and healthy controls. Mult Scler.
2008;14(3):383-390.

Weikert M, Motl RW, Suh Y, McAuley E, Wynn D. Accelerometry in
persons with multiple sclerosis: measurement of physical activity
or walking mobility? J Neurol Sci. 2010;290(1-2):6-11.

D’Souza M, Kappos L, Czaplinski A. Reconsidering clinical outco-
mes in Multiple Sclerosis: relapses, impairment, disability and
beyond. J Neurol Sci. 2008:274(1-2):76-79.

Daumer M, Thaler K, Kruis E, Feneberg W, Staude G, Scholz M.
Steps towards a miniaturized, robust and autonomous measure-
ment device for the long-term monitoring of patients activity:
ActiBelt. Biomed Tech (Berl). 2007;52(1):149-155.

Bonzano L, Sormani MP, Tacchino A, Abate L, Mancardi GL, Uccelli
A. Validation of a new quantitative and objective tool for the asses-
sment of hand motor disability in multiple sclerosis. Mult Scler.
2011;17(suppl 10):543.

Snook E, Morand A, Scott CL. A functional living outcome measure
for multiple sclerosis: combining GPS and activity data (S34). Int J
MS Care. 2011;13(suppl 3):26.

Hyland M, Rudick RA. Challenges to clinical trials in multiple scle-
rosis: outcome measures in the era of disease-modifying drugs.
Curr Opin Neurol. 2011;24(3):255-261.

Novembro de 2013 | N.°2 | Volume 13



Predicting delayed cerebral ischemia in patients with aneurysmal

subarachnoid hemorrhage: what tools do we have?

Prever a isquémia cerebral tardia nos doentes com hemorragia

subaracnédideia aneurismatica: gue métodos temos?

Rita Faria
Servico de Medicina II, Hospital de Santo André, Centro Hospitalar Leiria-Pombal.

Abstract

Aneurysmal subarachnoid hemorrhage has a high incidence and the poor outcome of these
patients is often related to delayed cerebral ischemia. Delayed cerebral ischemia includes
symptomatic vasospasm, delayed ischemic neurological deficit and asymptomatic delayed
cerebral infarction. About 23% of patients with subarachnoid hemorrhage will have cerebral
infarction detected on magnetic resonance imaging without having previously any symptoms.
This data support the need to closely monitor cerebral vasospasm and to find new approaches
to avoid cerebral infarction, even in asymptomatic patients.

There are three major ways of monitoring clinically relevant vasospasm: clinical examina-
tion, transcranial Doppler and digital subtraction angiography. However, all of these tech-
niques have limitations. More recently perfusion computed tomography has been used to eval-
uate cerebral perfusion in aneurysmal subarachnoid hemorrhage, through interhemispheric
time to peak differences. Time to peak has been proved to be a reliable indicator of vasospasm
and a positive predictor of secondary cerebral infarction. Its diagnostic value is increased when
transcranial Doppler criteria for vasospasm are also met.

Cerebral ischemia is an important complication of cerebral vasospasm in patients with sub-
arachnoid hemorrhage, which develops even in asymptomatic patients. It is important to mon-
itor and detect early signs. Time to Peak in association with transcranial Doppler data is the
most reliable way of detecting and predicting clinically relevant cerebral vasospasm.

Resumo

A hemorragia subaracndideia aneurismatica tem uma elevada incidéncia e o mau prognoés-
tico esta frequentemente associado a isquémia cerebral tardia. A isquémia cerebral tardia
inclui vasospasmo sintomadtico, défice neurolégico isquémico tardio e enfarte cerebral tardio
assintomatico. Cerca de 23% dos doentes com hemorragia subaracnéideia desenvolvem enfar-
te cerebral, que é detetado na ressonancia magnética nuclear, mesmo sem sintomas prévios.
Estes dados suportam a necessidade de monitorizar o vasospasmo cerebral e de encontrar
novas abordagens para evitar o enfarte cerebral, mesmo nos doentes assintomaéticos.

Existem trés principais formas de monitorizar o vasospasmo clinicamente relevante: avalia-
¢ao clinica, Doppler transcraniano e angiografia de subtragao digital. Contudo, todas estas téc-
nicas tém limitacoes. Mais recentemente a tomografia computorizada de perfusao foi utiliza-
da para avaliar a perfusdo cerebral da hemorragia subaracndideia aneurismadtica, através da
diferenca inter-hemisférica do “time to peak”. Foi demonstrado que o “time to peak” é um indi-
cador fidedigno de vasospasmo e um preditor de enfarte cerebral secunddrio. O seu valor diag-
ndstico aumenta quando os critérios de Doppler transcraniano também estao presentes.

A isquémia cerebral é uma complica¢do importante do vasospasmo cerebral nos doentes
com hemorragia subaracnéideia, que se desenvolve mesmo em doentes assintomaticos. E
importante monitorizar e detectar sinais precoces. O “Time to Peak”, em associacdo com os
dados do Doppler transcraniano, é a forma mais fidedigna de detectar e prever o vasospasmo
clinicamente relevante.
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Introduction

The incidence of aneurysmal subarachnoid hemor-
rhage (aSAH) has been estimated at 6 to 8 per 100,000
annually, with a peak incidence in the fifth decade'. In 20-
40% of patients who suffer death or morbidity following
aSAH, the poor outcome is often related to delayed cere-
bral ischemia (DCI)"**. Vasospasm is detected in 30-70%
of all patients with aSAH and 15-36% of those patients will
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have neurological deficits secondary to cerebral infarction
(CD**5. Deaths due to secondary cerebral ischemia occur
in 7 to 23 % of all aSAH"®.

Delayed Cerebral Ischemia (DCI) refers to a focal neu-
rological deficit with an increase in the National Institute
of Health Stroke Scale (NTHSS) by = 1 point and/or decline
in Glasgow Coma Scale = 1 point and/or cerebral infarc-
tion, that is unrelated to aneurysm treatment or other
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causes of neurological deficits (e.g., hydrocephalus, re-
bleeding, infection, seizure, hydroeletrolitic and metabol-
ic disturbances), and typically occurs between 4-12 days
post-aSAH®.

There have been several terminologies in the literature
regarding the clinical deterioration caused by ischemia
and delayed cerebral infarction after aSAH, that may occur
with or without measurable vasospasm. Symptomatic
vasospasm is a delayed neurological deficit associated
with vasospasm of a large artery, confirmed by angiogra-
phy; Delayed ischemic neurological deficit (DIND) is
delayed neurological deficit that occurs in the presence or
absence of angiographic vasospasm; Asymptomatic
delayed cerebral infarction is a delayed radiographic evi-
dence of cerebral infarction that occurs without detectable
clinical signs or symptoms. Asymptomatic DCI has been
documented either in the presence or in the absence of
angiographic vasospasm"*'°.

Shimoda et al."' prospectively evaluated 125 aSAH
patients with serial magnetic resonance imaging (MRI)
studies obtained at predetermined time points (i.e.,
immediately following surgical or endovascular aneurysm
treatment and on post-SAH day 3, 14, and 30). Infarct was
defined as a lesion not present on the initial MRI within 3
days after aSAH. They found that DNID was present in
48% of the patients. Of those, 34% had a new infarct on
MRI and 4% had no visible lesion. They also found that
23% of aSAH patients developed a delayed asymptomatic
cerebral infarction. These data support the need to closely
monitor cerebral vasospasm and to find new approaches
to avoid cerebral infarction, even in asymptomatic
patients.

Vasospasm monitoring and predicting clinically relevant
vasospasm or DCI

Some of the most useful ways of monitoring clinically
relevant vasospasm rely on clinical examination, transcra-
nial Doppler (TCD) and digital subtraction angiography
(DSA). However all of these techniques have limitations'?.

i) Transcranial Doppler

TCD is a non-invasive test with minimal risks and many
studies have sought to validate a role for TCD as a diagnos-
tic tool for detecting cerebral vasospasm. The diagnosis of
a spasm with a TCD device is based on the hemodynamic
principle that the velocity of blood flow in an artery is
inversely related to the area of the lumen of that artery.
The American Academy of Neurology (AAN) recommends
TCD for the diagnosis and follow-up of vasospasm, with
level of evidence type A, class II, and the technique has
been included on a routine basis in the clinical practice
guides™™.

Lysakowski er al."® published a systematic review in
2001 comparing TCD and DSA in patients with vasospasm.
The cut off for a positive TCD was defined as a mean flow
velocity (MFV) in the middle cerebral artery of 120 cm/s in
the majority of the studies. Only one defined a cutoff of
130 cm/s and another of 140 cm/s. Regarding the anterior
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cerebral artery TCD cutoff, one study defined it as MFV
>90cm/s and two studies defined it as MFV >120cm/s. For
the middle cerebral artery (5 trials, 317 tests), sensitivity
was 67% (95% CI 48% to 87%), specificity was 99% (98% to
100%), positive predictive value (PPV) was 97% (95% to
98%), and negative predictive value (NPV) was 78% (65%
to 91%). Likelihood ratio for a positive test was 17 (5-56)
and for a negative test 0.4 (0.2-0.7). For the anterior cere-
bral artery (3 trials, 171 tests) sensitivity was 42% (11% to
72%), specificity was 76% (53% to 100%), PPV was 56%
(27% to 84%), and NPV was 69% (43% to 95%). Likelihood
ratio for a positive test was 1.7 (0.6-4.9) and for a negative
test 0.9 (0.6-1.3).

Sloan er al.'® first attempted to define TCD criteria for
the diagnosis of vertebrobasilar vasospasm. The sensitivi-
ty of TCD in detecting angiographic vasospasm of the ver-
tebral artery (VA) was maximal (56%) at a MFV criterion of
55 cm/s. PPV was 54% whereas NPV was 82%. Specificity
and PPV were 100% at a MFV criterion of = 80 cm/s. The
sensitivity of TCD in detecting angiographic vasospasm of
the basilar artery (BA) was 76.9%, specificity was 79.3%,
PPV 62%, whereas the NPV was 90.7%. The diagnostic MFV
criterion for BA vasospasm was then varied between 60
and 100 cm/s to optimize specificity. Sensitivity was max-
imal (77%) at a MFV criterion of 60 cm/s. Specificity and
PPV were 100% at a MFV criterion of 95 cm/s.

Soustiel et al.'” developed a study with the purpose to
evaluate the potential additional value of an
intracranial/extracranial FV ratio in the posterior circula-
tion to cope with the shortcoming of the TCD in the diagno-
sis of BA vasospasm. In order to do this, they defined a mod-
ified Lindegaard Index applied to vertebrobasilar circula-
tion [Modified Basilar Lindegaard Index: basilar
artery/extracranial vertebral artery (BA/ECVA) FV ratio].
TCD criteria for vasospasm were defined by MFV >120 cm/s
and =3-fold that of the internal carotid artery for anterior
vessels and =80 cm/s for the vertebrobasilar system.

They evaluated thirty-four patients with subarachnoid
hemorrhage by TCD and CT angiography (CTA).
Sensitivity and specificity of BA MVF for BA vasospasm
were 92.8% and 85%, respectively. PPV was 81.2% and NPV
was 94.4%. The BA/ECVA MFV ratio showed a 58.8%
increase in patients with BA diameter <3 mm (2.8+0.7,
P<0.0001). Moreover, this increase in the BA/ECVA FV ratio
showed an almost linear correlation with vasospasm
severity (P<0.0001). Comparative analysis between CTA
and TCD results showed that the BA/ECVA FV ratio>2 had
a sensitivity of 100% and a specificity of 95%. PPV and NPV
were improved to 93.3% and 100%, respectively. Similarly,
the BA/ECVA FV ratio resulted in a substantial enhance-
ment of the linear correlation between CTA and TCD find-
ings (r=-0.8139, P<0.0001). As demonstrated by
Lindegaard for the anterior circulation, the use of an
intracranial/extracranial FV ratio significantly improved
the accuracy of TCD in the diagnosis of BA vasospasm and
reduced the number of false-positive results. According to
this evidence, the best tool to evaluate posterior circula-
tion vasospasm, is a BA/ECVA FV ratio >2.
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While the usefulness of TCD for the diagnosis and fol-
low-up vasospasm in aSAH has been well established, its
validity and predicting DCI due to vasospasm remains to
be determined.

Suarez et al'® demonstrated that the mean time for
symptomatic vasospasm presentation was 6.4+2 days after
aSAH. The TCD signs of vasospasm, defined as MCA MFV
>120cm/s, appeared earlier in patients with symptomatic
vasospasm comparing to those with asymptomatic
vasospasm (mean days 6.1+3 vs 7.0+3; p<0.05). The major-
ity of patients (87%) had MFV elevations =50cm/s in the
24h before the development of symptomatic vasospasm.

Hickmann A-K ef al?' considered that Peak Sistolic
Velocity (PSV) on TCD above 200 cm/s in the MCA and
PSV acceleration of more than 50 cm/s in the MCA
between day 3 and day 7 were indicative for moderate to
severe vasospasm in the examined patient, as per previous
studies'®'**. From their results, the acceleration of MCA
PSV =50 cm/s seems to qualify best as a pretest because it
was seen in 76.9% of the patients eventually suffering from
CI prior to CI demarcation on CT. Also, its false positive
rate (FP) is lower (48%) than that for PSV above 200 cm/s
in the MCA (68%) with a higher PPV (45.5% vs 39.3%).

In 2005, Naval er al.** studied how relative changes in
MEV detected by TCD could predict the development of
symptomatic vasospasm. They evaluated if measuring the
relative increase in MFV compared to early velocities (i.e.
day one) was more accurate in predicting symptomatic
vasospasm than currently used indices, such as absolute
flow velocity values, Lindegaard Ratio, and change in 24-
hour velocities greater than 50 cm/second. To achieve this
they have measured initial flow velocities (IFVs) within 24
hours of aSAH and maximal flow velocity (MaxFV) ever
achieved during hospital stay, through daily measure-
ments from day 7 to 21. In patients with symptomatic
vasospasm, flow velocities measured within at least 12
hours of onset of symptoms were admitted as sympto-
matic flow velocity (SFV). Relative increase in flow veloci-
ty was calculated using the MaxFV/IFV ratio in all patients,
and SFV/IFV in patients with symptomatic vasospasm.
The comparison of mean MaxFV/IFV (1.65) for asympto-
matic patients to mean MaxFV/IFV (3.57) as well as
SFV/IFV (3.15) of symptomatic patients yielded a statisti-
cally significant difference (p <0.001) in the mean values
between the two groups (sensitivity 100%, specificity 83%,
PPV 59%, NPV 100%). All 10 patients who developed
symptomatic vasospasm had a greater than twofold
increase in flow velocity (SFV/IFV>2) prior to the onset of
symptomatic vasospasm. When comparing the relative
change (2x) with traditionally used methods of interpret-
ing TCD findings for vasospasm the most equivalent was
MCA-MVF + LI>3 (sensitivity 90%, specificity 73%, PPV
45%, NPV 97%. The increase in FV =50 cm/s over 24h has
sensitivity 40%, specificity 90%, PPV 50%, NPV 86%.
However, any study to address treatment of asymptomatic
vasospasm cannot afford to wait for MaxFV.

Mufioz-Sanchez et al® in a longitudinal descriptive
study including 122 patients with aSAH demonstrated that
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MFV increments in the MCA could differentiate those
patients at risk of suffering DCI [area under the curve
(AUC): 0.973, p < 0.001]. The best cutoff value for the MFV
increment in the MCA during the first three days was 21
cm/s, with a sensitivity of 85.7%, a specificity of 96.6%, a
PPV of 85.7%, and a NPV of 97.2%. They have concluded
that an increase in mean velocity of 21 cm/s/24 h in the
MCA, in the first 3 days after aSAH is significantly correlat-
ed to the development of symptomatic vasospasm
(p<0.01). The maximum MFV recorded in the MCA of
patients with symptomatic vasospasm exceeded 120 cm/s
in all cases and in a homogeneous manner in all age inter-
vals. However, only when use of the full definition of sono-
graphic vasospasm (IL >3 in patients with elevated MFV in
MCA) a high specificity (94-100%) in detecting vasospasm
in MCA can be achieved (23). In this series, maximum
MFV >120 cm/s in MCA and LI >3 identified 100% of the
patients who developed DCI secondary to vasospasm
from among the individuals with elevated MFV values.
According to the results, they could establish the following
classification: high-risk group and low-risk group. The
high-risk group include those patients with an MFV incre-
ment in MCA >21 cm/s/24 h during the first 72h post-SAH,
and patients with MFV in MCA >120 cm/s and LI >3 from
day 4 onwards. In turn, the low-risk group would comprise
those patients with no substantial MFV increment/24 h in
MCA during the first 3 days after aSAH, or with normal
MFV readings from day 4 onwards.

The presented evidence suggests that absolute values
of MFV in the MCA during the early phase of aSAH may be
less important for prediction of DCI than flow velocity
increments on daily TCD examination. Accordingly, a
rapid increase in flow velocity of 50 cm/s in 24h between
day 3 and 7, a SFV/IFV>2 and MFV>21cm/s/24h during
the first 72h would be predictive of the appearance of clin-
ical manifestations of vasospasm?*#,

ii) Perfusion Computed Tomography (PCT)

As said previously, for the detection of clinically rele-
vant vasospasm, most clinicians rely on clinical examina-
tion, TCD and DSA. However, all this tools have some lim-
itations: sedated patients cannot be clinically evaluated
with accuracy; TCD cannot be applied to patients with
insufficient temporal bone window, it depends on the level
of the examiner experience and it has a low sensitivity in
detecting patients at risk for clinically relevant vasospasm
because it cannot measure microcirculatory hypoperfu-
sion24,25,26.

DSA is the gold standard for detecting vasospasm but it
cannot be performed repeatedly due to its invasiveness
and risk of complications®.

Recently, PCT has been used to evaluate cerebral perfu-
sion in aSAH, mainly through evaluation of regions of
interest (ROIs) and determination of interhemispheric
Time To Peak (TTP) differences.

Pham et al.*® showed TTP to be a reliable indicator of
vasospasm and a positive predictor for secondary cerebral
infarction (SCI) in patients with aSAH. The median inter-
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val of time for SCI prediction by PCT was 3 days (2 to 5
days). TTP color maps predicted SCI with 0.93 sensitivity
(CI: 0.7 to 1.0), 0.67 specificity (CI: 0.53 to 0.7), 0.94 NPV
(CI: 0.75 to 1.0), and 0.62 PPV (CI: 0.46 to 0.66). The only
PCT parameter that significantly predicted SCI was TTP.
The odds ratio (OR) for 1 second of side-to-side delay in
TTP was 1.4 (p =0.01, Wald X* = 8.57, CI: 1.07 to 1.82). Daily
TCD before manifestation predicted SCI with 0.58 sensi-
tivity (CIL: 0.32 to 0.82), 0.5 specificity (CI: 0.37 to 0.62), 0.71
NPV (CI: 0.52 to 0.87), and 0.37 PPV (CI: 0.2 to 0.52).
Hickmann A-K et al* evaluated a semiquantitative and
visual analysis of PCT as a predictor of clinically relevant
vasospasm in patients with aSAH and identified TTP ratios
as a parameter to predict CI in those patients. They
showed that TTP ratios behave as a sensitive perfusion
parameter in predicting CI (day 7) and DNID (day 3), in
patients with aSAH achieving sensitivities (up to 90 %)
similar to those published by Pham et al. (sensitivity of
TTP 93 %). Patients with aSAH were submitted to a head
CT and PCT on day 3, 7, 10 and 14 + 1 day after hemor-
rhage. On these days they were also clinically evaluated
(NTHSS and GCS were recorded), TCD was performed and
PSV was recorded. For PCT evaluation (semiquantitative
and visual) three circular ROIs were placed on either hemi-
sphere without overlapping. On day 7, the mean TTP ratio
was found to be significantly lower in the CI group
(increased TTP in the hemisphere at risk; P=0.004). Of the
13 patients who developed CI, 9 had not yet shown signs of
infarction on CT on day 7. Using ROC analysis, a sensitivi-
ty of 84.6 %, and a specificity of 64 % for the TTP ratio as a
predictor for clinically relevant vasospasm (endpoint, CI)
were found for a cutoff value of 0.971 in ROI 2 (medial cor-
tex to medial margin of the lateral ventricle: middle cere-
bral artery territory). A sensitivity of 90% and a specificity
of 61.1 % for the TTP ratio as predictor for clinically rele-
vant vasospasm (endpoint, DNID) were found for a cutoff
value of 0.983 in ROI 2, even earlier (at day 3). On this
study, the diagnostic value of the TTP ratio as a predictor
for clinically relevant vasospasm (endpoint, CI) was
increased (sensitivity of 90% and specificity of 72%, cutoff
value 0.963) when patients also met TCD criteria for
vasospasm (PSV MCA =200 cm/s, p=0.009; PSV AMCA =50
cm/s, p=0.007) within the first week (between day 3 and 7).
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iii) How to use these tools to predict DCI?

According to the previous data, all patients with aSAH
should be daily monitored and findings recorded. This
monitoring must be clinical (evaluation of NIHSS and
GCS), and using TCD measurements (MCA MFV, MCA PSV,
LI, BA/ECVA). Clinically relevant vasospasm may be
defined by the following TCD findings: Increment in MCA
MFV >21 cm/s/24 h during the first 72 h post-aSAH;
Increment in PSV =50 cm/s in the MCA from day 3
onwards; MFV >120cm/s with LI >3 from day 4 onwards;
BV/ECVA > 2. When these criteria are met, a PCT could be
performed to evaluate TTP ratios and identify patients at
risk of developing DCI. This group of patients may be a tar-
get for preventive measures, in order to reduce DCI devel-
opment, not yet well studied.

Conclusion

Delayed Cerebral Ischemia is a severe complication in
aneurysmal subarachnoid hemorrhage that develops even
in asymptomatic patients.

TCD is a non-invasive test with minimal risks and many
studies have sought to validate a role for TCD as a diagnos-
tic tool for detecting cerebral vasospasm.

The TCD signs of vasospasm, defined as MCA MFV
>120cm/s, appear earlier in patients with symptomatic
vasospasm comparing to those with asymptomatic
vasospasm. MFV elevation =50cm/s in the 24h before the
development of symptomatic vasospasm and an increase
in mean velocity of 21 cm/s/24 h in the MCA, in the first 3
days after aSAH are significantly correlated to the develop-
ment of symptomatic vasospasm.

Peak Sistolic Velocity (PSV) on TCD above 200 cm/s in
the MCA and PSV acceleration of more than 50 cm/s in the
MCA between day 3 and day 7 qualify best as pretest for
predicting CI before detectable on CT.

TTP ratio behaves as a sensitive perfusion parameter in
predicting CI and DNID. Diagnostic value of the TTP ratio
as a predictor for clinically relevant vasospasm (endpoint,
CI) is increased when patients also meet TCD criteria for
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cm/s) within the first week. B
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Resumo

Introducdo: O Acidente Vascular Cerebral (AVC) é uma das principais causas de morbilidade e
mortalidade em todo o mundo, associado a indices elevados de incapacidade a longo prazo. A
Fisioterapia tem um papel preponderante no seu processo de reabilitacao, devendo contudo essa
intervencdo desenvolver-se numa Pratica Baseada na Evidéncia (PBE).

Objetivos: Sdo objetivos deste trabalho verificar na literatura qual a melhor evidéncia disponi-
vel em Fisioterapia na abordagem do Acidente Vascular Cerebral.

Desenvolvimento: A pesquisa foi realizada em bases de dados eletrénicas: MEDLINE, EMBASE,
CINAHL, Cochrane Library e links relacionados com a Pratica Baseada na Evidéncia, cujos descri-
tores foram “stroke” e “rehabilitation” ou “physiotherapy” ou “physical therapy”. A selec@o das interven-
¢oes foram classificadas em graus de recomendacdo segundo o Oxford Centre for Evidence-Based
Medicine.

Conclusdes: Encontramos discrepancia entre os autores relativamente as recomendacoes de
algumas estratégias e alguns procedimentos da prdtica corrente, ndo tém qualquer evidéncia. A
abordagem precoce e a intensidade da intervencao revelaram uma evidéncia forte, mas ainda a
necessitar de linhas orientadoras mais estruturadas. A maior parte dos estudos sao inconclusi-
vos quando comparam duas técnicas diferentes. A Constraint Induced Movement Therapy (CIMT)
e o treino aerdbio revelaram-se os mais consistentes em termos de evidéncia. A Mirror Therapy
(MT) e o Treino Robdtico tém aumentado a sua evidéncia. Algumas técnicas inovadoras tém
vindo a mostrar-se promissoras, mas também ainda a necessitarem de estudos mais aprofun-
dados.

A Fisioterapia é imprescindivel no processo de reabilita¢do dos doentes com AVC e muitas das
suas intervencdes assentam numa Prdtica Baseada na Evidéncia. Contudo, continua a ser neces-
sario melhorar essa evidéncia, aumentando o investimento na qualidade metodolégica dos
ensaios clinicos.

Abstract

Introduction: Stroke is one of the leading causes of morbidity and mortality throughout the
world, associated with high levels of long-term disability. Physiotherapy has a leading role in their
rehabilitation process, but this intervention should develop in an Evidence-Based Practice.

Objectives: The objective of this paper is to verify in the scientific literature the best evidence
available in Physiotherapy in the approach to Stroke.

Development: The survey was conducted on electronic databases: MEDLINE, EMBASE,
CINAHL, Cochrane Library and links related to the Evidence-Based Practice. The descriptors were
"stroke" and "rehabilitation" or "physiotherapy" or "physical therapy". The selection of interven-
tions was classified in grades of recommendation according to the Oxford Centre for Evidence-
Based Medicine.

Conclusions: We have found a discrepancy between the authors with respect to recommenda-
tions of some strategies and some procedures of practice do not have any evidence. The early
approach and the intensity of the intervention showed strong evidence, but still in need of more
structured guidelines. Most of the studies are inconclusive when comparing two different tech-
niques. The Constraint Induced Movement Therapy and aerobic training proved to be the most
consistent in terms of evidence. The Mirror Therapy and Robotic Training have increased their evi-
dence. Some innovative techniques are promising, but still need further study.

Physiotherapy is very important in the process of rehabilitation of patients with Stroke and
many of the interventions are based on an Evidence-Based Practice. However, there is still a
need to improve this evidence, by increasing investment in the methodological quality of the
clinical trials.
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Introducdo

Uma das definicdes mais difundidas do termo “Prética
Baseada na Evidéncia” (PBE) considera-a a melhor evidén-
cia conhecida, depois de rigorosa e conscientemente ava-
liada, na tomada de decisdes acerca dos cuidados a pres-
tar a cada utente’, integrando de forma sistematizada, o
conhecimento clinico e os valores do utente, com a
melhor evidéncia clinica disponivel?.

A Fisioterapia mesmo sendo uma profissdao recente,
tem nos ultimos anos desenvolvido pesquisas com relevo
cientifico importante e, a publicacdo de ensaios clinicos
aleatodrios jd é semelhante a outras profissdes®, exigindo
que os Fisioterapeutas facam as suas tomadas de decisdao
com base na melhor e mais atual evidéncia cientifica.

Sdo varias as barreiras e as dificuldades para a imple-
mentacdo da PBE na Fisioterapia, como sdo o acesso a
informacdo, as competéncias para selecionar a informa-
¢ao relevante e transpo-la para pratica clinica ou ainda a
falta de tempo e a sistematizagdo dos registos'®. Mas ape-
sar de mantermos algumas davidas sobre os seus resulta-
%, ela é hoje considerada um pilar fundamental da
prestacao de cuidados, quer na perspetiva dos profissio-

dos

nais, quer das organizacdes.

O acidente vascular Cerebral (AVC) é uma das princi-
pais causas de morbilidade e mortalidade em todo o
mundo', associado a indices elevados de incapacidade a
longo prazo''. Os Fisioterapeutas sdo elementos essenciais
no processo de reabilitacdo desta condicdo de satde,
devendo atuar desde o primeiro momento e em todas as
fases do processo, o que implica que estejam presentes em
qualquer tipo de AVC ou em qualquer tipo de unidade de
prestacdo de cuidados'.

Objetivos
Constituem objetivos deste trabalho conhecer a evi-
déncia das intervencoes e estratégias utilizadas pela fisio-

Tabela I. Recomendacdes e Niveis de Evidéncia Cientifica

terapia na reabilitacdo dos doentes com sequelas de AVC.

Métodos

A pesquisa foi realizada em bases de dados eletrénicas:
Medline via Pubmed (1966-setembro 2013), Embase
(1980-setembro 2013), Cinahl (1982-setembro 2013) e
Cochrane Library, cujas palavras-chave foram ‘“stroke” e
“rehabilitation” ou “physiotherapy” ou “physical therapy’.
Pesquisdmos também links relacionados com a PBE,
nomeadamente os referidos pela World Confederation for
Physical Therapy *:

e Australian National Health and Medical Research

Council Clinical Practice Guidelines
e Canadian Medical Association Infobase of Clinical
Practice Guidelines

* eGuidelines

e Guidelines International Network

* IAgence Nationale d’Accréditation et d’Evaluation en

Santé

* National Institute for Clinical Excellence

e National Library for Health Guidelines Database

* New Zealand Guidelines Group

e Scottish Intercollegiate Guidelines Network

» US National Guidelines Clearing House

A avaliac3o inicial dos resumos selecionados foi reali-
zada de forma independente pelos dois autores. As diver-
géncias foram resolvidas por discussao, tendo em conta a
avaliacao metodolégica dos estudos.

As recomendacoes das intervencgoes foram classifica-
das em graus de recomendacao estratificadas em A, B, C e
D, conforme a qualidade metodolégica ou nivel de evidén-
cia dos estudos que lhes serviram de suporte de acordo
com o Oxford Centre for Evidence-Based Medicine' e que
apresentamos na Tabela I.

Relativamente a metodologia dos estudos seleciona-
ram-se primariamente revisdes sistemdticas com ou sem
meta-andlise e guidelines. De entre estas foram escolhidas

Grau de Recomendacao | Nivel de Evidéncia Tratamento/intervencao
1A Revisdo sistemadtica (com homogeneidade) de Ensaios Clinicos
Controlados e Aleatérios (Randomized Clinical Trial - RCT).
1B Ensaio Clinico Controlado e Aleatdrio, com intervalo de confianca estreito.
1C Resultados Terapéuticos do tipo “tudo ou nada’.
2A Revisao sistemdtica (com homogeneidade) de Estudos de Coorte.
2B Estudo de Coorte (incluindo Ensaio Clinico Aleatério de menor qualidade).
B 2C Observacao de Resultados Terapéuticos (Outcomes Research), Estudo
Ecolégico.
3A Revisdo sistemadtica (com homogeneidade) de Estudos Caso-Controle.
3B Estudo Caso-Controle.
C 4 Relato de casos (incluindo Coorte ou Caso-Controle de menor qualidade).
Opinido desprovida de avaliagdo critica ou baseada em matérias bésicas
D 5 (estudo fisiolégico ou estudo com animais) ou recomendagao baseada
em best practice on clinical experience ou expert opinion.
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aquelas cujas intervencoes incidissem em estratégias ou
técnicas de intervencdo da Fisioterapia ou em aspetos
importantes relacionados com o seu desempenho. Foram
posteriormente incluidos ensaios clinicos aleatdrios e
controlados, alguns multicéntricos, que nio tivessem sido
ai inseridos e cuja avaliacdo pela escala de PEDro fosse
igual ou superior a 5 pontos. Excecionalmente considera-
ram-se estudos piloto, sempre que nao existiam naquele
contexto, estudos de metodologia superior.

Resultados

Para a presente revisao foram tidas em conta 10 guide-
lines, 73 revisdes, das quais 13 com meta-andlise, e 52
ensaios clinicos.

As recomendagdes foram organizadas em quatro grupos
de informagdo: quanto aos procedimentos gerais da
Fisioterapia no AVC (Tabela II), as estratégias de interven-
¢ao (Tabela II), as condi¢des ou alteracdes especificas apos
AVC (Tabela IV) e a gestdo das complicacdes (Tabela V).

Tabela Il. Recomendacdes Relativamente aos Procedimentos Gerais da Fisioterapia no AVC

. Grau de ..
Procedimentos ~ | Referéncias
Recomendacao

Gestao da Intervencio

¢ Os doentes com AVC devem ser admitidos em unidades especializadas (Stroke Units),
para que possam receber cuidados sistematizados e especializados de reabilitagao, A 12,15,16
por uma equipa multidisciplinar.

* Todos os doentes com AVC devem ser admitidos diretamente para uma Unidade de C 18
AVC (de preferéncia nas trés primeiras horas).

e A reabilitacdo é um processo sistematizado que deve ser organizado precocemente e A 19,20
dirigido para as necessidades reais dos individuos.

* A partir do momento que a condic¢do clinica estiver estabilizada, o doente deve ser mobi- B 20,21
lizado precoce (< 48h) e frequentemente, o que inclui a adoc¢ao da posicdo de sentado.

* Os doentes e os seus cuidadores devem ser envolvidos ativa e precocemente em todo B o
o processo de reabilitacio.

¢ Os membros da equipa multidisciplinar devem reunir-se formalmente uma vez por B a
semana, no sentido de monitorizar e planear as intervencoes.

Intensidade da Intervencao

* A Fisioterapia na fase pés-aguda ( > 76h e < 6 meses) deve ser proporcionada no B 19,22
minimo durante uma hora/dia, cinco dias/semana.

Tabela Ill. Recomendacdes Relativamente as Estratégias de Intervencdo da Fisioterapia no AVC

L. ~ Grau de A
Estratégias de Intervenciao - | Referéncias
Recomendacao

Posicionamento

¢ O posicionamento correto é aquele que minimiza o risco de complica¢des respiratd-
rias, dor no ombro, contracturas, e tlceras de pressdo, além de atuar positivamente C 2397
nas alteracdes do ténus. Deve ser o mais variado possivel, desde que nao provoque
hipoxemia.

Reeducacdo do Membro Superior (MS)

* Os doentes devem ser estimulados a utilizar ativa e precocemente o membro afetado,
em tarefas ou componentes de tarefas. No entanto, o aumento da intensidade do trei- B 19,28
no, ndo aumenta a funcionalidade do MS. Algumas das abordagens que podem ser
utilizadas rotineiramente sdo:

e Constraint Induced Movement Therapy (CIMT), desde que os individuos sejam corre- A -
tamente selecionados.

e Treino repetitivo de tarefas. B 3

* O treino mecanico assistido melhora o desempenho das atividades, sendo menos efi- B 2436
caz relativamente a forca.
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(continuacdo de Tabela III - Recomendagdes Relativamente as Estratégias de Intervencao da Fisioterapia no AVC)

L. = Grau de A .
Estratégias de Intervencao - Referéncias
Recomendacio
Algumas das intervencdes que podem adicionalmente ser proporcionadas, sdo: B 3739
¢ Treino bilateral dos membros superiores, envolvendo tarefas funcionais.
* Treino mental. B 40-42
* Biofeedback em conjunto com terapia convencional. C -4
e Estimulagao elétrica. C 12,45-52
¢ A Mirror Therapy tem resultados positivos nas funcdes motoras e nas atividades didrias. C 51-56
¢ Treino de Realidade Virtual. A 57,58
Reeducacio do Equilibrio e da Marcha
* As plataformas de equilibrio, NAO SAO RECOMENDADAS. B 59, 60
¢ Os doentes com dificuldade na marcha, devem ser ensinados precocemente a utilizar
um dispositivo de auxilio, incluindo cadeira de rodas, que lhes promoverd maior A i
independéncia.
¢ As componentes da marcha devem ser praticadas de forma repetida e o mais possivel. A 3

* Dentro dos limites da sua funcionalidade e respeitando a sua seguranca, os doentes
devem ser incentivados/ensinados para a realizacao de tarefas gerais de
mobilidade/transferéncias (movimento em torno da cama e / ou transferéncias da A 3
cama para a cadeira; da cadeira para a sanita, etc), praticando de forma repetitiva os
diferentes componentes da marcha.

* A utilizag@o de passadeira rolante com carga parcial, deve ser considerada como um

A - A 61-63

adjuvante para a reeducagdo da marcha.

* As ortéteses para tibio-tdrsica/pé melhoram o equilibrio e o padrdo da marcha. B 6476
Contudo, os seus resultados a longo prazo necessitam de maior evidéncia.

¢ Estimulos visuais e auditivos podem promover a melhoria do padrao da marcha. B 42

* O Biofeedback pode ser utilizado, mas NAO COMO ROTINA. A 42,44

* A estimulacao elétrica funcional melhora o padrao da marcha hemiplégica B 7

* Treino de Realidade Virtual. B 80-81

* Os dispositivos roboticos de marcha associados ao treino convencional da marcha A -
melhoram o seu padrao, sobretudo nos estadios iniciais.

Aumento da forca

* O treino de forga/exercicio resistido progressivo deve ser considerado para melhorar B 83.85
a forca dos musculos afetados.

¢ O treino de forca/exercicio resistido deve ser considerado para melhorar a velocidade A 86,87
e resisténcia da marcha.

* A estimulacdo elétrica deve ser considerada como um adjuvante ao treino de forca B 85,88
para melhorar a capacidade da marcha.

* O Biofeedback em conjunto com a terapia convencional do treino de forca pode ser C -
considerado para melhorar a marcha.

Normalizacao da (s) sensibilidade (s)

* Treino especifico sensorial para normalizacdo da (s) sensibilidade (s). ‘ C ‘ 89-92

Melhoria das Atividades de Vida Diaria
O treino em tarefas especificas deve ser utilizado para melhorar as atividades da vida didria bem como os aspetos gerais
da mobilidade nas posigoes de:

¢ Sentado, com estimulacao de atividades de alcancar. ‘ B ‘ 33,95, 94)

Volume 13 | N.22 | Novembro de 2013 Sinapse

35



(continuacdo de Tabela III - Recomendagdes Relativamente as Estratégias de Intervenc¢ado da Fisioterapia no AVC)

L. ~ Grau de ..
Estratégias de Intervencao ~ Referéncias
Recomendacio

* Levantar/sentar. A 33,42

¢ De pé, com supervisdo e estimulacdo de atividades especificas. B 22,35,59

¢ Os individuos com dificuldades especificas nas atividades de vida didria, devem fazer
treino especifico dessas atividades, com utilizacao de ajudas técnicas sempre que B 95,96
necessario.

¢ A administracdo de anfetaminas para aumentar a capacidade/desempenho nas ativi- B 97 98
dades de vida didria NAO E RECOMENDADA.

e A utilizacdo frequente da acupuntura, quer de forma isolada, quer com outras tera- B 99-101
pias alternativas, NAO E RECOMENDADA na reabilitagdo do AVC.

Ensino ao doente/cuidadores

* O envolvimento do doente e dos seus cuidadores/familiares deve ser tido em conta b 12
desde o inicio do processo de reabilitacao.

¢ Os cuidadores devem ser considerados como uma fonte adicional importante de D 12
informacgao, para a abordagem clinica e social.

* Devem ser dadas informacdes precisas ao doente e cuidadores, sobre o curso e prog- D 2
néstico da situacao.

* Deve ser disponibilizado apoio emocional e informagdes objetivas e funcionais de D 2
acordo com as necessidades de cada caso.

* Os doentes e os seus cuidadores devem ser envolvidos em todas as decisdes impor- D 1
tantes.

Existem algumas técnicas de tratamento que devem ser consistentemente considera-

das e a sua utilizacao s6 deve ocorrer esporadicamente. Sao disso exemplo as Técnicas D 102

virtuais, o Standing frame e a Whole body vibration.

Tabela IV. Recomendacgdes Relativamente a Situacoes Especificas no AVC

. = Grau de A .
Situacdo - | Referéncias
Recomendacao

Alteracdes cognitivas e percetuais

* As alteracoes da atengao e da concentracdo, devem ser tratadas pela reabilitagao cog- C 15, 103, 104
nitiva.

* As alteracdes da memoria que prejudiquem o processo de reabilitacdo, podem ser D 105
abordadas através de técnicas/estratégias de compensacao.

* Os défices das funcoes executivas, podem ser abordados através de estimulos exter- C 105, 106
nos que promovam a funcionalidade das atividades didrias.

* A apraxia do MS pode ser estimulada através do treino de tarefas, orientado para as C 107, 108
atividades didrias.

* Todos os doentes com suspeita de Neglet, devem ser sistematicamente avaliados com C 109, 110
instrumentos especificos.

* A estimulacdo sensorial com treino visual especifico pode ser adotada no Neglet. C 1,1z

* Os pensos oculares podem ser uma estratégia para compensar o Neglet. C 111, 118

¢ O treino mental de imagens pode ser utilizado na abordagem do Neglet. D m
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Tabela V. Recomendagdes Relativamente a Abordagem/Gestao das Complicacoes p6s-AVC

R Grau de A .
Complicacoes - Referéncias
Recomendacio
Espasticidade
¢ A utilizagao de talas para diminuir a espasticidade dos flexores do punho e dedos, A 4
NAO E RECOMENDADA COMO ROTINA
Nos individuos com espasticidade moderada persistente ou espasticidade severa,
poderao utilizar-se as seguintes abordagens: B 15120
* Toxina botulinica A, juntamente com as outras técnicas, desde que sejam claros os
objetivos a alcancar.
¢ Estimulacao elétrica e/ou Biofeedback C 121,122,123
Contracturas
* A utilizagao rotineira de talas de posicionamento ou insufldveis, bem como posicio- B 24131
namentos prolongados na posi¢do de alongamento, NAO SAO RECOMENDADOS.
* Exercicios nas roldanas para a manuten¢ao/aumento das amplitudes do ombro, C 152

NAO SAO RECOMENDADOS.

Luxacdo do ombro

Aos doentes com fraqueza importante e risco de desenvolver subluxacdo do ombro, podem ser proporcionadas as

seguintes intervencoes:

¢ Estimulacdo elétrica (++ supraespinhoso e delt6ides). A 47,133-135

¢ Dispositivos de suporte do membro. 136,137

¢ Ensino e treino ao doente, familiares/cuidadores e equipa sobre a mobilizacao e o D 138
posicionamento correto do membro.

* Para os doentes que ja desenvolveram subluxacdo do ombro, deverao ser utilizados C 136

dispositivos de suporte do membro.

Dor no ombro

A todos os doentes com fraqueza muscular importante e risco de virem a desenvolver dor no ombro ou que ja apresen-

tem dor, devera ser proporcionado:

e Ligaduras funcionais.

136, 139, 140

¢ Estimulagao elétrica [NMES", FES? ou TENS® convencional (++ supraespinhoso e
deltéides)].

(133, 134, 141, 142)

¢ Posicionamento correto do membro, usando um suporte axilar de espuma.

136, 144)

* Exercicios nas roldanas para prevenir a dor no ombro, NAO SAO RECOMENDADOS.

144

¢ Ensino e treino ao doente, familiares/cuidadores e equipa sobre medidas de preven-
¢do traumética.

138

¢ A todos os doentes que ja tenham desenvolvido dor no ombro, devem ser proporcio-
nadas técnicas/estratégias para diminui¢cdo da dor aguda em condicées musculo-
esqueléticas, baseadas na evidéncia.

138

* O uso frequente de Injecdes com corticosteroides para diminuir a dor NAO E RECO-
MENDADO.

143

Edema das extremidades

Aos individuos com edema dos membros ou das extremidades, devera ser proporcionado:

¢ Pressoes alternativas.

¢ Estimulacao elétrica.

146

* Mobilizacao passiva em elevacao.

147

¢ Elevacao do membro durante o repouso.

=M =R NN Ne!
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(continuacdo de Tabela V- Recomendacoes Relativamente a Abordagem/Gestdo das Complicagdes pds-AVC)

s Grau de N .
Complicacoes ~ Referéncias
Recomendacio

Diminuicao da capacidade cardio-respiratéria

* O processo de reabilitagdao deve incluir estratégias que melhorem a capacidade cér-
dio-respiratéria, em doentes com forca suficiente nos grandes grupos musculares dos A 86,87, 148
membros inferiores.

Reduciao Risco de Quedas

* Os doentes que apresentem risco de queda, devem ser submetidos a programas espe- B 149, 150
cificos que minimizem esse risco.

1) Neuromuscular Electrical Stimulation; 2) Functional Electrical Stimulation; 3) Transcutaneous Electrical Nerve Stimulation

Discussao

Apesar da qualidade metodolégica que foi tida em
conta, observamos discrepancia entre os autores relativa-
mente as conclusdes ou recomendagdes de algumas técni-
cas/estratégias.

Da mesma forma, foram vérios os procedimentos da
pratica clinica corrente, para os quais ndo encontramos
evidéncia. A falta de elementos de prova nao é sinénimo
de falta de eficdcia, mas obriga a que esses procedimentos,
nao possam ser considerados como recomendacoes. Estes
aspetos ndo sdo exclusivos da Fisioterapia, eles consti-
tuem uma dificuldade transversal de todas as dreas inter-
venientes no processo de reabilitagdo do AVC'"'*%. Apesar
destas fragilidades, a Fisioterapia é unanimemente consi-
derada na literatura como indispensavel e eficaz em todo
esse processo'>?1%,

Ainda que a maior parte dos Fisioterapeutas intervenha
precocemente na reabilitagdo dos doentes com AVC"*'** e
de serem bem conhecidos os seus beneficios, essa inter-
vencao carece de orientagdes consistentes e coordena-
das™®"", A mesma dificuldade é colocada perante a inten-
sidade da intervengdo. Parece existir uma relagdo positiva
entre a intensidade da abordagem e os resultados na fun-
cionalidade'***'® e, embora seja aceite esse principio’”’,
continuamos sem linhas orientadoras concretas e objeti-
vas sobre esse parametro.

A maior parte dos estudos sdo inconclusivos quando
comparam duas técnicas diferentes, por exemplo o con-
ceito de Bobath versus reaprendizagem motora'® e, a
maior parte deles utiliza uma mistura de vérias técnicas,
ao invés de comparar determinada abordagem com um
grupo placebo/grupo de controlo®®'. Embora a CIMT se
tenha revelado uma técnica promissora na reabilitacdo do
AVC, é importante esclarecer o seu papel nas diferentes
fases de evolucdo desta condicdao™’. A estimulacao preco-
ce da capacidade das atividades da vida didria necessita
também de estudos mais sélidos'’.

Existem algumas intervengdes comumente utilizadas,
que apesar de ja fundamentadas em termos de evidéncia,
continuam a necessitar de estudos mais aprofundados.

S3do disso exemplo, o posicionamento terapéutico e o feed-
102

157

back visual e auditivo
Tém surgido nos tltimos anos novas abordagens, como
por exemplo, a estimulagdo magnética transcraneana'®, a

Sinapse

motor imagery" ou as terapias robéticas®, entre outras,
que apesar de promissoras necessitam de mais pesquisa.

Algumas abordagens merecem estudos mais aprofun-
dados, quer relativamente a evidéncia cientifica, quer rela-
tivamente aos custos/eficdcia, nomeadamente a interven-
¢do em ambulatério versus no domicilio'®*'® ou a terapia
individual versus em grupo'’. A participacao ativa e a res-
ponsabilizacdo do doente e dos seus familiares/cuidado-
res em todo o processo de reabilitagdo sdo importantes,
apesar de ainda nao conhecermos as formas mais adequa-
das de os envolver'®.

Um aspeto importante e também a necessitar de maior
sistematizacdo na organiza¢do dos ensaios clinicos, diz
respeito aos instrumentos de medida, enquanto mecanis-
mos de afericdo dos resultados. Importa que essa opcado se
faca através de instrumentos estandardizados e ampla-
mente divulgados, organizados em func¢do da multidi-
mensionalidade da funcionalidade, por forma a facilitar a
comparacao dos dados'**>"162,

Assumimos algumas limitacoes relativamente a esta
revisao e que assentam fundamentalmente: i) nem sem-
pre consideramos os resultados das intervencoes face ao
estadio evolutivo do AVC, sendo que esta varidvel muitas
vezes estava omissa nos estudos; ii) as carateristicas dos
constituintes das amostras foram muito variadas, o que
pode ter condicionado os resultados das intervencdes,
sobretudo aquelas com maior influéncia na reorganizagao
cortical e na plasticidade; por fim, iii) o tipo de AVC e o
lado da lesao nao foram por nés agregados de forma inde-
pendente.

Conclusdes

A Fisioterapia é imprescindivel no processo de reabili-
tacao dos doentes com AVC, apesar de ainda ndo conhe-
cermos na plenitude quais os métodos que produzem os
melhores resultados. A CIMT (quando aplicada entre o 3°-
9° més) e o treino aerébico parecem ser eficazes no pro-
cesso de recuperagdo destes doentes. As tecnologias e os
métodos de reabilitacdo mais recentes, necessitam de
maior investigacdo. Apesar de nos udltimos anos assistir-
mos a uma evolucdo importante relativamente a PBE da
Fisioterapia no AVC, é urgente investir nessa melhoria de
uma forma mais estruturada e sistematizada, sobretudo
na qualidade metodolégica dos ensaios clinicos. B
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08:30

09:00-19:00

09:00-19:00

14:30-19:00

19:00

07:30

Abertura do Secretariado

REUNIOES PRE-CONGRESSO
2° SIMPOSIO DE ENFERMAGEM EM NEUROLOGIA
REUNIAO GRUPO CIRURGIA DA EPILEPSIA

REUNIAO ANUAL DE INVESTIGADORES DA DOENCA DE HUNTINGTON

Afixacdo de Posters

Abertura do Secretariado

08:00-09:00 Posters 1

Sinapse

PO1.

PO2.

PO3.

PO4.

PO5.

PO6.

PO7.

PO8.

Tema: Doencas Vasculares |
Moderadores: Teresa Pinho e Melo | Vitor Tedim Cruz

Doenca de Rendu-Osler-Weber e heterozigotia no gene da protrombina - perigo iminente?

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Rodrigues

Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE.

Revisitando o diagnéstico da arterite de células gigantes

Andreia Costa?, Pedro Abreu'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto; 2-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto.

Trombose de Grandes Vasos no Lipus Discéide

Pedro Correia, Ana Ribeiro, Rui Aratijo, Ana Morgadinho, José Grilo

Servigo de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Trombose venosa cerebral como manifestacdo de neoplasia mieloproliferativa

Ana Gouveia', Argemiro Geraldo', Nuno Silva?, Marilia Gomes?, Isabel Santana'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, 3-Servico de Hematologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

Envolvimento Neurolégico de Doencas Autoimune Sistémicas

Ana Furtado', Sara Machado?, Isabel Ferreira'*, Fabio Carvalho®, José Delgado Alves"*, Ana Valverde**
1-Servico de Medicina IV, 2-Servigo de Neurologia, 3-Servico de Neurorradiologia, Hospital Professor
Doutor Fernando Fonseca, Amadora; 4-CEDOC - Centro de Estudos de Doencas Crénicas; Faculdade de
Ciéncias Médicas de Lisboa.

A importancia da imagem no diagnéstico da Sindrome de Susac

Luciano Almendra’, Orlando Galego?, Sénia Batista', Beatriz Santiago', Livia Sousa’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
Vasculite cerebral como sintoma de apresentacdo do lupus eritematoso sistémico

Isabel Moreira', Jodo Ferreira?, Anténio Marinho?, Ernestina Santos'

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

Fistula Arteriovenosa Dural Medular

José Tomas', Ana Gouveia', César Nunes?, Jodo Reis®, Nuno Mendonc¢a*, Carmo Macério®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra;
3-Unidade Cerebrovascular, 4-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central.
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PO9.

PO10.

Mielopatia secunddria a Fistula Arteriovenosa Dural Intracraniana

Andreia Matas, Andreia Veiga, Jodo Paulo Gabriel, Mdrio Rui Silva

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

Trombose Venosa Cerebral durante o diagnéstico diferencial de uma Nevrite 6ptica — Manifestacao
da doenca ou iatrogenia?

Marcelo Mendonga, André Caetano, Sofia Calado

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

08:00-09:00 Posters 2

PO11.

PO12.

PO13.

PO14.

PO15.

PO16.

PO17.

PO18.

PO19.

PO20.

Tema: Doencas Neuromusculares / Neuropatologia
Moderadores: Melo Pires | Luis Santos

Mutacao do gene BSCL2 numa familia portuguesa com Sindrome de Silver

Ana Monteiro* Raquel Real'?, Goreti Nadais', Fernando Silveira', Miguel Ledao**

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Genética, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto; 3-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto, Porto.

Neuralgia amiotréfica do plexo lombossagrado

Adriana Rua', Margarida Franga? José Queir6s®, Jodo Chaves'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Imunologia Clinica, 3-Servi¢o de Nefrologia, Hospital de Santo
Anténio, Centro Hospitalar do Porto.

Plexopatia braquial bilateral como primeira manifestacao de uma Neuropatia Hereditdria com
susceptibilidade as Paralisias de Pressao

Joana Morgado', Ana Paula Sousa'?, Luisa Medeiros®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE.
Miopatia inflamatéria associada a Esclerose Sistémica — desafio diagnéstico e terapéutico

Telma Santos', Gustavo Oliveira®, Helena Felgueiras', Pedro Oliveira®, Ricardo Taipa*, Manuel Melo
Pires*, Teresa Soares-Silva', Pedro Carneiro', Paula Ferreira®, Hugo Morais'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/ Espinho; 4-Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto.
Charcot-Marie-Tooth tipo 4B2 associado a nova mutacao do gene SBF2

Joana Domingos’, Ricardo Taipa?, Manuel Melo Pires?, Jodo Silva®, Isabel Alonso®, Marina Magalhaes'
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia,Centro Hospitalar do Porto, Hospital de Santo
Anténio; 3-Instituto de Biologia Molecular e Celular IBMC) do Porto.

Miastenia gravis e mielite aguda recorrente - Associacdo de duas doencas auto-imunes

André Caetano, Marcelo Mendonga, Miguel Pinto

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa.

Neuropatia desmielinizante adquirida simétrica distal: A propésito de trés casos clinicos.

Filipe Blanco, Luis Negrao, Anabela Matos, Argemiro Geraldo, Sargento Freitas

Unidade de Diagnéstico e Tratamento de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Polineuropatia desmielinizante sensitivo-motora como primeira manifestacdo neurolégica de Lipus
Eritematoso Sistémico

José Tomds, Carmo Macdrio, Isabel Santana, Ana Maduro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Glioma Cordéide do III Ventriculo

Ana M. Carrilho Romeiro’, José Migueis?, Pedro Pereira', Nuno Simas?, José Pimentel’

1-Laboratério de Neuropatologia (Servico de Neurologia), 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa
Maria- CHLN.

Doenca de Rosai-Dorfman intracraniana sem envolvimento nodal

Jodo Passos', Maria Inés Rolim?, Joana Marques', John Peter Foreid', Isabel Fonseca®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Anatomia Patoldgica, Instituto Portugués de Oncologia Francisco
Gentil de Lisboa.
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09:00-10:00

COl.

coz.

C03.

COo4.

COs.

09:00-10:00

Sinapse

CO6.

Co7.

CO08.

Comunicacodes Orais 1

Tema: Doencas Vasculares | / Neurociéncias
Moderadores: José Ferro | Manuel Correia

Prognéstico alongo prazo do acidente vascular cerebral no adulto jovem: Resultados do estudo
PORTYSTROKE

Miguel Viana-Baptista', Teresa Pinho e Melo? Marta Carvalho®, Vitor Tedim Cruz*, Carina Fernandes®,
Fernando Alves Silva®, Carla Ferreira’, Gabriela Lopes®, André Leitdo®, Ana Amélia Nogueira-Pinto', Rui
Guerreiro', Jodo Paulo Gabriel'?, Sofia Calado’, Miguel Rodrigues®, José M Ferro?, em nome dos
investigadores do PORTYSTROKE

1-CEDOC - Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa; Servico de Neurologia,
Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Servico de Neurologia, Hospital de Santa
Maria, Lisboa; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Joao, Porto; 4-Servico de Neurologia, Hospital
de Sao Sebastido, Vila da Feira; 5-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 6-Servico de
Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 7-Servigo de Neurologia, Hospital de Sao
Marcos, Braga; 8-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Porto; 9-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra; 10-Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca,
Amadora/Sintra; 11-Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Bernardo, Settibal; 12-Servico de
Neurologia, Hospital de Sao Pedro, Vila Real.

Nova mutacdo do gene HTRA1 - Primeira familia portuguesa com CARASIL

Inés Cordeiro', Francisca S&', Hipolito Nzwalo', Rita Bastos-Ferreira?, Isabel Alonso®?, Luis Afonso',
Carlos Basilio'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Faro; 2-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, 3-UnIGENe,
Instituto de Biologia Molecular e Celular, Universidade do Porto.

AVC isquémico durante a practica desportiva habitual

Henrique Miguel Delgado, Miguel Pinto, Ana Lourenco, Sofia Calado

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.

A etiologia das hemorragias intracerebrais espontaneas Serie neuropatologica

Luis Ruano’, Ricardo Taipa®, Manuel Melo Pires®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga; 2-Unidade de Neuropatologia,
Centro Hospitalar do Porto.

Patologia funcional no internamento de neurologia

Carina Fernandes, Nadine Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Comunicacodes Orais 2

Tema: Doencas Neuromusculares / Neurofisiologia
Moderadores: Luis Negrdo | Alberto Leal

Cirurgia na Esclerose Lateral Amiotréfica: o risco de progressao clinica

Susana Pinto', MIchael Swash'?, Mamede de Carvalho'?

1-Instituto de Fisiologia, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Instituto de Medicina
Molecular, Lisboa; 2-Departments of Neurology and Neuroscience, Royal London Hospital, Queen Mary
University of London, London, UK; 3-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar Lisboa Norte,
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Esclerose Lateral Amiotréfica: clinica e epidemiologia dos tiltimos 14 anos na regido entre Douro e
Vouga

Sandra Moreira, Luis Fontdo, Augusto Ferreira, José Mdrio Roriz

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.

Utilidade do EEG nas encefalites viricas

Raquel Samdes', Adriana Rua’, Jodo Ramalheira?, Jodo Lopes?, Ana Martins da Silva', Anténio Martins
Silva*®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurofisiologia, Hospital Santo Ant6énio, Centro Hospitalar do
Porto; 3-UMIB-ICBAS-Universidade do Porto.
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10:00-11:00

11:30-12:30

12:30-13:30

14:30-16:00

16:00-17:00

PO21.

PO22.

PO23.

PO24.

PO25.

Estudo sobre as alteracdes electromiograficas precoces na Esclerose Lateral Amiotréfica: o papel das
fasciculacoes

Mamede de Carvalho'? Michael Swash*?

1-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Instituto de Fisiologia, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Instituto de Medicina
Molecular, Lisboa; 3-Departments of Neurology and Neuroscience, Royal London Hospital, Queen Mary
University of London, London, UK.

Conferéncia de Abertura

"Repercussodes Neuroldgicas das Doencas Sistematicas”
Palestrante: José Ferro

Moderador: Vitor Oliveira

Conferéncia

"Miopatias Inflamatérias"
Palestrante: Teresinha Evangelista (UK)
Moderador: Luis Negrdo

Simpésio Pfizer

Prevencdo do AVC em doentes com Fibrilhacdao Auricular ndo valvular - Uma nova
abordagem terapéutica
Chairman: Prof. Dr. Luis Cunha - HUC
Palestrantes: Prof. Dr. Miguel Viana Batista - CHLO
Prof. Dr. Pedro Monteiro - HUC
Dr. Jodo Sargento - HUC

Mesa-Redonda

"ComplicacOes Neurolégicas da Gravidez"

Palestrantes: J Pimentel, E Vasco, M Carvalho, P Canhdo, A Areias
Moderadores: J Pimentel | Elsa Vasco

Posters 3

Tema: Cefaleias / Doencas Infecciosas
Moderadores: Elsa Parreira | Celso Pontes

Papiledema bilateral como manifestdo inicial do sindrome de POEMS

Rui Aratjo, Carla Cecilia Nunes, Pedro Correia

Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra.

Parésia do 6° par como apresentacdo de Sindrome de Hipotensdo Intracraniana Espontanea

Inés Correia', Inés Marques', Miguel Cordeiro?, Livia Sousa’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
Disseccao de artéria vertebral mimetizando um estado de mal migranhoso

Tiago Teodoro', Jodo Ferreira', Ana Franco', Vanessa Almeida’, Carlos Casimiro?®, Miguel Coelho’, José M
Ferro', Luisa Albuquerque'

1-Departamento de Neurologia, 2-Departamento de Neurorradiologia, Hospital de Santa Maria.
Arterite de células gigantes “mascarada” por herpes zoster oftdlmico

Tiago Teodoro', Ruth Geraldes', Paulo Batista', José Pimentel"?, Luisa Albuquerque’, Rita Peralta’
1-Departamento de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia, Departamento de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Hipertensdo intracraniana por toxicidade da vitamina A

Raquel Tojal, Sara Machado, Ana Amélia Nogueira Pinto

Hospital Professor Fernando da Fonseca, Amadora/Sintra.
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PO26.

PO27.

PO28.

P0O29.

PO30.

16:00-17:00

Sinapse

PO31.

PO32.

PO33.

PO34.

PO35.

PO36.

PO37.

PO38.

PO39.

Enxaqueca oftalmoplégia ou mononeuropatia craniana multipla? — O desafio diagnéstico de uma
entidade controversa

Carina Fernandes, Inés Marques, Nadine Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Doente em coma: quando a pista estd na pele

Ana Filipa Santos', Lara Maia? Angela Coelho?, Carla Ferreira', Margarida Rodrigues’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospital do Médio Ave, Famalicao.
Mucormicose Rinocerebral

Ana Aires'?, Jodo Filipe', Goretti Nadais1

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto; 2-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto.

Sindrome de Miller Fisher: uma série de 5 casos

Isabel Moreira, Gabriela Lopes, Ernestina Santos

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

Plexopatia Braquial por Herpes Zoster em doente com Liipus Eritematoso Sistémico

Sandra Moreira’, Rita Simdes?, Mafalda Santos?, Catarina Santos’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.

Posters 4

Tema: Doencas Infecciosas
Moderadores: Fernando Pita | Miguel Rodrigues

Meningoencefalite créonico-recidivante com calcificacdes dos ganglios da base num adulto: infeccao
oportunista pelo virus Epstein-Barr

Inés Marques', Paulo Saraiva?, Nadine Ferreira’

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

Meningite criptocécica em doente imunocompetente

Vera Ferreira', Helena Silva*, Ana Gomes?, Soraia Almeida®, Rui Felgueiras®

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Medicina Interna, 3-Servico de Neurologia, Hospital de
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 4-Departamento de Neurorradiologia, Hospital Pedro
Hispano, Unidade Local de Satiide de Matosinhos; 5-Servico de Infecciologia, Hospital Joaquim Urbano,
Centro Hospitalar do Porto.

Paquimeningite hipertréfica idiopatica - um caso clinico com seguimento durante seis anos

Tiago Gil Oliveira’, Ana Filipa Santos?, Jodo Soares-Fernandes', Zita Magalhaes', Carla Ferreira®
1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga, Braga.

Romboencefalite por Listeria Monocytogenes como apresentacdo inicial de Doenca de Cushing
Luis Fontdo', Ana Maia Silva?, Claudia Amaral?, Catarina Santos'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Servico
de Endocrinologia do Centro Hospitalar do Porto, Porto.

Meningo-encefalite do tronco cerebral em doente com aftose oral recorrente

Henda Foreid', Gongalo Matias', Alipio Aratijo?, Manuela Parente®, Angela Valenca'

1-Servico de Neurologia, Hospital das Forcas Armadas, Lisboa; 2-Servigo de Medicina Interna, Hospital
das Forcas Armadas, Lisboa; 3-Servico de Reumatologia, Hospital Militar Principal, Lisboa.

Sindrome neurolégico p6s-maldria ou encefalite viral?

André Caetano', Marcelo Mendonga', Miguel Pinto’, Nuno Ferreira?, Luisa Alves'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa.
Polinevrites cranianas por infeccao pelo virus varicela-zoster: uma série de casos

Jodo Ferreira, Ana Franco, Pedro Viana, Ana Patricia Antunes, Tiago Teodoro, Miguel Coelho, Luisa
Albuquerque

Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.

Nevrite 6ptica e Sifilis: um alerta para a infeccao por HIV

Cristina Rosado, Anabelas Valadas, Cristina Semedo, Ana Margarida Carrilho, Marisa Brum, José Pinto
Marques, Rui Matos

Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal.

Encefalopatias recorrentes associadas a positividade de Tropheryma whipplei (PCR) no sangue

José Tomads, Ana Gouveia, Carmo Macdrio, Isabel Santana

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
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P0O40. Encefalopatia/encefalite associada a infeccao pelo virus Influenza A (HIN1)
José Tomés', Carmo Macério', Elsa Gaspar?, S6nia Moreira®, Isabel Santana’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

17:30-18:30 Conferéncia
"Neurological Consequences of Sepsis Syndrome"
Palestrante: Erich Schmutzhard (Austria)
Moderadores: Vitor Oliveira | Patricia Antunes

18:30-19:00 Conferéncia
"Antonio Flores - Um llustre Desconhecido"
Palestrante: Vitor Oliveira

19:00 Cocktail de Boas-Vindas

08:30-09:30 Posters 5

Tema: Doencas desmielinizantes / Doencas Auto-imunes
Moderadores: Rui Pedrosa | Grilo Gongalves

PO41. Alemtuzumab como tratamento de resgate em Esclerose Miiltipla
Inés Bras Marques, Inés Correia, S6nia Batista, Carmo Macdrio, Livia Sousa
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra.
P0O42. Reacgoes adversas cutdneas graves ao acetato de glatiramero
Raquel Samdes', Sandrina Carvalho?, Rosério Alves?, Tiago Torres?, Ana Martins Silva'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Dermatologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
P043. Caso clinico de Neuromielite Otica em idade tardia
Jodo Pedro Filipe', Joana Guimaraes*®, Maria José Sa**, Goreti Nadais®
1-Servigo de Neurorradiologia, 2-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto;
3-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto; 4-Faculdade de Ciéncias da Satde,
Universidade Fernando Pessoa, Porto.
PO44. Distonia paroxistica como manifestacdo de Esclerose Miiltipla
Célia Machado', Jodo Pinho', Margarida Rodrigues’, Jodo Pereira’, Jodo Cerqueira’, Jaime Rocha?,
Esmeralda Lourenco'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Braga, Braga.
PO45. Sintomas paroxisticos como manifestacdo inaugural de esclerose miiltipla
Gongalo Cacdo, Joel Freitas, Sofia Pina, Ernestina Santos, Joana Damdsio
Centro Hospitalar do Porto, Porto.
P0O46. Mielite Transversa Longitudinalmente Extensa numa doente com Artrite Reumatéide sob
terapéutica com Adalimumab
Pedro Viana, Ana Patricia Antunes, Jodo Ferreira, Miguel Coelho, Ana Rita Peralta
Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
PO47. Artrite reumatéide e esclerose miiltipla num mesmo individuo: um caso de poliautoimunidade.
Jodo Pedro Filipe', Amélia Mendes**, Eva Borka Mariz®, Pedro Abreu**
1-Servigo de Neurorradiologia, 2-Servigo de Neurologia, 4-Servigo de Reumatologia, Centro Hospitalar
de S@o Jodo, Porto; 3-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto.
P0O48. Leucoencefalopatia créonica paraneopldsica associada a mieloma muiltiplo: associacdo rara em
doente jovem
Tiago Geraldes', Graga Esteves?, Nadine Ferreira', Paulo Saraiva®, Jodo Coimbra’
1-Servico de Hematologia e Transplantacao de Medula do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servigo de
Neurologia; 3-Servigo de Neurorradiologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.
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08:30-09:30

PO49.

PO50.

PO51.

PO52.

PO53.

PO54.

PO55.

PO56.

PO57.

09:30-10:30

Sinapse

Posters 6

Tema: Epilepsia / Neurofisiologia / Genética / Neurociéncias
Moderadores: Anténio Martins | Jodo Ramalheira

Cirurgia da epilepsia com monitorizacao invasiva

Sara Varanda', Rui Rangel? Jodo Chaves®, Bruno Moreira*, Sara Cavaco®, A. Martins da Silva®?, Jodo
Lopes®?, Joao Ramalheira®”®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servigo de Neurocirurgia, 3-Servico de Neurologia,
4-Servico de Neurorradiologia, 5-Unidade de Neuropsicologia, Departamento de Neurociéncias,
6-Servico de Neurofisiologia, 7-Unidade de Medicina Nuclear do Sistema Nervoso Central, Servicos de
Neurofisiologia e Medicina Nuclear, 8-Unidade de Monitorizacdo em Epilepsia, Servico de
Neurofisiologia, Hospital Santo Ant6énio, Centro Hospitalar do Porto (HSA/CHP); 9-UMIB/Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto.

Ruidos nocturnos e outras perturbacdes do sono induzidas pela estimulacdo do nervo vago

Tiago Teodoro', Rita Peralta®, Carla Bentes®

1-Departamento de Neurologia, 2-Laboratério de Electroencefalografia e Sono, Departamento de
Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Hiperfamiliaridade de faces - um sindrome raro

Marisa Brum, Ana Margarida Romeiro, Cristina Rosado, Cristina Semedo, Anabela Valadas

Hospital Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal, Settibal, Portugal.

Epilepsia da leitura - investigacdo neurofisiol6gica de um caso clinico

Filipe Correia', Daniel E Borges', Alberto Leal*

1-Servico de Neurologia e Unidade de Monitorizacdo Prolongada de Epilepsia (UMPE), Unidade Local
de Satide de Matosinhos, Hospital Pedro Hispano (ULSM-HPH); 2-Departamento de Psicologia Social e
das Organizacdes, Instituto Universitdrio de Lisboa (ISCTE-IUL).

Perturbacgdo oculomotora apds cirurgia aértica

André Caetano', Maria Rita Pelejdo’, Miguel Viana Baptista"?

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 2-CEDOC, Faculdade de
Ciéncias Médicas de Lisboa, Lisboa.

Hipotermia periédica espontinea: diagnéstico diferencial e tratamento de uma situacdo muito rara
no adulto

Miguel Pereira, Ana Gouveia, Ana Massano, Ana Maduro, Isabel Santana

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario da Universidade de Coimbra.

Obtencio e divulgacdo de informacao sobre doencas raras e medicamentos orfaos em Portugal e em
Portugués - contributo da Orphanet-PT

Patricia Arinto’, Jodo Silva', Jorge Sequeiros'**

1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, 2-Unidade de Investigacdao Genética e Epidemiol6gica em
Doencas Neuroldgicas, Instituto de Biologia Molecular e Celular, Porto, 3-Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar, Porto.

Disfemia adqurida: importancia da Ressondncia Magnética funcional

Helena Felgueiras', Paulo Branco?, Pedro Barros', Anténio Jorge', Daniela Seixas®*

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho;
3-Departamento de Biologia Experimental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
Paralisia de Bell no Puerpério - complicacdo anestésica?

Cristina Rosado, Cristina Semedo, Ana Margarida Carrilho, Marisa Brum, José Pinto Marques, Rui Matos
Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal.

Conferéncia

"ComplicacOes Neuroldgicas das vacinas: Qual a evidéncia?"
Palestrante: A. Vaz Carneiro

Moderadora: Ana Amélia Pinto
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Mesa-Redonda

"Repercussoes Neuroldgicas de Doencas Infecciosas"
Palestrantes: Kamal Mansinho, Ménica Marta (UK)
Moderadora: Carolina Garret

Simpésio Novartis

Beneficio do tratamento atempado na EM
Como gerir o doente nos dias de hoje?

Abertura - Dados Epidemiolégicos de Esclerose Miiltipla
Dr. Jodo de Sa - CHLN

Critérios clinicos para mudanca de terapéutica

e A experiéncia da consulta de Esclerose Multipla do HSJ
Dr. Pedro Abreu - HSJ

Beneficios clinicos do tratamento precoce na EM

e Beneficio do tratamento precoce com Gilenya

Dr.2 Livia Sousa - CHUC

Como gerir o doente de EM? E como gerir a mudanca de terapéutica?
Prof. Luis Cunha - CHUC

Conclusoes

Simpésio EISAI

Tratamento das Crises Parciais em Monoterapia: Das Guidelines a Pratica Clinica
Palestrante: Isabel Luzeiro
Moderador: Manuel Antunes

Mesa-Redonda

"Doencas de Armazenamento: Pompe e Fabry - Perspectivas Actuais"
Palestrantes: A. Fellgiebel e T. Evangelista (Apoio Genzyme)

Moderador: Viana-Baptista

Comunicac¢des Orais 3

Tema: Doencas Vasculares Il
Moderadores: Miguel Viana Baptista | A. Freire Gongalves

Estenose da artéria cardtida interna: validac@o de critérios velocimétricos

Ana Monteiro, Rosa Santos, Carmen Ferreira, Andreia Costa, Elsa Azevedo

Unidade de Neurossonologia, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo e Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal.

Artéria cerebral média hiperdensa ou pontuacao ASPECTS: valor preditivo na localizacdo da lesao
vascular isquémica

Liliana Pereira, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Inversao do sentido de fluxo da artéria oftdlmica e estenose carotidea ipsilateral grave

Miguel Grilo'?, Ana Monteiro"?, Rosa Santos', Carmen Ferreira', Andreia Costa'?, Elsa Azevedo"*
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto; 2-Faculdade de Medicina, Universidade
do Porto.

Sinal de Hiperdensidade Arterial Espontinea, Densidade do Trombo e Etiologia do Acidente Vascular
Cerebral Isquémico

Orlando Galego', Mariana Baptista', Jodo Sargento-Freitas®, Fernando Silva®, Gustavo Cordeiro?, Egidio
Machado', Luis Cunha®

1-Servico Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Coimbra.
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CO14. O impacto da neurossonologia no Servico de Urgéncia
Liliana Letra, Jodo Sargento-Freitas, Filipe Sobral, Ana Gouveia, Luis Isidoro, Fernando Silva, Gustavo
Cordeiro, Luis Cunha
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

16:00-17:00 Comunicacoes Orais 4

Tema: Epilepsia
Moderadores: Isabel Luzeiro | José Pimentel

CO15. Sinais ictais/pds-ictais localizadores e lateralizadores: revisdao dos tltimos cinco anos de uma
unidade de monitorizacao video-electroencefalograma
Simao Cruz, Raquel Tojal, Anténio Martins
Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, Amadora/Sintra.
CO16. Antiepiléticos e niveis plasmatico da apolipoproteina Al: uma reflexdo sobre risco vascular.
Tiago Gomes'??, Miguel Grilo**, Isabel Pires’, José A. Mendes-Ribeiro'
1-Unidade de Neurofisiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar S. Jodo, Porto; 3-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto.
CO17. Variabilidade genética do sistema serotonérgico na epilepsia do Lobo Temporal Mesial
Barbara Leal', Ana Barreira', Jodo Chaves?, Cldudia Carvalho’, Andreia Bettencourt', Sandra Bras', Jodo
Lopes®, Jodo Ramalheira®, Paulo P Costa'*, Ant6nio Martins da Silva'?, Berta Martins da Silva'
1-UMIB - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto (ICBAS-UP), Porto;
2-Servico Neurologia, 3-Servico Neurofisiologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto,
Porto; 4-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge (INSA), Porto.
CO18. A afasia epiléptica do Sindrome de Landau-Klefner é causada pela perturbacao transitéria e parcial
da memdria sensorial auditiva pré-fonética
Alberto Leal'?, Luis Ferraz? Ricardo Lopes®
1-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, 2-Instituto Universitdrio de Lisboa; 3-Universidade de Coimbra.
CO19. Neuropsicologia do processamento visual de faces na avaliacao pré cirirgica de epilepsias em idade
pediatrica.
Ricardo Lopes', Luis Ferraz? Rita Jer6nimo?, Jéssica Gomes®, Alberto Leal**
1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacdo - Universidade de Coimbra; 2-Centro de Investigacdo
e Intervencao Social (CIS/ISCTE-IUL); 3-Departamento de Psicologia Social e das Organizacées, ISCTE-
IUL; 4-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa - Hospital Jilio de Matos.
C020. Caracterizacdo dos automatismos oro-faciais na Epilepsia do Lobo Temporal
Joana Morgado'?, Ana Rita Peralta?, Carla Bentes?, Grupo da Cirurgia de Epilepsia do Hospital de Santa
Maria
1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de EEG/Sono, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE.

17:30-18:30 Mesa-Redonda
"Doengas Auto-Imunes"
Moderadora: Ruth Geraldes

Encefalites Auto-Imunes
Ester Coutinho (UK)
Neuromielite Optica
Isabel Leite (UK)

18:30-19:30 Assembleia-Geral e Eleicdo dos Corpos Sociais
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Posters 7

Tema: Doencas Vasculares Il
Moderadores: Patricia Canhdo | Elsa Azevedo

Espectro de lesdes cerebrais na Arteriopatia Cerebral Autossémica Dominante com Enfartes
Subcorticais e Leucoencefalopatia de uma série hospitalar

Ana Aires', Miguel Grilo', Pedro Castro', Susana Ferreira®, Elsa Azevedo'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Genética Médica, Centro Hospitalar de Sao Joao e Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto.

Angiomas cavernosos em duas familias portuguesas.

Henrique M. Costa'?, Pedro Castro'?, Raquel Real', Miguel Ledao**

1-Servico de Neurologia, 3-Unidade de Neurologia Pediétrica, Hospital Integrado Pedidtrico, Centro
Hospitalar de S. Jodo; 2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 4-Servico de Genética Médica,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Puerpério, cannabis e heroina, uma associacao convulsiva

Sara Varanda, Jodo Rocha, Filipa Sousa, Jodo Pinho, Carla Ferreira, Margarida Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Hemibalismo secundério a lesdo isquémica do cértex frontal

Gustavo Oliveira', Telma Santos?, Helena Felgueiras?®, Pedro Barros?, Sérgio Castro', Teresa Soares-Silva?,
Pedro Carneiro?

1-Servico de Imagiologia, Departamento de Neurorradiologia, 2-Servigo de Neurologia, Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.

Hemicoreia e hipomania de inicio stibito

Miguel Mendonga Pinto!, Rita Miguel', Sofia Calado'?, Miguel Viana Baptista'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa; 2-CEDOC, Faculdade de
Ciéncias Médicas de Lisboa, Lisboa.

AITs e cervicalgia como manifestacoes de disseccdo de ambas as artérias vertebrais apés
manipulacdo cervical

Mariana Santos', Luisa Biscoito?, Cristina Costa’

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de
Imagiologia, Hospital Cuf Infante Santo.

Acidente vascular cerebral isquémico em doente sob dabigatrano: o primeiro caso descrito de
resisténcia clinica e laboratorial

Cristina Duque', Jodo Sargento-Freitas', Jodo Pégo? Cristina Jardim? Fernando Silva', Gustavo
Cordeiro!, Luis Cunha!

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Patologia Clinica, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
Ruptura esplénica ap6s trombélise endovenosa na auséncia de traumatismo major.

Joana Meireles'?, Vitor Braz®, Jorge Almeida®, Guilherme Gama*, Ant6nio Oliveira e Silva*, Pedro Abreu'?
1-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 2-Servico de Neurologia, 3-Unidade de Cuidados
Intermédios, Servico de Medicina Interna, 4-Unidade de Acidente Vascular Cerebral, Servico de
Medicina Interna, Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto.

A terceira é de vez - fibrinélise em AVCs recorrentes e etiologia infrequente no idoso

Liliana Pereira, Elisa Campos Costa, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Mioclonias Corticais durante a perfusao de rt-PA no tratamento do AVC Isquémico Agudo

Pedro Viana, Ana Rita Peralta, Carla Bentes

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
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Posters 8

Tema: Cognicdo / Deméncias / Doencas auto-imunes / Doencas Granulomatosas
Moderadores: Carolina Garrett | Elia Baeta

Monitorizacdo de processos de neuroplasticidade para a linguagem pela ressoniancia magnética
funcional

Martin Lauterbach'?, Alexandre Rainha Campos®, José Fonseca?, Jodo Paulo Faria®, Isabel Pavdo Martins*
1-Sociedade Portuguesa de Ressonancia Magnética, HCVP, Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de
Linguagem, IMM, Lisboa; 3-Departamento de Neurocirurgia, HSM, Lisboa.

Quando as queixas cognitivas sdo motivo de referenciacdo: impacto na dindmica de uma consulta de
deméncia

Flia Baeta

Unidade de Neurologia, Hospital Viana do Castelo, Unidade Local de Satide do Alto Minho.

Fototest: Dados Normativos para a populacao Portuguesa

Emilia Dias', Joana Pinto', Jodo Pedro Lopes', Riben Rocha', Cristébal Carnero Pardo*?, Bruno Peixoto*
1-Instituto de Investigacdo e Formac¢ado Avangada em Ciéncias e Tecnologias da Satide, Gandra,
Portugal; 2-Servicio de Neurologia Cognitivo-Conductual, Hospital Universitario Virgen de las Nieves,
Granada, Espanha; 3-FIDYAN Neurocenter, Granada, Espanha; 4-Departamento de Ciéncias do
Instituto Superior de Ciéncias da Satide- Norte, Gandra, Portugal.

Encefalopatia auto-imune mimetizando a Doenca de Creutzfeldt-Jakob — um caso de sucesso!

Telma Santos', Gustavo Oliveira®, Helena Felgueiras', Pedro Barros', Teresa Soares-Silva', Pedro Carneiro’
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
Sindrome demencial rapidamente progressivo, de provavel etiologia auto-imune, com resposta a
corticoterapia

Rui Loureiro', Nuno Vila Cha', Ernestina Santos', Alexandre Mendes"*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Ant6énio, Centro Hospitalar do Porto Porto, Portugal;
2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao Biomédica, Universidade do Porto, Porto.

Sindrome de Sjogren e lesao focal do SNC

Silvia César, Sandra Perdigao

Unidade Local de Satide do Alto Minho.

Envolvimento do sistema nervoso central na Doenca de Behget — reflexdo acerca do diagnéstico e
tratamento

Mariana Galante Santiago’, Joana Afonso Ribeiro?, Daniela Pereira®, Anabela Matos?

1-Servico de Reumatologia, 2-Servico de Neurologia, 3-Servigo de Radiologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra, Hospitais da Universidade de Coimbra, E.PE., Coimbra, Portugal.
Neurosarcoidose: obstaculos ao diagnéstico

Andreia Costa'?, Luis Fontdo®, Catarina Santos®, Madalena Pinto’

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto; 2-Faculdade de Medicina, Universidade
do Porto; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.
Paraparésia como manifestacédo inaugural de Sarcoidose

Ana Gouveia, Ana Massano, Filipe Sobral, Argemiro Geraldo

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Mesa-Redonda

"Neurologia / Reumatologia"

Palestrantes: J Eurico da Fonseca, R Geraldes, M@ José Santos
Moderadores: J Eurico da Fonseca
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Comunicacdes Orais 5

Tema: Doencas desmielinizantes / Doencas Infecciosas
Moderadores: Livia de Sousa | Vasco Salgado

Mielite Transversa Recorrente Idiopatica — uma entidade ou uma variante de Esclerose Muiltipla?
Inés Correia, Inés Marques, Sonia Batista, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Mielite Transversa — Um espectro de patologia

Inés Brds Marques, Inés Correia, S6nia Batista, Carmo Macario, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra.

Crises epilépticas em doentes com Esclerose miuiltipla

Augusto Ferreira"?, Carlos Andrade?, Jorge Reis?, Pedro Abreu®?, Joana Guimaraes™*, Maria José Sa**
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Consulta de
doencas desmielinizantes, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto; 3-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto, Porto; 4-Faculdade de Ciéncias da Satide da Universidade
Fernando Pessoa, Porto.

Esclerose Miiltipla - uma doenca dolorosa?

Sonia Batista', Catarina Pires? Joana Parra’, Livia Sousa', Luis Cunha'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra.

Revisao das manifestacdes neuroldgicas da infeccao pelo virus Herpes simplex

Célia Machado', Ana Filipa Santos', Sara Varanda', Jodo Pinho', Alvaro Machado', Fernando Garcia®,
Esmeralda Lourenco’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Patologia Clinica, Hospital de Braga, Braga.

Comunicacdes Orais 6

Tema: Cognicdo / Deméncias
Moderadores: Alexandre Mendonga | Isabel Santana

Biomarcadores da Doenca de Alzheimer numa coorte portuguesa - complementaridade com
informacdo clinica, imagiolégica e genética

Rui Barreto', Luis Ruano', Sandra Moreira', Vitor Tedim Cruz', José Alves?, Odete Cruz e Silva®, Gabriela
Henriques®

1-Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga; 2-Hospital Geral de Santo Anténio; 3-Universidade de Aveiro.
O Teste do Desenho do Relégio no Defeito Cognitivo Ligeiro: estudo com imagiologia funcional
Diana Duro'?, Pedro Cerveira®, Catarina Cunha®, Sofia Costa’, Beatriz Santiago®, Isabel Santana®
1-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra; 2-Universidade de Coimbra,
Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educagao; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra; 4-Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Demeéncia: Quando os cuidadores ndo dormem

Pedro Pereira, Ana Silvestre, Claudia Guarda

Hospital Garcia de Orta, Almada.

Proteina 14-3-3 e Doenca de Creutzfeldt-Jakob: 12 anos em retrospetiva na regido de Entre Douro e
Vouga

Marta Lopes, Luis Fontdo, José Mdrio Roriz, Catarina Santos, Leal Loureiro

Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.

Creutzfeldt-Jakob: Correlacio clinico-imagiol6gica em uma série hospitalar

Fébio Carvalho', Simao Cruz?, Jodo Passos®, Ana Valverde?

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE,
Amadora; 3-Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil de Lisboa.
Formas de apresentacdo atipicas da doenca de Creutzfeldt-Jakob: revisdo clinica e anatomo-
patolégica de 6 casos

Henrique M. Costa?, Madalena Pinto’, Raquel Real', Ligia Castro? Stirling Carpenter?

1-Servico de Neurologia, 3-Servico de Anatomia Patolégica, Centro Hospitalar de S.Joao; 2-Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto.
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Simpésio Biogen Idec

Optimizacao do tratamento da EM
Chairman: Prof. Dr. Luis Cunha

Boas vindas e introducdo

Prof. Dr. Luis Cunha - Servigo Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra
Tratar a EM: nunca é cedo demais

Prof. Dr. Oscar Fernandez - Servico Neurologia, Hospital Regional Universitario Carlos Haya
Evolugdo da utilizagdo do natalizumab em Portugal

Dr. Jodo S& - Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria

Discussdo

Mesa-Redonda SPN / SEN
"Novos Farmacos, Novos Desafios"
Palestrantes: Mario Rosa, Oscar Fernandez

Posters 9

Tema: Doencas do Movimento / Ataxias / Doencas Metabdlicas
Moderadores: Cristina Januario | José Vale

Coreia aguda em doente diabético submetido a hemodidlise

Elisabete Rodrigues, Duarte Noronha

Servico de Neurologia, Hospital Dr. Nélio Mendonca, Funchal.

MSA-P: hemidistonia como forma de apresentacao

Helena Rocha'*, Augusto Ferreira®, Carina Reis?, Sara Vieira', Maria José Rosas'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Sao Joao; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga; 4-Departamento de Neurociéncias Clinicas e
Satide Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Mutacdo da PLA2G6 com fenétipo de Paralisia Supranuclear Progressiva - Parkinsonismo e padrao
tipo "Olho de Tigre"

Carolina Pires', Hip6lito Nzwalo?, Sofia Reimao®, Leonor Correia Guedes™®, Mario Miguel Rosa*®, Miguel
Coelho™®

1-Servico de Neurologia, Hospital do Divino Espirito Santo EPE, Ponta Delgada; 2-Servico de
Neurologia, Hospital de Faro EPE, Faro; 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE, Lisboa; 5-Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa.

Ataxia cerebelosa associada ao Sindrome de Sj gren

Carolina Pires, Sara Camara, Rui Mota, Marina Couto

Servigo de Neurologia, Hospital do Divino Espirito Santo EPE, Ponta Delgada.

SCA 14 - uma nova mutacao

Ana Ribeiro', Jodo Silva?, Isabel Alonso*?, Ana Morgadinho', Carla Cecilia Nunes'

1-Servico de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2-CGPP,
3-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC), Univ. Porto.

Paraparésia espastica hepatica

Sandra Sousa', Sara Alves®, Cétia Carmona', Rui Guerreiro', Liliana Olim Gouveia', Fernando Pita'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Hospital Dr. José de Almeida, Cascais.
Xantomatose Cerebrotendinosa - a propésito de um caso

Ana Ribeiro, Paulo Coelho, Andreia Godinho, Ana Morgadinho

Servico de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
Encefalopatia de Wernicke: uma complicacao evitiavel no doente critico?

Joana Afonso Ribeiro, Sénia Batista, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra.
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Deficiéncia cerebral de folatos com inicio na adolescéncia

Isabel Moreira', Esmeralda Lourengo?, Margarida Rodrigues?, Marina Magalhdes'

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

Trombose venosa cerebral revelando hipercoagulabilidade por hiper-homocisteinémia em doente
com fenétipo marfanéide

Mariana Santos', Joana Marques?, Cristina Costa'

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

Posters 10

Tema: Neuro-oncologia
Moderadores: Luisa Albuquergue | Ana Amélia Pinto

Meduloblastoma — uma apresentacéo atipica

Elisabete Rodrigues', Orlando Sousa', Cicero Silveira?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital Dr. Nélio Mendonca, Funchal.

Uma apresentacdo Neurolégica de Linfoma Intravascular de células B grandes

Andreia Matas, Andreia Veiga, Jodo Paulo Gabriel, Mério Rui Silva

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

Evolucdo catastréfica ap6s recidiva de cancro da mama sob a forma de carcinomatose
leptomeningea

Marta Lopes, Catarina Santos

Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.

Coma stbito de explicacdo obscura em doente com Gliomatosis cerebri

Marta Lopes, José Mario Roriz

Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.

Degenerescéncia cerebelosa paraneoplasica - discussdo de dois casos clinicos

Sara Dias, Ana Paula Sousa, Rute Relvas, Rui Pedrosa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa.

Incidéncia do linfoma primdrio do sistema nervoso central no Norte de Portugal nas duas tltimas
décadas

Rui Barreto', Luis Ruano’, Ricardo Taipa®, Manuel Melo Pires®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga; 2-Servico de Neuropatologia,
Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do Porto.

Ganglioglioma centrado ao Véu Medular Superior com extensdo a regido da pineal

Diana Aguiar de Sousa', Joana Barata Tavares?, Pedro Pereira®, Joaquim Teixeira’, Maria Begofia Cattoni’,
José Miguéns®, José Pimentel'?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Laboratério de Neuropatologia, 4-Servigo de
Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.

Linfoma do Sistema Nervoso Central: Um desafio diagnéstico clinico e patolégico

Raquel Samoes', Isabel Moreira', José Eduardo Alves?, Joaquim Reis®, Ricardo Taipa"*, Manuel Melo
Pires*, Ana Martins Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servico de Neurocirurgia, 4-Unidade de
Neuropatologia, Hospital Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do Porto.

Mielopatia compressiva secunddria a hematopoiese extramedular: Uma causa rara de paraparésia.
Filipe Blanco', Mariana Baptista?, Luis Rito®, Cristina Moura®

1- Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servigo de Hematologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

Encefalite limbica anti-Ma2, miastenia gravis e timoma

Ana Franco, Tiago Teodoro, Jodo Ferreira, Pedro Viana, Patricia Antunes, Patricia Pita Lobo, Leonor
Correia Guedes, Luisa Albuquerque

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
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Comunicacoes Orais 7

Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Maria José Rosas | Mario Miguel Rosa

Agitacao noturna na doenca de Huntington: RBD ou movimentos voluntirios anormais durante os
despertares?

Dulce Neutel®, Maya Tchikviladzé?, Perrine Charles®, Smaranda Leu-Semenescu’®, Emmanuel Roze®,
Alexandra Durr?*, Isabelle Arnulf*®

1-Servico de Neutologia, Hospital de Santa Maria, CHLN, Lisboa; 2-APHP, Département de Génétique,
Pitié-Salpétriere University Hospital, Paris, France; 3-Reference Center for Huntington disease, Pitié-
Salpétriere University Hospital, Paris; 4-Centre de Recherche de I'Institut du Cerveau et de la Moelle
épiniere — Université Pierre et Marie Curie - Paris 6; Inserm UMR_S 975; CNRS UMR 7225; 5-APHP,
Sleep Disorder Unit, Pitié-Salpétriere University Hospital, Paris.

Estimulacéo cerebral profunda na distonia mioclénica: a propésito de dois casos.

Augusto Ferreira®', Maria José Rosas', Helena Rocha'?, Jodo Massano'?, Miguel Gago®, Clara
Chamadoira'?, Paulo Linhares"?, Carina Reis', Margarida Ayres Basto', Rui Vaz"?, Jens Volkmann'?®
1-Unidade de Doencas do Movimento e Cirurgia Funcional, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
2-Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Alto Ave, Guimaraes; 4-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 5-Neurologischen Klinik der Universitét,
Wiirzburg, Alemanha.

Parkinsonismo iatrogénico: o papel da flunarizina e cinarizina

Rita Miguel’, Ana Sofia Aleixo Correia'? Paulo Bugalho'?

1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz (Centro Hospitalar Lisboa Ocidental); 2-CEDOC,
Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa.

Flutuacdes motoras nos primeiros 5 anos da doenca de Parkinson

Isabel Moreira®, Nuno Vila-Cha'?, Alexandra Gongalves'?, Inés Moreira®, Sara Cavaco'?, Anténio Bastos
Lima'? Alexandre Mendes"?

1-Unidade Multidisciplinar de Investigacdo Biomédica (UMIB), Universidade do Porto; 2-Servigo de
Neurologia, 3-Unidade de Neuropsicologia, 4-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento
Humano, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.

Degenerescéncia hepato-cerebral adquirida: caracterizacdo de um coorte de 26 doentes

Joana Domingos', José Eduardo Alves?, Fernando Correia’, Sara Cavaco®, Joana Damésio', Helena
Pessegueiro Miranda®’, Marina Magalhdes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de Medicina Interna, Hospital de
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Laboratério de Neurobiologia e do Comportamento
Humano, Porto.

O Outro Sinal de Babinski

Sofia Rocha, Sara Varanda, Margarida Rodrigues, Alvaro Machado, Gisela Carneiro

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Comunicacoes Orais 8

Tema: Genética / Ataxias
Moderadores: Cristina Costa | Paula Coutinho

Confirmacio molecular de um diagnéstico de neuropatia éptica hereditaria de Leber

José Manuel Costa Guerra', Célia Cavaco?, Ana Lopes®, Jorge Sequeiros®*, Isabel Alonso®*, Jodo Silva®
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Oftalmologia, Unidade Local de Satide do Baixo Alentejo,
Hospital José Joaquim Fernandes; 3-CGPP, 4-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular
(IBMC), Univ. Porto.

Importéancia do estudo genético no sindrome miasténico congénito

Ana Filipa Brandao', Helena Felgueiras®, Telma Santos®, Pedro Barros®, Ana Rita Marques', Jorge
Sequeiros'?, Jodo Silva', Hugo Morais®, Isabel Alonso'?

1-CGPP, 2-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC); 3-Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia.
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C040. Paraparésia espdstica causada por mutacao nova no gene CYP7B1 (SPG5)
Maria Gama', Maria do Carmo Macério?, Jorge Sequeiros'”, Jodo Silva', Isabel Alonso?
1-CGPP, 2-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC), Univ. Porto; 3-Servigo de
Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra.

CO41. Genetic variation of mtDNA complex I coding genes in frontotemporal lobar degeneration:
biochemical genotype-phenotype correlation
Rita Gaspar', Isabel Santana®®, Candida Mendes', Maria Jodo Santos', Ana Sofia Fernandes'?, Diana
Duro®, Marta Simdes', Daniela Luis"?, Manuela Grazina'?
1-CNC-Center for Neuroscience and Cell Biology — Laboratory of Biochemical Genetics, 2-Faculty of
Medicine, University of Coimbra, Portugal; 3-Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC),
Coimbra, Portugal.

CO42. Vestibular-ocular reflex dynamics with head-impulses discriminates hereditary cerebellar ataxias
Leonel Luis'?, Jodo Costa*’, Esteban Mufioz®, Mamede de Carvalho? Nadine Lehnen*®, Erich
Schneider*®, Thomas Brandt*®, Josep Valls-Solé®
1-Health Sciences Institute, Portuguese Catholic University, Lisbon, Portugal; 2-Institute of Molecular
Medicine, Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal; 3-EMG and Motor Control Unit,
Neurology Department, Hospital Clinic, Universitat de Barcelona, IDIBAPS, Spain; 4-German Center for
Vertigo and Balance Disorders, 5-Department of Neurology, Munich University Hospital, Germany; 6-
Brandenburg University of Technology, Cottbus-Senftenberg, Germany.

18:00-18:30 Entrega do Prémio A. Flores

18:30 Encerramento
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Prognéstico a longo prazo do acidente
vascular cerebral no adulto jovem:
Resultados do estudo PORTYSTROKE

Miguel Viana-Baptista', Teresa Pinho e Melo?, Marta Carvalho?,
Vitor Tedim Cruz’, Carina Fernandes®, Fernando Alves Silva®,
Carla Ferreira’, Gabriela Lopes®, André Leitao®, Ana Amélia
Nogueira-Pinto'’, Rui Guerreiro'', Joao Paulo Gabriel'?, Sofia
Calado', Miguel Rodrigues®, José M Ferro?, em nome dos
investigadores do PORTYSTROKE

1-CEDOC - Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova
de Lisboa; Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Servi¢o de Neurologia, Hospital de
Santa Maria, Lisboa; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Jodo,
Porto; 4-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Sebastido, Vila da
Feira; 5-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada;
6-Servigo de Neurologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra; 7-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Marcos, Braga;
8-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Porto; 9-Servigo
de Neurologia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra; 10-Servico
de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora/Sintra;
11-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Bernardo, Settibal;
12-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Pedro, Vila Real.
mvianabaptista@fcm.unl.pt

Introducéo: A informacao disponivel sobre o progndstico
a longo prazo do AVC no adulto jovem é limitada.

Objectivos: Determinar o prognéstico a 5 anos do AVC no
adulto jovem, utilizando a populacdo de doentes do PORTYS-
TROKE, um estudo multicéntrico nacional de rastreio da
doenca de Fabry e CADASIL em doentes com 18-55 anos, com
um primeiro AVC entre Novembro 2006 e Outubro 2007.

Metodologia: A avaliacdo de seguimento a 5 anos (59-61
meses) foi realizada utilizando um questiondrio estruturado,
em consulta externa de neurologia ou via telefone, e mediante
consulta de registos. Foram recolhidos dados sobre factores
de risco, etiologia do AVC, recorréncia do AVC/AIT, eventos
vasculares nao cerebrais (EVNC) e morte, bem como dados
relativos aos fenétipos classicos da doenca de Fabry e CADA-
SIL. Utilizamos curvas de sobrevida de Kaplan-Meier, e regres-
sdo linear para identificar predictores de recorréncia.

Resultados: Dos 493 doentes incluidos, 4,1% foram perdi-
dos para o seguimento. A informacao foi obtida em consulta
externa de neurologia em 26,8% e via telefone em 73,1% dos
doentes. Foram identificados 76 eventos: morte 32 (6,8%),
AVC/AIT recorrente 36 (7,6%) e EVNC 35 (7,4%) doentes. A Dia-
betes foi o tinico predictor de recorréncia (OR= 4,101; IC95% =
2,232-7,533; p<0,0001), permanecendo significativo também
no grupo de doentes com AVC isquémico. Entre os doentes com
mutacdes identificadas no gene GLA (n=12) ndo ocorreu morte,
AVC/AIT, nem EVNC (p=0,351, p=0,320 e p=0,327 respectiva-
mente). Entre os doentes com alteracoes (polimorfismos de sig-
nificado desconhecido) no gene NOTCH3 (n=8) registou-se
morte 1 (12,5%), AVC/AIT recorrrente 2 (25%), e EVNC 1 (12,5%)
doentes (p=0,524, p=0,070 e p=0,586 respectvamente).

Conclusdes: O risco de morte e de eventos vasculares
recorrentes é considerdvel. A Diabetes parece ser um factor
preditivo significativo. O significado prognéstico das muta-
¢oes do gene GLA e das alteracoes do gene NOTCH3 identifi-
cadas neste contexto permanece por esclarecer.

Nova mutacdo do gene HTRA1 -
Primeira familia portuguesa com CARASIL

Inés Cordeiro’, Francisca S4', Hipélito Nzwalo', Rita Bastos-
Ferreira?, Isabel Alonso??, Luis Afonso’, Carlos Basilio'

Sinapse

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Faro; 2-Centro de Genética
Preditiva e Preventiva, 3-UnIGENe, Instituto de Biologia
Molecular e Celular, Universidade do Porto.
ines.mcordeiro@gmail.com

Introducgdo: A arteriopatia cerebral autossémica recessiva
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CARASIL) é uma
doenca autossémica recessiva de pequenos vasos cerebrais, com
inicio entre 20-45 anos. A prevaléncia exata é desconhecida e a
maioria dos casos sdo de origem japonesa ou chinesa.

Caracteriza-se por enfartes isquémicos, deterioragao cogni-
tiva progressiva, alopécia prematura e espondilose deformante.

No estudo por RM CE observam-se lesoes hiperintensas da
substancia branca e multiplos enfartes lacunares no tdlamo e
ganglios da base.

O gene HTRAL1 (cromossoma 10q), que codifica uma serina
protease, é o tinico gene identificado nesta patologia.

Metodologia: Estudado doente do sexo masculino, 45
anos, etnia cigana, que apresenta quadro progressivo desde
hé 10 anos de AITs/AVCs de repeticao, alteracoes cognitivas de
predominio executivo, cervicalgia associada a mielopatia
espondildtica cervical e alteracao progressiva da marcha.
Alopécia severa desde os 20 anos de idade. Sem factores de
risco cardiovasculares.

Estudo laboratorial incluindo estudo de vasculites e facto-
res protromboéticos sem alteracoes.

RM CE mostrou leucoencefalopatia severa e sequelas de
multienfarte.

Angiografia cerebral sem alteracoes.

Foi feita pesquisa de mutagdes nos genes NOTCH3 e
HTRA1 por amplificacdo por PCR de todos os exdes e regioes
intrénicas flanqueantes, seguida de sequenciacdo directa
bidirecional (CADASIL e CARASIL).

Resultado: Estudo genético detectou uma mutacdo mis-
sense ¢.496C>T (p.Argl66Cys) no exdo 2 do gene HTRAL em
homozigotia e igual mutacdo no estudo genético de uma irma
do doente apds conhecimento de quadro de leucoencefalopa-
tia severa detectada apds hemorragia cerebral.

A andlise bioinformética, bem como a presenga noutro
familiar afectado, indica que esta mutacao é muito provavel-
mente patogénica.

Conclusdes: Descrevemos os primeiros casos identifica-
dos em Portugal de CARASIL, associados a uma nova mutacao
do gene HTRAL.

Estes casos realgam a importancia de considerar esta pato-
logia no diagnéstico diferencial da doenca cerebral de peque-
nos vasos na populacdo caucasiana, apesar de raros, permi-
tindo aconselhamento genético atempado.

AVC isquémico durante a practica
desportiva habitual

Henrique Miguel Delgado, Miguel Pinto, Ana Lourenco, Sofia
Calado

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.
riquedelgado@hotmail.com

Introducio: A instalacdo de AVC isquémico agudo durante
a practica desportiva habitual raramente é descrita. Somente
existem pequenas séries de casos na literatura.

Objectivos: Descrever casos clinicos de doentes com AVC
isquémico agudo com instalacao durante a pratica desportiva
habitual. Analisar os aspectos clinicos, imagiolégicos e prog-
nostico.
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Metodologia: Andlise da base de dados do nosso Servico
de Neurologia, procura por doentes com AVC isquémico
durante a practica desportiva habitual (2010-2013).

Resultados: Identificamos 3 doentes (2 homens) com idade
média de 54 anos (47-59). Primeiro doente com 47 anos de
idade, antecedente de HTA, AVC durante fitness manifestado
por parésia do membro superior esquerdo, no SU com NIHSS
de 4, OSCP-PACI, TOAST indeterminado, outcome: mRS 2,
NHISS 3. Segundo doente 57 anos, com antecedente de dislipi-
demia, AVC durante pratica de futebol manifestado por dese-
quilibrio e hemiparésia direita, no SU com NIHSS de 13, OSCP-
POCI, TOAST indeterminado; outcome: mRS 2, NHISS 6.
Terceiro doente com 59 anos, antecedentes de HTA e dislipide-
mia, AVC durante corrida manifestado por desequilibrio, hemi-
parésia direita e afasia global, no SU com NIHSS de 17, OSCP-
PACI, TOAST cardioembdlico; outcome: mRS 1, NHISS 5.

Conclusoes: Apesar do reduzido ntimero de doentes, que-
remos alertar para a possibilidade de contexto desencadeante
relacionado com a prética desportiva e AVC isquémico. Sao no
entanto necessarios estudos prospectivos multicentricos que
virdo provavelmente elucidar possivel relacao causal. Nao
encontramos casos de disseccao arteriais atribuiveis a trau-
matismos desportivos, ao contrdrio de paises com pratica
habitual de desportos Inverno. Na nossa curta série nao pode-
mos estabelecer relagdo causal entre uma pratica desportiva e
AVC isquémico ou aparente mecanismo etioldgico - AVC liga-
do a uma prética desportiva.

A etiologia das hemorragias
intracerebrais espontaneas
Serie neuropatologica

Luis Ruano', Ricardo Taipa®, Manuel Melo Pires*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre Douro e
Vouga; 2-Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto.
Imruano@gmail.com

Introducdo: A hemorragia intracerebral espontanea (HIC)
é uma importante causa de morbi-mortallidade, representan-
do cerca de 16.1% dos acidentes vasculares cerebrais em
Portugal. A terapéutica e o prognoéstico dependem da causa
subjacente. No entanto, existe alguma incerteza em relacao a
frequéncia relativa das etiologias de HIC. O estudo histopato-
légico de HIC drenadas cirurgicamente pode constituir um
importante contributo neste sentido.

Objectivos: — Avaliar o impacto do estudo histopatolégico
no diagndstico etiolégico das HIC.

- Descrever a frequéncia relativa das etiologias de HIC, em
particular de angiopatia amiléide.

Métodos: A partir do registo prospectivo da unidade de
Neuropatologia identificaram-se todos os doentes com estu-
do histolégico de HIC encefdlicas drenadas cirurgicamente
nos tltimos 10 anos. Através dos registos clinicos e estudos de
imagem foi atribuido um diagndstico presumivel a cada
doente. Foram analisados os resultados do estudo histopato-
légico e realizado estudo imunocitoquimico para beta-amil6i-
de nos casos indeterminados.

Resultados: Identificaram-se 52 doentes com idade média
de 49.2 anos (dp=19.5), 56% homens. A maioria das hemorra-
gias apresentava localiza¢do de predominio lobar (60.1%) e
envolvendo mais de um lobo cerebral (72.4%). Os dados clini-
cos e imagiolégicos permitiram definir etiologia presumivel
em 27.1% dos doentes, incluindo 5,8% sob hipocoagulacao e
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21.1% com suspeita de patologia estrutural. Os dados histopa-
tol6gicos permitiram diagndstico definitivo em 70.0%. As mal-
formacdes arterio-venosas (28.6%) e os angiomas cavernosos
(17.3%) representaram as anomalias estruturais mais comuns.
Em 8 doentes (15.4%), com idade média de 66.1 anos
(dp=19.4) os vasos apresentavam sinais de angiopatia amiloi-
de. Imagiologicamente tratavam-se de grandes hemorragias,
em 37% com predominio profundo.

Conclusdes: O estudo histopatolégico permitiu estabele-
cer uma etiologia definitiva em mais 48% de doentes do que
os dados clinico-imagiolégicos. Apesar desta série incluir
doentes relativamente jovens e com grandes hemorragias,
identificou-se um niimero importante de doentes com angio-
patia amil6ide, em concordéancia com o descrito nas escassas
séries publicadas.

Patologia funcional no internamento
de neurologia

Carina Fernandes, Nadine Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
fernandes.carina@gmail.com

Introducéo: A patologia funcional afecta uma importante
proporcao de doentes observados em neurologia, condicio-
nando duvidas diagndsticas e de encaminhamento, particu-
larmente nos casos agudos. A melhor abordagem nao esta
estabelecida. Pretendemos caracterizar um grupo de doentes
com quadro funcional neurolégico e identificar factores de
prognostico.

Metodologia: Estudo retrospectivo envolvendo doentes
internados em neurologia cujo diagnéstico principal foi pato-
logia funcional, durante 5 anos. Analisaram-se varidveis
demograficas, clinicas, investigagdo complementar, terapéu-
tica e evolucao.

Resultados: Identificaram-se 70 doentes, 71,4% mulheres,
idade média de 43,2 anos (15-75). Provieram maioritariamen-
te do Servigo de Urgéncia (88,6%), 35,7% tinham patologia
psiquidtrica conhecida e 17,1% neurolégica. A evolugdo foi
aguda na maioria (51,4% <=24h; 77,1% <=1semana) e 65,8%
apresentavam multiplos sintomas, predominantemente alte-
racdo da sensibilidade e parésia (42,9%). Na investigacao pre-
valeceram exames imagioldgicos (98,6%) e neurofisiolégicos
(41,4%). Apenas 22,9% foram avaliados por psiquiatria. Na
alta, 35,7% mantinham o quadro e 27,1% tiveram resolucdo
completa. Instituiram-se psicofarmacos em 80% (22,9% SSRI
em monoterapia; 35,7% politerapia). Os aspectos que supor-
taram o diagnéstico foram inconsisténcias na observacao
neurolégica (27,1%) e achados incongruentes com lesao orga-
nica (12,9%); 38,6% tinham varios achados sugestivos. Na alta,
41,4% foram referenciados a consulta de neurologia, 27,1%
psiquiatria e, 15,7%, ambas. Num seguimento médio de 866,4
dias em 54 doentes, 27,8% mantinham os sintomas ou sofre-
ram recorréncias, apenas dois foram reinternados. Em
nenhum o diagnéstico foi alterado para patologia organica.
Nao foi encontrada associacdo entre o progndstico e género,
patologias psiquiatrica ou neurolégica prévias, tempo de evo-
lucdo, estado clinico na alta, terapéutica com psicofirmacos
ou seguimento em consulta de neurologia/psiquiatria.

Conclusdes: O encaminhamento destes doentes foi deve-
ras heterogéneo. Apesar do prognostico favoravel na maioria,
o quadro persistiu ou recorreu numa proporcao importante,
ndo sendo identificados factores preditores de prognéstico.
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Considera-se relevante a instituicdo de protocolos de segui-
mento, preferencialmente multidisciplinar, e o estabeleci-
mento de estratégias terapéuticas mais adequadas.

Cirurgia na Esclerose Lateral
Amiotréfica: o risco de progressao clinica

Susana Pinto', MIchael Swash'? Mamede de Carvalho'?®
1-Instituto de Fisiologia, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa;
2-Departments of Neurology and Neuroscience, Royal London
Hospital, Queen Mary University of London, London, UK;
3-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

susana.pinto@sapo.pt; mswash@fm.ul.pt;
mamedemg@mail.telepac.pt

Introduc@o: O acto cirtrgico ndo é considerado um factor
de risco para a esclerose lateral amiotréfica (ALS) sendo des-
conhecido se a intervencdo cirtrgica em doentes com ALS
agrava o curso da doenga.

Objectivo: Pretende-se avaliar se a cirurgia em doentes com
ALS constitui um factor que modifique o curso da doencga.

Metodologia: Foi revista a nossa base de dados (843 doen-
tes, 1997-Junho de 2012). No nosso centro a avaliagao clinica
engloba um inquérito, constante no periodo considerado, que
inclui questdes sobre cirurgias prévias.O inicio da doenca foi
definido como a data do aparecimento da parésia, disar-
tria/disfagia ou insuficiéncia respiratéria. A cirurgia foi defini-
da como acto requerendo anestesia geral/regional. A escala
funcional (ALS-FRS) foi usada como medida de progressao da
doenca. Os doentes foram classificados em 4 grupos: G1-sem
histéria de cirurgia; G2-cirurgia 3 ou menos meses antes do
inicio da doenca; G3-cirurgia mais de 3 meses antes do inicio
da doenca; G4-cirurgia ap6s o inicio da doenca.

Resultados: Foram incluidos 657 doentes (inquerito com-
pleto, seguimento regular, formas tipicas da doenga). Em G3
foi encontrada um correlagao positiva entre a topografia de
inicio da doenca e o local da cirurgia (p=0.032). Em G4, em
58% a cirurgia derivou de erro diagnostico. O declinio funcio-
nal em G4 foi significativamente maior no periodo de 3 meses
apos a cirurgia em relacdo ao mesmo periodo que antecedeu
a cirurgia (1.46%=1.35 vs 6.30%8.10, p=0.005) e ao periodo
seguinte de 3 meses (3.30%+3.10, p=0.006).

Conclusoes: O local da cirurgia se correlaciona com a
regido de inicio da doenca. Doentes com uma evolugd@o mais
lenta da doenca tém maior risco de cirurgia apés o seu inicio,
em relacdo com menos facilidade no diagnéstico. H4& um
maior agravamento funcional nos 3 meses seguintes ao acto
cirurgico, nos doentes no qual o mesma foi realizada apés o
seu inicio.

Esclerose Lateral Amiotrofica:
clinica e epidemiologia dos ultimos 14
anos na regiao entre Douro e Vouga

Sandra Moreira, Luis Fontdo, Augusto Ferreira, José Mario Roriz
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga.

sandramor3@msn.com, luis.fontao@hotmail.com,
gustoferreira@gmail.com, joseroriz@yahoo.com

Introducdo: A incidéncia de Esclerose Lateral Amiotréfica
(ELA) na Europa é estimada em 2/100.000hab/ano e a preva-
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léncia em 3-6/100.000hab, sendo mais frequente entre os
homens (H:M=1,5:1). A idade é o principal fator de risco,
sendo a sobrevida média apds diagndstico de 3 anos. A preco-
cidade do diagnéstico, inicio tardio, sexo feminino e inicio
bulbar sao reconhecidos fatores de pior progndstico. Apenas
20% dos casos tém inicio sob a forma de paralisia bulbar pro-
gressiva (PBP).

Objetivos: Caracterizacdo clinica e epidemiolégica dos
doentes com ELA seguidos no Centro Hospitalar de Entre o
Douro eVouga (CHEDV) entre Janeiro de 1999 e Agosto de 2013.

Metodologia: Estudo retrospetivo por anélise de processos
clinicos, identificados por registos do diagnéstico e/ou pres-
cricao de riluzol.

Resultados: Identificaram-se 55 doentes (dos quais apenas
34 foram analisados quanto a sobrevida), traduzindo uma
prevaléncia de ELA de 5,25/100.000hab/ano e uma incidéncia
de 0,94/100.000hab/ano. A idade média de inicio foi 62 anos e
a sobrevida média de 35 meses, correlacionando-se ambas
negativamente. A doenca foi 1,5 vezes mais incidente nos
homens, mas as mulheres tenderam a ter inicio mais tardio,
com mais sintomas bulbares iniciais e morte mais precoce. Os
sinais bulbares estiveram presentes inicialmente em 45% dos
doentes (em 35% sob a forma de PBP), associando-se a menor
sobrevida (p=0,037). Pelo contrario, o atraso no diagndstico e
a prescricao de fisioterapia associaram-se a uma maior sobre-
vida (p<0,01). A administracdo de VNI e a colocacao de PEG
aumentaram também ligeiramente a sobrevida, mas de forma
ndo-significativa.

Conclusdes: O estudo apresentado confirma a impressao
prévia de uma anormal prevaléncia de sintomas bulbares pre-
coces na populacdo do CHEDV. As restantes caracteristicas
epidemiolégicas apresentaram-se, ndo obstante, em linha
com o anteriormente descrito em populacdes europeias. Os
aparentes ganhos de sobrevida decorrentes da fisioterapia,
PEG ou VNI deverao ser objeto de estudos adicionais.

Utilidade do EEG nas encefalites
viricas

Raquel Samdes', Adriana Rua’, Joao Ramalheira? Joao Lopes?,
Ana Martins da Silva', Anténio Martins Silva*®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurofisiologia, Hospital
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 3-UMIB-ICBAS-
Universidade do Porto.

araquelfsamoes@hotmail.com

Introducio: O EEG é considerado uma ferramenta inespe-
cifica no estudo de doentes com encefalite virica provavel.
Contudo, continua a ser utilizado pois pode fornecer informa-
¢Oes importantes.

Objectivo: Avaliar a utilidade do EEG em situacdes de
encefalite virica provavel, na pratica clinica.

Metodologia: Estudo observacional retrospectivo de doen-
tes internados no Servico de Neurologia do Hospital Santo
Anténio/CHPorto, entre 2005 e 2012, com diagnéstico de
encefalite virica provavel, com ou sem agente identificado,
que realizaram EEG. Foram colhidos dados clinicos, PL, RM,
EEG, tratamento e evolucao.

Resultados: Foram incluidos 35 doentes, 62.9% do sexo
feminino, idade média de 57.8 anos (18-87 anos). O agente
etioldgico foi identificado em 11 doentes (31.4%; n=6 HSV-1,
n=2VZV, n=2 Enterovirus, n=1 EBV). Todos foram tratados com
aciclovir, em média 10.8 (3-35) dias. Os EEGs foram realizados
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em média 1.7 dias apés inicio de aciclovir (-2 a 17, DP 3.2 dias).
Encontraram-se anomalias em 28 doentes (80%): 16 (57.1%)
tinham lentificagao focal, 15 (53.6%) actividade de base anor-
mal, 7 (25%) actividade paroxistica focal e 3 (10.7%) actividade
periddica. Estes tltimos, todos com HSV-1 positivo. A RM foi
realizada em 28 doentes tendo sido normal em 16 (57.1%).
Destes, 13 (81.3%) tinham EEG anormal. Verificaram-se mais
sequelas (35.7% vs 28.6%) e mais falecimentos (10.7% vs 0;
7meses a 3 anos apos o evento) nos doentes com EEG anormal.
Sete doentes (20%) repetiram EEG: 3 normalizaram, apresen-
tando menos sequelas quando comparados com aqueles que
mantiveram alteracoes electroencefalograficas.

Conclusoes: O EEG, quando realizado nas primeiras 48-72
horas, € til no estudo de doentes com encefalites viricas pro-
vaveis, documentando envolvimento cerebral mais precoce-
mente que a RM. O padrdo EEG de actividade periddica é
muito sugestivo de HSV-1. O estudo longitudinal de EEG tem
valor prognéstico, dado que a manutencao de anomalias EEG
estd associada a pior outcome.

Estudo sobre as alteracodes
electromiograficas precoces na Esclerose
Lateral Amiotréfica: o papel das
fasciculacoes

Mamede de Carvalho'? MIchael Swash*?

1-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Instituto de Fisiologia,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Instituto de
Medicina Molecular, Lisboa; 3-Departments of Neurology and
Neuroscience, Royal London Hospital, Queen Mary University of
London, London, UK.

mamedemg@mail.telepac.pt; mswash@fm.ul.pt

Introducéo: O conhecimento sobre as alteracoes electro-
miogréficas mais precoces na esclerose lateral amiotréfica
(ALS) é muito limitado. Em particular, a informagao sobre a
morfologia e precocidade das fasciculagoes (FPs).

Objectivo: Estudo electromiogrifico (EMG) prospectivo,
transversal e longitudinal, em doentes com ALS, para deter-
minacao dos achados mais precoces.

Metodologia: Foram incluidos 73 doentes com ALS (61
com for¢ca normal no tibial anterior, TA, e 12 com ligeira paré-
sia, grau 4), 10 sujeitos com fasciculacoes benignas (BFS) e 37
controlos. Vinte e seis doentes com ALS foram testados longi-
tudinalmente. Em todos, os seguintes parametros foram con-
siderados: deteccdo de actividade espontanea (FPs, fibrilha-
¢ao e potenciais lentos — fibs-sw), quantificagao dos poten-
ciais de unidade motora (MUP) = 20 potenciais e determina-
¢ao do jitter =10 pares de potenciais.

Resultados: O MUP foi normal em 21 doentes (com TA=5),
nestes a maioria tinham FPs, sendo estas de menor amplitu-
de, area, duracgao e turns do que as FPs presentes em TA com
forca normal mas com MUP alterado. No grupo com MUP
normal, o jitter estava normal ou ligeiramente alterado, com
fibs-sw ausentes. Neste grupo, o estudo longitudinal confir-
mou o aumento do jitter antes do MUP anormal e do apareci-
mento de fibs-sw, assim como o progresivo aumento da com-
plexidade e instabilidade das FPs. Nos doentes com TA de
forca 4, o MUP e o jitter estavam muito alterados, fibs-sw
eram frequentes, e as FPs mais complexas que as presentes
em TA com forca normal. As FPs dos sujeitos com BFS eram de
morfologia simples e estaveis.
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Conclusdes: As FPs sao uma marca precoce da ALS, anteci-
pando a instabilidade e a complexidade dos MUP, o que indica
uma fase precoce de hiperexcitabilidade. A instabilidade dos
potenciais antecede a anormalidade do MUP. Na BEFS obser-
vam-se FPs de morfologia simples, o que indica a utilidade do
EMG no diagnéstico diferencial

Estenose da artéria carétida
interna: validacao de critérios
velocimétricos

Ana Monteiro, Rosa Santos, Carmen Ferreira, Andreia Costa,
Elsa Azevedo

Unidade de Neurossonologia, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao e Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto, Porto, Portugal.

ana.mg.monteiro@gmail.com

Introducio: A endarterectomia da artéria cardtida interna
(ACI) é eficaz na reducgdo do risco de AVC recorrente em doen-
tes com estenose significativa, sendo a decisdo cirdrgica fre-
quentemente baseada no ecoDoppler. Na doenga grave pode
ser dificil obter imagens de qualidade, pois placas complexas
e calcificadas impedem a correta medigao directa da estenose,
prevalecendo os critérios velocimétricos. Estes devem ser vali-
dados em cada laboratério, considerando a variabilidade
entre operadores e aparelhos.

Objectivo: Validag@o interna dos critérios velocimétricos
nas diferentes categorias de estenose da ACI e avaliacdo de
possiveis circuitos de colateralizagdo intracranianos.

Métodos: Reviram-se exames cervicais e transcranianos de
doentes consecutivamente estudados na nossa unidade de
Neurossonologia entre 01/2003 e 12/2011. Seleccionaram-se
casos com estenose de ACI 250%, definindo-se grupos de 50-
59%, 60-69%, 70-79%, 80-89% e 90-99% (método do European
Carotid Surgical Trial). Registaram-se as velocidades sistélica
(PSV), diastdlica (EDV) e o indice carotideo (IC) no ponto de
maior estenose, bem como a presenca de sinais de colaterali-
zag¢do intracraniana. Utilizou-se o coeficiente de Pearson para
relacionar percentagem de estenose e parametros velocimé-
tricos. Para estabelecer critérios velocimétricos, construiram-
se curvas ROC. Avaliou-se presenca de colateralizagao por
one-way ANOVA.

Resultados: Identificaram-se 977 estenoses =50% de ACI. A
correlacao de Pearson para a PSV, EDV e IC foi respectivamen-
te r=0,802, p<0,001; r=0,724, p<0,001 e r=0,769, p<0,001. Para o
diagnostico de estenoses =70%, PSV>182cm/s demonstrou
sensibilidade=80%, especificidade=82% e acuidade=88%,
EDV>61cm/s demonstrou sensibilidade=76%, especificida-
de=80% e acuidade=86% e IC>2,3 demonstrou sensibilida-
de=82%, especificidade=82% e acuidade=89%. Estas velocida-
des foram superiores as do consenso recentemente publicado
no diagndstico de estenose =70%. A presenca de colateraliza-
cdo aumentou significativamente para estenoses =70%
(p<0,001).

Conclusdo: Este trabalho permitiu definir critérios veloci-
métricos no nosso laboratdrio, facilitando o correcto diagnés-
tico do grau de estenose mesmo quando ha dificuldade na
medicao directa da estenose carotidea. A presenca de colate-
ralizagao foi importante na identificacdo de estenoses hemo-
dinamicamente significativas.
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Artéria cerebral média hiperdensa
ou pontuacao ASPECTS: valor preditivo na
localizacao da lesdo vascular isquémica

Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
lipereira@yahoo.com

Introducédo: Em tomografia computorizada cranio-encefa-
lica (TC-CE) o sinal da artéria cerebral média hiperdensa
(SACMH) € o indicador mais precoce de enfarte. A pontuagao
ASPECTS quantifica a extensao topogréfica das alteracoes
parenquimatosas neste contexto.

Os autores propdem identificar qual o melhor preditor do
subtipo de AVC isquémico (AVCi).

Metodologia: Em doentes com AVCi internados no Servico
de Neurologia durante 2 anos recolhemos dados clinicos e
subtipos de AVCi (classificagao OCSP). As TC-CE iniciais
foram analisadas para presenca subjetiva e localizacdo do
SACMH e célculo da pontuacdo ASPECTS. Apresentam-se
estatisticas descritivas, inferenciais com razao de verosimi-
lhanga positiva (LR+) e intervalos de confianca de 95%
(IC95%).

Resultados: Incluimos 462 doentes (64,5% homens), com
idade mediana de 66 anos (31-88 anos). Dos 285 com TC-CE
realizada nas primeiras 24 horas, SACMH foi identificado em
19,0%. A pontuagao ASPECTS foi 10 em 58,7%, apresentando
9,3% pontuagoes?.

Nos enfartes da circulacdo anterior totais (TACI) e parciais
(PACI), SACMH foi encontrado em 34,5%, com LR+ 9,9 IC95%
4,0-24,4) e ASPECTSE7 em 14,5%, com LR+ 12,6 (IC95% 1,7-
92,3). Analisando apenas TACI, SACMH apareceu em 52,2%
(LR+ 4,2; IC95% 2,7-6,4) e ASPECTSE7 em 26,7% (LR+ 5,3;
IC95% 2,4-11,9). Nos PACI identificou-se SACMH em 26,0%
(LR+ 1,7; 1C95% 1,1-2,7) e ASPECTSE£7 em 8,6% (LR+ 0,9;
1C95% 0,4-2,0).

A presenca de qualquer destes sinais (28,9% casos) é bom
indicador de enfarte anterior (LR+ 5,8; IC95% 2,6-12,9), espe-
cialmente TACI (LR+ 3,2; 2,2-4,6). Ndo se associa a PACI (LR+
1,2; 1C95% 0,8-1,8).

Conclusdes: Tanto SACMH como ASPECTSE7 predizem
enfartes territoriais anteriores, mas apenas SACMH preveé
PACI. No entanto, ASPECTS£7 implica maior probabilidade de
TACI ou TACI+PACI que SACMH.

A utilizagao de qualquer destes sinais imagiol6gicos nao
muda significativamente a probabilidade de enfarte, mas fia-
biliza esta estimativa. Assim, ao serem considerados, podem
auxiliar na decisao de trombdlise no AVCi no limite da indica-
¢do terapeéutica.

Inversao do sentido de fluxo da
artéria oftalmica e estenose carotidea
ipsilateral grave

Miguel Grilo'?, Ana Monteiro'?, Rosa Santos’, Carmen Ferreira’,
Andreia Costa'? Elsa Azevedo'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto.
miguel.rgrilo@gmail.com

Introducdo: O estudo do fluxo da artéria oftdlmica por

Doppler transcraniano integra atualmente o estudo vascular
de rotina em doentes que sofrem de doenca vascular cerebral.
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Este exame fornece informacg6es importantes acerca da circu-
lagdo cerebral colateral e permite avaliar o significado hemo-
dinamico de estenoses carotideas graves ipsilaterais.

Objetivos: Estudar o comportamento do fluxo da artéria
oftdlmica no contexto de estenoses carotideas ipsilaterais.

Metodologia: Procedemos a revisao de 974 ecoDopplers
cervicais e transcranianos realizados na nossa Unidade de
Neurossonologia de dezembro de 2011 a janeiro de 2013 com
estenoses superiores ou iguais a 50% segundo critérios morfo-
l6gicos. Os grupos foram definidos segundo estenoses de 50-
59%, 60-69%, 70-79%, 80-89% e 90-99%. O grau de estenose foi
correlacionado com o fluxo da artéria oftdlmica.

Resultados: A inversao do sentido de fluxo da artéria oftél-
mica foi observado em 43% (62) dos casos com estenoses
carotideas superiores ou iguais a 80%. Nos diferentes grupos,
observamos fluxo invertido em 0% (0); 1% (2); 1% (9); 37% (44)
e 75% (18), respetivamente. Ndo se verificou inversao do sen-
tido de fluxo significativa nos casos com estenoses inferiores a
80%, mas observou-se um aumento na colaterializacdo por
esta artéria nos grupos com valores superiores a 80%. Nos
casos com inversao do sentido de fluxo da artéria oftalmica,
verificou-se uma sensibilidade de 43%, uma especificidade de
99%, um valor preditivo negativo de 91%, e um valor preditivo
positivo de 85% para estenoses =80%.

Conclusdes: Na nossa série, foi encontrada uma associa-
¢do significativa entre a inversao do sentido de fluxo da artéria
oftdlmica e estenoses carotideas =80%. O Doppler da artéria
oftdlmica podera ser ttil na caraterizacao de estenoses caroti-
deas cervicais graves, ou estendendo-se distalmente para seg-
mentos ndo acessiveis ao eco-Doppler. Adicionalmente, a
inversao do fluxo da artéria oftdlmica poderd fornecer indica-
¢oes acerca do compromisso do estado hemodinamico intra-
craniano.

Sinal de Hiperdensidade Arterial
Espontanea, Densidade do Trombo e
Etiologia do Acidente Vascular Cerebral
Isquémico

Orlando Galego', Mariana Baptista', Jodo Sargento-Freitas?,
Fernando Silva?, Gustavo Cordeiro?, Egidio Machado', Luis
Cunha?

1-Servigo Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra.
orlando.galego@gmail.com; marianabah@gmail.com

Introducao: O Sinal de Hiperdensidade Arterial Espon-
tanea (SHAE) é uma manifestacao tomografica hiperaguda de
oclusao arterial cerebral. Este sinal corresponde a presenca de
um trombo endoluminal, sendo a sua densidade (em
Unidades de Hounsfield - UH) dependente da composi¢dao do
mesmo. Apesar de associado a pior progndstico, a relagdao
entre o SHAE e a etiopatogenia do Acidente Vascular Cerebral
(AVC) isquémico ainda nao esta definida.

Objectivos: Estudar a relacao entre etiologia do AVC isqué-
mico e presenca do SHAE e densidade do trombo.

Metodologia: Estudo observacional retrospectivo em
doentes com AVC isquémico da circulacao anterior admitidos
num servi¢o de Neurologia entre Abril de 2010 e Maio de 2013,
com os seguintes subtipos etioldgicos: cardioembolismo, ate-
rotrombose e dissec¢do arterial.

Foram incluidos doentes com TC créanio-encefdlica (TC-
CE) realizada nas primeiras 6 horas de evolucao clinica e nos
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quais foi documentado o local de oclusao por Doppler trans-
craniano codificado a cores e/ou Angio-TC cerebral.

A presenca de SHAE e densidade do trombo (valor absoluto,
UH, e relacdo com artéria contralateral, rtUH) foram avaliados
na TC-CE (cortes de 2.5 mm) nao contrastada de fase aguda.

Resultados: Incluiram-se 388 doentes com idade média de
76x11 anos, sendo 189 (48.7%) do sexo masculino. O SHAE
estava presente em 216 doentes (55.7%), sendo mais frequen-
te na disseccao arterial (n = 8; 72.7%) e cardioembolismo (n =
168; 59.8%), quando comparados com a aterotrombose (n =
40;41.7%), p = 0.002.

A densidade absoluta e relativa do trombo (média de UH e
média de rUH +desvio padrao) foi menor na aterotrombose
(45.0£10.9 e 1.23+0.28) do que nos subgrupos cardioembolismo
(48.4+10.7 e 1.3610.36) e dissecgao (51.4+10.9 e 1.44+0.22), p =
0.008.

Conclusdes: A presenga do SHAE e a densidade do trombo
estd relacionada com o subtipo do AVC isquémico, devendo
ser valorizada na investigacao etiol6gica do evento.

O impacto da neurossonologia no
Servico de Urgéncia

Liliana Letra, Jodao Sargento-Freitas, Filipe Sobral, Ana Gouveia,
Luis Isidoro, Fernando Silva, Gustavo Cordeiro, Luis Cunha
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

lilianaletra@gmail.com

Introducéo: O estudo neurossonoldgico € um método nao
invasivo e pouco dispendioso, amplamente utilizado na abor-
dagem ao doente com acidente vascular cerebral isquémico. E
atil na deteccdo de patologia vascular extra e intracerebral e
de alteragdes hemodinamicas nao passiveis de serem obser-
vadas por outros métodos complementares. No entanto, ndo
estd ainda devidamente documentada a sua utilidade em con-
texto de servico de urgéncia (SU), tornando-se necessdrio
esclarecer se a informacao fornecida por este exame influen-
cia a orientacao clinica destes doentes.

Objectivos: Determinar se a informacdo obtida através de
exame neurossonoldgico altera a orientacao clinica dos doentes
observados no SU com a suspeita de doenca cerebrovascular.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos estudos neurosso-
nolégicos realizados no SU no periodo decorrido entre 1 de
Janeiro 2011 e 31 de Agosto 2013. Considerdmos como estudo
neurossonolégico positivo a documentagdo em territério sin-
tomadtico de estenose extracraniana = 50%, qualquer estenose
intracraniana, dissecc¢ao arterial, shunt cardiaco major ou
arterite temporal. Realizdmos andlise univariada com teste de
Chi-quadrado e multivariada com regressao logistica.
Definimos significado estatistico para p<0.05.

Resultados: Incluimos 319 doentes, 198 (62% ) do sexo mas-
culino, com idades compreendidas entre os 19 e os 92. Em 20%
(64 doentes) o estudo neurossonoldgico foi positivo. Foram
internados 48 doentes (75%) com estudo positivo e 83 (32.5%)
sem alteracdes neurossonoldgicas significtivas (p<0.001). Em
andlise multivariada com ajuste para factores de risco vascular
manteve-se associacdo estatisticamente significativa.

Conclusdes: A presencga de alteragdes no estudo neurosso-
nolégico conduziu, mais frequentemente & admissdo em
internamento. Estes resultados sugerem que o estudo neuros-
sonoldgico realizado no SU podera ser ttil no esclarecimento
diagostico, com impacto na decisdo clinica.
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Sinais ictais/pos-ictais
localizadores e lateralizadores: revisao
dos uGltimos cinco anos de uma unidade de
monitorizacdo video-electroencefalograma

Simao Cruz, Raquel Tojal, Ant6nio Martins

Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
Amadora/Sintra.

simao_cruzl3@hotmail.com

Introducdo: A monitorizagao video-EEG é utilizada essen-
cialmente em contexto de avaliagdo pré-cirtrgica de doentes
com epilepsia conhecida e ainda no apoio ao diagnéstico dife-
rencial de alguns eventos clinicos paroxisticos. Diversos auto-
res tém sugerido um valor localizador e/ou lateralizador signi-
ficativo para algumas manifestacoes clinicas peri-ictais.

Objectivos: A partir das monitorizagdes video-EEG realiza-
das entre os anos 2008 e 2012 no Hospital Fernando Fonseca,
procurar os sinais ictais localizadores/lateralizadores mais
frequentemente descritos e comparar a sua frequéncia e o seu
valor localizador/lateralizador com os dados apresentados
previamente por outros autores.

Metodologia: A partir dos relatérios de todas as monitori-
zacoes realizadas no periodo referido, foram seleccionados os
exames que inclufam crises com manifestagdes clinicas e
electroencefalograficas objectivas (com sinais localizadores
e/ou lateralizadores no EEG ictal), bem como aqueles cujas
crises apresentavam uma semiologia sugestiva de envolvi-
mento do lobo frontal e cujo tracado de EEG ictal era ilegivel.
De seguida, procedeu-se a observagao dos videos selecciona-
dos procurando a ocorréncia de alguns sinais ictais com valor
lateralizador/localizador bem estabelecido e registou-se a sua
lateralidade. Finalmente, cruzaram-se os dados clinicos com
os electroencefalograficos e determinou-se o valor dos sinais
clinicos na lateralizacdo/localizacao da crise.

Resultados: No periodo referido foram realizadas 193
monitorizagdes video-EEG. Destas, em 48 foram registadas
crises cumprindo os critérios de inclusdo para este trabalho,
no total 174 eventos. Onze crises tinham semiologia hipermo-
tora tipica da epilepsia do lobo frontal. O sinal ictal localiza-
dor mais frequentemente observado foram os automatismos
orais e/ou gestuais detectados em 43% das crises, todas com
inicio no lobo temporal. Foram registados outros dez sinais
ictais nos exames observados.

Conclusoes: Nesta revisao determinaram-se para os sinais
ictais observados valores lateralizadores / localizadores idénticos
aos publicados pela maioria dos autores, tendo quase todos um
valor entre 75-100%. Estes resultados sugerem um papel relevan-
te da semiologia ictal na localizagdo da drea epileptogénica.

Antiepiléticos e niveis plasmatico
da apolipoproteina Al: uma reflexao sobre
risco vascular.

Tiago Gomes'**, Miguel Grilo*?, Isabel Pires’, José A. Mendes-
Ribeiro'

1-Unidade de Neurofisiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar S. Jodo, Porto; 3-Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto.

tiago.bernardino.gomes@gmail.com

Introducao: O uso de farmacos antiepiléticos é muito pre-
valente e frequentemente crénico, com o recurso frequente a
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politerapia e dirigido a uma populagdo predominantemente
jovem. Contudo, alguns dos antiepiléticos mais comuns (p. ex.
carbamazepina e acido valpréico) poderao alterar pardmetros
metabélicos associados ao risco vascular, como a apolipopro-
teina Al (ApoAl).

Objetivos e Metodologia: Para avaliar o efeito dos antiepi-
léticos nos niveis plasmaticos de ApoAl, foram analiticamente
avaliados 94 doentes (37+12 anos) sem risco vascular major
conhecido (p. ex. epilepsia vascular), inscritos em consulta de
epilepsia em 2012. Os dados clinicos e analiticos foram reco-
lhidos do registo eletréonico em funcdo do doseamento da
ApoAl (N=264). No tratamento estatistico utilizaram-se teste
nao-paramétricos e a correlacao de Spearman [(IBM SPSS
Statistics versao 20 (IBM, 2011)].

Resultados: Nesta amostra, a dose didria (r=.232, p<0.01) e
os niveis plasmaticos (r=.256, p<0.01) de carbamazepina asso-
ciaram-se a niveis mais elevados de ApoAl, enquanto a dose
(r=-.325, p<0.01) e os niveis de acido valpréico (r=-.273,
p<0.01) se associaram a niveis mais baixos. Apenas com a car-
bamazepina (dose e niveis) se manteve o significado estatisti-
co (p<0.01) para o modelo incluindo a idade, género e restan-
tes farmacos (p<0.01). Nao se atingiu significado estatistico
para outros farmacos.

Conclusdes: Os resultados foram congruentes com a lite-
ratura e evidenciam o potencial papel modulador dos antiepi-
léticos no risco vascular, em especial da carbamazepina e
4cido valpréico. Como principal limitacao, destaca-se a inca-
pacidade de obter, de forma fidvel, dados relevantes do bioti-
po e estilo de vida (ex. hdbitos alimentares, consumos, ativi-
dade fisica...). Contudo, salienta-se a amostra de adultos
jovens sem comorbilidades importantes e com muito baixa
interferéncia de outras medicacoes. A frequente politerapia
permitiu ainda avaliar parcialmente algumas das possiveis
interagoes entre antiepiléticos. Estes dados poderao orientar
esquemas terapéuticos com melhor perfil de risco vascular,
sugerindo a monitorizacdo dos doentes com marcadores
como a ApoAl.

Variabilidade genética do sistema
serotonérgico na epilepsia do Lobo
Temporal Mesial

Barbara Leal', Ana Barreira', Joao Chaves?, Claudia Carvalho',
Andreia Bettencourt', Sandra Bras', Joao Lopes®, Jodao
Ramalheira?®, Paulo P Costa', Anténio Martins da Silva'®, Berta
Martins da Silva’

1-UMIB - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto (ICBAS-UP), Porto; 2-Servico Neurologia,
3-Servico Neurofisiologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto, Porto; 4-Instituto Nacional de Satide Dr.
Ricardo Jorge (INSA), Porto.

baguerraleal@gmail.com

Introducdo: A serotonina é um neurotransmissor que de-
sempenha um papel essencial na neurogénese, na regulacao
da excitabilidade neuronal e de vdrias fung¢des cerebrais
incluindo aspetos do sono, da cogni¢ado e da emocao. Estudos
recentes sugerem que polimorfismos dos receptores, transpor-
tadores e enzimas metabolizantes da serotonina podem estar
associados a maior predisposi¢ao para desenvolver epilepsia.

Objectivos: Investigar a contribuicdo do sistema seroto-
nérgico no desenvolvimento de MTLE-HS (Mesial Temporal
Lobe Epilepsy - Hippocampal Sclerosis — Epilepsia do Lobo
Temporal Mesial - Esclerose do Hipocampo).
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Metodologia: Em 121 doentes MTLE-HS (67 F; 54 M; idade
42 + 11 anos) e 274 individuos da populagdo controlo da
regido norte de Portugal (170 F; 104 M; idade 38 + 13 anos)
foram estudados polimorfismos nos genes dos receptores
HTR1B (861 G>C, rs6296), HTR1A (-1019 C>G, rs6295), HTR2A
(102 T>C, rs6313) e do transportador da Serotonina (5-
HTTVNTR).

Resultados: As frequéncias do gendétipo 1s6295CC e do
alelo 9-rpt do HTTVNTR foram mais elevadas no grupo de
doentes (rs6295CC: 24,5% PC vs. 34,7% MTLE-HS, p=0,038;
OR=1,64;95% CI: 1,03 -2,61; 9-rpt do HTTVNTR: 0,00% PC vs.
1,3% MTLE-HS, p=0,042; OR=1,01; 95% CI: 1,00 — 1,03). Para os
restantes polimorfismos em estudo nao foram observadas
diferencas estatisticamente significativas. Nao foram encon-
tradas associa¢des com caracteristicas clinicas da doenca.

Conclusdo: O presente estudo sugere que o gendtipo
rs6295CC e o alelo 9-rpt do HTTVNTR sao um factor de risco
para o desenvolvimento de MTLE-HS. Estudos em modelos
animais demonstram que estas variacdes genéticas estao
associadas a alteracdes no nivel de expressao do receptor
HTRI1A e do transportador da serotonina. Estes factos podem
resultar num desequilibrio da homeostasia da serotonina e
consequentemente da neurotransmissdao podendo levar ao
desenvolvimento de epilepsia.

Financiamento: Bolsa BICE-Tecnifar 2012

A afasia epiléptica do Sindrome de
Landau-Klefner é causada pela
perturbacao transitéria e parcial da
memodria sensorial auditiva pré-fonética

Alberto Leal'?, Luis Ferraz?, Ricardo Lopes®

1-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, 2-Instituto
Universitario de Lisboa; 3-Universidade de Coimbra.
a.leal@neuro.pt

Introducio: A afasia epiléptica adquirida do Sindrome de
Landau-Klefner (SLK) caracteriza-se pela incapacidade para
descodificar a linguagem auditiva, a que se segue mutismo. A
associacao frequente ao sindrome de Ponta-Onda Continua
do Sono (POCS) sugere um papel causal para a actividade epi-
léptica. No entanto o modo como 0s paroxismos epilépticos
originam estas manifestacoes peculiares permanece desco-
nhecido.

Objectivos: Caracterizar o mecanismo de interferéncia da
actividade epiléptica no processamento da informacao audi-
tiva no SLK.

Metodologia: Trés doentes com afasias epilépticas adquiri-
das (dois com SLK e um com afasia do tipo Wernicke) foram
estudados com registos EEG de 24h, com quantificacdo dos
paroxismos epilépticos durante o sono, e Potenciais Evocados
auditivos Mismatch negativity (MMN), com tons e fonemas.
Dois doentes foram estudados na fase aguda e os trés em fase
de recuperacdo apds terapéutica. Foi efectuada localizacdo
dos geradores da actividade epiléptica e da MMN utilizando
modelos anatémicos individualizados.

Resultados: Os trés doentes apresentavam critérios de
POCS nos registos EEG de Ambulatério na fase aguda, sendo
que apds terapéutica houve reducao significativa deste
padrao. Os geradores da actividade epiléptica localizaram-se
na proximidade dos geradores da MMN nos dois casos de SLK
e naregido parieto-temporal posterior (distante do gerador da
MMN) no caso com afasia de Wernicke. A MMN no caso de
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SLK estudado em fase aguda evidenciou anomalias hemisféri-
cas esquerdas no processamento de algumas caracteristicas
dos tons e nos fonemas. Nenhuma destas alteragdes ocorreu
no caso de Wernicke. Todos os doentes apresentaram MMN
normais ap6s terapéutica.

Conclusdes: O doente com SLK estudado em fase aguda
demonstrou alteracdes da MMN para tons, evidenciando dis-
funcao da memoria sensorial a nivel pré-fonético, o que pode-
réd explicar as significativas alteragdes no processamento foné-
tico da via auditiva ventral (sensorial) e dorsal (sensitivo-
motora). Estas alteragdes reverteram completamente com a
resolucao da POCS.

Neuropsicologia do processamento
visual de faces na avaliacao pré cirdrgica
de epilepsias em idade pediatrica.

Ricardo Lopes’, Luis Ferraz?, Rita Jer6nimo?, Jéssica Gomes?®,
Alberto Leal**

1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educagao - Universidade
de Coimbra; 2-Centro de Investigacdo e Intervencao Social
(CIS/ISCTE-IUL); 3-Departamento de Psicologia Social e das
Organizagoes, ISCTE-IUL; 4-Centro Hospitalar Psiquiatrico de
Lisboa - Hospital Julio de Matos.

rlopes@clix.pt

Introduc@o: O processamento da informacao visual utiliza
diferentes redes neuronais a nivel do cértex posterior sendo
que existe fortes indicativos quer de assimetria hemisférica
quer de especializagdo através do eixo antero-posterior. A uti-
lizagao de testes padronizados de processamento visual de
faces revelou-se promissor na analise destas diferentes
dimensdes embora ndo tenham sido utilizados consistente-
mente em doentes candidatos a cirurgia da epilepsia onde a
localizagdo anatémica da disfun¢édo tem relevancia clinica.

Objectivos: Caracterizar funcionalmente o processamento
de informacao visual complexa num grupo de epilepsias pos-
teriores em idade pedidtrica.

Metodologia: Estuddmos 26 doentes (5-16 anos) com epi-
lepsias focais sintomaticas referenciados para cirurgia. Foi
caracterizada a zona epileptogénica através da analise estrutu-
ral da RM e dos resultados da ressecgao cirtirgica. A analise fun-
cional baseou-se na capacidade discriminativa (Philadelphia
Face Perception Battery - PFPB) e mnésica (Cambridge Face
Memory Test - CFMT) de faces. Os anteriores testes foram nor-
malizados num grupo controlo de 30 criangas normais (9-14
anos).

Resultados: Em 25/26 doentes foi possivel caracterizar a
drea epileptogénica utilizando os anteriores critérios: 10/25
apresentam lesdo estrutural confirmada em exame de ima-
gem e 15/25 histolégico pds-operatério. Dos 15 doentes com
drea epileptogénica esquerda apenas dois apresentaram ano-
malias nos anteriores testes, sendo que 12 de 13 doentes com
drea epileptogénica a direita apresentam resultados anormais.
Os testes seleccionados ndo demonstraram discriminar as
epilepsias hemisféricas esquerda pelo que somente fizemos
uma andlise das epilepsias do hemisféricas direitas. Dos 12
doentes com drea epileptogénica a direita e testes anormais, 3
eram temporais e 9 occipitais. Todos os doentes occipitais
demonstraram incapacidade de discriminacdo (9/9 PFPB
anormal) e mnésica (9/9 CFMT). Os temporais evidenciaram
resultados normais na capacidade discriminativa (3/3) mas
atingimento da fun¢do mnésica.

Conclusoes: Os testes de discriminacdo propostos de-
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monstraram ser fortemente discriminativos de epilepsias
hemisféricas direitas. Nestas, permitiram igualmente discri-
minar epilepsias occipitais das epilepsias temporais.

Caracterizacdo dos automatismos
oro-faciais na Epilepsia do Lobo Temporal

Joana Morgado'? Ana Rita Peralta® Carla Bentes?, Grupo da
Cirurgia de Epilepsia do Hospital de Santa Maria

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de EEG/Sono, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, EPE.

joanacmorgado@gmail.com

Introducdo: A semiologia ictal assume uma importancia ful-
cral na avaliacdo de um candidato a cirurgia de epilepsia (CE).

Objectivos: Caracterizar a presenca dos automatismos
oro-faciais (AOF) na Epilepsia do lobo temporal (ELT).

Metodologia: Estudo retrospectivo de doentes submetidos
a CE entre 2009 e 2012, com idade=18, diagnéstico de ELT,
registo de crises com a face visualizdvel em monitoriza¢ao
VideoEEG pré-operatéria e pelo menos 9 meses ap6s a CE em
classificagao Engel I. A ELT foi classificada em mesial(ELTM),
mesiolateral(ELTML) e lateral(ELTL) com base na topografia
da lesdao e os AOF em oroalimentares(AOA) e mimico-
faciais(AMF) consoante envolvessem ou nao a musculatura
mastigatdria. A andlise dos videos foi realizada por um inves-
tigador cego para a clinica e imagiologia.

Resultados: Dos 31 doentes com ELT submetidos a CE,
apenas 20 cumpriam os critérios de seleccao. Destes, 70%
eram mulheres, com idade mediana a data da CE de 38 anos
(18-66). Na sua maioria foram ELTM (60%,n=12), seguidas da
ELTML (35%,n=7) e da ELTL (5%,n=1), localizadas no hemisfé-
rio esquerdo em 55% dos doentes. De um total de 158 crises,
excluiram-se 77, tendo sido analisadas 81. Os AOF surgiram
na maioria das crises (70.4%,n=57), dos quais 75.4% foram s6
AOA, 21.1% foram AMF com AOA e 3.5% foram s6 AME A pre-
senca de AOF foi mais frequente no hemisfério esquerdo
(78.6%vs52%, p=0.02) e foi semelhante na ELTM e ELTML
(64.7%vs79.5%, p=0.14). O doente com ELTL ndo apresentou
AOF nas 3 crises registadas. Registaram-se AMF em apenas 2
doentes com ELTM e em todos os doentes com ELTML
(16.7%vs100%, p<0.01).

Conclusdes: Na ELT os AOF mais frequentes foram os AOA.
Os AOF surgiram mais na ELT lateralizada ao hemisfério
esquerdo e ndo se encontrou valor localizador em relacao a
zona epiléptica. Os doentes com ELT mesial com envolvimen-
to lateral apresentaram mais AME

Mielite Transversa Recorrente
Idiopatica - uma entidade ou uma variante
de Esclerose Miltipla?

Inés Correia, Inés Marques, S6nia Batista, Livia Sousa
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

mcorreia.ines@gmail.com

Introducdo: A mielite transversa recorrente é uma mani-
festacdo frequente de Esclerose Multipla (MTR-EM), sendo
por vezes a sua manifestacdo major. Nos casos em que a RM
cerebral (RMce) ndo cumpre os critérios imagiol6gicos para
Esclerose Multipla (EM), e excluidas outras causas, surge o
diagndstico Mielite Transversa Recorrente Idiopética (MTR-I),
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considerada por alguns autores como entidade independente.

Objetivos: Determinar se MTR-I pode ser distinguida da
MTR-EM com base nos dados clinicos e exames complemen-
tares.

Metodologia: Andlise retrospetiva dos processos clinicos
de doentes com mielite recorrente como clinica major, exclui-
dos espectro de Neuromielite Optica e doenca auto-imune.
Dois subgrupos: MTR-EM doentes com critérios imagiol6gi-
cos de EM; MTR-I os restantes.

Resultados: Incluidos 38 doentes, 22 com MTR-EM e 16
com MTR-I, tempo médio de seguimento 92,2+65,9 meses.
Nos doentes com MTR-I no episédio inicial o envolvimento
motor foi mais comum (75% vs. 40.9%, p=0.039), houve menor
grau de recuperacdo (18.8% vs. 77.3%, p=0.002) e esta foi mais
demorada (81.3% vs. 45.5%, p=0.028). Em 50% dos casos a
RM-ce era normal, nos restantes encontravam-se lesoes de
pequenas dimensoes e localizacao atipica para EM. Doentes
com MTR-I apresentavam menos frequentemente bandas oli-
goclonais no LCR inicial (31.3 vs. 81.3%, p=0.005). Nao encon-
trada diferenga estatistica significativa em relacdo a sexo,
idade, namero de recorréncias ou pontuacdo EDSS final. A
opcao terapéutica inicial na MTR-I foi imunossupressao em
78.6% e imunomodelacdo em 21.4%, enquanto na MTR-EM
usou-se imunossupressor em 59.1% e imunomodelador em
40.9%, sem diferenca estatistica significativa. No final do
seguimento mantém-se em imunossupressao 85.7% das
MTR-I e 59.1% das MTR-EM.

Conclusdes: Deste estudo parece emergir uma entidade cli-
nica distinta — Mielite Transversa Recorrente Idiopdtica, que se
distingue da mielite associada a EM, por um envolvimento pre-
dominantemente motor, pior recuperacao apés surto, menor
frequéncia de bandas oligoclonais, auséncia de lesdes tipicas
na RMce e preferéncia terapéutica por imunossupressao.

Mielite Transversa - Um espectro
de patologia

Inés Bras Marques, Inés Correia, S6nia Batista, Carmo Macidrio,
Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra, Coimbra.

inesmbmarques@gmail.com; livia.sousa@netcabo.pt

Introduc@o: A mielite transversa (MT) pode ser a apresen-
tacdo inicial de vdrias patologias, incluindo doencas autoimu-
nes sistémicas e doencas inflamatérias isoladas do sistema
nervoso central. A etiologia nem sempre é reconhecida na
investigacdo inicial, sendo nalguns casos o diagnéstico revela-
do pela evolucao clinica.

Objetivo: Analisar as caracteristicas dos doentes com MT
idiopatica numa populacao hospitalar. Avaliar preditores da
evolugdo clinica.

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos clinicos de
doentes com MT idiopdtica. Analisadas caracteristicas demo-
graficas, clinicas e paraclinicas. 5 subgrupos consoante evolu-
¢ao: Esclerose Multipla (MT-EM), espectro de Neuromielite
C)ptica (MT-NMO), MT associada a Doencas Autoimunes
(MT-AI), MT Recorrente Idiopatica (MT-RI), MT Isolada
Idiopatica (MT-II). Anélise estatistica com SPSS.

Resultados: Identificados 65 doentes, 66.2% mulheres, com
média de idades de 39.2+13.7 anos e tempo médio de segui-
mento de 71.1+-58.3 meses. Posterior diagnéstico de EM em
30.8%, espectro de NMO em 18.5% e doencgas autoimunes em
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4.6%, MT-RI em 26.2% e MT-II em 20%. Mielite parcial em
90.8%, envolvimento motor em 64,6% e recuperacao apenas
parcial em 50.8% e ausente em 13.8%. Ressondncia magnética
(RM) medular com lesdes <3segmentos em 76.9% e presenca de
lesdes na RM cerebral em 61.5%. Identificada associagado signi-
ficativa entre evolucdo para EM e apresentacao com sintomas
puramente sensitivos (p=0.003;0R=1.6-15.8), recuperacao
completa (p<0.0001;0R=2.8-31) e bandas oligoclonais (BOC)
no LCR (p=0.007;0R=1.5-20.4). Encontrada associacdo signifi-
cativa entre evolucdo para NMO e maior idade de inicio
(p=0.034), envolvimento motor (p=0.03;0R=0.9-65), auséncia
de recuperacao (p=0.002;0R=1.8-40.6), lesdo medular >3seg-
mentos (p<0.0001;0R=8.1-283.4) e morte (p<0,0001;0R=0,96-
1,8). A presenca de lesdes na RM cerebral associou-se a menor
probabilidade de se tratar de MT-1I (p<0.0001;0R=0.013-0.341).

Conclusées: Apesar da MT ser uma apresentagao comum
de vérias doencas distintas, caracteristicas da apresentacao
clinica, como a sintomatologia, grau de recuperacao, BOC
positivas e extensdo da lesdao medular podem ajudar a prever
a evolucao e a orientar o estudo complementar e terapéutica.

Crises epilépticas em doentes com
Esclerose multipla

Augusto Ferreira'?, Carlos Andrade?, Jorge Reis?, Pedro Abreu®®,
Joana Guimaraes>®, Maria José S4**

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga,
Santa Maria da Feira; 2-Consulta de doencas desmielinizantes,
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
3-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto;
4-Faculdade de Ciéncias da Satide da Universidade Fernando
Pessoa, Porto.

augusto.ferreira@chedv.min-saude.pt

Introducdo: A incidéncia e prevaléncia de crises epilépti-
cas nos doentes de esclerose multipla (EM) sdo superiores as
da populacdo geral. As crises podem acompanhar exacerba-
¢oes da doenca e até ser o tnico sinal do surto, havendo casos
descritos em que constituiram a forma de apresentacao da
doenca. A inflamagao/desmielinizagao cortical e subcortical
poderad explicar este facto, contudo esta correlagdo etiopato-
génica precisa ser ainda confirmada.

Objetivos: Caracterizagdo clinica, imagioldgica e elec-
troencefalogrédfica dos doentes com EM e crises epilépticas,
seguidos na consulta de doencas desmielinizantes (CDD).

Metodologia: Incluiram-se, neste estudo retrospectivo,
doentes com o diagndstico de EM e que tenham tido pelo
menos uma crise epiléptica.

Resultados: Nos 485 doentes com EM seguidos na CDD,
identificaram-se 10 doentes (2,1%) com crises epilépticas,
sendo que em 8 (5 homens, 3mulheres), as crises nao pode-
riam ser explicadas por outra etiologia que ndo a EM. Destes,
6 apresentam a forma surto-remissao, 1 apresenta a forma
primdria-progressiva e 1 evoluiu para a forma secundaria-
mente progressiva. O EDSS atual dos doentes varia entre 1 e
9,5. A média de idades aquando da primeira crise foi de 30
anos, tendo sido, as crises epilépticas a manifestacdo inicial
da EM em 2 casos. Quatro doentes (50%) tiveram apenas uma
crise e 2 doentes desenvolveram estado de mal epiléptico
(25%). A RM cerebral revelou lesoes desmielinizantes corti-
cais/subcorticais em 7 doentes (87,5%) e o electroencefalo-
grama, passado o surto, manteve atividade paroxistica em
apenas 3 doentes (37,5%).

Conclusoes: Em consonincia com a literatura, no nosso
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estudo, verificou-se uma maior prevaléncia de crises epilépti-
cas nos doentes com EM que na populacao geral. Nesta coorte
as lesoes desmielinizantes corticais/subcorticais nao foram
identificadas em 100% dos casos, podendo traduzir uma limi-
tacdo dos meios imagiolégicos, no entanto, haverd outros
fatores ainda desconhecidos que poderao ter facilitado o sur-
gimento das crises epilépticas.

Esclerose Miltipla - uma doenca
dolorosa?

Sénia Batista', Catarina Pires?, Joana Parra’, Livia Sousa’, Luis
Cunha'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra.
soniarmbatista@msn.com

Introducdo: A dor tem vindo a ser reconhecida como uma
manifestacdo frequente da Esclerose Miltipla (EM). No
entanto, o amplo espectro dos tipos de dor e mecanismos
fisiopatolégicos subjacentes contribui para que ainda seja
subdiagnosticada e inadequadamente tratada.

Objetivos: Avaliar a prevaléncia de dor numa amostra de
doentes com EM, caracterizar os diferentes subtipos (neuro-
patica, musculo-esquelética, mista), e determinar o impacto
na Qualidade de Vida (QV).

Métodos: Estudo transversal, incluindo-se 60 doentes con-
secutivos com o diagnéstico de EM. Consideraram-se critérios
de exclusdo a ocorréncia de surto nos ultimos 30 dias e exis-
téncia de outras co-morbilidades causadoras de dor (neopla-
sia, doenca reumatolégica, doencas osteo-articulares).

Realizada entrevista clinica estruturada para avaliar a pre-
senca de dor no tltimo més e classificacao nos diferentes sub-
tipos. A intensidade da dor avaliou-se usando a Escala de
Estimativa Numérica. Utilizou-se o questionario MusiQoL
para avaliar o impacto na QV e o Inventario da Depressdo de
Beck para sintomas depressivos.

Resultados: A prevaléncia de dor foi 63% com a seguinte
distribuicao: 13% neuropdtica, 22% musculo-esquelética e
28% mista. Apenas 32% estavam sob terapéutica sintomdtica.

Comparando os grupos de doentes com e sem dor, ndo
houve diferencas estatisticamente significativas na idade, géne-
ro, duracdo da doenca, subtipo clinico, EDSS e surtos no ano
anterior. Na regressao logistica o tinico fator preditivo de dor foi
a presenca de sintomas depressivos (R2=0.186, p=0.008).

A pontuacdo média no MusiQoL foi significativamente
pior nos doentes com dor (66.0 vs. 73.6, p=0.05), sendo a rela-
¢do independente da presenca de depressdo para o dominio
sintomas do questionédrio (ANCOVA F=3.97, p=0,05).

Conclusdes: Este estudo confirma uma elevada prevaléncia
de dor na EM e o seu impacto negativo na QV. No entanto, a baixa
taxa de tratamento sintomadtico revela que ainda nao é abordada
adequadamente na prética clinica, sendo importante a sua sus-
peicao independentemente das caracteristicas da doenga.

Revisdo das manifestacodes
neuroldgicas da infeccdo pelo virus
Herpes simplex
Célia Machado', Ana Filipa Santos’, Sara Varanda', Joao Pinho’,
Alvaro Machado', Fernando Garcia?, Esmeralda Lourenco’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Patologia Clinica, Hospital

de Braga, Braga.
ccarinamachado@gmail.com
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Introducdo: O virus Herpes simplex (VHS) é um agente de
encefalite e meningite com elevada morbimortalidade, redu-
zida pela terapéutica antivirica, sendo esta reducdo tanto
maior quanto mais precoce for o inicio do tratamento.

Objectivos: Caracterizagdo clinica, analitica, imagiolégica
e prognostica dos doentes com envolvimento do sistema ner-
voso central pelo VHS.

Metodologia: Revisdao dos processos dos doentes admiti-
dos no nosso Hospital (2006-2013) com manifestagdes neuro-
l6gicas e DNA do VHS no liquor.

Resultados: Incluiram-se 23 doentes (60,9% homens) com
mediana de 51 anos. Destes, 21 foram infectados pelo VHS-1,
um por VHS-2 e um por ambos. Meningoencefalite foi a forma
mais frequente de atingimento (21 doentes). Os sintomas
mais frequentes a admissao foram: febre (91,3%), diminuicao
da vigilia (56,5%), crises epilépticas (52,2%), cefaleias (47,8%),
disfasia (39,1%), outros sinais focais (26,1%), alteracdes do
comportamento (21,7%) e meningismo (21,7%). O liquor reve-
lou pleocitose mononuclear em 16 e hiperproteinorraquia em
15 doentes. Dos 22 doentes que realizaram TAC/RM, 7 tinham
exame normal. Dezassete doentes fizeram EEG, anormal em
15, dois com PLEDS e um estado de mal ndao convulsivo. Todos
foram tratados com aciclovir endovenoso 10mg/Kg 8/8 horas.
Instituida corticoterapia em 39,1% dos doentes e antiepilépti-
co em 52,2%. O tempo médio clinica-aciclovir foi de 3,4 dias
(69,6% dos doentes iniciaram tratamento nos primeiros 4 dias
de clinica). Follow-up médio de 1,9 anos. Sequelas neurolégi-
cas em 57,1% dos doentes (alteracdes da memoria, epilepsia,
disfasia, défice cognitivo e alteracdes sensitivas). Verificaram-
se dois 6bitos.

Conclusdes: Apesar de todos os doentes terem iniciado
aciclovir até ao sexto dia de doenga, 2/3 nos primeiros quatro
dias, tal ndao impediu a morte de dois doentes e subsisténcia
de defeito neurolégico em mais de metade dos sobreviventes.
Estes resultados realcam o papel da suspeita clinica imediata,
que conduza a uma intervencao ainda mais rapida e a melho-
res resultados a prazo.

Biomarcadores da Doenca de
Alzheimer numa coorte portuguesa -
complementaridade com informacao
clinica, imagioldgica e genética

Rui Barreto', Luis Ruano’, Sandra Moreira', Vitor Tedim Cruz',
José Alves?, Odete Cruz e Silva®, Gabriela Henriques®

1-Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga; 2-Hospital Geral de
Santo Antonio; 3-Universidade de Aveiro.

rdrb1985@gmail.com

Introducdo: A crescente validacdo de biomarcadores no
acompanhamento de deméncias, em particular na Doenca de
Alzheimer (DA), esperam permitir diagnésticos mais precoces
e eficazes. A medicao de marcadores no liquido cérebro-espi-
nhal sé recentemente foi objeto de estudo em Portugal e a sua
importancia e limitacdes na clinica didria ndo estao claramen-
te definidas.

Objetivos: Esclarecer a complementaridade dos dados
bioquimicos com a apresentacgao clinica, imagioldgica e perfil
APOE numa amostra de doentes portugueses com problemas
cognitivos.

Metodologia: Doentes da Consulta de Memodria foram
selecionados para a realizacao de puncao lombar e medicao
de biomarcadores, além de genotipagem APOE. Os doentes

Sinapse

73

-



74

foram acompanhados clinicamente durante um periodo sub-
sequente de até 29 meses, sendo recolhidos exames imagiol6-
gicos (TC, RM e/ou PET cerebrais) e neuropsicolégicos.

Resultados: 50 pacientes selecionados (F = 29), com idade
média de 67.3 anos. Na avaliac@o clinica inicial o diagndstico
de DA foi assumido para 14 casos e o diagndstico de ndo-DA
em 12 ocasides. Nos restantes 24 casos, nao foi possivel excluir
apresenca de DA. Dos 19 doentes com diagnéstico final de DA,
14 pioraram e 5 permaneceram estdveis, sendo tau e p-tau
mais ligadas a progressdo que a-beta. Catorze pacientes tive-
ram todos os biomarcadores além do limiar diagnéstico, 15
apenas com reducdo de a-beta e 21 foram normais. DA foi o
diagnéstico final em todos os doente no primeiro grupo, em 5
do segundo e em nenhum do terceiro. Comparando os doentes
DA com os restantes casos, os niveis de a-beta foram significa-
tivamente menores (320 vs 580), tau (695 vs 219) e p-tau (75.4
vs 31.8) significativamente maiores. Nesta amostra dois doen-
tes eram homozigotos e 11 heterozigotos para o alelo &4.

Conclusdes: Os dados obtidos através da andlise de LCE e
outros exames permitiram identificar ou excluir patologia tipo
Alzheimer no contexto clinico/imagiolégico de doentes portu-
gueses.

O Teste do Desenho do Relégio no
Defeito Cognitivo Ligeiro: estudo com
imagiologia funcional

Diana Duro'?, Pedro Cerveira?®, Catarina Cunha?, Sofia Costa*,
Beatriz Santiago®, Isabel Santana®

1-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de
Coimbra; 2-Universidade de Coimbra, Faculdade de Psicologia e
Ciéncias da Educacao; 3-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 4-Servico de Neurologia,
Hospital de Braga.

diana.duro@gmail.com; pedro_cerveira@hotmail.com;
sofia.costa99@hotmail.com; isabeljsantana@gmail.com

Introducéo: O Teste do Desenho do Relégio (TDR) foi pro-
posto como medida das funcdes visuoespaciais relacionadas
com os lobos parietais mas a interpretacao mais actual indica
um processamento "multi-task", com envolvimento de repre-
sentacdo simbolica e grafomotora, capacidades linguisticas,
heminatenc¢ao, memoria semantica, capacidades conceptuais
e funcoes executivas. Existe um interesse recente no estudos
da relagao entre o desempenho neste teste, operacionalizado
através de diferentes sistemas de cotagdo, e diversas
regides/dreas cerebrais de interesse, sobretudo na Doenca de
Alzheimer (DA A investigacdo correspondente para Defeito
Cognitivo Ligeiro (DCL) é escassa.

Objectivos: Analisar a correlacao entre a pontuagao no
TDR (medida através dos sistemas de cotacdo de Rouleau,
Cahn e Babins) e a perfusdo cerebral regional (rCBF) em
SPECT numa amostra de DCL-amnésico.

Metodologia: Analisaram-se 93 doentes com DCL-amnési-
co seguidos longitudinalmente em consulta de Deméncia
estudados com TDR e SPECT.

Resultados: Nao se encontrou relacdo significativa entre as
pontuacdes totais nos trés sistemas de cotacado e a rCBE No
entanto observaram-se correlacoes significativas com os vérios
elementos do rel6gio e erros inerentes: a numeracgao correlacio-
nou-se com os lobos parietal (LP) e occipital (LO) esquerdos.
Mais especificamente, no sistema de Babins o item "ntimeros
extra ou a menos" relacionou-se com multiplas regides cere-
brais como o cérebro total, cortex cerebral esquerdo, cerebelo,
lobo frontal direito, e LO, LP e lobo temporal esquerdos. A nivel
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dos ganglios da base, o putamen esquerdo apresentou uma
relagdo significativa com o item "ponteiros de tamanhos dife-
rentes" (Babins) e com o erro "défice conceptual” (Cahn).

Conclusdes: O desempenho no TDR no DCL parece rela-
cionar-se com o funcionamento de vdrias estruturas corticais
e subcorticais tipicamente afectadas na DA. Curiosamente
nesta populacdo clinica existe uma associacdo mais consis-
tente dos componentes do relégio e dos erros qualitativos
com regides dedicadas a funcoes verbais.

Deméncia: Quando os cuidadores
nao dormem

Pedro Pereira, Ana Silvestre, Claudia Guarda
Hospital Garcia de Orta, Almada.
pedro.mdap@gmail.com

Introducio: A prevaléncia das deméncias tem aumentado,
com importante impacto socioeconémico. Os cuidadores des-
tes doentes tém acentuada sobrecarga, justificando o interesse
pelos disttrbios do sono secunddrios 4 prestacao de cuidados.

Objetivos: Caracterizacao dos distiirbios do sono dos cui-
dadores (DSC) de doentes com deméncia.

Metodologia: Incluiram-se cuidadores que coabitavam
com o doente no periodo noturno, aplicando-se questionario
com parametros demogréficos, clinicos, relacdo com o doen-
te, caracteristicas do sono do doente, quantidade de sono do
cuidador e bateria de perguntas sobre DSC. Preencheram
também a escala de sonoléncia de Epworth (ESE).

Colheram-se dos processos clinicos dos doentes dados cli-
nicos, demograficos, MMSE, Avaliacdo Cognitiva de
Addenbrooke (ACE), Escala de Depressao Geriatrica (GDS),
Inventério de Comportamento Frontal (FBI) e Escala de
Sobrecarga Zarit (ESZ)).

Usou-se estatistica descritiva e uma matriz de correlacao
de Spearman (considerou-se p<0,05) para avaliacdo dos
dados (Statistica 10®).

Resultados: Foram incluidos 25 cuidadores (16 mulheres)
com idades médias de 68 anos. Os DSC correlacionaram-se
positivamente com FBI e disrupcao do sono do doente, assim
como negativamente com horas de sono e positivamente com
prestacao de cuidados noturnos e ESZ do cuidador. Os DSC
nao se correlacionaram com varidveis clinicas e ESE do cuida-
dor, nem com MMSE, ACE e GDS do doente. O descanso dos
cuidados ao doente ndo apresentou qualquer relacao com
DSC ou ESE.

Conclusoes: Estes resultados mostraram que a disrup¢ao
do sono e as alteragdes do comportamento do doente, assim
como a prestacao de cuidados noturnos, condicionam DSC,
com diminui¢do do nimero de horas de sono. Tal repercute-se
num importante aumento da sobrecarga do cuidador, como
reportado na literatura. A gravidade da deméncia e depressao
dos doentes ndo implicaram aumento dos DSC. A ESE nao
demonstrou ser uma ferramenta sensivel para detetar DSC
neste estudo. Ao contrdrio do descrito na literatura, o descanso
do cuidador relativamente ao doente nao foi protetor de DSC.

Proteina 14-3-3 e Doenca de
Creutzfeldt-Jakob: 12 anos em retrospetiva
na regido de Entre Douro e Vouga
Marta Lopes, Luis Fontao, José Mdrio Roriz, Catarina Santos,
Leal Loureiro

Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.
marta.lopes@chedv.min-saude.pt
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Introducdo: Um estudo multi-nacional documentou uma
incidéncia de 1,39/1.000.000-pessoas/ano para a Doenca de
Creutzfeldt-Jakob (DCJ) na forma esporadica. O diagnéstico
definitivo exige recurso a aut6psia. Porém, pode estabelecer-
se uma probabilidade de diagnéstico através da clinica e exa-
mes complementares de diagndstico.

Objetivos: Aferir o valor preditivo da pesquisa de proteina
14-3-3 e caracterizar os casos com diagnéstico final de DCJ
provéavel e definitiva no CHEDV, nos tltimos 12 anos.

Métodos: Revisao retrospetiva dos processos clinicos dos
doentes a quem foi requisitada a pesquisa de proteina 14-3-3
entre 2001 e 2012 no CHEDV, com caracterizacao estatistica
descritiva utilizando o SPSS.

Resultados: Foram analisados 43 de 46 casos conhecidos,
por indisponibilidade de registos clinicos em 3 casos. Destes,
apenas 8 (18,6%) tiveram diagndstico de CJD - provével em 6
(14%) e definitivo em 2 (4,7%), aluz dos critérios do CDC 2010.
A maioria (41,9%) dos restantes casos revelou corresponder a
situacoes de deméncia primadria.

Dos doentes com DC]J, 5/8 eram do sexo masculino; as ida-
des variaram entre 34-76 anos e a duragao da doenca entre 2-
12 meses. A proteina 14-3-3 foi positiva em 4/8 e positiva-
fraca nos restantes 4/8 casos. 3/7 doentes tiveram alteracdes
tipicas no EEG e 6/8 na RMN encefélica.

A incidéncia de DCJ esporddica no CHEDV foi estimada
em 2,4 casos/1.000.000-pessoas/ano. Considerando os casos
de proteina 14-3-3 fraca-positiva como negativos ou positivos
aferiram-se, respetivamente, sensibilidades de 50% ou 100% e
especificidades de 94,3% ou 60%.

Conclusoes: A incidéncia da doenca na area do CHEDV
superou os 0,5-2 casos/1.000.000-pessoas/ano habitualmente
reportados na literatura. A detecdo de proteina 14-3-3 por
Western-blot gera um grupo heterogéneo (positivos-fracos),
que engloba casos de DCJ definitivo, provavel e negativo,
implicando grande varia¢ao nas sensibilidades e especificida-
des do teste, quando analisadas em perspetivas diferentes.

Creutzfeldt-Jakob: Correlacao
clinico-imagiolégica em uma série
hospitalar

Fabio Carvalho!, Simao Cruz?, Jodao Passos®, Ana Valverde?®
1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Hospital
Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 3-Servigo de
Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil de
Lisboa.

f.m.p.carvalho84@gmail.com

Introducdo: A Doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ]) é um
distdarbio neurolégico progressivo, causado pela deposicao de
proteinas priénicas no cérebro. E uma entidade muito rara,
caracterizada clinicamente por deméncia rapidamente pro-
gressiva, mioclonias, ataxia, entre outros sinais neurolégicos.

A ocorréncia de actividade periédica com ondas bifasicas
ou trifasicas no EEG, a alteracdao do sinal em estudos de
Ressonancia Magnética (RM) em topografias e sequéncias
especificas, e a deteccao da proteina 14-3-3 no liquor substan-
ciam o diagnéstico, que é confirmado por anélise imunohisto-
quimica do tecido cerebral.

Objectivos: Os autores propdem neste trabalho, através da
revisdo dos processos clinicos de todos os pacientes interna-
dos num hospital distrital com diagnéstico definitivo de
doencga de Creutzfeldt-Jakob no periodo entre 2001 e 2013,
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identificar os principais achados imagioldgicos detectados
em exames de RM, bem como estabelecer uma relacdo dos
mesmos com a clinica.

Resultados: Foram incluidos 14 doentes com diagndstico
confirmado de DCJ (5 do sexo feminino com idade média de
inicio dos sintomas aos 65 anos e 9 do sexo masculino com
idade média de inicio dos sintomas aos 64 anos, ambos com
média de duracdo da doenca, 7 meses). Na maioria, a mani-
festagdo inicial foi declinio cognitivo, sendo o mutismo aciné-
tico e deméncia as manifestacoes tardias mais verificadas.
Todos evidenciaram alteracdes de sinal / morfologia em RM,
mas raramente esse foi um sinal precoce.

Conclusées: E hoje reconhecido o papel importante que a
RM tem desempenhado no diagndstico de DC]J. Atrofia cere-
bral e dreas de hiperintensidade de sinal no cértex cerebral e
ganglios basais sdo caracteristicas bem conhecidas da DC]J,
descritos em T2WI e DWI. Contudo, tal como se constatou
nesta série, estes achados podem nao ser evidentes nas fases
iniciais, sendo por isso fundamental a integracdo com outros
dados clinicos e laboratoriais.

Formas de apresentacdo atipicas da
doenca de Creutzfeldt-Jakob: revisao
clinica e anatomo-patoldgica de 6 casos

Henrique M. Costa"?, Madalena Pinto', Raquel Real’, Ligia
Castro?, Stirling Carpenter*

1-Servico de Neurologia, 3-Servico de Anatomia Patolédgica,
Centro Hospitalar de S.Jodo; 2-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto.

henriq.costa@gmail.com

Introducdo: A doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ]) é uma
forma de deméncia rapidamente progressiva, que na sua
forma cléssica se associa a sinais piramidais, extrapiramidais,
cerebelosos, mioclonias e alteragdes caracteristicas na RM CE
e no EEG, progredindo de forma varidvel para mutismo aciné-
tico, coma e morte.

As formas esporadicas, mais frequentes, apresentam uma
grande variabilidade fenotipica, com dois grandes subtipos,
cognitivos e ataxicos.

Caso Clinico: Descrevemos 6 casos admitidos no Servico
de Neurologia do Hospital de S. Jodo (HSJ]) entre os anos de
2008 e 2013, com confirmacao anatomo-patoldgica em estudo
necrépsico de DCJ esporédica e diferentes formas de apresen-
tacao fenotipica e evolugao clinica. Tratam-se de 2 homens e
4 mulheres, com idades compreendidas entre os 62 e os 79
anos no momento de apresentacdo, residentes na drea geo-
gréfica do grande Porto e sem histéria familiar conhecida de
deméncia rapidamente progressiva. A duracdo minima da
doenca foi de 2 meses e meio e a maxima de 12 meses. Uma
das doentes, apresentava um quadro de rapida deterioracao
cognitiva, associada a significativa disautonomia, com hipo-
tensao, pseudo-obstrucdo intestinal, broncospasmo, insufi-
ciéncia renal aguda e disnatrémias de dificil controlo, rapida-
mente fatal. Uma segunda doente desenvolveu um quadro de
défice mnésico e lentificacao psicomotora 4 dias apés um
traumatismo cranio-encefélico em contexto de atropelamen-
to, que levou a hipétese inicial de lesao axonal difusa. Dois dos
doentes, do sexo masculino, apresentaram-se com um quadro
inicial de ataxia, associado a posterior deterioracdo cognitiva,
evoluindo para mutismo acinético e mioclonias.

Conclusées: Apresentamos uma revisao de 6 doentes com
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DC]J esporéddica admitidos no periodo de 5 anos, com apre-
sentacoes fenotipicas distintas, num dos casos com disauto-
nomia franca sem causa metabdlica aparente, aumentando
ainda mais o espectro clinico de possiveis manifestacoes de
D(J esporédica na nossa populagao.

Agitacao noturna na doenca de
Huntington: RBD ou movimentos
voluntarios anormais durante os
despertares?

Dulce Neutel"®, Maya Tchikviladzé?, Perrine Charles®, Smaranda
Leu-Semenescu*’, Emmanuel Roze*, Alexandra Durr®*, Isabelle
Arnulf*®

1-Servico de Neutologia, Hospital de Santa Maria, CHLN, Lisboa;
2-APHP, Département de Génétique, Pitié-Salpétriere University
Hospital, Paris, France; 3-Reference Center for Huntington
disease, Pitié-Salpétriere University Hospital, Paris; 4-Centre de
Recherche de I'Institut du Cerveau et de la Moelle épiniere —
Université Pierre et Marie Curie - Paris 6; Inserm UMR_S 975;
CNRS UMR 7225; 5-APHBP, Sleep Disorder Unit, Pitié-Salpétriere
University Hospital, Paris.

gocecamel@yahoo.com

Introducédo: Doentes com doenca de Huntington (DH) e
principalmente os seus conjuges, queixam-se frequentemen-
te de agitacdo durante o sono, mas a sua causa e a eventual
correlacdo gendétipo-fenétipo subjacentes sdo praticamente
desconhecidas.

Objetivo: Avaliar o sono e movimentos noturnos em doen-
tes em varios estadios de DH e diferente niimero de repeticoes
CAG.

Métodos: As caracteristicas clinicas e estudo polissonografi-
co de 29 doentes com DH (incluindo um portador assintomati-
co) foram retrospectivamente coletados. 18 tinham sido refe-
renciados a consulta de patologia de sono por agita¢ao notur-
na. Os movimentos durante os microdespertares foram analisa-
dos em seis doentes com DH cujos os videos haviam sido guar-
dados. Os resultados do estudo polissonogréfico foram compa-
rados com 29 controlos emparalhedos para idade e sexo.

Resultados: Os doentes com DH apresentaram entre 39-53
repeticoes CAG. Comparados aos controlos, os doentes tive-
ram um maior periodo total de sono e de laténcia de sono
REM, sem outras diferencas no estudo polissonografico. Nao
foi encontrada correlagado entre o tamanho da repeticao CAG e
todas as medidas de sono analisadas. Fusos de sono gigantes
(> 65 mcV) foram observados em sete (24%) pacientes com DH
e apenas num controlo. Nao foram observados distarbios de
comportamento do sono REM. No entanto, os doentes apre-
sentaram movimentos desajeitados, amplos, alguns seme-
lhantes a opistétonus durante os despertares do sono nao-
REM e REM. Embora nao seja possivel excluir que os movi-
mentos observados sejam apenas movimentos coreicos exage-
rados, aqueles assemelham-se mais a movimentos voluntérios
inadequados, envolvendo a parte proximal dos membros, que
ocorrem num contexto de hipotonia exagerada.

Conclusao: A agitacdo noturna em doentes com DH pare-
ce estar relacionada com movimentos voluntarios anosogné-
sicos durante os despertares, ao invés disttarbio do sono REM
ou outros problemas de sono.
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Estimulacao cerebral profunda na
distonia mioclonica: a propésito de dois
casos.

Augusto Ferreira®', Maria José Rosas', Helena Rocha'?, Joao
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Introducdo: a distonia mioclénica (DM) é frequentemente
incapacitante e refrataria ao tratamento médico. Tem havido
relatos de casos e pequenas séries indicando que a estimula-
¢ao cerebral profunda (ECP) é eficaz, segura e bem tolerada
nesta patologia.

Objetivos: apresentacao dos 2 primeiros casos de DM sub-
metidos a ECP do globo pélido interno (GPi) no Centro
Hospitalar Sdo Joao.

Metodologia: dois doentes com DM submetidos a ECP
bilateral do GPi. Avaliacdo de dados clinico-demograficos e de
dados objetivos através da pontuacdo nas escalas UMRS
(Unified Myoclonus Rating Scale) e BEMDRS (Burke-Fahn-
Marsden Dystonia Rating Scale), pré e pés-cirurgia.

Resultados: jovens do sexo masculino atualmente de 17 e
20 anos, de familias diferentes, com quadro motor tipico de
DM de inicio na infancia, com diagnéstico aos 6 e 18 anos, res-
petivamente. Ambos apresentavam uma incapacidade marca-
da e refratariedade ao tratamento médico. O estudo genético
no primeiro doente ndo detetou nenhuma mutacao (tendo
sido feita sequenciacdo completa do gene e MLPA), e no
segundo doente relevou a mutacgado ¢.158C>G (p.Ser53X) em
heterozigotia no exdo 2 do gene SCGE. As pontuagdes nas
escalas, respetivamente antes e trés meses ap6s o procedi-
mento foram: 1° caso - BFM motora: 9,5 e 3 (melhoria de
68,4%); UMRS: 94 e 35 (melhoria de 62,8%); 2° caso - BFM
motora: 15 e 9,5 (melhoria de 36,7%); UMRS: 111 e 39 (melho-
ria de 64,9%). Aos 9 meses, o 1° doente pontuava 3 na escala
BFM motora e 29 na UMRS (melhoria de 68,4% e 69,1%, res-
petivamente). O periodo atual de seguimento p6s-ECP é de 10
meses no primeiro doente e 4 no segundo.

Conclusdes: a ECP-GPi foi eficaz nestes casos de DM, com
boa seguranca e tolerabilidade. No segundo caso os resulta-
dos foram menos robustos, sugerindo uma influéncia prejudi-
cial da maior gravidade motora basal.

Parkinsonismo iatrogénico: o papel
da flunarizina e cinarizina

Rita Miguel', Ana Sofia Aleixo Correia'?, Paulo Bugalho'*
1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz (Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental); 2-CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas da
Universidade Nova de Lisboa.

rita.miguel85@gmail.com

Introducio: A Flunarizina e cinarizina estao frequentemen-
te associadas ao desenvolvimento de parkinsonismo, podendo
mimetizar a doenca de Parkinson idiopética (DPI). O padrao e
curso clinico apés descontinuacdo destes bloqueadores dos
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canais de célcio (BCC) nao estdo totalmente esclarecidos.

Objectivos: Comparar varidveis epidemiolégicas e clinicas
em doentes com parkinsonismo induzido pela flunarizina/
cinarizina (PIFC) e DPI. Descrever a resposta clinica a interrup-
¢ao dos BCC e ao tratamento dopaminérgico nos doentes PIFC.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos registos clinicos
dos doentes observados com parkinsonismo na consulta de
doencas do movimento num centro tercidrio, entre Janeiro de
2006 e Maio de 2012. Os doentes com PIFC foram comparados
aos doentes nao-medicados com DPI no que respeita a idade
e aos sinais parkinsonicos observados na primeira consulta,
duracdo e idade de inicio dos sintomas, resposta clinica a
interrupg¢ao dos BCC e a necessidade de aumento da dose de
dopamina (dose final equivalente de levodopa/ tempo total
de seguimento).

Resultados: Foram avaliados 100 doentes (30 PIFC e 70
DPI). Os doentes PIFC apresentaram uma menor prevaléncia
de rigidez e tremor unilateral. Todos suspenderam o trata-
mento com BCC. Treze doentes melhoraram espontaneamen-
te (PIFC-A) e treze melhoraram apenas sob tratamento dopa-
minérgico (PIFC-B). Comparando estes dois subgrupos, cons-
tatou-se que os doentes PIFC-A apresentavam uma menor
prevaléncia de rigidez (versus os doentes DPI e PIFC-B) e de
tremor unilateral (versus os doentes DPI). Nao se verificaram
diferencas estatisticamente significativas na prevaléncia de
tremor, rigidez, bradicinésia e disttirbios da marcha/ postu-
rais entre os doentes PIFC-B e DPI. O aumento da dose de
dopamina foi significativamente mais baixo no subgrupo
PIFC-B, comparando com os doentes DPI.

Conclusoes: Apds descontinuacdo dos BCC, os doentes
FCIP melhoram espontaneamente ou sob baixas doses de tra-
tamento dopaminérgico. Os doentes com melhoria esponta-
nea tiveram um perfil clinico divergente, sugerindo uma base
patofisiolégica distinta.

Flutuagdes motoras nos primeiros
5 anos da doenca de Parkinson

Isabel Moreira? Nuno Vila-Cha'? Alexandra Gongalves'?, Inés
Moreira*, Sara Cavaco'?, Ant6nio Bastos Lima'? Alexandre
Mendes'?

1-Unidade Multidisciplinar de Investigacdo Biomédica (UMIB),
Universidade do Porto; 2-Servico de Neurologia, 3-Unidade de
Neuropsicologia, 4-Laboratério de Neurobiologia do
Comportamento Humano, Hospital Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

isabelpmoreira@gmail.com

Introducdo: A prevaléncia de flutuacdes motoras encon-
trada aos 5 anos de evolucao da doencga de Parkinson (DP) é
muito varidvel nos estudos publicados (20-62%).

Objetivos: Avaliar a presenca de flutuacoes motoras nos
primeiros 5 anos da DP.

Metodologia: Foram avaliados 54 doentes com DP com
duragao da doenca < 5 anos. A UPDRS foi aplicada aos doen-
tes medicados (n=49). A parte III da escala foi realizada em off
(de manha sem medicacao desde a tltima toma da véspera) e
em on (1h apés a toma da medicag¢do habitual do doente).
Considerou-se como presenca de flutuacdes uma variagao da
UPDRS-III off-on>5, da UPDRS 1I off-on>2 pontos, resposta
sim a questdao 36 da UPDRS e resposta>0 a questdao 39 da
UPDRS.

Resultados: Dos 49 doentes, 45 (91%) flutuavam de acor-
do com o valor da UPDRS III off- on, 34 (69.4%) flutuavam de
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acordo com o valor da UPDRS II off-on e apenas 8 (18%) res-
ponderam ter periodos off previsiveis e que estes correspon-
diam a 1-25% do dia. Os 4 com UPDRS III off-on <5 tinham
dose equivalente de levodopa (p=0.034) e UPDRS-II e III em
OFF (ambos p=0.010) significativamente menores. Os 15
com UPDRS II off-on<2 tinham dose equivalente de levodo-
pa (p=0.005), UPDRS-II em OFF (p=0.006), UPDRS-III em
OFF e ON (respectivamente p<0.001 e p=0.002) significativa-
mente menores. Os 41 que responderam negativamente as
questdes 36 e 39 da UPDRS tinham dose equivalente de levo-
dopa (p=0.006), UPDRS-II em OFF (p=0.043), UPDRS-III em
OFF (p=0.029) significativamente menor. Nao foram encon-
tradas associagdes significativas entre flutuacdes motoras e
idade, sexo, escolaridade, idade de diagnéstico e duragdo da
doenca.

Conclusdes: A prevaléncia de flutuacdes motoras varia
com a metodologia utilizada, podendo chegar aos 91% nos
primeiros 5 anos de doencga. Independentemente da aborda-
gem, as flutuacdes motoras estao relacionadas com maior
severidade da doenca.

Degenerescéncia hepato-cerebral
adquirida: caracterizacao de um coorte de
26 doentes

Joana Domingos', José Eduardo Alves?, Fernando Correia', Sara
Cavaco*, Joana Damaésio’, Helena Pessegueiro Miranda®, Marina
Magalhaes'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia,
4-Servico de Medicina Interna, Hospital de Santo Antdnio,
Centro Hospitalar do Porto; 3-Laboratério de Neurobiologia e do
Comportamento Humano, Porto.
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Introducio: A degenerescéncia hepato-cerebral adquirida
(DHCA), complica¢dao da doenca hepdtica avancada com
shunt porto-sistémico, tem como principais manifestacoes
deterioracdo cognitiva e doengas do movimento.

Objetivo e métodos: Andlise retrospectiva de 26 doentes
com doenca hepdtica avancada associada a manifestacoes neu-
rolégicas e hiperintensidade em T1 dos ganglios da base. Ana-
lise e caracterizacdo dos dados clinico-laboratoriais, neurofi-
sioldgicos e imagioldgicos efectuados na proximidade da ava-
liacdo neuropsicoldgica. Os resultados da avaliacdo neuropsi-
coldgica foram classificados em “normal” e “alterado” usando
pontos de corte que correspondem a 90% de especificidade.

Resultados: Identificdimos 26 doentes (19 homens), com
idade média de 55.8+8.7anos, duracao média da doenca hepa-
tica de 10.3+6.3anos e das manifestagdes neurolégicas de
4.3+2.4anos. A etiologia da doenca hepdtica foi variavel, sendo
15 dos 26 doentes Child-Pugh A e o score médio de MELD de
12+5.9pontos. Todos os doentes tinham queixas cognitivas, 23
manifestacdes extrapiramidais, 8 alteragdes da marcha, 4 disar-
tria, 4 sindrome piramidal e 2 alteracdo da oculomotricidade. A
amonia estava elevada em 19 de 24 doentes e 0 manganésio em
11 de 19 doentes. Cinco foram submetidos a transplante hepa-
tico. Oito dos 26 doentes faleceram (1 peri-transplante). O EEG
em 8 de 13 doentes apresentava actividade de base lenta. A
RMN em T2 apresentava hipersinal de substancia branca em 22
doentes, hipersinal da via piramidal em 8 sendo normal em 2. A
Dementia Rating scale-2 foi aplicada a 21 doentes, estando alte-
rada em 14. O Trail Making Test (TMT) B realizado por 19 doen-
tes estava alterado em 15 e 0o TMTA alterado em 12.

Conclusao: As principais manifestacoes de DHCA no
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nosso coorte foram cognitivas e extrapiramidais, tal como na
literatura. Na auséncia de opg¢des terapéuticas bem estabele-
cidas, dada a elevada mortalidade associada (>30% neste
coorte), torna-se fundamental a realizacao de estudos que
visem esclarecer papel do transplante hepdtico como opgao
terapéutica nestes doentes.

O Outro Sinal de Babinski

Sofia Rocha, Sara Varanda, Margarida Rodrigues, Alvaro
Machado, Gisela Carneiro

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.
sofiarocha99@hotmail.com

Introducdo: A contrac¢ao dos musculos frontal e orbicular
dos olhos, com elevagao supraciliar durante o encerramento
ocular, constitui um sinal, descrito por Babinski, relevante por
distinguir espasmo hemifacial (EHF) de blefarospasmo e nao
ser passivel de reproducao voluntdria.

Objectivos: Determinar a importancia deste sinal no diag-
néstico diferencial entre EHF e blefarospasmo.

Metodologia: Pesquisa do outro sinal de Babinski em todos
os doentes observados em consulta de aplicacdo de toxina botu-
linica em 2012 por EHF unilateral ou blefarospasmo. Excluiram-
se aqueles que apresentavam outros movimentos faciais asso-
ciados. Andlise estatistica usando o teste exacto de Fisher.

Resultados: Identificaram-se 45 doentes com EHE 30
mulheres, média etdria de 59 anos (18-83) e 41 doentes com
blefarospasmo, 32 mulheres, média etaria de 71 anos (48-96).
Dos doentes com EHE 17 (38%) tinham paresia facial periféri-
ca (PFP) precedente e, em 13 (29%), detectou-se a existéncia
de ansa vascular em estudo por RM cerebral. O sinal estava
presente em 23 dos doentes com EHF (41%) e em nenhum
daqueles com blefarospasmo. A sua presenca associa-se a
menor probabilidade de PFP prévia (p=0.005). Nao houve
associagdo estatisticamente significativa entre a detec¢ao do
sinal e a existéncia de ansa vascular (p=0.153). O outro sinal de
Babinski apresenta uma sensibilidade de 41% e uma especifi-
cidade de 100% para o diagndstico de EHE

Conclusdes: A pesquisa do outro sinal de Babinski deve
integrar a abordagem clinica dos doentes que apresentam
movimentos involuntérios da face. A sua deteccdo indica a
existéncia de um EHE como anteriormente descrito. Este
sinal, na nossa amostra, associou-se a menor probabilidade
de PFP precedente, nao se encontrando este tltimo dado pre-
viamente reportado na literatura.

Confirmacao molecular de um
diagndstico de neuropatia dptica
hereditaria de Leber

José Manuel Costa Guerra', Célia Cavaco? Ana Lopes®, Jorge
Sequeiros**, Isabel Alonso**, Joao Silva®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia, Unidade
Local de Satde do Baixo Alentejo, Hospital José Joaquim
Fernandes; 3-CGPP, 4-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e
Celular (IBMC), Univ. Porto.

ialonso@ibmc.up.pt

A neuropatia 6ptica hereditaria de Leber (LHON) € caracte-
rizada por perda de visdo subaguda bilateral, normalmente
durante a vida adulta jovem. Em cerca de 25% dos casos, a
perda visual é bilateral logo na apresentacgao inicial. A LHON é
causada por mutacoes no DNA mitocondrial e por isso trans-
mitida por via materna. O aconselhamento genético para esta
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doenca ¢é dificil pois a penetrancia da mutagao familiar é de-
pendente da idade e do sexo. A méde de um probando, habitual-
mente portadora da mutacao, pode ndo apresentar sintomas.

Foi executado um teste de diagndstico molecular para
LHON para um individuo do sexo masculino de 44 anos,
doente desde hd um ano com perda progressiva de visao bila-
teral. Avé e tia materna com amaurose. Foram testadas as
mutag¢des mais comuns responsaveis por LHON por amplifi-
cacgdo por PCR seguido de sequenciagdo directa.

Foi detectada a mutacdo LHON11778A da subunidade 4 do
DNA mitocondrial. Esta mutacao representa cerca de 50% dos
casos de LHON entre caucasianos.

O teste molecular permitiu confirmar o diagnéstico clini-
co. Com este resultado recomenda-se a referenciacdo do
doente, e outros familiares em risco a uma consulta ou servigo
de Genética Médica para aconselhamento.

Importancia do estudo genético no
sindrome miasténico congénito

Ana Filipa Brandao', Helena Felgueiras®, Telma Santos®, Pedro
Barros?, Ana Rita Marques’, Jorge Sequeiros'? Joao Silva', Hugo
Morais?®, Isabel Alonso'?

1-CGPB, 2-UnIGENe, Instituto de Biologia Molecular e Celular
(IBMC); 3-Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.
ana.brandao@ibmc.up.pt

Introducdo: O sindrome miasténico congénito caracteriza-
se por fraqueza muscular agravada pelo esforco fisico, de inicio
normalmente na infancia, sendo os musculos faciais geralmen-
te mais afectados. O sindrome miasténico congénito é uma
patologia geneticamente heterogénea estando descritos varios
genes, que codificam diferentes proteinas expressas na juncao
neuromuscular, como associados a esta doenga. O gene CHRNE
codifica a subunidade épsilon do receptor da acetilcolina, um
importante neurotransmissor do sistema nervoso. Mutagdes no
gene CHRNE, na sua maioria pequenas delecoes ou insercoes,
sdo encontradas em cerca de 50% dos casos de sindrome mias-
ténico. Encontram-se descritos dois modos de hereditariedade
para este sindrome: autossémico recessivo e autossémico domi-
nante, sendo as formas dominantes mais raras.

Métodos: Foi estudada uma doente de 48 anos com histéria
de ptose palpebral, oftalmoplegia, diplopia, disfagia e tetrapa-
résia desde a infancia, com o diagndstico de Miastenia gravis e
resposta favordvel a terapéutica com piridostigmina. Tem uma
prima com diagnéstico de miastenia gravis aos 16 anos.
Referenciada ao CHVNG/E em 2010 por agravamento dos sin-
tomas. A estimulacdo repetitiva de baixa frequéncia regista
decremento patolégico. Os anticorpos anti-AchR e o estudo
genético para oftalmoplegia externa progressiva revelam-se
negativos. Pelo inicio precoce, presenca de oftamoplegia e
negatividade para anticorpos anti-AchR procede-se a pesquisa
de mutacdes no gene CHRNE, com amplificacao por PCR das
regides exonicas e intrénicas flanqueantes, seguida de sequen-
ciacdo direta e bidirecional.

Resultados: Nesta doente foram identificadas duas muta-
¢oes em heterozigotia, ¢.130dup (p.Glu44Glyfs*3) e c.1353dup
(p-Asn452Glufs*4), localizadas no exa@o 2 e 12 do gene CHRNE.
Estas duas mutacdes ja tinham sido previamente descritas,
resultando na alteracdao do quadro de leitura e na introdugao
de um codao STOP prematuro.

Conclusao: O estudo molecular permitiu confirmar o diag-
néstico clinico de sindrome miasténico congénito. O estabe-
lecimento deste diagnéstico molecular permitird oferecer
aconselhamento genético adequado a esta doente e aos seus
familiares em risco.
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Paraparésia espastica causada por
mutacao nova no gene CYP7B1 (SPG5)
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Introducdo e/ou objectivos: As paraparésias espdsticas
hereditarias (HSP) s3o um grupo de doencas neurodegenera-
tivas, clinica e geneticamente heterogéneas, que se caracteri-
zam por hiperreflexia e espasticidade dos membros inferiores.
Clinicamente, podem dividir-se em dois grupos: HSP puras,
caracterizadas por espasticidade progressiva dos membros
inferiores e HSP complexas, que se caracterizam pela presen-
¢a de outros sintomas neurolégicos e ndo-neurolégicos.
Geneticamente, foram descritos os trés modos de hereditarie-
dade: autossémica dominante, recessiva ou ligada ao X.

A SPG5 é um subtipo de HSP pura, com uma prevaléncia
menor que 1/100 000 e com transmissao autossémica recessi-
va. Apresenta uma idade de inicio precoce e dificuldades
motoras. Esta forma de HSP é causada por mutagdes no gene
CYP7B1 localizado no cromossoma 8q12.

Metodologia: Foi estudada uma doente de 27 anos que
apresentava paraparésia espdstica progressiva com envolvi-
mento das sensibilidades profundas com idade de inicio aos 7
anos. O estudo da medula revelou evidente e marcada atrofia
medular global, possivelmente relacionada com doenca
metabdlica/degenerativa, sem zonas focais ou difusas de
hipersinal medular detectdveis. RMN do cranio sem altera-
¢oes e EMG normal; ndo apresentava qualquer histéria fami-
liar da doenca. Foi realizada a pesquisa de mutagdes nos
genes mais frequentemente mutados nas HSPs (SPAST, ATL1,
e REEP1) sendo posteriormente estudados os genes KIF5A,
HSPD1, SPG7 e CYP7B1. A pesquisa de mutagdes nestes genes
foi realizada por amplificacdo por PCR de todos os exdes e
regides intrénicas flanqueantes, seguida de sequenciagdao
directa bidireccional. Foi também realizado MLPA para detec-
¢ao de grandes rearranjos, sempre que disponivel.

Resultados: Foi identificada uma mutacdo missense
¢.887A>C (p.Asn296Thr) localizada no exado 4 do gene CYP7B1
em homozigotia e que nao tinha ainda sido descrita na litera-
tura. A andlise bioinformaética realizada indicou este residuo
como altamente conservado o que aponta para o papel pato-
génico desta alteracao.

Conclusdes: O estudo molecular permitiu confirmar o
diagnéstico clinico e identificar uma nova mutagdo no gene
CYP7B1. O estabelecimento deste diagnéstico molecular per-
mitird oferecer aconselhamento genético adequado a esta
doente e aos seus familiares em risco.

Genetic variation of mtDNA
complex | coding genes in frontotemporal
lobar degeneration: biochemical genotype-
phenotype correlation

Rita Gaspar', Isabel Santana®?, Candida Mendes', Maria Joao
Santos', Ana Sofia Fernandes'?, Diana Duro?®, Marta Simoes!,
Daniela Luis'?, Manuela Grazina'?

1-CNC-Center for Neuroscience and Cell Biology — Laboratory of
Biochemical Genetics, 2-Faculty of Medicine, University of
Coimbra, Portugal; 3-Centro Hospitalar e Universitario de
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bioggene@gmail.com
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Background: Frontotemporal lobar degeneration (FTLD)
is a neurodegenerative disease leading to early-onset demen-
tia but the mechanisms underlying aetiology are still
unknown. Mitochondria and oxidative stress play an impor-
tant role in ageing and neurodegeneration. Mutations in mito-
chondrial DNA (mtDNA), impair mitochondrial respiratory
chain (MRCQ).

Recently, two mtDNA alterations affecting complex I were
reported by our group in a FTLD patient and association with
mtDNA haplogroup was proposed.

Objective: Sequencing the 7 MT-ND genes in FTLD patients
and investigate MRC activity, namely complex I deficiency.

Patients and Methods: A sample of 54 patients was stud-
ied, 30 females and 24 males (age range: 38-82 years, mean
64.39 + 10.25) with probable FLTD, according to standard cri-
teria, recruited at Neurology Unit of CHUC.

Total DNA was extracted from peripheral blood and analy-
sis of 7 MT-ND genes was performed by automated sequenc-
ing and identified variants were submitted to in silico study.
Spectrophotometric evaluation of MRC activity in lympho-
cytes was performed and results were compared with age
matched controls. A deficiency was considered when activity
is below 40% of the reference mean value normalized to cit-
rate synthase.

Statistical analysis was performed using Graph-Pad
Prism 5.0.

Results: mtDNA sequencing revealed a total of 139 different
alterations in 51 patients (94.4%), including 123 polymor-
phisms (88.5%), 14 sequence variations previously associated
to other diseases (10.1%) and 2 unpublished variants (1.4%).

Concerning MRC activity, 38% of patients harboured a
deficiency, including 7% in Complex I.

Conclusion: To our knowledge, this is the first report of
complete sequence of the 7 MT-ND genes in FTLD patients.
The high number of mtDNA alterations identified and the bio-
chemical results suggest a possible role of these variants in
FTLD aetiology.

Vestibular-ocular reflex dynamics
with head-impulses discriminates
hereditary cerebellar ataxias

Leonel Luis'?, Jodao Costa*?, Esteban Muiioz®, Mamede de
Carvalho?, Nadine Lehnen*?, Erich Schneider*$, Thomas
Brandt*®, Josep Valls-Solé*

1-Health Sciences Institute, Portuguese Catholic University,
Lisbon, Portugal; 2-Institute of Molecular Medicine, Faculty of
Medicine, University of Lisbon, Portugal; 3-EMG and Motor
Control Unit, Neurology Department, Hospital Clinic, Universitat
de Barcelona, IDIBAPS, Spain; 4-German Center for Vertigo and
Balance Disorders, 5-Department of Neurology, Munich
University Hospital, Germany; 6-Brandenburg University of
Technology, Cottbus-Senftenberg, Germany.
leonelluis@me.com

Introduction: Clinically differentiating the different types of
hereditary ataxias can be difficult, as there is often an overlap in
motor signs and symptoms. Although diagnose is ultimately
genetic, this usually means an extensive and costly process that
can prolong treatment start and genetic counseling.

Objective: We searched for distinct clinical features that
could potentially help direct molecular diagnosis by exploring
the vestibulo-ocular reflex (VOR).

Methods: VOR was explored with the video Head Impulse
Test (VHIT) in patients diagnosed with spinocerebellar ataxia
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(SCA) type 3 (n=15), type 1 (n=4) and type 2 (n=4), Friedreich’s
ataxia (FA) (n=9) and healthy controls (n=40). We calculated
the regression (VORr) and instantaneous VOR gain at 40, 60
and 80 ms (VOR40, VOR60 and VORS80) and determined the
latency, peak-velocity and occurrence rate of catch-up sac-
cades triggered with head-impulses.

Results: VORr, VOR40 and VOR60 were significantly lower
in FA and SCA3 in comparison to SCA2 and controls (p<0.01
for all comparisons). These results match previous caloric and
rotatory data in all groups with the exception of FA, which
tested normal with those examinations. VOR80 was only sig-
nificantly lower then controls in SCA3 (p<0.01), discriminat-
ing these from other ataxic patients with an overall diagnostic
accuracy of 78%. Covert saccades were only triggered in SCA3
but with low occurrence rate and peak velocity (11.1+28.5;
77.50%£15.30°/s). On the contrary, overt saccades were present
in all groups, with significantly higher occurrence rate in SCA3
then controls (p=0.001).

Conclusion: VHIT supplies phenotypic information that
differentiates the most common autosomal ataxias and can
serve as a strategy to direct genetic diagnosis.
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Doenca de Rendu-Osler-Weber e
heterozigotia no gene da protrombina -
perigo iminente?

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE.
elisacamposcosta@gmail.com

Introducdo: A doenca de Rendu-Osler-Weber (DROW), ou
telangiectasia hemorrdgica hereditdria, é uma displasia vas-
cular autossémica dominante, rara e subdiagnosticada.
Caracteriza-se por epistaxis, telangiectasias mucocutaneas e
malformacdes arteriovenosas (MAVs) em multiplos 6rgaos.
Embora as manifestagdes mais comuns sejam hemorragicas,
a existéncia de MAVs pulmonares pode causar complicagoes
vasculares neuroldgicas graves, como AVC isquémico (AVCi),
acidente isquémico transitério ou abcesso cerebral.

Caso Clinico: Apresenta-se uma doente de 52 anos, com
DROW diagnosticado hd vérios anos, manifesta por epistaxis
esporadica, presenca de telangiectasias mucocutianeas, com
antecedentes de espondilodiscite dorsal e com histéria fami-
liar de DROW.

Em férias, ap6s viagem de avido, foi admitida no hospital por
quadro subito com 1:45 horas de evolucao de visao turva, tontu-
ras e assimetria facial. Ao exame neurolégico apresentava desvio
conjugado do olhar para a direita, hemianépsia homénima
esquerda, parésia facial central esquerda, disartria e hemiparé-
sia esquerda. Realizou trombdlise endovenosa com recuperagao
completa mas complicada por epistaxis profusa. A investigacao
vascular, com andlises (bioquimica geral e VDRL), ecodoppler
cervical e transcraniano, ecocardiograma transtoracico e ECG,
foram normais. Foi medicada com AAS 100mg didrio.

Posteriormente realizou RM-Encefélica que mostrou lacu-
nas vasculares nao recentes radidria e talamica direitas e TC-
Toréacica que evidenciou multiplas MAVs pulmonares bilate-
ralmente. O ECG-Holter 24h ndo demonstrou alteracdes mas
o estudo genético de AVC no jovem evidenciou mutagao
G20210A no gene da protrombina em heterozigotia.
Atualmente mantém terapéutica anti-agregante plaquetdria,
clinicamente estavel, sem complica¢gdes hemorrdgicas.

Conclusdo: A comunicacdo arteriovenosa nas MAVs pul-
monares impede a filtragem capilar, permitindo a ocorréncia
de embolias paradoxais. Permanece controverso o aumento
de risco de AVCi conferido pela mutagdao G20210A em hetero-
zigotia no gene da protrombina mas o risco de eventos veno-
sos estd comprovado. Numa doente com DROW e risco de
tromboembolismo venoso consideramos muito provéavel a
embolia paradoxal, mas o risco hemorrégico limita o uso de
anticoagulantes.

Revisitando o diagnéstico da arterite
de células gigantes

Andreia Costa?, Pedro Abreu'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
andreiafgcosta@gmail.com

Introducéo: A arterite de células gigantes é a vasculite
mais comum nos individuos com mais de 50 anos. Tem um
pico de incidéncia na oitava década e apresenta uma frequén-
cia 2 a 3 vezes superior no sexo masculino. A suspeicao clinica
e a exclusdo de outros diagnosticos diferenciais complemen-
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tados pela bidpsia da artéria temporal permitem estabelecer o
seu diagnéstico.

Metodologia: Foi realizado um estudo transversal retros-
petivo tendo sido selecionados doentes com o diagnéstico de
arterite de células gigantes entre 2006 e 2013. Foram analisa-
das as manifestagdes clinicas mais comuns, o cumprimento
dos critérios de classificacdo do "American College of
Rheumatology-1990" (ACR-1990) e registados os exames com-
plementares de diagnéstico e seus resultados.

Resultados: Incluiram-se 30 doentes com o diagndstico de
arterite de células gigantes. Apresentavam em média 74,8
anos com uma preponderancia feminina (razao 2:1). Os crité-
rios de classificacdo do ACR-1990 foram cumpridos em 87%
dos doentes. Realizou-se um total de 14 bidpsias tendo-se
verificado em 79% alteracdes compativeis com o diagndstico.
Vinte e dois doentes realizaram ecodoppler das artérias tem-
porais tendo-se observado alteracdes sugestivas em 45%.

Conclusoes: A média de idade dos doentes incluidos asse-
melha-se a descrita em outras séries. Embora a bidpsia se
mantenha o "gold standard" para o diagndstico é ainda apli-
cada em poucos casos. Especulamos que, apesar da baixa sen-
sibilidade, o ecodoppler das artérias temporais poderd ser um
exame facil, acessivel, pouco invasivo com elevada especifici-
dade, que poderd auxiliar no diagndstico precoce.

Este estudo incluiu um reduzido niimero de doentes e apre-
senta algumas limita¢des metodolégicas inerentes ao seu dese-
nho. Contribuiu, no entanto, para conhecermos a realidade do
nosso hospital e adaptarmo-nos a melhor pratica clinica atual.

Trombose de Grandes Vasos no
Lapus Discoide

Pedro Correia, Ana Ribeiro, Rui Aratijo, Ana Morgadinho, José Grilo
Servico de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

Pedro.correia.med@gmail.com

Introducdo: O Lupus Eritematoso Discéide (DLE) é um
dos sub-tipos de LE de manifestacdo cutanea. E mais frequen-
te em mulheres, especialmente entre a quarta e a quinta déca-
da de vida. A forma localizada, caracterizada pelo envolvi-
mento cutdneo limitado a cabeca e ao escalpe, representa
cerca de 70% dos casos. A presenca de fotossensibilidade e de
exacerbacoes no Verao é a norma.

Apesar de classicamente o DLE ser considerado o “pdlo
benigno” do espectro de severidade do Lipus, 5-10% destes
doentes desenvolverdo SLE no decurso da sua doenca.

Ainda que eventos cerebrovasculares, como o AVC, nao
estejam classicamente descritos na forma disc6ide da doenca,
esta associa¢do encontra-se amplamente descrita para o SLE,
independentemente da presenca de factores de risco classicos
e do Sindroma Anti-fosfolipidio (SAF).

Caso Clinico: Descrevem-se dois casos clinicos de doentes
do sexo feminino, com DLE, que ndo cumprem critérios para
SLE, com AVC isquémico de grandes vasos. O primeiro caso
trata-se de uma doente de 44 anos que deu entrada no SU
com um TACI direito, submetida a fibrinélise com boa respos-
ta (TC-CE revela trombo em M1). Estudo subsequente revelou
ateromatose significativa no bulbo carotideo direito. O segun-
do caso trata-se de uma doente de 45 anos que deu entrada no
SU por sincope. Encontrava-se sonolenta mas facilmente des-
pertavel, sem défices focais evidentes. O quadro clinico agra-
vou progressivamente, instalando-se alterag@o severa do esta-
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do de consciéncia, tetraparésia assimétrica, oftalmoparésia
complexa (apenas esboco de movimentos horizontais), anar-
tria e disfagia. Exames complementares revelaram obstrugdo
da artéria basilar com multiplas lesdes isquémicas talamicas,
mesencéfalo-pontinas e parieto-occipitais direitas.
Conclusdes: Estes casos clinicos indiciam que o DLE pode
ter um maior contributo como factor de risco cardiovascular
do que classicamente descrito e que o seguimento regular des-
tes doentes, pode ser uma mais valia no prognéstico global.

Trombose venosa cerebral como
manifestacdo de neoplasia
mieloproliferativa

Ana Gouveia', Argemiro Geraldo', Nuno Silva?, Marilia Gomes®,
Isabel Santana’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, 3-Servico
de Hematologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
anargouveia86@gmail.com

Introducdo: Os distirbios mieloproliferativos sdo estados
pré-trombéticos, com uma incidéncia anual de 1 e 10% de
eventos trombdticos arteriais ou venosos. As tromboses sdo
frequentemente a apresentacao inicial da doenca e podem
ocorrer em territérios vasculares menos habituais, nomeada-
mente a nivel cerebral. Apresenta-se um caso de trombose
venosa cerebral (TVC) num individuo jovem, com hemorragia
secunddria, associada a uma patologia hematolégica rara
neste escaldo etdrio.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 22 anos, com ante-
cedentes de tabagismo ativo, aicmofobia, HTA e doenca mielo-
proliferativa em investigacao, admitido no Servico de Urgéncia
por cefaleia, de instalacdo aguda, com 11 horas de evolucdo e
intensidade grave, associada a nduseas, vomitos, fotofobia e
fonofobia. O exame neurolégico era normal. A TC-CE revelou
hipodensidade no joelho da capsula interna direita, associada a
hematoma intraventricular direito. O estudo por RM-CE mos-
trou trombose dos seios transverso, sigmoide e jugular direitos,
associada a hemorragia pericentimétrica intraparenquimatosa
na transicdo cabeca/cauda do nucleo caudado direito, atribui-
da a fenémeno trombético de pequeno vaso.

Associadamente, detetou-se trombose da veia renal esquer-
da, derrames peritoneal e pleural bilateral e valores persisten-
temente muito elevados das trés linhas celulares hematoldgi-
cas. O estudo hematolégico conduziu a um diagnéstico de
Trombocitose Essencial (TE). Iniciou tratamento citorredutor
com Interferdo alfa 2b e apds a reabsor¢ao da hemorragia foi
anticoagulado. Verificou-se uma reducao das contagens celu-
lares e regressao dos derrames peritoneal e pleural.

Conclusdo: A trombose venosa cerebral tem um espectro
de causas e fatores predisponentes vasto. Em 0.75% a 2.8% dos
casos ocorre em doentes com sindromes mieloproliferativos
(Policitémia Vera ou TE), sendo neste contexto mais tipica em
idades avancadas.

Envolvimento Neuroldgico de
Doencas Autoimune Sistémicas

Ana Furtado', Sara Machado?, Isabel Ferreira'*, Fabio
Carvalho?, José Delgado Alves'*, Ana Valverde**

1-Servico de Medicina IV, 2-Servigo de Neurologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca,
Amadora; 4-CEDOC - Centro de Estudos de Doengas Crénicas;
Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa.
ana.bfurtado@gmail.com
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Introducgdo: As doengas auto-imunes compreendem um
vasto grupo nosolégico, das quais o envolvimento neurolégico
estd melhor caracterizado para o Lupus Eritmatoso Sistémico
(LES), S. Anticorpo Antofosfolipidico (SAAF) e Behcet.

Objectivo: Pretende-se caracterizar o envolvimento neuro-
l6gico de doentes com patologia autoimune sistémica.

Metodologia: Andlise retrospectiva de doentes com pato-
logia autoimune sistémica e envolvimento neurolégico, assis-
tidos em consulta de doengas Autoimunes e/ou Neurologia
durante um periodo de 3 anos. Procede-se a caracterizagdo da
populacdo, diagndstico autoimune e neurolégico, forma de
apresentacdo e evolugao da doenca.

Resultados: Identificaram-se 28 doentes, 18 mulheres e 10
homens. 4 LES; 5 S. SAAF; 4 com Behcet; 2 Arterite Takayasu; 2
Arterite Temporal 1 S. Sjogren; 1 Granulomatose de Wegener
seronegativa; 1 Colite Ulcerosa; 1 Cirrose Biliar Primaria; 2
LES e SAAF; 1 S. Sneddon e SAAF; 1 angioedema neurdtico e
SAAF; 1 Behcet e SAAF; 1 LES e Tiroidite de Hashimoto; 1 LES
discoide e SAAE Dos 28 doentes, 21 tiveram atingimento do
SNC; 3 do SNB e 4 do SNC e SNP. A forma de apresentacao da
doenca foi neurolégica em 16 doentes. Os diagnésticos neuro-
légicos foram: Enxaqueca 3, AVC isquémico 12; Epilepsia 3;
Meningite assética 2; Trombose Venosa Central 3; Polineu-
ropatia 3; Neuropatia craniana 2.

Conclusdes: A andlise dos doentes com doencas autoimu-
ne sistémica e envolvimento neuroldgico corresponde ao
publicado na literatura relativamente as caracteristicas da
amostra, com propor¢ao de 2:1entre mulheres e homens; e a
prevaléncia de determinadas patologias: LES, SAAE e Behcet,
e complicacdes neurolégicas cerebrovasculares. E de salien-
tar, que nesta série de 28 doentes, em 16 a forma de apresen-
tacdo foi neuroldgica, e a sua associacdo entre entidades
menos prevalentes como Takayasu, Cirrose Biliar Primdria e
Granulomatose de Wegener.

A importancia da imagem no
diagnéstico da Sindrome de Susac

Luciano Almendra’, Orlando Galego? Sénia Batista', Beatriz
Santiago', Livia Sousa'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra.
luciano.af.vieira@gmail.com

Introducio: A sindrome de Susac é uma patologia neuro-
l6gica rara, que se caracteriza pela associacdo de encefalopa-
tia, défice da acuidade auditiva e oclusdes arteriais retinianas,
secundarios a agressoes autoimunes do endotélio vascular.

Caso Clinico: Doente de 62 anos, do sexo feminino, com
queixas progressivas de desequilibrio e alteractes cognitivo-
comportamentais, com um meés de evolucao. Ao exame neu-
rolégico apresentava disfuncdo cognitiva (MMSE 26/30 e
MoCA 19/30) com compromisso da memoria de trabalho e de
evocacdo, perturbacdo visuo-espacial, hemiataxia cinética
direita e marcha de base alargada.

Realizou ressonancia (RM) cranioencefilica, que revelou
multiplas pequenas lesdes arredondadas, hiperintensas em
T2 e com realce periférico apds contraste em T1, que se distri-
buiam difusamente pela substancia profunda periventricular,
fossa posterior, ganglios da base e fibras mais centrais do
corpo caloso, mostrando ainda realce leptomeningeo A sus-
peita inicial de carcinomatose meningea foi afastada pela
investigacdo subsequente, que excluiu igualmente possiveis
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etiologias infeciosas, desmielinizantes ou tumorais.

A revisao dos dados da RM levou a valorizag¢ao dos antece-
dentes pessoais de diminui¢do da acuidade auditiva, de epi-
sodios de vertigem e visdo turva, com varios anos de evolugao.
Realizou angiografia retiniana, que demonstrou oclusoes
arteriolares e audiometria que evidenciou padrao de surdez
neurossensorial, dados que contribuiram para o diagnéstico
de sindrome de Susac.

Melhoria progressiva do quadro com corticoterapia e imu-
nossupressao.

Conclusdes: Neste caso salienta-se a idade tardia do inicio
da doenga e o facto da manifestacao clinica major ser o qua-
dro encefalopético. O diagndstico so foi possivel pela integra-
¢ao dos achados tipicos da RM e das queixas de alteragdes
visuais e otoneurossensoriais, inicialmente pouco valorizadas
devido a sua elevada prevaléncia nesta faixa etéaria.

Um elevado indice de suspeita deverd estar sempre pre-
sente, de forma a estabelecer-se um diagndstico correto e ins-
tituir um tratamento adequado e atempado, no sentido de
minimizar sequelas neuroldgicas.

Vasculite cerebral como sintoma de
apresentacdo do lupus eritematoso
sistémico

Isabel Moreira', Jodao Ferreira?, Anténio Marinho?, Ernestina
Santos'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Hospital
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
isabelpmoreira@gmail.com

Introducéo: O ltipus eritematoso sistémico (LES) é uma
doenca auto-imune do tecido conjuntivo podendo afetar
qualquer o6rgdo. Manifestagdes neuropsiquidtricas sao
comuns (10-75%) na doenca avancada, mas a apresentacao
por sintomas neuropsiquidtricos é rara e associada a mau
prognostico.

Caso clinico: Mulher, 46 anos, antecedentes de eritema
facial desde os 30 anos interpretado como alérgico, fenémeno
de Raynaud, tremor e cefaleias, sob topiramato e amitriptilina.
Iniciou astenia, anorexia e emagrecimento. Um més depois sur-
giu subitamente afasia e nove dias depois ataxia e vomitos.
Exame neurolégico com afasia motora, sindrome cerebelosa e
piramidal bilateral. Ressonancia cerebral mostrou focos de hi-
persinal em T2/FLAIR na amigdala e pediinculos cerebelosos,
tronco cerebral, tdlamo, corona radiata, centro semioval e
regiao parassagital frontal; algumas tinham restricao a difusao
e hiposinal nos mapas ADC sugerindo isquemia recente; algu-
mas apresentavam captacdo de contraste. Anticorpos anti-
nucleares (1/1280) e anti-SSa (65U/mL) positivos, anti-dsDNA
e anti-Sm negativos, consumo do complemento (C3 68mg/dL;
C4 8,0mg/dL). Liquor: 12 células (7 polimorfonucleares), pro-
teinorraquia 0,72g/L e glicorrdquia 0,43g/L (glicose sérica
85mg/dL). Anticoagulante lapico positivo. Estabeleceu-se o
diagndstico de NeuroLupus com sindrome antifosfolipidica
secunddria. A doente respondeu parcialmente a metilpredniso-
lona 1g/dia 5 dias, mantendo-se prednisolona oral e ciclofosfa-
mida 0,7g/m2/més 6 meses, seguindo-se azatioprina 2mg/kg.
Iniciou hipocoagulagdo (INR 3-4). Um ano depois apesar do
discurso pouco fluente, disartria e ataxia, recuperou a autono-
mia. Ressonancia de controlo sem lesdes novas ou ativas.

Conclusdo: NeuroLupus deve ser considerado quando ha
sintomas neuropsiquidtricos exuberantes, mesmo sem diag-
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nostico prévio de LES. Neste caso o atraso no diagndstico e
consequente auséncia de tratamento do LES durante anos
pode ter contribuido para o aparecimento de NeuroLupus. A
patofisiologia é desconhecida: os eventos isquémicos podem
ser pela SAE nomeadamente pela presenca de anticoagulante
ltpico, necessitando hipocoagulacdo; o consumo de comple-
mento e liquor inflamatério sugerem vasculite, justificando a
imunossupressao.

Fistula Arteriovenosa Dural Medular

José Tomas', Ana Gouveia', César Nunes?, Joao Reis®, Nuno
Mendongca*’, Carmo Macdrio'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 3-Unidade
Cerebrovascular, 4-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central.

jmst85@gmail.com

Introducéo: As fistulas arteriovenosas durais medulares
(FAVDMSs) sao uma rara entidade patolégica com apresenta-
¢oes clinicas diversas, causando défices neuroldgicos por
vezes irreversiveis. As FAVDMs localizam-se dentro da dura-
madter proximo da raiz do nervo espinhal e resultam da comu-
nicacao entre uma artéria e veia radicular correspondente. Os
sintomas sdo causados por hipertensao e congestdao venosa
medular levando a edema e isquémia.

Caso clinico: Mulher, 67 anos, antecedentes de hérnia dis-
cal (raiz L5-S1 esquerda), HTA, dislipidémia e obesidade, trazi-
da ao servico de Urgéncia por quadro progressivo com cerca de
1 semana de evolug@o de paraparésia e alteracdes urindrias,
caracterizadas no inicio por dificuldade em iniciar miccao e
nos 2 dias anteriores a vinda por incontinéncia urindria. A
paraparésia iniciou-se no membro inferior esquerdo e aquan-
do do internamento encontrava-se com paraplegia flacida e
com reflexos patelares presentes, aquilianos abolidos e cuta-
neo-plantares em extensao bilateralmente. Apresentava hipos-
tesia dlgica abaixo de D9 e diminuicao das sensibilidades pro-
fundas abaixo da tdltima costela. A doente iniciou metilpredni-
solona 1gid, tendo ao 3° dia o nivel dlgico descido ligeiramente
para D12. Os restantes défices mantiveram-se. Nao apresenta-
va alteragdes analiticas relevantes, a ressonancia magnética
medular revelou extenso hipersinal em T2, centro-medular, de
limites pouco definidos, atingindo segmentos D5-D11, com
restricdo a difusdo e associadamente sugestdo de pequenas
estruturas vasculares dilatadas perimedulares, traduzidas por
multiplos pequenos focos de vazio de sinal com pardo serpigi-
noso. A angiografia medular confirmou existéncia de fistula
arteriovenosa dural medular. A doente realizou embolizagdo
da fistula, recuperando parcialmente sensibilidade com desci-
da do nivel para L1-12 e a palestesia maleolar a direita. Nao
recuperou alteracoes esfincterianas nem paraplegia.

Conclusdo: As FAVDMs sdo causas raras mas trataveis de
paraparésia progressiva. E uma entidade que nao deve ser
esquecida, uma vez que a precocidade do diagnéstico e a
embolizac¢do urgente condicionam o progndstico.

Mielopatia secundaria a Fistula
Arteriovenosa Dural Intracraniana
Andreia Matas, Andreia Veiga, Jodao Paulo Gabriel, Mdrio Rui Silva
Servigo de Neurologia, Vila Real, Centro Hospitalar Tras-os-

Montes-e-Alto-Douro.
andreia_matas@hotmail.com
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Introducdo: As fistulas durais intracraneanas correspon-
dem a les6es incomuns, com amplo espectro de apresentacao
clinica, dependente do seu padrdo de drenagem venosa.

Caso Clinico: Homem de 50 anos de idade referenciado ao
Servico de Neurologia por perturbacdo da marcha a evoluir
desde hd 4 meses, com mencao a incontinéncia urinaria e
obstipacao. A RMN Cervical revelou extensa hiperintensidade
espontdnea que se estendia desde o bulbo e transicao medu-
lar cervical até ao nivel de C3, de etiologia sugestivamente
tumoral ou inflamatéria/infeciosa. As reacoes seroldgicas da
sifilis resultaram positivas no soro e no liquor, pelo que se ini-
ciou tratamento com penicilina. Nas trés semanas seguintes
assistiu-se a uma rapida deteriora¢ao do quadro para tetra-
plegia flacida com disfuncdo respiratéria associada. Nao
foram reportados outros sintomas, nomeadamente cefaleia,
cervicalgia, tinnitus, febre ou trauma recente. A RMN cervical
de controlo evidenciou progressdo lesional com extensdo até
C5, dilatac@o do plexo venoso epidural e “flow voids”. O estudo
angiografico confirmou a presenca de fistula arteriovenosa
intracraneana ao nivel do foramen jugular nutrida pelos
ramos jugular e hipoglosso da artéria faringea ascendente e
um ramo petroso da artéria meningea média; a drenagem
venosa era feita para uma veia suboccipital que, por sua vez,
drenava para uma veia perimedular. A malformacéo vascular
foi obliterada com sucesso por via endovascular. Porém, ndao
se observou melhoria, designadamente recuperacao da auto-
nomia ventilatoria, tendo o doente morrido no més seguinte.

Conclusdo: As fistulas arteriovenosas durais intracrania-
nas durais constituem entidades clinicas raras, de etiologia e
fisiopatologia complexas, que devem fazer parte do diagnoésti-
co diferencial nos casos mielopatia cervical progressiva. A
terapia endovascular é o goldstandart, prognéstico depen-
dentes da precocidade do diagnéstico.

Trombose Venosa Cerebral durante
o diagnéstico diferencial de uma Nevrite
6ptica - Manifestacdo da doenca ou
iatrogenia?

Marcelo Mendonca, André Caetano, Sofia Calado

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

marcelomendoncasousa@gmail.com;
andre.p.caetano@gmail.com; sofiacalado2@gmail.com

Introducdo: A associacdo entre Trombose Venosa Cerebral
(TVC) e Esclerose Muiltipla (EM) tem sido relatada em varios
artigos. Varios procedimentos diagndsticos e/ou terapéuticos
como a Pun¢do Lombar e o tratamento com corticoides, tém
sido apontados como as causas para este evento. No entanto,
aTVC pode fazer parte do espectro de manifestacdes neurolo-
gicas de vdrios imitadores de EM podendo complicar a abor-
dagem diagnéstica. Relatamos o caso de uma mulher de 29
anos que desenvolveu uma TVC durante o processo de diag-
nostico diferencial de uma Nevrite 6ptica.

Caso Clinico: Mulher de 29 anos, sob anticoncepcional
oral, observada por neurologista apds diagnéstico de Nevrite
optica feito em consulta de oftalmologia. Iniciou terapéutica
com metilprednisolona ev durante 3 dias com melhoria sinto-
matica mantendo esquema de corticoterapia em desmame.
Realizou PL diagnéstica e aguardava RM-Neuroeixo. Apés PL
diagnéstica referiu cefaleia ortostatica compativeis com cefa-
leia por hipotensdao de LCR, que foi agravando durante o
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periodo de uma semana, tornando-se continua e presente em
decubito. Foi reavaliada, ndo apresentando alteracdes de novo
ao exame neuroldgico, nomeadamente alteracdes na fundos-
copia. Realizou Veno-TC que revelava TVC do Seio longitudi-
nal superior e lateral esquerdo sendo internada e iniciando
anticoagulacao.

O estudo complementar, excluiu a existéncia de outra
doenca granulomatosa, auto-imune ou infecciosa. Destaca-se
aumento do indice IgG e presenca de bandas oligoclonais no
LCR. ARM-CE apresentava multiplas lesoes (>10) compativeis
com lesdes desmielinizantes, apresentando lesdes com capta-
¢ao de contraste em multiplas localizacoes, sendo feito o diag-
nodstico de EM surto-remissao. O estudo de factores adquiri-
dos ou genéticos predisponentes para trombose foi negativo.
A doente manteve-se com anticoagulacdo oral durante 6
meses, sem intercorréncias. A doente nao iniciou terapia para
a EM por decisao conjunta.

Conclusdo: Provavelmente a realizacdo de PL seguida de
corticoterapia, pode contribuir para o desenvolvimento de
TVC na presenca de outros factores de risco.

Mutacado do gene BSCL2 numa
familia portuguesa com Sindrome de
Silver

Ana Monteiro"?, Raquel Real'?, Goreti Nadais', Fernando
Silveira', Miguel Leao**

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Genética, Centro
Hospitalar de Sdo Jodo, Porto; 3-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto, Porto.
ana.mg.monteiro@gmail.com

Introducdo: Um vasto espectro de fendtipos neurolégicos
estd associado a mutacdes do gene Berardinelli-Seip
Congenital Lipodystrophy 2 (BSCL2), incluindo a Sindrome de
Silver, variantes da doenca de Charcot-Marie-Tooth (CMT) e
neuropatia motora distal hereditdria tipo V. Para além do
envolvimento do neurénio motor inferior, caracteristico das
neuropatias, estas sindromes podem apresentar sinais de
envolvimento do neur6nio motor superior em graus varidveis.

Caso clinico: Mulher de 35 anos, observada em consulta de
Neurologia por fraqueza muscular nas maos e dificuldade na
marcha lentamente progressivas desde a adolescéncia. Ao
exame neuroldgico, apresentava atrofia significativa dos mus-
culos intrinsecos das maos, tetraparesia distal, hiperreflexia
osteotendinosa generalizada, reflexos cutdneoplantares
extensores e marcha em stepagge bilateralmente. Apresen-
tava, ainda, deformacado em pes cavus. Estudos de conducdo e
EMG sugestivos de polineuropatia desmielinizante moderada
a grave. Estudo de liquor normal. RM cerebral e medular nor-
mais. Foram excluidas causas adquiridas de neuropatia des-
mielinizante, CMT tipo 1A, neuropatia hereditdria com sus-
ceptibilidade a paralisia por pressao, porfiria, doencas mito-
condriais e leucodistrofias. A bi6psia do musculo peroneal
curto e do nervo peroneal superficial foram consistentes com
neuropatia desmielinizante crénica com atrofia muscular
neurogénea. Na histéria familiar identificou-se que o pai da
doente, de 83 anos, apresentava também ligeira dificuldade
da marcha. Ao exame neuroldgico apresentava ligeira tetrapa-
resia distal de predominio nos membros inferiores, ligeira
atrofia do primeiro interésseo dorsal das maos, hiperreflexia
osteotendinosa e marcha em steppage. Os estudos de condu-
¢ao foram compativeis com polineuropatia predominante-
mente axonal. Foi identificada na doente indice a mutacao
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pontual N88S, em heterozigotia, do gene BSCL2.

Conclusao: Foi descrita a primeira familia portuguesa com
mutacdo do gene BSCL2, apresentando fenotipicamente
Sindrome de Silver, com variabilidade clinica intrafamiliar,
como é comum acontecer em doencas autossémicas domi-
nantes, patente na gravidade de apresentacao e nos estudos
de condugao nervosa.

Neuralgia amiotroéfica do plexo
lombossagrado

Adriana Rua', Margarida Francga?, José Queir6s®, Joao Chaves'
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Imunologia Clinica,
3-Servico de Nefrologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

adriana_rua@hotmail.com

Introducdo: A neuralgia amiotréfica é uma plexopatia
caracterizada por dor neuropética stbita, seguida de fraque-
za, atrofia muscular e por vezes alteragdes sensitivas. E mais
frequente o atingimento da cintura escapular (sindrome de
Parsonage-Turner), sendo raro o envolvimento do plexo lom-
bossagrado. O prognéstico geralmente é favordvel, embora a
recuperacdo completa possa demorar meses a anos.

Caso clinico: Homem de 46 anos, hemodidlise desde 1987
e seroconversao VIH2-VHC documentada um ano apdés, sem
terapéutica antirretroviral. Em fevereiro de 2012 (CD4=877 e
RNAVIH indetetével), iniciou peginterferon alfa2a para trata-
mento da hepatite C. Verificada resposta virolégica precoce e
boa tolerancia sintomatica e analitica. Em janeiro de 2012 ini-
cialombalgia e dor na face anterior da coxa esquerda, incapa-
citante com necessidade de opi6ide. Vem ao SU duas semanas
apos por diminui¢do da for¢a muscular no membro inferior
esquerdo, parestesias e hipostesia élgica na face anterior da
coxa. Apresentava paresia crural esquerda de predominio pro-
ximal, hipostesia da face anterior e lateral da coxa, reflexo
rotuliano esquerdo diminuido, aquilianos ausentes. A RMN
mostrou estenose do canal vertebral por procidéncia discal
circunferencial L4-L5. Assumido sindrome radicular, iniciou
dexametasona e analgésicos, sem melhoria. A EMG mostrou
marcada assimetria de perda de unidades motoras, mais
notdéria no membro inferior esquerdo, sugerindo plexopatia
lombossagrada. A RMN pélvica excluiu etiologia compressiva
local, os testes laboratoriais foram normais excetuando
aumento das proteinas no LCR (0,58g/L). Em fevereiro nota
menos forca no membro inferior direito sendo objetivada
paraparésia de predominio esquerdo e proximal e atrofia
muscular assimétrica marcada. Suspendeu peginterferon. Fez
2 ciclos de imunoglobulinas e fisioterapia com melhoria da
dor e das alteragdes sensitivas. Em abril inicia melhoria gra-
dual do défice motor.

Conclusoes: A neuralgia amiotréfica do plexo lombossa-
grado é uma entidade rara, de dificil diagndstico. Sdo varios os
fatores (imunolégicos, infeciosos e toxicos) predisponentes. O
uso de imunoglobulinas é controverso.

Plexopatia braquial bilateral como
primeira manifestacao de uma Neuropatia
Hereditaria com susceptibilidade as
Paralisias de Pressao
Joana Morgado', Ana Paula Sousa'?, Luisa Medeiros®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurofisiologia, Centro

Hospitalar de Lisboa Central, EPE.
joanacmorgado@gmail.com
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Introducdo: A Neuropatia Hereditdria com susceptibilida-
de as Paralisias de Pressao (HNPP) constitui uma patologia
autossémica dominante que se manifesta por neuropatias
periféricas recorrentes indolores, ocorrendo, normalmente,
em locais de compressao ou traumatismo minor. Apresenta-
se um caso com atingimento bilateral do plexo braquial como
primeira manifestacao da HNPP.

Caso clinico: Homem de 22 anos, saudavel, sem anteceden-
tes familiares relevantes, que ao acordar notou diminuicao da
forca muscular proximal do membro superior direito e pareste-
sias na mao direita sem dor ou traumatismo associado. Por este
motivo realizou Electroneuromiograma (ENMG) que docu-
mentou uma plexopatia braquial direita com maior atingimen-
to do tronco primadrio superior. As parestesias desapareceram
ao fim dos primeiros 3 dias e a recuperacao motora foi progres-
siva ao longo de quatro meses. Enquanto ainda recuperava da
plexopatia a direita, ao quarto més, acordou novamente com
diminuicdo da for¢a muscular proximal mas agora do membro
superior esquerdo, também sem dor ou traumatismo. Repetiu
ENMG que revelou uma lesao parcial do plexo braquial esquer-
do, com compromisso predominante do tronco primdrio supe-
rior, predominantemente desmielinizante e sem evidéncia de
degenerescéncia axonal significativa. Realizou também RMN
do plexo que mostrou um hipersinal nos musculos supraespi-
nhoso, infraespinhoso e pequeno redondo esquerdos, com
sinais de desnervagao. Por suspeita de HNPP fez estudo genéti-
co que revelou uma deleccdao em heterozigotia do gene PMP22,
confirmando a hipétese diagndstica. Verificou-se uma recupe-
racdo da forca muscular com fisioterapia.

Conclusdo: A plexopatia braquial é uma forma rara de
apresentacdo inicial de uma HNPP, ainda mais bilateralmente,
apesar de poder ocorrer na evolucao da doencga. Pretende-se,
com este caso, salientar a heterogeneidade clinica da HNPP e
a importancia de considerar esta entidade no diagnéstico
diferencial de uma plexopatia braquial nao traumética.

Miopatia inflamatéria associada a
Esclerose Sistémica - desafio diagnéstico
e terapéutico

Telma Santos', Gustavo Oliveira®, Helena Felgueiras', Pedro
Oliveira®, Ricardo Taipa*, Manuel Melo Pires*, Teresa Soares-Silva’,
Pedro Carneiro', Paula Ferreira®, Hugo Morais'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia,
3-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/ Espinho; 4-Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar
do Porto.

hcfelgueiras@gmail.com

Introducao: A Esclerose Sistémica (ES) é uma patologia
auto-imune com manifestagdes multi-organicas, caraterizada
por alteracoes vasculares e deposicao excessiva de colagénio
na pele e 6rgaos internos. O atingimento do musculo esquelé-
tico sob miopatia inflamatéria é infrequente, podendo ser
indistinguivel da Polimiosite/Dermatomiosite.

Caso Clinico: Mulher, 65 anos, apresenta quadro com um
ano de evolucao de disfagia e tetraparésia proximal que agra-
va acentuadamente em duas semanas com tetraparésia proxi-
mal e distal, disfagia para sélidos e liquidos e dispneia para
pequenos esforcos. Nega Fenémeno Raynaud e artral-
gias/artrite. Sem antecedentes de relevo. Objetivamente:
microstomia e apagamento das pregas faciais (ausentes em
observacdes anteriores). Exame neurolégico: diparésia facial,
atrofia muscular proximal dos membros superiores/inferiores
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e das maos (tenar/interdsseos) simétrica, associada a tetrapa-
résia flacida proximal/distal atingindo flexores/extensores
cervicais (grau 4/5). Estudo analitico: elevacao das enzimas
musculares e anticorpos anti-nucleares (1:1280 - padrdo
nucleolar), com anti-Jol/anti-SCL/anticorpos anti-antigénios
especificos de miopatias negativos. A EMG regista padrao
miopdtico com desnervacao activa e a biépsia de musculo
mostrou alteracdes moderadas do tipo inflamatério nao espe-
cificas. Do estudo complementar salienta-se: capilaroscopia
periungueal - dreas avasculares com rarefaccao capilar; pro-
vas funcionais respiratdrias - alteracdo ventilatoria restritiva
moderada; manometria esofdgica - peristaltismo diminuido;
TC toraco-abdomino-pélvico e ecocardiograma normais. O
quadro complica com pneumonia com necessidade de venti-
lagdo invasiva e posterior traqueostomia, com agravamento
da miopatia (atrofia global marcada, tetraparésia grau 3/5).
Coloca PEG que complica com infe¢ao do estoma. Efetua cor-
ticoterapia e ciclos de imunoglobulina endovenosa, protelan-
do-se introducdo do imunosupressor pelas intercorréncias
infeciosas. Trés meses ap6s admissao constata-se uma evolu-
¢ao favoravel, iniciando micofenolato mofetilo.

Conclusao: Apresentamos um caso de ES com miosite
grave precedendo o atingimento cuténeo.

Apesar do inicio do imunosupressor ter sido protelado por
multiplas intercorréncias, a doente demonstra uma evolugao
favoravel. Salientamos que a abordagem as miopatias infla-
matoérias é complexa, pela dificuldade diagndstica, terapéuti-
ca e pela morbilidade associada.

Charcot-Marie-Tooth tipo 4B2
associado a nova mutacdo do gene SBF2

Joana Domingos', Ricardo Taipa® Manuel Melo Pires?, Jodao
Silva®, Isabel Alonso®, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia,Centro
Hospitalar do Porto, Hospital de Santo Anténio; 3-Instituto de
Biologia Molecular e Celular (IBMC) do Porto.
joanadomingos@hotmail.com

Introducdo: A doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT) é
clinica e geneticamente heterogénea. As formas autossémicas
recessivas sao designadas CMT tipo 4, existindo diferentes
fenotipos. Apresentamos um caso de CMT4B2, uma forma
rara, relacionada com mutacdes no gene SBF2/MTMR13,
importante no desenvolvimento dos nervos periféricos mas
também da malha trabecular envolvida na circulagdo do
humor aquoso.

Caso clinico: Mulher de 48 anos, filha de pais ndo consan-
guineos, com inicio pelos 7 anos de défice motor distal dos 4
membros de instalacao lentamente progressiva. Pelos 15 anos
foi colocada a hipdtese de CMT, sem posterior seguimento ou
caracterizacao. Pelos 20 anos desenvolveu défice de acuidade
visual (atribuido a glaucoma bilateral) e aos 33 anos diminui-
¢ao da acuidade auditiva. Ao exame aos 48 anos apresentava
funcoes superiores preservadas, amaurose do olho esquerdo
estando a acuidade visual diminuida no olho direito, diparésia
facial ligeira, disfonia ligeira, tetraparésia de predominio dis-
tal com atrofias distais marcadas, com reflexos osteotendino-
sos globalmente abolidos sendo apenas despertavel o reflexo
bicipital bilateralmente, reflexo cutaneo-plantar indiferente
bilateralmente, hipostesia em luva e petiga altas, sensibilidade
postural abolida nos halux, marcha com pé pendente bilate-
ral, s6 possivel com ortéteses. Sem histéria de doenca seme-
lhante na familia. A electromiografia revelou polineuropatia
sensitivo-motora muito grave, sendo impossivel inferir se pri-
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mariamente desmielinizante/axonal. A biépsia de nervo mos-
trou neuropatia desmielinizante hipertréfica com presenca de
tomdéculos. Os achados da bidpsia associados a existéncia do
glaucoma bilateral grave conduziram ao pedido do teste gené-
tico de CMT tipo 4B2 (CMT4B2) que identificou uma nova
mutacdo em homozigotia no gene SBF2 no exdo 37 -
¢.5073_5074dell(p.Ser1692TyrfsX42).

Conclusédo: Apresentamos um caso de CMT4B2, com diag-
nostico definitivo tardio, com caracterizagao neuropatoldgica e
associado a uma mutacgao genética nao descrita previamente.

Miastenia gravis e mielite aguda
recorrente - Associacdo de duas doencas
auto-imunes

André Caetano, Marcelo Mendonca, Miguel Pinto

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Lisboa.

andre.p.caetano@gmail.com

Introducio: Cerca de 85% dos doentes com Miastenia gra-
vis (MG) tém anticorpos contra os receptores de acetilcolina
positivos. Por outro lado, pensa-se que a etiologia da mielite
aguda recorrente possa estar relacionada também com auto-
imunidade, como por exemplo no caso do grupo das doencas
do espectro da Neuromielite 6ptica (NMO).

Caso Clinico: Apresentamos um caso de uma mulher sau-
dével, diagnosticada com MG generalizada na terceira déca-
da, tendo sido submetida a timectomia pelos 40 anos e man-
tendo-se clinicamente estdvel sob terapéutica apenas com
Piridoestigmina até aos 74 anos. Nesta altura, desenvolve um
quadro de mielite aguda longitudinalmente extensa (entre C6
e D6) comprovada por RM Medular. O LCR apresentava um
perfil inflamatério, com pleocitose e hiperproteinorrdquia. O
quadro reverteu (parcialmente) depois de um curso de corti-
coterapia endovenosa em altas doses. Dois meses ap6s a alta
foi reinternada com novo quadro de mielite aguda transversa
cervical (ao nivel de C2-C3). Do estudo etioldgico alargado
efectuado no segundo internamento, foi detectada positivida-
de para auto anticorpos nucleares, previamente negativos.
Voltou a fazer pulso de corticoterapia em altas doses, mas com
pouca melhoria sintomatica. Neste momento encontra-se
imunossuprimida com Azatioprina.

Conclusdes: Nao é incomum existir no mesmo doente
uma associacao entre MG e outras doencas auto-imunes,
como por exemplo o Lupus Eritematoso Sistémico. Mais
recentemente tém sido encontradas especificamente associa-
¢des entre episodios recorrentes de mielite aguda e MG em
doentes submetidos a timectomia no passado. Muitos destes
doentes tém anticorpo anti-aquaporina 4 positivos e pensa-se
que possa existir uma associacdo entre MG e doencas do
espectro da NMO, provavelmente reflexo de uma disfuncao
imune mais generalizada, eventualmente relacionada com a
prépria timectomia.

Neuropatia desmielinizante
adquirida simétrica distal: A propdsito de
trés casos clinicos.

Filipe Blanco, Luis Negrao, Anabela Matos, Argemiro Geraldo,
Sargento Freitas

Unidade de Diagnéstico e Tratamento de Doencas
Neuromusculares, Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

sobralblanco@gmail.com
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Introduc@o: A neuropatia desmielinizante adquirida simé-
trica distal (DADS) caracteriza-se clinicamente por alteracoes
sensitivas distais sendo pouco significativo o compromisso
motor. Associa-se a paraproteinémia IgM-kappa em 70% dos
casos (DADS-M), os restantes sdo idiopaticos (DADS-I). A
maioria dos casos idiopdaticos tém resposta favoravel a tera-
péutica imunomoduladora.

Caso Clinico 1: Doente do sexo feminino, 31 anos, apre-
senta queixas sensitivas das extremidades com 2 meses de
evolugdo. Ao exame neurolégico: hipostesia termo-algica em
meia e luva e arreflexia miotatica. EMG: polineuropatia des-
mielinizante sensitivo-motora distal. Auséncia de proteina M
e anticorpos anti-neuronais. Melhoria sintomética com IG EV
(0.4 g/kg/dia 3 dias, e pulso mensal, 4 meses).

Caso Clinico 2: Doente do sexo masculino, 52 anos, recor-
re por disestesias distais dos membros superiores e inferio-
res com 6 meses de evolucdo. Ao exame neurolégico: défice
bilateral de for¢ca muscular G4 a dorsiflexao do pé, arreflexia
miotdtica e hipostesia em meia e luva. Auséncia de parapro-
teinémia. Anticorpos anti-GM1 positivos. EMG: polineuro-
patia desmielinizante sensitivo-motora distal. Boa resposta a
IG EV (0,4 g/kg/dia 3 dias, e pulso mensal, 6 meses). Caso
Clinico 3: Doente do sexo masculino, 73 anos, recorre por
desequilibrio da marcha com 9 meses de evolucdo. Ao exame
neurolégico: hipopalestesia e alteracdo do sentido posicio-
nal das extremidades dos MI, ataxia da marcha e arreflexia
generalizada. EMG: polineuropatia desmielinizante sensiti-
vo-motora distal. Auséncia de proteina M e anticorpos anti-
neuronais. Boa resposta a IG EV (0.4 g/kg/dia 3 dias, e pulso
mensal, 6 meses).

Discussdo: Os trés doentes cumprem critérios clinicos e
neurofisiol6gicos de DADS-I. Conforme descrito na literatura,
a auséncia de paraproteinémia associou-se a resposta favora-
vel a imunoterapia. Ao contrario de outras neuropatias des-
mielinizantes, a associacao do anticorpo anti-GM1 a DADS é
muito rara, descrita em apenas um caso na literatura.

Polineuropatia desmielinizante
sensitivo-motora como primeira
manifestacdo neuroldgica de Lapus
Eritematoso Sistémico

José Tomds, Carmo Macirio, Isabel Santana, Ana Maduro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

jmst85@gmail.com

Introducgdo: A polineuropatia desmielinizante é uma
manifestagdo incomum do ltpus eritematoso sistémico (LES).
Existem variantes de polineuropatia relacionadas com lipus,
observadas em 10-20% dos doentes com LES, apresentando-
se habitualmente como complicacdes tardias.

Caso clinico: Mulher, 29 anos, antecedentes pessoais de
obesidade, hipotiroidismo e ldpus eritematoso sistémico,
acompanhada em consulta de medicina interna (serosite no
passado e actualmente com fotossensibilidade e titulos de
Anticorpos Antinucleares, anti-dsDNA e antifosfolipidico
positivos). Veio ao servico de urgéncia por défice de forca dos
membros inferiores com inicio 8 dias antes da admissdo e
incapacidade para marcha progressiva, principalmente ao
subir degraus. Associadamente referia também cervicalgia e
lombalgia de intensidade ligeira. A perda de forca parecia ter
comecado nas coxas bilateralmente, referindo a doente sensa-
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¢do de peso, tendo depois esta sensacdo progredido para
ambos os gastrocnémios. Ao exame neuroldgico apresentava
paraparésia proximal (flexdo da coxa sobre o abdémen) G4-
/direita e G3/esquerda e forca muscular distal conservada,
motivando incapacidade para marcha sem apoio, arreflexia
dos membros inferiores que depois progrediu para membros
superiores e ainda sentido posicional do halux bilateralmente
alterado. Puncdo lombar revelou proteinorraquia 228 mg/dl
com células em quantidade normal. A pesquisa de Anticorpos
no LCR para HSV, Sifilis, CMV e EBV revelou-se negativa. A
RM-CE foi normal e o EMG, realizado aos 12 dias de clinica
revelou polineuropatia desmielinizante adquirida, sensorio-
motora, predominantemente distal. Realizou tratamento com
imunoglobulina humana 34g id durante 5 dias, metilpredni-
solona 1gid durante 3 dias e fisioterapia. Ao longo das 2 sema-
nas de internamento apresentou melhoria significativa das
queixas, conseguindo a data de alta marcha sem apoio e recu-
peracao dos reflexos nos membros superiores.

Conclusao: Esta doente com LES apresentou uma polineu-
ropatia desmielinizante inflamatéria adquirida, manifestagao
neuroldgica inicial rara no ldpus, ocorrendo em fase precoce
da doenca. O tratamento com Imunoglobulina humana per-
mitiu recuperacao significativa das queixas neuroldgicas.

Glioma Cordéide do Il Ventriculo

Ana M. Carrilho Romeiro’, José Migueis?, Pedro Pereira', Nuno
Simas?, José Pimentel'

1-Laboratério de Neuropatologia (Servico de Neurologia),
2-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria- CHLN.
ana_carrilho@msn.com

Introducdo: O Glioma Cordéide é um tumor glial, raro, do
III ventriculo, constituido por astrécitos, num estroma mix6i-
de mais ou menos abundante, que lhe confere uma morfolo-
gia “cordéide,” associado a um componemte inflamatério lin-
foplasmocitario, e sem caracteristicas de anaplasia. Tém sido
descritos casos com caracteristicas histopatolégicas inabi-
tuais e com aspectos imunohistoquimicos que parecem ates-
tar a existéncia de um componemte neuronal.

Caso Clinico: Homem, 21 anos, com cefaleias com 4 meses
de evolucao acompanhada de politria. Exame neurolégico
sem alteracdes. A Ressonancia Magnética Cerebral identifica
uma massa na regidao anterior do III ventriculo, parcialmente
quistica, extensdo superior e captacdo homogénea de con-
traste. A avaliacdo laboratorial, incluindo a-fetoproteina e -
HCG, nao revelou alteracdes. Submetido a bi6psia endoscopi-
ca com drenagem da componente quistica anterior e coloca-
da derivacao ventriculo-peritoneal. O periodo pds-operatério
decorreu sem complicacdes, com resolucao da hidrocefalia. O
estudo neuropatolégico revelou um glioma corddide sem
componente mix6ide, com aspectos papilares, constituido
por astrocitos GFAP imunoreactivas. Paralelamente, houve
evidéncia imunohistoquimica (elementos neoplasicos neuro-
filamentos e sinaptofisina positivos) de componente neuronal
associado, e, por microscopia confocal foi demonstrada a co-
expressao destes dois. Cerca de quatro meses apoés a interven-
¢ao, desenvolveu diabetes insipidus ligeira, sendo proposto
para radiocirurgia.

Conclusdes: O caso apresentado revela caracteristicas
topogréficas, morfolégicas e imunohistolégicas sugestivas
de um glioma cordéide do III ventriculo, mas com aspectos
histo morfolégicos inabituais. A presen¢a de imunorreactivi-
dade para marcadores neuronais, e, prinipalmente, a co-
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expressdo de marcadores gliais e neuronais demonstrada
pela microscopia confocal, atestam a possibilidade de dife-
renciacdo neuronal/glial divergente a partir de progenitores
embriondrios.

Doenca de Rosai-Dorfman
intracraniana sem envolvimento nodal

Joao Passos', Maria Inés Rolim?, Joana Marques’, John Peter
Foreid', Isabel Fonseca®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Anatomia Patolégica,
Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil de Lisboa.
Passos.joao.marques@gmail.com

Introducdo: A doenca de Rosai-Dorfman (histiocitose
sinusal com linfadenopatia macica) é rara e de etiologia des-
conhecida. Caracteriza-se por proliferacao histiocitaria nos
ganglios linfaticos e apresenta-se frequentemente com linfa-
denopatia cervical bilateral ndo dolorosa, febre, leucocitose e
gamapatia monoclonal. As manifestacdes extranodais ocor-
rem em aproximadamente metade dos doentes, afectando a
pele, seios perinasais, vias aéreas superiores, glandulas saliva-
res, olho, osso e tiréide. O envolvimento intracraniano isolado
ocorre em menos de 2% dos casos e mimetiza o meningioma,
radioldgica e macroscopicamente.

Caso clinico: Uma mulher de 64 anos foi referenciada a con-
sulta de neurologia do nosso hospital apresentando como prin-
cipais queixas: desequilibrio na marcha, diminuicdo da forca
muscular dos membros inferiores e cefaleias difusas holocra-
nianas. O quadro descrito teria comegado nos 6 meses anterio-
res e existia a percepcao de agravamento dos sintomas. Tinha
antecedentes pessoais de linfoma B cutdneo, vasculite leucoci-
tobldstica, histiocitoma fibroso benigno cutaneo e eritema
nodoso. Ao exame neurolégico, destacava-se: parésia facial
periférica direita sequelar (p6s excisao de linfoma B cutaneo de
baixo grau da regido frontal) e parésia crural esquerda com
queda na prova de Mingazzini. Nos membros inferiores apre-
sentava lesdes nodulares dispersas de tom violaceo. A RMN-CE
revelou lesdo captante, dural, espessa, irregular e difusa que
envolvia de forma mais exuberante a regido da foice inter-
hemisférica. Foi realizada remocdo parcial da lesao. Os achados
histopatolégicos demonstraram proliferacao de células histio-
citarias S100+, CD68+ com emperipolesis de células linf6ides e
plasmocitos. A morfologia descrita era compativel com o diag-
nostico de doenca de Rosai-Dorfman. Apos a cirurgia, a doente
apresentou episodios de parestesias da coxa esquerda de curta
duracdo que regrediram com topiramato.

Conclusao: Apesar de a doenca de Rosai-Dorfman ser rara,
deve ser considerada no diagnéstico diferencial de lesdes
durais. O tratamento consiste na remocao cirtrgica. Habi-
tualmente nao recorre e é de bom progndstico.

Papiledema bilateral como
manifestao inicial do sindrome de POEMS

Rui Aratijo, Carla Cecilia Nunes, Pedro Correia

Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra.
rmma22@gmail.com; carlacecilianunes@gmail.com;
pedro.correia.med@gmail.com

Introducdo: O sindrome de POEMS (polineuropatia, orga-

nomegalia, endocrinopatia, gamapatia monoclonal e altera-
¢oes cutaneas) é uma entidade nosoldgica rara, de diagndsti-
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co dificil, com sintomatologia variada. A associacdo desta ao
papiledema esta descrita, sendo muito raros os casos em que
o edema papilar bilateral consubstancia a primeira manifes-
tacdo do sindrome.

Descreve-se um caso em que o diagndstico de papiledema
secunddrio a hipertensdo intracraniana idiopdtica precede
em trés anos o diagnéstico de sindrome de POEMS, tendo
sido o primeiro sintoma da doenca.

Caso clinico: Doente do sexo feminino de 41 anos recorre ao
SU por cefaleias holocranianas e alteracoes da acuidade visual.
Ao exame neuroldgico apresentava edema da papila bilateral-
mente. O LCR apresentava pressao de abertura elevada e a RM-
CE confirmava hipertensao intracraniana. Foi feito o diagnésti-
co de hipertensao intracraniana idiopatica, tendo sido medica-
da com corticoterapia. Passado um ano evidencia recrudesci-
mento das cefaleias, tendo sido avaliada por neurocirurgia,
optando-se por colocacdo de shunt lumbo-peritoneal. Um ano
depois a doente inicia dor lombar com parestesias e edema dos
membros inferiores com ascite. Realiza TC-lombar que revela
multiplas lesdes vertebrais sugestivas de lesdao neopldsica
metastatica. Fez TC toraco-abdomino-pélvica que revela derra-
me pericardico, esteatose hepdtica e marcada esplenomegalia.
Os exames complementares revelaram uma gamapatia mono-
clonal IgA de cadeias leves lambda. A electromiografia revela
uma polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante, tendo-
se feito o diagnoéstico de sindrome de POEMS.

A doente é atualmente seguida na consulta de Neurologia
e Hematologia e encontra-se a fazer quimioterapia com lena-
lidomida.

Conclusées: O sindrome de POEMS constitui uma doenca
rara, secunddria a uma discrasia plasmocitdria, sendo uma
causa rara de edema papilar bilateral — mais raros sao os casos
em que este é manifestacdo inicial do sindrome. Este caso cli-
nico releva a importancia de um exame fisico e estudo com-
plementar minuciosos aos doentes que se apresentam com
cefaleias e papiledema.

Parésia do 6° par como
apresentacdo de Sindrome de Hipotensao
Intracraniana Espontanea

Inés Correia', Inés Marques', Miguel Cordeiro?, Livia Sousa'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra.
mcorreia.ines@gmail.com

Introducgdo: O Sindrome de Hipotensdo Intracraniana
Espontanea (SHIE) é uma entidade rara, no entanto cada vez
mais reconhecida como causa de cefaleia didria de novo. Os
critérios diagnésticos (ICHD-3-2013) incluem pressao de LCR
inferior a 6 cmH20 e/ou evidencia de fistula dural em exame
de imagem, cefaleia em relagdo temporal com diminuicdo de
pressao de LCR ou com fistula dural, ou que levou a identifi-
cacdo desta, tendo sido excluidos outros diagnésticos.

Caso Clinico: Homem, 34 anos, que recorre ao Servico de
Urgéncia por cefaleia holocraniana, severa com 3 semanas de
evolucdo e agravamento progressivo, com exacerbacdo em
ortostatismo e melhoria em decubito, refratdria a analgésicos
comuns. Associava-se a nduseas, vomitos, rigidez da nuca,
diplopia e fotofobia. Doente com antecedentes de asma bron-
quica e psoriase. Pratica regular de exercicio fisico. Sem histéria
de traumatismo cranio-encefélico ou cefaleia prévia. Ao exame
neuroldgico apresentava parésia do VI par craniano esquerdo.
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Nao apresentava outros sinais focais, sinais meningeos e encon-
trava-se apirético. RM-ce demonstrou realce paquimeningeo e
descida das amigdalas cerebelosas, achados compativeis com
SHIE. MieloRMN demonstrou fistula dural em C7 (pressdo de
abertura de LCR: 5cmH20). Iniciado tratamento conservador
com fluidoterapia, repouso, AINE’s e corticoterapia. Por persis-
téncia de cefaleia incapacitante e diplopia, realizado blood
patch epidural guiado por TAC, com injecdo de sangue autélogo
anivel de C7, com total resolucdo do quadro clinico nas primei-
ras 72 horas. Ap6s 6 meses o doente mantém-se assintomatico e
verifica-se resolucdo das alteragdes imagiolégicas.

Conclusao: Ocorrendo em apenas cerca de 10% dos casos,
a diplopia associada a cefaleia pode ser a apresentacao inicial
de SHIE. Apesar de rara, a STHE é uma entidade potencialmen-
te grave, que deve ser considerada no diagnoéstico diferencial
de doentes com cefaleia persistente didria de novo. O trata-
mento conservador pode ser insuficiente, devendo nesses
casos ser considerado tratamento com blood-patch epidural.

Disseccdo de artéria vertebral
mimetizando um estado de mal
migranhoso

Tiago Teodoro', Jodao Ferreira', Ana Franco', Vanessa Almeida’,
Carlos Casimiro? Miguel Coelho’, José M Ferro', Luisa
Albuquerque’

1-Departamento de Neurologia, 2-Departamento de
Neurorradiologia, Hospital de Santa Maria.
tiagoteodoro@gmail.com

Introducdo: A dissec¢do da artéria vertebral pode por
vezes apresentar-se como cefaleia isolada. Mais raramente,
simula sindromes d&lgicos cldssicos, como enxaqueca.
Reportamos um caso de disseccdo da artéria vertebral mime-
tizando um estado de mal migranhoso.

Caso Clinico: Mulher de 41 anos com histéria prévia de
enxaqueca catamenial e tabagismo, inicia progressivamente
quadro de cefaleia occipital esquerda pulsatil, severa, acom-
panhada de nduseas, fotofobia e cinesiofobia. A persisténcia
da dor (6 dias), com resposta apenas parcial a analgésicos e a
localizacao atipica (a enxaqueca catamenial prévia era frontal
esquerda) levou-a a recorrer ao Servico de Urgéncia. O exame
neuroldgico era normal a excepg¢ao de dor ligeira a palpagao
cervical esquerda. Dois dias antes do inicio do quadro clinico
recordava episddio de cervicalgia ligeira durante exercicio de
abdominais. Realizou TC-CE, RM-CE com veno-RM, PL e
DTC, sem alteracdes. No Triplex das artérias cervicais obser-
vou-se possivel dissec¢do no segmento V2 da artéria vertebral
esquerda e este diagnéstico foi confirmado por angio-RM
incluindo ponderacdo T1 com supressdo de gordura. Iniciou-
se anticoagulacao e registou-se melhoria clinica progressiva.

Conclusdes: Trata-se de uma caso de cefaleia com caracte-
risticas de estado de mal migranhoso, a excepg¢ao do facto de
ter sido identificada uma causa secunddria. A persisténcia da
cefaleia e a dor ligeira a palpacao cervical motivaram a pes-
quisa de causas secunddrias, permitindo o diagnéstico de dis-
seccao de artéria vertebral. Trata-se da primeira descricao de
estado de mal migranhoso como manifestacao isolada de dis-
seccao de artéria vertebral.
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Arterite de células gigantes
“mascarada’ por herpes zoster oftalmico

Tiago Teodoro', Ruth Geraldes', Paulo Batista', José Pimentel?,
Luisa Albuquerque’, Rita Peralta'

1-Departamento de Neurologia, 2-Laboratério de Neuropatologia,
Departamento de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
tiagoteodoro@gmail.com

Introducao: A reactivacao do VZV pode mimetizar arterite
de células gigantes (ACG). Pelo contrario, reportamos um caso
tnico de ACG mascarada por herpes zoster oftalmico (HZO)
concomitante.

Caso Clinico: Homem de 72 anos com cefaleia fronto-tem-
poral esquerda de novo, severa e refractaria, com uma semana
de evolucdo. O eco-doppler foi compativel com arterite das
artérias temporais superficiais (ATS), apresentando bilateral-
mente “sinal de halo”. Admitiu-se ACG e iniciou-se corticote-
rapia. O doente regressou menos de 24 horas depois, com um
exantema papulo-vesicular na regido do nervo oftdlmico
esquerdo, compativel com HZO. Associou-se valaciclovir, com
melhoria.. A biépsia unilateral (direita) da artéria temporal
superficial foi negativa para ACG, e a pesquisa de VZV por PCR
na peca dessa bidpsia foi também negativa. Duas semanas
depois o doente desenvolveu quadro de encefalite aVZV (alte-
ragdes do comportamento, desorientacao, LCR com 29,6 célu-
las/mm3 e 114.2 mg/dL proteinas; pesquisa por PCR no LCR
positiva para VZV) e suspendeu-se a corticoterapia. No entan-
to, uma semana depois de terminar o desmame, desenvolveu
recorréncia da cefaleia e do "sinal de halo" no eco-doppler das
ATS. Além disso, apresentava neuropatia optica isquémica a
esquerda e aumento da VS (98 mm ) e da PCR (13.7 mg/dL).
Admitiu-se ACG e reintroduziram-se os corticéides, com
beneficio sustentado.

Conclusdes: Apesar da reactivagao do VZV poder mimeti-
zar ACG, neste caso a ultima foi “mascarada” pela presenca de
HZO concomitante. O diagndstico inicial de ACG foi revisto
devido a bidpsia de ATS negativa e ao diagnéstico de HZO e
encefalite a VZV. No entanto, a suspensao da corticoterapia
desencadeou uma recidiva da ACG. Neste contexto, o eco-
doppler das ATS forneceu informacao relevante. Este caso
serve de alerta para a possivel coexisténcia de ACG e HZO, que
tem implicagdes terapéuticas, e sugere uma possivel relagao
fisiopatolégica entre a infec¢do por VZV e a ACG.

Hipertensao intracraniana por
toxicidade da vitamina A

Raquel Tojal, Sara Machado, Ana Amélia Nogueira Pinto
Hospital Professor Fernando da Fonseca, Amadora/Sintra.
raqueltojal@hotmail.com

Introduc@o: A sindrome de hipertensdo intracraniana
caracteriza-se por cefaleia intensa, alteragdes visuais (caracte-
risticamente obscuragdes aquando de mudancas de posicao),
fotofobia, dor cervical ou radicular, nduseas com/sem vomi-
tos e fotofobia. Os agentes causais sdo variados e incluem
lesdes ocupando espaco, tromboses venosas, toxicos, altera-
¢oes hormonais e pseudo-tumor cerebri. A hipervitaminose A,
geralmente por ingesta excessiva alimentar ou medicamento-
sa é uma etiologia possivel, ndo estando ainda o mecanismo
patolégico definido.

Caso Clinico: Homem de 34 anos de idade, informatico,
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com antecedentes pessoais irrelevantes. Negava ingesta medi-
camentosa ou de suplementos alimentares. Assintomadtico até
dia 30/07 altura em que iniciou quadro de instalacdo stibita de
cefaleia com intensidade méxima desde inicio (8 em 10),
cardcter tipo pressao e localizag¢do holocraniana que obrigou a
interrupcdo da actividade laboral. Sem outros sintomas asso-
ciados. Fez analgesia em ambulatdrio, sem qualquer efeito. No
SU, o exame neurolégico nado revelou quaisquer alteracoes,
nomeadamente papiledema. Da investigacdo etioldgica reali-
zada, salienta-se: Exames de neuroimagem sem lesdes estrutu-
rais; puncao lombar com pressao de abertura do LCR (PA) de
33cmH20, sendo o exame citoquimico normal. Da investiga-
¢ao complementar verificou-se de positivo: vitamina A (reti-
nol) 70mcg/dl. Na repeti¢ao da PL a PA do LCR era normal.

Conclusdo: Apesar das multiplas etiologias possiveis para
a elevacdo da pressdo do LCR, frequentemente assume-se
uma elevagdo idiopdtica. E no entanto necessério excluir as
causas potencialmente tratdveis, tanto estruturais como
metabolicas. Neste doente ndo se encontrou uma fonte de
aporte excessivo de vitamina A, mas ha casos descritos na lite-
ratura com hipervitaminose A, sem aportes ou ap6s consumo
de figado de alguns peixes.

Enxaqueca oftalmoplégia ou
mononeuropatia craniana multipla?
- O desafio diagnéstico de uma entidade
controversa

Carina Fernandes, Inés Marques, Nadine Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
fernandes.carina@gmail.com

Introducéo: A enxaqueca oftalmoplégica é uma entidade
rara, caracterizada por episédios de cefaleia com caracteristicas
migranosas associada a oftalmoparésia. A patogénese é desco-
nhecida, sendo debatida a classificacdo como variante de enxa-
queca ou neuropatia craniana dolorosa. Estas questoes reflec-
tem-se na abordagem terapéutica, igualmente indefinida.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 50 anos, com epis6-
dios de enxaqueca sem aura na juventude, internada em 2007
por cefaleia orbitaria e hemicrania esquerda, pulsatil, acompa-
nhada de ptose e ofalmoparésia extrinseca ipsilaterais, compa-
tiveis com parésia do terceiro nervo craniano. A investigacao
complementar, incluindo RM encefdlica, angio-RM, serologias
virais, estudo de vasculites, exame citoquimico do LCR, foi nega-
tiva. O quadro teve resoluc@o progressiva e completa, a cefaleia
em dias, a oftalmoparésia em semanas. Em 2011 teve parésia
facial periferica direita, mantendo ligeira assimetria facial
sequelar. Em 2013 é novamente internada por cefaleia orbitdria
e periorbtdria direita, opressiva, com foto e fonofobia, e, dois
dias ap0s a instalagdo da cefaleia, diplopia. Na observacao apre-
sentava ptose, midriase e oftalmoparésia a direita, compativeis
com parésia do terceiro nervo craniano. Foi realizada novamen-
te investigacdo complementar: RM encefdlica; angio-RM; ava-
liagdo analitica sérica, incluindo avaliacao de causas infecciosas
e inflamatoérias; estudo do LCR, com avaliacdo citoquimica,
microbiolégica, PCR para virus neurotrépicos, BK e Borrelia,
imunoelectroforese de proteinas. Toda esta foi negativa, excep-
tuando o diagndstico de novo de intolerancia a glicose oral.
Iniciou terapéutica com prednisolona. Ocorreu melhoria clinica
progressiva, com resolu¢ao completa, novamente a cefaleia em
dias, a oftalmoparésia em semanas. Cinco meses depois, man-
tém-se assintomadtica e sem alteragdes da oculomotricidade.

Conclusoes: No presente caso sdo cumpridos critérios
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para enxaqueca oftalmoplégica. Contudo, o diagndstico, no
segundo epis6dio, de uma intolerancia a glicose oral, e a ocor-
réncia de uma parésia facial periférica entre os episédios, sao
achados que, embora frustres, colocam a possibilidade de
uma mononeuropatia multipla, configurando incerteza diag-
nostica acrescida numa entidade desafiante.

Doente em coma: quando a pista
estd na pele

Ana Filipa Santos', Lara Maia?, Angela Coelho?, Carla Ferreira',
Margarida Rodrigues'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospital do Médio Ave, Famalicao.

filipasantos@hotmail.com

Introducdo: A febre escaro-nodular é uma zoonose de
cardcter endémico com predominio estival nos paises da orla
mediterranica, causada pela Rickettsia conorii. A triade classi-
ca diagnéstica caracteriza-se por febre, exantema e escara de
inoculacdo. E geralmente considerada uma doenca benigna
mas manifestacdes sistémicas graves tém sido reportadas em
5 a 10% dos casos. Envolvimento neuroldégico ocorre em 28%
dos doentes constituindo factor de mau prognéstico.
Reportamos um caso de riquetsiose com disfunc¢ao multiorga-
nica, incluindo neurolégica.

Caso clinico: Mulher, 66 anos, com antecedentes de psico-
se paranoide e parkinsonismo iatrogénico, medicada com
levodopa e clozapina, é levada ao servigo de urgéncia por
prostracdo e perda funcional progressiva desde havia duas
semanas e lesdoes cutadneas maculo-papulares com evolucao
de um més. A admissdo encontrava-se hipotérmica, bradicar-
dica, com abertura dos olhos a chamada, dirigia o olhar, sem
resposta verbal, ndo cumpria ordens, mioclonias reflexas,
multiplas lesdes maculo-papulares generalizadas com predo-
minio nos membros inferiores. Analiticamente: anemia nor-
mocitica, PCR elevada, leucopenia, trombocitopenia, citélise
hepética, aumento das enzimas musculares e lactatos aumen-
tados. RM cerebral normal. LCR: 10 células, 26500 eritrocitos,
proteinas 3,44 g/L. EEG: estado de mal focal anterior bilateral.
Consideraram-se as possibilidades de infec¢ao sistémica com
atingimento do SNC e de vasculite com atingimento do SNC.
Foi medicada com antiepiléptico, ceftriaxone, doxiciclina, aci-
clovir e posteriormente metilprednisolona, apresentando a
partir do oitavo dia melhoria clinica progressiva. O estudo
etiolégico identificou reac¢ao de Weil-Felix reactiva e anticor-
po anti-rickettsia conorii IgM positivo, permitindo fazer o
diagnéstico de riquetsiose. A doente cumpriu ciclo de doxici-
clina com recuperagdo completa.

Discussdo: O diagnostico de riquetsiose é essencialmente
clinico, devendo ser precoce para iniciar terapéutica adequada,
evitando complicagdes graves. No caso reportado a gravidade
da doenca, com disfuncao multiorgénica, deveu-se provavel-
mente ao atraso da instituicao da doxicilina e co-morbilidades
associadas. E fundamental considerar este diagnéstico num
doente com manifestagdes neuroldgicas associadas a eritema.

Mucormicose Rinocerebral

Ana Aires'?, Joao Filipe', Goretti Nadais'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
anaaires28@yahoo.com, mail.jpfilipe@gmail.com,
elsaazevedol@gmail.com, g.nadais@hotmail.com
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Introducdo: A mucormicose é uma infeccédo fingica opor-
tunista habitualmente letal, geralmente observada em doen-
tes imunocomprometidos e diabéticos. A doenga pode ser
classificada, segundo a sua apresentacdo, em: rinocerebral,
pulmonar, gastrointestinal, cutdnea ou disseminada. A forma
rinocerebral, a mais frequente, provoca inicialmente lesdao do
nariz, propagando-se depois a 6rbita, aos seios peri-nasais e
ao cérebro, por invasdo directa ou por via hematogénea.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, de 64 anos, com
antecedentes de diabetes mellitus, silicose pulmonar crénica
e linfocitopenia CD4, internado por quadro de cefaleias, hipo-
acusia e parésia facial periférica esquerdas associadas a dese-
quilibrio. A RMN cerebral revelou lesdo cerebelosa direita de
provavel natureza linfoproliferativa/ granulomatosa. Iniciou
corticoterapia empirica, seguindo-se agravamento da cefa-
leia, epistédxis e surgiu uma lesdo ulcerada do palato com que-
das dentdrias. Repetiu RMN, observando-se sinusite compli-
cada de cerebrite e inflamacao bilateral das cavidades orbita-
rias. A histologia da lesdo palatina confirmou tratar-se de
mucormicose. Foi submetido a cirurgia e iniciou anfotericina
B. Nos vinte dias seguintes, verificou-se agravamento do esta-
do clinico, com afundamento progressivo do estado de cons-
ciéncia, acabando por falecer.

Conclusdes: A mucormicose, embora rara, pode ser uma
doenca rapidamente progressiva, conduzindo a morte. O seu
diagnéstico precoce é fundamental, sendo baseado nos acha-
dos imagiolégicos e anatomo-patolégicos. E imperativo a ins-
titui¢do rdpida de tratamento médico e cirtirgico. No entanto,
quando ja existe envolvimento intracraniano, o desfecho
quase sempre € fatal, tal como no caso descrito.

Sindrome de Miller Fisher: uma
série de 5 casos

Isabel Moreira, Gabriela Lopes, Ernestina Santos

Servico de Neurologia, Hospital Santo Ant6nio, Centro Hospitalar
do Porto.

isabelpmoreira@gmail.com

Introducéo: A sindrome de Miller-Fisher (SMF) é classica-
mente descrita com ataxia, oftalmoplegia e arreflexia, mas
apresenta grande variabilidade clinica.

Objetivos: Avaliar a clinica dos doentes com SME

Metodologia: Revisdo dos processos clinicos e andlise dos
dados demograficos, clinicos e laboratoriais, dos doentes
internados de 1/01/2003-31/12/2012 no mesmo centro hospi-
talar com possivel SME

Resultados: Foram encontrados 5 doentes com possivel SME

Dois homens, 54 e 56 anos, com SMF classico. O primeiro
desenvolveu: oftalmoparésia, ataxia, arreflexia, ptose e disfo-
nia em 3 dias e diparésia facial em D14. O segundo: ataxia,
arreflexia, hipostesia vibratéria, oftalmoparesia e paresia
facial em 7 dias. No primeiro liquor de ambos, em D2 e D4,
respetivamente, ndo havia dissociacdo albumino-citolégica;
no segundo liquor em D5 e D9 havia. Anticorpos antiganglio-
sideos negativos.

Um homem, 56 anos, teve SMF incompleto. Desenvolveu
em 5 dias: ataxia, arreflexia, ptose e disfonia; sem oftalmopa-
resia. Liquor (D3) sem dissociacdo albumino-citolégica.
Anticorpos anti-GQ1b positivos.

Uma mulher, 62 anos, teve sobreposicdo SMF e SGB.
Desenvolveu em 8 dias: oftalmoparésia, ataxia, diparésia
facial, hipostesia proprioceptiva e tetraparésia arreflexica
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necessitando de ventilacao artificial. Electromiografia: polir-
radiculoneuropatia motora desmielinizante. Liquor com dis-
sociacdo albumino-citolégica. Anticorpos anti-GQ1b negati-
vos; anti-GT1b positivos.

Uma mulher, 61 anos, desenvolveu em 4 dias: diplopia,
tetraparesia e arreflexia predominantemente nos membros
superiores, provavel variante faringo-cervico-braquial do
SME Liquor (D7) sem dissociagdo albumino-citolégica.
Electromiografia: polirradiculoneuropatia axonal. Anticorpos
antigangliosideos negativos. Fez imunoglobulinas. Dois
meses depois teve disfagia e agravamento da tetraparésia.

Com excecao do segundo doente que recusou tratamento,
todos receberam imunoglobulinas; uma doente também fez
plasmaferese. Todos recuperaram, exceto da arreflexia.

Conclusdes: Nestes casos aqui descritos, na primeira
observacao, ainda nao estava presente a triade completa e o
liquor ndo tinha dissocia¢do albumino-citoldgica. A raridade
da doenca, auséncia da trfade cldssica nalguns doentes e pos-
sibilidade de sobreposi¢ao com SGB/ encefalite de Bickerstaff
podem dificultar o diagnéstico de SME

Plexopatia Braquial por Herpes
Zoster em doente com Lupus Eritematoso
Sistémico

Sandra Moreira', Rita Simoes?, Mafalda Santos? Catarina
Santos'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro
Hospitalar de Entre o Douro e Vouga.

sandramor3@msn.com,; catarina-santos@portugalmail.pt

Introducdo: A plexopatia braquial é uma complica¢do
neuroldgica rara do Virus Varicela Zoster (VVZ), caracterizan-
do-se por quadro de dor no ombro e membro superior, segui-
da de défice motor, alteracoes sensitivas e amiotrofia. Surge
habitualmente em contexto de imunossupressao, sendo o
Liapus Eritematoso Sistémico (LES) uma das causas possiveis.
Por seu turno, o angioedema adquirido é uma predisposi¢ao
rara a episddios de edema do tecido conjuntivo, precipitados
por infec¢des ou procedimentos invasivos e que ocorrem por
desregulacao da resposta imunitaria. E frequentemente asso-
ciado a outras patologias auto-imunes como o LES.

Caso Clinico: Mulher de 45 anos, com antecedentes de LES
e Angioedema Adquirido, sob corticoterapia e hidroxicloro-
quina. Desenvolveu dor e rash vesiculo-bolhoso nos dermato-
mos C4 a C7 do membro superior direito (MSD). Foi medicada
inicialmente com aciclovir oral, verificando-se subsequente
aumento da extensdo e sobreinfecao das lesdes, pancitopenia
e insuficiéncia renal aguda, pelo que foi internada. Iniciou
aciclovir IV 1g/dia e prednisolona 40mg/dia. Cinco dias
depois, verificou-se plegia do membro superior direito, a
excecdo dos segmentos distais. LCR: leucécitos 77/ul (97,4
mononucleares), proteinas 30,6 mg/dl e PCR + para VVZ; RM:
espessamento bilateral dos plexos braquiais e extensas altera-
¢oes inflamatérias musculocutaneas. Desenvolveu entretanto
angioedema da face que resolveu com icatibant. Completou
14 dias de aciclovir, com resolugdo do rash e recuperacao
quase total da forca muscular do MSD ap6s fisioterapia.

Conclusdes: Neste caso, a exacerbacdo do LES condicionou
uma disfun¢do imunitaria que permitiu a ocorréncia de uma
manifestacao neuroldgica rara de infeccao por VVZ. A gravida-
de da infeccao e a desregulagdo imunitdria contribuiram para
o angioedema facial, numa cascata de acontecimentos dificil
de controlar. O tratamento agressivo da infeccao herpética e a
estabilizacdo da doenga auto-imune de base permitiram o
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controlo de uma situa¢ao potencialmente letal e que configura
uma apresentacdo rara de doenca multissistémica.

Meningoencefalite crénico-recidi-
vante com calcificacdes dos ganglios da
base num adulto: infeccao oportunista
pelo virus Epstein-Barr

Inés Marques', Paulo Saraiva®, Nadine Ferreira'

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

inesrosariomarques@gmail.com

Introducdo: O virus Epstein-Barr (EBV) (HHV4) infecta
90% da populacao e manifesta-se geralmente sob a forma de
mononucleose aguda.

Tem sido associado a multiplas complica¢gdes neurolégi-
cas, mais frequentemente meningoencefalite, as quais geral-
mente ocorrem sem outras manifestacoes de doenca sistémi-
ca. E responsavel por 5% das encefalites virais aguda, sendo
mais comum em criancas.

Caso Clinico: Doente de 40 anos, com infec¢ao pelo HIV1
sob terapéutica antirretroviral (TARV), que, por incumpri-
mento terapéutico, mantinha consistentemente carga viral
detectdvel e linfocitos CD4+ inferiores a 200cels/uL.

Internada em Fevereiro de 2013 por cefaleia e alteracoes
sensitivo-motoras inespecificas, que apés extensa investiga-
¢do foram atribuidas a sindrome de ansiedade generalizada. A
TC-CE e RMN-CE revelaram proeminentes calcificacoes pali-
dais bilaterais, da cabeca dos ntcleos caudados e da regido
dos ntcleos dentados. Apds exclusdo de outras etiologias,
nomeadamente perturbacées do metabolismo fosfo-célcico,
as lesdes foram enquadradas em encefalopatia pelo HIV.

Em Maio de 2013 é readmitida por cefaleia de agravamento
progressivo ao longo de um meés, lentificacdo psicomotora e
alteracdes do comportamento. Ao exame neurolégico nao
apresentava sinais focais, objectivando-se apenas rigidez da
nuca. Realizou puncdo lombar, compativel com meningite
asséptica, EEG com surtos de lentificacdo bifrontal e RMN-CE
com edema cerebral difuso e alteracdo do sinal dos ganglios
da base. As serologias séricas foram compativeis com infeccao
crénica ou exposicao pregressa ao EBV mas a PCR para EBV
no LCR foi positiva com titulo elevado, assumindo-se o diag-
nodstico de meningoencefalite a EBV. A melhoria foi progressi-
va ao longo de trés semanas e apds reinicio de TARV.

Conclusao: Este caso destaca uma forma de apresentacao
atipica de meningoencefalite a EBV num adulto: evolugao cré-
nico-recidivante e aspecto imagiolégico de calcificagdes em
ndcleos cinzentos — apenas descrito em criancas com infec¢ao
cronica — e edema cerebral difuso. Especula-se que a imunos-
supressao da doente possa ter condicionado o quadro clinico.

Meningite criptocdécica em doente
imunocompetente

Vera Ferreira', Helena Silva®, Ana Gomes?, Soraia Almeida®, Rui
Felgueiras®

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Medicina Interna,
3-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 4-Departamento de Neurorradiologia,
Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de Satide de Matosinhos;
5-Servico de Infecciologia, Hospital Joaquim Urbano, Centro
Hospitalar do Porto.

vilucia@gmail.com, helena.saesilva@gmail.com,
anaoliveiragomes@hotmail.com, lilianesoraia@hotmail.com,
rjrfelgueiras@gmail.com
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Introducdo: A meningite criptocécica (MC) é uma das
infecgdes oportunistas mais prevalentes. Foi raramente des-
crita em doentes imunocompetentes. Apresentamos um caso
cuja forma de apresentacao foi de alteragdes da marcha e
hidrocefalia.

Caso Clinico: Homem de 54 anos, com antecedentes de
tuberculose pulmonar. Desenvolveu em 3 semanas quadro de
astenia, anorexia, emagrecimento de 4kg e alteracdes da mar-
cha, que era lentificada, cautelosa, de base ligeiramente alar-
gada. Teve um epis6dio prévio a admissao de cefaleia ligeira
associada a vomitos. Objectivamente, além das alteracoes da
marcha ndo apresentava outros sinais neuroldgicos focais e
ndo tinha sinais meningeos. Imagiologicamente, foi docu-
mentada por TAC e RM uma ventriculomegalia com sinais de
hidrocefalia aguda, na auséncia de lesdes ocupantes de espa-
¢o. Fez punc¢do lombar, documentado-se uma pressao de
abertura de 22 cmH20. O estudo inicial do liquor apresentava
0 eritrécitos, 190 leucécitos (137 neutroéfilos, 3 eosinéfilos, 44
linf6citos, 6 mondcitos), glicose 0,11g/L e proteinas 4.11g/L. A
pesquisa de virus por PCR foi negativa e o estudo gram ami-
crobiano. As serologias de HIV, borrelia e sifilis foram negati-
vas. O estudo imunoldgico foi normal. Inicialmente colocou-
se a hipétese de uma meningite tuberculosa tendo iniciado
terapéutica com tuberculostdticos de forma empirica. Em
posterior puncdo lombar foram identificados antigénios do
criptococos no liquor, que cresceram em cultura 2 semanas
depois. A PCR de BK no LCR foi negativa. Assim, diagnosticou-
se meningite criptocécica, iniciando anfotericina B e flucitosi-
na que cumpriu durante duas semanas. Suspendeu os tuber-
culostédticos. Houve melhoria clinica e laboratorial. Ficou
medicado posteriormente com fluconazol oral. A data alta o
doente apresentava recuperacao total dos défices neurolégi-
cos. Houve também melhoria imagiolégica da hidrocefalia.

Conclusdes: O diagndstico de MC é muitas vezes um desa-
fio pela apresentacdo subaguda e sintomas inespecificos.
Apesar de rara, deve suspeitar-se da doenga mesmo em doen-
tes imunocompetentes, sobretudo se associada a hidrocefalia.

Paquimeningite hipertroéfica
idiopatica - um caso clinico com
sequimento durante seis anos

Tiago Gil Oliveira', Ana Filipa Santos? Jodo Soares-Fernandes',
Zita Magalhaes', Carla Ferreira®

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Hospital
de Braga, Braga.

tiago@ecsaude.uminho.pt, filipasantos@hotmail.com,
carla.m.c.ferreira@gmail.com

Introducio: A paquimeningite hipertréfica é uma entida-
de rara caracterizada por inflamacao crénica e consequente
espessamento e fibrose da duramater. Pode ser idiopéatica ou
secunddria a doencas infecciosas, inflamatdrias e neoplésicas.
As manifestagdes clinicas mais comuns sao cefaleias, neuro-
patias cranianas ou ataxia. O método de estudo mais ttil é a
ressonancia magnética (RM) que caracteristicamente revela
um aumento da captacao de contraste nas regioes afectadas,
podendo apresentar padrao linear e/ou nodular.

Caso Clinico: Homem, 45 anos, internado em 2007 por cefa-
leia frontal esquerda com evolucao de um més e crise motora do
pé direito. Exame neurolégico normal. RM: infiltrado meningeo
na convexidade paramediana frontal esquerda, com espessa-
mento e edema parenquimatoso adjacente; liquor normal; estu-
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do analitico alargado (imunologia, serologia infecciosas) e pes-
quisa de neoplasia oculta negativo; biépsia meningea: tecido
fibroso, sem infiltrado inflamatério, granulomas ou células neo-
plésicas. Iniciou antiepiléptico e prednisolona 60mg/dia com
melhoria clinica e resolu¢ao imagioldgica (2008).

Novembro 2011: internamento por crise motora direita
com generalizagdo secunddria; RM: espessamento meningeo,
edema subcortical adjacente parietal esquerdo; restante
investigacao etiolégica negativa. Retomou corticoterapia,
com resolucao imagiolégica (2012). Nessa altura optou-se por
reducdo de corticdide e introducao de azatioprina.

Agosto 2013: observado por cefaleia parieto-fronto-tempo-
ral direita desde havia 10 dias; RM: drea nodular de espessa-
mento e hipercaptacdo meningea adjacente a face direita da
foice cerebral e parede do seio sagital superior com edema sub-
cortical no lobo parietal direito contiguo. Aumentou-se dose de
azatioprina e retomou corticdide com melhoria clinica.

Discussao: Apds exclusdo de outras etiologias, a evolugao
clinica sugere o diagnéstico de paquimeningite hipertréfica
idiopética. Este caso apresenta achados neurorradioldgicos
incomuns, nomeadamente a sua forma nodular e a localiza-
¢do na convexidade. Além disso, apresentacdo clinica (crises)
também é pouco frequente. O relato de novos casos, com
registo da evolucao temporal, permitird um melhor conheci-
mento e compreensao desta patologia rara.

Romboencefalite por Listeria
Monocytogenes como apresentacdo inicial
de Doenca de Cushing

Luis Fontdo', Ana Maia Silva?, Claudia Amaral? Catarina Santos'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Servico de Endocrinologia do
Centro Hospitalar do Porto, Porto.

luis.fontao@hotmail.com

Introducdo: A infecgcdo do SNC por Listeria Monocytogenes
é mais frequente em grupos de risco como criancas, idosos e
imunossuprimidos. Clinicamente pode apresentar-se como
meningoencefalite com reconhecida predisposicdo para
envolver o tronco cerebral. A infec¢do resulta do consumo de
alimentos contaminados e atinge o SNC por bacteriémia.

Caso Clinico: Doente de 48 anos, sexo feminino, sem ante-
cedentes relevantes conhecidos. Recorre ao SU por queixas de
diplopia com 2 dias de evolucdo. Objetiva-se parésia isolada
do IVe par craniano direito e uma TC-CE ndo revela alteracgoes,
tendo tido alta. Nos seguintes 3 dias, desenvolve quadro de
febre, rdpida deterioracao do estado de consciéncia, hemiple-
gia direita e oftalmoparésia complexa.

Realiza RM-CE que evidencia multiplas lesdes com hiper-
sinal em T2 e FLAIR, restricdo a difusdo e captagao de contras-
te, no lobo frontal esquerdo, mesencéfalo e protuberancia.
Associavam-se a extenso edema vasogénico.

O LCR: pleiocitose (517 leucécitos) de predominio poli-
morfonuclear com proteinas 150 mg/dL. No cultural de LCR
isola-se Listeria Monocytogenes sendo tratada com ciclo de
ampicilina. Evolui favoralmente clinica e imagiologicamente.

Nao havia referéncia a contexto imunossupresor predispo-
nente mas, no escrutinio da histéria pregressa, os familiares
destacam antecedentes de irregularidades menstruais, hirsutis-
mo e hiperpigmentac¢do cutanea. Durante o internamento veri-
ficava-se também recorrente hipocaliémia e hiperglicemia de
dificil controlo. Na suspeita de S. Cushing, pesquisaram-se cor-
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tisoluria 24h, cortisol salivar e ACTH séricas — elevados. O teste
de supressdao com dexametasona 8mg foi positivo perfilando
Doenga de Cushing, confirmada por cateterismo dos seios
petrosos inferiores, sem evidente lesao hipofisaria na RM-CE.

Conclusdo: Apresentamos um caso de Romboencefalite
por L. Monocytogenes com particular apresentagao semiol6-
gica, em que a suspeita de imunossupressdao conduziu ao
diagnostico de Doenca de Cushing por provavel microadeno-
ma hipofisario.

A associacdo entre imunossupressao por corticoterapia e
infe¢do por L. Monocytogenes estd bem estabelecida na lite-
ratura, mas raros casos estdo descritos associados a Doenca
de Cushing.

Meningo-encefalite do tronco
cerebral em doente com aftose oral
recorrente

Henda Foreid', Gongalo Matias', Alipio Aratjo?, Manuela
Parente’, Angela Valenca'

1-Servico de Neurologia, Hospital das Forcas Armadas, Lisboa;
2-Servico de Medicina Interna, Hospital das Forcas Armadas,
Lisboa; 3-Servigo de Reumatologia, Hospital Militar Principal,
Lisboa.

henda.foreid@gmail.com

Introducao: A Doenga de Behcet (DB) é uma doenga infla-
matoéria cronica, multissistémica, clinicamente heterogénea,
que envolve o SNC em 5-30% dos casos. O diagnéstico de DB
baseia-se em critérios clinicos bem estabelecidos. Na ausén-
cia de diagnostico definitivo, é necessdrio um nivel de suspei-
¢ao elevado para a hipdtese de Neurobehcet, com implicagoes
préticas no tratamento e progndstico. Apresentamos um caso
de meningo-encefalite com atingimento do tronco cerebral,
responsiva a corticoides, numa doente com histéria de aftose
oral recorrente.

Caso Clinico: Sexo femino, 55 anos. Antecedentes pessoais
de enxaqueca, 2 episddios de AIT/AVC h4 10 anos, aftose oral
recorrente ha 15 anos. Referiu quadro clinico com 2 semanas
de evolucao de febre, para o qual foi medicada com antibioti-
co, a qual seguiu-se sindrome vertiginoso, nduseas, desequili-
brio da marcham, e fotofobia. Observou-se rigidez da nuca.
Realizou TAC-CE e PL, sem alteragoes. A RM-CE revelou lesao
hiperintensa em T2 ao nivel dos pedinculos cerebelosos e
hemi-protuberancia a direita. Iniciou antibioterapia empirica
endovenosa, verificando-se um agravamento neurolégico,
com oftalmoplegia internuclear, paresia facial direita, e hemi-
ataxia direita. Ao 5° dia de internamento fez pulso de corticoi-
des seguido de terapéutica imunossupressora de manutencao
com melhoria clinico-radioldgica progressiva. Espectroscopia
ndo sugestiva de linfoma. O teste de patergia foi negativo.

Conclusao: O diagnoéstico de Neurobehcet poderd compli-
car-se quando o doente nao retine critérios definitivos de DB.
Se o nivel de suspeigao for elevado devera ser considerada a
hip6tese de Neurobehcet apds excluir outras causas, o trata-
mento deverad ser iniciado, e o doente reavaliado clinicamente.

Sindrome neurolégico pés-maldria
ou encefalite viral?

André Caetano’, Marcelo Mendonga', Miguel Pinto', Nuno
Ferreira?® Luisa Alves'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa.
andre.p.caetano@gmail.com
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Introducdo: A Sindrome Neurolégico P6s-Malaria (SNPM)
é uma sindrome clinico raro, auto-limitado, em que os doen-
tes desenvolvem sintomas neuroldgicos e/ou psiquidtricos
até 2 meses ap6s uma infeccao grave por maldria falciparum,
e apos a clearance de parasitémia do sangue periférico.

Caso Clinico: Um homem portugués, de 60 anos, desen-
volve de forma aguda um sindrome confusional, ataxia, agita-
¢do psicomotora e tem uma crise convulsiva ténico-clénica
generalizada. Tinha regressado recentemente de Angola, onde
tinha sido tratado com quinino para uma infecgdo grave por
maldria, tendo tido alta ap6s recuperacao total e clearance de
parasitémia. Procedemos a puncdo lombar diagnéstica que
mostrava pleocitose linfocitica e hiperproteinorraquia. O
estudo imagiol6gico com tomografia computorizada e resso-
nancia magnética ndo mostrou alteracoes. O electroencefalo-
grama apenas mostrou ligeira lentificacdo da actividade fron-
to-temporal. Nao encontrdmos evidéncia de infeccdao do
Sistema Nervoso central (SNC), com pesquisa de PCR de virus
neurotrépicos no liquor negativa, e culturas sanguineas e de
liquor também negativas. O doente foi medicado empirica-
mente com antibiético e antivirais, com recuperagdo sinto-
madtica total apés o primeiro dia de tratamento.

Conclusao: Apresentamos um caso de um doente total-
mente recuperado de uma infec¢ao grave por maldria, que se
apresentou com um estado confusional agudo e caracteristi-
cas de encefalopatia difusa que poderiam representar um
SNPM, geralmente auto-limitado. No entanto, foi medicado
empiricamente com antibiético e antivirico portanto nao
podemos excluir a possibilidade de uma encefalite infecciosa
subjacente, com pesquisa de PCR e culturas falso-negativas.

Polinevrites cranianas por infeccao
pelo virus varicela-zoster: uma série de
casos

Joao Ferreira, Ana Franco, Pedro Viana, Ana Patricia Antunes,
Tiago Teodoro, Miguel Coelho, Luisa Albuquerque

Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.
jnuno_gt@hotmail.com

Introduc@o: A polinevrite craniana por reactivagdao do
virus varicela-zoster (VZV) num ganglio craniano pode ser
dificil de diagnosticar, sobretudo se as lesdes cutaneas sao tar-
dias ou mesmo ausentes.

Casos Clinicos: 1) Mulher de 50 anos apresentava cefaleia
retro-auricular direita desde hd 3 dias, desvio da comissura
labial, com posterior aparecimento de hiperémia no pavilhdo
auricular direito e hipoacusia direita. Objectivamente verifi-
cava-se envolvimento do VII e VIII pares cranianos direitos e,
alguns dias depois, vesiculas no canal auditivo externo direito.
O LCR revelava 12 linf6citos/mma3. 2) Homem de 76 anos com
disfagia, disfonia, dificuldade na elevacdo do ombro direito e
cefaleia temporal direita desde ha uma semana. Observava-se
parésia dos IX, X e XI pares cranianos direitos e, apds 48 horas,
surgiram vesiculas no pavilhdo auricular direito. O LCR apre-
sentava 6 linfécitos/mm3. 3) Mulher de 54 anos com instala-
¢do em 2 dias de cefaleia occipital e cervicalgia direitas, disfa-
gia e disfonia, com aparecimento de parésia facial direita e
vesiculas no pavilhdo auricular direito apés uma semana.
Diagnosticou-se parésia do VII, IX, X e XI pares cranianos
direitos. O LCR mostrava 254 linfécitos/mm3 e hiperprotei-
norraquia. Comprovou-se nos 3 casos infeccao por VZV (PCR
e/ou serologias positivas) e em todos documentou-se na
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RMN-CE espessamento ou realce apés gadolinio dos nervos
envolvidos. Em todos os doentes foi iniciado empiricamente
aciclovir, observando-se melhoria clinica.

Conclusées: A polinevrite craniana por VZV é rara e pode
ser polimoérfica. Esta variabilidade clinica e analitica explica-
se, possivelmente, pela reactivacao ganglionar e expansdo da
inflamagdo aos ganglios ou nervos adjacentes (casos 1 e 2)
com ou sem marcado envolvimento meningeo (caso 3). A
melhoria observada pode dever-se a ac¢ao do aciclovir ou
pela histéria natural da doenca. O inicio stbito e a auséncia de
erup¢ao cutanea nos primeiros dias nao deve excluir a hipéte-
se diagnéstica de polinevrite craniana por VZV.

Nevrite optica e Sifilis: um alerta
para a infeccao por HIV

Cristina Rosado, Anabelas Valadas, Cristina Semedo, Ana
Margarida Carrilho, Marisa Brum, José Pinto Marques, Rui Matos
Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal.
cristinamrosado@gmail.com

Introducio: A sifilis € uma infec¢do com importante inci-
déncia e prevaléncia mundial e amplo espectro clinico organi-
zado em vérios estddios. O envolvimento do SNC pode ocor-
rer em qualquer momento apés a infeccido inicial pelo
Treponema pallidum, sendo prevalente a co-infeccao por HIV.
Existem alguns casos descritos na literatura de nevrite 6ptica
sifilitica e co-infeccdo por HIV. Descrevemos um caso de
nevrite 6ptica como manifestacao inicial de neurossifilis que
permitiu o diagndstico de co-infeccao por HIV.

Caso Clinico: Homem, 52 anos, refere diminuicao da visao
central do olho esquerdo. Trés dias depois notou quadro
semelhante no olho direito. Refere também perda ponderal de
10kg em 5 meses e exantema maculo-papular plantar 3 meses
antes do internamento.

A observacao apresentava acuidade visual do olho esquer-
do 1/10 e do olho direito 6/10, edema papilar do olho esquer-
do e defeito pupilar aferente relativo a esquerda. A campime-
tria revelou escotoma central bilateral de maiores dimensoes
a esquerda e RM-CE normal. Laboratorialmente apresentou
VDRL e TPHA positivos no soro e foi detectada infeccao por
HIV-1. O LCR apresentava pleocitose de predominio linfocita-
rio, hiperproteinorrdquia e VDRL positivo, confirmando o
diagnéstico de neurossifilis com envolvimento dos nervos
6pticos em doente co-infectado por HIV-1.

Completou 14 dias de penicilina G intravenosa, com
melhoria dos defeitos campimétricos e da acuidade visual,
mantendo seguimento em consulta de Infecciologia.

Conclusdes: A nevrite dptica é uma apresentacao de neu-
rossifilis. A sua ocorréncia deve alertar para a possibilidade de
co-infecc@o por HIV. Parece surgir precocemente e com bons
estados imunitdrios, permitindo acompanhamento precoce
em Infecciologia.

Encefalopatias recorrentes
associadas a positividade de Tropheryma
whipplei (PCR) no sangue
José Tomads, Ana Gouveia, Carmo Macdrio, Isabel Santana
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de

Coimbra.
jmst85@gmail.com
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Introducdo: A doenga de Whipple é rara, multissistémica e
causada pela bactéria Tropheryma whipplei (TW). Os quadros
neurolégicos sdo habitualmente severos e recidivantes,
podendo apresentar-se de diversas formas, incluindo defeito
cognitivo, manifestacdes psiquidtricas, oftalmoparésias,
sinais de primeiro neurénio e disfun¢ao hipotalamica.

Caso clinico: Mulher, 61 anos, antecedentes de desequili-
brio com 17 anos de evolucao, HTA, dislipidémia e insuficién-
cia renal crénica em hemodidlise. Nos tltimos 6 meses com
quatro episodios de febre sem foco, disfasia e ocasionalmente
estado estuporoso e clonias do hemicorpo direito. Foi empiri-
camente tratada com antibioterapia de largo espectro, tendo
recuperado estado prévio, excepto no dltimo episédio. Estudo
complementar dos trés primeiros epis6dios nao revelou foco
infeccioso. No tltimo epis6dio a doente deu entrada com qua-
dro de febre, afasia global, hemianopsia homénima direita,
agravamento de hemiparesia direita, reflexo cutaneo-plantar
em extensdo bilateralmente e tremor cefédlico de baixa fre-
quéncia. Agravou mesmo apdés instituicdo de antibiético,
ficando estuporosa e com clonias no membro superior direito.
TC-CE com contraste revelou diminui¢do da discriminagdo
cortico-medular na convexidade parietal esquerda e realce
leptomeningeo nessa localizacdo e na convexidade frontal
esquerda. RM-CE demonstrou apagamento dos sulcos corti-
cais temporo-parietais a esquerda, realce leptomeningeo fron-
to-temporo-parietal ipsilateral e atrofia cerebelosa marcada.
Foram excluidas causas metabdlicas, auto-imunes e neoplasi-
cas. Culturas (sangue, LCR e urina) e pesquisas de PCR e sero-
logias (sangue e LCR) foram negativas, excepto identificagao
de RNA-PCR do TW no sangue. Doente efectuou 1 més de cef-
triaxona, iniciando depois cotrimoxazol. Melhorou progressi-
vamente ap6s instituicdo da terapia, adquirindo capacidade
para compreender ordens simples, mostrando-se mais comu-
nicativa, sem clonias e recuperou forca no hemicorpo direito.
Nao repetiu epis6dios de encefalopatia e/ou febre.

Conclusdo: O TW causa quadros neuroldgicos subagudos
recorrentes de dificil diagndstico. Este caso, com encefalopa-
tia e febre recorrente e PCR positiva para TW, mostrou que
apo6s antibioterapia houve melhoria parcial e auséncia de
recorréncias.

Encefalopatia/encefalite associada
a infeccao pelo virus Influenza A (HIN1)

José Tomads', Carmo Macdrio', Elsa Gaspar?, S6nia Moreira®,
Isabel Santana'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

jmst85@gmail.com

Introducdo: O virus influenza A (HIN1) foi associado a
complica¢des neurolégicas graves, incluindo encefalopa-
tia/encefalite, documentadas mais frequentemente em crian-
¢as e adultos jovens. O virus raramente é amplificado no LCR
por PCR, podendo a resposta imune do hospedeiro desempe-
nhar um papel importante na patogénese.

Caso clinico: Mulher, 53 anos, transferida de outra institui-
¢do de saude por agravamento de infeccao respiratéria com 5
dias de evolucdo, complicada por pneumonia grave. Aquando
a admissao hospitalar detectou-se virus HIN1 no exsudato da
nasofaringe, iniciando Oseltamivir, e culturas positivas para
germens multirresistentes iniciando antibioterapia. Trinta dias
depois da admissdao deteriorou neurologicamente, apresen-
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tando confusdo mental e crises convulsivas. EEG demonstrou
actividade paroxistica interictal temporo-occipital bilateral
evoluindo para Estado de mal epiléptico focal temporo-occipi-
tal a direita; TAC-CE mostrou hipodensidade envolvendo subs-
tancia branca subcortical parietal posterior bilateralmente;
puncio lombar revelou LCR com 22 leucdcitos/mm3 (84%
neutro6filos) com pesquisa de PCR de HSV, HIN1, influenza B,
BK e JC negativa. Com controlo do estado de mal, melhorou
transitoriamente estado de consciéncia, mas desenvolveu pro-
gressivamente movimentos involuntarios do hemicorpo direi-
to, ficando com olhar fixo, sem contacto visual ou verbal e nao
colaborante, ndo respondendo a megadoses de corticéides ou
plasmaferese. RM-CE nesta altura confirmou leucoencefalo-
patia multifocal de predominio posterior, envolvendo ganglios
da base. Com imunoglobulina humana 25g/dia e metilpredni-
solona 1g/dia durante 5 dias, obteve-se controlo completo das
crises, mas ficou num estado encefalopatico irreversivel, com
discurso delirante, alucinagoes visuais, cegueira cortical, movi-
mentos involuntdrios dos membros direitos e reflexo cutaneo-
plantar em extensao bilateralmente.

Conclusiao: Esta doente apresentou um quadro encefalopa-
tico com crises epilépticas, movimentos involuntarios e
cegueira cortical, 30 dias ap6s infeccdo pelo virus Influenza A
HI1N1, com pesquisa de virus negativa. As caracteristicas clini-
cas, de imagem e as graves sequelas neuroldgicas apesar de um
tratamento imunolégico agressivo e prolongado sdao compati-
veis com diagnéstico raro no adulto de encefalite pds-viral.

Alemtuzumab como tratamento de
resgate em Esclerose Multipla

Inés Bras Marques, Inés Correia, S6nia Batista, Carmo Macério,
Livia Sousa

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra.

inesmbmarques@gmail.com; livia.sousa@netcabo.pt

Introducio: O Alemtuzumab (ALZ) demostrou eficicia em
ensaios clinicos na reducao da actividade clinica e radiolégica
em doentes com Esclerose Multipla (EM) surto-remissao
naive ou com surtos durante tratamento de primeira linha.
Foram reportados efeitos adversos graves incluindo reaccoes
a infusao, infeccoes e doencas auto-imunes.

Objectivo: Reportar a nossa experiéncia clinica com ALZ
na EM.

Métodos: Revisdao de processos clinicos dos doentes com
EM tratados com ALZ.

Resultados: 4 doentes, com idades entre 21 e 39 anos e
com duracao da doenca entre 3 e 18 anos, tratados com ALZ.
Todos apresentavam formas agressivas de EM, com taxa de
surtos entre 2 e 6 e pontuacdo EDSS entre 4.5 e 7. Todos
tinham efetuado farmacos de primeira e segunda linha e
alguns também farmacos “off-label”. A utilizacao de ALZ foi
aprovada pela Comissao de Farmdcia e Terapéutica do nosso
hospital como terapéutica de resgate dada a inexisténcia de
alternativas. 2 doentes efetuaram 2 ciclos (5 dias + 3 dias apos
12 meses) e 2 doentes efetuaram apenas 1 ciclo de 5 dias, por
falta de disponibilidade do farmaco. Follow-up entre 21 e 61
meses. 2 doentes ndo apresentaram surtos apés tratamento,
um doente apresentou 2 surtos no primeiro ano e um doente
apresentou 1 surto aos 34 meses. Verificou-se paragem na pro-
gressdo da incapacidade durante o primeiro ano em todos os
casos. Reportados efeitos adversos em 3 doentes: rash cuta-
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neo na segunda infusdo, candidiase oral no primeiro més e
um doente apresentou 4 infecdes com evolucdo benigna.

Conclusdes: Estes resultados relativos ao uso de ALZ em
doentes refratdrios aos tratamentos aprovados de primeira e
segunda linha levantam a hip6tese do ALZ poder vir a ter um
uso mais alargado na prética clinica que o reportado nos
ensaios clinicos. Observou-se boa tolerancia ao farmaco e nao
se verificaram eventos adversos graves.

Reaccdes adversas cutaneas
graves ao acetato de glatiramero

Raquel Samoes', Sandrina Carvalho?, Rosdrio Alves?, Tiago
Torres?, Ana Martins Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Dermatologia, Hospital
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
araquelfsamoes@hotmail.com

Introduc@o: As reacc¢oes adversas cutaneas (RAC) graves aos
farmacos imunomoduladores usados na esclerose multipla tém
sido descritas para todos os tipos de interferao, existindo poucos
casos reportados na literatura atribuidos ao acetato de glatira-
mero (AG). Varios mecanismos patogénicos tém sido propostos,
farmaco-especificos ou relacionados com a injeccao.

Casos clinicos: Quatro doentes com esclerose multipla
surto-remissao, do sexo feminino, com idades entre 35-43
anos, duracao média de doenca 8.25 anos e EDSS entre 2.0-
3.5. Trés delas foram previamente tratadas com interferao-
beta subcutaneo, interrompido num caso por faléncia tera-
péutica e noutra doente por hepatite toxica. As RAC ao AG sur-
giram entre 10 meses a 4 anos de tratamento eficaz. A técnica
de injeccdo era considerada adequada até ao evento. Uma das
RAC ocorreu na coxa, as restantes foram abdominais. Todas as
doentes sentiram uma dor intensa nao habitual aquando da
injecgdo e desenvolveram placas com cerca de 2x4cm, inicial-
mente violdceas e edematosas, que evoluiram com necrose
superficial. Foi realizada bi6psia cutanea em duas das doen-
tes, observando-se histologicamente dreas de isquemia e
trombose. As doentes foram tratadas com corticéides tépicos
e emolientes, anti-inflamatérios ndo-esterdides e antibiético
num dos casos. As lesdes cicatrizaram em 1-4 semanas com
formacao de cicatrizes atréficas. Uma das doentes foi encami-
nhada para Cirurgia Plastica, dado a les@o ser particularmente
extensa, apresentando também elevacao da cinase da creati-
nina sérica. As duas doentes submetidas a biépsia de pele
interromperam o AG: uma iniciou interferao-beta intramus-
cular e a outra iniciou terapéutica oral.

Conclusdo: As reaccoes locais cutaneas graves ao AG
podem ocorrer em doentes sob tratamento hd varios meses,
dificultando a continuidade de tratamento com um farmaco
eficaz. Assim, enfatizamos a importancia da revisao periédica
da técnica de administracdo com o fim de minimizar pelo
menos as RAC graves relacionadas com a injeccéo.

Caso clinico de Neuromielite Otica
em idade tardia

Joao Pedro Filipe', Joana Guimaraes**, Maria José Sa**, Goreti
Nadais®

1-Servico de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto; 3-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto, Porto; 4-Faculdade de Ciéncias da Saude,
Universidade Fernando Pessoa, Porto.
jpfilipe.portugal@gmail.com
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Introducdo: A Neuromielite Otica (NMO) classicamente é
considerada uma doenga desmielinizante do adulto jovem e
um dos principais diagndésticos diferenciais a considerar no
estudo da mielite longitudinalmente extensa. A mielite em
idade tardia como forma de apresentagdo da NMO é rara,
obrigando a estudo etiolégico exaustivo e a orientacdo tera-
péutica precoce.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 64 anos, com ante-
cedente de hipotiroidismo primdrio, sob levotiroxina. Foi
observada por défice motor progressivo nos membros inferio-
res e reten¢ao urindria, com 2 meses de evolugdo. Sem histéria
de vacinacao ou infe¢des recentes, sem outros sinais ou sinto-
mas relevantes. Ao exame objectivo, de relevo: paraparésia
espdstica de predominio esquerdo e nivel sensitivo por T10,
sem marcha autonoma. Realizou investigagdo com RM cere-
bral (sem alteracdes) e RM medular (multiplas lesdes longitu-
dinais dispersas, hiperintensas em T2, algumas captantes de
contraste, estendendo-se acima de 3 segmentos vertebrais). O
estudo seroldgico, viroldgico e imunoldgico foi normal (exceto
anticorpos Anti-tiroglobulina e e Anti-TPO elevados); LCR
com proteinorrdquia 0.88 g/dl, indice 1gG 0.6 e perfil de ban-
das oligoclonais em espelho; e potenciais evocados visuais
revelando laténcias aumentadas bilateralmente compativeis
com lesdo desmielinizante.

Efetuou 7 dias de corticoterapia endovenosa, seguidos de
corticoterapia oral, com boa reposta. Posteriormente, a posi-
tividade do anticorpo NMO-IgG/AQP4 estabeleceu o diagnoés-
tico de NMO. Manteve acompanhamento e tratamento ambu-
latério com prednisolona 5 mg/dia e azatioprina 75 mg/dia.
Ao 2° més de follow-up mostrava evolucao muito favoravel,
com marcha auténoma.

Conclusao: Apresentamos uma doente ilustrativa de NMO
de apresentacdo tardia com grave compromisso motor.
Salientamos a importancia do diagnéstico diferencial rapido e
instituicdo precoce de tratamento imunossupressor.

Distonia paroxistica como
manifestacao de Esclerose Miiltipla

Célia Machado', Joao Pinho', Margarida Rodrigues’, Joao
Pereira’, Joao Cerqueira’', Jaime Rocha?, Esmeralda Lourenco'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital
de Braga, Braga.

ccarinamachado@gmail.com

Introducao: A distonia paroxistica é uma manifestacao cli-
nica rara, mas bem estabelecida de Esclerose Mdltipla (EM).
Pode acarretar implicacoes graves na qualidade de vida dos
doentes e apesar de raramente associada a alteracgoes estrutu-
rais, estas devem ser excluidas.

Caso clinico: Homem de 41 anos que recorre ao Servigo de
Urgéncia por episddios suibitos e estereotipados de postura
em flexdao do membro superior esquerdo e extensao do mem-
bro inferior esquerdo, ndo dolorosos, duragao 5-15 segundos,
trés semanas de evolugao e agravamento progressivo (1-6 epi-
s6dios/dia). Antecedentes de paralisia facial inferior esquerda
um ano antes, objectivada pelo médico de familia, nao inves-
tigada. Exame neuroldgico: hiperreflexia no membro superior
esquerdo. Estudo analitico, TC cranio-encefélico e Doppler
dos vasos do pescoco sem alteracoes. Iniciou aspirina 150 mg
e valproato de s6dio (VPA) 1000 mg/dia, mantendo a mesma
frequéncia dos episédios. EEG com actividade de base nor-
mal, sem actividade paroxistica e registo de 3 episédios de
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postura disténica dos membros esquerdos, sem traducao
eléctrica. RM encefélica e medular: lesdo na transicao mesen-
céfalo-diencefélica direita captante de contraste; multiplas
lesdes com hipersinal em FLAIR e T2 supratentoriais e medu-
lares compativeis com lesdes desmielinizantes. LCR com
hiperproteinorrdquia, sem pleocitose e bandas oligoclonais
positivas. Cumpriu 5 dias de metilprednisolona endovenosa
1g/dia, mas por persisténcia da distonia paroxistica, ao 7° dia
de internamento foi substituido o VPA por carbamazepina até
400 mg/dia, sem recorréncia de novos episodios.

Discussdo: O diagndstico atempado e tratamento adequa-
do da EM exigem o reconhecimento das suas variadas e atipi-
cas manifestacoes clinicas. Assumiu-se a distonia como o
segundo surto de EM e foi este evento que conduziu ao diag-
nostico da doenca. A fisiopatogenia da distonia paroxistica na
EM néo é clara e estao descritas na literatura lesdes desmieli-
nizantes activas em vdrias localizagdes. O tratamento com car-
bamazepina foi o mais eficaz na supressao destes episddios.

Sintomas paroxisticos como
manifestacao inaugural de esclerose
multipla

Gongalo Cacao, Joel Freitas, Sofia Pina, Ernestina Santos, Joana
Damasio

Centro Hospitalar do Porto, Porto.

goncalo.cacao@gmail.com, joel.agf@gmail.com,
docsofia@gmail.com, ernestina.santos@gmail.com,
joanadamasio80@gmail.com

Introducio: E reconhecida a presenca de sintomas paro-
xisticos na esclerose multipla (EM). Numa série de doentes
com EM, 8.6% apresentou sintomas paroxisticos no decurso
da doenca, sendo escassos o0s casos descritos como sintoma
de apresentacao.

Caso Clinico: Homem de 25 anos que em 2008 iniciou epi-
sodios de calor na hemiface esquerda seguidos de diplopia ver-
tical, disartria e desequilibrio. Estes duravam segundos e repe-
tiam-se varias vezes por dia. Durante os epis6dios apresentava
disartria, retraccao palpebral esquerda, aducdo do olho
esquerdo e ataxia. A ressondncia magnética (RM) cerebral
revelou uma lesao mesencefdlica paramediana anterior
esquerda com discreta captacao de contraste e multiplas
lesdes focais da substancia branca supra/infra-tentorial hipe-
rintensas em T2-FLAIR. Foram identificadas 5 bandas oligoclo-
nais no liquor, sendo o restante estudo normal/negativo. Fez
um ciclo de metiprednisolona com diminuicao da frequéncia
dos episdédios e posteriormente iniciou acetato de glatirdmero.
No seguimento apresentou um surto do tronco e aumento da
carga lesional, pelo que foi mudado para interferdao f-1b.

Homem de 67 anos que em 2011 iniciou episédios de dor
tipo fisgada, com origem na regido maxilar direita em dire¢ao
ao olho, com duracao de segundos e despertados pelo toque.
O exame neurolégico era normal. A RM mostrou lesdo na por-
¢do dorsolateral direita do bulbo (ntcleo espinhal do trigé-
mio) e mudltiplas lesdes focais da substancia branca
supra/infra-tentorial e medulares, com hipersinal em T2-
FLAIR, algumas com hipossinal em T1. Foi identificada 1
banda oligoclonal no liquor, sendo o restante estudo nor-
mal/negativo. Iniciou tratamento sintomdtico com carbama-
zepina, com franca melhoria. Durante o seguimento nao teve
outros défices neuroldgicos, nem novas lesdes na RMN.

Conclusoes: Estes doentes partilham uma forma de apresen-

Sinapse

tacdo incomum de EM, com idades de apresentacao e evolucao
clinica distintas. Procuramos desta forma contribuir para a
caracterizacdo dos sintomas paroxisticos como apresentacgao de
EM, aumentando o reconhecimento e tratamento atempados.

Mielite Transversa
Longitudinalmente Extensa numa doente
com Artrite Reumatdide sob terapéutica
com Adalimumab

Pedro Viana, Ana Patricia Antunes, Joao Ferreira, Miguel
Coelho, Ana Rita Peralta

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte.

Pedrofaroviana@gmail.com; anappantunes@gmail.com;
jnuno_gt@hotmail.com; migcoelho2002@yahoo.es;
anaritaperalta@gmail.com

Introducdo: A artrite reumatéide é uma doenca inflamato-
ria sistémica que raramente se acompanha de complicacoes
do sistema nervoso central. No entanto, os agentes anti-TNF-
a utilizados no seu tratamento tém sido associados a patolo-
gia desmielinizante, incluindo mielite transversa.

Caso Clinico: Mulher de 64 anos, que inicia dorméncia na
regido perineal, obstipacdo e, dois dias depois, instalacdo pro-
gressiva em horas de paraparésia, parestesias ascendentes dos
membros inferiores, e dorméncia até a regido meso-dorsal
associados a retencdo urindria. Relata epis6dio neurolégico
semelhante 6 anos antes, autolimitado, com melhoria clinica
progressiva em 3 semanas. Antecedentes pessoais de artrite
reumatéide com 17 anos de evolu¢do, medicada com predniso-
lona, metotrexato e terapéutica anti-TNF-a desde héd 12 anos.
Tinha suspenso adalimumab ha 1 ano que reiniciou 2 meses
antes do internamento. Observou-se paraparésia grau II/V pro-
ximal e grau I11/V distal, hipostesia termo-algica, tactil e aneste-
sia proprioceptiva com nivel em D8, reflexos abdominais e
osteotendinosos nos membros inferiores ausentes e reflexos
cutaneo-plantares extensores bilateralmente. Liquor normoce-
lular e proteinorrdquia de 45.1mg/dL. A RM medular revelou
hipersinal intramedular na ponderacao T2, péstero-lateral, de
predominio esquerdo e discreto realce apés gadolinio, com
extensdo D6-D8. RM-CE sem alteracdes. O estudo laboratorial
revelou serologia a Parvovirus B19 (IgM/IgG) positiva tendo-se
admitido o diagndstico de mielite transversa longitudinalmen-
te extensa parainfecciosa. Dada a relagao temporal com a rein-
trodugao do adalimumab foi decidida a sua suspensao.

Conclusdo: Nesta doente ndo é possivel decidir se a mielite
transversa longitudinalmente extensa foi de etiologia para-
infecciosa associada ao parvovirus numa doente famacologi-
camente imunossuprimida ou iatrogénica ao adalimumab
por desmielinizagdo. Decidimos suspender a terapéutica com
anti-TNF-a pela crescente publicacdo de casos de desmielini-
zacao associada a estes agentes.

Artrite reumatdide e esclerose
multipla num mesmo individuo: um caso
de poliautoimunidade.

Joao Pedro Filipe', Amélia Mendes**, Eva Borka Mariz?, Pedro
Abreu**

1-Servigo de Neurorradiologia, 2-Servico de Neurologia,
4-Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
3-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto.
jpfilipe.portugal@gmail.com
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Introducdo: Os doentes com um distirbio imunolégico
prévio (doenga imunolégica index), segundo literatura, apre-
sentam uma maior probabilidade de vir a desenvolver outra
doencga autoimune. De modo a elucidar os conceitos de
sobreposi¢do autoimune versus poliautoimunidade foi defini-
da poliautoimunidade como a combinagao de duas ou mais
doengas autoimunes num mesmo individuo. Os autores apre-
sentam um caso pouco comum de poliautoimunidade: asso-
ciacao entre artrite reumatoide (AR) e esclerose multipla (EM)
num mesmo doente.

Caso Clinico: Homem de 47 anos, com antecedente de AR
(desde 1995), dislipidemia e tabagismo (22 UMA), medicado
com salazopirina, prednisolona e metotrexato, foi observado
por queixas de diplopia e alteracdo do equilibrio. Ao exame
neurolégico e de relevante: oftalmoparesia internuclear
esquerda, paresia facial central esquerda e hipostesia algica
por T8-T9. Realizou inicialmente TC cerebral (hipodensidades
de dificil caracterizacdo) e estudo de liquor (sem alteracdes,
exceto indice de IgG aumentado e bandas oligoclonais apenas
positivas no LCR). A investigacdo clinica foi complementada
com estudo imunolégico (fator reumatdide e anti-CCP eleva-
dos, sem outras alteracdes), potenciais evocados visuais (nor-
mais) e RM cerebral e medular que demonstraram multiplas
lesoes hiperintensas em T2/FLAIR, lesoes hipointensas em T1
e lesdes captando contraste, de topografia bulbo-protuberan-
cial, corpo caloso, periventricular e medulares (nos niveis C6-
C7, T8 e T10), sugerindo natureza inflamatéria/desmielini-
zante. Apo6s ciclo de metilprednisolona endovenosa observou-
se franca melhoria dos sintomas e, por cumprir critérios de
diagnéstico de EM e apresentar concomitantemente AR, foi
decidido multidisciplinarmente manter tratamento com um
imunossupressor (azatioprina).

Conclusdo: A presenca de uma doenga autoimune index
deve alertar o clinico para a investigacao regular de outras doen-
¢as imunolégicas. A concomitancia das duas doengas autoimu-
nes (EM e AR) encontrada neste doente, provavelmente nao for-
tuita, evidencia possiveis mecanismos fisiopatolégicos comuns,
incluindo fatores epigenéticos e influéncia ambiental.

Leucoencefalopatia crénica
paraneopldsica associada a mieloma
multiplo: associacao rara em doente jovem

Tiago Geraldes', Graca Esteves?, Nadine Ferreira', Paulo
Saraiva®, Joao Coimbra'

1-Servico de Hematologia e Transplantacdo de Medula do Hospital
de Santa Maria, Lisboa; 2-Servigo de Neurologia;

3-Servico de Neurorradiologia do Hospital Garcia de Orta, Almada.
tgeraldes@yahoo.com

O Mieloma Multiplo é uma gamapatia com frequentes
complicacdes neuroldgicas, onde se incluem: compressao
mielorradicular, paralisia de nervos cranianos e neuropatias
periféricas lentamente progressivas por infiltracao mieloma-
tosa ou amiloidética. Leucoencefalopatia ja foi descrita como
sindrome paraneopldsica associada a leucemia linfocitica
cronica e doenca de Hodgkin, mas associada a mieloma mul-
tiplo é extremamente rara.

Doente de 43 anos, internado em meados de 2009 para
investigacao etiologica de ataxia progressiva com cerca de 10
anos de evolugdo, sem antecedentes familiares, caracterizado
por ataxia mista de predominio sensitivo, titubeacao cefélica e
sindrome tetrapiramidal. Da exaustiva investigacao realizada
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(nomeadamente de heredoataxias e distiirbios neuro-metabo-
licos) realca-se a presenca, na ressonancia magnética enceféli-
ca, de lesdes hiperintensas em T2, multifocais bi-hemisféricas
cerebrais e cerebelosas conferindo um aspecto de “dirty white
matter”, que levou incialmente a uma hipdtese diagndstica de
leucodistrofia. Foi identificado na altura um pico sérico mono-
clonal IgG lambda e aumento da populacdo plasmocitaria
(21%) na biépsia de medula 6ssea, colocando diagnéstico dife-
rencial entre mieloma multiplo e gamapatia monoclonal de
significado indeterminado. Obtiveram-se resultados borderli-
ne nos doseamentos da arilsulfatase A. Observou-se progres-
sao do quadro neurolégico e hematolégico, tendo iniciado em
Janeiro de 2011 quimioterapia e realizado transplante autélo-
go. Ap6s um agravamento inicial global do estado geral e neu-
rolégico, possivelmente iatrogénico, observa-se, a partir de
meados de 2012, uma melhoria clinica progressiva e notéria do
quadro atéxico e piramidal, ao ponto de alcancar marcha aut6-
noma, assim como melhoria imagioldgica.

Consideramos, neste caso clinico, estar perante a associa-
¢ao directa de leucoencefalopatia e mieloma mdltiplo. O
registo de uma 6bvia melhoria clinica e imagiolégica, apds
tratamento da doenca oncolégica de base, reforca a relacao
causal directa entre as duas entidades. As manifestacoes neu-
roldgicas que precederam, em vérios anos, a doen¢a hemato-
légica levam nos a pensar tratar-se de uma sindrome para-
neoplasica.

Cirurgia da epilepsia com
monitorizacdo invasiva

Sara Varanda', Rui Rangel?, Joao Chaves®, Bruno Moreira‘, Sara
Cavaco®, A. Martins da Silva®®, Joao Lopes®®, Joao Ramalheira®"®
1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servigco de
Neurocirurgia, 3-Servico de Neurologia, 4-Servico de
Neurorradiologia, 5-Unidade de Neuropsicologia, Departamento
de Neurociéncias, 6-Servico de Neurofisiologia, 7-Unidade de
Medicina Nuclear do Sistema Nervoso Central, Servigos de
Neurofisiologia e Medicina Nuclear, 8-Unidade de Monitorizagao
em Epilepsia, Servico de Neurofisiologia, Hospital Santo Anténio,
Centro Hospitalar do Porto (HSA/CHP); 9-UMIB/Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto.
svaranda@gmail.com

Introducao: As epilepsias parciais (EP) constituem a causa
mais frequente de crises refractdrias. A cirurgia representa
uma opcao para o controlo das crises. Esta estratégia requer a
identificacao da zona epileptogénea (ZE) e a possibilidade da
sua remogao segura.

Objectivos: Revisdo clinica, imagiolégica e neurofisiol6gi-
ca de doentes com EP refractarias operados ap6s identificacao
da ZE com monitorizacdo video-EEG invasiva (eléctrodos
intracranianos, profundos e/ou subdurais).

Metodologia: Estudo retrospectivo, entre Agosto de 2012 e
Agosto de 2013. Doentes operados em dois tempos cirtrgicos.
No primeiro, colocacdo de eléctrodos intracranianos e moni-
torizacdo video-EEG. No segundo, remocao dos eléctrodos e
ressec¢ao da ZE identificada.

Resultados: Dos 21 doentes operados nesse periodo, em 31
cirurgias, oito (trés do género feminino), com idades com-
preendidas entre cinco e 50 anos (média de 26 anos), foram
submetidos a cirurgia em dois tempos. A investigacao etiol6-
gica pré-cirurgica incluiu IRM cerebral, EEG de escalpe, moni-
torizacdo video-EEG com eléctrodos de superficie, SPECT
ictal e inter-ictal, SISCOM, PET cerebral e estudo neuropsico-
l6gico. Cinco doentes tinham crises semanais e trés didrias.
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Estavam polimedicados, em média, com trés anti-epilépticos.
Apresentavam etiologias sintomadticas diversas, tendo-se
seleccionado o procedimento cirtirgico numa base individual.
Complicacgdes cirtirgicas em dois doentes, meningite e paresia
braquial de novo. Em metade dos doentes o resultado neuro-
patolégico foi congruente com a suspeita pré-cirtrgica: trés
casos eram displasias e um ganglioglioma. Nos restantes, as
alteracdes foram inespecificas. Seis doentes ficaram livres de
crises ap6s a cirurgia. Dois mantiveram frequéncia sobreponi-
vel. Todos com seguimento regular em consulta de
Neurologia/Epilepsia ou Neuropediatria e Neurocirurgia.
Conclusdes: As EP refractdrias representam um desafio na
prética clinica do neurologista. Quando a monitorizacdo nao
invasiva, usando multiplas abordagens, é insuficiente para
determinacdo da ZE, impde-se a cirurgia em dois tempos. Na
série descrita, esta estratégia permitiu uma melhoria signifi-
cativa da situacao clinica e da qualidade de vida dos doentes.

Ruidos nocturnos e outras
perturbacdes do sono induzidas pela
estimulacao do nervo vago

Tiago Teodoro’, Rita Peralta?, Carla Bentes®
1-Departamento de Neurologia, 2-Laboratdrio de
Electroencefalografia e Sono, Departamento de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

tiagoteodoro@gmail.com

Introducdo: A estimulacdo do nervo vago (ENV) na epilep-
sia refractaria pode causar complicagdes respiratdrias, in-
cluindo apneias centrais e obstrutivas, disfuncdo das cordas
vocais e espasmos da laringe. A catatrenia consiste num ruido
expiratorio caracteristico, tipo “gemido”, acompanhado por
bradipneia.

Caso Clinico: Homem de 34 anos, com epilepsia secunda-
riamente generalizada com crises tonico-clonicas, de etiologia
desconhecida, desde os 19 anos. O video-EEG revelou origem
ictal fronto-temporal bilateral e a RM CE nao tinha alteragoes.

Iniciou-se estimulacdo do nervo vago. Ap6s aumentar a
amperagem de 1.50 para 1.75 mA, iniciou ruidos nocturnos tipo
“gemido” e movimentos involuntérios da garganta, que agrava-
ram apos reduzir o periodo off de 3 para 1.8 segundos. Negava
disfonia, dispneia ou outros problemas com o sono. A polisso-
nografia revelou limitacdo do fluxo sem despertares ou dessatu-
racao, roncopatia (inspiratéria e expiratéria) e episédios fre-
quentes de gemido expiratério ocasionalmente acompanhado
de bradi-arritmia respiratéria (catatrenia). Ocorreram raras
apneias centrais. Todos estes fenémenos coincidiram com os
periodos on da estimulagao. Nao se observou sono REM.

Conclusdes: Trata-se da primeira descricdo de catatrenia
induzida pela ENV. Este caso ilustra a variedade de perturba-
¢ao do sono e respiratérias que podem ser induzidas pela
ENV. Admitimos que movimentos laringeos induzidos pela
estimulacdo possam contribuir para estes fen6menos. A asso-
ciacdo entre ENV e catatrenia sugere que a fisiopatologia da
catatrenia pode envolver vias vagais centrais e periféricas.

Hiperfamiliaridade de faces - um
sindrome raro

Marisa Brum, Ana Margarida Romeiro, Cristina Rosado,
Cristina Semedo, Anabela Valadas

Hospital Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal, Settbal,
Portugal.

marisatbrum@gmail.com
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Introducdo: A ilusdo de familiaridade foi descrita pela pri-
meira vez em 1890 por Kraepelin. Este distirbio, denominado
sindrome de hiperfamiliaridade para faces (SHFF) é uma per-
turbagdo na qual as pessoas ou rostos nao familiares parecem
familiares. Ocorre na auséncia de patologia psiquidtrica, de
distirbio emocional ou de défice cognitivo.

Caso clinico: Doente sexo feminino, 57 anos, com antece-
dentes pessoais de acondroplasia, HTA e dislipidemia.
Assintomdtica até inicio de quadro de cefaleia associada a
alteracoes flutuantes da fala e da memdria. Apds 2 dias do ini-
cio do quadro é admitida por 2 crises ténico-clénico generali-
zadas (TCG), sem aparente inicio focal. Iniciou terapéutica
anti-epileptica com 4cido valpréico. Ao exame objectivo apre-
sentava desorientacao temporal, défice de atencdo e altera-
¢oes da memdria verbal. O estudo laboratorial e imagiolégico
ndo revelou alteracdes. Durante o internamento descreve um
fenémeno continuo de hiperfamiliaridade de faces (“conheco
todas as pessoas”, “vocé foi meu colega de curso”). ARM ence-
falica ndo demonstrou alteracoes de relevo e o EEG eviden-
ciou atividade lenta e paroxistica temporal esquerda. O estudo
de encefalite infecciosa, paraneopldsica/autoimune foi nega-
tivo. A doente foi medicada com aciclovir, seguido de ciclo de
corticoides. Demonstrou melhoria gradual do quadro apds a
introducao de novo anti-epileptico (levetiracetam).

Conclusdes: A SHFF é um sindrome raro em que ocorre um
sentimento familiar com novas caras, identificado em doentes
com epilepsia ou crises TCG. O diagnéstico baseia-se numa
falsa familiaridade para multiplas faces. E considerado, por
alguns autores, um sindrome pés-ictal, com foco epileptogéni-
co, predominantemente, temporal esquerdo. Considera-se
que pode corresponder a desequilibrio entre hemisférios, com
hipoactivacao hemisférica esquerda, permitindo a desinibicao
do hemisfério direito, resultando no falso reconhecimento
facial. O SHFF é raro, com poucos casos descritos na literatura.
No entanto, alguns autores supoem que o ntimero de casos
descritos corresponde ao escasso reconhecimento deste tipo
de paramnésia.

Epilepsia da leitura - investigacdo
neurofisiolégica de um caso clinico

Filipe Correia', Daniel E. Borges', Alberto Leal"*

1-Servigo de Neurologia e Unidade de Monitorizacao Prolongada
de Epilepsia (UMPE), Unidade Local de Satiide de Matosinhos,
Hospital Pedro Hispano (ULSM-HPH); 2-Departamento de
Psicologia Social e das Organizacdes, Instituto Universitério de
Lisboa (ISCTE-IUL).

filipe.correia@ulsm.min-saude.pt;
daniel.borges@ulsm.min-saude.pt; a.leal@aleeg.com

Introducao: A epilepsia reflexa da leitura (ERL) caracteri-
za-se pela existéncia de eventos ictais (mais frequentemente
mioclonias peri-orais) desencadeadas pela leitura. Foi postu-
lado que na génese do sindrome estaria a existéncia de uma
drea hiperexcitavel da rede neuronal da linguagem, que seria
activada pela leitura. No entanto a variabilidade de localiza-
¢ao da actividade ictal e interictal nao possibilitou até ao
momento a identificacdo desta drea critica.

Objectivos: Demonstrar que na ERL a leitura induz sincro-
niza¢do anémala de dreas distintas da rede neuronal da lin-
guagem, resultando em eventos ictais.

Metodologia: Estudamos um doente de 51 anos, dextro,
com antecedentes de epilepsia generalizada na adolescéncia e
com ERL desde ha 15 anos. Foi efectuado registo EEG-EMG em
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vigilia, sono, leitura silenciosa e leitura em voz alta. Analizamos
a dinamica espacio-temporal da actividade epiléptica ictal e
interictal, utilizando medidas de conectividade funcional para
analizar o grau de sincronizacao entre a actividade epiléptica
de diferentes areas corticais nas duas condigoes.

Resultados: Em repouso, detectou-se actividade paroxisti-
ca interictal multifocal envolvendo derivagdes temporais, occi-
pito-temporais e frontais do hemisfério esquerdo. Sob as con-
dicoes de leitura observou-se ndo s6 acentuacao da actividade
epiléptica mas também aumento da sincronizacdo entre as
diversas dreas. Foi observada uma boa correlagao entre as mio-
clonias registadas no EMG do mento e o envolvimento das
dreas motoras contralaterais. A anédlise da sincronizacao entre
as diferentes areas permitiu também obter dados sobre o fluxo
de informacao entre as diferentes dreas nos eventos ictais, o
que possibilita localizar a presumivel drea epileptogénica.

Conclusdes: A andlise electro-clinica detalhada de um
doente com ERL permitiu detectar o aumento de sincroniza-
¢do ictal entre dreas distintas da rede neuronal da linguagem,
possibilitando ainda a caracterizacdo da dindmica da activi-
dade epiléptica induzida pela leitura.

Perturbacdo oculomotora apés
cirurgia aodrtica

André Caetano', Maria Rita Pelejao’, Miguel Viana Baptista"*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Lisboa; 2-CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa,
Lisboa.

andre.p.caetano@gmail.com

Introducao: Sabe-se que existe um risco importante de
eventos isquémicos cerebrais inerente as cirurgias adrticas.
Existem descritos casos de perturbacées oculomotoras no
periodo pés cirdrgico deste tipo de cirurgias, muitos deles sem
lesdo identificdvel e sem etiologia claramente esclarecida.

Caso Clinico: Apresentamos um caso de uma mulher de 70
anos, hipertensa, submetida a colocagdo de prétese valvular
aortica (por insuficiéncia adrtica) e préotese na aorta ascendente
(por aneurisma da mesma) e que desenvolve, no pds-operatério
imediato, epis6dios recorrentes de vertigem nao rotatoria, difi-
culdade na marcha, e perturbacao visual mal caracterizada com
nistagmo horizonto-rotatério conjugado, de fase rdpida para a
direita. Estes epis6dios eram breves (10 minutos), recuperando
espontaneamente ou com repouso, sendo por vezes desenca-
deados pela mudanca de posi¢ao ou manobras de Valsalva (mas
surgindo também em repouso). O episédio particular que a
levou ao servico de urgéncia foi de perturbacao visual mas tam-
bém de alteragao do discurso e perturbacao sensitiva da hemi-
face esquerda. O estudo imagiolégico mostrou alteracao difusa
da substancia branca, multiplas lacunas isquémicas, enfartes
isquémicos corticais cerebelosos cronicos e estenose ligeira do
segmento proximal da artéria basilar. O EEG inter-ictal apenas
mostrou ocasionais ondas abruptas temporais esquerdas. O
estudo vascular realizado nao encontrou alteracoes. A frequén-
cia destes epis6dios foi diminuindo gradualmente até desapare-
cerem por completo sem intervencao terapéutica.

Conclusdes: Neste caso hd uma clara relagdo temporal
entre a cirurgia adrtica e estes episddios estereotipados recor-
rentes. Existem casos descritos de lesdes isquémicas corticais
nas areas do controlo do movimento ocular com epis6dios
paroxisticos de nistagmo horizonto-rotatério de etiologia epi-
léptica (comprovada em EEG ictal). Apesar de a fenomenolo-
gia destes episddios ser de dificil interpretacdo, admitiu-se
como mais provdvel um nistagmo de origem epiléptica.
Contudo, ndo colocamos de parte a possibilidade de estarem
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envolvidos factores relacionados com a prépria cirurgia
(como a duragao ou tempo de hipotermia).

Hipotermia peridédica espontanea:
diagnoéstico diferencial e tratamento de
uma situacdo muito rara no adulto

Miguel Pereira, Ana Gouveia, Ana Massano, Ana Maduro, Isabel
Santana

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario da
Universidade de Coimbra.

isabeljsantana@gmail.com, miguelatcp@gmail.com

Introducio: A Hipotermia periddica espontanea, descrita
como episédios recorrentes de descida da temperatura cen-
tral abaixo dos 35°C, tem sido referenciada em associagdo
com agenesia do corpo caloso (Sindrome de Shapiro- a),
como resultado de patologia do sistema nervoso central que
afeta as estruturas termorreguladoras e, muito raramente,
sem doenca sistémica ou lesdo cerebral relacionadas. O sin-
drome de hipotermia periédica espontanea com hiperhidrose
é uma destas situagdes criptogénicas, cuja fisiopatologia nao
estd elucidadada e cuja dificuldade diagnéstica e de trata-
mento estd patente no caso clinico que apresentamos.

Relato do caso: Descreve-se o caso de JPG, 66 anos, inter-
nado por episédios de hipotermia didrios recorrentes, com
duracao de minutos a horas, atingindo por vezes os 32°C, com
inicio hd cerca de um més e meio. Os episédios eram geral-
mente matinais, iniciando-se por sudorese profusa, seguida
de hipotermia e bradicardia moderada e, ap6s o episddio,
ficava sonolento e prostrado. Estes epis6dios duravam ha
cerca de més e meio, embora o doente ji tivesse tido um
periodo de episd6dios semelhantes alguns anos antes, com
resolucao espontinea. Nao apresentava outros antecedentes
de relevo e foram excluidas comorbilidades hormonais, car-
diacas, téxicas, tumorais e infecciosas. Ao longo do seu segui-
mento por diversos médicos de vdrias especialidades, foram
experimentados vérios farmacos. Apés o diagnéstico de sin-
drome de hipotermia periddica espontanea foi tratado com
clonidina, que eliminou os episédios.

Conclusao: O sindrome de hipotermia periédica esponta-
nea no adulto é um distirbio muito raro, com cerca de 50
casos descritos na literatura, em criangas e adultos. Apesar da
sua fisiopatologia ndo estar esclarecida, poderéa relacionar-se
com hipermelatoninémia. E uma patologia provavelmente
subdiagnosticada, mas tratdvel.

Referéncias: 1. Kloos RT: Spontaneous periodic hypother-
mia. Medicine 1995, 74(5):268-280. 2. Rodrigues Masruha M,
Lin J, Arita JH, De Castro Neto EE Scerni DA, Cavalheiro EA,
Mazzacoratti Mda G, Vilanova LC: Spontaneous periodic
hypothermia and hyperhidrosis: a possibly novel cerebral neu-
rotransmitter disorder. Developmental medicine and child
neurology 2011, 53(4):378-380.

Obtencao e divulgacao de
informacao sobre doencas raras e
medicamentos orfaos em Portugal e em
Portugués - contributo da Orphanet-PT
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1-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, 2-Unidade de
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Introducdo: A ORPHANET (www.orpha.net/national/PT-
PT) é o Portal de Doengas Raras e Medicamentos Orfios,
tendo enorme impacto em toda a Europa e mais além, na pro-
visdo de informacao a profissionais de satide e cientistas na
area das ciéncias da vida e da satide, a doentes e associagdes
de doentes, meios de comunicacao social e publico em geral.

Objetivos: (1) produzir, promover a divulgacao e disponi-
bilizar o acesso a informacao validada, em lingua portuguesa
sobre doencas raras e medicamentos 6rfaos; (2) contribuir
para a implementacao do Plano Nacional das Doencas Raras.

Metodologia: A ORPHANET oferece uma variedade de ser-
vigos de acesso fécil e gratuito:

— Enciclopédia de doencas raras

- Inventdrio de medicamentos 6rfaos

— Diretério de recursos especializados

— Ferramenta de assisténcia ao diagndstico

— Guias de emergéncia

— Relatérios temdticos

A equipa nacional faz a tradugao e validagcao desses con-
teidos, bem como o levantamento e atualizaciao pelo menos
anual dos recursos existentes no pais.

Resultados: A ORPHANET recebe cerca de 20000 acessos
didrios de mais de 200 paises.

Estao disponiveis em portugués todos os menus do portal,
todos os nomes das doengas, 900 sumdrios e 18 guias de
emergéncia em doencas raras.

Estdo registados em Portugal 456 profissionais, 142 centros
especializados, 991 testes diagndsticos, 153 projetos de inves-
tigacdo, 23 ensaios clinicos, 73 associacoes de doentes e 19
registos/biobancos.

Conclusdes: A ORPHANET é um sitio onde estd reunida
informacao cientificamente credivel e validada sobre mais de
6000 doencas raras, acedivel em seis linguas incluindo o por-
tugués, assim como os recursos disponiveis no pais para o seu
seguimento e tratamento.

O objetivo principal de ajudar na melhoria e encurtamento
do tempo de diagnéstico, de cuidados especializados e do tra-
tamento dos doentes, esta a ser concretizado em 37 paises
europeus e outros participantes e tem vindo a afirmar-se cada
vez mais como um projeto mundial.

Disfemia adqurida: importancia da
Ressonancia Magnética funcional

Helena Felgueiras', Paulo Branco?, Pedro Barros', Ant6nio
Jorge', Daniela Seixas**

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Imagiologia, Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho; 3-Departamento de
Biologia Experimental, Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto.

hcfelgueiras@gmail.com

Introduc@o: A disfemia adquirida estd longe de ser com-
preendida. Surge em doentes com aquisi¢ao prévia normal
das fungdes da linguagem durante o desenvolvimento psico-
motor. Pode ter etiologia neurogénica, causada por lesdes
encefélicas (corticais ou subcorticais), ou psicogénica.

Caso clinico: Mulher de 56 anos, destra, apresenta inicio
agudo de disfemia isolada ap6s um evento emocional impor-
tante. Ao exame objetivo tinha dificuldade em iniciar palavras,
com repeticdo sobretudo das primeiras silabas que agravava
com a ansiedade, sem outras alteracdes neuroldgicas. A TC
encefdlica nao revelou lesdes recentes. Por persisténcia de
sintomas apds 6 meses, com um padrao flutuante, foi inter-
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pretada como uma disfemia psicogénica. Dado o escasso
conhecimento atual desta entidade foi realizada RM encefali-
ca que evidenciou multiplas lesdes cortico-subcorticais que
poupavam os nucleos da base e as estruturas infratentoriais
de provével origem microvascular. A RM funcional com para-
digma overt e covert speech revelou atividade bilateral nas
dreas motoras da linguagem; o contraste overt speech versus
covert speech salientou as dreas motoras e o contraste covert
speech versus overt speech mostrou atividade na circunvolu-
¢do temporal superior (“4rea de Wernicke”).

Conclusao: O padrao funcional cerebral foi semelhante ao
descrito na literatura para a disfemia adquirida neurogénica,
que destaca uma maior atividade das dreas da linguagem do
hemisfério ndo dominante do que na populagao geral, consi-
derada por muitos autores como um mecanismo compensa-
tério. Este padrao neste caso foi também evidenciado pelo
contraste overt speech versus covert speech. O caso clinico
apresentado destaca a importancia da RM funcional como
técnica fundamental no estudo e compreensao da patologia
cognitiva e comportamental.

Paralisia de Bell no Puerpério -
complicacdo anestésica?

Cristina Rosado, Cristina Semedo, Ana Margarida Carrilho,
Marisa Brum, José Pinto Marques, Rui Matos

Hospital de Sdo Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal.
cristinamrosado@gmail.com

Introducdo: A puncdo acidental da dura-mater é uma com-
plicacdo rara (1,5%) da anestesia epidural obstétrica. Sao
conhecidas vdarias complicagdes neurolégicas da puncdo da
dura-maéter, em que a mais importante e rara é a parésia tran-
sitéria de nervos cranianos. Estdo descritas parésias de nervos
cranianos por pneumocéfalo, apds a pesquisa do espaco epi-
dural com ar, procedimento integrante da técnica anestésica.
Por outro lado é conhecido que a incidéncia da paralisia de Bell
é trés vezes superior no terceiro trimestre de gravidez e duas
primeiras semanas de puerpério, sendo essa frequéncia possi-
velmente explicada pelos edemas ou manifestacgoes virais.

Caso Clinico: Mulher, 18 anos, indice obstétrico 0010,
gravida de 41 semanas, sem antecedentes relevantes.
Submetida a cesariana por incompatibilidade feto-pélvica.
Fez anestesia epidural, tendo havido puncao acidental da
dura-madter. Apés as primeiras doze horas, foi notada assi-
metria facial. A observagdo revelou paralisia facial direita de
tipo periférico acompanhada de discreta diminuicao da sen-
sibilidade dlgica na hemiface direita. A avaliagao laboratorial
foi normal e a TC CE foi sugestiva de pneumocéfalo com
multiplas coleccoes aéreas nas cisternas da base e intra-ven-
triculares. Foi iniciada corticoterapia e reabilitagdo com pro-
gressiva melhoria do quadro.

Conclusao: Existe um aumento da incidéncia da paralisia
de Bell na gravidez e puerpério, podendo existir varias etiolo-
gias para o quadro. Quando surge muito precocemente deve
ser considerada a hip6tese de complicacdo anestésica. O caso
impressiona pela imagem. Provavelmente a existéncia de
pneumocéfalo apds anestesia epidural serd mais frequente,
mas parte dos casos nao se traduzem por sintomas.
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Espectro de lesGes cerebrais na
Arteriopatia Cerebral Autossomica
Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia de uma série
hospitalar

Ana Aires', Miguel Grilo', Pedro Castro’, Susana Ferreira?, Elsa
Azevedo'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Genética Médica, Centro
Hospitalar de Sdo Jodo e Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto.

anaaires28@yahoo.com, miguel.rgrilo@gmail.com,
pedromacc@gmail.com, jgsusana@gmail.com,
elsaazevedol@gmail.com

Introduc@o: A arteriopatia cerebral autossémica dominante
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) é
causada por mutacoes no gene NOTCH3. Embora seja uma
arteriopatia sistémica, cursa essencialmente com manifestagoes
neurolégicas. A RMN cranio-encefélica pode revelar caracteris-
ticos focos de hiperintensidade em T2, predominantes nas
regides periventriculares, sendo tipicos na capsula externa e
regido anterior dos polos temporais. O diagnéstico definitivo é
genético. Nas séries internacionais, os exdes mais vezes afecta-
dos sdo o 3 e 4. O nosso objectivo é descrever as alteracdes na
RMN numa coorte de doentes portugueses com CADASIL.

Metodologia: Uma coorte de 14 doentes, pertencentes a 14
familias, com diagndstico molecular de CADASIL, foi analisa-
da quanto a mutacdo patolégica e caracteristicas da RMN
cerebral, ponderada em T2: presenca de lesoes hiperintensas
no tronco cerebral, tdlamo, nicleos da base e centro semi-
oval, polo temporal, cdpsulas externa e interna.

Resultados: Na amostra observada, a idade média era de
52 anos e havia predominio feminino (79%). As mutacdes
localizavam-se no exao 11 (57%), 4 (21%), 19 (14%) e 20 (7%).
Todos os doentes apresentavam focos hiperintensos no cen-
tro semi-oval, com pontuacdo de 3 na escala de Fazekas em
64% dos casos. Em 71%, observava-se hiperintensidade na
cépsula externa e tronco cerebral, mas em apenas 21% no
polo temporal.

Conclusdes: Neste estudo, as mutacoes mais frequentes
encontraram-se nos exoes 11 e 4. A cdpsula externa esteve
afectada em mais de 2/3 da amostra, a semelhanca de outras
séries. Contudo, a hiperintensidade no polo temporal, descri-
ta como um marcador imagiolégico sensivel e especifico da
doenga, nao foi frequentemente encontrada. Serd necessario
um estudo em maior escala para melhor caracterizagdao da
doenca na populacao portuguesa.

Angiomas cavernosos em duas
familias portugquesas.

Henrique M. Costa'?, Pedro Castro'?, Raquel Real', Miguel
Leao**

1-Servico de Neurologia, 3-Unidade de Neurologia Pedidtrica,
Hospital Integrado Pediétrico, Centro Hospitalar de S. Joao;
2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 4-Servico de
Genética Médica, Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto.

henriq.costa@gmail.com

Introducé@o: O angioma cavernoso ou cavernoma é uma

malformacao vascular que atinge cerca de 0,5 a 0,7% da popu-
lacao, perfazendo 8 a 15 por cento de todas as malformacoes
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vasculares do neuroeixo, sendo a segunda malformacao mais
frequente do sistema nervoso central, sendo apenas menos
frequente que a malformacao arteriovenosa cldsssica. Pode
ocorrer sob duas formas: esporddica e familiar. Esta tltima é
mais frequentemente associada a lesdes multiplas e com
modo de transmissdao autossémico dominante (AD) com alta
penetrancia. Os cavernomas manifestam-se mais frequente-
mente por hemorragias sintomaticas, crises convulsivas, cefa-
leias ou défices neuroldgicos progressivos.

Caso Clinico: O primeiro caso refere-se a um adolescente
de 17 anos, com diagndstico de angioma cavernoso do olho
esquerdo um ano antes e com histéria familiar de hemorragia
cerebral aos 40 anos de uma avo, que é admitido no Servico de
Urgéncia com multiplas crises convulsivas focais secundaria-
mente generalizadas, cuja TAC Cranio-Encefalica (TAC CE) e
posterior RM Cranio-Encefalica (RM CE) revelaram multiplas
lesoes heterogéneas sugestivas de angiomas cavernosos mul-
tiplos. O estudo genético revelou a presenca de uma mutacao
no exao 4 do gene PDCDI10 (deleccdo em heterozigotia
c.131_132delTG).

O segundo caso retrata uma jovem de 32 anos, com
Acidente Vascular Cerebral (AVC) hemorragico hd 12 anos,
com crise ténico-clénica generalizada sintomdtica como
manifestacdo inicial, e com TAC e RM CE realizadas a data a
demonstrarem angiomas cavernosos multiplos. O pai sofreu
um AVC hemorragico 7 anos ap6s o evento descrito, o que
levou ao estudo familiar com diagndstico de angiomas
cavernosos multiplos em tios e primos paternos, com iden-
tificacdo posterior da mutacao KRIT1 1905T>G Tyr635X
nesta familia.

Conclusdes: Apresentamos duas familias previamente ndo
descritas com diagnéstico de novo de angiomas cavernosos,
com padrao de hereditariedade AD e com diagndéstico genéti-
co de duas das mutacdes associadas a este sindrome.

Puerpério, cannabis e heroina, uma
associacado convulsiva

Sara Varanda, Joao Rocha, Filipa Sousa, Jodo Pinho, Carla
Ferreira, Margarida Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital de Braga.
svaranda@gmail.com

Introducéo: A sindrome de leucoencefalopatia posterior
reversivel constitui uma entidade clinico-imagiolégica com
etiologias variadas e fisiopatologia pouco conhecida.
Caracteriza-se, tipicamente, por inicio insidioso de cefaleias,
perturbagao da consciéncia, alteracdes visuais e crises con-
vulsivas, com edema vasogénico da substancia branca poste-
rior na ressondncia magnética cranio-encefélica (RM-CE).

Caso Clinico: Puérpera de 19 anos, sem doencas conheci-
das, consumidora de heroina por via inalatéria e cannabis
fumada, com tltimo consumo no dia anterior ao parto, inicia,
no terceiro dia de puerpério, crises convulsivas generalizadas.
Apbs recupragao das crises, sem queixas, nomeadamente cefa-
leias e alteracoes visuais, mas inquieta, sudorética, com edema
dos membros e com hiperreflexia osteotendinosa global. O
estudo analitico evidencia discreta elevagdo da desidrogenase
lactica, sem outras alteracoes de relevo, especificamente, sem
proteintria, trombocitopenia ou elevacdo da enzimologia
hepdtica. A tomografia computorizada cranio-encefélica ndao
demonstra lesdes. Realiza, posteriormente, e ja sob terapéutica
anti-epiléptica, RM-CE que revela edema cdrtico-subcortical
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frontal, parietal, occipital e cerebeloso, sem sinais de isquemia
e/ou hemorragias. Verifica-se elevagao do perfil tensional, bem
como agravamento da inquieta¢do, com periodos de confusao.
Associa-se ao anti-epiléptico, terapéutica anti-hipertensora
(atenolol, amlodipina) bem como terapéutica direccionada a
sindrome de abstinéncia (tramadol, diazepam).
Gradualmente, ocorrem melhoria do estado geral, normaliza-
¢ao da pressao arterial e cessagao de crises convulsivas. Tem
alta apds nove dias de internamento, assintomadtica, com anti-
epiléptico e orientada para desintoxicacdo em ambulatério.
Clinicamente bem um més apés a alta clinica. Controlo ima-
gioldgico realizado dois meses ap6s o inicio da doenca revela
evolucao marcadamente favoravel das alteracoes prévias.

Conclusdes: A eclampsia constituiu a hip6tese de diagnés-
tico inicial. Descartada essa entidade, apontamos os consu-
mos recentes de cannabis e a abstinéncia de heroina como os
factores causais de leucoencefalopatia posterior reversivel
nesta doente.

Hemibalismo secundario a lesao
isquémica do cortex frontal

Gustavo Oliveira', Telma Santos?, Helena Felgueiras?® Pedro
Barros?, Sérgio Castro', Teresa Soares-Silva®, Pedro Carneiro*
1-Servico de Imagiologia, Departamento de Neurorradiologia,
2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho.

grandeoliveira@hotmail.com

Introduc@o: O hemibalismo é uma manifestagcdo rara do
AVC, embora seja a sua principal etiologia. Habitualmente
surge em lesdes do nucleo subtaldamico, no entanto, pode
ocorrer com lesdes das estruturas que com este nticleo se rela-
cionam, como os nucleos da base e o talamo.

Mais raramente, o hemibalismo pode resultar de lesdes
corticais, particularmente do lobo frontal. Tal como outros
distarbios do movimento de causa vascular, tém geralmente
uma boa resposta a terapéutica e sdo 0s que apresentam
melhor prognéstico.

Caso Clinico: Mulher, 64 anos. Inicia de forma subita,
movimentos involuntdrios irregulares dos membros esquer-
dos, que nao reverteram. Antecedentes de dislipidemia e dia-
betes mellitus tipo 2.

Ao exame neurolégico estava consciente, colaborante e
orientada, sem anosognosia, sem hemi-extinsdo sensitiva,
com movimentos involuntdrios irregulares, arritmicos, brus-
cos e ndo controldveis nos membros esquerdos, predominan-
temente no inferior distal. Sem dismetria. Marcha auténoma.

A RM-CE identifica foco de restricao, em localizac¢ao corti-
cal frontal alta, a direita, traduzindo possivel enfarte agudo e
excluindo lesdes agudas nos ntcleos da base, nomeadamente
nos subtaldmicos. Os restantes exames complementares nao
mostraram alteracdes relevantes.

O doente iniciou antiagregante plaquetdrio. Apresentou
melhoria progressiva do quadro apds introducao de haloperi-
dol 3 mg e clonazepam 1 mg por dia.

Conclusdes: Apresentamos um caso de um enfarte frontal
direito que se manifestou como hemibalismo esquerdo. Tal
como previsto, teve bom prognéstico. Da revisao bibliografica
efectuada, sdo infrequentes os casos clinicos publicados de
hemibalismo secundério a lesdes com esta localizacao.
Salientamos a importancia de definicdo topografica da lesdo
pelas implicagdes na evolucao e prognoéstico destes doentes.
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Hemicoreia e hipomania de inicio
sUbito

Miguel Mendonca Pinto', Rita Miguel', Sofia Calado'?, Miguel
Viana Baptista"*

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Lisboa; 2-CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa,
Lisboa.

migueljmp@gmail.com

Introducdo: Os nucleos talamicos e subtalamicos desem-
penham um papel fulcral no controlo das vias motoras através
dos circuitos estriato-talamo-corticais. Reconhece-se ainda
que o tdlamo é uma estrutura central no processamento do
impulso, humor e comportamento emocional. Neste contex-
to, o envolvimento dos ntcleos subtalamicos é, contudo,
menos claro. Lesoes focais destas estruturas, frequentemente
de etiologia vascular, neopldsica ou neurometabélica, podem
comprometer estas fungoes.

Caso Clinico: Relatamos o caso de uma mulher de 59 anos,
hipertensa, sem antecedentes de disfun¢do neurolégica ou
psiquiatrica, admitida por movimentos involuntarios de ini-
cio subito. O exame neurolégico revelava movimentos corei-
formes do hemicorpo esquerdo, envolvendo sobretudo o
tronco, hemiface e membro superior esquerdos. Concomi-
tantemente, a doente desenvolve de forma ictal discreta ela-
¢do do humor e comportamentos inapropriados caracteriza-
dos por desinibi¢ao, incremento da energia e do débito do dis-
curso, acompanhados por aumento dos impulsos para inte-
rac¢do social com estranhos e jocosidade desadequada,
preenchendo critérios para hipomania, segundo o ICD-10. A
RM encefédlica documentou um enfarte taldmico posterior e
subtalamico direito em fase aguda, sugerindo envolvimento
das artérias talamoperfurantes da circulagdo posterior. A per-
turba¢do do humor remitiu progressivamente, mas algumas
semanas depois, ainda eram visiveis movimentos coreicos
discretos que interferiam com a motricidade voluntaria.

Conclusdes: A hemicoreia consiste numa manifestagdao
frequente de lesdes vasculares do tdlamo e ganglios da base.
Porém, a associagao com perturbacées do humor encontra-se
raramente descrita neste contexto. O nosso caso sugere um
co-envolvimento selectivo das projeccoes talamo-prefrontais.
O contributo do compromisso do nticleo subtalamico perma-
nece desconhecido, mas existem relatos do seu possivel papel
na regulacdo do humor.

AlTs e cervicalgia como
manifestacoes de disseccdo de ambas as
artérias vertebrais apés manipulacao
cervical

Mariana Santos’, Luisa Biscoito? Cristina Costa'

1-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de Imagiologia, Hospital Cuf
Infante Santo.

mcristinamcosta@netcabo.pt; marianagsantos2010@gmail.com

A disseccao arterial cervical pode associar-se a traumatis-
mo cervical grave, mas é também cada vez consistente a rela-
¢ao etioldgica desta patologia com traumas minor, nomeada-
mente manobras de manipulacéo cervical.

Caso clinico: Mulher de 31 anos, com sinusite créonica, sem
factores de risco vascular conhecidos. Por contractura da
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regido supra-escapular bilateral e dorsalgias recorrentes, rea-
lizou multiplas massagens, incluindo manipula¢ao da coluna
cervical, com trac¢ao e rotagao bruscas. Apoés a dltima sessdo,
instalaram-se progressivamente cefaleia fronto-occipital e
dor latero-cervical bilateral. Ap6s uma semana, surgiram ver-
tigens e vomitos. Dois dias depois, acordou subitamente por
cefaleia mais intensa. Na tarde seguinte, instalou-se subita-
mente quadro de vertigem, diplopia binocular horizontal na
levoversdo, dorméncia da hemiface e membros esquerdos e
diminuicdo da forca da mao esquerda. A TAC-CE era normal.
Os sintomas duraram 2 horas, mantendo-se apenas a cefaleia
e a cervicalgia. O exame neurolégico era normal a entrada no
servico de urgéncia. A doente negou inicialmente manobras
de manipulagao cervical. Iniciou-se anti-agregacao plaqueta-
ria. Durante o internamento, houve um episé6dio breve de dor-
méncia da hemiface direita. O eco-Doppler dos vasos cervi-
cais revelou ligeira inversao do fluxo diastélico da artéria ver-
tebral esquerda. Realizou RM-CE/angioRM intracraniana
(normal, excepto sinusopatia crénica) e angioTAC que
demonstrou reducdo do calibre das artérias vertebrais, nao
sendo a esquerda visualizada ajusante do foramen intertrans-
versario de C4 nem no segmento intracraniano. Iniciou-se
hipocoagulacdo. Uma angiografia cerebral revelou dissec¢dao
focal cervical alta da artéria vertebral direita e oclusao pré-
transversaria da esquerda, com reabilitacdo distal. A doente
ndo voltou a ter sinais focais; a cervicalgia regrediu progressi-
vamente durante o més seguinte.

Conclusdo: Apresentamos um caso de dissec¢do vertebral
bilateral que se manifestou com cefaleia, cervicalgia e AITs.
Salientam-se a auséncia de outros factores de risco vascular, a
provével relacdo com as manobras de manipulacdo cervical e
a evolucdo favorével, sem sequelas neuroldgicas.

Acidente vascular cerebral
isqguémico em doente sob dabigatrano: o
primeiro caso descrito de resisténcia
clinica e laboratorial

Cristina Duque’, Joao Sargento-Freitas', Jodo Pégo?, Cristina
Jardim?, Fernando Silva', Gustavo Cordeiro’, Luis Cunha'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Patologia Clinica, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
acristinaduques@gmail.com

Introducao: utilizacdo de novos anticoagulantes orais,
como o dabigatrano etexilato, tem apresentado uma crescen-
te preponderancia na prevencdo do AVC em doentes com
fibrilhacao auricular (FA) ndo valvular. Até ao momento nao
foram ainda reportados na literatura casos documentados de
«resisténcia» a sua acdo anticoagulante.

Caso Clinico: Doente sexo feminino, 70 anos, anteceden-
tes pessoais de fibrilhacdo auricular nao valvular persistente e
sindrome depressivo. Cumpria diversa medicacdao crdénica
que incluia, além do dabigatrano 110 mg bid, uma toma didria
de amiodarona 200 mg. A informacao disponivel sugeria uma
adequada adesao terapéutica.

Recorre ao Servico de Urgéncia do nosso hospital por AVC
isquémico total da circulagdo anterior direita com 1 hora de
evolugdo. Estudo analitico com estudo da coagulagao dentro
dos parametros da normalidade, referindo-se: tempo de
trombina parcial activado (aPTT): 26,1 segundos (25-34); ratio
0,93 (0,80-1,25) e clearance de creatinina 65 mL/min. E entdo
realizada angiografia cerebral terapéutica primdaria com reca-
nalizagao parcial.
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Durante o internamento optou-se pela reintrodugao do
mesmo farmaco anticoagulante, inicialmente na dose de 110
mg bid. Foram realizados estudos de coagulacao seriados com
aPTT e tempo de trombina diluido, além do doseamento séri-
co de dabigatrano, os quais apresentaram, invariavelmente,
valores infraterapéuticos. Posteriormente foi aumentada a
dose para 150 mg bid e suspensos todos os medicamentos
com actividade na glicoproteina-P e um inibidor da bomba de
protdes. Os parametros laboratoriais mantiveram-se, contu-
do, infraterapéuticos, pelo que foi alterada a medicagdo anti-
coagulante oral.

Conclusdes: Apresentamos o primeiro caso reportado de
um doente com AVC isquémico cardioembélico por FA nao
valvular anticoagulado com dabigatrano etexilato e resistén-
cia laboratorial confirmada a sua acao anticoagulante.

Ruptura esplénica apés trombélise
endovenosa na auséncia de traumatismo
major.

Joana Meireles'?, Vitor Braz’, Jorge Almeida®, Guilherme Gama*,
Antoénio Oliveira e Silva*, Pedro Abreu'”

1-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 2-Servico de
Neurologia, 3-Unidade de Cuidados Intermédios, Servico de
Medicina Interna, 4-Unidade de Acidente Vascular Cerebral,
Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto.
joanaritam@hotmail.com

Introducao: Os critérios de exclusdo para o tratamento
trombolitico endovenoso (rt-PAev) visam fornecer regras
bésicas para a utilizacao segura e eficaz deste firmaco no AVC
isquémico agudo. Apesar de serem excluidos os doentes em
que se suspeite de traumatismo major ou traumatismo cra-
niano nos ultimos 3 meses, nao existe uma contra-indicacao
formal para o rt-PAev nos casos de traumatismo minor. Do
que foi possivel avaliar, nao existem casos descritos de ruptu-
ra esplénica neste contexto.

Caso clinico: Mulher de 76 anos, com antecedentes de AVC
isquémico ha 5 anos com hemi-inatencdo e hemiparesia
esquerda minor sequelares, deu entrada pela via verde de
AVC, com clinica de TACI direito, com 90 minutos de duracao,
condicionando uma variagdo de 11 pontos na escala de
NIHSS em relacao ao seu NIHSS prévio e sem sinais, no exame
fisico, ou historia conhecida de traumatismo abdominal.
Havia sido encontrada sentada no chao. A TC cranioencefélica
nao mostrou lesdes isquémicas ou hemorrdgicas de novo,
pelo que face a auséncia de outras contra-indicag¢des iniciou
rt-PAev. Ap6s o rt-PAev observou-se uma melhoria neurolégi-
ca para 7 pontos na NIHSS. Uma hora apés o fim de tromb6-
lise, na unidade de cuidados intermédios, verificou-se hipo-
tensao sustentada, em contexto de choque hipovolémico. Por
suspeita de hemorragia intra-abdominal realiza TC e angio-
TC abdominal que mostraram hemorragia activa para a cavi-
dade abdominal por ruptura esplénica. Apesar da esplenecto-
mia urgente, a doente apresentou franco agravamento neuro-
l6gico (NIHSS de 19), provavelmente pelo periodo de hipoten-
sao refractaria, do qual nao veio a recuperar.

Conclusdes: A utilizagdo crescente da rt-PA ev e a expe-
riéncia clinica que dai advém podem de certa forma “banali-
zar” este tratamento, no entanto, este caso, pouco comum,
refor¢a a importancia da correta vigilancia e orienta¢ao pés-
rt-PAev, tendo em conta a possibilidade da ocorréncia de
complicagdes graves inesperadas.
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A terceira é de vez - fibrinélise em
AVCs recorrentes e etiologia infrequente
no idoso

Liliana Pereira, Elisa Campos Costa, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Alamada.
lipereira@yahoo.com

Introducdo: A fibrinélise endovenosa € a tinica terapéutica
meédica aprovada no tratamento do acidente vascular isqué-
mico (AVCi) agudo. A sua disponibilidade desde hd 11 anos e
o aumento da esperanca de vida da populagdo tornam prova-
vel que um doente possa receber multiplos tratamentos.

Caso Clinico: Mulher hipertensa, sem outros fatores de
risco vascular conhecidos, indice obstétrico 4024, sem histo-
ria familiar de eventos vasculares em jovem.

Tinha 68 anos a data do primeiro AVCi, manifestado como
sindrome da artéria cerebral média (ACM) esquerda (NIHSS
25). Realizou fibrindlise as 2h25min de evolugao com recupe-
racao completa dos défices na alta. A investigacao analitica,
dos vasos cervicais e intracranianos por ecodoppler, e cardia-
ca (ECG, Holter, ecocardiogramas transtoracico e transesofd-
gico) ndo revelou alteracdes. Iniciou prevencdo secunddria
com &cido acetilsalicilico e sinvastatina.

Dois anos e meio mais tarde é readmitida por quadro
agudo de defeito neurolégico no territério da ACM direita
(NIHSS 13). Realizou novamente fibrinélise 2h25min apés ini-
cio dos sintomas com recuperagdo parcial. A nova investiga-
¢ao etioldgica foi inconclusiva (apenas ateromatose caroti-
dea). A antiagregacao plaquetar foi alterada para clopidogrel.

Aos 71 anos, 5 meses apds o ultimo internamento, tem
recorréncia de sintomas focais na dependéncia da ACM direi-
ta (NIHSS 14) com evidéncia em angio-TC de oclusao desta.
Fez fibrindlise com 2h40min de evolucdo e boa resposta
(NIHSS 3 na alta). Investigacdo analitica alargada neste episo-
dio mostrou presenga de anticoagulante lipico positivo con-
firmado. Iniciou anticoagulagdo oral com varfarina, sem
novos eventos ao ano de seguimento.

Nao existiram complica¢cdes hemorragicas ou anafildticas
em nenhum dos trés tratamentos fibrinoliticos.

Conclusdes: A repeticao da fibrindlise foi segura e eficaz
nesta doente. Enfartes territoriais bilaterais repetidos levan-
tam a suspeita de cardioembolismo ou coagulopatia subja-
cente. Na presenca de eventos isquémicos recorrentes de etio-
logia indeterminada, mesmo apés investigacdo adequada
para o grupo etdrio, consideramos importante a pesquisa de
causas raras de AVCi.

Mioclonias Corticais durante a
perfusdo de rt-PA no tratamento do AVC
Isquémico Agudo

Pedro Viana, Ana Rita Peralta, Carla Bentes

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
Pedrofaroviana@gmail.com; anaritaperalta@gmail.com;
ccbentes@gmail.com

Introducgdo: A trombdlise endovenosa (rt-PA) no AVC
Isquémico agudo pode provocar diversas complicacoes.
Existem raros casos isolados descritos de crises epiléticas
durante a perfusao de rt-PA.

Caso Clinico: Doente de 72 anos, sexo masculino, com his-
téria de Hipertensao Arterial, Dislipidémia, Doenca Renal

106 Sinapse

Crénica, Doenca Pulmonar Obstrutiva Crénica e AVC
Isquémico do hemisfério direito sem sequelas. Admitido por
AVC Isquémico do territério da artéria cerebral média direita
com 90 minutos de evolu¢ao, manifestado por olhar preferen-
cial para a direita, hemianépsia homénima esquerda, hemi-
parésia esquerda com componente facial e hemihipostesia
esquerda (NIHSS 10). O doente foi submetido a trombdlise
endovenosa. Durante a perfusdo apresentou movimentos
involuntarios predominantemente de pequena amplitude no
hemicorpo esquerdo, distais e proximais, rdpidos e breves,
arritmicos, compativeis com mioclonias. Estes foram limita-
dos ao periodo da perfusdo. Foi realizado registo simultaneo
de EEG e EMG do flexor digitorum superficialis da mao
esquerda. Observaram-se activacdes breves, repetitivas e
quase periddicas deste musculo, e o registo de EEG nao reve-
lou actividade epilética. A andlise de back-average revelou um
grafoelemento transitério negativo fronto-central direito, com
pico 10 mseg antes da activacdo muscular. Apesar de ter man-
tido o defeito neurolégico no final da perfusdo, o doente apre-
sentou melhoria clinica progressiva ao longo do internamento
(NIHSS de 6 ao sétimo dia).

Conclusao: Apresentamos um caso de mioclonias corticais
durante a perfusao de rt-PA com documentacao neurofisiol6-
gica. Dada a sua clinica pouco exuberante, este fenémeno
pode ser subdiagnosticado. Estudos futuros sdao necessarios
para avaliar a prevaléncia desta complicacdo, o seu valor
prognostico e melhor orientagdo terapéutica.

Monitorizacao de processos de
neuroplasticidade para a linguagem pela
ressonancia magnética funcional

Martin Lauterbach'? Alexandre Rainha Campos?, José
Fonseca?, Joao Paulo Faria®, Isabel Pavao Martins*
1-Sociedade Portuguesa de Ressonancia Magnética, HCVP,
Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, IMM, Lisboa;
3-Departamento de Neurocirurgia, HSM, Lisboa.
martin.lauterbach@sapo.pt

Introducdo: O mapeamento funcional pré- e intra-operatd-
rio € uma técnica que pretende minimizar o risco de défices
neurolégicos permanentes, mas que simultaneamente garante
uma resseccao tumoral maxima. Em caso de ressecgdes incom-
pletas a intencao é permitir os processos de neuroplasticidade.
A ressonancia magnética funcional (RMf) é um método nao-
invasivo que pode ser usada na monitorizagao deste processo.

Caso clinico: Um doente, do sexo masculino, com 45 anos
e com um tumor fronto-insular esq, que apresentava ligeiros
sinais de afasia no pré-operativo. Numa 12 RMf mostrou uma
transferéncia parcial das areas linguistcas anteriores para o
hemisfério dt°. O mapeamento intra-operatério determinou
os bordos da resseccao. O doente nao revelou defices perma-
nentes no poés-operatério. Efectuou uma 22 RMf com seis
meses de evolucdo. Foram calculados mapas de subtraccao de
trés paradigmas individuais e dos mapas de probabilidade.

Nos mapas de subtrac¢do de cada paradigma observam-se
activagdes aumentadas na 22 RMf: na gerac¢do de verbos nos
lobos temporais bilateralmente; na decisdao semantica na
linha média e nas dreas temporo-occipitais dt?; na decisdao
sintdctica nos dois polos temporais, nos gyrus temporal supe-
rior e frontal inferior esq. Na subtraccdo dos mapas de proba-
bilidade as dreas activadas encontram-se predominatemente
no hemisfério esq, algumas em localizacao perilesional.

Novembro de 2013 | N.°2 | Volume 13



Conclusoes: Os mapas avulsos revelam resultados dispa-
res. Por uma lado observa-se um aumento das activacoes nos
lobos temporais bilateralmente que pode ser relacionado com
um reforco do chamado “ventral stream” do processamento
semantico; por outro lado no paradigma sintdctico foi obser-
vada uma retransferéncia relativa das dreas linguisticas para
as dreas classicas da linguagem do hemisfério esq. Isto vai ao
encontro das observagdes na recuperacao de afasia p6s-AVC
em que a retransferéncia esta associada a um melhor desem-
penho linguistico. RMf seriadas fornecem informacao impor-
tante sobre processos de neuroplasticidade que podem ajudar
na decisao terapéutica.

Quando as queixas cognitivas sao
motivo de referenciacdo: impacto na
dinamica de uma consulta de deméncia

Flia Baeta

Unidade de Neurologia, Hospital Viana do Castelo, Unidade
Local de Satide do Alto Minho.
elia.baeta@ulsam.min-saude.pt

Introducdo: Nos tltimos anos, o niimero de doentes refe-
renciados a Consulta Externa para diagnéstico e tratamento
de sindromo demencial tem aumentado exponencialmente.
O aproveitamento de recursos, nesta drea, inicia-se na selecao
dos doentes.

Objetivo: Avaliar os padroes de referenciagao por defeito
cognitivo/suspeita de deméncia.

Metodologia: Analisou-se retrospetivamente, os dados
relativos aos individuos com primeira consulta no ano de 2012,
por queixas cognitivas ou suspeita de deméncia. Para além dos
aspetos demogréficos, avaliou-se a origem do pedido, confir-
macao/exclusdo de deterioragdo cognitiva, diagndstico obtido
em consulta de especialidade, atitudes tomadas relativamente
a cada doente e de acordo com o diagnéstico neuroldgico.

Resultados: Foram admitidos 142 doentes, 66,9% do sexo
feminino, com média de idades 65,6+13,5 anos (min 29:max
93). A maior parte (66,2%) foi referenciada pelo médico de
familia. Em 69% foi realizado um diagnéstico neurolégico:
37,3% cumpriam critérios de sindromo demencial, 12%
tinham defeito cognitivo ligeiro (DCL) e 19,7% outras doencas
neurolégicas. Um grupo significativo de doentes (11,3%) em
que nao foi demonstrada deterioracdo cognitiva ou doenca
neuroldégica mantiveram-se em vigilancia por queixas mnési-
cas. 9,2% Abandonaram a consulta. Estatisticamente as altas
(em 24,6% dos doentes) correlacionavam-se com o diagnosti-
co, neurolégico/nao neurolégico, mas ndo com a idade.

Conclusoes: Este estudo revela que a maior parte dos
doentes tinham justificacdo para serem enviados a consulta,
para confirmacdo/despiste de deterioragdo cognitiva. E de
salientar o largo espectro de idades, que implica uma maior
variabilidade de etiologias e a baixa taxa de situa¢tes em fase
de DCL. A existéncia de um grupo de doentes com davidas de
diagnodstico, demonstra a importancia da avaliacdo com-
preensiva para ultrapassar as dificuldades diagnésticas. A ele-
vada percentagem de altas, relacionando-se com o tipo de
diagnéstico mas ndo com a idade poderda merecer andlise
especifica, de modo a melhorar a acuidade de referenciagao.
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Fototest: Dados Normativos para a
populacdo Portuguesa

Emilia Dias’, Joana Pinto', Jodao Pedro Lopes', Riben Rocha’,
Cristébal Carnero Pardo??, Bruno Peixoto*

1-Instituto de Investigacao e Formacao Avancada em Ciéncias e
Tecnologias da Satdde, Gandra, Portugal; 2-Servicio de Neurologia
Cognitivo-Conductual, Hospital Universitario Virgen de las
Nieves, Granada, Espanha; 3-FIDYAN Neurocenter, Granada,
Espanha; 4-Departamento de Ciéncias do Instituto Superior de
Ciéncias da Satide- Norte, Gandra, Portugal.
bruno.peixoto@iscsn.cespu.pt

Introducao: O Fototest (FT) é um teste neuropsicolégico
de aplicacao breve (3 minutos) que avalia diferentes dominios
cognitivos (memdria, linguagem e fluéncia verbal). Diferentes
estudos tém identificado excelentes niveis de sensibilidade e
de especificidade para a detec¢ao de deterioracdo cognitiva.

Objectivos: Obtencdo de dados normativos e do nivel de
consisténcia interna do FT.

Metodologia: Recorremos a uma amostra de conveniéncia
composta por 120 individuos com idades compreendidas
entre os 30 e os 88 anos de idade, sem alteracdes cognitivas,
sem niveis significativos de depressdo e sem um historial de
patologias neuropsiquidtricas ou sistémicas ndo controladas.
A distribuicao normal dos resultados foi testada através do
teste de Kolmogorov-Smirnov. Varidveis como a idade, sexo e
anos de escolaridade foram estudadas em relagao aos resulta-
dos obtidos no FT, através do teste t de Student e da correlacao
de Pearson. A regressao linear multipla foi utilizada no sentido
de seleccionar as varidveis mais relevantes para a performan-
ce da prova. Adicionalmente, determinamos a consisténcia
interna do teste através do o. de Cronbach, assim como a vali-
dade convergente da prova correlacionando-a com o
Montreal Cognitive Assessment (MOCA).

Resultados: Os resultados do FT apresentam uma distribui-
¢ao normal. A regressdo linear multipla efectuada identifica a
idade e o nivel de escolaridade como sendo as varidveis que
melhor predizem os resultados do FT, explicando 58% da va-
ridncia. A consisténcia interna do FT é aceitavel (a=.72), reve-
lando uma correlagao positiva e significativa com o MOCA.

Conclusdes: A disponibilizacao da tabela normativa do FT
em funcdo da idade e escolaridade, em associacdo com os
indicadores psicométricos apresentados, possibilita a utiliza-
¢ao por parte dos clinicos Portugueses de um teste neurocog-
nitivo breve, sensivel e especifico para a deteccao de deterio-
racao cognitiva.

Encefalopatia auto-imune
mimetizando a Doenca de Creutzfeldt-
Jakob - um caso de sucesso!

Telma Santos’, Gustavo Oliveira®, Helena Felgueiras', Pedro
Barros', Teresa Soares-Silva', Pedro Carneiro’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducdo: As encefalopatias auto-imunes a canais de
potéssio dependentes da voltagem (VGKC) foram recente-
mente descritas como causa de Deméncia Rapidamente
Progressiva (DRP). A sua apresentacdo clinica é variada
podendo inclusive mimetizar a Doenca de Creutzfeldt-Jakob.
A maioria tem curso monofésico com resposta a imunotera-

pia, que devera ser instituida precocemente.
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Caso Clinico: Mulher, 75 anos, previamente auténoma,
apresenta deterioracdo cognitiva com seis meses de evolucao
que se inicia por alteracao do comportamento, desorientacao
no tempo-espago-pessoa, disfuncdo meméoria recente, insé-
nia e quedas frequentes. Teve duas crises ténico-clonicas
generalizadas. Simultaneamente desenvolve quadro de diar-
reia. Sem aparentes alteragdes visuais. Antecedentes de
Hipertensao arterial e Diabetes mellitus. Ao exame neuroldgi-
co apresenta-se sonolenta, ndo atenta, com discurso pobre e
incoerente, evidenciando disfuncdo em mdultiplos dominios
cognitivos (orientagdo, célculo, memoria recente/trabalho,
préxis, abstracdo e fung¢des executivas). Apresenta rigidez
axial e apendicular ligeira e mioclonias apendiculares espon-
taneas. Sem alteracdes da forca muscular ou sensitivas.
Marcha ataxica. O estudo analitico revela hiponatremia e
positividade para o anticorpo do complexo-VGKC anti-LGI1.
O estudo do LCR evidencia pleocitose mononuclear discreta e
proteinorraquia; a pesquisa da proteina 14.3.3 é negativa. O
EEG regista uma atividade lenta, sem complexos periédicos
ponta-onda. A RMN-CE evidencia atrofia fronto-parietal e
temporal anterior (predominio esquerdo). A pesquisa de neo-
plasia oculta revela-se negativa. Efetua corticoterapia em altas
doses, sem beneficio. Ap6s terapéutica com imunoglobulina
endovenosa constata-se melhoria significativa: orientada
tempo-espaco-pessoa, discurso fluente, com juizo critico e
capacidade de insight, evidenciando perturbacgao ligeira na
memoria recente, calculo e capacidade de execugao (MMSE
17/30, MOCA 9/30), associadas a resolucao da diarreia e hipo-
natremia. Reavaliada aos 6 meses, mantém evolucao clinica
favoravel (MMSE 25/30, MOCA 17/30).

Conclusdo: As DRP constituem um desafio diagnéstico.
Dado o impacto da instituicdo precoce da terapéutica ade-
quada no prognéstico da doente, realcamos a importancia de
considerar a encefalopatia a anticorpos anti-VGKC na aborda-
gem das DRP.

Sindrome demencial rapidamente
progressivo, de provavel etiologia auto-
imune, com resposta a corticoterapia

Rui Loureiro’, Nuno Vila Cha', Ernestina Santos’, Alexandre
Mendes'?

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto Porto, Portugal; 2-Unidade Multidisciplinar
de Investigacao Biomédica, Universidade do Porto, Porto.
rca.loureiro@gmail.com

Introducdo: A deméncia rapidamente progressiva exige
exclusdo de causas tratdveis. A etiologia auto-imune é uma
possibilidade a considerar, mesmo na auséncia de positivida-
de dos anticorpos conhecidos associados a este sindrome.

Caso clinico: Mulher, 76 anos, auténoma, desenvolveu qua-
dro rapidamente progressivo, com 3 meses evolucao, de dete-
rioracdo cognitiva acompanhada por alucinagdes visuais e alte-
racdes da marcha. Ao exame apresentava sinais de libertacdo
frontal, comportamento desinibido e alteracoes da linguagem;
pontuava 12 no MMSE com envolvimento de todos os domi-
nios; pontuava 3 na “bateria rdpida de avaliacdo frontal”; apre-
sentava mioclonias axiais e dos 4 membros, presentes na acgao,
despertaveis com estimulos sonoros e sensitivos; alteracoes da
marcha: lenta, pequenos passos; alteracdes da estabilidade
postural. A RMN encefdalica mostrou atrofia generalizada, com
predominio fronto-temporal; EEG apresentava actividade de
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base lenta, 4Hz; LCR apresentava 2 leucdécitos, proteinas
0,89g/L. A restante investigacao (hemograma, VS, funcdo hepa-
tica, renal, cdlcio, f6sforo, funcao tiroideia, vitamina B12, sero-
logia da sifilis, HIV, estudo imunolégico, anticorpos anti-tiroi-
deus, anticorpos onconeurais, anti-NMDAr, anti-VGKC, TAC
toraco-abdomino-pélvico e mamografia) foi normal/negativa.
A PET corporal identificou uma lesdo da glandula parétida
esquerda, cuja caracterizacdo por TAC cervical colocou a hip6-
tese de formacdo ganglionar sem caracteristicas malignidade.
Pela possibilidade de se tratar de uma encefalite auto-imune,
fez tratamento com metilprednisolona endovenosa, 1g/dia, 5
dias, seguida por prednisona. Ocorreu melhoria réapida, passan-
do a pontuar 24 no MMSE, observando-se melhoria das altera-
¢des do comportamento, da linguagem, da marcha.
Actualmente, encontra-se mentalmente bem, estando tratada
com esquema de redugdo progressiva de corticoides.

Conclusdo: A melhoria observada com o tratamento com
corticoides favorece uma etiologia imunoldgica. No entanto, é
necessario manter vigilancia da evolucdo da doente e da pos-
sibilidade de se tratar de um sindrome paraneoplésico. Na pre-
senca de alteracoes cognitivas de instalagdo aguda/subaguda
deve ser colocada a hip6tese de encefalite auto-imune, mesmo
na auséncia de marcadores imunoldgicos séricos positivos.

Sindrome de Sjogren e lesdo focal
do SNC

Silvia César, Sandra Perdigao
Unidade Local de Satide do Alto Minho.
silvia_f_cesar@hotmail.com

Introducdo: O sindrome de Sjogren (SS) é uma doenca
auto-imune, que pode surgir isoladamente ou em associacao
a outras doencas reumatolégicas. Caracteriza-se pela infiltra-
¢ao linfocitica e destruicao das glandulas exécrinas, em parti-
cular das lacrimais e salivares. O atingimento do sistema ner-
voso central (SNC) pela doenca é um tema controverso, exis-
tindo estudos que descrevem prevaléncias de até 25% e mani-
festagdes clinicas diversas.

Caso Clinico: Mulher de 58 anos, sem antecedentes patol6-
gicos ou familiares de relevo ou medicacao habitual. Observada
em consulta de Neurologia por quadro de quedas de repeticao
e desequilibrio da marcha com 3 anos de evolugao.

A observacio identificou-se hemiparesia esquerda ataxica
com hipotonia ipsilateral, marcha com base alargada e dese-
quilibrio para a esquerda. Restante exame normal.

Realizou estudo analitico com hemograma, VS, electrofo-
rese de proteinas, funcdo tiroideia, serologias viricas (VIH,
sifilis, VHC, VHB), vitamina B12, pesquisa de acantdcitos,
metabolismo do cobre e ferro, estudo do complemento e estu-
do imunoldgico com pesquisa de ANAs, anti-SSA, anti-SSB,
ECA e FR que foi normal ou negativo.

A RMN Cerebral revelou lesao hiperintensa em T2 e T2
FLAIR no tronco cerebral com extensado ao pedtnculo cerebe-
loso ipsilateral. A puncao lombar mostrou perfil citoquimico e
bacterioldgico de liquor normal, pesquisa de BOC, virus (VZV,
EBV, CMV, HSV1,2) e borrelia negativos. Os PEV e estudo car-
diaco foram normais.

Assim, a hipotese de diagndstico colocada foi de lesao des-
mielinizante/vascular tendo-se repetido o estudo prévio que
revelou anti-SSA positivo. Realizou-se cintigrafia da glandulas
salivares e bidpsia que confirmou o diagndstico de SS pelo
que se iniciou hidroxicloroquina.
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Conclusao: Nesta doente a manifestacdao primaria do SS
foi uma lesdo focal do SNC sem evidéncia de xeroftalmia ou
xerostomia cldssicas. A importancia do diagnéstico desta
patologia é crucial, uma vez que algumas manifestacdes do
SNC sdo tratdveis com medicacdo imussupressora.

Envolvimento do sistema nervoso
central na Doenca de Behcet - reflexao
acerca do diagnéstico e tratamento

Mariana Galante Santiago’, Joana Afonso Ribeiro? Daniela
Pereira®, Anabela Matos?

1-Servico de Reumatologia, 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de
Radiologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Hospitais da Universidade de Coimbra, E.PE., Coimbra, Portugal.
marianagsantiago@gmail.com

Introducdo: A doenca de Behget (DB) é uma doenca infla-
matodria sistémica, rara e de etiologia desconhecida, com
curso recidivante, cujas principais manifestacdes sao muco-
cutaneas e oculares.

O envolvimento do sistema nervoso central (SNC) atinge
quase 10% dos doentes e ocorre habitualmente alguns anos
apos o diagnostico da doenca, podendo ser classificado como
parenquimatoso ou ndo parenquimatoso.

Caso clinico: Mulher de 45 anos, caucasiana, com o diag-
noéstico de DB desde os 35 anos, que se apresentou inicial-
mente com aftose oral e genital recorrente, paniculite e uvei-
tes de repeticdo, com necessidade de recurso a varias terapéu-
ticas imunossupressoras. Aos 40 anos atingiu remissao clinica.
Em Julho de 2013, iniciou queixas de parestesias dos membros
e diplopia. Ao exame neuroldgico apresentava parésia do VI e
VII pares direitos, Barré a esquerda, hipostesia dlgica do mem-
bro inferior esquerdo e ataxia da marcha. Nao tinha altera¢des
dos ROT nem da SV. Concomitantemente apresentava aftose
oral e parametros inflamatérios elevados. A RMN-CE eviden-
ciou lesdes multifocais supra e infra-tentoriais atribuiveis a
lesodes vasculares microcirculatérias por vasculite, nomeada-
mente na substdncia branca protuberancial e peduncular
cerebral direitas. O estudo do liquor revelou pleocitose, com
17 mononucleares/ml, sem bandas oligoclonais. Iniciou pul-
sos de metilprednisolona com melhoria do quadro neurolégi-
co. Assumiu-se o diagnéstico de neuro-Behcet com envolvi-
mento parenquimatoso. A doente foi posteriormente medica-
da com pulsos mensais de ciclofosfamida, assistindo-se a
melhoria clinica e analitica.

Conclusoes: O diagnéstico do envolvimento do SNC na DB
é clinico e os sinais e sintomas sistémicos sdo importantes para
corroborar a possibilidade diagnéstica, servindo os exames
complementares para exclusao de outras causas inflamatdrias
ou desmielinizantes do SNC. Para a escolha da terapéutica é
necessdrio ter em conta os factores de mau progndstico, que
neste caso eram: idade jovem, envolvimento supra e infra-ten-
torial, lesdes multifocais e pleocitose no liquor, que exigem
uma atitude terapéutica imunossupressora mais agressiva.

Neurosarcoidose: obstaculos ao
diagndstico

Andreia Costa"? Luis Fontao®, Catarina Santos®, Madalena Pinto’
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa
Maria da Feira.

andreiafgcosta@gmail.com
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Introducdo: A neurosarcoidose é uma entidade rara cujo
pico de incidéncia ocorre entre os 33-41 anos. Manifesta-se
mais comumente por neuropatias cranianas, usualmente do
VII par, e por meningite crénica.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino de 37 anos, hiper-
tensa e fumadora. Sem histdria epidemiolégica ou anteceden-
tes familiares de relevo.

Assintomatica até ao inicio de fevereiro de 2013, altura em
que iniciou quadro de artralgias de médias articulagcdes com
carateristicas inflamatérias que resolveram espontaneamente
em 2 semanas. No inicio de marco desenvolveu parésia facial
central esquerda e trés dias depois parésia facial central con-
tralateral. Foi internada para investigacao e teve alta com o
diagnostico de biparésia facial de provavel etiologia virica.
Nas semanas seguintes apresentava-se subfebril, com suores
nocturnos, perda ponderal e queixava-se de parestesias no
hemitdrax direito. Realizou RMN cervical e tordcica e TC tora-
coabdominopélvico que revelou a presenga de ganglios no
mediastino superior e micronédulos pulmonares bilaterais. O
estudo do LCR evidenciou 76 células com predominio de
mononucleares. Por suspeita de meningite tuberculosa ini-
ciou empiricamente fdrmacos antituberculosos. Cinco dias
depois recorreu ao SU do nosso hospital por disfagia para soli-
dos com 5 dias de evolucao.

Ao exame geral e neurolégico apresentava, de relevo,
lesdes esbranquicadas na lingua e palato mole, biparésia
facial periférica e hipostesia em banda dos dermatomos tora-
cicos. Repetiu RM cerebral, cervical e dorsal que evidenciou
“captac¢do nos nervos faciais bilateralmente” e “ligeiro espes-
samento paquimeningeo". Foi submetida a broncofibrosco-
pia e a biépsia das adenopatias mediastinicas por EBUS: o
estudo anatomopatolégico revelou “processo inflamatdrio
crénico granulomatoso nao necrosante” compativel com o
diagnéstico de sarcoidose.

Conclusdes: A auséncia de um marcador diagnéstico alta-
mente sensivel e especifico de neurosarcoidose bem como a
multitude de apresentacoes possiveis dificultam o seu diag-
néstico. Torna-se assim necessario um elevado indice de sus-
peicdo que permita o diagnoéstico precoce e o inicio atempado
do tratamento.

Paraparésia como manifestacao
inaugural de Sarcoidose

Ana Gouveia, Ana Massano, Filipe Sobral, Argemiro Geraldo
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

anargouveia86@gmail.com

Introducido: A sarcoidose é uma doenca granulomatosa
crénica multissistémica de causa desconhecida. Estima-se
que a prevaléncia do envolvimento clinico do sistema nervoso
em doentes com sarcoidose seja entre 5 a 15%.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 39 anos, sem
antecedentes pessoais ou familiares relevantes, desenvolve
quadro de fraqueza muscular dos membros inferiores (MI),
progressiva, e incontinéncia urindria, com quatro anos de
evolucgao.

Ao exame neuroldgico, apresentava paraparésia espéstica e
reflexos cutaneo-plantares em extensao. Observavam-se fasci-
culacdes na cintura escapular e era visivel atrofia circunferen-
cial dos musculos da coxa do MI esquerdo. A marcha em calca-
nhares e ponta dos pés era impossivel. O exame das sensibili-
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dades, assim como o restante exame neurolégico, era normal.

A investigacdo analitica revelou um aumento dos niveis de
ECA sérica (72U/L) e o estudo do LCR discreta elevacao das
proteinas (57 mg/dL). A investigacdo de causas autoimunes
ou infeciosas foi negativa. O doente realizou cintigrafia com
Gdlio, compativel com doenca em atividade a nivel mediasti-
nico, hilar e supra-clavicular direito, e TAC tordcica de alta
resolucdo que mostrou alteracoes relacionadas com sarcoido-
se tordcica, estadio IV. O electromiograma nao revelou sinais
de lesao nervosa periférica. O estudo complementar por RM
cranio-encefédlica e medular cervical evidenciava espessa-
mento leptomeningeo generalizado a nivel cerebral e que se
prolongava inferiormente pelo canal cervical. Foi realizada
biépsia bronquica tendo sido observados granulomas epite-
li6ides ndo necrotizantes.

Tendo em conta os dados clinicos, imagioldgicos e anato-
mo-patolégicos, foi feito o diagndstico de Neurosarcoidose
provavel. O doente foi submetido a terapéutica inicial com
prednisolona, com fraca resposta clinica até ao momento.

Conclusdo: Os autores apresentam o caso de um doente
com uma manifestacao clinica rara e inaugural de sarcoidose.
O atingimento isolado do sistema nervoso em doentes com
sarcoidose é raro (cerca de 1%.)

Coreia aguda em doente diabético
submetido a hemodialise

Elisabete Rodrigues, Duarte Noronha
Servico de Neurologia, Hospital Dr. Nélio Mendonga, Funchal.
1ilia902000@yahoo.es

Introducdo: O sindrome de lesdo aguda dos ganglios da
base em doentes submetidos a hemodidlise tem sido descrito
como entidade clinica rara e mais frequente em doentes asié-
ticos com histéria de diabetes mellitus. Estao apenas descritos
trés doentes caucasianos com esta entidade (dois em
Portugal). Caracteriza-se pela instalacdo aguda de parkinso-
nismo e/ou movimentos involuntédrios no contexto de lesdes
uniformes e reversiveis nos ganglios da base na RMN encefa-
lica (hipossinal na ponderacao T1 e hipersinal em T2). A evo-
lucao clinica é geralmente favorédvel. A abordagem terapéutica
consiste no tratamento de eventuais alteragdes metabdlicas,
ou outras possiveis causas desencadeantes.

Caso clinico: Homem 74 anos, caucasiano, diabético, em
programa de hemodidlise, com quadro de instalacao agudo de
movimentos involuntdrios generalizados em 24 horas.
Medicado habitualmente com carbonato de célcio, furosemi-
da, 4cido félico, clopidogrel, metformina, alprazolam, loraze-
pam, zolpidem, lamotrigina e quetiapina. A observacao apre-
sentava coreia generalizada em repouso; sem outras altera-
¢oes no exame objectivo. Analiticamente destacava-se anemia
normocitica normocrémica (Hb 9.6 mg/dL), glucose 136
mg/dL, ureia 84 mg/dL, creatinina 7.06 mg/dL. A RMN ence-
falica evidenciou lesao bilateral dos niicleos da base hiperin-
tensa em T2, hipointensa em T1, e lesdes isquémicas antigas.
Em regime de internamento, o doente foi medicado com tia-
mina endovenosa, suspendeu-se a quetiapina e manteve a
terapia hemodialitica. Ao fim de quatro dias, os movimentos
involuntarios cessaram. Cinco meses ap6s instalacao do qua-
dro clinico a RMN CE néo revelou alteracoes de sinal com sig-
nificado patolégico a nivel dos nticleos lenticulares, manten-
do-se apenas as lesdes isquémicas sequelares antigas.

Conclusao: O sindrome de lesdao aguda dos géanglios da
base em doentes hemodialisados é pouco reconhecido em
doentes caucasianos, mas é necessario manter grau de sus-
peicao clinica para esta entidade. Neste caso a melhoria clini-
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ca apds administracdo de tiamina sugere o seu défice como
causa possivel.

MSA-P: hemidistonia como forma
de apresentacao

Helena Rocha'*, Augusto Ferreira®, Carina Reis?, Sara Vieira',
Maria José Rosas’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao; 3-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Entre Douro e Vouga; 4-Departamento de
Neurociéncias Clinicas e Satide Mental, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto.

helen.roch@gmail.com

Introducao: O diagndstico diferencial de parkinsonismos
degenerativos constitui sempre um desafio clinico. A presenca
de distonia antes do tratamento dopaminérgico e o apareci-
mento precoce de discinesias apds o seu inicio, em especial de
tipo disténico e craniocervicais, sdo dados importantes que
permitem suspeitar do diagndstico de atrofia de sistemas
multiplos tipo parkinsénico (MSA-P). A hemidistonia como
forma de apresentacdo da doenca é invulgar.

Caso clinico: Mulher de 59 anos, dextra, sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes. Aos 52 anos apresentou alte-
racdo na marcha por posicao disténica do pé direito e dificul-
dade na escrita. Foi objetivada hemidistonia direita e institui-
do anti-colinérgico, sem beneficio. O estudo dirigido a distonia
sintomadtica foi negativo. Um ano depois desenvolveu parkin-
sonismo acinético-rigido e tremérico bilateral, de inicio e pre-
dominio direitos (sem sinais piramidais e cerebelosos). Iniciou
selegilina e mais tarde levodopa, mantendo agravamento pro-
gressivo. O DaTSCAN mostrou degenerescéncia dos feixes
nigro-estriados (pior a esquerda). Cerca de 3 anos depois do
inicio da levodopa apresentou discinésias de tipo disténico
(oromandibulares e cervicais), flutuacoes motoras (offs impre-
visiveis, on-offs) e disautonomia importante. Atualmente apre-
senta também disartria pseudo-bulbar. A evolucao atipica
levou a realizagao de TC cerebral com IBMZ que revelou dimi-
nuicdo dos recetores pds-sindpticos no hemisfério esquerdo e
RM cerebral que evidenciou hiperintensidade linear nas
sequéncias de TR longo a periferia dos putamina e hipossinal
em gradiente eco e perda de volume na sua vertente posterior.

Conclusées: A evolucio clinica e os exames auxiliares per-
mitiram estabelecer o diagndstico de MSA-P provével. Antes
do tratamento dopaminérgico, a distonia focal surge comu-
mente associada a quadros de parkinsonismo e tal é mais fre-
quente em casos de MSA-P que na Doenca de Parkinson. A
apresentacao clinica por hemidistonia é menos comum e
quando associada a parkinsonismo de inicio ipsilateral deve
levar a consideracao do diagnéstico de MSA.

Mutacdo da PLA2G6 com fenétipo
de Paralisia Supranuclear Progressiva -
Parkinsonismo e padrao tipo "Olho de
Tigre"

Carolina Pires', Hip6lito Nzwalo?, Sofia Reimao?®, Leonor
Correia Guedes*®, Mario Miguel Rosa*®, Miguel Coelho*®
1-Servico de Neurologia, Hospital do Divino Espirito Santo EPE,
Ponta Delgada; 2-Servigo de Neurologia, Hospital de Faro EPE,
Faro; 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE,
Lisboa; 5-Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de
Medicina de Lisboa, Lisboa.

mcarolinapires@gmail.com
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Introducdo: As mutagdes no gene da PLA2G6 (Neuro-
degenerescéncia com acumulacdo cerebral de ferro tipo 2 -
NBIA 2, hereditariedade autossomica recessiva) originam dois
fendtipos distintos dependentes da idade de inicio. A forma
classica designa-se distrofia neuroaxonal infantil. Recente-
mente foi identificada uma forma juvenil ou de inicio na idade
adulta, designada distonia-parkinsonismo (PARK 14).

Caso Clinico: Homem de 56 anos, com histéria de cinco
anos de evolucdo de parkinsonismo acinético-rigido com
reposta a levodopa (teste da levodopa com melhoria de 57,4%
na UPDRS-III aos 5 anos de doenca), referenciado para Cirurgia
de Parkinson (CP) por complicagdes motoras graves (flutuagoes
motoras e discinésias), punding e jogo patolégico. Na consulta
de CP observou-se quadro de parkinsonismo simétrico acinéti-
co-rigido com envolvimento axial significativo, nomeadamente
disartria e freezing em on. Salientava-se ainda distonia do fron-
talis, apraxia da abertura das palpebras e lentidao das sacadas
horizontais (Video). Sem paralisia supranuclear ou instabilida-
de postural. A RMNCE mostrou acentua¢ao do normal hipos-
ssinal com hipersinal central em T2 do globo pdlido, definindo
um padrdo tipo "olho de tigre". O doente foi excluido da CP por
parkinsonismo plus. Metabolismo do ferro sem alteracoes.
Teste genético da PANK2 negativo. Encontrada mutacdo hete-
rozigética (duplicacdo de exdes) no gene da PLA2G6.

Conclusao: A PARK 14 caracteriza-se por distonia-parkin-
sonismo com sinais piramidais, usualmente de inicio antes
dos 30 anos e sensivel a levodopa. Na literatura encontram-se
descritas mutacoes heterozigdticas na PLA2G6 associadas a
NBIA tipo 2. Contudo, o padrao tipo "olho de tigre" associado
a mutacao PLA2G6 nao foi previamente reportado.

Neste caso, sugerimos que o inicio mais tardio e com feno-
tipo clinicamente menos grave, semelhante a Paralisia Supra-
nuclear Progressiva - Parkinsonismo, possa ser explicado pela
mutacao da PLA2G6 em heterozigotia, levando a um espectro
clinico continuo com apresentacdes de diferente gravidade.

Ataxia cerebelosa associada ao
Sindrome de Sj gren

Carolina Pires, Sara Camara, Rui Mota, Marina Couto

Servico de Neurologia, Hospital do Divino Espirito Santo EPE,
Ponta Delgada.

mcarolinapires@gmail.com

Introducdo: O Sindrome de Sjogren (SS) é uma patologia
autoimune caracterizada por infiltracdo linfocitdria das glan-
dulas ex6crinas, especialmente as salivares e lacrimais.

O envolvimento do sistema nervoso no SS ocorre em cerca
de 20% dos casos, podendo preceder o seu diagndstico. As
principais manifestacdes neurolégicas sdo a neuropatia peri-
férica, a neuropatia de pares cranianos e o envolvimento
focal/multifocal do SNC.

Caso clinico: Mulher, 51 anos, antecedentes de atraso
mental ligeiro (32 classe, empregada de limpeza) e diabetes
mellitus tipo II. Aos 48 anos instalagdo subaguda de disartria e
ataxia da marcha. Durante o internamento apresentou crises
parciais complexas, que cederam ao levetiracetam. Analiti-
camente anti-SSA positivos. RMN CE revelou hiperintensida-
des T2/Flair periventriculares/subcorticais e hiperintensida-
de cerebelosa em DPT2. Liquor sem alteracoes. EEG lentifica-
do. Recuperacao espontanea para estado prévio em dois
meses. Aos 51 anos, instalacdo subaguda de episédio seme-
lhante. Ao EN, sindrome cerebeloso caracterizado por nistag-
mo multidireccional, disartria, ataxia apendicular e da mar-
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cha. Adicionalmente, defeito atencional, desorientaciao tem-
poro-espacial e sinais primitivos. O exame fisico mostrou gen-
givite e queilite angular. Da investigacdo salienta-se: ANA,
anti-SSA e anti-SSB positivos, VS 33mm. Liquor e EMG sem
alteracoes. EEG lentificado. Teste de Schirmer fortemente
positivo. Biépsia das glandulas salivares minor ndo conclusi-
va. Segunda RMN-CE mostrou hiperintensidades T2/Flair
periventriculares/subcorticais e atrofia cerebelosa. Pulso de
metilprednisolona iniciado mas interrompido por frequentes
crises parciais complexas com generaliza¢do secunddria.

Conclusdao: Embora rara, a ataxia cerebelosa associada ao
SS encontra-se reportada. Apesar de a doente nao referir
xeroftalmia ou xerostomia, os achados no exame fisico, o teste
de Schirmer fortemente positivo, os autoanticorpos elevados
(anti-SSA e anti-SSB), a imagiologia e a exclusao de outras
patologias sdo sugestivos deste diagndstico.

Pretendemos apresentar uma forma de apresentacao clini-
carara do SS com envolvimento do SNC e evolugao por surtos,
e alertar para esta possibilidade diagnéstica no estudo da ata-
xia esporddica do adulto.

SCA 14 - uma nova mutacao

Ana Ribeiro', Joao Silva? Isabel Alonso*?, Ana Morgadinho',
Carla Cecilia Nunes'

1-Servigo de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra; 2-CGPP, 3-UnIGENe, Instituto de
Biologia Molecular e Celular (IBMC), Univ. Porto.
anaribeiro@sapo.pt

Introducdo: As ataxias espinocerebelosas autossémicas
dominantes (SCAs) constituem um grupo de doencas neuro-
degenerativas bastante heterogéneo do ponto de vista fenoti-
pico. A sua clinica pode incluir manifesta¢des variadas, o que
se traduz em enormes dificuldades na realizagao do diagnésti-
co genético. A SCA 14 é um subtipo raro, com prevaléncia esti-
mada em menos de 1% e, é caracterizada por um quadro de
ataxia cerebelosa lentamente progressivo que raramente pode
incluir mioclonias numa fase precoce. E causada por mutacgoes
no gene PRKCG estando associada a elevada penetrancia.

Caso Clinico: Homem de 80 anos de idade refere inicio das
queixas de desequilibrio aos 54 anos de idade com agrava-
mento lentamente progressivo. Referéncia a histéria familiar
positiva em dois dos seus seis irmaos com provavel transmis-
sdo materna. O exame neurolégico revelou disartria escandi-
da, nistagmus horizonto-rotatério em todas as posi¢des do
olhar horizontal e vertical e ataxia cerebelosa com atingimen-
to apendicular e do tronco. A marcha ataxica é possivel com
andarilho apds 26 anos de doenca. O estudo analitico alarga-
do nao revelou alteragdes e a RM-ce mostra atrofia cerebelosa
marcada. Foram excluidas as causas adquiridas de ataxia bem
como as ataxias dominantes mais frequentes através de estu-
do genético (SCA1,2,3,6,7,12 e 17). Foi detectada uma muta-
¢do missense c.349T>A (p.Cysl17Ser) no exdo 4 do gene
PRKCG em heterozigotia que ainda ndo tinha sido descrita na
literatura. A andlise bioinformatica realizada indicou este resi-
duo como altamente conservado o que aponta para o papel
patogénico desta alteracao.

Conclusao: A importancia do caso descrito assenta essen-
cialmente na sua raridade em termos de diagndstico e no
facto de se tratar de uma nova mutacgao. No entanto, preten-
de-se ainda destacar que, dado nao existirem achados patog-
nomonicos que facilitem o diagnéstico genético da SCA 14,
perante uma forma de ataxia pura e/ou lentamente progressi-
va esta deve ser considerada como uma forte possibilidade.

Sinapse

111



=

112

Paraparésia espastica hepatica

Sandra Sousa’, Sara Alves?, C4tia Carmona’, Rui Guerreiro',
Liliana Olim Gouveia', Fernando Pita'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Hospital
Dr. José de Almeida, Cascais.

sandracastrosousa@gmail.com

Introducgdo: A paraparésia hepdtica consiste numa entida-
de rara que ocorre como complicacdo da doenca hepdtica cré-
nica. E caracterizada, clinicamente, por paraparésia espéstica
de evolucdo progressiva com envolvimento sensitivo minimo
ou ausente. A base patogénica é ainda alvo de investigacao e
tem sido destacado o contributo de alguns metabolitos nitro-
genados na desmielinizac¢do do trato cortico-espinhal.

Caso Clinico: Homem de 72 anos, reformado, admitido no
nosso hospital por paraparésia progressiva ao longo de dois
anos. Com antecedentes de Hepatite C com 20 anos de evolu-
¢do, cirrose hepatica e hipertensao portal. Sem histéria familiar
de paraparésia. Submetido, em 2007, a terapéutica com
Ribavirina e Pegasys, sem efeito significativo. Actualmente sob
terapéutica com Pegyntron e Ribavirina, ainda sem resposta. A
avaliagdo, apresentava espasticidade dos membros inferiores,
paraparésia grau 3/5, hiperreflexia rotuliana e Babinski bilate-
ral. Hipopalestesia maleolar bilateral, sem envolvimento das
outras modalidades sensitivas. Sem envolvimento de esfincte-
res e sem diminuicdo da forca nos membros superiores.
Realizou RM do neuroeixo que mostrou, em T2 e FLAIR, discre-
to hipersinal bilateral e simétrico no trajecto da via piramidal ao
nivel do mesencéfalo, protuberancia e bulbo. Exame citoquimi-
co, electroforese e citopatologia do liquor normais. Realizado
EMG dos membros superiores e inferiores, sem alteragoes.
Sorologias para borrelia, Treponema pallidum, VIH e HTLV
negativas; enzima conversora da angiotensina, vitamina B12,
ceruploplasmina, cobre sérico e urindrio sem alteracoes, pro-
teinas sericas, anticorpos antineuronais, estudo de vasculites e
crioglobulinas normais ou negativos; hemograma com macro-
citose ligeira, leucopenia com neutropenia, citélise hepatica
(AST 174U/L, ALT 210U/L, GGT 126U/L); aménia 23umol/L.

Conclusdo: A paraparésia espdstica de etiologia hepdtica
ou mielopatia hepdtica é um diagnéstico a considerar em
doentes com histéria de doenga hepética crénica, apds exclu-
sdo de outras causas. O seu reconhecimento em fases mais
precoces poderd permitir um tratamento mais eficaz. Ha algu-
ma evidéncia que o transplante hepéatico pode parar a pro-
gressdo da paraparésia.

Xantomatose Cerebrotendinosa - a
propdsito de um caso

Ana Ribeiro, Paulo Coelho, Andreia Godinho, Ana Morgadinho
Servico de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

anaribeiro@sapo.pt

Introducdo: A Xantomatose Cerebrotendinosa (CTX) é
uma doenga hereditdria rara, recessiva ligada ao cromossoma
X, em que existe alteracao do metabolismo do colesterol com
acumulacao anormal de lipidos. Resulta do défice da enzima
mitocondrial 27-esterol-hidroxilase e, entre as suas principais
manifestacdes encontram-se a catarata bilateral precoce, os
xantomas tendinosos e alteragdes neuroldgicas com debilida-
de mental e atingimento preferencial do sistema piramidal,
extra-piramidal e cerebeloso (entre outros).
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Caso Clinico: Homem de 48 anos de idade com histdria
prévia de catarata bilateral operada na infancia com défice
visual marcado e debilidade mental ligeira, de origem ndo
esclarecida, referenciado por alteracoes inespecificas da mar-
cha. Refere irmao falecido aos 44 anos de forma stibita com
fendtipo semelhante. Ao exame neurolégico verifica-se a pre-
senca de uma paraparésia espdstica grau 4+ com hiperreflexia
miotdtica, cutaneo-plantares em extensao e marcha ataxico-
espdstica possivel sem apoio. De destacar a presenca de xanto-
mas tendinosos aquilianos. Realizou estudo analitico alargado
que revelou a presenca de hipercolesterolémia e hiperbilirru-
binémia a custa da sua forma ndo conjugada. A RM-ce revelou
a presenca de hipersinal difuso e simétrico da substancia bran-
ca periventricular e das estruturas envolvidas no trato cortico-
espinhal bem como atrofia cortico-subcortical global em grau
moderado. Foi medicado com estatina e 4cido quenodesoxic6-
lico (250mg/dia). Aguarda estudo genético para CTX.

Conclusdo: A importancia desde caso é justificada pela
raridade com que € observado na pratica clinica diaria. Por
outro lado, pretende-se demonstrar que existem atrasos signi-
ficativos no seu diagndstico, o que podera originar implica-
¢des médico-legais, dado que quando tratada de forma ade-
quada pode ser atenuada ou mesmo impedida a de outro
modo inexoravel progressao clinica.

Encefalopatia de Wernicke: uma
complicacao evitavel no doente critico?

Joana Afonso Ribeiro, S6nia Batista, Cristina Janudrio
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra, Coimbra.

joanaaribeiro87@gmail.com

Introducao: As complicac¢oes neuroldgicas no doente criti-
co e como resultado das terapias associadas aos Cuidados
Intensivos sd3o comuns, embora por vezes ndo identificadas.
Das complicacdes frequentes destaca-se a Encefalopatia de
Wernicke (EW), uma doenca neurolégica aguda causada por
défice de tiamina, potencialmente tratdvel, mas sub-diagnos-
ticada. O doente critico, pelo estado de hipercatabolismo e
regimes de nutri¢do parentérica total (NPT), apresenta um
risco elevado nao reconhecido.

Caso Clinico: Homem de 66 anos de idade, com antece-
dentes de alcoolismo e hepatopatia cronica, fibrilagao auricu-
lar e hipertensao arterial. Admitido no Servico de Urgéncia em
coma (Escala de Glasgow 4) e internado na Unidade de
Cuidados Intensivos com diagndstico de sépsis por
Haemophilus Influenzae com provével foco respiratério.
Ficou sob ventilacdo mecénica invasiva, tendo realizado anti-
bioterapia de largo espectro e NPT. Nos primeiros dias de
internamento apresentou hepatopatia aguda transitéria de
etiologia indeterminada (aumento das enzimas hepaticas e
coagulopatia). Verificou-se melhoria gradual do estado de
consciéncia, com extubag¢do ao D9, nunca recuperando o
estado cognitivo prévio (confusdo, desorientacdo global e
labilidade emocional). No 10° dia de internamento constatou-
se sindrome cerebeloso exuberante — alteracdo dos movimen-
tos oculares, disartria escandida, ataxia apendicular bilateral e
axial — associado a movimentos mioclénicos dos membros.
No electroencefalograma apresentava encefalopatia difusa. O
estudo analitico, seroldgico, microbiolégico do soro e LCR,
pesquisa de proteina 14.3.3 e TC-CE nao demonstraram alte-
racoes relevantes. Ao 16° dia iniciou suplementacdo com tia-
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mina 100 mg/dia IV, sem beneficio clinico. Aumentou-se a
dose para 600 mg/dia IV, verificando-se melhoria significativa
num periodo de trés dias.

Conclusdo: Apresentamos um caso de EW num doente
predisposto para défice de tiamina pelo alcoolismo crénico,
precipitado por sépsis e NPT. Pela elevada morbi-mortalidade
e potencial reversibilidade, exige um diagndstico e tratamento
emergentes. No doente critico deverd questionar-se a preven-
¢ao com suplementagdo vitaminica, especialmente quando
existem factores predisponentes.

Deficiéncia cerebral de folatos com
inicio na adolescéncia

Isabel Moreira', Esmeralda Lourenco? Margarida Rodrigues?,
Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Antdnio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Servico de Neurologia, Hospital de Braga.
isabelpmoreira@gmail.com

Introducdo: A sindrome da deficiéncia cerebral de folatos
(DCF) é uma sindrome neuroldgica associada a défice de fola-
to no liquor, com folato sérico normal. E uma doenca clinica-
mente heterogénea e com multiplas etiologias.

Caso clinico: Doente de 19 anos, antecedentes familiares
de fenilcetentria, iniciou pelos 10-12 anos tremor da mao
esquerda que generalizou, seguindo-se dificuldade na marcha
com quedas. Na 1° observacao aos 16 anos apresentava atraso
mental, comportamento do tipo frontal, movimentos oculares
intrusivos na persegui¢ao e olhar sacadico, nistagmo, sindro-
me extrapiramial (distonia multisegmentar e tremor exube-
rante dos 4 membros), sindrome piramidal e marcha atéxica
com pés em equino. Avaliacdo neuropsicolégica mostrou dis-
fun¢ado frontal com compromisso do controlo psicomotor e
lentificacdo. Electroencefalograma com actividade de base
lenta (6Hz). Pela exuberancia da sindrome extrapiramidal
medicou-se com levodopa com franca melhoria. Hemograma,
bioquimica, funcdo tiroideia, cobre, ceruloplasmina, dcidos
gordos nao volateis e de cadeia muito longa normais. Liquor
com défice de folatos (<20nmol/L, normal é 50-78nmol/L),
neurotransmissores e pterinas normais. Acido félico sérico
normal. Lactato e piruvato ligeiramente aumentados. Resso-
nancia cerebral com hipersinal inespecifico da substancia
branca e espectroscopia normal. Foi colocado o diagnéstico de
DCE iniciado 4cido folinico com melhoria cognitiva e motora
progressiva. Pela idade de inicio tardia colocou-se a hipétese
de DCF secunddria prosseguindo-se no sentido de excluir cito-
patia mitocondrial. Electromiografia e biépsia muscular com
histologia e sequencia¢ao completa do DNA mitocondrial nor-
mais. No tltimo ano agravou a espasticidade dos membros
inferiores com repercussdo na marcha que motivou reavalia-
¢ao dos folatos no liquor com ajuste terapéutico.

Conclusdes: A DCF é uma sindrome cuja expressao fenoti-
pica se correlaciona com a idade de inicio dos sintomas,
podendo variar do perfodo pré-natal a idade adulta. A detegao
precoce é fundamental para melhorar o progndstico. O inicio
na adolescéncia, a histéria familiar de fenilcetontria e exce-
lente resposta levodopa tornam este caso peculiar.
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Trombose venosa cerebral
revelando hipercoagulabilidade por hiper-
homocisteinémia em doente com fenétipo
marfandide

Mariana Santos', Joana Marques?, Cristina Costa'

1-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Servico de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil, EPE.
mcristinamcosta@netcabo.pt; marianagsantos2010@gmail.com

A trombose venosa cerebral (TVC) é uma causa rara de
AVC, podendo relacionar-se etiologicamente com estados de
hipercoagulabilidade e infec¢des. A hiperhomocisteinémia
com homocistindria é uma doenca congénita do metabolis-
mo da metionina que pode apresentar-se com défice cogniti-
vo, ectopia do cristalino, anomalias osteo-esqueléticas e even-
tos tromboembélicos precoces.

Caso clinico: Homem de 44 anos, com antecedentes pes-
soais e familiares (irma) de ectopia do cristalino e anteceden-
tes pessoais de glaucoma. Trazido ao servico de urgéncia por
depressao do estado de consciéncia. Por TAC/angio-TC, detec-
tou-se TVC do seio longitudinal superior com enfarte venoso
cortico-subcortical frontal parassagital bilateral e mastoidite
bilateral. Analiticamente com 10.9x103/pL leucécitos e PCR
2.20mg/dL. Iniciou-se hipocoagulagao e ceftriaxone. Por crises
convulsivas tonico-clénicas generalizadas, foi tratado com val-
proato de sédio. Uma RMN-CE revelou TVC aguda extensa dos
seios lateral direito e longitudinal superior e TVC subaguda do
seio sigmoide direito. O exame do LCR mostrou pleocitose
(40/pL) e hiperproteinorrdquia (84.9mg/dL), com exame bac-
teriol6gico negativo. Ao exame neurolégico, havia lentificagao
psicomotora e hemiparésia esquerda. Apurou-se defeito de
memoria, calculo, capacidade visuo-construtiva e fungoes exe-
cutivas. Fenotipicamente, existiam calvicie, pectus excavatum,
cifose dorsal, com escoliose levoconvexa e membros longos,
ndo cumprindo critérios clinicos para diagnéstico definitivo
de doenga de Marfan. O estudo protrombético revelou hiper-
homocisteinémia (>50pmol/L), diagndstico ndao conhecido
anteriormente. Foi realizada prova terapéutica com piridoxina,
sem diminui¢do da homocisteinémia. Houve regressdo total
dos sinais focais. Desde hd 1 ano, o doente encontra-se sob
dieta especifica, associada a piridoxina, cianocobalamina e
4cido félico, mantendo apesar disso valores altos de homocis-
teinémia. Aguarda-se o resultado da pesquisa de mutagdo da
enzima cistationina 3-sintetase.

Conclusdo: Apresentamos um caso de TVC que revelou
hiper-homocisteinémia, previamente ndo diagnosticada ape-
sar do fendtipo marfanéide e das manifestacoes oftalmologi-
cas jé tratadas. A terapéutica preconizada passa por alteracoes
da dieta e suplementacdo vitaminica, que nem sempre sdo
eficazes no controlo da hiper-homocisteinémia.

Meduloblastoma - uma
apresentacao atipica
Elisabete Rodrigues’, Orlando Sousa', Cicero Silveira*
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital

Dr. Nélio Mendongca, Funchal.
1ilia902000@yahoo.es

Introducao: O meduloblastoma corresponde ao tumor
maligno cerebral mais frequente da infancia, sendo incomum
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na idade adulta. Nas idades pediatricas, localiza-se habitual-
mente no vérmis cerebeloso, correspondendo mais frequen-
temente a variante histopatolégica cldssica do meduloblasto-
ma. Em adultos, a forma desmopldsica constitui o subtipo his-
tolégico mais comum, e tem predilec¢ao para os hemisférios
cerebelosos. A disseminacdo leptomeningea ocorre em cerca
de um terco dos doentes com meduloblastoma.

Caso clinico: Doente, sexo masculino, 63 anos, raga cauca-
siana, apresentando diminuicao da acuidade visual de predo-
minio direito com trés meses de evolu¢do. Exame neurolégi-
co: ataxia cerebelosa da marcha, diminuicdo da acuidade
visual de predominio direito, pupilas anisocdricas com
midriase fixa a direita, palidez papilar bilateral. Anélises
gerais, doseamento de 4cido félico e vitamina B12, estudo
hormonal, autoimunidade, HIV e VDRL normais ou negativos.
RMN encefdlica mostra lesdo heterogénea na regido parietal
subcortical esquerda com discreta captacao de gadolinio, ven-
triculomegalia supratentorial, com um halo hiperintenso (T2)
periventricular. Pressao do liquor normal, exame citoquimico
com hipoglicorrdquia e hiperproteinorraquia, estudo micro-
biolégico e pesquisa de células neopldsicas negativo. Assistiu-
se apenas a melhoria da ataxia da marcha ap6s pulso de metil-
prednisolona. Na repeticao do estudo do liquor e RMN ence-
falica: agravamento de hipoglicorrdquia e de hiperproteinor-
rdquia e espessamento meningeo difuso em adigdo as altera-
¢Oes imagioldgicas prévias. Realizada investigagdo para des-
piste de sarcoidose, negativa. Sem diagndstico definido, o
doente foi submetido a craniotomia parietal esquerda com
bidpsia excisional de lesdo parietal. Diagnéstico histopatol6-
gico: meduloblastoma desmoplédsico. RM do neuroeixo e TC
de térax revelaram disseminac¢do leptomeningea intradural
cervico-dorsal e metdstases pulmonares.

Conclusdo: A apresentacdo clinica e imagiolégica de
meduloblastoma desmopldsico neste caso é atipica, pela
idade do doente e envolvimento leptomeningeo sem tumor
primdrio no cerebelo. O exame andtomo-patolégico foi fun-
damental para estabelecimento deste diagndstico inesperado.

Uma apresentacdo Neuroldgica de
Linfoma Intravascular de células B
grandes

Andreia Matas, Andreia Veiga, Jodao Paulo Gabriel, Mario Rui Silva
Servico de Neurologia, Vila Real, Centro Hospitalar Trds-os-Montes-
e-Alto-Douro.

andreia_matas@hotmail.com

Introducdo: O diagnéstico do linfoma intravascular de
células B grandes (IVLBCL) constitui um verdadeiro desafio
clinico pela sua raridade e heterogeneidade na apresentacao
clinica. O caso apresentado € disso exemplificativo.

Caso Clinico: Senhor de 74 anos de idade com anteceden-
tes pessoais de HTA e dislipidemia referenciado ao Servico de
Neurologia por perturbacdes de linguagem e do equilibrio,
que rapidamente evoluiram para um estado confusional
agudo. Apresentava ao exame fisico disfun¢do executiva, dis-
fasia global e ataxia. A TAC cerebral evidenciou uma hiperden-
sidade frontal subcortical paramediana. Uma melhor caracte-
rizacao lesional por RMN Encefélica revelou que esta nao
tinha cardcter expansivo nem captante. Apresentava analiti-
camente ligeira linfopenia sem leucopenia e eleva¢do da LDH
e ferritina sérica; o valor sérico da VS era normal e o estudo
imunolégico e virolégico resultaram negativos. Ap6s ciclo de
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corticoterapia (metilprednisolona 1g ev/dia) durante 5 dias,
assistiu-se a uma recuperacdo parcial do estado neurolégico.
Contudo, a RMN Encefdlica de controlo revelou agravamento
lesional com extensao bi-hemisférica. O estudo LCR nao reve-
lou alteragdes (citoquimico, microbioldgico, pesquisa de célu-
las neoplasicas e o estudo serolédgico, incluindo virus JC). Os
anticorpos anti- NMDA e anti-VGKC revelaram-se negativos.
O controlo analitico mostrou elevagao da PCR, VS, LDH (> 900
IU/]), transaminases hepdticas e B2-microglobulina. O ECG
nao revelou anomalias e o ecocardiograma excluiu uma pos-
sivel cardiopatia emboligena. A TAC toraco-abdomino-pélvica
evidenciou espessamento nodular de ambas as supra-renais,
cuja biépsia revelou IVLBCL. O estado clinico do doente dete-
riorou-se, com depressdao da consciéncia, cegueira cortical,
tetraparésia com diplegia braquial e sinal de babinski bilate-
ral, tendo culminado na morte do doente.

Conclusao: O presente caso exemplifica o comportamento
agressivo desta entidade, o seu curso devastador e o desafio
diagnoéstico que ela constitui, realcando a importancia do
diagndstico precoce no prognéstico do doente.

Evolucdo catastréfica apds recidiva
de cancro da mama sob a forma de
carcinomatose leptomeningea

Marta Lopes, Catarina Santos
Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.
marta.lopes@chedv.min-saude.pt

Introducao: No grupo dos doentes com metdstases lepto-
meningeas, o tumor primério mais frequente é o cancro da
mama. Porém, apenas 5% dos cancros da mama metastizam
desta forma. O progndstico nestes casos é desfavordvel e as
opcoes terapéuticas sdo limitadas e pouco consensuais. A
expressao dos receptores de estrogénio (RE), progesterona
(RP) e HER-2 tem implicagdes progndsticas importantes, quer
em relacdo a sobrevida quer as complicagdes durante o curso
da doenca.

Caso Clinico: Mulher, 41 anos. Antecedentes de carcino-
ma da mama diagnosticado em Agosto/2011, ductal invasor,
RE-, RP-,HER2+. Realizou: QT neoadjuvante, mastectomia
esquerda e RT. Os exames subsequentes foram negativos para
a doenca. Em 30/07/2013 foi observada no SU. Apresentava:
cefaleias de predominio noturno; diplopia; vomitos didrios;
mal-estar e astenia crescentes; obstipacao, dificuldade em
iniciar a miccao, anestesia peri-anal; fraqueza dos MI. Ao
exame neurolégico objectivou-se disfuncdo de multiplos
pares cranianos e achados compativeis com sindrome da
cauda equina. A RMCE e do neuroeixo foi sugestiva de carci-
nomatose leptomeningea; a andlise de liquor revelou pleoci-
tose (predominio de mononucleares), proteinorrdquia e con-
sumo de glicose; o estudo anatomo-patoldgico confirmou
carcinomatose.

Realizou 2 administrac¢des intratecais de MTX e 5 sessdes
de RT focal dirigida aos nervos cranianos, paliativa. Porém, a
evolugdo foi catastréfica do ponto de vista neurolégico; a
doente faleceu um més ap6és o internamento por urosépsis e
faléncia multiorganica.

Conclusao: Devido a maior eficdcia dos tratamentos onco-
logicos sistémicos, nomeadamente do tratamento hormonal
nos doentes HER2+, a sobrevida dos doentes com cancro da
mama tem aumentado. Porém, tem-se assistido a um aumen-
to da incidéncia de metéstases no SNC, que se postula dever-
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se a penetracao inadequada daos farmacos na barreira hema-
to-encefélica, permitindo a proliferacao de células malignas
no espaco subaracnoideu. Até a data, nao existe forma de
reduzir a probabilidade de ocorréncia desta complicacao

devastadora, bem como de a tratar de forma adequada.

Coma subito de explicacdo obscura
em doente com Gliomatosis cerebri

Marta Lopes, José Mdério Roriz
Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.
marta.lopes@chedv.min-saude.pt

Introducdo: A Gliomatosis cerebri é ainda hoje uma enti-
dade mal definida devido a sua raridade e heterogeneidade
clinica e histolégica. Caracteriza-se pelo envolvimento difuso
de grandes regides cerebrais, observando-se frequentemente
uma discrepancia entre a pobreza sintomaética e a exuberan-
cia das lesdes na RM encefalica a data do diagnéstico.

Caso Clinico: Mulher, 29 anos, antecedentes de depressao.
Recorreu ao SU por TCE apds PDC, com caracteristicas de sin-
cope vasovagal. Apresentava queixas aparentemente nao rela-
cionadas com este episddio: cefaleias bifrontais intensas inca-
pacitantes, piores em decubito, agravando héd ~6 meses; epi-
sodios de perda de visao completa dos 2 olhos, recuperando
em 1-2 min, ha ~2 meses, atualmente com dezenas/dia; dimi-
nuicdo da AV; irritabilidade; astenia. Ao EO com apagamento
bilateral dos discos épticos, confirmado por Oftalmologia,
que descreveu edema da papila bilateral exuberante com
hemorragias peripapilares. TCCE revelou aparente expansao
na regido occipital interna direita e do esplénio, de dificil
caracterizacdo. Foi internada. RM encefdlica demonstrou
lesdo difusamente infiltrativa com atingimento do esplénio e
lobos occipital e temporal direitos. Apds osmoterapia e corti-
coterapia ficou praticamente assintomatica. Ao 6°dia de inter-
namento iniciou episddios de agitacdo e ansiedade, cefaleia
holocraneana tipo pressao, vomitos. Em horas ficou progres-
sivamente mais prostrada; objetivados exoforia no olhar pri-
madrio, limitagdo na adugdo e midriase do OD. TCCE sem
novos aspetos. Horas depois com afundamento do estado de
consciéncia, ECG:01V2M4, midriase fixa bilateral. Foi transfe-
rida para realizacdo de bidpsia cerebral, que confirmou o
diagnoéstico de Gliomatosis cerebri.

Conclusdo: A evolucao clinica deste caso é extraordinaria-
mente atipica, mormente porque a instalacido de coma stbito
se deve geralmente a complicacdo tumoral com efeito de
massa — ausente neste caso. A melhoria sintomética espetacu-
lar com a corticoterapia contraria a insignificante resposta
descrita na literatura, pela auséncia de edema cerebral apesar
da extensdo lesional. Estudos anatomo-patol6gicos e molecu-
lares detalhados poderdo futuramente ajudar a definir melhor
esta entidade.

Degenerescéncia cerebelosa
paraneopldsica - discussdo de dois casos
clinicos
Sara Dias, Ana Paula Sousa, Rute Relvas, Rui Pedrosa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa.
sarafpdias@gmail.com

Introducdo: A degenerescéncia cerebelosa paraneopldsica
(DCP) é um distiarbio incomum que pode ocorrer em relagcao
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com qualquer neoplasia, embora esteja mais frequentemente
associada ao carcinoma de pequenas células do pulmao, a
neoplasia da mama e do ovdrio, e ao linfoma de Hodgkin,
sendo habitualmente detectdveis anticorpos antineuronais.
Os sintomas neurolégicos precedem geralmente a descoberta
do tumor, podendo contudo ocorrer também em doentes com
neoplasias ja conhecidas, mesmo tendo havido remissao do
tumor. Ha casos descritos em que nunca se documenta recidi-
va do tumor. Os autores descrevem dois casos distintos deste
sindrome paraneopldsico, com o intuito de ilustrar a sua
variabilidade.

Caso clinico: O primeiro caso é de um doente de 64 anos,
com hdbitos tabdgicos marcados, enviado a Consulta de
Neurologia por quadro de ataxia da marcha com um ano de
evolucdo. No decurso da investigacdo realizou TC tordcica que
revelou massa hilar esquerda. Foi submetido a broncofibros-
copia com bidpsia da lesdo endobronquica, que revelou um
carcinoma de pequenas células do pulmao. A pesquisa de
marcadores antineuronais foi negativa.

O segundo caso é de uma doente de 82 anos com histéria
de alteracoes da marcha de inicio insidioso dois anos antes,
trazida a Urgéncia por agravamento do quadro com franca
ataxia. Tinha histéria de neoplasia da mama, submetida a
mastectomia 5 anos antes do inicio dos sintomas e considera-
da em remissdo. Durante a investigacao foi detectado anticor-
po anti-Hu positivo, ndo se encontrando evidéncia de recidiva
neopldsica ou de outra neoplasia subjacente.

Conclusao: A DCP esté associada a vérios tipos de neopla-
sias, podendo apresentar-se de formas diversas no que diz
respeito a relacdo temporal com a neoplasia subjacente e
presenca de anticorpos antineuronais. E importante conside-
rar esta etiologia no diagnéstico diferencial de quadros de
instalacao subaguda de ataxia cerebelosa, particularmente
em doentes com factores de risco ou histéria conhecida de
neoplasia.

Incidéncia do linfoma primario do
sistema nervoso central no Norte de
Portugal nas duas ultimas décadas

Rui Barreto’, Luis Ruano’, Ricardo Taipa®, Manuel Melo Pires®
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga; 2-Servico de Neuropatologia, Hospital de Santo Anténio,
Centro Hospitalar do Porto.

rdrb1985@gmail.com

Introducéo: O linfoma primdrio do SNC (LPSNC), associa-
do ou ndo a imunodeficiéncia, € uma neoplasia cuja incidén-
cia tem vindo a aumentar em alguns estudos populacionais. O
diagnostico baseia-se na avaliagd@o histolégica das lesoes e na
exclusdo da presenca de neoplasia primadria.

Objectivo: Avaliar a evolucao da incidéncia do LPSNC na
populacdo do Norte de Portugal referenciada ao Hospital
Geral de Santo Ant6nio no periodo de 1993-2012.

Metodologia: Andlise da base de dados de tumores do
Servigco de Neuropatologia do HGSA e informagdes clinicas
documentadas em processo fisico e electrénico.

Resultados: Foram analisados um total de 1446 casos uni-
vocos de tumores malignos registados como neoplasia prima-
ria do SNC. Destes, 1284 envolviam meninges e SNC (localiza-
¢des C700-C717, C720-C721, C728-C729 do ICD-03). As inci-
déncias de outros tipos de tumores foram calculadas para
efeitos de comparacao. Neste periodo de 20 anos foram con-
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firmados 64 linfomas por biépsia (13 na década 1993-2002 e
51 na década 2003-2012), a maior parte localizada no cérebro
(89%). Nove corresponderam a doentes com imunodeficién-
cia adquirida (2 e 7, cada década). O ratio masculino/femini-
no foi de 37/27. A média global de idades foi 60,2 anos (58,8 e
65 para imunocompetentes; 35,7 e 49 para imunodeficientes).
Do ponto de vista geografico, houve distribuicdo homogénea
nos varios distritos. A nivel relativo, os linfomas constituiram
5% de todas as neoplasias primérias do SNC (de 2,5 para 6,6%
entre décadas).

Conclusdes: O nimero de LPSNC aumentou entre a pri-
meira e a segunda década e ao longo dos vdrios anos. Este
incremento relativo, em parte devido ao VIH e ao envelheci-
mento populacional, ndo sucedeu noutros tipos de tumor e
nao houve predominio geografico nos casos detectados. O
aumento do nimero de LPSNC numa populagao tdo grande e
heterogénea levanta a possibilidade de um ou mais fatores
ambientais comuns contributivos (carcinogéneos atmosféri-
cos/alimentares) estarem presentes.

Ganglioglioma centrado ao Véu
Medular Superior com extensdo a regiao
da pineal

Diana Aguiar de Sousa', Joana Barata Tavares?, Pedro Pereira®,
Joaquim Teixeira*, Maria Begoiia Cattoni*, José Miguéns*, José
Pimentel'®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
3-Laboratério de Neuropatologia, 4-Servico de Neurocirurgia,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.
diana3543@hotmail.com; joanactavares@hotmail.com;
joaquimcruzteixeira@hotmail.com; jose.c.miguens@gmail.com;
josepimentel@fm.ul.pt

Introducdo: Os gangliogliomas sdo neoplasias que ocor-
rem caracteristicamente em criancas e adultos jovens e apre-
sentam uma diferenciacdo histolégica mista, contendo ele-
mentos neuronais e gliais. Estima-se que representem 0,5 a
1,5% dos tumores cerebrais. Os gangliogliomas podem ser
encontrados em todas as dreas do sistema nervoso central
mas as localizagées mais frequentes sao os lobos temporal e
frontal. Foi recentemente descrita uma pequena série de
tumores pedidtricos cujas caracteristicas clinicas e imagiol6-
gicas suportam a provavel origem da neoplasia na drea do véu
medular superior (VMS). Descrevemos um caso de ganglio-
glioma com envolvimento do quarto ventriculo e extensdo a
regido da pineal, cujas caracteristicas imagiologicas sugerem
uma possivel origem na regiao do VMS. E excepcionalmente
raro o envolvimento destas dreas por gangliogliomas. Na revi-
sdo da literatura encontramos apenas 11 casos de neoplasias
primérias do SNC com envolvimento da regido da pineal com
este diagnostico.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 32 anos, sem ante-
cedentes relevantes. Histéria de cefaleias com cerca de um
ano de evolugdo e agravamento progressivo coincidente com
gravidez e puerpério. Por este motivo realiza RM-CE com evi-
déncia de lesao expansiva com envolvimento do quarto ven-
triculo e extensdo a regido da pineal através do aqueduto de
Sylvius, condicionando hidrocefalia obstrutiva. Foi colocado
sistema de derivagao ventriculo-peritoneal, com posterior
realizacao de biépsia e ventriculostomia endoscépica electi-
va, sem intercorréncias. O estudo neuropatolégico revelou
neoplasia de origem neuronal e glial, acompanhada por
escassa proliferacao endotelial e indice proliferativo (Ki67) a
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rondar os 10%, sem evidentes areas de necrose. Na avaliacao
imunohistoquimica verificou-se imunoreactividade para a
proteina cida fibrilar das células gliais (GFAP) e para sinapto-
fisina, tendo sido os achados considerados compativeis com o
diagnoéstico de ganglioglioma grau II. A doente recusou a
abordagem cirtrgica proposta.

Conclusdes: Os gangliogliomas, apesar de raros, devem
também ser considerados no diagnéstico diferencial dos
tumores desta regiao.

Linfoma do Sistema Nervoso
Central: Um desafio diagnéstico clinico e
patoldgico

Raquel Samdes', Isabel Moreira', José Eduardo Alves?, Joaquim
Reis®, Ricardo Taipa'*, Manuel Melo Pires’, Ana Martins Silva'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia,
3-Servico de Neurocirurgia, 4-Unidade de Neuropatologia,
Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
araquelfsamoes@hotmail.com

Introducao: Sao conhecidas as limitacoes da bidpsia este-
reotdxica no diagnoéstico de linfoma do SNC (LSNC), quer por
amostras nao representativas, quer por tratamento prévio
com corticdide. Entre 1993 e 2013, no Hospital Santo
Anténio/CHP, diagnosticaram-se 84 LSNC, dos quais 4 (4.8%)
necessitaram de 2 bidpsias para diagnéstico histolégico e 1
necessitou de 3 abordagens.

Caso clinico: Sexo masculino, 70 anos, apresentou-se com
défice motor esquerdo com 3 dias de evolugao. Ao exame neu-
roldgico verificava-se hemiparésia esquerda com sinais pira-
midais. A TC cerebral simples revelou lesao frontal parassagi-
tal direita, homogénea e espontaneamente hiperdensa, com
edema significativo. A RM encefdlica confirmou lesdo tinica
subcortical (14mm) captante de contraste. A pesquisa de neo-
plasia primadria foi negativa e iniciou terapéutica anti-edema-
tosa com corticéide, verificando-se resolugao completa da
hemiparesia e redu¢dao do tamanho da lesdao (9 mm). Fez 12
bidpsia estereotaxica, revelando gliose e infiltrado inflamat6-
rio reactivos, sem evidéncia de tumor. O estudo de LCR (cito-
l6gico, anatomopatolégico, serolégico e imunolégico) foi nor-
mal. Quatro meses ap6s, novo agravamento clinico (cefaleias,
apatia e hemiparesia esquerda) e imagioldgico (duas novas
lesdes captantes: uma frontal medial direita, outra centrada
na fita dOptica direita com extensdo hipotalamica). Retomou
corticoterapia com melhoria clinica, sendo submetido a 22
biopsia, com aspectos sugestivos de arterite. Realizou angio-
grafia cerebral que foi normal. Dois meses depois, novo agra-
vamento clinico e imagioldgico tendo sido submetido a 32
bi6psia cerebral estereotdxica, revelando linfoma de alto grau
de grandes células B. Foi ainda submetido a quimioterapia
com metotrexato em alta dose mas acabou por falecer.

Conclusoes: Este caso clinico realca a dificuldade do diag-
nostico definitivo de LSNC, apesar da precocidade e repeticao
de bidpsias cerebrais, pois, a par da clinica e imagem, sinais
histopatolégicos inespecificos como fenémenos de desmieli-
nizac3o e infiltrados inflamatérios vasculares podem ser tam-
bém um “mimetizador" de doenca desmielinizante ou vascu-
lite do SNC.
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Mielopatia compressiva secundaria
a hematopoiese extramedular: Uma causa
rara de paraparésia.

Filipe Blanco’, Mariana Baptista®, Luis Rito? Cristina Moura®
1- Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia,
3-Servico de Hematologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

sobralblanco@gmail.com

Introducdo: A hematopoiese extramedular é uma resposta
fisiolégica a anemia crénica. Ocorre em doengas hematologi-
cas como as talassémias, que cursam com eritropoiese inefi-
caz. Figado, baco e génglios linfaticos sdo localizagdes
comuns do tecido hematopoiético ectépico. O envolvimento
do espacgo epidural associado a compressao medular é uma
apresentacao rara e de elevada morbilidade.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 54 anos de idade,
recorre ao servi¢o de urgéncia por dor lombar e incapacidade
progressiva para a marcha com 3 semanas de evolugao pro-
gressiva. Antecedentes de talassémia intermédia diagnostica-
da aos 34 anos, sem seguimento ou medicacdo crénica por ma
compliance do doente. O exame neuroldgico revelou uma
paraparésia com preservacao selectiva dos musculos antigra-
vitérios, hiperreflexia miotatica dos membros inferiores, cuta-
neoplantares extensores e hipostesia termo-algica com nivel
D8. Analiticamente evidenciava anemia microcitica com valo-
res de hemoglobina de 7,0 mg/dL. Realizou RM dorsal que
mostrou massa intracanalar extramedular epidural ao longo
dos segmentos D4 a D7 e outra ao nivel D9. Essas formacdes
apresentavam caracteristicas de sinal sobreponiveis a medula
6ssea, condicionando marcada compressao da medula dorsal.
Associadamente, identificavam-se multiplas massas paraver-
tebrais bilaterais lobuladas ao longo de todo o segmento dor-
sal, com caracteristicas de sinal idénticas a massa intracana-
lar. A biépsia das massas paravertebrais confirmou a sua ori-
gem eritropoiética. O doente realizou terapéutica citorreduto-
ra com hidroxiureia e radioterapia, com recuperacao total da
capacidade de marcha.

Conclusdo: A mielopatia compressiva por hematopoiese
ectopica no espaco epidural é uma complicagado rara na talas-
sémia intermédia. O diagnostico diferencial inclui abcesso
epidural ou metastase maligna, uma vez que as hemoglobino-
patias cursam fequentemente com imunodepressdo. A ausen-
cia de realce na RM com contraste permite distingui-la de
outras etiologias. Os poucos casos descritos na literatura, nao
permitem definir uma orientacao terapéutica para esta causa
reversivel de paraparésia. Neste caso em particlar, o tratamen-
to instituido revelou-se eficaz.

Encefalite limbica anti-Ma2,
miastenia gravis e timoma

Ana Franco, Tiago Teodoro, Jodo Ferreira, Pedro Viana, Patricia
Antunes, Patricia Pita Lobo, Leonor Correia Guedes, Luisa
Albuquerque

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
anacgfranco@gmail.com

Introducédo: A encefalite limbica associada a timoma
encontra-se raramente descrita na literatura, estando descri-
tas associacoes com os anticorpos anti-Hu, anti-CV2 e anti-
receptores de potdssio voltagem-dependentes. Reportamos
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um caso Unico de timoma associado a miastenia gravis e
encefalite limbica paraneopldsica com anticorpos anti-Maz2.

Caso Clinico: Mulher de 65 anos com diagndstico de timo-
ma no contexto de investigacdo de miastenia gravis com anti-
corpo (Ac.) anti AchR (receptores anti-acetilcolina)> 80,0
nmol/L. Um més depois de ter sido submetida a remocao par-
cial de timoma, localmente invasivo do tipo AB, desenvolve
em 4 semanas um quadro de alucinac¢des visuais, delirio,
agressividade, desorientacao, defeito de memoria e hiperfa-
gia. O exame neurolégico mostrava defeito de memoria, aten-
¢do, orientacdo, cdlculo e abstraccdo e presenca de reflexos
primitivos. O liquor e RM-CE ndo mostraram alteracgoes rele-
vantes. Os EEGs revelaram actividade lenta fronto-temporal
de predominio direito e numa ocasido uma crise eléctrica
centro-parietal esquerda. No SPECT observou-se hipocapta-
¢do parieto-temporal esquerda. O PET cerebral revelou hipo-
metabolismo cerebral parieto-temporo-occipital. Identificou-
se Ac.anti-Ma2 positivo no soro. No contexto de encefalite
limbica com Ac. anti-Ma2 pesquisou-se e excluiu-se outra
neoplasia primadria coexistente através de TC toraco-abdomi-
no-pélvica, mamografia/ecografia mamadria, EDA, ecografia
da tiréide e PET sistémica. Nao houve resposta clinica signifi-
cativa a imunoglobulinas e corticoterapia.

Conclusdo: Trata-se do primeiro caso descrito de encefali-
te limbica associada a Ac. anti-Ma2 no contexto de timoma.
Este caso ilustra a possibilidade de coexisténcia de multiplas
sindromes paraneopldsicos associados a mesma neoplasia, e
a multiplicidade de associacoes entre tipos de neoplasias e de
sindromes paraneoplasicos.
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Moderadores: Paulo Pereira, Nuno Reis

Apresentacdo e discussdo de 2 casos clinicos
Alvaro Lima (Portugal), Carla Reizinho (Portugal)

Conferéncia

"A importancia dos parametros espino-pélvicos na patologia da coluna, suas
implicacdes na clinica e na cirurgia"

Jodo Pinheiro-Franco (Brasil)

Moderadores: Paulo Pereira, Nuno Reis

Comunicacoes Orais Il (SALA A)

Tema: Vascular

Moderadores: Anténio Vilarinho, Jorge Gongalves
CO13 a CO18

Comunicac6es Orais IV (SALA B)
Tema: Base do Cranio

Moderadores: Vara Luiz, Domingos Coiteiro
CO19 a C024

Comunicacdes Orais V (SALA A)
Tema: Tumores

Moderadores: Armando Rocha, Gil Bebiano
C025 a CO30

Comunicacoes Orais VI (SALA B)

Tema: Coluna

Moderadores: J. Lozano Lopes, Sérgio Figueiredo
CO031a C036

Coffee-break

Discussao de Posters 2
Tema: Vascular
Moderador: Armando Lopes
PO15 a P0O22

Conferéncia

"0 papel dos estudos multimodais nas Neurociéncias Basica e Clinica"
Miguel Castelo-Branco (Portugal)

Moderadores: Modesto Cerioni, Ernesto Carvalho

Conferéncia

"Cerebral Reperfusion”

Saleem Abdulrauf (USA)

Moderadores: Miguel Casimiro, Jodo Paulo Farias
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12h30-13h00

14h30-15h00

15h00-16h30

16h30-17h00

17h00-18h00

17h00-18h00

124 Sinapse

18h00

Conferéncia

"Complex aneurysms"

Saleem Abdulrauf (USA)

Moderadores: Miguel Casimiro, Jodo Paulo Farias

Conferéncia

""Cerebral functional anatomy"
Gerado Conesa (Espanha)
Moderadores: Rui Vaz, Ricardo Pereira

Mesa Redonda
"Patologia tumoral"
Moderadores: Rui Vaz, Ricardo Pereira

"Hemispheric functional neurosurgical oncology for low grade glioma: an update”

Gerardo Conesa (Espanha)

“Estratégia cirirgica em gliomas de baixo grau”
Manuel Cunha e Sa (Portugal), Catarina Viegas (Portugal)

""Adenomas invasivos"
José Landeiro (Brasil)

Coffee-break

Discussao de Posters 3
Tema: Vertebro-medular
Moderador: Elsa Silva
P023 a PO31

Comunicacoes Orais VII (SALA A)
Tema: Outros Temas

Moderadores: Célia Pinheiro, Maria Joao Frade
CO037 a C042

Comunicacoes Orais VIII (SALA B)
Tema: Outros Temas

Moderadores: Joana Tomé, Gongalo Costa
C043 a C047

Assembleia Geral da SPNC (SALA A)
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09h00-10h00 Sessdo de Posters Selecionados
Moderadores: Patricia Polénia, Maria Céu Machado

POO1 a POO7

10h00-10h30 Conferéncia
"Teaching in Neurosurgery"
Saleem Abdulrauf (USA)
Moderadores: Anténio Cerejo, Marcus Rotta

10h30-11h00 Coffee-break
Discussao de Posters 4
Tema: Trauma e outros temas
Moderador: J. Gustavo Soares
PO32 a PO38

11h00-11h30 Conferéncia
"Cerebral Concussion in Sports"
Nina Feddermann (Suica)
Moderadores: Marcos Barbosa, Raimundo Fernandes

11h30-12h45 Mesa Redonda
""Concussao Cerebral no Desporto: panorama nacional e organizacao"
Moderadores: Marcos Barbosa, Raimundo Fernandes

Nina Feddermann - FIFA
Alvaro Carvalho - DGS

Frederico Varandas - SCP

12h45 Entrega de Prémios Codman e Encerramento
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Resumos

Estimulacao Cerebral Profunda no
tratamento do Disturbio Obsessivo-
-Compulsivo - experiéncia inicial

José Luis Alves', Manuel Rito', Ricardo Pereira’, Joao Relvas?,
Marcos Barbosa'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Psiquiatria, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra.

As técnicas cirtrgicas de Estimulacdo Cerebral Profunda
(Deep Brain Stimulation — DBS) constituem o culminar de
décadas de avangos cientificos e tecnoldgicos nas dreas da
neurociéncia basica e neurocirurgia funcional. A neuroestimu-
lagdo representa uma alternativa terapéutica eficaz para o tra-
tamento de Doengas do Movimento hipo/hipercinéticas
refractarias ao tratamento médico, estando o seu uso actual-
mente a ser alargado a outras patologias do foro neurolégico e
psiquidtrico, incluindo sindrome depressivo major, estados de
ansiedade ou Distarbio Obsessivo-Compulsivo (Obssessive-
Compulsive Disorder - OCD). Apesar dos avangos significati-
vos na psicoterapia/terapia comportamental e farmacotera-
pia, uma considerdvel percentagem dos doentes diagnostica-
dos com OCD ndo demonstram melhorias clinicamente rele-
vantes, sublinhando a importancia do papel futuro que a DBS
deverd vir a assumir no tratamento deste tipo de distarbio. As
modernas técnicas estereotéxicas, apontando a alvos especifi-
cos nos Ganglios da Base com vista a electroestimulagao rever-
sivel, permitem causar um menor dano cerebral, implicando
maior rapidez no processo e menor taxa de efeitos secunda-
rios, nomeadamente ao nivel da reactividade emocional e
motivacao pessoal. Os autores descrevem a experiéncia inicial
do Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra no tratamento cirtrgico de OCD,
com a descricao de 4 casos clinicos. Em todos os casos, com
impacto negativo da doenca na esfera sdcio-econémica e vida
pessoal/familiar do doente, registou-se melhoria clinica signi-
ficativa. A avaliagao pré e pés-operatoéria incluiu necessaria-
mente uma vertente neurolégica, neurorradioldgica e neurop-
siquidtrica. Faz-se igualmente referéncia ao contexto histérico
desta técnica cirtirgica, indicacdes e outcomes descritos na
literatura actual, alvos terapéuticos e mecanismos de acgao,
assim como descricdo geral dos componentes tecnoldgicos
envolvidos. As questoes relevantes, no que diz respeito a selec-
¢ao dos pacientes e localizacido/colocagao dos eléctrodos,
devem ser abordadas numa perspectiva de investiga¢do multi-
disciplinar, incluindo contributos de ensaios clinicos adequa-
dos, estudos de imagem (Ressondncia magnética convencio-
nal / funcional, PET, tractografia) e estudos genéticos. A DBS,
encarada actualmente como uma op¢ao promissora para o
tratamento de OCD e outros disttirbios psiquidtricos, é uma
técnica segura e eficaz, a ser executada por uma equipa multi-
disciplinar dedicada, na qual a vertente cirdrgica devera ser
considerada apenas parte de um programa abrangente, no
qual se incluam também acompanhamento psiquidtrico e
neurolégico adequados.
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Estimulacao cerebral profunda na
Sindrome de Gilles de La Tourette (SGT)
grave e refractdria: sequimento 2 anos
apos intervencao

Clara Chamadoira’, Joao Massano?, Paulo Linhares’', Maria Jose
Rosas?, Rui Vaz'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurologia, Hospital
Sao Joao, Porto.

Introducdo: A sindrome de Gilles de la Tourette (SGT) é
uma doenca crénica complexa, caracterizada por tiques
vocais e motores limitantes. Na maior parte dos casos existem
alteracoes do comportamento como pensamentos obsessivos
e compulsoes. A sua fisiopatologia permanece pouco conhe-
cida. O tratamento convencional consiste em terapéutica far-
macolégica e comportamental. Para os doentes que sofrem
efeitos adversos graves ou que nao respondem ao tratamento
farmacolégico e psicoterapia, a estimulacao cerebral profun-
da (ECP) representa uma alternativa de tratamento.

Caso clinico: Rapaz de 15 anos de idade com tiques moto-
res e vocais de inicio aos 8 anos de idade. Tiques motores tor-
naram-se graves e muito frequentes, um dos quais provocando
lesdao mentoniana pelo embate repetitivo e violento com o joe-
lho. Verificada refractariedade a multiplos farmacos de varios
grupos e a psicoterapia. Apés andlise e discussdo da evidencia
foi decidida cirurgia, com ECP bilateral com alvo no GPi ante-
ro-medial. Verificou-se melhoria imediata de tiques (escala
YGTSS) no pés-operatério, que se manteve até cerca de 1 ano
ap6s o procedimento, altura em que se verificou deterioracao
clinica. Ap6s se ter constatado integridade do sistema de esti-
mulacdo e correcto posicionamento dos electrodos, foi realiza-
do ajuste da estimulacdo eléctrica, com melhoria imediata e de
forma sustentada (dltima observacdo aos 2 anos ap6s ECP).
Houve melhoria das obsessdes e compulsdes (excala YBOCS) a
partir dos 3 meses pods-cirurgia, deterioracao ao ano e melho-
ria a partir dai apés o ajuste dos pardmetros da estimulacdo. A
ansiedade, depressao, percepcao do estado de satide e quali-
dade de vida seguiram padroes semelhantes.

Conclusao: Neste primeiro caso de SGT grave e refractaria
tratada com ECP em Portugal demonstra-se melhoria signifi-
cativa de tiques, obsessdes/ compulsdes, ansiedade, depres-
sdo, percepcdo do estado de saide e qualidade de vida aos 2
anos apos a cirurgia. Uma eventual tolerabilidade a ECP na
SGT é ultrapassavel ajustando os parametros de estimulacao
eléctrica.

Substituicdo de gerador de
impulsos em doentes submetidos a
estimulacdo cerebral profunda
Sergio Salvador’, Clara Chamadoira', Pedro Barros?, Bruno
Carvalho', Maria Jose Rosas'

1-Unidade de Doencas do Movimento, Hospital de Sao Jodo, Porto;
2-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.

Introducdo: A estimulacdo cerebral profunda (ECP) trans-

formou-se numa opcao terapéutica para diversas doencas do
movimento refractérias a terapéutica médica. A duracido limi-
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tada da bateria dos geradores de impulsos ndo recarregaveis
requer a sua substituicdo periddica. Os doentes submetidos a
ECP podem necessitar de mdltiplas substituicdes ao longo da
sua vida, com os riscos inerentes aos vérios procedimentos.
Trabalhos recentes apontam para uma taxa de complicagdes
infecciosas acrescida em relacdo ao procedimento cirdrgico
primaério.

Objectivos: Os nossos objectivos foram a determinacao da
duracdo média da bateria dos geradores de impulsos nos
doentes submetidos a ECP bem como analisar a taxa de com-
plicagdes associadas ao procedimento de substituicao.

Métodos: Foi realizada uma revisao retrospectiva dos
registos cirdrgicos e processos clinicos de 74 doentes conse-
cutivos submetidos a ECP e pelo menos uma substituicao do
gerador de impulsos em contexto de “fim de vida” da bateria,
no periodo compreendido entre 2005-2012.

Resultados: No periodo considerado, um total de 74 doen-
tes (95,9% com Doenca de Parkinson, 4,1% com distonia
generalizada secunddria) foi submetido a cirurgia de substi-
tuicdo do gerador de impulsos (Kinetra/ Activa PC-
Medtronic®); 5 doentes realizaram duas substituicoes. A
duragao média das baterias foi de 52,8+/- 3,2 meses (12-82
meses). Ndo se verificaram diferencas significativas na dura-
¢do dos geradores primdrios vs subsequentes. Em 4 doentes
ocorreu infecgdo do sistema com ponto de partida no gerador
de impulsos- taxa de infec¢@o de 5,1%. Em todos os casos foi
necessdria a remocao completa do sistema de ECP.

Discussao: Dez anos apds o inicio da ECP como opcao
terapéutica em Portugal, tornou-se para nds necessaria uma
reflexdo sobre as complicacdes associadas as substituicoes
dos geradores de impulsos. E actualmente discutida a possivel
utilizagdo de baterias recarregdveis, de forma a evitar as com-
plicagdes inerentes a um novo procedimento.

Estimulacao do Nucleo Anterior do
Talamo para o Tratamento da Epilepsia -
Experiéncia Inicial do Hospital de Santa
Maria, Lisboa

Alexandre Rainha Campos', Anténio Goncalves-Ferreira',
Carlos Morgado?, Carla Bentes®, Ana Rita Peralta’, Inés
Cordeiro®, Ana Catarina Santos®, Jodao Reis’, José Pimentel®
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neuroradiologia,
3-Servigo de Neurologia, CHLN-HSM, Lisboa; 4-Lab. Linguagem
da FM, Lisboa; 5-Servico de Psiquiatria do CHLN-HSM, Lisboa.

Introducéo: A Estimulagado Cerebral Profunda (ECP) é uma
nova modalidade terapéutica para a epilepsia refractéria. O
principal alvo é Ntcleo Anterior do Tdlamo (NAT), uma estru-
tura chave dentro do sistema limbico e a ECP do NAT permite
diminuir as crises limbicas como o estudo SANTE revelou. O
estudo presente destina-se a avaliar o resultado deste proce-
dimento nos nossos doentes tratados entre 2011 e 2013.

Métodos: Foram implantados 7 adultos (5 mulheres e 2
homens) bilateralmente com eléctrodos ECP nos NAT. A idade
variou entre 23-47 (média: 34 anos). Os doente tinham todos
epilepsia temporal (4 bilaterais, 1 multicéntrica). Trés tinham
ja sido submetidos previamente a outro tipo de cirurgia da
epilepsia: um estimulador vagal e dois com amigdalohipo-
campectomia (um com remogado ainda de displasia tempo-
ral). Todos os 7 doentes foram operados sob anestesia geral.
As trajetdrias usadas para atingir o NAT foram transventricu-
lares em 3, extraventriculares em 3 e mista (trans a direita e
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extra a esquerda) num doente. Nao houve morbilidade cirtr-
gica significativa. Os parametros de estimulacdo usados ini-
cialmente foram iguais aos do estudo SANTE. O seguimento
poés-operatério varia entre os 2 e 0os 25 meses.

Resultados: Em relacdo a frequéncia de crises, houve uma
reducdo moderada em 4 doentes e marcada num. Em relagao
a intensidade e durac¢do de cada crise, houve reducao em 5.
Dois doentes deixaram de ter “drop atacks” e um deixou de ter
generalizacoes secundarias das suas crises. Todos os doentes
sentiram uma melhoria subjectiva da sua epilepsia e qualida-
de de vida.

Discussao: A ECP dos NAT parece ser uma terapia paliati-
va eficaz para casos complexos de epilepsia quando nao exis-
te mais nenhum tipo de cirurgia resectiva a propor. A frequén-
cia de crises pode ser reduzida e a gravidade das mesmas tam-
bém. Para se poder tirar conclusoes fidveis sobre este efeito, é
necessario haver um registo exaustivo das crises antes e apos
a implantacdo. As indicagoes precisas para selecao de candi-
datos ainda nao estdo estabelecidas e é necessario haver mais
estudos de qualidade sobre a eficacia desta terapéutica.

Conclusoes: A nossa série de ECP-Nat para a epilepsia mos-
tra resultados positivos especialmente na reduc¢ao da gravida-
de das crises e melhoria da qualidade de vida dos doentes.

Cirurgia de Epilepsia frontal sem
lesdo na RM - a propésito de trés casos
operados no Centro de Cirurgia da
Epilepsia do Porto - Hospital Santo
Antonio

Eduardo Procaci da Cunha, Luis Rocha, Rui Rangel
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto.

O tratamento cirtrgico de uma epilepsia refratdria nao-
lesional oferece um desafio a toda equipe multidisciplinar. O
estudo nao-invasivo é muitas vezes inconclusivo, sendo
necessario, na maioria das vezes, complementar com estudo
invasivo. Por sua vez, a escolha da zona cerebral a ser estuda-
da também pode ser problematica, tendo em conta a dificul-
dade em perceber o circuito de propagacgao das crises e, dessa
forma, onde os elétrodos deverdo ser posicionados para defi-
nir corretamente a zona irritativa.

A comunicacdo tem como objetivo apresentar trés casos
estudados com elétrodos invasivos, sendo que em dois deles
com elétrodos profundos para além de grelha subdural. Todos
os doentes foram posteriormente submetidos a resseccao da
zona irritativa, tendo em conta os limites funcionais do cére-
bro. Nesse sentido serd descrito um breve resumo do estudo
nao-invasivo inicial, a escolha e 0 método para estudo invasi-
vo, e, por fim, a técnica cirtirgica e o método de monitorizagao
intraoperatério. Embora o tempo de seguimento seja curto
(entre trés a seis meses), todos os trés doentes estao, até o
momento, sem crises convulsivas.

Papel da cirurgia transfenoidal na
Doenca de Cushing persistente ou
recorrente
Bruno Carvalho, Josué Pereira', Patricia Pol6nia', Davide
Carvalho?, Rui Vaz'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Endocrinologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto.
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Introducdo: A abordagem aos doentes com doenca de
Cushing ndo curada constitui um importante desafio terapéu-
tico. As taxas de remissdo ap6s cirurgia transfenoidal variam
entre 65-90 %, sendo que a taxa de recorréncia ap6s cirurgia
transfenoidal inicial eficaz varia entre 5-25%. O objectivo
deste estudo foi rever retrospectivamente a eficdcia funcional
e as complicacdes da re-intervencao cirtrgica transfenoidal
na D. Cushing persistente ou recorrente.

Material e métodos: Foram avaliadas retrospectivamente
as taxas de remissdo e as complicacoes ap6s re-intervencao
cirdrgica transfenoidal por doenca de Cushing persistente ou
recorrente, em 7 doentes, de um total de 38 casos com doen-
¢a de Cushing tratados cirurgicamente no nosso hospital
entre 2002-2012. A remissao foi definida como o desapareci-
mento de sintomas de hipercortisolismo com niveis basais de
cortisol sérico < 50 nmol/l 24-48 h apds desmame de cortico-
terapia e/ou supressdo dos niveis séricos de cortisol < 50
nmol/l apds prova de supressdo com dexametasona 1 mg
durante os primeiros 3 meses apoés cirurgia.

Resultados: Dos 38 doentes com doenca de Cushing foram
identificados 7 doentes com doenca persistente apds a pri-
meira cirurgia (taxa de sucesso de 82%), 3 dos quais foram re-
operados. Dois destes encontram-se actualmente curados e
um mantém doenga activa. Dos 31 doentes inicialmente cura-
dos, foram identificados 4 com doenca recorrente (taxa de
recorréncia de 13%) entre 2 a 8 anos ap6s a cirurgia. Destes, 3
ficaram curados e um nao alcanc¢ou a remissao apoés re-inter-
vencao. O hipopituitarismo foi a complicagdo mais frequente
(4 doentes). Outras complicac¢des: hemorragia do seio caver-
noso (1), fistula de LCR (1) e diabetes insipida (1).

Conclusdo: A re-intervencao cirdrgica por via transfenoi-
dal continua a ser a primeira opcao terapéutica a considerar
nos doentes com doenga de Cushing persistente ou recorren-
te, permitindo nesta série a cura em 71 % (5/7) dos casos.

Neuroendoscopia na hidrocefalia e
patologia intraventricular

Amets Sagarribay Irafieta, Miguel Correia, Lino Fonseca, Lia
Pappamikail, Mario Matos
Centro Hospitalar de Lisboa Central-EPE

Introducdo: A Neuroendoscopia tem-se revelado ttil na
prética neurocirtrgica, sendo neste momento um instrumento
habitual no bloco operatério, nomeadamente no tratamento
da hidrocefalia e da patologia intraventricular. Os autores apre-
sentam a sua experiéncia, enfocando os aspectos técnicos, as
dificuldades sentidas e os resultados obtidos. Materiais e méto-
dos: Revisao dos doentes operados pelos autores no Servico de
Neurocirurgia do H. Sao José e na Unidade de Neurocirurgia
Pedidtrica do H. Dona Estefania, no periodo compreendido
entre Janeiro de 2009 e Janeiro de 2013. Revisao da literatura e
comparacdo dos resultados observados nesta série. Sao tam-
bém apresentadas imagens intraoperatérias, com o0s por-
menores técnicos mais relevantes, as dificuldades e as com-
plicacoes observadas durante os procedimentos realizados.

Resultados: Para o tempo delimitado, foram operados 28
doentes, com idades compreendidas entre os 3 meses e 0s 75
anos (65% de idade pedidtrica). Realizaram-se 38 procedi-
mentos cirdrgicos: 24 terceiro ventriculostomias; 3 aqueduto-
plastias; 4 fenestracdes/ marsupializacdes de quistos; 4 sep-
tostomias; 2 foraminoplastias; e 1 exerese de glioma do
Septum Pellucidum. As patologias mais frequentes foram:
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estenose do aqueduto de Sylvius (71%); quistos aracnoideus e
intraventriculares (14%); isolamento ventricular secundario a
processos infecciosos/ infamatérios e tumorais (11%). O
sucesso da ventriculostomia no tratamento da hidrocefalia
obstrutiva foi de 75% (90% excluindo os doentes com idade
inferior a 1 ano). Relativamente aos quistos aracnoideus e
intraventriculares, todos foram resolvidos com sucesso assim
como nao foi necessdria a colocagdo de shunt nos doentes
que apresentavam ventriculos isolados. Como complicacoes,
referem-se dois casos de hemorragia intra-ventricular, sem
consequéncias no pos-operatério, e um hematoma subdural
subagudo, drenado 2 meses ap6s intervencgao. Estes resulta-
dos foram coincidentes com as séries da literatura revista.

Conclusdes: Esta técnica justifica-se pela elevada taxa de
sucesso, pela seguranga que oferece e pela reducao da neces-
sidade de colocagao de dispositivos artificiais para a derivacao
de LCR, prevenindo complicagoes.

Ventriculostomia endoscépica do
111 ventriculo no tratamento da
hidrocefalia obstrutiva em idade
pediatrica

Ricardo Velasco', Joana Pedrosa Pinto?, José Gustavo Bento
Soares’, José Augusto Costa’

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Aindicacao para procedimentos endoscopicos tem conhe-
cido um aumento constante e significativo, fruto dos avancos
no arsenal cirtirgico disponivel e no aperfeicoamento das téc-
nicas operatérias existentes. Neste contexto, a ventriculosto-
mia endoscopica do III ventriculo (VET) tem-se afirmado de
forma consensual como técnica minimamente invasiva de
eleicdo no tratamento da hidrocefalia obstrutiva. Neste traba-
lho, os autores avaliaram o papel da VET no tratamento pri-
madrio da hidrocefalia obstrutiva e como procedimento alter-
nativo a revisao de sistema de derivacgdo de liquido cefalorra-
quidiano disfuncional. Efectuou-se uma andlise retrospectiva
dos registos clinicos, relatos operatérios e ressonancias mag-
néticas antes e ap6s o procedimento para determinar o suces-
so do mesmo. Foram incluidos doentes com um minimo de 12
meses de follow-up. Entre Fevereiro de 2000 e Margo de 2012
foram efectuadas 47 VET em doentes com idade pedidtrica. A
ventriculostomia endoscépica do III ventriculo é uma técnica
segura e com elevada eficdcia no tratamento de doentes com
hidrocefalia obstrutiva em idade pedidtrica. Tem o beneficio
acrescido de obviar as complicagdes associadas a derivacao
ventriculoperitoneal e um baixo custo associado.

Craniossinostoses - Experiéncia do
Servico de Neurocirurgia do Hospital
Garcia de Orta

Rui Manilha', Vitor Castro’, Vitor Goncalves', Andreia Amorim’,
Paula Rodeia', Catarina Viegas', Citia Gradil', Nuno Cristino’,
Sara Conde?, Jose Parreira?, Manuel Cunha e Sa'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Cirurgia Pldstica,
Hospital Garcia de Orta, Almada.

As craniossinostoses caracterizam-se pelo encerramento

precoce das suturas cranianas e sao, tradicionalmente, classi-
ficadas em sindrémicas e nao-sindrémicas. As craniossinos-
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toses nao sindrémicas correspondem aproximadamente a
85% dos casos e sdo classificadas em termos fenotipicos, de
acordo com a sutura envolvida. Considera-se ainda que o
encerramento precoce destas suturas se deve a uma combina-
¢ao de factores genéticos e ambientais. Propomos descrever a
experiéncia do Servico de Neurocirurgia do Hospital Garcia de
Orta, em colaboragdo com o Servico de Cirurgia Plastica e
Pediatria, na abordagem mulitdisciplnar desta patologia
desde 1999. Desta forma reunimos 35 doentes: 14 escafocefa-
lias, 10 trignocefalias, 8 Plagiocefalias e 3 braquicefalias.

Correccdo cirurgica de
craniossinostoses e manuseamento
anestésico - revisdao de 20 casos clinicos

Sérgio Salvador’, Joana Oliveira', Marcos Gouveia®, Ana Ledao?,
Josué Pereira’

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Anestesiologia, Hospital
de Sao Joao, Porto.

Introducdo: A cirurgia das craniosinostoses é multidisci-
plinar, cirurgicamente exigente e de dificil equilibrio anestési-
co. Pratica-se num grupo etdrio muito jovem, sujeito a even-
tuais perdas sanguineas significativas. A determinacao e repo-
sic@o precisas dessas perdas constitui uma preocupacao anes-
tésica importante.

Material e métodos: Os autores revéem a sua série de 20
doentes operados (16 do sexo masculino) no periodo de
Marco de 2010 a Dezembro de 2012. Correspondeu a 10 cra-
niosinostoses coronais unilaterais, 2 bilateralais, 5 escafocefa-
lias e 3 trigonocefalias, com idades compreendidas entre os 9
e os 21 meses. Avaliam-se caracteristicas dos doentes, proce-
dimentos cirdrgicos, manuseamento anestésico e hemodina-
mico, e duragdo de estadia hospitalar.

Resultados: O tempo médio de internamento foi de 10 dias
(mediana de 8, primeiras 24 horas na UCIP). Nao houve morta-
lidade, nem morbilidade relevante. A anestesia foi geral balan-
ceada. A reposicao sanguinea foi realizada com coldides e cris-
taldides, e GRs: a diminuicao do tempo de indugao (30 min a 3
h, média de 1 hora e 10 min) e do tempo cirtrgico (de 1 a 7
horas, média 3 horas e 15 min) ao longo do periodo aqui revis-
to foi acompanhado por uma redugao dos volumes totais de GR
transfundidos (variacdo de 0 a 550 ml, média de 117 ml). O Htc
no fim da cirurgia foi sempre igual ou superior ao existente no
inicio da cirurgia. Nao houve qualquer tipo de complica¢des
relacionadas com as transfusdes. Sdo ainda apresentados os
resultados estéticos e aspectos pertinentes da técnica cirdrgica.

Conclusdo: E importante uma correcta monitorizagao,
controle e reposicao de perdas hemaéticas durante este tipo de
neurocirurgia pediatrica. O material de fixacdo craniana pode
permitir diminuir o tempo operatério final. A existéncia de
uma equipa diferenciada em Neurocirurgia pedidtrica com
experiéncia neste tipo de patologia é determinante.

Disseminacao leptomeningea de um
astrocitoma pilocitico cervical numa
crianca. Relato de caso e revisdo da
literatura.

Vitor Moura Gongalves, Rui Manilha, Vitor Ferreira, Andreia

Amorim, Nuno Cristino, Manuel Cunha e Sa
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
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A diseminacdo leptomeningea de gliomas medulares de
baixo grau € bastante rara. Os autores apresentam um caso de
diseminacao leptomeningea numa crianca de 14 anos com um
astrocitoma pilocitico intramedular cervical diagnosticado em
contexto de cervicalgia e alteracdo da marcha. Da investigacao
clinico-imagiolégica apurou-se a presenca de uma massa intra-
medular C3-C7. Sem evidéncia de outras lesdes, nomeadamen-
te intracranianas supra ou infratentoriais. Foi operado tendo
sido submetido a laminoplastia C3-C7 e remocdo tumoral sub-
total. A cirurgia decorreu sem intercorréncias, mas no pés-ope-
ratdrio verificou-se hemiparésia esquerda transitéria de novo,
grau 4+, de predominio braquial e distal, de que recuperou com
tratamento de Medicina Fisica e Reabilitacdo. O resultado histo-
logico foi compativel com astrocitoma pilocitico. Quatro meses
apos a cirurgia, apresentou um episédio de cefaleia holocrania-
na, nduseas, vomitos, alteracao na marcha e desorientacao tem-
poro-espacial. Repetiu o estudo imagioldgico que documentou
reforco de sinal difuso leptomeningeo apds administragdo de
gadolinio, tanto intracraniano como perimedular (predominan-
temente a nivel cervical), sugerindo disseminacdo neoplésica
leptomeningea, sem evidéncia de recorréncia da lesao intrame-
dular. Foi encaminhado para tratamentos adjuvantes com qui-
mioterapia. Dois anos e quatro meses ap6s a cirurgia inicial,
diagnosticou-se hidrocefalia, tendo sido submetido a colocagao
de sistema de derivacao ventriculo-peritoneal com melhoria cli-
nica e imagioldgica. O residuo tumoral cervical intramedular
manteve-se estavel, sem evidéncia de progressao. Este caso ilus-
tra um caso raro de diseminacdo leptomeningea de um astroci-
toma pilocitico intramedular numa crianga.

Meduloblastomas em idade
pediatrica

Joana Oliveira', Pedro Alberto Silva', Josue Pereira', Maria Joao
Gil-da-Costa’®, Margarida Ayres-Basto® Rui Vaz'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servico Hemato-Oncologia
Pedidtrica, 3-Servico de Neurorradiologia, CHSJ — Hospital S. Joao,
Porto.

Introducdo: Os tumores encefdlicos constituem a neoplasia
s0lida maligna mais frequente em idade pedidtrica. Neste
ambito, as lesdes infratentoriais sdo uma maioria, apresentam
um desafio diagnoéstico e o tratamento passa frequentemente
pela intervencao cirdrgica enquadrada numa perspectiva mul-
timodal.

Métodos: Os autores efectuaram uma anadlise retrospectiva
dos pacientes com meduloblastomas orientados pelo Grupo
Multidisciplinar de Neuro-Oncologia Pediatrica do Hospital
de S. Joao num espaco de 18 anos (1993 a 2010).

Procedeu-se a revisao de processos clinicos com vista ao
estudo de dados biogréficos, forma de apresentacao, demora
no diagndstico, estadiamento, tratamento de hidrocefalia,
cirurgia (grau de remocao, complicagdes directas), tratamen-
to complementar e outcome clinico. Efectuou-se andlise de
sobrevivéncia (Kaplan-Meyer) global e paramétrica (grupo
etario, estadio). Foi também colhida informacao da consulta
de Psicologia Infantil.

Resultados: A amostra incluiu um total de 39 doentes. A
mediana de idades na apresentacao foi de 5 anos (4 meses -15
anos), e 66,7% dos pacientes eram do sexo masculino. O
tempo mediano de follow-up foi de 44 meses (2-228meses).

Em 59% dos pacientes operados, foi conseguida remogao
total; em 38,5% a remocao foi incompleta. Todos os doentes
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cumpriram tratamento complementar (QT, QT+RT) de acordo
com o estadio e idade. A mortalidade no tempo de seguimen-
to foi de 41%, e variou de forma significativa com o estadio. A
maioria dos doentes seguidos apresentou no entanto morbili-
dade neuroldgica e/ou neuropsicoldgica.

Conclusdes: Os autores concluem que o tratamento deste
tipo de lesdes deve ser feito em centros diferenciados multi-
disciplinares, de modo a permitir sobrevidas optimais, e que
existe uma morbilidade inerente, quer a doenga, quer aos tra-
tamentos, que importa reconhecer.

Malformacoes cavernosas em
localizacao eloquente

Nuno Morais’, José Ant6nio Moreira da Costa?
1-Hospital de Braga, Braga; 2-Hospital de S. Joao, Porto.

Malformacdes cavernosas em localizacdo eloquente
Introducdo As malformagdes cavernosas (MC) sao lesdes vas-
culares, representando 5 a 10% das malformagdes vasculares
do sistema nervoso central. Setenta a 80% tém localizacao
supratentorial, 15% infratentorial, 5% medulares e alguns
casos nos nervos cranianos. Apesar da sua natureza benigna,
as MC podem causar considerdvel morbilidade, especialmen-
te em dreas mais eloquentes.

Objectivos: Descrevem-se as abordagens cirtirgicas, resul-
tados clinicos, imagiolégicos e follow-up de 11 doentes com
MC’s em localizacdo eloquente operadas pelos autores.
Métodos Foram revistos retrospectivamente os dados epide-
miolégicos, sintomas de apresentacdo, abordagens cirargicas,
morbi/mortalidade e resultados em termos neuroldgicos,
imagiolégicos e de follow-up de 11 doentes com MC’s subme-
tidas a cirurgia no Servico de Neurocirurgia do Hospital de
Braga.

Resultados: A apresentagao clinica mais frequente foi
hemorragia e epilepsia. A localizagdo mais frequente foi o
talamo (3 casos), seguida dos nervos cranianos (quiasma e tri-
gémio), bulboprotuberancial (1 caso), medular, drea pré-
motora, drea pés-motora, cingulo pés-motor e gyrus temporal
superior esquerdo posterior. A exérese foi total em todos os
casos. Os resultados cirdrgicos e imagiolégicos foram aceitd-
veis, apesar de a morbilidade dos doentes submetidos a cirur-
gia ndo ser desprezdavel.

Conclusoes: A ressecgao de MC’s em localizagao eloquen-
te é exequivel recorrendo a diversas abordagens cirudrgicas,
tendo em conta a localizagdo topografica da lesao. Consi-
derando o potencial de morbilidade e mortalidade associado
as MC’s em localizacdo eloquente, a cirurgia é a modalidade
mais efectiva de tratamento.

Monitorizacdo multimodal durante a
interrupcao circulatéria temporaria em
cirurgia de aneurismas da artéria cerebral
média: a rede colateral

Pedro Alberto Silva, Anténio Vilarinho, Anténio Cerejo, Celeste
Dias, Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Sao Joao,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducéo: A clipagem microcirdrgica mantém hoje um
papel importante no tratamento de aneurismas da artéria
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cerebral media, com ou sem histéria de ruptura. A oclusao
arterial proximal tempordria, uma técnica frequentemente
aplicada para promover a seguranca da disseccdo do aneuris-
ma e/ou controlo de hemorragias intraoperatérias, apresenta
o risco de isquemia distal, dependendo do periodo temporal
de interrupcao circulatéria, anatomia local e do fundamental
fluxo sanguineo colateral. A monitorizacdo intraoperatéria,
através de técnicas diversas, tem o potencial de aportar infor-
macdo em tempo real ao cirurgido e contribuir para a tomada
de decisdes durante o procedimento.

Métodos: Doentes consecutivos submetidos a cirurgia por
aneurisma da artéria cerebral média foram admitidos. Apds
craniotomia pterional, procedeu-se a monitorizacao em
tempo real da pressao tecidular de oxigénio (PbtO2) circunvo-
lucao temporal média ipsilateral, e realizou-se videoangiogra-
fia com verde de indocianina imediatamente ap6s clipagem
tempordria do segmento M1, durante a oclusao arterial, numa
tentativa de estudar o fluxo sanguineo retrégrado.

Resultados: Cinco doentes, todas do sexo feminino, de
idade compreendida entre os 30 e os 69 anos, foram admiti-
das no estudo. Em quatro casos, a cirurgia foi precedida de
hemorragia subaracnoideia; no caso restante nao havia his-
téria médica prévia sugestiva de ruptura aneurismdtica. A
oclusdo arterial proximal tempordria resultou em descidas
reprodutiveis da pressao tecidular cerebral de oxigénio. No
mesmo periodo e em todos os casos, houve evidéncia
videoangiografica de fluxo sanguineo retrégrado ao longo do
complexo distal da artéria cerebral média, em extensao
varidvel.

Discussao: O fluxo sanguineo colateral tem o potencial de
repreencher rapidamente o complexo da artéria cerebral
média durante a oclusdo arterial tempordria, com implica-
¢oes cirtirgicas e funcionais. As diferencas na amplitude do
decréscimo de PbtO2 e no fluxo retré6grado podem represen-
tar de forma indireta a rede colateral disponivel.

Malformacoes Artério-venosas:
Casuistica do Centro Hospitalar Lisboa
Central

Branco, P; Fonseca, L; Pappamikail, L; Castanho, P; Luiz, CV
Servico Neurocirurgia do CHLC, Lisboa.

Introducao: Malformacao artério-venosa (MAV) é uma
patologia vascular congénita, com baixa incidéncia na popu-
lagdo. A principal forma de apresentacdo é a hemorragia (3-
4% ano). Esta complicacdo é a maior responsavel pela morbi-
mortalidade associada. As alternativas terapéuticas sao:
Cirurgia, Radiocirurgia e Embolizacdo. Nao existe nenhum
critério definido sobre qual o melhor tramento, devendo ser
decidido caso a caso.

Métodos: Avaliaram-se retrospectivamente os doentes
com diagnéstico de MAV entre 2008 e 2012, recolhendo a
idade, sexo, data de diagnéstico e sintomas de apresentacao.
Caracterizou-se a MAV segundo classificacdo de Spetzler-
Martin e identificaram-se os factores de risco conhecidos para
hemorragia. Agruparam-se os doentes segundo a terapéutica
instituida, caracterizando-se a sua eficacia e complicacoes e
avaliou-se o outcome dos doentes.

Resultados: Foram analisados 64 doentes, com uma idade
média de 44,5 + 17,5 anos, 52% do sexo masculino. A apresen-
tacdo clinica mais frequente foi a hemorragia (50% dos casos),
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seguida pela crise convulsiva inaugural. A maioria das malfor-
macoes foi classificada como grau II de Spetzler-Martin. 42%
das MAVs foram submetidas a cirurgia, 20% a radiocirurgia e
26% a embolizacgao. Seis doentes receberam terapéutica com-
binada e cinco doentes nao receberam qualquer terapéutica.
Relativamente a eficicia, em 27% dos casos obteve-se exclu-
sdo parcial da MAV; a maioria destes submetidos a emboliza-
¢do isolada. 9 doentes tiveram agravamento do estado neuro-
légico, dos quais 6 tiveram nova hemorragia. Mortalidade foi
de 6,25% (4/64). Mais de 50% dos doentes teve alta com défi-
ces ligeiros ou sem défices, sendo a maioria dos défices graves
secunddria a hemorragia inicial.

Conclusdes: Apos revisdo da casuistica do Servico consta-
ta-se que se consegue tratar multidisciplinarmente e de forma
eficaz esta patologia. A cirurgia consegue remog¢ao completa
na maioria dos casos, contrariamente a embolizacao que s6 o
consegue em 27%. A terapéutica combinada poderé revelar-se
uma boa alternativa em casos selecionados, aumentando o
grau de eficécia.

Elevacdo de IL-6 no LCR de doentes
com HSA por ruptura aneurismatica
submetidos a DLE: estudo prospectivo
randomizado

Miguel Carvalho', Ricardo Pereira’, Francisco Cabrita?,
Guerreiro Costa', Marcos Barbosa'

1-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar
Tondela-Viseu.

O volume da hemorragia subaracnoideia (HSA) e a respos-
ta inflamatéria do Sistema Nervoso Central, em particular,
niveis elevados de interleucina-6 (IL-6), tém sido correlacio-
nados com o desenvolvimento de vasospasmo apés HSA.
Avaliar o efeito da drenagem lombar externa (DLE) e o papel
da IL-6 no liquido céfalo-raquidiano (LCR) no desenvolvi-
mento de vasospasmo. Num periodo de 3 anos foram rando-
mizados, para colocacao de DLE ou controlo, 45 doentes con-
secutivos, com: Hemorragia subaracnoideia por rotura de
aneurisma cerebral com tempo de evolu¢@o nao superior a 24
horas e Fisher grau 3 em tomografia computorizada cranio-
encefélica (TC-CE). Foram excluidos os doentes com idade
inferior a 18 ou superior a 65 anos, Score de Glasgow inferior
ou igual a 8 ou sinais de herniacdo cerebral em TC-CE. Nos
doentes com DLE foram realizadas medigoes didrias de IL-6
no LCR durante 10 dias. O outcome primério é o desenvolvi-
mento de vasospasmo clinico. Nao se verificou diferenga
(p=0.892) na frequéncia de vasospasmo clinico entre os gru-
pos com DLE e o grupo controlo. A média dos valores didrios
de IL-6 foi semelhante independentemente do desenvolvi-
mento ou ndo de vasospasmo excepto para o 4° dia pos-HSA.
A elevacao dos valores de IL-6 precede em 24 horas o desen-
volvimento de vasospasmo. Na andlise de sub-grupos verifi-
cam-se médias de valores de IL-6 mais elevadas (p=0.0487)
para os doentes com HSA grau 3 (utilizando escala de Fisher
modificada). A presenca de DLE nao parece diminuir a inci-
déncia de vasospasmo ap6s HSA. A associacdo com elevacao
de IL-6 € sugerida pela elevacao desses valores 24 horas antes
do desenvolvmento de vasospasmo e por valores mais eleva-
dos num grupo de alto risco.
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Tratamento cirdrgico de
malformacao arteriovenosa perimedular -
video cirdrgico.

Pedro Santos Silva, Paulo Pereira, Anténio Vilarinho, Pedro
Monteiro, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital S. Jodo, Porto.

Introducido: As malformacoes arteriovenosas perimedula-
res sdo lesdes raras que normalmente se apresentam sob a
forma de fistula arteriovenosa a nivel dural ou perimedular. O
tratamento cirdrgico destas lesdes tornou-se pouco comum.
Os autores apresentam um caso clinico ilustrado com um
video da intervencdo cirtrgica.

Caso Clinico: Homem de 72 anos com quadro de paraparé-
sia rapidamente progressiva. Foi identificada em angiografia
medular uma fistula arteriovenosa intradural extramedular na
dependéncia da artéria espinhal anterior, com ponto fistuloso
em D2-D3 com drenagem venosa no sentido descendente pelos
plexos perimedulares, no entanto nao foi possivel o cateteriza-
¢ao do ponto fistuloso para tratamento endovascular. O doente
foi submetido a intervencao cirtirgica, sob monitorizagao neu-
rofisiolégica (potenciais evocados somatossensitivos, potenciais
evocados motores e onda D). Apés laminotomias D1-D2 e duro-
tomia mediana observou-se um nidus venoso arterializado
perimedular posterior com veia de drenagem tortuosa ectasiada
com trajecto descendente, ap6s visualizacdo de artérias em con-
tinuidade entre o nidus e a face ventral da medula, a direita e a
esquerda do cordao medular procedeu-se a clipagem provisdria
daquelas com verificacdo de redugdo de fluxo e escurecimento
do nidus e veia de drenagem. Estas artérias foram coaguladas e
divididas, assim como vdrias arteriolas de origem medular dor-
sal que nutriam o nidus, por fim a veia de drenagem foi também
dividida. O video ilustra os principais aspectos da técnica de
remocao completa da lesao. No pés-operatério o doente melho-
rou da paraparésia, com marcha auténoma. A angiografia pos-
operatoria confirmou a exclusdo da malformacao vascular.

Conclusao: O video deste caso procura iconografar os aspec-
tos técnicos da remocao de uma lesao vascular rara. O tratamen-
to neurocirtrgico mantém-se uma alternativa viavel e eficaz na
abordagem das malformacoes arteriovenosas perimedulares.

Endarterectomia carotidea. Técnica
cirargica com video demonstrativo.

Vitor Gongalves, Bruno Santiago, Rui Manilha, Vitor Ferreira,
Manuel Cunha e Sa
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

A endarterectomia carotidea (EC) é uma técnica cirtrgica
cujo objectivo final é a prevencao secundaria do acidente vas-
cular cerebral (AVC) isquémico causado pela embolizacdo de
placas ateroscleréticas. Este objectivo é alcancado através da
remocao cirdrgica da fonte embélica, maioritariamente locali-
zada, por razdes hemodinamicas, ao nivel da bifurcacao caroti-
dea. Descrita pela primeira vez por DeBakey em 1953, a técnica
cirdrgica da EC evoluiu acompanhando os avancos técnico-
cientificos. Concomitantemente, os critérios de indicacao
cirdrgica, tém sido actualizados, de acordo com os resultados
de estudos randomizados, e apés comparacdo com outras
estratégias terapéuticas, incluindo o melhor tratamento médi-
co e técnicas neurorradioldgicas de intervencao. Estes mesmos
estudos indicam a seguranca e eficacia do procedimento em
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doentes seleccionados. Neste trabalho, os autores apresentam
um video demonstrativo do procedimento cirtigico, desde as
consideragoes anestésicas, posicionamento do doente, incluin-
do as variantes técnicas dos diferentes passos da cirurgia (dis-
seccdo carotidea, clampagem vascular, endarterectomia, arte-
riotomia, remocao de clips cirdrgicos e sutura da ferida opera-
téria). Sao apresentadas também as estratégias para evitar
complicagdes nas diferentes etapas do procedimento, desde a
seleccao dos doentes, cuidados anestésicos, técnica cirargica
propriamente dita, hemostase, reversao ou ndo da antiagrega-
¢ao e cuidados poés-operatérios. A EC é um método eficaz na
prevencao do AVC isgémico. O risco de AVC, nao é, contudo,
completamente eliminado, porque apenas uma pequena por-
¢ao da vascularizagao arterial é tratada e todo o processo ate-
rosclerdtico e factores de risco cardiovascular subjacentes, per-
manecem por modificar. Existe portanto, a necessidade de um
tratamento médico permanente e exames regulares, orientados
por uma equipa multidisciplinar. O Neurocirurgido é o médico
com competéncia para a realizacao da EC, adquirida através da
compreensdo e experiéncia em neurologia clinica e neurorra-
diologia, possuindo ainda a destreza técnica e equipamento
necesdrios para a sua realizacao. O alvo da EC é o cérebro, nao
o0 vaso, sendo portanto um procedimento que deverd erguer-se
na esfera de dominio da Neurocirurgia Vascular.

Cordomas do Clivus - Tratamento
Cirdrgico
Domingos Coiteiro', José Miguéns', Jodo Levy Melancia', Miguel
Magalhaes®

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Lisboa Norte;
2-Servico de Otorrinolaringologia, IPO Lisboa.

Objectivo: Cordomas do clivus sao tumores raros de dificil
tratamento cirtrgico. Neste estudo é reportada a estratégia ci-
rurgica e avaliados os resultados clinicos de uma série de
doentes tratados no Hospital de Santa Maria. Métodos:
Procedeu-se a andlise retrospectiva da informagao clinica
referente a 7 doentes com cordomas do clivus tratados entre
2004 e 2013. Foram investigadas, a forma de apresentacao,
numero e tipo de abordagens cirtirgicas, complica¢oes pos-
operatérias transitérias e permanentes, extensao da remocao
e terapéutica adjuvante.

Resultados: Seis doentes foram tratados primariamente ,
um doente tinha sido operado préviamente noutra institui-
¢do. A idade na altura do diagndstico variou entre os 15 e 0s 60
anos. As abordagens cirdrgicas utilizadas para remocao do
tumor foram: Transoral, edoscépica endonasal, lateral extre-
ma transcondiliana, combinada trans-silvica subtemporal,
combinada pré-sigmdide subtemporal. Dois doentes necessi-
taram de cirurgias multiplas em tempos separados. Em 2
casos foram efectuadas artrodeses occipito-cervicais por ins-
tabilidade. A remocao foi parcial em 3 casos e sub-total em
quatro. Nao se verificou mortalidade. As complicacoes pos-
operatorias incluiram 1 infeccao local, parésia do VI e VII ner-
vos cranianos em 3 casos, tetraparésia temporaria (1 caso),
afasia tempordria (1 caso), disfagia temporaria (2 casos), dis-
fonia permanente (1 caso). Um paciente foi submetido a
radiocirurgia e outro a irradiacdo com protoes.

Conclusoes: Remogao cirdrgica agressiva dos cordomas do
clivus é possivel com escolha judiciosa da abordagem cirtrgi-
ca. Embora a morbilidade operatéria imediata seja significati-
va, os resultados funcionais a longo prazo sao favordveis.
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Tratamento Cirdrgico de
Neurinomas do Acustico por via da Fossa
Média - casuistica e revisao da literatura

Luis Miguel Sousa Marques', Pedro Alberto Escada?®, Gong¢alo
Neto d' Almeida’

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Otorrinolaringologia,
Hospital Egas Moniz, Lisboa.

Introducgdo: O tratamento dos neurinomas do acustico
(shwannomas vestibulares) tem registado grandes avancos nas
dltimas décadas, mas continua a existir controvérsia sobre qual
a melhor atitude terapéutica: radiocirurgia, cirugia ou simples
observacdo ("wait and scan"). A op¢ao cirdrgica tem em conta
diversas varidveis como a localizagao preferencial do tumor, as
dimensdes, o grau de audi¢@o prévia e as expectativas do doen-
te. Estao descritas 3 abordagens cirtirgicas clédssicas: via retro-
mastoideia/ sub-occipital, via translabirintica e via da fossa
média.

Casuitica: Pretende-se abordar a experiéncia do grupo de
Oto-Neurocirurgia no Hospital de Egas Moniz na abordagem
deste tipo de tumores por via da Fossa Média, apresentando
os resultados cirtargicos. Num periodo de 12 anos (1996-2008)
foram operados 10 doentes (6 do sexo feminino) entre os 47 e
69 anos. O principal sintoma de apresentacgao foi hipoactsia
unilateral e acufenos, com diagnéstico de lesdo tumoral intra-
canalar entre os 7 e os 16mm, com audic¢ao prévia preservada.
Obteve-se remocao total em 9 doentes. No pés-operatério 2
doentes registaram parésia facial grau IV ou superior da esca-
la de House e Brackmann, e 10 doentes (41,7%) com parésia
facial grau I ou II (da mesma escala). Registou-se 1 casos de
fistula de liquor tardia. Nado se registou mortalidade.
Conclusao: A via da Fossa Média, nao obstante ser cada vez
menos utilizada, permanece uma via de abordagem eficaz e
segura para tratamento de sub-tipos especificos e bem sele-
cionados de doentes, nomeadamente quando o componente
tumoral € intra-canalar e existe audicao ttil, apesar de poder
aumentar o risco de lesao do nervo facial e de associada a
morbilidade de uma craniotomia supra-tentorial.

Schwanomas vestibulares -
Abordagem retrosigmoideia, casuistica
cirirgica dos ultimos 5 anos do servigo de
Neurocirurgia do HUC-CHUC

Pedro Ribeiro da Cunha, Gongalo Costa, Jorge Gongalves,
Herminio Tao, Marcos Barbosa

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Universitario de
Coimbra

Introducdo: Os Schwanomas vestibulares sdo os tumores
mais comuns do angulo ponto-cerebeloso e tém geralmente
origem na por¢ao vestibular do VIII par craniano, manifestan-
do-se mais frequentemente por défice auditivo unilateral pro-
gressivo. A excisdo cirtirgica por via retrosigméide é a mais uti-
lizada, estando associada a melhores resultados em termos de
preservacao do nervo facial.

Materiais e métodos: Foi feita uma andlise restrospectiva
dos 58 doentes com schwanomas vestibulares operados no
Nnosso servico por via retrosigmoide entre 2007 e 2012, relati-
vamente a manifestacoes clinicas, caracteristicas da lesdo
tumoral, extensdo de remocdo cirdrgica, complicacdes e out-
come funcional.
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Resultados: Os doentes operados tinham idades com-
preendidas entre 19 e 78 anos, 30 (51,7%) mulheres e 28
(48,3%) homens. Entre a clinica mais frequente, 96,5% dos
doentes tinham hipoacusia, 67,2% desiquilibrio da marcha,
48,3% hipostesia da face, 29,3% paresia facial (House-
Brackman 2 (47%), HB 3 (35%) HB 4 (11%), HB 5 (5,9%)) e
22,4% hipertensao intracraniana. 74,1% dos tumors eram grau
4, 22,4% grau 3 e 3,4% grau 2. Relativamente a consisténcia
25,9% eram tumors quisticos e 70,1% tumors sélidos. Em
74,1% dos doentes foi possivel a remocao total da lesao, sendo
subtotal em 20,7% e parcial em 5,2% dos doentes. No pds ope-
ratério 65,5% dos doentes apresentaram paresia facial de
novo, 5,2% agravamento da parésia prévia e 3,4% agravaram
do defice auditivo. Em termos de outcome, 73,7% dos doentes
que desenvolveram paresia facial recuperaram, sendo que
26,3% nao recuperaram. Apenas 1 doente teve melhoria do
deficie auditivo.

Conclusdes: A maioria dos schwanomas do actstico ope-
rados sdo de elevado grau, associados a defice auditivo grave,
pelo que a recuperacgao é rara. A Abordagem retrosigmoideia
estd associada a paresia facial pds operatéria significativa,
contudo, na maioria dos casos ha recuperacdo funcional.

LesoOes orbitarias com abordagem
neurocirudrgica

Pedro Roque', Joaquim Monteiro', Miguel Correia’, Joao Paulo
Cunha?, Anténio Baptista'
1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servico de Oftalmologia, CHLC, EPE.

Introducdo: A 6rbita constitui uma regiao fronteira entre
diversas especialidade cirtirgicas e a Neurocirurgia é uma das
especialidades envolvida no tratamento das lesdes orbitarias.

Material e Métodos: Os autores analisam as lesdes orbita-
rias tratadas sensivelmente desde 2000 e que incluem nao s6
tumores primitivos mas também tumores com extensao a
orbita, tumores metastdticos e ainda um meningo-encefalo-
celo orbitdrio, num total de 18 casos. Fazem referéncia a
alguns aspectos anatémicos relevantes, as vias de abordagem
cirtrgicas utilizadas e aos resultados obtidos.

Conclusdes: A maioria dos casos tratados tiveram bom
resultado estético e funcional. Concluem que a evolugao das
técnicas microcirurgicas, a melhoria das técnicas de imagem e
a estreita colaboracao interdisciplinar tém contribuido decisi-
vamente para a melhoria do tratamento das lesdes orbitdrias.

Tratamento Cirdrgico de
Herniacdes Meningoencefalicas do Osso
Temporal

Luis Sousa Marques', Filipa Oliveira*
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Otorrinolaringologia,
Hospital Egas Moniz, Lisboa.

As hernia¢oes meningoencefélicas (HME) através dum defei-
to no osso temporal para o ouvido médio sdo uma condicdo rara
com potencial de morbilidade e mortalidade importante. A etio-
logia do defeito 6sseo no tegmen (timpanico ou mastéideo), é
variada, podendo ser distribuida em 4 grupos: espontinea
(25%), secunddria a otite média crénica (22%), iatrogénica (46%)
e p6s traumatismo cranioencefélico (7%) com fractura do osso
temporall. A apresentacgao clinica das HME é geralmente pro-
gressiva, com sintomas de otite média serosa, plenitude auricu-
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lar, hipoactsia de conducao ou mista e eventualmente otorra-
quia (ou rinorrdquia pela drenagem de LCR através da trompa
de Eustaquio). Podem também ter como apresentacdo inaugu-
ral meningite, abcesso cerebral ou raramente, crises epilépticas.
O tratamento preconizado € a reparagao do defeito 6sseo e exé-
rese ou reducao do meningoencefalocelo. Estao descritas vérias
opgdes cirtrgicas: abordagem transmastoideia (TM), aborda-
gem da fossa média (FM), abordagem combinada ou oblitera-
¢ao do ouvido médio por laqueacdo do canal auditivo externo. O
tipo de cirurgia depende da localizacao, do tamanho do defeito,
da presenca de infeccdo activa, da audi¢ao prévia e da experién-
cia da equipa cirtrgica. Os autores apresentam a casuistica
recente do Grupo de Oto-Neurocirurgia que inclui 5 doentes, (3
sexo masculino) entre os 36 e 62 anos. Trés casos de HME iatro-
génica e 2 espontanea. Quatro corrigidos por via TM e um caso
de defeito dsseo extenso com abordagem combinada, TM e FM.
Em todos os casos se verificou remissdo total da fistula de LCR.
Propdem-se comparacao com a experiéncia inicial deste grupo2
e com a literatura publicada.

1-Sanna M, Paolo E Russo A, Falcioni M. Management of
Meninencephalic Herniation of the Temporal Bone: Personal
Experience and Literature Review. The Laryngoscope. 2009; 119:1579-
1585. 2-Escada P, Vital JP, Capucho C, Lima C, da Silva JM, Penha RS,

Meningoencephalic herniation into the middle ear, Rev Laryngol Otol
Rhinol (Bord). 1999;120(1):47-52.

Glioblastomas do cerebelo - revisao
da casuistica do Servigo de Neurocirurgia
do Hospital Garcia de Orta entre 2007 e
2013.

Vitor Castro Ferreira, Catarina Viegas, Flavia Dias, Andreia
Amorim, Manuel Cunha e S4
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Os glioblastomas do cerebelo sdao tumores raros da fossa
posterior e correspondem a aproximadamente 1% dos glio-
blastomas. A sua forma de apresentacdo é muito varidvel,
podendo manifestar-se desde sintomas de disfuncao cerebe-
losa até a hipertensdo intracraniana por hidrocefalia aguda.
Do ponto de vista fisiopatolégico podem ser primdrios ou
secundarios, surgirem como lesao tinica, multifocal ou multi-
céntrica. Dada a sua raridade, poucos estudos sistematizados
e com poder estatistico suficiente foram realizados. Apesar
disso, e tendo em conta a literatura publicada, sdo geralmen-
te considerados como tendo pior progndstico do que os glio-
blastomas supratentoriais. Apresentamos uma revisdao dos
casos de glioblastoma do cerebelo submetidos a cirurgia para
bidpsia ou resseccdo na nossa instituicao entre 2008 e 2012.
Um total de 6 casos sao descritos tendo em conta a sua forma
de apresentacdo clinica, achados imagiolégicos, o tipo de pro-
cedimento cirtrgico efectuado, o diagnéstico anatomo-pato-
légico e a sobrevida. Comparamos estes dados com os resul-
tados publicados na literatura.

Cirurgia em gliomas de alto grau
recidivados: impacto na sobrevida

José Pedro Lavrador, Nuno Simas, Herculano Carvalho
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria

Introducio: A decisdo terapéutica nos gliomas de alto grau
(GAG) recidivados constitui um desafio particular, tendo em
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conta o risco de défices neuroldgicos acrescidos numa possi-
vel reintervencdo bem como prognéstico global da doenca,
com sobrevidas médias em doentes reoperados que variam
entre os 16 e 24 meses. Sao considerados critérios a ter em
conta na decisdo a idade, o estado funcional, o tempo até a
recidiva e a localizacdo da recidiva.

Objetivo: Analisar a populacdo de doentes com GAG
(WHO 3 e 4) submetidos a mais do que um tratamento cirtr-
gico.

Método: Estudo retrospetivo dos doentes com GAG sub-
metidos a mais do que um tratamento cirtrgico entre 2006 e
2012 no Hospital de Santa Maria.

Resultados: Foram operados 23 doentes (15 sexo masculi-
no, 8 sexo feminino) com idade média de 50,5 anos. 30% dos
doentes apresentavam GAG secunddrios. Considerando as
caracteristicas tumorais: localizacdo - 57% no hemisfério
esquerdo (46% em localizacdo frontal), 43% no hemisfério
direito (50% localizacdo frontal); histologia na 12 intervencao
- 61% oligodendrogliomas anaplésicos (OA), 35% glioblasto-
mas (GB). 29% dos gliomas anapldsicos evoluiram para GB na
2a intervencdo. O tempo médio até a recidiva foi: OA - 33
meses, gliomas anapldsicos que evoluiram para GB - 26
meses, GB — 8 meses. A sobrevida média ap6s o diagnéstico
inicial de glioma de alto grau foi: OA - 56 meses, gliomas ana-
plasicos que evoluiram para GB - 35 meses, GB - 31 meses; A
sobrevida média apds a 22 intervencao foi: OA - 23 meses,
gliomas anaplasicos que evoluiram para GB - 9 meses, GB —
23 meses.

Conclusdes: A selecdo criteriosa de doentes com GAG
recidivados permite obter resultados favoraveis apés inter-
vencao cirdrgica, com sobrevidas superiores as descritas na
literatura. Os tumores que apresentam evolucao de grau na 22
interven¢ao apresentam um progndéstico particularmente
desfavorével.

Gliomas talamicos na populacao
adulta

José Ant6nio Moreira da Costa', Nuno Morais?, Bruno
Carvalho?, Rui Vaz?
1-Hospital de Braga; 2-Hospital S. Joao, Porto.

Introduc@o: Os tumores talamicos constituem cerca de 1 a
5% dos tumores intracranianos, com metade a apresentarem-
se em idade pedidtrica. A maioria dos tumores talamicos sao
gliomas, com uma distribuicao igual entre gliomas de baixo e
alto grau. A literatura sobre gliomas talamicos (GT’s) na idade
adulta é escassa, com relatos de séries pequenas e com maus
resultados.

Objectivos: Descrevem-se as abordagens cirtirgicas, resul-
tados clinicos e follow-up de 13 doentes operados a GT’s. Com
uma apresentacao em video pretende-se demonstrar uma das
abordagens cirtrgicas ao tdlamo.

Meétodos: Foram revistos retrospectivamente os dados epi-
demiolégicos, sintomas de apresentacao, abordagens cirtrgi-
cas, morbi/mortalidade, resultados neurolégicos, imagiol6gi-
cos e follow-up de 13 doentes com GT’s submetidos a cirurgia
no Servico de Neurocirurgia do Hospital de Braga (10 casos) e
no Hospital de S. Jodo (3 casos) entre Janeiro de 2000 e Janeiro
de 2013.

Resultados: A idade média de apresentacao foi de 38 anos.
Os sintomas de apresentacao mais frequentes foram cefaleias,

Sinapse

seguidas de hemiparésia. O resultado histolégico mais fre-
quente foi glioblastoma (38%), seguido de astrocitoma fibrilar
(23%), sendo que 7 GT’s eram de baixo grau e 6 de alto grau.
Os resultados cirtrgicos e imagiolégicos foram aceitdveis,
apesar de a morbilidade nao ser desprezavel. A extensdo da
ressec¢do, quer nos gliomas de alto grau, quer nos de baixo
grau, esteve associada a uma maior sobrevida.

Conclusdes: A resseccao das gliomas talamicas é exequivel
recorrendo a diversas abordagens cirdrgicas, tendo em conta
a localizacao topografica da lesao de modo a evitar a lesdo das
estruturas criticas vizinhas. A escolha da via cirdrgica adequa-
da é fundamental. O prognéstico depende da histologia da
lesao e da agressividade cirtrgica.

Linfoma Primario do Sistema
Nervoso Central - A discordancia da
pratica com a literatura, num diagnéstico
diferencial comum.

Luis Rocha’, José Eduardo Alves?, Eduardo Cunha', Mério
Gomes', Ernesto Carvalho’

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar do Porto EPE- HGSA.

Introducdo: O linfoma primdario do S.N.C. (LPSNC) esta
classificado em variante rara do linfoma nao Hodgkin, sendo
diagnéstico diferencial comum nas lesdes intra-axiais, apesar
da sua baixa prevaléncia e caracteristicas imagiolégicas classi-
camente distintivas.

Objectivos: Rever os casos de LPSNC diagnosticados nos
daltimos 5 anos no Hospital de Santo Anténio, avaliando a
apresentacdo clinica, imagiolégica e método diagnéstico,
comparando-os com a literatura.

Métodos: Estudo retrospectivo de LPSNC com diagnéstico
confirmado por andlise histopatolégica, entre 2008 e 2012.
Revisdo bibliogréfica comparativa.

Resultados: Foram encontrados 42 casos, idade média de
59 anos e distribuicao similar de género. Salienta-se a localiza-
¢do diversa no SNC, com destaque para o lobo frontal (33%;
n=14), cerebelo (17%; n=7), rdquis (7%; n=3), variante predo-
minante de linfoma difuso de grandes células B (90%; n=38),
lesdo inicial multipla (35%; n=15); proximidade com vias de
LCR (65%; n=27) e sintoma motor como forma de apresenta-
¢a0 (38%; n=16). Dos 24 casos analisados com imagem dispo-
nivel de Ressondncia Magnética, evidencia-se o hipersinal em
T2 (50%; n=12), captacao heterogénea (45%; n=11), conforma-
¢do irregular (58%; n=14) e restricao a difusdao (62%; n=10;
p=16). O método de diagnoéstico definitivo mais utilizado foi a
bi6psia estereotaxica (45%; n=19;), seguido da exérese lesional
(26%; n=11), situacoes em que a suspeita diagndstica recaiu
na lesdo secunddria — metastatica (90%; n=10; p=11). A cito-
metria de fluxo foi positiva em 31% das solicitacoes (n=7;
p=22), e a puncao lombar, quando utilizada, foi negativa na
pesquisa de células neoplésicas (n=0; p=24).

Conclusdo: Dos dados obtidos, as principais divergéncias
com a literatura surgem na localiza¢do, nimero de lesoes e
padrdo imagiolégico encontrado ab initio. Associa-se a ine-
fectividade da puncao lombar e a baixa taxa de positividade
na citometria de fluxo. Considera-se que suspeita clinica ele-
vada, associada ao recurso a novas técnicas de imagem, se
revelam fundamentais no futuro do diagnéstico.
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Meningiomas grau Il: estudo
retrospectivo entre grau de resseccdo e
recidiva tumoral em 2 instituicoes
hospitalares

Nubélio Duarte, Bruno Costa, José Luis Alves, Ricardo Velasco,
Olinda Rebelo, Ricardo Pereira, Armando Rocha, Marcos Barbosa
Servico de Neurocirurgia, CHUC, Coimbra.

Introducdo: Os meningiomas representam uma das pato-
logias mais frequentes da Neurocirurgia. A cirurgia é a forma
de eleicdo para tratamento destas lesdes. A grande maioria
sdo benignos e tém baixa taxa de recidiva, no entanto uma
minoria destes tém um comportamento agressivo e recidivam
frequentemente ap6s cirurgia.

Objectivo: Estabelecer a relacdo entre o grau de ressec¢ao
e recidiva tumoral, em meningiomas grau II, entre 2000-2005
em duas instituicoes hospitalares.

Métodos: Andlise retrospectiva de doentes com diagnosti-
co de meningioma cerebral grau 2 entre 01/2000 e 12/2005 no
CHC e HUC. Foram excluidas as recidivas cujo diagnéstico
fosse anterior a 01/2000 e doentes com follow-up perdido.

Resultados: 25 doentes (162 : 9d") preencheram os requi-
sitos do estudo, com idade média de 61,5 anos. Exérese
Simpson 1 (15 doentes): 8 sem recidiva; 6 com recidiva apés 5
anos; e 1 com recidiva inferior a 1 ano. Exérese Simpson 2 (4
doentes): 1 doente faleceu ao fim de 3 anos por patologia neo-
plasica, sem recidiva tumoral; 2 sem recidiva; e 1 com recidiva
tumoral ao fim de 6 anos. Exérese Simpson 3 e 4 (5 doentes):
todos apresentaram recidiva tumoral. Simpsom 5 (3 doentes):
1 foi reoperado 3 meses ap6s a cirurgia inicial (simpson 1) e
mantém-se sem evidéncia de recidiva; 1 mantém-se sem evi-
déncia de crescimento tumoral e o outro doente faleceu na
sequéncia de complicacoes pds-operatorias.

Discussao e Conclusdo: O grau de exérese tumoral influen-
cia ndo s6 a incidéncia de recidiva tumoral, como também o
timing da recidiva. Além deste factor existem ainda vérios
outros factores que desempenham um papel importante na
recidiva tumoral. A seleccao ideal de doentes que beneficiam
de tratamentos complementares, ainda nao estao bem esta-
belecidos, no entanto as elevadas taxa de recidiva em doentes
com resseccoes incompletas mostram que estes provavel-
mente beneficiariam destas armas terapéuticas.

Carcinomatose Meningea - série de
doentes submetidos a colocacao de
catéter reservatorio de Ommaya para
guimioterapia intratecal

Nuno Simas, José Pedro Lavrador, Herculano Carvalho
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria

Introducdo: A Carcinomatose Meningea (CM) consiste na
infiltracao de células tumorais ao longo das leptomeninges e
espaco subaracnoideu. Estd associada a uma sobrevida média
de 2 a 5 meses. A decisdo sobre quais os doentes com indica-
¢do para tratamento e qual o tratamento indicado ndo estd
bem estabelecida. O conhecimento da doenca, bem como dos
riscos e potenciais beneficios dos tratamentos é fundamental
para uma decisao terapéutica interdisciplinar.

Objetivo: Analisar a sobrevida, complicacoes e fatores de
prognéstico dos doentes com CM submetidos a colocacao de
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cateter reservatério de Ommaya (CRO) para realizacao de qui-
mioterapia intratecal. Método: Anadlise retrospectiva de todos
os doentes com diagnoéstico de CM com origem em tumores
solidos submetidos a colocacdo de CRO no periodo de 2006 a
2012 no Hospital de Santa Maria.

Resultados: Foram operados 21 doentes com CM - 17
mulheres e 4 homens — com idade média de 55,8 anos. A ori-
gem do tumor primdrio era: Mama - 14 doentes, Pulmao - 4
doentes, Estdbmago, Bexiga e colo do ttero - 1 doente cada.
Um CRO necessitou revisao cirargica por obstrucao. Nao se
verificaram casos de infecao, hematomas intracranianos nem
fistula de liquor. A sobrevida média dos 19 doentes ja falecidos
foi de 23 semanas (minimo: 9 dias, maximo: 118 semanas).
Trés dos quatro doentes com CM com origem em Adeno-
carcinoma do Pulmao apresentaram sobrevida inferior a 2
semanas. Nas duas doentes com Neoplasia da mama e idade
superior a 70 anos a sobrevida foi inferior a 4 semanas.

Conclusdo: A CM estd associada a um mau prognostico.
Apesar da colocagdo de CRO ser um procedimento com baixo
risco de complicagdes, a resposta a quimioterapia intratecal é
limitada e o prognéstico da doenca podera nao justificar um
procedimento cirdrgico num doente terminal, especialmente
nos casos de Adenocarcinoma do Pulmao ou em doentes mais
idosos.

Metastases Intracranianas de
Neoplasias da Préstata

Rui Manilha', Vitor Castro’, Vitor Goncalves', C4tia Gradil',
Catarina Viegas', Andreia Amorim', Joana Boleo Tome', Ana
Oliveira?, Manuel Cunha e Sa'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Anatomia Patolégica,
Hospital Garcia de Orta, Almada.

A metastizagao intracraniana da neoplasia da prostata é
um evento raro com uma incidéncia estimada de 0,65%
segundo algumas séries. A forma de apresentacdo também é
varidvel e as caracteristicas imagiolégicas ndo permitem um
diagnostico diferencial. Considerado, maioritariamente,
como um evento terminal a metastizagao intracraniana asso-
cia-se a uma fase da doenga com extensa disseminacdo dssea
e de tecidos moles, estando associada a um mau prognéstico.
Apesar disso, alguns autores defendem um tratamento agres-
sivo destas metdstases com resseccao cirtrgica e radioterapia
adjuvante. Neste trabalho propomos apresentar uma série de
sete casos de metastizacdo intracraniana de neoplasia da
prostata estudando as caracteristicas demogrdficas, clinicas,
imagioldgicas e progndstico.

Ependimomas do filum terminal:
avaliacao retrospectiva num periodo de 18
anos

Leandro Oliveira, Andreia Soares, Rui Almeida, Carlos Alegria
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Braga.

Objectivos: Avaliar os resultados da ressec¢ao microcirtr-
gica de ependimomas do filum terminal, confirmados histolo-
gicamente, no Servico de Neurocirurgia - Hospital de Braga,
num periodo de 18 anos. Sumdrio Os ependimomas do filum
terminal sdo tumores de crescimento lento da cauda equina,
constituindo menos de 6% de todos os tumores raquidianos.
Histologicamente, a maioria sdo do tipo mixopapilar (WHO
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grau 1) Os ependimomas do filum terminal sao aceites como
tumores extramedulares. Habitualmente, sdo relativamente
resistentes a maioria dos regimes de quimioterapia e radiote-
rapia. A excisao cirdrgica radical tem sido considerada como o
principal tratamento, que pode levar a cura na maioria dos
doentes. Pacientes e metddos Entre o periodo de 1995 a 2012,
houve 10 doentes , 9 deles operados pelo mesmo cirurgiao,
submetidos a resseccao cirtirgica. Todos eles foram submeti-
dos a ressec¢do microcirtrgica total. Em dois casos (tumores
grandes) houve necessidade de uma 2.2 cirurgia por tumor
residual. Em nenhum caso houve metastases.

Resultados: Todos os doentes foram submetidos a trata-
mento microcirdrgico, em todos os casos foi realizada uma
laminectomia. Em 9 doentes foi considerada ter sido feita
uma remocao radical. Em dois pacientes foi feita uma segun-
da cirurgia para tumor residual. Em dois casos houve uma fis-
tula de LCR, com resolucdo espontanea. Nesta série, nao
houve recidiva tumoral, e nao foi feita radioterapia em
nenhum doente.

Conclusdo: No nosso servi¢o de Neurocirurgia ndo utiliza-
mos monitorizac¢ao neurofisiolégica com potenciais evocados
somatossensitivos em cirurgia de tumores do filum terminal;
apenas a utilizamos em lesoes intramedulares. Em nenhum
caso revisto se documentarem metéstases, e nenhum fez
radioterapia, que pensamos nao ser necessdria se houver uma
resseccao radical. Nao houve recidivas. Em dois casos uma
segunda cirurgia foi feita para remocao de lesao residual.

Paragangliomas lombares

Lino Fonseca, Dalila Fontes, Amets Sagarribay, Miguel Laia,
Victor Gongalves

Unidade de Otoneurocirurgia e Base do Cranio, Servico de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central-EPE.

Introducéo: Os paragangliomas sdo definidos como tumo-
res neuroendécrinos extra-adrenais que derivam embriologi-
camente da crista neural e estao associados ao sistema nervo-
so auténomo simpético ou parassimpdtico. Os tumores neu-
roenddcrinos sao relativamente raros, representando 0,1%
dos neoplasmas da populacdo em geral. Destes, 90% locali-
zam-se na glandula suprarenal, passando-se a denominar de
feocromocitomas. Os restantes sdao de topografia extra-adre-
nal, sendo que a maioria se localiza no glomus jugular ou
corpo carotideo(90%). Paragangliomas do sistema nervoso
sdo muito raros, e aproximadamente 200 casos de topografia
do filum terminale/cauda equina estdo descritos até hoje.
Manifestam-se geralmente através de compressdao medular,
com dor localizada e/ou défice neurolégico associado.

Materiais e métodos: Revisao dos doentes com o diagnosti-
co de paragangliomas operados no Servico de Neurocirurgia do
H. Sao José. Revisao da literatura e comparacao dos aspectos
imagiolégicos, histolégicos e dos resultados obtidos nesta série.

Resultados: Na revisdo dos doentes operados no Servigo
de Neurocirurgia do H. Sdo José obtivemos 4 casos de para-
gangliomas lombares.

Conclusdes: Os paragangliomas da regido do filum termi-
nale/ cauda equina sdo raros mas devem ser incluidos no diag-
noéstico diferencial dos tumores intradurais extramedulares
nesta topografia. A histéria natural deste tumor e o seu com-
portamento é diferente ao dos paragangliomas noutras locali-
zagoes e a cirurgia é o tratamento de elei¢cdo, com bons resul-
tados clinicos.
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TLIF minimamente invasiva - curva
de aprendizagem e complicacdes

Pedro Santos Silva, Pedro Monteiro, Pedro Alberto Silva, Paulo
Pereira, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Hospital S. Joao, Porto.

Introducéo: A TLIF (Transforaminal Lumbar Interbody
Fusion) por via minimamente invasiva (TLIFMI) tem como
principais objectivos minimizar a destruicdo da musculatura
paravertebral e reduzir o tempo de recuperacao, quando com-
parada com as vias abertas. Tem sido sistematicamente referi-
da uma curva de aprendizagem para a iniciacdo desta técnica,
embora se desconheca em rigor a duracdo da mesma e o seu
significado.

Material e Métodos: Foram incluidos no estudo 150
pacientes consecutivos com doenca degenerativa da coluna
lombar tratados por TLIFMI em 1-2 niveis. Foram analisados o
tempo cirdrgico, o tempo cirtrgico corrigido por nivel e as
complicacoes. A curva de aprendizagem foi avaliada através de
uma andlise de regressdo por aproximag¢io a uma curva expo-
nencial negativa. 110 pacientes foram submetidos a fusao em
1 nivel, 18 pacientes em 2 niveis e os 22 foram artrodesados em
1 nivel mais um procedimento adicional (inje¢do de cimento
através de parafusos fenestrados, descompressdao ou coloca-
¢ao de dispositivo interespinhoso em nivel adjacente). As cur-
vas exponenciais negativas descreveram adequadamente a
relacdo entre a experiéncia e o tempo cirdrgico para um nivel,
e apos correcao do tempo cirtirgico por nivel (R2 =0,65 e 0,57).
O tempo cirdrgico médio foi de 140 minutos (intervalo inter-
quartil: 120 - 173 minutos). Um ponto de aprendizagem de
50% foi alcangado no 12° caso e um ponto de aprendizagem de
90% foi alcancado no caso 39. Nenhum paciente necessitou de
transfusdo no periodo perioperatério. A taxa de complicacdes
global foi de 12,67%, sendo mais frequentes as durotomias
(5,32%), sem consequéncias no poés-operatério. Antes dos
pontos de aprendizagem de 50% e 90% as taxas de complica-
¢oes foram de 33% e 20,51%, respetivamente.

Conclusdo: A TLIFMI é uma opgao segura e eficiente para
artrodese lombar. Uma melhora consideravel no desempenho
pode ser conseguida apds poucos casos mas ao longo da curva
de aprendizagem é possivel atingir um nivel de experiéncia adi-
cional.

Tratamento da patologia
degenerativa vértebro-medular em regime
de ambulatério - experiéncia preliminar do
Servico de Neurocirurgia do Hospital Garcia
de Orta.

Vitor Moura Gongalves, Rui Manilha, Vitor Ferreira, Bruno
Santiago, Manuel Cunha e Sd
Servigo de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introducao e Objectivos: A actividade cirtrgica ambulaté-
ria em Neurocirurgia no Hospital Garcia de Orta teve inicio
em Marco de 2012. A patologia degenerativa da coluna verte-
bral é das patologias neurocirirgicas mais frequentemente
tratadas neste regime. Neste estudo, os autores avaliam retros-
pectivamente o grau de satisfacdo e resultados cirdrgicos de
doentes operados com os diagnésticos de hérnia discal lom-
bar, hérnia discal cervical, estenoses lombares foraminal e do
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recesso lateral na Unidade de Cirurgia de Ambulatério do
Hospital Garcia de Orta, desde o inicio da sua actividade
ambulatoria por parte do Servigo de Neurocirurgia.

Material e Métodos: Foram intervencionados 51 doentes, 21
mulheres e 30 homens, com idade média de 47,5 anos (entre 30
e 72 anos). Os diagnésticos incluiram hérnia discal lombar em
42 doentes (extraforaminal num caso), hérnia discal cervical
numa doente, estenose foraminal ou recesso lateral em 8 doen-
tes. Nos casos de patologia degenerativa da coluna lombar foi
utilizada a técnica cirdrgica por via aberta com fenestracdao
alargada e discectomia com exérese de hérnia discal lombar
nos casos apropriados. No caso da hérna discal cervical, utili-
zou-se a técnica microcirdrgica para discectomia e remocao da
hérnia, e com apoio radiogréfico procedeu-se a colocacdo de
uma cage intersomdtica. Foram revistos os processos clinicos
para avaliagdo dos resultados cirtirgicos. O grau de satisfacdao
dos doentes foi avaliado através de um inquérito telefénico ou
directamente em regime de consulta. Foi também quantificado
o tempo médio para retorno a actividade laboral.

Discussao e Conclusdes: A satisfacao pessoal global, bem
como os resultados cirtirgicos dos procedimentos sdao muito
satisfatérios, com baixa taxa de complica¢des e nenhum inter-
namento ou reintervencao apos alta. Os resultados sao favora-
veis ao tratamento desta patologia em ambulatério pelas téc-
nicas indicadas, sem detrimento do efeito terapéutico que se
pretende para os doentes, e com menores custos sociais e hos-
pitalares.

O papel de membranas de
quitosano no processo de ciatrizacdo apés
laminectomia lombar experimental

Miguel Trigo de Carvalho', A. M. S. Cabrita? A. C. Mauricio?, S.
Geuna‘, A. S. P. Varejao®

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra; 2-Departamento de Patologia Experimental, Faculdade
de Medicina, Universidade de Coimbra; 3-Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto; 4-
Departamento de Ciéncias Bioldgicas e Clinicas, Universidade de
Turim, Italia;

5-Departamento de Ciéncias Veterindrias, Universidade de
Tras-os-Montes e Alto Douro.

Introducéo: O processo de cicatrizacdo apo6s cirurgia lom-
bar tem sido sugerido como desempenhando um importante
papel no desenvolvimento de Failed Back Surgery Syndrome.
O objectivo deste estudo é determinar a influéncia de mem-
branas hibridas de quitosano no processo de cicatrizacao
apos cirurgia lombar. Materiais e métodos: Quatorze coelhos
New Zealand foram submetidos a laminectomia lombar em
dois niveis ndo consecutivos. O nivel de laminectomia foi ran-
domizado para aplicagdo de biomaterial ou para controlo. As
membranas de quitosano foram ajustadas e adaptadas ao
defeito dsseo criado de modo a recobrir a totalidade do defei-
to 6sseo e margens 6sseas. A andlise histologica foi realizada
com recurso a coloracdes de Hematoxilina/Eosina e de
Tricrémico de Masson quatro semanas apos laminectomia.

Resultados: Observacgoes microscépicas revelaram a pre-
senca de um tecido de regeneragdo bem organizado, integra-
do com o tecido 6sseo vertebral marginal e com interface
Ossea regular em toda a extensao, no local de laminectomia
manipulado com quitosano. Estes achados contrastam com
os do nivel de laminectomia controlo caracterizado pela pre-
senca de um tecido de regeneracdo desorganizado com
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aspectos consistentes com persisténcia de uma condicao
inflamatéria crénica.

Conclusdes: Os resultados deste estudo demonstram cla-
ramente que o quitosano tem um efeito organizador no pro-
cesso de cicatrizagdo pods-cirurgico. A presenga da membrana
de quitosano resultou num tecido bem organizado integrado
com o tecido 6sseo das margens da laminectomia com sinais
de regeneracdo 6ssea em continuidade com o 0sso nativo.
Estes aspectos podem ter implicagdes importantes na dina-
mica da formacao de fendmenos de fibrose epidural.

Resseccdo minimamente invasiva
de schwannoma lombar gigante
totalmente extradural. Técnica cirtrgica
com demonstracao video

Vitor Moura Gongalves, Bruno Santiago, Vitor Ferreira, Rui
Manilha, Manuel Cunha e Sa
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introdugd@o: Os schwannomas vertebrais sdo tumores
benignos da bainha do nervo. Schwannomas gigantes total-
mente extradurais que se estendem através do buraco conju-
gacdo da coluna lombar sdo lesoes raras, contabilizadas em
0,7-4,2% de todos os tumores da bainha do nervo. O trata-
mento cirtrgico é indicado em lesdes sintomdticas ou tumo-
res assintomadticos em crescimento. Tém sido usadas aborda-
gens por via aberta para tratar estes tumores, requerendo uma
disseccao muscular extensa, laminectomia, foraminotomia
radical e facetectomia unilateral com fusao para estabilizacao,
se necessdrio. Publica¢des recentes mostram que estes tumo-
res podem ser removidos usando abordagens minimamente
invasivas com reconhecidas vantagens para o doente e permi-
tindo atingir o mesmo objectivo cirdrgico. Nesta comunica-
cao oral, os autores apresentam um video demonstrativo da
ressec¢ao minimamente invasiva de um schwannoma extra-
dural gigante com componentes intraespinhal, foraminal e
extraforaminal, contiguos. E descrita a ténica operatdria e
feita uma revisao da literatura. Este caso, é segundo o conhe-
cimento dos autores, o 12° caso de schwannoma puramente
extradural ressecado por técnica minimamente invasiva.

Material e Métodos: Uma doente do sexo feminino, 50
anos, sem antecedentes de neurofibromatose, apresenta
queixas progressivas de dor lombar crénica irradiada ao
membro inferior esquerdo segundo L4 e paretesias. Sem outro
défice sensitivo-motor ou esfincteriano. A ressondncia mag-
nética documentou uma lesdo gigante (36x23x33mm), fora-
minal extradural, de contornos definidos, em forma de ampu-
lheta, em L3-L4, com remodelacdo 6ssea e do psoas devido a
extensao paravertebral. A doente foi submetida a resseccao
total do tumor por técnica minimamente invasiva usando um
sistema de afastadores tubulares.

Resultados: Verificou-se resolugao completa da radiculo-
patia no pés-operatério imediato, tendo tido alta sem défice
de novo, no segundo dia ap6s a cirurgia. A andlise histopato-
l6gica da pega operatéria confirmou o diagnéstico de schwan-
noma benigno. No tltimo follow-up a doente mantém-se
assintomadtica e sem evidéncia de lesdo na RM de controlo.

Conclusdo: Este procedimento minimamente invasivo é
seguro e eficaz em casos selecionados, constituindo uma van-
tajosa alternativa perante a abordagem aberta, no tratamento
de schwannomas extradurais lombares gigantes, minimizan-
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do a destruicdo dos tecidos, perdas hemadticas, tempo de
internamento e custos associados.

Tratamento cirdrgico de
Malformacdo de Chiari - Casuistica do
Servico de Neurocirurgia do CHUC-HUC
de 2001 a 2012 (12 anos)

Guerreiro Costa, Miguel Carvalho, Ricardo Pereira, Pedro
Cunha, Inécio Reis, Tiago Lima, Jorge Goncalves, Herminio Tao,
Francisco Cabrita, Flavia Dias, Raimundo Fernandes, Marcos
Barbosa

Servico de Neurocirurgia, CHUC-HUC

As Malformacoes de Chiari, descritas em 1891, sdao anoma-
lias da fossa posterior que afectam o cerebelo, tronco cerebral
e medular espinhal, com taxa de prevaléncia entre 0.1-0.5%. A
facilidade de realizacdo de Ressonancia Magnética cranio-
encefélica (RM-CE) conduziu ao diagndstico precoce mais
frequente da Malformacao, por vezes antes da sua manifesta-
¢ao sintomadtica. Apresentando uma diversidade de sintomas,
alguns inespecificos, a entidade constitui um desafio terapéu-
tico, nomeadamente sobre os sintomas que determinam a
opcao cirdrgica e, neste grupo de individuos, qual o procedi-
mento adequado e o timing apropriado. A maioria dos pa-
cientes, previamente a intervencao cirargica, apresentam
quadro clinico de longa duracdo, com agravamento recente. O
objectivo deste trabalho consistiu em estudar os factores cli-
nicos, imagioldgicos e terapéuticos que influenciaram o prog-
nostico dos 43 doentes operados no Servi¢o de Neurocirurgia
do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra — Hospitais
da Universidade de Coimbra durante o periodo compreendi-
do entre 2001 e 2012, através de andlise retrospectiva. Foram
operados 43 doentes, com 46 intervencdes cirtrgicas motiva-
das primariamente pela Malformacdo (excluindo complica-
¢oes). Com idade média de 45 anos, verificou-se preponde-
rancia feminina (74.4%). 34.9% dos casos apresentavam sirin-
gomielia associada. A taxa de complicacdes pds-operatorias
foi de 14% e a taxa de mortalidade pés-cirtrgica de 2.3%.
Verificou-se melhoria sintomaética imediata em 60.5% e qua-
dro clinico pés-operatério imediato sobreponivel em 34.9%
dos doentes. A melhoria sintomdtica aos 6 meses foi constata-
da em 95.3% dos casos. Houve um doente com recidiva do
quadro clinico e necessidade de cirurgia adicional. A maioria
dos doentes operados, predominantemente mulheres, apre-
sentaram bom resultado pds-operatério. A seleccao dos can-
didatos para intervencao cirtrgica € dificultada pela variabili-
dade sintomaética e pela cronicidade do quadro clinico, sendo
de extrema importancia a determinacdo do momento ade-
quado para se realizar a cirurgia.

Malformacao de Chiari: Experiéncia
de um centro neurocirdrgico

José Pedro Lavrador, José Miguéns
Departamento de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Lisboa.

Introducéo: O termo malformacao de Chiari (MC) abrange
um conjunto de malformagdes da transicdo craneo-vertebral
para as quais tém sido propostas multiplas abordagens cirur-
gicas.

Objetivos: Estudar a epidemiologia, a apresentacéo clini-
ca, as opgoes cirdrgicas e os resultados obtidos no tratamento
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da MC. Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes operados
no Hospital Santa Maria entre Janeiro de 2005 e Janeiro de
2013 por MC. Foram avaliados dados epidemioldgicos, o tipo
de malformacao, a apresentacdo clinica, o tipo de cirurgia e os
resultados obtidos.

Resultados: Foram operados 57 doentes (40 sexo feminino,
17 sexo masculino; 23 criancas, 34 adultos); 51 tinham MC
tipo 1, 5 MC tipo 2 e 1 MC tipo 0. Na apresentacao semioldgi-
ca, 57% tinham cefaleias, 22% alteracdes motoras, 18% cervi-
calgias, 18% episodios de perda de consciéncia. 46% dos
doentes tinham seringomielia e 5% doentes tinham hidroce-
falia com necessidade de tratamento prévio a cirurgia para a
MC. A abordagem cirtrgica foi variada: 7% - s6 descompres-
sdo dssea (craniectomia subcoccipital mediana e remocao do
arco posterior de C1 em 61%); 15% - descompressao 6ssea e
abertura dural sem abertura da aracnéide; 78% - descompres-
sdo dssea, abertura dural e da aracnéide (lise de aderéncias e
coagulacdo parcial das amigdalas cerebelosas em 9%). Em
relacdo aos resultados, 55% teve melhoria clinica. Em 12%
verificou-se desenvolvimento de hidrocefalia (com necessida-
de de tratamento cirdrgico em 8%), 10% cefaleias persistentes,
8% persisténcia da semiologia inicial e 6% pseudomeningoce-
lo sintomatico.

Conclusdes: Observou-se uma relacao feminino:masculi-
no e perdas de consciéncia como sintoma inicial em valores
superiores aos reportados na literatura. A tendéncia cirtrgica
predominante foi a realizacdo de uma descompressao dssea
incluindo o arco posterior de C1, a descompressdao meningea
com abertura da aracnéide e a plastia dural com substituto
heter6logo. As principais complicacdes foram o desenvolvi-
mento de hidrocefalia, as fistulas de liquor e as cefaleias per-
sistentes.

Potencial Terapéutico das
Integrinas no tratamento do Glioblastoma
Multiforme

Diana Matias', Joana Balcga-Silva', Andlia Carmo?, Ana Bela
Sarmento-Ribeiro®, Maria Celeste Lopes*

1-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra;
2-Universidade de Vasco da Gama, Coimbra e Centro de
Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra;
3-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra, Centro de
Investigacao em Meio Ambiente, Genética e Oncobiologia
(CIMAGO) e Centro de Neurociéncias e Biologia Celular,
Universidade de Coimbra; 4-Centro de Investigacao em Meio
Ambiente, Genética e Oncobiologia (CIMAGO), Faculdade de
Medicina, Universidade de Coimbra, Portugal e Centro de
Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra.

O glioblastoma (GBM) representa o tipo de tumor cerebral
mais comum e agressivo. Estes tumores sdo caracterizados
por possuirem uma proliferacdo descontrolada e por serem
altamente infiltrativos e resistentes a apoptose. Recentemente
foi demonstrado que as integrinas possuem um papel muito
importante na motilidade das células tumorais sendo portan-
to consideradas potenciais alvos terapéuticos no tratamento
do GBM. O principal objectivo deste trabalho foi avaliar o efei-
to da shikonin (SHK), um bloqueador da expressao das subu-
nidades das integrinas 3 e oV, em monoterapia e em associa-
¢ao com a temozolomida (TMZ), na motilidade, proliferacao e
sobrevivéncia das células de glioblastoma. Para atingir estes
objectivos usamos uma linha celular humana de glioma, a U-
118, e incubamos com diferentes concentracdes de SHK em
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monoterapia, e em associacdo com a TMZ, durante 48 horas.
Avalidmos a expressao das subunidades de integrinas através
do Western blot usando anticorpos especificos. A capacidade
de migracdo das células tumorais foi analisada através do
“scratch assay”. Determinou-se a proliferacdo celular e apop-
tose usando o BrdU/iodeto de propidio e anexinaV, respecti-
vamente. Os nossos resultados demonstraram que as células
U-118 expressam, maioritariamente, as subunidades de inte-
grinas aV e 5 e $3. No entanto, observou-se, nas células incu-
badas com SHK, uma diminuicdo da expressao das integrinas
acompanhada de uma redugdo significativa da capacidade
migratoria e proliferativa e, consequentemente, um aumento
da apoptose. Além disso, verificou-se um efeito sinergistico
quando as células foram submetidas ao tratamento com a
associacdo de doses inferiores de SHK e TMZ, comparativa-
mente ao efeito com as doses em monoterapia. Estes resulta-
dos sugerem ndo s6 que as integrinas poderdo ser usadas
como alvos terapéuticos, mas também que a SHK podera ser
um potencial agente no tratamento do GBM, tanto em mono-
terapia como em associacao com a TMZ.

Alteracoes genéticas em
glioblastomas avaliadas por “SNP-arrays"
e o seu impacto na expressao génica.

Inés Crespo', Herminio Tao? Olinda Rebelo®, Ana Luisa Vital',
Patricia Domingues'’, Ana Belen Nieto*, Maria Carmen Patino®,
Marcos Barbosa® Maria Celeste Lopes’, Alberto Orfao®, Maria
Dolores Tabernero’

1-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de
Coimbra, Portugal; Faculdade de Farmadcia, Universidade de
Coimbra, Portugal; 2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra, Portugal; 3-Laboratério de
Neuropatologia, Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra, Portugal;

4-Centro de Investigacion del Céncer (CIC IBMCC-CSIC/USAL),
Departamento de Medicina, Universidade de Salamanca, Espanha;
5-Departamento de Estatistica, Universidade de Salamanca,
Espanha; 6-Centro de Investigacion del Cancer (CIC IBMCC-
CSIC/USAL), Departamento de Medicina, Universidade de
Salamanca, Espanha; Instituto Biosanitario de Salamanca (IBSAL) —
Unidade de Investigacao do Hospital Universitario de Salamanca,
Espanha; 7-Centro de Investigacién del Cancer (CIC IBMCC-
CSIC/USAL), Departamento de Medicina, Universidade de
Salamanca, Espanha; Instituto Biosanitdrio de Salamanca (IBSAL) —
Unidade de Investigacao do Hospital Universitario de Salamanca,
Espanha; Instituto de Estudios de Ciencias de la Salud de Castillay
Ledn (IECSCYL)-IBSAL Hospital Universitario de Salamanca,
Espanha.

O glioblastoma multiforme (GBM) é o subtipo maligno
mais comum de todos os tumores gliais. Estes tumores sao
muito heterogéneos a nivel histopatolégico e genémico e, até
a data, ndo existe uma assinatura genética ou um marcador
tumoral especifico com valor progndstico claro. Estas evidén-
cias reforcam a necessidade de compreender melhor os
mecanismos envolvidos no desenvolvimento e progressdao do
GBM, com impacto no comportamento clinico do tumor. Este
estudo centrou-se na identificacdo de genes amplifica-
dos/perdidos no GBM primério e a sua relacdo com determi-
nados perfis de expressdo génica, bem como com a evolugao
da doenca. Para tal, procedemos a analise do DNA e do RNAm
em amostras tumorais de GBM humanos (n=57), para detec-
tar alteragdes cromossémicas numéricas em todos os cro-
mossomas do genoma, utilizando a tecnologia de “SNP-
arrays’, e avaliar o seu impacto nos niveis de RNAm dos genes
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implicados, através de “arrays” de expressdo. As alteracoes
mais frequentes envolveram os cromossomas 7, 9p e 10q
(97%, 83% e 91% dos casos, respectivamente) cuja andlise
simultanea permitiu identificar cinco perfis citogenéticos dis-
tintos, relacionados com diferentes prognésticos. Os tumores
com amplificacdo de gene EGFR apresentaram um prognosti-
co mais favordvel em doentes com mais de 60 anos. A andlise
do impacto das alteracoes genéticas na expressao génica reve-
lou que a maioria dos genes com elevada correlacao entre o
namero de cépias de DNA e os niveis de expressdao do RNAm,
estavam situados nas regidoes cromossémicas amplificadas.
Os resultados sugerem uma melhor estratificacdo prognéstica
dos doentes com GBM, com base no perfil citogenético de
cada doente. Este estudo revela ainda novos oncogenes/genes
supressores tumorais candidatos, localizados nas regides de
amplificacao/deleccao cromossémica. Estudos adicionais em
séries mais alargadas serdo necessdrios para confirmar o
potencial significado clinico dos nossos resultados e a rele-
vancia funcional destes genes na patogénese do GBM.

Complicacdes da radiocirurgia
gamma knife: aprendizagens com 500
casos tratados.

M=2Begoiia Cattoni', M2 Julieta Silva?, J. M. Bras’, L. Madureira®,
A. Luis?, S. Ikbal®, A.Soares®, M. J. Rosa®, A. Fernandes?, A. Rato®
1-Neurocirurgia, 2-Radioterapia, 3-Fisica de Radiagdes, Centro
Gamma Knife Hospital CUF Infante Santo (Lisboa)

Objetivos: Avaliar os efeitos adversos induzidos pela radia-
¢ao, surgidos a curto e médio prazo, apds tratamento com
radiocirurgia Gamma Knife (GK) em diversos tipos de lesoes
intracranianas.

Métodos: Durante 5 anos (Novembro/ 2007-Dezem-
bro/2012) foram tratados no Centro Gamma Knife, um total de
500 doentes, com as mais diversas patologias: 23% metdastases;
22% meningiomas; 21% neurinomas; 20% MAVs; 7% adeno-
mas; 3% tumores glémicos e 4% outros.

Os doentes sao avaliados do ponto de vista imagiolégico e
clinico de 6 em 6 meses, exceto nos casos oncolégicos e/ou
nos que surgem complicacdes, onde o seguimento é mais
apertado.

Resultados: Dos 392 doentes que mantiveram seguimento
com RMs seriadas, 34% apresentaram uma mudanca imagiolo-
gica decorrente da irradiacdo GK. Dentro deste grupo, 88%
manteve-se assintomatico. Nos casos onde comprovdmos uma
associacdo com manifestacoes clinicas, estes foram na sua
maioria reversiveis, quando aplicado o tratamento adequado.

Mostraremos diferentes casos exemplificativos das seguin-
tes situacoes:

Modificacoes clinicas (cefaleias, inicio ou aumento de cri-
ses, défices neuroldgicos de novo ou agravados); Radione-
crose, com efeito de massa; Edema perilesional exuberante;
Hidrocefalia; Formacdo de quistos ou pseudoquistos; Trom-
bose venosa (hiperemia venosa, trombose precoce de veia de
drenagem)

Conclusdo: As complicacoes a curto e médio prazo deriva-
das da terapéutica com GK, nao sdo frequentes, sendo a ratio
risco/beneficio, claramente favordvel. No entanto, estas nao
sao negligencidveis, ainda que seja alta a percentagem de
reversibilidade clinica e imagiolégica. Um follow-up apertado
e cuidadoso, podera nos esclarecer melhor esta questao, prin-
cipalmente quando executado a mais longo prazo.
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Por outro lado, é importante colocar a hip6tese da inter-
vencdo cirdrgica para resolucdo destas complica¢des, no
timingadequado, sendo por vezes muito apropriada a estraté-
gia do wait and see.

Missdo humanitaria em
Neurocirurgia - relato de uma experiéncia

Alexandra Santos, Carla Reizinho, Miguel Casimiro
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Egas Moniz, Centro
Hospitalar de Lisboa.

Introducdo: A realizacdo de missdes humanitarias de
ambito médico em paises subdesenvolvidos tem-se tornado
cada vez mais frequente. Embora raros, também na literatura
se encontram relatos de missdes humanitarias do ambito da
Neurocirurgia. Os autores pretendem analisar a sua experién-
cia na participagdo numa missdo humanitdria de
Neurocirurgia realizada em colaboracdo com a Fundacao
NED - Neurocirurgia, Educacién y Desarollo. Métodos: Foi
realizada uma andlise retrospetiva das atividades desenvolvi-
das durante a miss@o humanitdria, com enfoque na atividade
cirtrgica.

Resultados: A missdao humanitéria decorreu no Hospital
Mnazi Mmoja - em Zanzibar City, Tanzania - entre 3 e 18 de
Marco de 2012. Durante este periodo foram realizadas mais de
100 consultas de avaliacdo pré-cirtrgica, 47 cirurgias e duas
apresentacoes de temas neurocirirgicos em sessoes clinicas
do hospital. Dos doentes operados 15 eram do género femini-
no e 32 do género masculino, tinham idades compreendidas
entre 1 dia e 70 anos - 22 cirurgias em idade pedidtrica. As
cirurgias realizadas enquadravam-se nos seguintes grupos
nosolégicos: hidrocefalia — 10 cirurgias; malformagdes congé-
nitas — 5 cirurgias; patologia degenerativa da coluna - 19 cirur-
gias; patologia traumadtica da coluna - 1 cirurgia; nervos peri-
féricos — 2 cirurgias e complicacoes e diversos — 10 cirurgias.
Apesar do pouco tempo de seguimento verificaram-se como
complicagdes: 1 colecao subcutdnea de Liquor; 2 deiscéncias
de ferida operatéria e 1 “failed back surgery syndrome”.

Conclusdes: Os autores consideram que a realizacao de
missdes humanitédrias no ambito da Neurocirurgia contribui
para melhorar os cuidados de satide locais, ndo sé pelo aces-
so, embora tempordrio, a tratamento neurocirirgico, como
pela formacao dos médicos locais. Para além disso, os médi-
cos participantes tém oportunidade de tratar doentes com
patologia mais rara ou num grau de gravidade superior ao
observado nos paises desenvolvidos, assim como desenvol-
vem as capacidades de trabalho em equipa e com menos
recursos materiais.

Biopsia minimamente invasiva do
Seio Cavernoso: nossa experiéncia e
revisdo da literatura

Martin Lorenzetti, Herculano Carvalho, Begona Cattoni,
Goncalves Ferreira, J. Lobo Antunes

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

Objectivo: esclarecer o papel da biopsia minimamente
invasiva no diagndstico das lesdes do seio cavernoso

Introducio: as lesdes do seio cavernoso podem ter vdrias
etiologias. A natureza de 15% destas lesdes fica indefinida, ape-
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sar da avaliacdo clinica e dos exames laboratoriais e neurorra-
diolégicos. A biopsia minimamente invasiva podera ser a ulti-
ma op¢ao para obter um diagnoéstico definitivo nestes casos
“Incertos”. Apesar das vdrias técnicas de biopsia conhecidas,
ainda nao foram estabelecidas indicagdes universalmente acei-
tes.

Material e métodos: no Servico de Neurocirurgia do
Hospital Santa Maria, entre 2006-2012, foram operados 57
casos de lesdes do seio cavernoso. Destes, 5 foram biopsados
por via minimamente invasiva: 2 por via transnasal envolven-
do técnicas endoscopicas de ORL e 3 por via transoval. Nestes
altimos casos, propomos uma técnica alternativa de bidpsia
que inclui agulha de corte frontal e orientacdo dupla por
Neuronavegacao (integrando RM, TAC e angio-RM) e RX intra-
operatorio.

Analisam-se os resultados, e procede-se a revisdo da litera-
tura publicada até ao momento.

Resultados: 2 dos 3 casos de bi6psia trans buraco oval tive-
ram como diagnéstico histoldgico: metéstase de adenocarci-
noma e meningioma. No terceiro caso, a biopsia resultou nao
conclusiva. Nos 2 casos biopsados por via transnasal o diag-
nostico foi: cordoma e carcinoma da nasofaringe. Foram
orientados para tratamento nao cirtrgico.

Dos 52 casos operados por craniotomia, foi confirmado o
diagndstico imagioldgico pre-operatério de meningioma,
excepto num caso raro de fibroma solitario do seio cavernoso.

Conclusao: a biopsia minimamente invasiva é fundamen-
tal para o diagnéstico e orientagdo terapéutica nas lesoes do
Seio Cavernoso de natureza “incerta”.

A técnica por nés utilizada na biépsia trans buraco oval,
parece a mais adequada, segura e eficaz para alcancar esse
objectivo, nas lesoes localizadas na metade posterior do seio
cavernoso.

Descompressao microvascular no
espasmo hemi-facial: Qual o lugar da
neurofisiologia?

Pedro Monteiro', Fernando Silveira? Anténio Vilarinho', Clara
Chamadoira’, Rui Vaz!

1-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Sao Joao,
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental —
FMUP, 2-Unidade de Neurofisiologia, Servi¢o de Neurologia,
Centro Hospitalar de Sao Joao.

A monitoriza¢do neurofisiolégica é essencial em procedi-
mentos neurocirtrgicos que impliquem risco de lesao de ner-
vos cranianos e medulares, dando informacdes per-operat6-
rias que podem permitir modificar a atitude cirtrgica. O
Servigo de Neurocirurgia e a Unidade de Neurofisiologia do
HSJ tém acumulada experiéncia de neuromonitorizacdo em
patologia diversa. Na descompressdao microvascular (DMV)
do nervo facial (VII) consideramos mandatoéria a neuromoni-
torizacdo com potenciais evocados auditivos do tronco
(BAEP) e recomendével a avaliacdo electromiografica do VII.
Na maioria dos casos de espasmos hemifaciais os doente
apresentam, na avaliacdo pré-operatdria, uma resposta anoé-
mala do VII (RAF), correspondente neurofisiolgico da sinci-
nésia gerada pela condugao antidrémica de um estimulo dis-
tal até a regido do tronco, e dai para todo o territério muscu-
lar inervado pelo VII. E possivel identificar e monitorizar,
durante a cirurgia, esta RAE Embora o desaparecimento intra-
operatorio da RAF seja considerado evidéncia de descompres-
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sdo eficaz, o significado prognéstico a longo prazo permane-
ce controverso. Os autores apresentam 4 casos de DMV com
RAE 3 do sexo feminino, idade média 55 anos (44-65) e sinto-
maticos hd 11,75 anos (4-15). As RAF encontradas caracteriza-
vam-se por amplitudes médias de 548uV (271-804), laténcias
de 9.8ms (9,0-10,6). Durante o procedimento cirtrgico cons-
tatou-se o desaparecimento completo da RAF em todos os
casos, 26 minutos em média ap6s o inicio da perda de ampli-
tude (20-30min). O desaparecimento da RAF foi um dado per
operatério adicional, além da verificagdo anatémica da
microdescompressao, para dar por concluido o procedimento
cirargico. Em todos os casos verificou-se o desaparecimento
dos espasmos hemifaciais no pés-operatério imediato e
actualmente, ap6s um periodo de follow-up médio de 16,5
meses (1-29), os doentes encontram-se assintomaticos, sem
recidiva de espasmo hemifacial. Pretende-se a andlise e dis-
cussdo das potencialidades e limitacdes da neuromonitoriza-
¢do intraoperatéria na DMV VII, em particular o valor prediti-
vo do desaparecimento da RAF durante o procedimento cirtr-
gico.

Craniectomias descompressivas
supratentoriais no traumatismo
cranio-encefalico

Osvaldo Lucas Correia Sousa', Nuno Machado?, Pedro Alberto
Pinto Silva', Rui Manuel Cardoso Vaz'

1-Centro Hospitalar de Sao Joao, 2-Facudlade de Medicina da
Universidade do Porto.

Introduc@o: Os beneficios da craniectomia descompressi-
va em doentes traumatizados nao estdo claramente estabele-
cidos. A utilizagao desta técnica em diversos centros de trau-
ma € essencialmente guardada para situagdes “life-saving”,
apos a instituicdo do melhor tratamento médico, tais como
evidéncia de lesao cerebral difusa, bem como hematomas
intra ou extra-axiais com edema cerebral associado. Neste
contexto, o objetivo deste estudo é a caracterizacao e a verifi-
cacao dos resultados nos doentes submetidos a este procedi-
mento no nosso hospital.

Métodos: Foram estudados 44 doentes tendo em vista a
avaliacdo do seu estado geral, as caracteristicas imagioldgicas,
os detalhes do procedimento, os resultados e as complica-
¢oes. Os resultados foram medidos recorrendo a escala
“Glasgow Outcome Scale” (GOS) logo apés o procedimento,
aos 6 e 12 meses. Os resultados foram comparados com os
preditores de resultados CRASH e IMPACT e foram determi-
nados os preditores de resultados dos nossos doentes.

Resultados: 14 doentes foram submetidos a craniectomia
descompressiva por lesdo cerebral difusa, 20 foram simulta-
neamente intervencionados a hematomas extra-axiais e 10
simultaneamente a hematomas intra-axiais. A taxa mortalida-
de foi de 23%. 32% dos doentes ficaram com incapacidade
severa ou em estado vegetativo. A percentagem de doentes
com resultados favordveis (GOS = 4) ap6s 1 ano foi de 45%. A
idade dos doentes, o resultado na Escala de Coma de Glasgow,
a fotorreatividade pupilar e a desidrogenase latica apresenta-
ram relacdo estatisticamente significativa com o resultado
final.

Conclusao: O uso de fatores preditores na avaliacdo e deci-
sdo para realizacdo de craniectomia descompressiva tem um
valor significativo, tendo em conta que a cirurgia terd pouco
beneficio nos doentes com um progndstico desfavoravel.
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Drenagens ventriculares externas
colocadas no HSM entre 2009 e 2012:
indicacoes, prodecimento e complicacées

Maria Manuel Santos, José Pedro Lavrador, Joaquim Teixeira,
Diogo Simao, Nuno Simas
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria

Introducdo: A colocacdo de uma drenagem ventricular
externa (DVE) é um procedimento cirtirgico comum no trata-
mento da hidrocefalia aguda. Sao multiplas as suas indicacoes
e a técnica é simples, habitualmente urgente e temporaria-
mente eficaz. A infecdo, o mau posicionamento do cateter
ventricular e a hemorragia do trajeto sao as principais compli-
cacoes associadas a esta técnica.

Métodos: foi efetuada uma andlise retrospetiva de todos os
procedimentos em que foi uma colocada uma DVE no
Hospital de Santa Maria (HSM) entre Janeiro de 2009 e
Dezembro de 2012. Foram colhidos dados epidemioldgicos
dos doentes, patologia de base, local da cirurgia, posiciona-
mento do cateter ventricular, nimero de dias com DVE, com-
plicacoes associadas ao procedimento e taxa de conversao
para sistema de derivagdo ventriculo-peritoneal (SDVP).

Resultados: foram colocadas 247 DVEs em 227 doentes
distribuidos equitativamente por género. A média de idades
foi de 53 anos. 80% dos procedimentos foram realizados de
urgéncia. 5% das DVEs foram colocadas a cabeceira do doen-
te numa Unidade de Cuidados Intensivos. A hemorragia sub-
aracnoideia foi a indicacao mais frequente para a colocagao
de DVE, seguida pelo traumatismo cranio-encefélico grave.
52% das DVEs nao tinham o posicionamento ideal definido
pré-operatoriamente, embora, tenha havido necessidade de
recolocacao por ndo funcionamento em menos de 1%. Foram
diagnosticadas por tomografia computorizada 11% de
hemorragias associadas ao trajeto, tendo sido operado 1 tinico
doente com um hematoma epidural. Foram detetadas e trata-
das 5 (0.02%) infecoes. O nimero médio de dias com drena-
gem foram 7 e em 31% dos doentes foi colocado um SDVP. A
taxa de mortalidade foi de 23%.

Conclusao: a colocacdo de DVEs é um procedimento fre-
quentemente praticado no nosso centro, associada a uma
reduzida taxa de infecdo, uma taxa de mau posicionamento
superior a esperada e uma taxa de hemorragia similar a da
literatura.

Dilemas Eticos no Traumatismo
Craneo-Encefalico: o Suicidio

José Pedro Lavrador, Jodao Lobo Antunes
Departamento de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: Autonomia, ndo-maleficéncia, beneficéncia e
justica sdo os principios que mais influenciaram a ética subja-
cente a pratica médica. A sua aplicacdo é dificultada pela falta
de modelos comportamentais que enquadrem os fatores
situacionais nao contemplados nestes principios. A dificulda-
de na sua aplicagado concreta estd ilustrada nas trés situacoes
dilemadticas seguintes.

Caso 1: Homem, 79 anos, tentativa de suicidio por arma de
fogo, GCS 5, hemorragia subaracnoideia (HSA) difusa e cruza-
mento da linha média por parte do projéctil com hematoma no
seu trajeto. Foi monitorizada a pressdao intracraniana

Sinapse

141



142

(PIC>40mmHg), realizada craniectomia descompressiva e dre-
nagem do hematoma. Recuperou até GCS 10, desenvolvendo
uma pneumonia nosocomial que culminou com a morte ao 16°
dia. Caso 2: Homem, 84 anos, tentativa de suicidio por arma de
fogo, GCS 3, anisocoria (pupila direita > pupila esquerda), HSA
difusa e cruzamento da linha média pelo projétil. Nao foi colo-
cada indicagdo para tratamento neurocirargico, prestando-se
cuidados de conforto e verificando-se o ébito ao 3° dia. Caso 3:
Homem, 49 anos, tentativa de suicidio por arma de fogo, GCS 9,
projéteis em localizagdo intracraniana com hematoma no tra-
jeto e hematoma subdural agudo. Teve alta com amaurose do
olho esquerdo. Aos 6 meses, encontra-se com atrofia 6tica bila-
teral e dependente para as atividades de vida didria.

Conclusdo: A abordagem do suicidio na urgéncia coloca o
meédico no dilema entre a beneficéncia/ nao-maleficéncia e a
autonomia do doente, sendo o suicidio uma forma radical da
sua expressao. A sua resolucao depende dos determinantes
clinicos, do envolvimento pessoal do médico, das suas moti-
vagoes e da capacidade de relacdo com o doente. As decisoes
tomadas comportam consequéncias pessoais, sociais, juridi-
cas e econdmicas, discutindo-se a legitimidade da adogao de
medidas extraordindrias em situagdes de progndstico reserva-
do perante um doente que tomou uma decisdo no exercicio
pleno da sua autonomia.

Mecanismos moleculares da acao
da Temozolomida numa linha celular de
Glioblastoma

Joana Bal¢a-Silva'?, Diana Matias"?, Andlia do Carmo'?, Ana
Bela Sarmento Ribeiro"**, Maria Celeste Lopes'*

1-Centro de Neurociéncias e Biologia Molecular, Universidade de
Coimbra, Coimbra, Portugal; 2-Escola Universitaria Vasco da
Gama, Coimbra, Portugal; 3-Faculdade de Medicina,
Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal; 4-Centro de
Investigacao em Meio Ambiente, Genética e Oncobiologia
(CIMAGO), Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra,
Portugal; 5-Faculdade de Farmdcia, Universidade de Coimbra,
Coimbra, Portugal.

Os Glioblastomas (GBM) sao tumores cerebrais que englo-
bam mais de 50% dos tumores do sistema nervoso central. Sdo
caracterizados pela elevada proliferacao e resisténcia aos
agentes alquilantes utilizados convencionalmente na quimio-
terapia. O tempo médio de sobrevivéncia destes doentes per-
manece aproximadamente entre 12-14 meses apo6s o inicio do
tratamento com temozolomida (TMZ), o gold standard da
terapéutica. Os mecanismos de agao da TMZ e de resisténcia
das células de GBM a esta terapia ndo estao ainda completa-
mente esclarecidas e a razdo da baixa eficdcia da TMZ é incer-
ta. Sabe-se que o mecanismo de agao da TMZ pode ser influen-
ciado pela alteracao das vias de sinalizacdo de sobrevivéncia e
proliferacdo celular, como a as vias PI3K/AKT e ERK1/2, assim
como pela autofagia.

Assim, o objetivo principal deste trabalho foi avaliar a
regulacdo das vias PI3K/AKT, ERK1/2 e a autofagia em células
de GBM tratadas com TMZ.

Para o efeito a linha celular de glioblastoma, as células U-
118, foi utilizada como modelo experimental. Estas células
foram incubadas com diferentes concentracbes de TMZ
durante 24h e 48h. A proliferacao foi avaliada utilizando um
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kit de BrdUrd. A ativacdo da autofagia (através da expressdo de
LC3) e das vias de sinalizacao de PI3K/AKT e das MAP cinases
foram avaliadas por western blot. A apoptose foi determinada
por microscopia confocal e citometria de fluxo.

Os nossos resultados evidenciam nas células U-118 trata-
das com TMZ aumento da expressao de LC3, sugerindo que a
TMZ pode estar envolvida na ativacao da autofagia. Verificou-
se, também, que as vias PI3K/AKT e ERK1/ERK2 estao consti-
tutivamente ativas nas células U-118, o que estd de acordo
com a auséncia de bloqueio do ciclo celular nas células trata-
das com TMZ. Além disso, a TMZ ndo induz apoptose signifi-
cativa. Em resumo, os resultados deste trabalho sugerem que a
resisténcia das células de GBM a TMZ poder4 estar associada a
actividade das vias de sinalizacao PI3K/AKT e/ou da ERK1/2 e
MAP cinase, e consequentemente, a ativagao da autofagia.

Um caso clinico de Schwannoma
frontal intraparenquimatoso

Leandro Oliveira', Miguel Afonso’, Filipa Peixoto? Ana
Margarida Rodrigues®, Carlos Alegria’

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurologia, 3-Servico de
Anatomia Patolégica, Hospital de Braga.

Os Schwannomas correspondem a aproximadamente 8%
dos tumores intracraneanos primadrios, estando a sua maioria
localizada no angulo ponto cerebeloso. Os Schwannomas
intraparenquimatosos sao raros, estando descritos menos de
100 casos na literatura. Os autores apresentam um caso de
uma doente de 24 anos, com queixas de cefaleias com meses
de evolucdo. Exame neurolégico sem alteracoes. Investigada
com TAC e RMN que revelaram volumosa lesao frontal esquer-
da, constituida por uma porc¢ao sélida heterogénea, parcial-
mente necrética e com componente hemaético (33 x 24 mm) e
uma volumosa por¢ao quistica (37 mm de didmetro maximo).
A lesdo solida parecia romper a lamina crivosa do etmoéide a
esquerda. O diagnéstico mais provével atendendo as caracte-
risticas imagiol6gicas e ao grupo etdrio seria poder tratar-se de
um estesioneuroblastoma. Submetida a craniotomia bifrontal
para remocao total da lesdo. Intra operatoriamente verificou-
se que o tumor estava totalmente rodeado pelo cortex cerebral,
mas que a lamina crivosa nao estava invadida. A RMN de con-
trolo pds operatdria revelou remocao total da lesdo. O exame
histolégico revelou tratar-se de um schwannoma. Avaliagdo
clinica e imagioldgica 1 ano ap6s a cirurgia revelou sindrome
frontal residual e auséncia imagioldgica de lesao.

Astrocitomas do lobo temporal em
espelho em gémeos monozigoéticos

Pedro Alberto Silva, Osvaldo Sousa, Paulo Linhares, Rui Vaz
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Sao Joao, Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto.

Introducao: A ocorréncia de tumores cerebrais em indivi-
duos da mesma familia verifica-se em menos de 5% dos casos
e a maioria associa-se a sindromes genéticos de predisposicao
familiar para o desenvolvimento de neoplasias. Gliomas “con-
cordantes” representam casos excecionalmente raros de
tumores de histologia similar com topografia idéntica em
gémeos monozigoticos.

Case Report: Caso 1: RMTA, de 31 anos, sexo masculino,
sem antecedentes médicos relevantes ou medicagao habitual,

Novembro de 2013 | N.°2 | Volume 13



fumador, admitido em Agosto de 2012 no SU em contexto de
crise tonico-clénica generalizada inaugural. TC e RMN cere-
brais foram compativeis com volumosa lesdo expansiva tem-
porobasal direita, invadindo o ventriculo lateral sobrejacente
até ao atrio ventricular e preenchendo a cisterna ambiens com
compressao mesencefélica. O paciente foi submetido a cranio-
tomia e remog¢do microcirtrgica da referida lesdo; o estudo
andtomo-patolégico definitivo mostrou um astrocitoma difu-
so tipo fibrilar (OMS, grau II). Caso 2: MHTA, de 31 anos, sexo
masculino, sem antecedentes médicos relevantes ou medica-
¢ao habitual, fumador, admitido em Setembro de 2012 no SU
em contexto de crise tonico-clénica generalizada inaugural
precedida de alteracoes visuais inespecificas, ap6s semanas de
sensacdo subjetiva de alteragdo da linguagem. TC e RMN cere-
brais revelaram volumosa lesdo expansiva temporobasal
esquerda, em topografia exatamente simétrica a do seu irmao,
bem como pequena lesdo satélite, com as mesmas caracteris-
ticas de sinal, sobre o lobo central ipsilateral. Ap6s estudo fun-
cional que mostrou sobreposicao desta tltima com a activacao
motora do membro superior contralateral, o paciente foi sub-
metido a craniotomia para remocdo microcirtrgica da lesdao
em espelho; o estudo andtomo-patolégico definitivo revelou
um astrocitoma anaplasico (OMS, grau III).

Discussdo: Os autores descrevem uma apresentacao clini-
ca concomitante de gliomas simétricos em gémeos monozi-
goticos sem historia de sindrome familiar predisponente.

Lesao tumoral em feixe
corticoespinal

Ricardo Moreira, Joao Abreu Lima, Afonso Pinto, Carlos Alegria
Hospital de Braga

Introducdo: As lesdes tumorais com atingimento pura-
mente em feixe corticoespinal ndo sao comuns e compreen-
dem progndstico mais reservado. Este trabalho tem como
objectivo a apresentacao de caso clinico de lesao corticoespi-
nal pos central esquerda.

Métodos / Resultados: Homem de 36 anos, sem anteceden-
tes médicos relevantes. Apresentacao clinica com hipostesias
seguidas de hemiparesia progressiva do lado direito.
Investigado com RMN-CE que mostrou lesdo corticoespinal
pos central esquerda atingindo a protuberancia ipsilateral.
Realizada biopsia aberta, com resultado histolégico de "even-
tual oligodendroglioma com diferenciagdo neuronal”.
Realizado tratamento com quimioterapia e radioterapia.

Conclusao: As lesdes com atingimento puramente de feixe
corticoespinal ndo sao comuns. Compreendem um prognos-
tico mais reservado devido a dificuldade na remocao cirtrgi-
ca. Este caso mostra progressao tumoral apenas em feixe des-
crito, com limitagoes cirtrgicas inerentes e submetido a trata-
mento com radioterapia e quimioterapia.

Quistos Aracnoideus da Fossa
Posterior
Rui Manilha, Vitor Castro, Vitor Goncalves,Catia Gradil,

Catarina Viegas, Andreia Amorim, Manuel Cunha e Sa
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Os quistos aracndideus constituem cerca de 1% das lesoes

intracranianas nao traumaticas. A apresentacao clinica varia de
acordo com a idade e a localizagdo e uma parte destes perma-
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necem assintomdticos durante toda a vida. O sintoma mais fre-
quente é a cefaleia. A localizagao a nivel da fossa posterior ocor-
re em cerca de 24% dos casos, dando origem a quadros varia-
veis. Os doentes com quistos de maiores dimensdes apresen-
tam-se, frequentemente, com hidrocefalia. A abordagem cirtr-
gica dos quistos aracndideus nesta localizagdo ndo é linear
dependendo de varios factores. Discutimos 2 casos de doentes
com quistos aracnoideus da fossa posterior. No primeiro caso o
doente apresentou-se na consulta de neurocirurgia com um
quadro inespecifico de tonturas e desequilibrio. Ao exame neu-
rolégico apresentava hiperreflexia generalizada, Hoffman pre-
sente a direita e desequilibrio da marcha. Apresentava uma TAC
CE que revelava uma volumosa lesdo quistica hipodensa da
fossa posterior com hidrocefalia tetraventricular associada. A
RMN CE, posteriormente, da coluna cervical e dorsal revelaram
uma lesao quistica com sinal semelhante ao liquor, insinuando
pelo foramen Magno associada a hidrocefalia tetraventricular
compensada e hidro/seringomielia. A doente foi submetida a
ventriculostomia do III ventriculo e posterior craniectomia des-
compressiva da fossa posterior com fenestracao da lesao quis-
tica. O segundo caso, descrevemos um doente que, na sequén-
cia de um quadro transitério de alteragdes mnésicas inespecifi-
cas realizou uma TAC-CE e, posteriormente, uma RMN CE que
revelaram uma lesdo quistica volumosa da fossa posterior,
compativel com quisto aracnoideu, associada hidrocefalia
tetraventricular. A observagdo o doente ndo apresentava altera-
¢oes no exame neurolégico tendo-se optado pelo tratamento
conservador com vigilancia. Discutimos os casos de 2 doentes
com quistos aracnoideus da fossa posterior associados a hidro-
cefalia com abordagens diferentes.

Nao foi apresentado
Nao foi apresentado

Liponeurocitoma do cerebelo

Gongalo Novais, Pedro Castanho, Lino Fonseca, Nuno Reis
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central -
Hospital de Sdo José.

Objectivo: O liponeurocitoma do cerebelo é um tumor
extremamente raro, composto por células de origem neuronal,
glial e adiposa bem diferenciadas. Descrito pela primeira vez
em 1978, existem até a data aproximadamente 40 casos descri-
tos na literatura, encontrando-se também descritos tumores
com rara localizagao intraventricular supratentorial. Os autores
propde-se descrever um caso deste tumor, tratado na sua insti-
tuicdo, bem como apresentar uma breve revisdo da literatura
sobre esta entidade.

Material e Métodos: Doente do sexo masculino, 43 anos de
idade, referenciado por quadro de ataxia cerebelosa, tonturas e
perda de destreza da mao direita com 2 meses de evolucio. RM-
CE mostrou uma massa nodular intra-axial heterogénea, bem
delimitada, com componente adiposa na regido vermiana
superior e hemisférica cerebelosa direita. Foi operado em 2011
por via infratentorial supracerebelosa. RM-CE de controlo mos-
trou residuo tumoral. Por expansdo do residuo, foi re-operado
em 2013 (24 meses ap6s primeira cirurgia). RM-CE de controlo
mostra residuo da componente adiposa, com remocao total do
restante tumor. O doente encontra-se assintomatico.

Discussao: Inicialmente integrado no grupo dos medulo-
blastomas, foi considerado como entidade distinta em 2000
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em virtude do seu comportamento particularmente indolen-
te, sendo classificado como tumor de grau I pela OMS. Em
2007 foi reclassificado como grau II pela sua reconhecida pro-
pensdo para a recidiva. Apesar de poder apresentar indice
proliferativo elevado, ndo apresenta critérios citolégicos ou
histolégicos de malignidade.

Conclusdo: O tratamento do liponeurocitoma é primaria-
mente cirtirgico, podendo obter-se a sua cura com a remogao
total. A radioterapia complementar reserva-se para 0s casos
recidivantes sem solugdo cirdrgica. Uma vez que se constitui
de muiltiplas linhas celulares, que lhe conferem um aspecto
macroscopico intra-operatério polimoérfico, deverd ser adop-
tada particular atencgao a esta caracteristica a fim de se proce-
der a suaremocao total e, bem sim, maximizar as hip6teses de
cura cirargica.

Meningioma com metaplasia
adiposa - Caso clinico

Joaquim Cruz Teixeira', Nuno Simas', José Pimentel? José
Miguéns'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurologia, Hospital de
Santa Maria

O meningioma lipomatoso é uma variante histolégica rara
e geralmente benigna, tendo sido descritos menos de 45 casos
de meningiomas com metaplasia lipidica na literatura. O seu
diagnéstico histoldgico é dificil, sendo importante distinguir a
acumulacdo adiposa simples da alteracdo metapldsica. Os
autores apresentam o caso de um doente do sexo masculino
de 62 anos com histéria de tumefaccao craniana frontal direi-
ta de crescimento progressivo com vérios anos de evolucao.
Realizou RM-CE em que se observava uma lesao expansiva da
calote craniana frontal e regido fronto-orbitéria direita, com
alargamento do diploe e extensdo subperiostal, sugestiva de
meningioma intra-6sseo com componente intracraniano
extra-axial que realcava de forma homogénea apés adminis-
tracdo de gadolinio, apresentando cauda dural. O doente foi
submetido a tratamento cirdrgico, tendo sido efectuada
remocdo de componente tumoral epicraniano com aspecto
lipomatoso, craniectomia frontal direita com remocao de osso
invadido e remog¢do de meningioma e dura invadida — remo-
¢do Simpson I. O exame anatomo-patoldgico identificou neo-
plasia derivada da célula aracnéideia cujas caracteristicas his-
tomorfoldgicas principais sdo extensa metaplasia adiposa e
degenerescéncia xantomatosa. A cirurgia e o periodo poés-
operatério decorreram sem complicacdes, apresentando-se
sem evidéncia de recidiva com 1 ano de follow-up.

Tumor parenquimatoso da pineal
com diferenciacao indeterminada: qual o
tratamento?

Leandro Oliveira', Miguel Afonso’, Ana Margarida Rodrigues?,
Carlos Alegria'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Anatomia Patolégica,
Hospital de Braga.

Introducéo: Os tumores da pineal sdo raros, corresponden-
do aproximadamente a 0,4 — 1% de todos os tumores intracra-
neanos em adultos. Os tumores parenquimatosos da pineal
com diferenciagdo indeterminada foram reconhecidos em 2007
pelaWorld Health Organization (WHO) como um novo subtipo
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de tumor parenquimatoso pineal, de malignidade intermédia
(classificagao WHO II ou III) entre o pineocitoma (Grau I WHO)
e o pineoblastoma (Grau IVWHO). Descreve-se um caso confir-
mado histologicamente, e o tratamento proposto.

Métodos: Descreve-se um caso de uma mulher de 73 anos,
com lesdo conhecida da regido pineal que por sangramento e
agravamento neuroldgico, com perturbacdo da memoria e da
fala, instabilidade do andar e visao dupla, foi decido remocao
tumoral.

Resultados: Foi feita remocao macroscopica total por
abordagem infratentorial / supracerebelosa. O exame histol6-
gico revelou tratar-se de tumor parenquimatoso da regiao
pineal com diferencia¢cao indeterminada. O caso clinico foi
discutido em reunido de grupo oncolégico, tendo sido decidi-
do ser feito controlo imagioldgico frequente, sem terapéuticas
complementares (radioterapia) nesta fase.

Conclusdo: Dado a raridade dos tumores parenquimato-
sos da regido pineal com diferenciacdo indeterminada, nao
existe uma estratégia de tratamento bem estabelecida. Deste
modo, a terapéutica complementar, ap6s o estabelecimento
de um diagnéstico histolégico, deve ser adequada caso a caso.

Carcinoma Basocelular Gigante com
Invasdo Dural - A importancia da
interaccao multidisciplinar num caso
clinico raro.

Luis Rocha', Diana Monteiro?, Eduardo Cunha', Gongalo
Figueiredo', Mdrio Gomes'

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto EPE-
HGSA; 2-Servico de Cirurgia Plastica e Reconstrutiva, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto.

Introducao: O carcinoma basocelular escamoso gigante
(CBG) corresponde a 1% dos casos de carcinoma basocelular
escamoso (CBE), considerado variante agressiva com diame-
tro superior a 5cm, potencial de invasao local ou difusa e risco
associado ao tamanho no diagnéstico.

Material e Métodos: Cita-se o caso clinico de uma doente
de 79 anos, autébnoma, observada no Servico de Urgéncia do
CHTMAD, por quadro de febre e desorientacdo témporo-
espacial. Desde ha 13 anos apresenta crescimento de lesdao
tegumentar fronto-parietal, com invasao progressiva dos teci-
dos subjacentes e atingimento do parénquima cerebral. Mede
25cm na primeira observacao, com exposicao do cortex cere-
bral e ferida ulcerada e infectada. Numa primeira abordagem
foi realizada limpeza e desbridamento da loca infectada, com
correccao da solucao de continuidade dural recorrendo a ten-
sor da fascia lata. Ao 10° dia de internamento ocorre deterio-
racao clinica, subsequente a formacao de abcesso cerebral
frontal esquerdo, subjacente a area abordada. Foi reinterven-
cionada, com puncdo e drenagem do abcesso. Apés estabili-
zagdo clinica, é realizada a primeira cirurgia conjunta com
Cirurgia Plastica, na tentativa de colocar um expansor tecidu-
lar subcuténeo na vertente parieto-occipital, onde se encon-
tra tecido preservado. Tentativa gorada, por ndo encerramen-
to da incisd@o operatéria e nao expansibilidade do enxerto.
Opta-se pela colocacdo de retalho pediculado, em parceria
com o Servigo de Cirurgia Plastica do Hospital de Sao Jodo.
Fez-se plastia de retalho livre do Musculo Grande Dorsal
(MGD), ap6s alargamento das margens lesionais por
Neurocirurgia. Em 2° tempo o retalho é plastiado com enxer-
to de pele expansionado em rede da muscular do MGD.
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Conclusao: O tratamento deste tipo de lesdes consiste na
exérese total da lesdo e plastia local, com bom prognéstico e
se detectado numa fase inicial. Este poster serve como exem-
plo de cooperagdo entre duas especialidades distintas e duas
instituicoes hospitalares, tendo por base um caso raro, com
uma progressao dificilmente reencontrada.

Tumor Quistico Cerebeloso de Baixo
Grau mimetizando Neurocisticercose
Racemosa - caso clinico e revisao da
literatura

Luis Sousa Marques, Gongalo Neto d' Almeida, Sérgio Figueiredo
Servigo de Neurocirurgia, Hospital Egas Moniz, Lisboa.

Introducdo: Ao contrério do que acontece em idade pedia-
trica, as lesdes tumorais da fossa posteriores em idade adulta
sdo predominantemente extra-axiais. O diagndstico diferen-
cial de lesdes intra-axiais (do parénquima cerebeloso) poli-
quisticas em idade adulta incluem: astrocitoma pilocitico,
meduloblastoma, hemangioblastoma, ganglioglioma quisti-
co, lesao metastatica, lesdo nao tumoral (infecciosa).

Caso Clinico: O autores relatam o caso clinico de mulher
de 44 anos, com diagndstico de lesdo poliquitica intra-axial
cerebelosa na sequéncia de queixas insidiosas de cefaleias
ligeiras, vertigem rotatoria e discreto desequilibrio da marcha.
Os exames complementares revelaram volumosa lesao poli-
quistica centrada a regido profunda do hemisfério cerebeloso
direito, sem lesdao nodular e sem qualquer captacao de con-
traste. Nao existia edema peri-lesional e apesar da moldagem
do IV ventriculo nao havia hidrocefalia. Foi colocada hipétese
mais provavel de neurocisticercose de forma racemosa. A
investigacdo etiolégica realizada foi negativa incluindo sero-
logias e sreening do LCR. Fez ciclo de tratamento com alben-
dazole durante 45 dias sem melhoria clinica ou imagioldgica,
pelo que foi proposta tratamento cirtirgico. Foi operada
tendo-se realizado craniotomia sub-occipital e remocao
macroscopicamente total da lesdo apds resultado histolégico
extemporaneo ter sido compativel com lesdo glial de baixo
grau e pouca probabilidade de lesao parasitaria. O p6s-opera-
tério ndo registou intercorréncias sem relevante agravamento
dos défices prévios. O Exame Histolégico definitivo ndo foi
conclusivo, podendo tratar-se de astrocitoma pilocitico ou
ganglioglioma quistico.

Conclusdo: Descrevem-se os vdrios diagnosticos diferen-
ciais de lesdes quisticas intra-axiais do cerebelo e as implica-
¢oes diagndsticas e terapéuticas.

Glioma Cordoide do Ill ventriculo -
Case Report

Pedro Ribeiro da Cunha, Marcos Barbosa, Gongalo Costa,
Francisco Belo, Guerreiro Costa, Jodo Santiago

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Universitdrio de
Coimbra.

Introducéo: O glioma cordoide é um tumor raro, de baixo
grau (WHO II), do III ventriculo, descrito pela primeira vez por
Brat em 1998. Esté clinicamente associado a uma diminuigao
da acuidade visual e disfungao pituitaria, sendo muitas vezes
detectado devido a uma hidrocefalia subjacente. A remocao
cirtirgica total é o tratamento de escolha, estando associada a
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uma mortalidade pds operatéria imediata de 32%. Existem
cerca de 70 casos descritos na literatura. Descreve-se o tnico
caso operado no nosso servico.

Materiais e Métodos: Trata-se de um doente de 71 anos
com antecedentes de amaurose esquerda por traumatismo
ocular, que se apresentou com defeito de campo visual tem-
poral do olho direito, com 3 meses de evolugdo. Sem outra sin-
tomatologia ou deficit neurolégico focal. A ressonancia mag-
nética craneo-encefdlica revelou uma lesdo expansiva extra-
axial, supra-selar, bem delimitada, com realce heterogéneo
ap6s contraste, 5 cm de maior diametro vertical, que exercia
efeito de massa sobre a haste pituitdria e deslocava superior-
mente o quiasma 6ptico. O doente foi submetido a cirurgia
tendo sido feita uma remoc¢ao macroscépica total da lesao por
via pterional direita.

Resultados: O resultado do exame anatomopatoldgico foi
de glioma corddide do III ventriculo com imunohistoquimica
positiva para vimentina, GFAP, CD 34 e EMA e negativa para
MNF116 e S100, sendo o indice proliferativo Ki-67 inferior a
1%. O doente nao apresentou complicacoes pés-operatorias,
tendo tido alta com deficit de campo visual sobreponivel ao
da entrada. Apds 3 semanas viria a falecer na sequéncia de
uma crise hipertensiva seguida da instalacdao de coma profun-
do. A Tomografia computorizada revelou uma hemorragia
extensa do tronco cerebral.

Conclusdo: O glioma cordoide do III ventriculo é uma
lesdo tumoral pouco comum com uma histopatogénese ainda
por esclarecer, e a excisao cirtrgica macroscopica total destas
lesoes estd associada a uma morbilidade e mortalidade signi-
ficativa.

Tumor Fibroso Solitario -
Hemangiopericitoma meningeo maligno
Case report e revisao da literatura

Vitor Castro', Flavia Dias', Nuno Barbosa?, Concei¢cao Marques',
Ana Oliveira®, M. Cunha e S4'

1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Cirurgia Maxilofacial,
3-Servico de Anatomia Patolégica, Hospital Garcia de Orta,
Almada.

A incidéncia dos Hemangiopericitomas (HPCs) é inferior a
1% de todos os tumores do sistema nervoso central (SNC) e o
Tumor Fibroso Solitario (TFS) é uma entidade ainda mais rara.
Na classificacdo mais recente de tumores do SNC da World
HealthOrganization (WHO), os TFSs e HPCs meningeos, sdo
agrupados nos tumores mesenquimatosos, podendo ocorrer
em qualquer parte do corpo, raramente a nivel do SNC.

Descrevemos o caso de um doente do sexo masculino, de
51 anos de idade, com queixas de cefaleias intensas e que ao
exame objetivo apresentava uma tumefagdo na regido frontal
direita. A investiga¢do revelou uma lesdo expansiva fronto-
orbitotemporal direita, com extensdo intra e extracraniana e
invasao dos musculos da fossa temporal e infra-temporal. Foi
submetido a remocdo cirdrgica ampla e o diagnéstico defini-
tivo foi de uma neoplasia mesenquimatosa maligna de alto
grau, com imunofenétipo a favor de tumor meningeo, no
espetro Tumor Fibroso Solitdrio maligno — Hemangioperici-
toma Grau III OMS. No pos-operatério, o doente teve uma
evolucdo favoravel, com regressdo das queixas de cefaleias e
sem défices acrescidos.

A RM de controlo (48h apés cirurgia) confirmou a ressecao
lesional e excluiu complica¢des decorrentes da cirurgia. O
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doente foi posteriormente encaminhado para radioterapia
adjuvante, mantendo-se até a data sem sinais de recidiva
lesional.

A respeito deste caso, fazemos uma revisdo da literatura,
com destaque na abordagem terapéutica, fatores de prognoés-
tico, nomeadamente a extensao da resseccao cirtrgica e algu-
mas caracteristicas histopatoldgicas e de imunohistoquimica
que de forma mais consistente ajudam na distingdao destes
tumores e condicionam a sobrevida dos doentes.

Microscope integrated guantitative
analysis of intra-operative indocyanine
green fluorescence angiography for blood
flow assessment in cases of dural
arteriovenous fistulas associated with
spinal hypoperfusion

Ana Luis, Alexandra Santos, Carla Reizinho,Luis Marques,
Miguel Casimiro
Servico de Neurocirurgia, Hospital Egas Moniz, Lisboa.

Background: Spinal dural arteriovenous fistulas (DAVF)
are the most common spinal vascular malformation and rep-
resent an important, underdiagnosed cause of myelopathy.
On the other hand, myelopathy resulting from intracranial
DAVF draining to spinal cord veins is rare. The success of the
microsurgical management of these lesions depends on the
identification and complete interruption of fistulae, which is
not always obvious during the procedure. Near-infrared
indocyanine green videoangiography (ICG) allows intraoper-
ative assessment of vascular anatomy and the new upgraded
microscope based integrated software allows a semiquantita-
tive intraoperative analysis of the restored blood flow. The
authors present two cases of DAVF with impact on spinal
cord flow.

Methods: ICG fluorescence curves of spinal cord surface
and vessels were obtained using software integrated into the
surgical microscope (Flow 800 software; Zeiss Pentero) in two
surgeries for the treatment of a posterior fossa and a spinal
DAVF presented with a mielopathic hypoperfusion syndrome.
The following hemodynamic parameters were assessed before
and after treatment: average maximum fluorescence intensi-
ty; rise time; time to pea; time to half-maximal fluorescence
and cerebral blood flow index. Flow color charts were com-
pared. In both cases intraoperative ICG fluorescent angiogra-
phy was used first to identify the arterialized veins of the fistu-
la, and after, to confirm obliteration of the fistulous connec-
tion and restoration of normal spinal cord blood flow. Results:
Identification of the fistulous junction was demonstrated
intraoperatively in both occasions with ICG fluorescence and
an abnormal early high flow was detected in the spinal cord
venous draining system with an average maximal intensity
was 483.0 arbitrary intensity units (Al; range 416-550 units for
5mg ICG bolus). After treatment, restoration of the normal
arterial and venous stages of the angiography was confirmed
and an improvement of the spinal cord venous stasis assessed.
A relative decrease of average spinal cord parenquimal inten-
sity of 56,8 to 64% was found after normal venous drainage
was established. In these cases the initial time to peak, rise
time, and transit time between arteries and spinal paren-
quima were delayed.

Conclusions: Intraoperative ICG angiography serves an
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important role in the microsurgical treatment of DAVE It can
be used to map the location of fistula, feeding arteries, and
draining veins in real time during surgery, to verify fistula
obliteration rapidly after clip placement and to access the
impact of shunt ligation on the regional perfusion dynamics.
The ICG applications are quick, noninvasive, and provide
priceless real-time information to intraoperative surgical
decision-making. Therefore the procedure becomes quicker
and safer. Quantification of flow by ICG-based fluorescence
angiography appears to be useful for intraoperative monitor-
ing of arterial patency and regional assessment of spinal blood
flow. Nevertheless its usefulness comparing to standard ICG
still needs to be demonstrated.

Nao foi apresentado

Tratamento de Fistula Arterio-
Venosa Dural de Alto Débito da Tércula
por cateterizacdo direta do Seio
Longitudinal Superior

Luis Sousa Marques’, Carla Reizinho', Ana Isabel Luis', Gabriel
Branco?, Sérgio Figueiredo'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neuro-radiologia,
Hospital Egas Moniz, Lisboa.

Introducio: As fistulas arterio-venosas durais (FAVD) cor-
respondem a 10 a 15% das malformacgdes arteriovenosas
intra-craneanas, caracterizando-se por uma comunicagao
anémala a nivel da dura-mater que envolve um seio venoso /
veia cortical que se encontram arterializados por ramos da
artéria cardtida externa, ramos tentoriais da carétida interna,
ramos meningeos da artéria vertebral ou raramente por
ramos piais das artérias cerebrais. A existéncia de hipertensao
venosa com drenagem venosa retrograda cortical (leptome-
ningea), sdo sinais de fistula de alto débito, o que aumenta os
riscos de hemorragia espontanea (1,5% ao ano), e apareci-
mento de défices neuroldgicos e cognitivos precoces.

Caso Clinico: Descreve-se um caso clinico de doente de 66
anos, sexo feminino com hemorragia espontanea de FAVD de
alto débito complexa, com ponto fistuloso centrado a torcula
e com aferéncias arteriais intra e extra-craneanas, com inver-
sdo do sentido do fluxo no seio longitudinal superior (SLS)e
seio reto com marcada dilata¢do venosa (Borden III; Cognard
IV). Apés vdrias tentativas de embolizacao por via trans-
femural cldssica apenas com oclusdes parciais, foi realizada
abordagem combinada através da cateterizacdo venosa dire-
ta do SLS que se exp0s através de craniotomia e simultanea-
mente com cateterizagdo arterial femoral retrégrada.
Conseguiu-se eficaz obliteragdo do ponto fistuloso com 14
fios de platina. Apds follow-up de 9 meses nao houve evidén-
cia de repermeabilzagdo ou re-hemorragia, registando-se um
franca melhoria clinica e neurolégica, com remissao pratica-
mente total das fungdes cognitivas superiores e das altera-
¢oes demenciais.

Conclusdo: O tratamento das FAVD é multidisciplinar
incluindo abordagem endovascular (arterial e venosa), cirur-
gia e radiocirurgia. Os autores descrevem um caos de FAVD
de alto débito da torcula complexa cujo tratamento envolveu
abordagem combinada apés cateterizagdo direta do SLS por
craniotomia e fazem revisdo dos casos publicados na litera-
tura.
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Edema encefalico pseudo-hipdxico
apos clipagem microcirdrgica de
aneurisma incidental da artéria cerebral
média

Pedro Alberto Silva, Patricia Pol6nia, Anténio Vilarinho,
Anténio Cerejo, Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Sao Jodo, Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: A clipagem microcirdrgica mantém-se a
opcao inicial para o tratamento da maioria dos aneurismas
saculares da artéria cerebral média.

Case Report: Doente de 69 anos, sexo feminino, com antece-
dentes de bdocio multinodular e tromboembolismo pulmonar
secunddrio a trombose venosa profunda do membro inferior.
Ap6s achado imagioldgico de aneurisma sacular da bifurcacao
da artéria cerebral média esquerda de 11,8 mm, procedeu-se a
clipagem electiva, com disseccao silviana sem retraccao, clipa-
gens tempordrias curtas com reversdo da pressao tecidular de
oxigénio e confirmacao videoangiogréfica da exclusdo do aneu-
risma e paténcia arterial. A duroplastia foi efectuada com polifi-
lamento absorvivel, substituto dural e cola de fibrina, sendo
introduzido dreno subgaleal aspirativo, com uma drenagem
serohemadtica de 290 ml nas primeiras 8 horas (190 na primeira
hora). No p6s-operatério, verificou-se uma alteragdo persisten-
te do estado de consciéncia apés suspensdo da sedo-analgesia.
A TC Cerebral 6 horas pés-operatéria mostrou hipodensidades
abrangendo difusamente os ntcleos da base e dreas tdlamope-
dunculares, com moderado efeito de massa associado a reduzir
a amplitude ventricular. Veno-TC mostrou correto preenchi-
mento dos principais seios venosos durais, assim como das
veias cerebrais internas e de Galeno. Nas 48 horas seguintes,
apesar do melhor tratamento médico com monitorizacao de
pressao intracraniana e NIRS, verificou-se um aumento progres-
sivo das dreas isquémicas bilateralmente, com progressao para
hipertensao intracraniana refractdria e morte.

Discussao: O edema encefélico pseudo-hipdxico, descrito
pela primeira vez em 2003, compreende um conjunto de
achados clinico-imagiolégicos caracteristicos: - alteracao do
estado de consciéncia, crises epilépticas generalizadas e/ ou
disfunc¢ao do tronco cerebral aps uma cirurgia craniana ou
raquidiana sem eventos; - edema encefalico de predominio
talamico e de nicleos da base bilateralmente, por vezes asso-
ciado a transformacao hemorragica, sem evidéncia de trom-
bose venosa profunda. Este quadro foi associado na sua des-
cricao ao excesso de drenagem de liquido céfalo-raquidiano
e/ou hipotensao intracraniana, especialmente no contexto de
drenagem subgaleal aspirativa. Os autores descrevem uma
complicacao cirdrgica muito rara, com um mecanismo etiol6-
gico ainda por certificar, de péssimo prognéstico.

Levodopa e Estado Vegetativo -
Caso Clinico de Hemorragia
Intraventricular

Pedro Branco', Pedro Castanho', Joana Morgado?, Nuno Reis'
1-Servigo Neurocirurgia, 2-Servi¢co Neurologia, CHLC

Introducgdo: A hemorragia intraventricular espontdnea

constitui uma causa importante de estado vegetativo persis-
tente e permanente. A terapéutica na fase aguda passa pela
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colocacdao de um sistema de derivacdo ventricular externo
(SDVE) e pela administracao de fibrinoliticos intratecais para
aceleracdo da lise do codgulo intraventricular, procurando
minimizar potenciais sequelas causadas pela hidrocefalia e
pelo isolamento ventricular (particularmente do III e IV ven-
triculos). Estabelecidas as sequelas, o estado da arte actual
assenta essencialmente na institui¢do de medidas de suporte
e de reabilitacao. Existe, no entanto, um ntimero crescente de
publicacoes cientificas que apontam para um eventual bene-
ficio da utilizacao de firmacos dopaminérgicos na melhoria
da resposta motora e do estado de consciéncia de doentes em
estado vegetativo. Os autores reportam o caso de um doente
com hematoma intraventricular espontaneo, submetido a r-
TPA intratecal, em estado vegetativo persistente, que melho-
rou ap6s administracao de levodopa.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 63 anos, em GCS
4 e com tetraparésia grau 2 a admissdo; TC-CE mostrou
hemorragia intraventricular espontanea e hidrocefalia obstru-
tiva. Implantou-se SDVE, iniciando-se terapéutica com r-TPA
intratecal até a repermeabilizacdo dos III e IV ventriculos (3
dias), permanecendo lesdo isquémica talamica bilateral. Ap6s
6 semanas em estado vegetativo persistente, iniciou terapéuti-
ca com levodopa oral, registando melhoria franca e imediata
do estado de consciéncia e da resposta motora. Discussao: A
relacdo temporal entre o inicio da terapéutica com levodopa e
a melhoria clinica do doente ficou bem estabelecida no caso
apresentado, ndo se podendo contudo concluir inequivoca-
mente pela sua relagado causal. O resultado, no entanto, vem de
encontro as vdrias publicagdes cientificas que sugerem um
eventual beneficio desta terapéutica nestes doentes.

Conclusdo: A levodopa parecer poder ser um aliado farma-
colégico promissor na recuperagdo de doentes em estado
vegetativo. Contudo, sdo necessarios estudos clinicos mais
rigorosos para verificar esta hipdtese.

Cervicobraquialgia por aneurisma
da artéria subclavia

Ricardo Velasco, Nubélio Duarte, Bruno Costa, José Luis Alves,
JG Bento Soares

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra.

As queixas de cervicobraquialgia sao comuns na popula-
¢ao adulta, com uma prevaléncia estimada de aproximada-
mente 10%, e tém nas alteracoes degenerativas da coluna cer-
vical a sua etiologia mais frequente. No entanto, durante a
avaliacao destes doentes, devemos ter em mente a existéncia
de patologia que, sendo rara, importa diagnosticar atempada-
mente pelo significado progndstico que tal representa.
Descreve-se o caso de uma doente com 71 anos, observada
em consulta de Neurocirurgia por queixas de cervicalgia com
varios anos de evolucao, com irradiagcao para o membro supe-
rior direito. Ao exame objectivo, foi possivel definir um trajec-
to dlgico radicular correspondente a C8. Sem outros achados
de relevo. Fez TC da coluna cervical que mostrou alteracoes
degenerativas plurisegmentares e volumosa lesdo quistica
paravertebral 4 direita. RM da coluna cervical excluiu existén-
cia de patologia compressiva mielorradicular. Fez angioTC
cervical que revelou volumoso aneurisma na curvatura supe-
rior da artéria subcldvia direita. A doente foi submetida a res-
seccao do aneurisma com anastomose topo a topo tendo
resolvido as queixas de dor irradiada.
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Schwannoma vestibular
hemorragico, uma causa rara de
hemorragia intracraniana, a propésito de
um caso clinico

Dalila Forte, Lino Fonseca, Anabela Nabais, Luis Rosa, Victor
Gongalves
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao José (CHLC), Lisboa.

Introducdo: Os schwannomas do nervo vestibular (SV)
correspondem a aproximadamente 8% dos tumores intracra-
nianos no adulto e cerca de 80-90% dos tumores do angulo
ponto-cerebeloso (APC), sendo a ocorréncia de hemorragia
intratumoral rara nos SV.

Caso Clinico: doente do sexo masculino, 77 anos, hipocoa-
gulado com acenocumarol por fibrilha¢do auricular, com
hipoacusia esquerda de longa evolugao. Admitido no Hospital
de Evora por quadro agudo de cefaleias, nduseas, vémitos e
ataxia. Realizou TC-CE sem contraste, que mostrou lesao
expansiva do APC esquerdo, espontaneamente hiperdensa,
com efeito de massa local, verificando-se uma assimetria das
dimensdes dos canais auditivos internos (CAI), com alarga-
mento do esquerdo.

Transferido para o Hospital de Sao José, apresentando a
entrada um quadro clinico sobreponivel e INR de 2,07.
Efectuou RM-CE confirmando lesdo expansiva do APC
esquerdo, com 3,6cm de maior didmetro, heterogénea, com
componente hemorragico extenso, efeito de massa sobre o
tronco cerebral e cerebelo, condicionando ligeira dilatacdo do
sistema ventricular e invadindo o CAI homolateral. A Angio-
TC ndo mostrou qualquer tipo de malformacao vascular.

Submetido a craniotomia sub-occipital esquerda com exé-
rese da lesdo e melhoria clinica. A histologia foi compativel
com tumor benigno da bainha do nervo (schwannoma) com
predominio do padrao Antoni A, hipervascularizacao, dilata-
¢ao vascular e dreas de hemorragia aguda e crénica.

Discussao: A presenca de hemorragia intratumoral nos SV
estd documentada na literatura em 39 casos, destes apenas 2
associados a anticoagulacao. Alguns dos fatores de risco iden-
tificados sdo alteracdes da coagulacdo, lesdes de grandes
dimensoes, histéria traumatica e presenca de hipervasculari-
zacdo e dilatagao vascular histolégicas. A sua forma de apre-
sentacdo é invulgar, com manifestacdes agudas associadas a
compressao de estruturas adjacentes e a presenca de sangue
no compartimento intracraniano.

Conclusdo: A hemorragia intratumoral nos SV é rara, con-
diciona manifestacdes clinicas atipicas e estd associada a um
pior progndstico, exigindo intervencao urgente. Esta hipdtese
devera ser considerada em contexto apropriado.

Hematoma epidural (HE) a
distancia e Trombose Venosa Cerebral
(TVC) como complicacao pés-operatéria
da remocdo de meningioma - relato de um
caso.

Carolina Figueira', Cicero Silveira?, Pedro Lima? Ricardo
Pestana?, Gil Bebiano®

1-Interna da formacao especifica em Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra, Hospital Geral; 2-
Assistente Hospitalar em Neurocirurgia, Hospital Central do
Funchal;

3-Diretor do Servico de Neurocirurgia, Hospital Central do Funchal.
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Introducdo: O HE a distancia e a TVC, embora pouco fre-
quentes sao reconhecidas complicacdes no pés-operatério da
remoc¢ao dos tumores cerebrais. Os HE no pdés-operatoério
ocorrem por vezes em localizacoes distantes a zona de remo-
¢do da lesdo, pelo que o seu mecanismo fisiopatolégico é
ainda controverso.

Caso clinico: Os autores relatam o caso de uma doente do
sexo feminino, 52 anos, com cefaleias parietais de predominio
direito, nduseas e vomitos com cerca de 2 dias de evolucao. O
exame neurol6gico nao apresentava alteracoes. Realizou TC e
RM cerebral que revelou volumosa lesdo extra-axial com ori-
gem na convexidade temporo-parietal direita, compativel
com meningioma. Submetida a craniotomia para remocao da
lesdo, que decorreu sem intercorréncias, apresentando-se a
doente estavel e assintomdtica durante todo o periodo do
pos-operatério. Realizou TC cerebral pés-operatério (<24h),
observando-se HE frontal direito com moderado efeito de
massa local e desvio das estruturas da linha média, tendo sido
submetida a nova craniotomia para drenagem do hematoma.
A reavaliagdo por RM e angio-TC cerebral (>5° dia) revelou
trombose venosa do seio sigméide e jugular direito, tendo ini-
ciado anticoagulacdo terapéutica. A doente teve alta ao 22°
dia, assintomdtica e sem alteragdes neurolégicas. Anatomia
patolégica: meningioma de tipo fibroso com invasao 6ssea
(Grau 1 OMS).

Discussdo/Conclusdo: Na abordagem cirtrgica dos
meningiomas cranianos estdo descritas variadas complica-
¢oes, sendo que o HE a distancia e a TVC ocorrem raramente.
Torna-se fundamental o follow-up com exames imagioldgicos
de controlo no pdés-operatério da remocgao de lesdes cere-
brais, mesmo em doentes assintomaticos. Os mecanismos
fisiopatolégicos envolvidos sao ainda incertos.

Sarcoma Granulocitico da Coluna
Vertebral: Relato de Caso Clinico e
Revisao da Literatura

Abreu Lima, J.; Moreira, R.; Almeida Pinto, A.
Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Braga.

Introducio: O Sarcoma Granulocitico do Sistema Nervoso
central é um tumor sélido constituido por células precursoras
de granulécitos. O seu tratamento tem com base Quimio-
terapia e Radioterapia. O tratamento cirargico surge habitual-
mente como tratamento adjuvante.

Métodos: Descricao de um caso de um doente de 35 anos,
do sexo masculino, com histéria de lombalgia com 1 ano de
evolugdo a agravar progressivamente, admitido no Servico de
Urgéncia em Abril/2012 em contexto de paraplegia e quadro
sistémico inespecifico. Investigado com RMN da coluna que
mostrou lesdo intracanalar extradural com compressao
medular em D6, D7 e D8. Submetido a cirurgia emergente
com vista a descompressao medular tendo sido realizada
laminectomia dorsal e exérese parcial da lesdo.

Resultados: O resultado histolégico revelou tratar-se de
Sarcoma Granulocitico. Posterior orientacado para realizacdo
de tratamentos complementares no IPO Porto. Recuperacao
significativa dos défices neuroldgicos previamente estabeleci-
dos. Actualmente apresenta capacidade de marcha auténoma
e boa qualidade de vida.

Conclusdo: O Sarcoma Granulocitico do Sistema Nervoso
central é um tumor sélido que surge frequentemente associa-
do a défices neuroldgicos pelo seu efeito compressivo. A estra-
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tégia terapéutica tem inten¢do curativa e a descompressao
cirtrgica possibilita a recuperagao funcional do doente, assim
como a melhoria da sua qualidade de vida.

Meningioma dorsal extradural-
forma rara de apresentacdo(caso clinico)

Gongalo Figueiredo, Luis Rocha, Célia Pinheiro
Servico Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto.

Doente sexo feminino, 73 anos de idade, com quadro clinico
de parestesias na regido dorsal e dificuldade progressiva da mar-
cha com nivel sensitivo por D6. A investigacao por RM revelou
LOE D2-4 extradural intracanalar em manga de D2 a D4 com
extensdo foraminal D3-D4 esquerdo, sendo colocadas como
hipéteses diagnésticas a de linfoma raquidiano e metdstase.

Foi submetida a cirurgia com hemilaminectomia esquer-
da. Foram enviadas amostras para citometria de fluxo (que foi
negativa) e para anatomia patolégica que fez o diagnoéstico de
um meningioma de transi¢ao (grau I OMS).

Discuss@o: Os meningiomas correspondem a 15-20% de
todos os tumores do sistema nervoso. Apenas 12% localizam-se
no raquis, sendo que os exclusivamente extradurais sdo raros
(2,7-3,5%). Nos ultimos 30 anos, estdo descritos na literatura 27
casos de meningiomas exclusivamente extradurais, dos quais 12
cervicais, 14 dorsais e 1 sagrado (nenhum caso descrito em
Portugal).

Conclusao:

- O diagnéstico andtomo-patoldgico deve ser sempre ofe-
recido ao doente.

- O diagnéstico de suspeicao de meningioma deve ser con-
siderado nas lesdes extradurais do rdquis, apesar da sua rari-
dade.

Malformacao cavernosa dorsal
epidural. Caso clinico

José Luis Alves!, Joao Pedro Caetano?, Anténio Peliz!, Marcos
Barbosa'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Ortopedia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Malformacodes cavernosas sao lesoes hamartomatosas vas-
culares, de cardcter esporddico ou familiar, que afectam o
Sistema Nervoso Central, localizando-se preferencialmente
nos hemisférios cerebrais, cerebelo e tronco cerebral. Podem
ocasionalmente ser encontradas na coluna vertebral, com
localizacao intradural ou epidural, sendo esta dltima ocorrén-
cia ainda mais rara. E descrito o caso de um doente do sexo
masculino com um quadro clinico de paraparésia, nivel de
sensibilidade D10 e parestesias na regiao do tronco, abdomen
e membros inferiores, com semanas de evolucdo. Estudo por
Ressonancia magnética demonstrou lesdo intracanalar (nivel
D9) de localizacao posterior, aparentemente epidural e sem
envolvimento 6sseo, condicionando significativa compres-
ssdao medular. Apés exérese microcirirgica macroscopica-
mente total da lesdo, o estudo histopatolégico demonstrou
tratar-se de uma Malformacao Cavernosa. Registou-se melho-
ria sintomdtica franca, com recuperacdo da paraparésia e
resolucdo das parestesias. Sao discutidos os aspectos diagnos-
ticos, clinicos e terapéuticos desta forma rara de apresentagao
e é sublinhada a importancia de uma ponderada abordagem
cirtirgica com intuito curativo.
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Associacao de Espondilodiscite
Cervical e Endocardite Infecciosa da
Valvula Aédrtica a Streptococcus bovis

Maria Manuel Santos, Sérgio Livraghi
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria

Introducio: A espondilodiscite é um diagnéstico dificil e
associado a individuos com factores de risco para bacteriémia
prévia. A endocardite infecciosa é extremamente rara em val-
vulas sauddveis e individuos sem consumos de drogas endo-
venosas. A associagdo entre estas duas patologias torna-se
ainda mais rara num individuo previamente saudavel exigin-
do um raciocinio diagnéstico meticuloso.

Caso: Homem de 42 anos, previamente saudédvel, imuno-
competente e ndo consumidor de drogas endo-venosas.
Admitido através do Servigo de Urgéncia com um quadro com
3 semanas de evolucdo de cervicalgias, parestesias intermi-
tentes dos membros superiores, sudorese nocturna e febre
ndo quantificada. Objetivamente, apresentava-se vigil, orien-
tado, eupneico e hemodinamicamente estdvel, com um sopro
diastolico audivel no foco aértico grau I11/VI, febril (Tt=38°C),
com for¢a muscular e sensibilidade mantida e simétrica nos 4
membros, dor a palpacdo cervical posterior, sinal de
Lhermitte e sinal de Babinsky presente a direita. Analitica-
mente, salientava-se velocidade de sedimenta¢do=45 mm e
proteina C reactiva=10.2 mg/dL. Foram colhidas hemocultu-
ras. A RM cervico-dorso-lombar realizada revelou espondilo-
discite C3-C4 associada a um abcesso epidural anterior, a
determinar compressao medular. O doente foi operado de
urgéncia, tendo sido realizada uma discectomia C3-C4, dre-
nagem do abcesso epidural anterior e artrodese intersomdtica
com osso iliaco autélogo (Técnica de Cloward). Sem compli-
cacoes intra ou pds-operatoérias. Foi isolado um Streptococcus
gallolyticus (ex grupo Bovis) no pus colhido intra-operatoria-
mente e nas hemoculturas. Os ecocardiogramas trans-toraci-
co e trans-esfofdgico revelaram endocardite da valvula adrtica
associada a regurgitacdo aértica moderada. A colonoscopia
total excluiu patologia célica. Manteve antibioterapia com
penicilina e gentamicina endo-venosa durante 6 semanas,
realizando ecocardiogramas semanais que excluiram compli-
cagoes. Teve alta ap4s 6 semanas, assintomatico, referenciado
as consultas externas de neurocirurgia e cardiologia. A tomo-
grafia computorizada cervical e os Rx dinamicos efetuados
aos 3 meses p6s-operatérios mostraram uma fusao completa
C3-C4 e excluiram sinais de osteomielite.

Fistula linfatica cervical do ducto
toracico. Caso clinico

Nubélio Duarte, Ricardo Velasco, José Luis Alves, Bruno Costa,
Maria Joao Frade, Marcos Barbosa
Servico de Neurocirurgia, CHUC, Coimbra.

Introducdo: As fistulas linfaticas cervicais sdo uma com-
plicagdo pouco frequente no dmbito neurocirdrgico. Ocorrem
mais frequentemente a esquerda e a causa mais comum é
iatrogénica, podendo no entanto ser secunddria a trauma ou
ser mesmo de causa tumoral. A sintomatologia inicial de apre-
sentac¢ao resulta do efeito compressivo do extravasamento da
linfa e manifesta-se inicialmente sobretudo como uma tume-
facdo local, disfagia e/ou dispneia. O diagnoéstico é confirma-
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do com o estudo bioquimico do liquido linfatico e as opgoes
de tratamento abrangem o tratamento médico conservador,
embolizacao das vias linfaticas e/ou a laqueacao cirtrgica das
vias linfaticas.

Caso clinico: Doente do sexo masculino com 37 anos de
idade, vitima de traumatismo vertebro-medular cervical por
queda de um balde de dgua de cerca de 10 metros, tendo
resultado numa paraparésia secundéria a uma hérnia discal
traumdtica C6-C7. Foi efetuada uma abordagem cervical
anterior esquerda para realizagao de discetomia e artrodese.
Durante a dissec¢ao dos planos musculares identificou-se um
liquido cristalino de origem indeterminada. Alguns dias ap6s
o traumatismo e a cirurgia desenvolveu uma tumefacao cervi-
cal a condicionar disfagia e dispneia. O estudo efectuado reve-
lou-se tratar-se uma fistula linfatica cervical com extensao ao
mediastino. As medidas terapéuticas iniciais foram conserva-
doras no entanto nao tiveram sucesso. Apoés faléncia do trata-
mento médico foi submetido a uma laqueagao do ducto tora-
cico, com resolucao da fistula.

Discussdo e Conclusdo: Esta patologia apesar de infre-
quente pode ter consequéncias graves, nomeadamente nutri-
cionais, metabdlicas e imunoldgicas, podendo culminar na
morte em 15% dos casos. A grande maioria dos casos pode ser
tratada, com sucesso, de forma conservadora. As opcoes de
tratamento invasivas, na qual se inclui a cirtirgica, estao reser-
vados para todos os casos em que haja faléncia do tratamento
médico.

Oxigenoterapia Hiperbarica em
Neurocirurgia: a propésito de 2 casos
clinicos

Pedro Monteiro, Paulo Pereira, Joana Oliveira, Rui Vaz
1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Sao Joao,
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental, FMUP.

A oxigenoterapia hiperbdrica (OHB) utiliza-se classica-
mente no tratamento da sindrome de descompressao do mer-
gulhador e da intoxica¢do por CO. A administracdo de uma
FiO2 de 1 num ambiente hiperbdrico permite alcancar niveis
de pressao arterial e tecidular de oxigénio de 2000 e
400mmHg, respectivamente, base dos efeitos fisiolgicos e
terapéuticos da OHB. A OHB potencia os efeitos fagociticos
neutrofilicos, a capacidade bacteriostatica e bactericida, e
estimula a neovascularizacao pelo estimulo da sintese de NO,
tendo indicacao na osteomielite crénica refractaria com nivel
de evidéncia C. Os autores apresentam 2 casos de osteomieli-
te vertebral refractaria submetidos a OHB: - Caso 1: mulher, 50
anos, antecedentes de diabetes mellitus, artrite reumatoéide
sob imunomodulacao/supressao, e cirurgias lombares por
hérnia discal e TLIF 4 e 2 anos antes, respectivamente.
Cirurgia urgente por Sindrome da Cauda Equina por volumo-
so quisto sinovial L4-L5. Por infec¢do pds-op, foram realizadas
2 limpezas cirdrgicas e antibioterapia prolongada de largo
espectro; no terceiro episodio, foi também submetida a 40
sessoes de OHB. - Caso 2: homem de 68 anos, submetido a
cirurgia prévia (discectomia e descompressdo canalar), nao
tendo havido acesso a relato cirdrgico. Na abordagem para
realizacao de TLIF verificou-se extensa drea de dura mater fra-
gilizada que acabou por romper difusamente com exterioriza-
¢do de raizes nervosas, obrigando a plastia dural extensa; 2
semanas apds alta, quadro de meningite e sépsis. Foi subme-
tido a limpeza cirtrgia, drenagem lombar continua (franca-
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mente purulenta) e antibioterapia prolongada. Recidiva de
infeccdo 1 més apos alta — submetido a limpeza cirtrgica,
antibioterapia e 40 sessoes de OHB. No follow-up dos doentes
apos alta hospitalar, 11 meses (caso 1) e 5 meses (caso 2),
objectivou-se melhoria clinica, analitica e imagioldgica sus-
tentada, sem evidéncia de recidiva de infec¢do. Os autores
pretendem discutir o contributo de uma arma terapéutica
pouco utilizada no contexto de infec¢oes pds-operatérias
refractdrias em Neurocirurgia.

Encondroma cervical - Case report

Pedro Ribeiro da Cunha, Gong¢alo Costa, José Alves, Guerreiro
Costa, Jodo Santiago, Olinda Rebelo

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Universitario de
Coimbra.

Introducdo: Os condromas sdo tumores benignos prima-
rios, raros, da coluna vertebral (< 5% de todos os tumores da
coluna), e que surgem entre a 22 e 32 décadas de vida. Tém ori-
gem na cartilagem hialina e quando surgem no canal medular
sdo designados de endocondromas. Estdo descritos na litera-
tura apenas 12 casos de condromas localizados ao nivel da
coluna cervical. Descreve-se um caso de um condroma cervi-
cal, inicialmente interpretado como um meningioma.

Materiais e Métodos: Trata-se de um doente de 32 anos de
idade com um quadro de cervicalgias crénicas com vdrios
anos de evolugao, refractarias ao tratamento médico e com
agravamento recente associado a parestesias dos 3 primeiros
dedos da mao direita e episddios de urgéncia urindria. Sem
deficits neurolégicos ao exame objectivo. A ressonancia mag-
nética cervical revelou uma lesao intradural extra-medular ao
nivel de C3-C4 paramediana anterior direita, hipointensa em
T1 e hiperintensa em T2, hipercaptante de contraste de modo
homogéneo, e a exercer compressao sobre as raizes de C3 e C4
ipsilaterais e sobre a medula, interpretada como provavel
meningioma. O doente foi submetido a intervencao cirtirgica,
tendo-se efectuado uma hemi-laminectomia direita C3-C4 e
remocao microscopica total en-bloc da lesdo com margem
dural incluida.

Resultados: O exame anatomopatolégico revelou um
tumor produtor de cartilagem, com pouca densidade celular e
abundante matriz hialina, constituido por 16bulos, com calci-
ficagdo periférica, e com infiltracdo nodular focal da dura-
madter. Foi feito o diagnéstico de condroma/condrossarcoma
de grau I da classificacdo da OMS. O doente recuperou total-
mente do quadro sintomatico.

Conclusao: Os condromas cervicais sdo lesdes raras da
coluna vertebral que devem ser tidas em conta no diagnéstico
diferencial de meningioma e cujo diagnéstico definitivo s6
pode ser confirmado apds excisdo cirargica. Esta deve ser
macroscopica total, de modo a evitar, o reduzido, mas possi-
vel risco de degenerescéncia sarcomatosa.

Instabilidade Occipito-Cervical
Associada a Abcesso Retrofaringeo

Rui Manilha, Vitor Castro, Vitor Gong¢alves, Catarina Viegas,
Catia Gradil, Bruno Santiago
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

As infecgdes piogénicas da charneira cranio-vertebral,
nomeadamente de C2, sdo raras e preconiza-se que sejam
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abordadas, maioritariamente, com descompressao anterior por
via transoral associada a fixacao posterior occipito-cervical .

Os autores reportam o caso de um doente de 53 anos de
idade, com antecedentes de consumo de substancias ilicitas
por via endovenosa e hepatite C, com um quadro de cervical-
gia intensa com 3 semanas de evolug@o. Objectivamente o
doente ndo apresentava alteragoes neuroldgicas. O estudo
imagiolégico revelou uma osteomielite de C2 com abcesso
epidural anterior, bem como massa retrofaringea com envol-
vimento do arco anterior de C1, associada a sub-luxagao C1-
C2, invaginacdo basilar e moldagem da face anterior da
medula com alterag@o de sinal da transi¢cdo bulbomedular.

O doente foi submetido a a bi6psia por puncao transoral e
fixagdo occipito-cervical, seguida de antibioterapia dirigida,
com excelente resposta clinica e imagiologica.

Em casos seleccionados desta patologia rara, sem defice
neurolégico associado, a estabilizacdo posterior e antibiotera-
pia dirigida sdo suficientes, obviando uma descompressao por
via anterior transoral.

Schwannoma dorsal em idade
avancada - um caso de sucesso!

Pedro Ribeiro da Cunha, Gongalo Jorge Costa, Guerreiro Costa,
Joao Santiago

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Universitario de
Coimbra.

Introduc@o: Os Schwannomas sdo tumores benignas
comuns, constituindo cerca de um tergo dos tumores primiti-
vos da coluna vertebral. O pico de incidéncia situa-se entre a
42 e 62 décadas de vida. Apresentam um crescimento lento e a
clinica destas lesdes, a nivel dorsal, é caracterizada sobretudo
pela falta de for¢a nos membros inferiores com agravamento
lentamente progressivo, sendo as alteragdes esfincterianas
tardias. O tratamento de eleicdo € a exérese total da lesao.

Materiais e métodos: Trata-se de uma doente de 91 anos
previamente auténoma, com antecedentes de osteoporose
grave, com um quadro de dor dorso lombar alta arrastada,
seguida de paraparésia com agravamento progressivo, com
cerca de 6 meses de evolugao, tornando-se incapacitante para
a marcha. Ao exame objectivo apresentava uma paraparésia
flacida grau 2 associada a hipostesia dlgica com nivel L1, sem
défice esfincteriano. A TC dorso lombar mostrou fractura-
achatamento com colapso do corpo de D11, com discreto
recuo do muro posterior a direita, e também fractura de D12 e
L1 sem evidente compressdo medular associada. Posterior-
mente a RM lombo sagrada identificou a fractura do corpo de
D11 sem caracteristicas de fractura recente e adicionalmente
uma lesao expansiva intracanalar, intradural, extra-medular ao
nivel de D10 com cerca de 20 mm de maior didmetro associa-
da a compressao e edema medular compativel com provavel
schwanoma ou meningioma. Foi submetida a exerese macros-
copica total da lesdo.

Resultados: O exame anatomopatolégico revelou schwan-
noma (grau I classificagdo OMS). A doente recuperou a mar-
cha apresentando aos 8 meses de follow-up forca grau 4+ nos
membros inferiores, caminhando com auxilio de andarilho.
Conclusodes Dado o seu crescimento muito lento, os schwan-
nomas da coluna vertebral podem ter manifestagoes clinicas
arrastadas que s sdo evidentes em estaddios muito avancados
da doenga. Mesmo em doentes muito idosos, a remocao cirtr-
gica destas lesdes pode ter excelentes resultados.
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Pneumocéfalo agudo hipertensivo:
emergéncia neurocirdrgica apés drenagem
fechada de hematoma subdural crénico

Bruno Carvalho, Pedro Santos Silva, Joana Oliveira, Patricia
Pol6nia, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto.

Introducdo: O pneumocéfalo agudo hipertensivo é uma
causa rara de deterioragdo neurolégica apés drenagem fechada
de hematoma subdural crénico, estando descritos apenas 33
casos na literatura com necessidade de intervencdo emergente.

Caso clinico: Descreve-se o caso de um homem de 76 anos,
hipocoagulado por fibrilhacdo auricular, com um quadro cli-
nico de cefaleias, afasia motora e hemiparésia direita progres-
sivos um més ap6s queda com traumatismo cranio-encefali-
co. ATC cerebral demonstrou hematomas subdurais crénicos
hemisféricos bilaterais (de predominio esquerdo) com marca-
do efeito de massa sobre o parénquima subjacente. Foi reali-
zada drenagem fechada bilateral sincrona dos hematomas
subdurais crénicos sem intercorréncias cirtrgicas. No pos-
operatério imediato (2 h) o doente apresentou agravamento
do estado de consciéncia (O1VaM5). No TC cerebral urgente
efectuado era visivel volumoso pneumocéfalo fronto-parietal
esquerdo com 35 mm de maior espessura e sinais de hernia-
¢ao subfalciforme. Constatou-se a existéncia de pressao nega-
tiva intracraniana (coluna de liquido/ar retr6gado no dreno).
Foi realizada de forma emergente, a cabeceira do doente,
aspiracao de ar pelo dreno respectivo com sua clampagem
subsequente. A recuperacdo do estado de consciéncia verifi-
cou-se de imediato com o cumprimento de ordens simples
por parte do doente.

Conclusdo: O pneumocéfalo agudo hipertensivo pode ser
uma complicacao potencialmente fatal ap6s drenagem fecha-
da de hematoma subdural crénico sendo importante o seu
reconhecimento e tratamento emergente.

Sindroma de Kluver-Bucy
pos-hematoma epidural: Caso clinico

Edson Oliveira, José Miguéns
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Portugal.

O Sindrome de Kluver-Bucy (SKB) foi inicialmente descri-
to ap6s realizacdo de lobectomias temporais bilaterais em
macacos rhesus. Na apresentacao clinica evidenciavam-se
hiperoralidade, hipersexualidade, hipermetamorfose e apatia
com perda de resposta a situagées ameacadoras. Nos huma-
nos foram publicadas vdarias formas de apresentacdao desta
sindroma, na sua maioria semiologicamente incompletos,
relacionadas com situacoes de doenca de Alzheimer, doenca
de Pick e encefalopatia herpética, sendo raro em situacoes
pos-traumaticas.

Apresentamos o caso clinico de um homem de 48 anos,
sem antecedentes patolégicos conhecidos que deu entrada no
Servigo de Urgéncia do H. S. Maria em coma apés ter sido
encontrado caido na via publica. Realizou uma Tomografia
Computorizada (TC) urgente que mostrou um foco de contu-
sdo fronto-basal direito e um volumoso hematoma epidural
fronto-temporo-parietal esquerdo com efeito de massa a con-
dicionar herniagdo transfalcial, que foi evacuado cirurgica-
mente, sem complicacoes.
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Apoés a recuperacao do estado de consciéncia o doente
desenvolveu vérias alteracoes emocionais com hiperoralida-
de, apatia e aumento do apetite. Inicialmente afésico, recupe-
rou progressivamente a linguagem, mantendo temporaria-
mente amnésia global.

Fez Ressonancia Magnética que mostrou contusdes bitem-
porais, mais evidente a direita, para além do foco fronto-basal
direito evidenciado na TC pré-operatdria, alteragdes estrutu-
rais compativeis com o quadro clinico de SKB.

Posteriormente apresentou melhoria comportamental
progressiva, com resolu¢do gradual dos episédios de aumen-
to de oralidade ou apetite.

Pensamos tratar-se de um caso raro de SKB transitério
associado a contusoes temporais bilaterais e a um hematoma
extra-axial unilateral.

Os autores reviram a literatura sobre esta situacdo rara,
sendo este o Unico caso associado a um hematoma epidural e
o segundo associado a um hematoma extra-axial unilateral.
Nos casos poOs-traumaticos publicados as alteracdes foram
transitérias e tiveram uma evolucdo favordvel, tal como no
presente caso.

Lesao ocupante de espaco de novo,
contigua com projéctil intracraniano, 20
anos apos traumatismo penetrante

Pedro Monteiro, Pedro A Silva, Joana Oliveira, J. A. Moreira da
Costa, Rui Vaz

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Sao Joao,
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental - FMUP.

O conhecimento existente sobre balistica e atingimento do
sistema nervoso central por projécteis de armas de fogo
advém sobretudo da experiéncia, na sua maioria proveniente
de cendrios de guerra. Apesar de ser possivel encontrar guide-
lines para a abordagem inicial ao doente com lesdo cerebral
penetrante, a literatura é dispersa e controversa relativamen-
te a questdo das complicacdes tardias de um projéctil ndo
removido. Os autores apresentam o caso de um homem de 32
anos que deu entrada no Servico de Urgéncia com cefaleia
holocraniana, de agravamento nocturno e matinal, e vémitos,
com cerca de 5 dias de evolucdo. O doente apresentava como
antecedente relevante um atingimento acidental com projéc-
til de baixo calibre (vulgar “chumbo” de arma de pressao de
ar), aos 11 anos de idade, com ponto de entrada temporal
direito e estabilizacao posterior a nivel da cisura interhemisfé-
rica occipital direita. A TC cerebral realizada revelou uma drea
hipercaptante de contraste, envolvendo o projéctil, de locali-
zacdo occipital direita, exuberante edema hemisférico ipsi-
lateral e desvio contra-lateral das estruturas da linha média,
de etiologia indeterminada. Procedeu-se a remog¢ao do pro-
jéctil e do tecido anémalo adjacente com vista a estudo etio-
légico. No pés-operatério verificou-se melhoria sintomatica,
mantendo-se o doente sem défices neuroldgicos focais. O
estudo andtomo-patoldgico revelou dreas de fibroesclerose,
intenso processo inflamatdrio polimérfico, por vezes com
esbocgo granulomatoso; nao houve evidéncia de processo neo-
plésico. Trata-se pois de uma complicacdo rara, apés anos de
estabilidade clinico-imagiolégica, discutindo-se hipoéteses
diagnosticas colocadas pré-operatoriamente (infecgao tar-
dia?, neoplasia?, reaccao granulomatosa de corpo estranho?),
perante a impossibilidade de caracterizagdo imagioldgica por
ressonancia magnética.
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Falsos negativos na utilizacao de
5-ALA

Alexandra Santos, Carla Reizinho, Miguel Casimiro
Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Egas Moniz — Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental.

Introducdo: Os resultados publicados na literatura mos-
tram que a taxa de exérese é um dos fatores que influenciam
diretamente a sobrevida, sendo que esta s6 se torna significa-
tiva para uma resseccdo maxima ou submaxima. Intra-opera-
toriamente a diferenciacao entre tecido tumoral e tecido sdo
pode ser complicada e a literatura mostra que a utilizacdo da
exérese guiada por fluorescéncia 5-ALA aumenta a incidéncia
de rece¢des completas. No entanto o valor preditivo negativo
desta técnica ronda os 71%, pelo que é importante para os
cirurgiées conhecerem potenciais causas de falsos negativos.
Assim, os autores apresentam 3 casos clinicos em que a lesao
tumoral apresentava dreas sem fluorescéncia e a sua correla-
¢do anatomo-patoldgica.

Métodos: Foi realizada uma analise retrospetiva de 3 casos
de cirurgia guiada por 5-ALA em que se verificou fluorescén-
cia parcial, em doentes com glioma maligno.

Resultados: Dos doentes estudados dois eram do género
masculino, um do género feminino e tinham idades com-
preendidas entre os 37 e 0s 59 anos de idade que apresentavam
na RM-CE lesdao compativel com glioma de alto grau. Foi admi-
nistrada dose oral de 5-ALA entre 15 a 25mg/kg 3 horas antes
da inducdo anestésica e utilizado, intra-operatoriamente,
microscopio Zeiss OPMI Pentero equipado com fonte de luz
com comprimento de onda de 400nm. Intraoperatoriamente
ndo se verificou fluorescéncia significativa, em nenhuma fase
da ressecdo, num doente, que apresentava Glioblastoma com
intensa desmoplasia; outro doente, cujo diagnéstico histoldgi-
co foi Oligoastrocitoma com dreas de grau II e grau IIl apresen-
tava dreas fluorescentes e outras nao fluorescentes e o outro
doente tinha regido central ndo fluorescente, correspondendo
ao centro necrotico de Glioblastoma.

Conclusdes: Com este trabalho os autores pretendem
salientar que para a melhor utilizag¢ao da fluorescéncia com 5-
ALA em gliomas de alto grau é importante o conhecimento de
potenciais causas de nao fluorescéncia, mesmo em tumores de
alto grau.

Aspergiloma cerebral ““Multilocular
pseudotumor like" num doente
imunocompetente

Vitor Castro', Flavia Dias', Concei¢cdo Marques', Ana Oliveira?,
M. Cunha e S&'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Anatomia Patolégica,
Hospital Garcia de Orta, Almada.

A aspergilose cerebral em doentes imunocompetentes é
uma situacdo excepcional e muitas vezes com um prognosti-
co reservado. Apresentamos o caso de um doente com um
aspergiloma, cujas caracteristicas da lesdo nas imagens de
TAC e RM sdo também invulgares, levantando as hip6teses de
tumor/lesdo de natureza infecciosa e cuja evolucdo apds
cirurgia e terapéutica médica com antinftingicos foi muito
favoravel. De seguida, fazemos uma revisao da literatura, com
destaque para as dificuldades no diagnéstico inicial e diferen-
tes abordagens terapéuticas neste tipo de patologia.
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“Um doente do sexo masculino, de 54 anos de idade e pre-
viamente saudavel, iniciou queixas de cefaleias, alteracao da
sensibilidade na hemiface e membro superior esquerdos e
episodios de alteracao do comportamento, motivo pelo qual
acabou por fazer investigacdo imagiolégica (TAC e RM) que
revelou uma volumosa lesdo expansiva multiloculada frontal
direita, cujas caracteristicas de imagem sugeriam o diagndsti-
co diferencial entre uma lesao de natureza infecciosa e um
tumor. Foi submetido a resseccao total da lesao e o diagndsti-
co definitivo, estabelecido pela neuropatologia, foi de um
aspergiloma. O doente evoluiu sem défices apds cirurgia,
cumpriu 3 meses de terapéutica dirigida com voriconazol e
nao houve recrudescéncia da lesao”.

Leucoencefalopatia com
calcificacdes cerebrais e quistos
(Leukoencephalopathy, cerebral
calcifications and cysts - LCC): Caso
Clinico

Guerreiro Costa, Herminio Tao, Ricardo Pereira, Miguel
Carvalho, Pedro Cunha, Inicio Reis, Jorge Goncalves, Marcos
Barbosa

Servico de Neurocirurgia, CHUC-HUC, Coimbra.

A associagado entre Leucoencefalopatia, Calcificagoes cere-
brais e Quistos é uma patologia rara, descrita em 1996 por
Labrune. A sua apresentacdo clinica é insidiosa e variavel.
Inclui declinio cognitivo, crises convulsivas, sinais de hiper-
tensdo intracraniana e uma diversidade de sinais neuroldgi-
cos focais. Os exames imagiolégicos, Tomografia Compu-
torizada (TC) e Ressondncia Magnética cranio-encefalica
(RM-CE), revelam leucoencefalopatia difusa, calcificacoes dos
nucleos da base e substancia branca e multiplos quistos cere-
brais. Neste trabalho é apresentado o caso de uma mulher
com 52 anos de idade, com quadro clinico com 3 anos de evo-
lucdo de deterioracdo cognitiva, sindrome depressivo, cefa-
leias holocranianas associadas a nduseas e vomitos, sem défi-
ces neurolégicos focais. A RM-CE realizada identificou multi-
plas lesdes quisticas intracerebrais bilaterais e calcificagoes
profundas nos nucleos basais. Foi submetida a remocao cirtr-
gica de quisto frontal direito de grandes dimensdes. As carac-
teristicas histopatolégicas sdo consistentes com alteracoes
angiomatosas, leucoencefaplotia e enfarte antigos. Com
melhoria imediata das cefaleias, manteve seguimento, apre-
sentando actualmente progressao de deterioracao das fun-
¢Oes cognitivas e estabelecimento de hemiparésia esquerda.
Esta entidade nosolégica constitui uma patologia muito rara,
recentemente descoberta, com manifestagdes clinicas varia-
das e factores imagioldgicos e histolégicos uniformes, cuja
etiologia permanece desconhecida.

Tratamento conservador de
complicacdes secundarias a derivacoes
ventriculo-peritoneais: a propésito

Maria Manuel Santos, José Pedro Lavrador
Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria

Introduc@o: A colocacao de Sistemas de Derivacao Ventri-

culo-Peritoneais (SDVP) pode associar-se a diversas compli-
cacoes, sendo um procedimento com morbilidade nao des-

Volume 13 | N.22 | Novembro de 2013

prezivel. Os autores apresentam dois exemplos de complica-
coes secunddrias a SDVP tratados de forma conservadora,
com sucesso.

Caso 1: Homem de 50 anos, operado no Servico de
Neurocirurgia em 2011 a metéstase cerebelosa tinica de carci-
noma do pulmio e submetido a radioterapia holocraniana
adjuvante. Readmitido ap6s 1 ano por quadro de hipertensao
intracraniana, documentando-se recidiva local associada a
hidrocefalia supratentorial e pseudomeningocelo sob tensao.
Atendendo ao facto do doente jd estar numa fase de tratamen-
to paliativa, foi decidida a colocagdo de SDVP para controlo
sintomdtico. No pés-operatério imediato, verificou-se persis-
téncia da alteracdo profunda do estado de consciéncia, com
resposta motora em descerebracao. Foi realizada tomografia
computorizada cranio-encefdlica (TC-CE) que revelou her-
niacao transtentorial ascendente do cerebelo. Foi iniciada
terapéutica anti-edema e colocada a cabeceira a 0°, assistin-
do-se a resolucdo progressiva da alteracdo de consciéncia nas
48 horas seguintes. Teve alta, sem défices acrescidos, com
melhoria das cefaleias e reversao da herniacdo ascendente e
da hidrocefalia em TC.

Caso 2: Homem de 57 anos, admitido no Servico de
Neurocirurgia com quadro de Hidrocefalia de Pressao
Normal, com agravamento nos tltimos 6 meses. Colocado
SDVP de pressao média, sem intercorréncias. Observado em
Consulta de Neurocirurgia, um més ap6s a cirurgia, assinto-
matico mas com TC-CE mostrando volumosos hematomas
sub-durais crénicos bilaterais, com sinais de hemorragia
recente. Estando o doente assintomatico, foi tratado de forma
conservadora, mantendo decubito dorsal com cabeceira a 0°,
durante 2 semanas. Verificou-se reducdo progressiva dos
hematomas com resolu¢ao imagioldgica aos 6 meses.

Conclusao: Os casos apresentados demonstram a possibi-
lidade de resolucao eficaz de algumas complicacoes especifi-
cas dos SDVP com tratamento conservador.
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A importancia do laboratério de sono em Neuropediatria

1.
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3.

Intervalo

Casos Clinicos
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Interface com a Neurologia - Dr2 Ménica Vasconcelos
Interface com a Pneumologia - Dr® Helena Estevao
Interface com a Otorrinolaringologia - Dr2 Niria Madureira

Paraparésia e ataxia: em busca do diagnéstico
Ana Sousa Pereira, Carla Mendonca

Distonia progressiva, qual o diagnéstico?
Andreia Guerreiro, Marta Almeida, Marta P6voas, Pedro Pereira, José Paulo Monteiro, Cristina Martins

Discinésias paroxisticas em idade pediatrica
Cristina Garrido, Joana Damasio , Teresa Temudo, Inés Carrilho

Hemidistonia, Epilepsia Refractdria e Défice Cognitivo - em busca da etiologia
Rita S. Oliveira, Inés Girbal, Sofia Quintas

Distiirbios paroxisticos motores do sono - Epilepsia vs. Parassénia: Trés casos clinicos
Cristina Pereira, Margarida Henriques, Ménica Vasconcelos, Concei¢do Robalo

Estudo quantitativo da Ponta-Onda Continua do Sono (POCS) -Metodologia e potencial clinico
AlbertoLeal, Luis Ferraz

Encefalite com estado de mal super-refratario com anticorpos VGKC positivos
Cristina Garrido, Manuela Santos, Rui Chorao, Fatima Santos, Adriana Ribeiro, Paula C. Ferreira, Inés

Carrilho

Sindrome clinico isolado: desafio diagnéstico-
Sofia Rocha, Andreia Veiga, Inés Carrilho, Teresa Temudo, Sonia Figueiroa

Um caso de hialinose sistémica hereditaria
Marta Almeida, Andreia Guerreiro, Marta P6voas, José Paulo Monteiro
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Parassonias

Fundamentos neurofisiolégicos - Dre. Carla Bentes
Interface parassénias/epilepsia nocturna do lobo frontal - Dr= Sofia Quintas

A Consulta de Espinha Bifida - Velhos problemas, novos desafios

Casos Clinicos

Sincope

A Perspectiva da Neuropediatria

A importéancia de uma longa experiéncia - Dr? Euldlia Calado
As complicacdes vesicais / Intestinais

O papel da Urologia - Dr2 Fatima Alves
As complicacdes Ginecoldgicas

O papel da Ginecologista - Dr2 Filomena Sousa

Quando a vertigem surpreende... a propésito de um caso clinico.
Inés Nunes Vicente, Carmen Costa, Cristina Pereira, Conceicdo Robalo

Status dissociatus e encefalite anti receptores NMDA
Inés Carrilho

Encefalopatia de Hashimoto
Vasco Lavrador, Alexandre Fernandes, Sofia Aires, Inés Carrilho

Encefalopatia necrotizante aguda
Joana Carvalho, Maria Jodo Magalhaes, Alzira Sarmento, Inés Carrilho

Encefalite por Epstein-Barr Virus (EBV) - Padrdes imagiol6gicos em Ressondncia Magnética (RM)

Carolina Figueira, Joana Pinto, Cristina Pereira, Margarida Henriques, Conceicdo Robalo, Silvia

Carvalho, Teresa Garcia, Rui Pedro Pais

Encefalopatia e calcificacdes intracranianas — da imagem ao diagnéstico

Marta Pévoas, Andreia Guerreiro, Marta Almeida, Cristina Martins, Filipa Nunes, José Paulo Monteiro

Encefalopatia Posterior Reversivel: uma entidade a ndo esquecer no diagndstico diferencial de AVC
Liliana Letra, Jodo Sargento-Freitas, Carmen Costa, Sonia Silva, Manuel Brito, Conceicdo Robalo

Fundamentos Teéricos, Investigacdo e Terapéutica - Prof. Dr. Jodo Freitas
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Resumos

Paraparésia e ataxia: em busca do
diagnédstico

Ana Sousa Pereira, Carla Mendonca
Hospital de Faro, EPE - Servigo de Pediatria.
ampereira@hdf.min-saude.pt

Introducéo: As doencas heredodegenerativas sdo raras na
crianca, sendo a investigacdo etiolégica essencial para um
diagnéstico atempado de forma a excluir causas trataveis,
estabelecer o prognéstico e fazer o aconselhamento genético.

Caso clinico: Os autores apresentam o caso de uma adoles-
cente de 13 anos, filha de pais saudéveis e ndo consanguineos,
com um irmao saudavel. Antecedentes de dificuldades da mar-
cha mal caracterizados em familiares paternos e maternos.
Aparentemente saudével até aos 5 anos de idade, altura em que
os pais notaram quedas frequentes, especialmente ao correr.
Aos 7 anos é avaliada em consulta de neuropediatria e é identi-
ficada paraparésia espdstica e disartria, associado a défice cog-
nitivo ligeiro. Agravamento progressivo do quadro motor sem
deterioracao das capacidades cognitivas, com sinais piramidais
associados a sinais cerebelosos e erros nas provas de sensibili-
dade postural com Romberg negativo. Aparecimento de diplo-
pia por estrabismo divergente no olho esquerdo, corrigido
cirurgicamente. Atualmente marcha dificil sem apoio, manten-
do autonomia para as restantes atividades de vida didria apesar
de grande lentidao na sua execuc¢ao. Da investigacao efetuada
salienta-se RM encefdlica e medular normal em 2008 e ligeira
atrofia do cerebelo em RM de 2012. Fundoscopia e avaliacdo
cardiaca normal. EMG e PEA normais. PESS de acordo com
lesdo cordonal posterior, bilateral, a nivel cervical baixa.
Func@o hepatica, renal, lactato, amonia, acido trico, IgA, -feto-
proteina, doseamento de vitamina E e B12 normais. Dosea-
mento de arginina, quantificacao da transferrina deficiente em
carbohidratos, beta-galactosidase, Hexosaminidase total e A,
galactocerebrosidase e beta-D quitotriosidase normal. Gené-
tica molecular para paraplegia espdstica familiar tipo 7 e ataxia
de Friedreich normal.

Conclusdo: As ataxias e paraparésias progressivas abrem
um vasto leque de patologias o que torna o seu diagndstico
um desafio. Apesar da investigacdo efetuada continuamos
sem diagnostico etioldgico pelo que propomos este caso a dis-
cussao.

Distonia progressiva, qual o diagnéstico?

Andreia Guerreiro', Marta Almeida', Marta P6voas?, Pedro
Pereira®, José Paulo Monteiro*, Cristina Martins*

1-Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada;
2-Servico de Pediatria, Hospital Espirito Santo, Evora; 3-Servico
de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 4-Centro de
Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva, Hospital Garcia de
Orta, Almada.

neuroped@hgo.min-saude.pt

Introducdo: Distonia é um tipo de movimento involunta-
rio, caracterizado por contracgdes musculares persistentes ou
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prolongadas, resultando em movimentos repetitivos que cau-
sam tor¢ao ou posturas anormais de um ou mais segmentos.
Classifica-se em primdria e secunddria consoante exista
outros sinais neurolégicos associados, alteragdes laboratoriais
ou imagioldgicas.

Caso Clinico: Crianca do sexo masculino, actualmente
com trés anos e meio de idade, com antecedentes familiares
de mieloma muiltiplo e epilepsia e sem antecedentes pessoais
relevantes. Ha cerca de seis meses, iniciou défice motor agudo
caracterizado por dificuldade na marcha e diminui¢do da
forca muscular no membro superior esquerdo, sem factor
desencadeante aparente, excepto infeccdo respiratéria alta
duas semanas antes. Da investigacdo inicial destacava-se
positividade serolégica para Mycoplasma pneumoniae (IgM e
IgG), pelo que foi medicado com azitromicina e prednisolona
sem melhoria. Nas semanas seguintes, o quadro clinico evo-
luiu para uma hemidistonia caracterizada por flexdo do mem-
bro superior esquerdo, mao fechada e polegar em aducao, de
cardcter flutuante, por vezes com incapacidade total para a
marcha, agravando com o exercicio fisico e melhorando com
0 repouso e o sono. A observacao oftalmolégica nao revelou
alteracdes. A investigacdo realizada foi negativa, nomeada-
mente, as restantes serologias virais; auto-imunidade; exame
citoquimico do LCR com razao glicémia/glicorrdquia de 0.6;
lactato, aminodcidos e neurotransmissores no LCR; pesquisa
de acantdcitos; estudo metabélico (cobre, dcidos organicos,
mucopolissacdridos, oligossacdridos, dcido guanidinoacético
e metabolismo da creatina na urina; aminodacidos, actividade
da biotinidase e das enzimas lisossomais no sangue); anticor-
pos anti-NMDA no LCR; estudo genético para DYT1; RM do
neuro-eixo e electroencefalograma. Realizou dois cursos de L-
DOPA sem resposta (dose médxima de 5 mg/kg/dia). Nos ulti-
mos trés meses verificou-se um agravamento clinico com pro-
gressdo para distonia generalizada, de predominio oromandi-
bular (disartria e sialorreia). Actualmente, apresenta um de-
senvolvimento psicomotor adequado, sem convulsoes, man-
tendo o quadro de distonia generalizada (score de 21/32 na
escala de Barry Albright). Encontra-se medicado com trihexi-
fenidilo e baclofeno e aguarda o resultado do estudo genético
para PANK2.

Conclusdes: Apesar da extensa investigacdo e das vdrias
provas terapéuticas ja realizadas a doenga continua a progre-
dir. Pretende-se com este trabalho discutir o diagnéstico dife-
rencial, investigacao e abordagem terapéutica do caso clinico
apresentado.

Discinésias paroxisticas em idade
pediatrica

Cristina Garrido', Joana Damédsio 2, Teresa Temudo’, Inés
Carrilho'

1-Servigo de Neuropediatria do Centro Hospitalar Porto;
2-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Porto.
cgarridopt@gmail.com

Introducio: As discinésias paroxisticas sdo perturbagdes
do movimento relativamente raras e heterogéneas, caracteri-
zadas maioritariamente por distonia ou coreia de curta dura-
¢do. Trés formas sdo claramente reconhecidas e distinguiveis
entre si pelo factor desencadeador e pela duragao e frequén-
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cia dos episédios: cinesigénica, ndo cinesigénica e induzida
pelo exercicio. Na idade pedidtrica, considera-se neste grupo
de perturbacdes o torcicolo paroxistico da infancia.

Objectivos: Caracterizagdo clinica das criancas seguidas
na consulta externa de Neuropediatria por discinésia paroxis-
tica nos ultimos 10 anos.

Métodos: Andlise retrospectiva dos processos clinicos das
criancas com registo de diagndstico de discinésia paroxistica
no arquivo da consulta e com seguimento superior a 2 anos.

Foram excluidos os casos de torcicolo paroxistico da infan-
cia, pela distinta patogénese e apresentacao clinica.

Resultados: Dos 41 casos encontrados, eliminamos 22 tor-
cicolo paroxistico da infancia e 3 com seguimento insuficiente.

Foram incluidas dezasseis criancas, cujo inicio dos sinto-
mas variou entre os 2 meses e os 14 anos ( mediana de 12
meses). A maioria das criangas apresentou como manifesta-
¢do discinética a distonia; registando-se manifestacoes corei-
formes em trés. A distribuicao foi segmentar em sete, hemi-
distonia em seis e generalizada em trés.

Encontramos dez casos de discinésia paroxistica nao cine-
sigénica, sendo sete secunddrias (uma doenca de MoyaMoya,
um défice piruvato desidrogenase, uma leucinose, duas hemi-
plegias alternante da crianga e uma mastocitose), uma prova-
velmente secunddria e duas primdrias. Os quatro casos
encontrados de discinésia paroxistica cinesigénica eram
todos primadrios. Duas criangas apresentaram discinésia paro-
xistica induzida pelo exercicio, uma secunddria a défice de
piruvato desidrogenase e outra provavelmente secundaria.

Conclusdes: Na nossa amostra a elevada percentagem de
distonias paroxisticas secunddrias reforca a necessidade de
uma abordagem sistematizada, em idade pediatrica, para
exclusdo de patologias associadas, nomeadamente doengas
hereditarias do metabolismo.

Para uma melhor caracterizac¢ao desta patologia pouco fre-
quente, propomos a criacdo de uma base de registo de dados
Nacional.

Hemidistonia, Epilepsia Refractaria e
Défice Cognitivo - em busca da etiologia

Rita S. Oliveira’, Inés Girbal? Sofia Quintas*

1-Servico Pediatria. Hospital Sdo Teoténio - Centro Hospitalar
Tondela-Viseu; 2-Unidade de Neuropediatria. Departamento de
Pediatria. Centro Hospitalar Lisboa Norte - Hospital Santa Maria,
Lisboa.

Introducdo: A investigacdo etiolégica das distonias secun-
dérias é complexa, sendo inimeras as hipéteses de diagnésti-
co, nomeadamente quando a distonia se associa a outros sin-
dromes neurolégicos. Os autores apresentam um caso clinico
em que, apos larga investigacao, os desafios e dividas de diag-
nostico se mantém.

Caso Clinico: Adolescente, 13 anos de idade, sexo masculi-
no, sem antecedentes pessoais ou familiares relevantes.
Quadro clinico com inicio aos 7 anos de idade, caracterizado
por crises focais motoras do hemicorpo direito, disartria e
hemidistonia homolateral de instala¢do subaguda, com movi-
mentos coreo-atetésicos do membro superior e hemiface
ipsilaterais. Dificuldades de aprendizagem moderadas. No
exame neuroldgico apresentava hemidistonia direita com dis-
quinésias e sinais piramidais ipsilaterais. Observacao por
Neuro-Oftalmologia mostrou disfung¢do supranuclear dos
movimentos oculares conjugados horizontais. Realizou RM
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CE, que demonstrou hipersinal em TR longo em ambos os
putamina e na cabega do nicleo caudado direito e EEG, com
multiplas crises electroclinicas em topografia frontal bilateral.
Realizou investigacao etiol6gica alargada, que incluiu nomea-
damente acido urico, «-fetoproteina, pesquisa de acantoci-
tos, anticorpos anti-fosfolipidos, potencial redox, cobre e
ceruloplasmina, neurotransmissores no LCR, cromatografia
de aminodcidos e 4cidos organicos, -galactosidase e hexosa-
minidase, teste de filipina, estudo genético para DRPLA e
Coreia de Huntington e estudo da cadeia respiratéria mito-
condrial, incluindo biépsia muscular e pesquisa de depleccao
e mutacdes de DNA mitocondrial, da qual o tnico achado
positivo foi um défice ligeiro de actividade (30,4 e 35%) do
complexo IV da cadeia respiratéria mitocondrial em linf6citos
(nd3o presente no musculo). RM CE dois anos depois sem
novas lesdes. Foi realizado ensaio terapéutico com levodopa-
carbidopa e, posteriormente, trihexifenidilo, sem melhoria
consistente da distonia. Melhoria da perturba¢do do movi-
mento com tetrabenazina, que mantém até a data. A epilepsia
revelou-se refractaria a varios anti-epilépticos, encontrando-
se actualmente polimedicado; mantendo vdrias crises sema-
nais. Aos 11 anos evidenciou-se um agravamento significativo
das dificuldades de aprendizagem, tendo a avaliacao psicol6-
gica mostrado um défice cognitivo (QI global de 52).
Paralelamente, registaram-se alteracdes do comportamento e
humor com agravamento progressivo (agressividade, impulsi-
vidade, humor depressivo), em parte secunddrias também ao
contexto socio-familiar e escolar. Melhoria com propanolol
(por intolerancia a outros farmacos ensaiados).

Discussdo: Discute-se o papel etiolégico do défice da
cadeia respiratéria mitocondrial em linfécitos encontrado,
que se admite ser apenas secunddrio e nao a causa primaria
do quadro neuroldgico apresentado. Pretende-se discutir o
caso clinico com grupo alargado, com vista a recolher suges-
toes que ajudem a orientar a investigacao futura.

Distlrbios paroxisticos motores do sono -
Epilepsia vs. Parassonia: Trés casos
clinicos

Cristina Pereira, Margarida Henriques, M6nica Vasconcelos,
Conceicao Robalo

Neuropediatria do Centro de Desenvolvimento Luis Borges —
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
cristina.d.pereira@gmail.com

Introducio: O diagnéstico diferencial dos distirbios paro-
xisticos motores do sono causados por parassénias ou doenca
epiléptica nao é facil. A epilepsia nocturna do lobo frontal
(NFLE) pela bizarria das crises, que surgem quase sé no sono,
e por apresentar EEG critico e intercritico frequentemente
normal aumenta a controvérsia. Descrevem-se trés casos cli-
nicos pedidtricos de NFLE documentados com video caseiro e
video-EEG que traduzem a dificuldade diagnéstica.

Casos Clinicos: Caso 1: MCBT, sexo feminino, com 2 anos
iniciou mudltiplos episédios de pestanejo, agitacdo e cianose
todas as noites. Fez EEG e TC-CE normais. Dois anos depois,
pelo agravamento das crises é transferida para a Urgéncia deste
Hospital. Realizou video-EEG nocturno que fez o diagndstico
de NFLE. Iniciou medicacdo com valproato de sédio (VPA).
Actualmente com 5 anos estd sem crises sob terapéutica anti-
epiléptica (TAE) (VPA e eslicarbazepina). Caso 2: ISP, sexo mas-
culino, de 9 anos referiu durante um ano episédios de perturba-
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¢ao do sono com frequentes despertares de dificil descricao
interpretados como psicogénicos. Referéncia ocasional a aura
sensitiva. O video-EEG revelou episédios assimétricos de hiper-
tonia, sialorreia e olhar fixo. A RM-CE foi normal. Encontra-se
controlado com TAE (VPA+zonisamida). Caso 3: MIRE, sexo
feminino, com 3 anos iniciou quadro de agitacdo nocturna dia-
ria acompanhada de marcadas dificuldades escolares. Dois
anos depois, recorreu a Urgéncia deste Hospital por convulsoes
com febre. O video-EEG revelou muiltiplas crises de paragem e
desvio ocular para cima durante o sono. Encontra-se com con-
trolo parcial das crises sob TAE (VPA).

Conclusio: Os trés casos apresentaram mais de um ano de
evolucao com muiltiplas crises e recorrendo a variados servigos
de satide antes do diagnéstico. A dificuldade diagnoéstica
advém da clinica aparatosa e predominantemente nocturna,
frequentemente relacionada com fenémenos paranor-
mais/psicogénicos, assim como da necessidade de execugao
de um video-EEG com sono que inclua a fase Il do sono NREM.

Estudo quantitativo da Ponta-Onda
Continua do Sono (POCS) - Metodologia e
potencial clinico

Alberto Leal“*?, Luis Ferraz®

1-Unidade Auténoma de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
Psiquidtrico de Lisboa; 2-Servico de Neurologia Pedidtrica,
Centro Hospitalar Lisboa Central; 3-Centro de Investigacao
Intervencao Social, Instituto Universitdrio de Lisboa.

Introducdo: A ocorréncia de Ponta-Onda Continua do
Sono (POCS) é comum em diversos sindromes epilépticos na
idade pedidtrica, associando-se em geral a morbilidade signi-
ficativa. A correcta caracterizacao dos aspectos neurofisiol6gi-
cos é em geral morosa por exigir estudos nocturnos prolonga-
dos e significativo processamento manual, sendo mais fre-
quentemente efectuada por extrapolacdo a partir da quantifi-
cacdo em registos EEG com prova de sono. Esta extrapolacdo
acarreta riscos de imprecisao, podendo induzir erros signifi-
cativos.

Objectivos: No sentido de obter dados neuropsicolégicos-
jneurofisiol6gicos mais detalhados sobre o sindrome de POCS
na idade pedidtrica implementamos uma metodologia de
quantificacdo descrita por Larsson et al (2009), em registos
EEG de 24h. Descrevemos resultados demonstrativos do po-
tencial desta metodologia em diversos sindrome epilépticos.

Metodologia: Efectuamos registos EEG de 24h em 3 doen-
tes com suspeita de POCS secundaria a hemorragia talamica
neonatal, 1 doente com Sindrome de Landau-Klefner, 2 doen-
tes com afasias epilépticas de instalacdo aguda e em 2 doen-
tes com epilepsias rolandicas benignas refractarias. Associa-
mos uma avaliacdo neuropsicoldgica ao estudo neuro fisiol6-
gico. Em alguns casos a avaliagdao dupla foi repetida alguns
meses ap0s uma intervencao terapéutica.

Resultados: A quantificacdo da evolucao temporal ao
longo da noite do indice de ponta-onda revelou o interesse
em segmentar os casos em mais categorias do que as sugeri-
das pelo simples limiar de 85% de ocupagao do sono nao-
REM pelos paroxismos. Em dois dos casos de afasia eviden-
ciou-se resposta clinica significativa associada a melhoria do
padrao de POCS. No terceiro caso de afasia observou-se
melhoria significativa do padrao EEG, sem melhoria clinica. O
padrao de défices neuropsicolégicos correlacionou-se com a
localizacao cerebral da POCS. Num caso assistiu-se a transfe-
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réncia do padrdao de POCS de um hemisfério para o outro,
com modificacdo do quadro neuropsicoldgico.

Conclusdes: A associacdo de quantificacdo da POCS em
registos EEG de 24h com avalia¢do neuropsicolégica revelou-
se um método eficaz de estudar quadros de detrioragao agu-
dos num conjunto de sindromes epilépticos diversos, permi-
tindo obter dados objectivos sobre a correlacao entre o foco
epileptico e a disfuncao, bem como determinar o impacto de
varios planos terapéuticos no padrao neuro fisiologico.

Encefalite com estado de mal super-
refratdrio com anticorpos VGKC positivos

Cristina Garrido', Manuela Santos', Rui Chorao? Fatima
Santos®, Adriana Ribeiro? Paula C. Ferreira®, Inés Carrilho'
1-Servigos de Neuropediatria, 2-Neurofisiologia e 3-Cuidados
Intensivos Pedidtricos do Centro Hospitalar do Porto, 4-Servico
de Pediatria do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.

Introducéo: As encefalites autoimunes tém sido crescen-
temente associadas a quadros de crises epiléticas de instala-
¢do aguda ou subaguda.

Recentemente, foram publicadas normas de diagndstico
em idade pediatrica baseados na clinica, presenca de autoan-
ticorpos e resposta ao tratamento imunomodelador.

Caso clinico: Rapaz de 9 anos, previamente saudéavel, cinco
dias apds um quadro febril apresentou quadro de desorienta-
c¢do e alternancia entre periodos de sonoléncia e agitacao mar-
cada. Iniciou crises focais progressivamente mais frequentes,
associadas a depressdo progressiva do estado de consciéncia,
evoluindo para estado mal refractério aos antiepilépticos, com
necessidade coma barbittrico. As crises eram espontaneas e
reflexas a estimulos auditivos, luminosos e tacteis. Os EEGs ini-
ciais mostraram crises com ponto de partida temporal esquer-
do com rdpida generalizacao; mesmo com altas doses de tio-
pental registaram-se algumas crises eléctricas e electroclini-
cas. A RM mostrou hipersinal simétrico dos nticleos caudados
e putamina, com discreto hipersinal também na vertente pos-
terior dos hipocampos. O estudo citoquimico do LCR foi nor-
mal e o exame microbiolégico e a PCR para virus foram nega-
tivos, assim como as serologias para virus. O doseamento de
lactato, piruvato, aminodcidos, dcidos organicos e acilcarniti-
nas foram normais. Os anticorpos antitiroideus e anticorpos
anti-canais de potassio (VGKC) foram positivos. Foi tratado
com metilprednisolona, imunoglobulinass endovenosas, plas-
masferese e rituximab, sem resposta. Faleceu ao 33° dia de
internamento, nao tendo sido autorizada a autépsia.

Conclusao: O espectro clinico das encefalites com anticor-
pos anti VGKC é muito amplo, estando descritos casos de
encefalite limbica, encefalopatia epiléptica, estados de mal
associado a deterioracdo cognitiva ligeira e outros casos de
estado de mal refratério.

O caso apresentado podera ser classificado como provavel
encefalite autoimune com Ac anti-VGKC com evolucao para
estado de mal epiléptico super-refractario.

Sindrome clinico isolado: desafio
diagnédstico

Sofia Rocha', Andreia Veiga?, Inés Carrilho?, Teresa Temudo®,
Sénia Figueiroa®

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Trds os Montes e Alto Douro;
3-Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto.
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Introduc@o: Define-se com sindrome clinico isolado (CIS)
a primeira manifestacdo clinica de evento desmielinizante do
SNC com duragao superior a 24 horas. Se, por um lado, no
adulto o CIS associado a anormalidades na RMN indica alto
risco de desenvolvimento de Esclerose Multipla, em idade
pediatrica tal ndo se aplica sendo extenso o niimero de enti-
dades a considerar.

Casos Clinicos: 1-Menina de 5 anos com clinica de cefa-
leias com um més de evoluc¢ao. Evolui com vémitos e dificul-
dade em descer escadas, desequilibrando-se quando o tenta-
va fazer. Constatada nevrite éptica direita, apresentando no
estudo de imagem extensa lesdo substancia branca occipito-
temporo-parietal bilateralmente, envolvendo também o tala-
mo e esplénio do corpo caloso, captante de contraste. LCR
com discreta pleocitose, sendo a restante investigacao negati-
va. Apresentou discreta melhoria aos 45 dias de seguimento.

2-Menina de 9 anos observada por diplopia, identificando-
se oftalmoparésia complexa e parésia facial periférica esquer-
da. RM-CE com lesdo do tegmento protuberancial, sem restri-
¢ao de difusao e sem captacao de contraste. LCR sem altera-
¢oes, bem como a restante investigacdo. Observou-se melho-
ria discreta, sem novos sintomas aos 30 dias de seguimento.

3-Adolescente de 15 anos observado por parestesias na
mao direita e regido peribucal ipsilateral, com instalacao uma
semana apo6s infeccao respiratéria. RM-CE com lesdes que
inclufam a regido protuberancial esquerda, ndo captantes.
LCR com positividade na pesquisa de bandas oligoclonais.
Ficou assintomdtico, apés corticoterapia. Um més depois
diagnosticada trombose venosa cerebral, pelo que esteve
hipocogulado durante 9 meses. Sem sintomatologia de novo e
sem aparecimento de novas lesdes aos 2 anos de seguimento.

4-Menino de 9 anos, observado por hemiparésia direita
hiperrefléxia, sinal de Babinski ipsilateral e marcha ligeira-
mente atédxica, de instalacao dois dias antes. RM-CE com
lesao bulbar e cervical até C4, com captacao de contraste. LCR
corrigido sem alteragdes. Manteve hemiparésia direita seque-
lar, a RM de controlo mostrou resolucao completa da lesao e
nao teve novos sintomas aos 4 anos de seguimento.

Todos os doentes eram previamente sauddveis, nenhum
apresentou encefalopatia e todos foram tratados com cortico-
terapia IV em altas doses, seguida de esquema oral.

Discussdo: Os casos descritos, dispares e provavelmente
representando diferentes entidades nosoldgicas, realcam a difi-
culdade de diagnéstico diferencial perante um CIS em idade
pediatrica. Desta forma, revela-se sensata a adoc¢ao de uma ati-
tude expectante com vigilancia sintomdtica e eventualmente
imagiolégica, dada a imprevisibilidade da evolucao clinica.

Um caso de hialinose sistémica
hereditaria

Marta Almeida', Andreia Guerreiro', Marta P6voas?, José Paulo
Monteiro®

1-Interna Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada;

2-Interna de Pediatria, Hospital do Espirito Santo, Evora;
3-Neuropediatra, Centro de Desenvolvimento e da Crianga,
professor Torrado da Silva e Servico de Pediatria Hospital Garcia
de Orta, Almada.

Introducdo: o diagndstico de doencas raras é muitas vezes
um desafio que requer a integracdo de dados clinicos e labo-
ratoriais. O seguimento prolongado e observacoes seriadas
permitem orientar a investigacgao.

Caso clinico: sexo feminino, primeira filha de pais saudéveis
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ndo consaguineos, naturais de Sesimbra. Irmdo saudédvel. Sem
antecedentes familiares de relevo, contexto social precario.

Antecedentes obstétricos: um aborto espontaneo, uma
interrupcao médica da gravidez por rins poliquisticos.
Gravidez vigiada, diagndstico prénatal de megaureter ectopi-
co direito. Parto eutdcico as 38semanas, sem intercorréncias
neonatais.

Desde o nascimento que os pais notaram postura rigida com
dificil extensd@o dos membros e choro nos movimentos passivos.
Aos 4 meses foi submetida a heminefrectomia polar superior.
Durante a anestesia foi objectivada hipertonia e rigidez articular.
Foi referenciada a consulta de neuropediatria constatando-se
irritabilidade marcada, atraso motor e postura em flexao dos
membros, admitindo-se um diagnéstico de eventual doenca
neuromuscular com contracturas progressivas.

Da investigacao realizada salienta-se: CK 113UI/L, RMN
cranio-encefélica sem alteracoes, bi6psia muscular com alte-
ra¢des miopdticas inespecificas, electromiografia sem descar-
gas mioténicas, com velocidade de condug@o nervosa normal
e radiografia do esqueleto sem alteracdes valorizaveis.

Aos 21 meses foi admitida no Servico de Pediatria por qua-
dro de edema generalizado, em contexto de diarreia com um
més de evolucdo. Do exame objectivo salientava-se md pro-
gressdo ponderal, postura rigida com contracturas em flexao
dos membros e limitagao motora importante. Pele dspera, eri-
tema confluente cervical, presenca de pdpulas rosa/violaceas
com distribui¢do linear. Hipertrofia gengival, e massa sessil de
consisténcia mole, nos 2/3 anteriores do palato. No perineo
lestes micropapulares eritematosas violaceas. Analiticamente
salientava-se Hb 12.1g/dl, ferritina 6ng/ml, albumina
1.86g/dl, IgA <6mg/dl.

As alteragdes do exame objectivo associadas a hipoalbumi-
némia, numa crian¢a com desenvolvimento cognitivo normal
levantaram a suspeita de hialinose sistémica hereditéria. Foi
realizado estudo genético que confirmou este diagnéstico,
através da presenca da mutacdo do gene ANTRX2, deleccdo
homozigotica do nucleotido T na posi¢ao 1074 do exao 13, no
cromossoma 4q21.21.

Actualmente com 28 meses observa-se uma melhoria do
quadro dlgico mantendo lenta aquisi¢ao nas etapas do desen-
volvimento.

Comentdrios: a hialinose sistémica hereditaria é uma
doenca autossémica recessiva rara caracterizada por dor cré-
nica severa, contracturas articulares progressivas e lesdes
nodulares cutaneas resultantes da deposicao de material hia-
lino na derme. No diagndstico diferencial sdo admitidas doen-
cas de armazenamento, doengas neuromusculares, maus tra-
tos, entre outras.

O reconhecimento precoce dos individuos afectados por
esta doenca permite o aconselhamento genético e orientacao
clinica.

Quando a vertigem surpreende... a
propdsito de um caso clinico

Inés Nunes Vicente', Carmen Costa’', Cristina Pereira’, Livia
Sousa? Conceicao Robalo’

1-Centro de Desenvolvimento da Crianga, 2-Servico de
Neurologia - Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
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Introducéo: A Esclerose Mdltipla é uma entidade rara em
idade pedidtrica, estimando-se que 2 a 5% dos doentes apre-
sentem os primeiros sintomas antes dos 16 anos.

Caso clinico: Adolescente de 17 anoscom sindroma verti-
ginoso, semhipoacusiaou acufenos. Rinofaringite aguda 1
semana antes do inicio do quadro. Sem antecedentes pessoais
ou familiares relevantes.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia do HP em D3 de doenca
tendo sido medicada com beta-histina. Em D6 por agrava-
mento clinicofoi reavaliada por ORL e realizou TAC-CEque
nao mostrava alteragdes relevantes, nomeadamente da mas-
téide e ouvido médio.

Em D7 por agravamento da vertigem,diplopia enistag-
musfoi observada pela Neuropediatria.Apresentava nistag-
mus em todas as direc¢cdesdo olhare oftalmoplegia internu-
clear A RMN do neuroeixorevelou lesdes cerebrais compati-
veis com esclerose mdltipla, sem alteracoes medulares.O
estudo do liquor mostrou 14 bandas oligoclonais e Indice de
IgG normal.

Evoluiu favoravelmente sob terapéutica com pulsos de
metilprednisolona e teve alta medicada com acetato de glati-
ramero. Atualmente,com seis meses de evolucdo,mantém
seguimento na Consulta de Doencas Desmielinizantes dos
HUC e Consulta de oftalmologia e encontra-se assintomatica.

Conclusdo: O sindrome vertiginoso é relativamente fre-
quente em idade pedidtrica e o diagnéstico diferencial impli-
ca um cuidadoso exame neurolégico. Os autores salientam
uma forma de apresentacao pouco frequente de Esclerose
Muiltipla.

Status dissociatus e encefalite anti
receptores NMDA

Inés Carrilho
Servico Neuropediatria do Centro Hospitalar Porto
icccarrilho@gmail.com

Introducéo: A forma mais estrema de dissociacdo de esta-
dos é denominada status dissociatus e resulta da quebra com-
pleta dos limites entre os varios estados do sono - vigilia, sono
NREM e REM (elementos de um estado pesistem ou sdo pato-
logicamente recrutados para outro estado)

Segundo alguns autores os movimentos complexos e este-
reotipados dos membros superiores, associados a movimen-
tos periorais e oculares, caracteristicos da encefalite anti
NMDA, poderao estar relacionados com o status dissociatus.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de um rapaz de 8 anos,
previamente saudavel, que iniciou de forma subaguda altera-
¢oes comportamento e possiveis crises epilépticas. O quadro
surgiu cerca de 3 semanas ap6s quadro de infec¢do das vias
respiratorias e evoluiu em dias para um estado de perda do
contacto com o meio, da capacidade de marcha, e perturba-
¢do do sono. Nesta fase apresentava movimentos dos mem-
bros superiores, antigravidade, complexos , alguns estereoti-
pados, que simulavam movimentos voluntédrios com propdsi-
to. Simultaneamente apresentava movimentos orolinguais e
movimentos de elevar as sobrancelhas, sem tradu¢ao no EEG.
A RMN cerebral e o estudo do liquor eram normais. Foram
detetados anticorpos anti NMDAr. O rastreio de neoplasias foi
negativo. Fez tratamento com aciclovir, metilprednisolona,
imunoglobulinas e antiepilepticos com resolucao completa
do quadro. Atualmente com mais de 1 ano de seguimento
mantem-se assintomatico.
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Conclusao: O reconhecimento da associacao destes movi-
mentos com a encefalite anti NMDAr é importante dado ser
uma entidade potencialmente tratdvel.

Para poder estabelecer uma possivel relacdo destes movi-
mentos com o status dissociatus seria importante o doente ter
efetuado estudo polisonograficos. Em futuros casos seme-
Ihantes deverd ser feita essa tentativa se a situacdo clinica o
permitir.

Encefalopatia de Hashimoto

Vasco Lavrador, Alexandre Fernandes, Sofia Aires , Inés Carrilho
Servico de Neuropediatria do Centro Hospitalar do Porto
vlavrador@gmail.com

Introducio: A encefalopatia de Hashimoto é uma entidade
rara, com predominio no sexo feminino, com provavel relacao
com a tiroidite de Hashimoto.

Embora o mecanismo fisiopatolégico permaneca desco-
nhecido e nao esteja relacionado com a funcao tiroidea, suge-
re-se um processo de etiologia inflamatéria auto-imune. O
prognostico é habitualmente favordvel com o tratamento.

Caso Clinico: Adolescente do sexo feminino, 14 anos de
idade, sem antecedentes de relevo. Em Janeiro de 2012 apre-
senta quadro de alteragdes de comportamento e dois epis6-
dios de possiveis crises focais. Efetuou no SU: TC cranio ence-
félico, EEG, exame citoquimico e microbiolégico de LCR que
foram normais. A avaliacdo por Pedopsiquiatria foi compati-
vel com episédio dissociativo. O quadro resolveu ao longo de
2 semanas.

Cerca de 11 meses apos este episodio, surge diminuicao do
rendimento escolar e alteracoes da escrita associados a epis6-
dios recorrentes de afasia, alteracoes sensitivas e postura ané-
mala da mao direita. Posteriormente surgiram episédios com-
pativeis com crises focais motoras por vezes com generaliza-
¢ao que motivou ida ao SU. Na admissao apresentava um dis-
curso muito lentificado, apatia e discreta dismetria. Os EEGs
interictais eram normais ou com escassa atividade paroxistica
focal parietal esquerda. A RMN foi normal. A restante investi-
gacdo evidenciou hipotiroidismo com ac antitiroglobulina,
anti-nucleares e anti-nucleossoma positivos. A ecografia da
tiréide era compativeis com tiroidite.

Perante o diagnéstico de Encefalopatia de Hashimoto,
para além dos antiepilépticos, iniciou tratamento com corti-
coides e levotiroxina, com resposta clinica favoravel.

Conclusdo: Embora se trate de uma entidade rara, a
Encefalopatia de Hashimoto deve ser considerada no diag-
noéstico diferencial das encefalopatias, principalmente nos
doentes que apresentam alteracoes do foro psiquidtrico. A
resposta ao tratamento com corticoides é considerada funda-
mental para o diagndstico definitivo e alguns autores defen-
dem denominar esta entidade como Encefafalopatia Corti-
cossensivel Associada a Tiroidite Autoimune.

Encefalopatia necrotizante aguda

Joana Carvalho', Maria Joao Magalhaes', Alzira Sarmento?, Inés
Carrilho'

1-Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto;
2-Servico de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Centro Hospitalar
do Porto

Introducao: A Encefalopatia Necrotizante Aguda (ENA) é
uma variante hiperaguda da Encefalomielite Aguda
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Disseminada, sendo geralmente mais grave e rapidamente
progressiva. Clinicamente caracteriza-se pelo surgimento de
alteracao do estado de consciéncia com rdpida progressao
para estado comatoso 24 a 72 horas ap6s o inicio de febre e
sintomas inespecificos. O diagnéstico é apoiado pelas altera-
¢oes tipicas da ressonancia magnética (RMN) cerebral.

Caso Clinico: Crianga do sexo feminino, sete anos, antece-
dentes pessoais irrelevantes, observada no servigo de urgén-
cia (SU) dois dias antes da admissao por febre, obstrucao
nasal e cefaleias, sendo medicada com antibioterapia por
diagnostico provavel de infecao das vias respiratérias superio-
res. No dia da admissao iniciou alteracao do estado de cons-
ciéncia e crises ténico-clénico generalizadas, pelo que foi
reobservada no SU. Realizou controlo analitico e pun¢ao lom-
bar que nao revelaram alteragdes, iniciando terapéutica endo-
venosa com ceftriaxone, aciclovir e antiepiléptico. Por agrava-
mento do estado de consciéncia com instalacao de coma foi
transferida nesse dia para o Servigo de Cuidados Intensivos
Pediétricos. O exame virolégico de liquor e do lavado nasofa-
ringeo foi negativo e o exame serolégico sérico nao eviden-
ciou infecdo recente. Realizou RMN cerebral que revelou
lesdes difusas e bilaterais da substancia branca de ambos os
hemisférios, com atingimento dos ganglios da base, tdlamo e
tronco cerebral. Pelo diagndstico de ENA, iniciou corticotera-
pia endovenosa, sem melhoria do quadro clinico, tendo
desenvolvido hipertensao intracraniana refrataria a terapéuti-
ca, com diagnéstico de morte cerebral no 4° dia de interna-
mento.

Comentdrios: A ENA estd associada a morbimortalidade
significativa e os sobreviventes geralmente apresentam
sequelas neurolégicas. Alguns artigos sugerem que a cortico-
terapia pode estar associada a uma boa recuperacgao clinica
em idade pediatrica, pelo que esta terapéutica estd indicada.
No nosso caso o inicio precoce da corticoterapia e as medidas
antiedematoas nao impediram a evolucao fatal. Salienta-se a
importancia da RMN para o diagnéstico.

Encefalite por Epstein-Barr Virus (EBV) -
Padrdes imagiolégicos em Ressonancia
Magnética (RM)

Carolina Figueira', Joana Pinto’, Cristina Pereira? Margarida
Henriques? Conceicao Robalo?, Silvia Carvalho', Teresa Garcia',
Rui Pedro Pais’

1-Servico de Imagem Médica, Neurorradiologia - Hospital Geral,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2-Neuropediatria,
Centro de Desenvolvimento Luis Borges - Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

carolinachaves@sapo.pt

Introducéo: A infecgao por EBV é responsavel por cerca de
5% das encefalites agudas na infancia. As manifestagoes clini-
cas podem ocorrer isoladamente ou associadas a um quadro
de mononucleose infecciosa. A encefalite é uma das compli-
cacdes neurolégicas do EBV, sendo o prognéstico extrema-
mente varidvel. A RM cranio-encefdlica (CE) é o exame de
eleicdo na avaliacdo destes doentes. Os autores apresentam
um caso clinico de encefalite por EBV, com énfase nos padroes
neuroimagiolégicos por RM, com breve revisao da literatura.

Caso Clinico: Menino de 8 anos, préviamente saudavel,
com cefaleias, febre, prostracdo e status convulsivo de instala-
¢do progressiva, com uma semana de evolugdo. A observagdo
apresentava hiperémia amigdalina e rigidez terminal da nuca.
Analiticamente identificou-se discreta leucocitose, PCR e
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transaminases elevadas. A puncao lombar (PL) revelou um
aumento de células (predominio de mononucleares) com
serologias e estudo de liquor negativo. Iniciou terapéutica
com aciclovir, ceftriaxone e ciprofloxacina. O EEG apresenta-
va lentificagdo bi-hemisférica do tracado. A RM-CE revelou
hipersinal bilateral e simétrico em T2 e FLAIR dos ntcleos da
base, associado a edema destas estruturas e do cortex cerebral
de forma difusa, sem restricao a difusdo e sem realce do
parénquima. A espectroscopia revelava picos de lactato e glu-
tamato. As alteracoes imagiolégicas descritas sugeriram forte-
mente o diagnéstico de encefalite por EBV, pelo que repetiu o
estudo do liquor, que confirmou o diagndstico. A data de alta,
ap6s cumprir 19 dias de aciclovir e 13 de prednisolona, apre-
sentava-se sem crises, com alteracoes disfdsicas e discreta
ataxia da marcha.

Conclusdes: A infec¢ao do sistema nervoso central por
EBV pode atingir diversas localiza¢des, incluindo substancia
cinzenta e substancia branca. Encontra-se descrito tropismo
preferencial para a substancia cinzenta profunda cerebral
(nicleos da base), que é bem identificado em RM-CE, tal
como ocorreu no caso clinico apresentado.

Encefalopatia e calcificacoes
intracranianas - da imagem ao
diagnédstico

Marta Pévoas', Andreia Guerreiro?, Marta Almeida?, Cristina
Martins?, Filipa Nunes?, José Paulo Monteiro®

1-Hospital do Espirito Santo, Evora; 2-Servico de Pediatria do
Hospital Garcia de Orta, Almada; 3-Centro de Desenvolvimento
da Crianca.

neuroped@hgo.min-saude.pt

Introducdo: A presenca de calcificacdes intracranianas
num lactente com encefalopatia de inicio precoce implica a
exclusao de infecg¢ao congénita por agente do grupo TORCHS.
O diagnéstico diferencial é complexo, incluindo um grupo
extenso de patologias raras com caracteristicas clinicas seme-
lhantes.

Caso clinico: Crianca do sexo masculino, actualmente com
21 meses, primeiro filho de pais ndo consanguineos. Doenca
febril no primeiro trimestre de gravidez. Serologia para o cito-
megalovirus IgG positiva e IgM negativa, imunidade para
rubéola e restantes negativas (HIV 1 e 2, virus da hepatite C,
AgHBs, toxoplasmose, VDRL). Ecografias pré-natais e ecocar-
diograma fetal as 30 semanas sem alteragoes. Parto distécico
(ventosa) de termo, indice de Apgar 10/10, biometria adequa-
da, perimetro cefélico de 35,5 cm (percentil 50-75).

Referenciado aos 4 meses de idade por hipotonia, nistag-
mo horizontal, atraso global do desenvolvimento, perturba-
¢do grave do sono e irritabilidade. Ao exame objectivo desta-
cava-se: mé progressao estaturo-ponderal, com desacelera-
¢do do perimetro cefdlico; nistagmo horizontal pendular,
auséncia de fixacao e seguimento; hipertonia dos membros e
hipotonia axial; reflexos osteotendinosos vivos e de area alar-
gada; persisténcia dos reflexos primitivos.

Aos 8 meses inicia espasmos ténicos em salva, sem tradu-
¢ao eléctrica e episddios auto-limitados de febre sem etiologia
esclarecida.

Avaliacdo analitica: hemograma, ionograma, CK, funcao
hepética, renal, tiroideia, PTH, proteinas totais, perfil lipidico,
gasimetria, TASO, VS, coagulacao, ceruloplasmina, cobre uri-
ndrio, dcido vanilmandélico sem alteracdes. Serologias nega-
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tivas para CMV, toxoplasmose, rubéola, HSV 1 e 2. Pesquisa de
DNA por PCR no Guthrie Card negativo. Estudo da auto-imu-
nidade e metabdlico sem alteracoes.

Radiografia de térax e ecografia abdominal sem alteracdes.
Ressonancia magnética cranio-encefalica com padrao de leu-
codistrofia, associado a alteracoes focais da substancia bran-
ca periventricular e subcortical; imagens sugestivas de calcifi-
cagdes intraparenquimatosas, confirmadas pela tomografia
axial computorizada, de localizacdo supra e infra-tentorial,
com atingimento dos ganglios da base. Avaliacdo oftalmolgi-
ca e audiol6gica sem alteracdes.

Aos 11 meses, ap6s o aparecimento de “frieiras” nas extre-
midades, foi ponderado o diagnéstico de Sindrome de
Aicardi-Goutieres. Realizada punc¢ao lombar que evidenciou
pleocitose (38células/uL) e alfa-interferao elevado (50UI/ml).
A investigacao genética confirmou a suspeita clinica.

Conclusao: Neste caso, em que a suspeita inicial foi de uma
infeccdo congénita por CMV, a localizagdo das calcificagdes e
as manifestacoes extraneuroldgicas foram fundamentais para
o prosseguimento da investigacao etiolégica e diagndstico. O
Sindrome de Aicardi-Goutiéres é uma doenga neuroinflamato-
ria, de progndstico reservado, estando em discussdao novas
terapéuticas imunomoduladoras que podem no futuro alterar
a sua historia natural, sobretudo numa fase precoce.

Encefalopatia Posterior Reversivel: uma
entidade a nao esquecer no diagndstico
diferencial de AVC

Liliana Letra’, Jodao Sargento-Freitas', Carmen Costa?, S6nia
Silva®, Manuel Brito®, Conceic¢do Robalo®

1-Servico de Neurologia, 2-Neuropediatria - Centro de
Desenvolvimento da Crianca, 3-Servico de Oncologia Pediatrica,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra(CHUC).

Introducdo: A Encefalopatia Posterior Reversivel (EPR) é
uma sindrome neurolégica aguda clinicamente heterogénea,
apresentando-se em regra com sinais deficitdrios que podem
mimetizar um acidente vascular isquémico. Atinge preferen-
cialmente as regides parieto-occipitais de forma assimétrica.
Entre as causas mais frequentes salientam-se a hipertensao
arterial maligna, associada ou ndo a insuficiéncia renal grave,
e iatrogenia por firmacos imunossupressores. Apresenta um
prognéstico varidvel com frequente recuperacao progressiva
dos défices.

Caso clinico: Doente de 19 anos de idade com diagnéstico
de Leucemia Linfoblastica Aguda desde os 17 anos. Realizou
protocolo de quimioterapia de inducao, que incluiu metotre-
xato, sem remissao completa. Registou diversas e graves inter-
corréncias trombéticas, apresentando-se desde entdo com o
diagnéstico de leucemia refractdria. No tltimo internamento,
surge com quadro subito de hemiparésia esquerda, hemi-ina-
tencdo sensitiva esquerda, sem défice de campo visual ou
alteracao do estado de consciéncia. Realizou TC-CE que nao
revelou alteracoes e Ecodoppler transcraniano que nao visua-
lizou oclusdes ou estenoses extra/intracranianas. Optou-se
pela ndo realizacdo de terapéutica fibrinolitica. O doente
recuperou nas 48 horas seguintes com posterior instalacdo de
hemiparésia direita e afasia transitérias. A realizacao de RM-
CE com 24 horas de evolu¢dao demonstrou lesdo parieto-occi-
pital bilateral de predominio direito sugestiva de EPR.

Conclusao: A principal hipdtese diagnéstica num quadro
neuroldgico deficitario de instalagao aguda é de AVC, para o
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qual, e sempre que indicado, a terapéutica de eleicao € a fibri-
nolise. Salientamos a utilidade do estudo da circulagao arte-
rial intracraniana em contexto de fase aguda, na presenca de
duvidas clinicas sobre a etiologia do evento, para diagnéstico
diferencial e orientacdo terapéutica.
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272 Reuniao do Grupo de Estudo de
Envelhecimento Cerebral e Deméncias

28 e 29 de Junho de 2013
Coimbra, Hotel Vila Galé

Programa

9:00 Reunides de Interesses Especificos

9:00-11:00 Reunido: Escalas e Testes na Deméncia
Professor Doutor Mario R. Simdes e Professora Doutora Isabel Santana

I - Ponto de situacdo relativo a publicacao da 33 Edicdo do Livro de Escalas e
Testes na Deméncia

Il - Comunicagdes Orais:

1. Confusion Assessment Method: Estudo de validacdo da versdo portuguesa
Martins, S., Simoes, M.R. & Fernandes, L.

2. Teste de Recordacao Selectiva Livre e Guiada: Validacdo no espectro da Doenca de Alzheimer
Lemos, R., Simoes, M.R. & Santana, I.

3. World Health Organization Quality of Life - Old Module (WHOQOL-OLD): Estudos de validacdo
para a populacdo portuguesa
Vilar, M., Simoes, M.R. & Sousa, L.B.

4. OTeste do Desenho do Relégio: Estudo de validac@o exploratério em multiplas formas de
deméncia
Duro, D., Freitas, S., Vicente, M., Costa, V., Jesus, S., Santiago, B., Simoes, M.R. & Santana, I.

5. Clinical Dementia Rating (CDR): Estudo de validacdo da versdo portuguesa no Defeito Cognitivo
Ligeiro e na Doenca de Alzheimer
Santana, L., Vicente, M., Freitas, S., Simoes, M.R. & Santiago, B.

11:15-13:15 Reunido: Biomarcadores Genéticos e Bioquimicos no sangue e LCR
Professora Doutora Catarina R. Oliveira e Professor Doutor Alexandre de Mendonga

| - Projetos Nacionais e Internacionais
- Apresentacdo geral - Catarina R. Oliveira

- JPND - DEMTEST

- JPND - BiomarkAPD

- Marcadores bioquimicos - Inés Baldeiras
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14:30-6:00

164 Sinapse

- Marcadores Genéticos - Madalena Martins
- Cafeina - Alexandre de Mendonca
- Discussao

Il - Comunicagdes Orais:

Variante K da Butirilcolinesterase na doenca de Alzheimer
Gabriel, AJ., Pinheiro, A.C., Ribeiro, H., Santana, I., Almeida, M.R. & Baldeiras I.

Crosstalk between genetics, gene expression and biochemical markers supports systemic iron
homeostasis dysregulation in Alzheimer’s disease

Crespo, A.C,, Silva, B., Marques, L., Marcelino, E., Maruta, C., Costa, S., Timéteo, A., Vilares, A., Couto,
ES., Faustino, P, Correia, A.P, Verdelho, A., Porto, G., Guerreiro, M., Herrero, A., Costa, C., de
Mendonga, A., Costa, L. & Martins, M.

Mitochondrial tRNA genes investigation in frontotemporal lobar degeneration
Oliveira, I., Santana, I., Santos, M.J., Duro, D., Luis, D. & Grazina, M.

SQSTM1 mutations in sporadic and familial Frontotemporal Lobar Degeneration
Almeida, M.R., Miltenberger-Miltenyi, G., Santiago, B., Massano, J., Couto, ES., Ribeiro, M.H.,
Oliveira, C.R., van der Zee, J., Broeckhoven, C.V,, de Mendongca, A. & Santana, I.

Biochemical genetics investigation of Complex I in frontotemporal lobar degeneration
Gaspar, R., Santana, 1., Mendes, C., Santos, M.]., Fernandes, A.S., Duro, D., Simdes, M., Luis, D. &
Grazina, M.

Comunicacoes Orais: ““Clinica"”
(Moderador: Professora Isabel Santana)

Caracterizacdo dos pedidos de Primeira Consulta de Psiquiatria da populacdo Geridtrica e da
Avaliacao Psiquiatra Subsequente
Caetano, S., Ramos, J., Silva, J., Matos, A. E, Curjao, R.

Funcionamento cognitivo, caracteristicas clinicas e imagiol6gicas na Deméncia de Alzheimer e
Degenerescéncia Lobar Frontotemporal
Gomes, E, Pinto, C., Pinto, P, Correia, A.P, Santos, E., Taipa, R., Cavaco, S.

Importancia do desempenho nas atividades de vida didria em doentes com deterioracao cognitiva
Baeta, E., Cruz, A.C,, Parente, H., César, S.

Uma componente de satide ocupacional para estimulacdo, manutencao, monitorizacdo e
reabilitacdo cognitiva
Teixeira, J.C., Alecrim, P, Cardoso, V,, Freitas, S.

Variante direita da deméncia seméntica: Descricdo de dois casos
Pinto, C., Pinto, P, Cavaco, S. & Taipa, R.

Necessidades das pessoas mais velhas com problemas de satide mental: Estudo em internamento
e ambulatério psiquiatrico

Passos, J., Sequeira, C. & Fernandes, L.

Estudo de factores de risco para internamento compulsivo em Psicogeriatria
Rodrigues, J.D., Rodrigues, S., Salgado, T., Encarnacao, R. & Freitas, J.
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16:00-16:40

17:00-18:00

10.

11.

12.

13.

Apresentacdo de um programa de reabilitacdo neuropsicolégica grupal

Espfirito-Santo, H., Lemos, L., Pinto, A.L., Neves, C. S., Rodrigues, E, Torres-Pena, I., Caldas, L.,
Moitinho, S., Vigario, V., Pascoal, V,, Fernandes, D., Cardoso, D., Vicente, F, Silva, G.E, Ventura, L. &
Costa, M.

Sessao Especial: “Terapéutica da Psicopatologia na Deméncia”
Professor Doutor Joaquim Cerejeira
(Moderadores: Professor Jodo Barreto e Dra. Olivia Leitdo)

Sessao de Posters
(Moderadores: Dr. Celso Pontes e Professora Carolina Garrett)

Novas mutagoes na deméncia fronto-temporal: Um caso clinico
Massano, A., Almeida, M.R., Matos, A., Geraldo, A., Ribeiro, H. & Santana, I.

Synaptic and subsynaptic distribution of secretases mediating amyloid precursor protein (APP)
proteolytic processing: impact on Alzheimer s disease
Agostinho, P, Plidssova, A., Oliveira, C.R. & Cunha, R.C.

Delirio na Deméncia
Henriques, S., Pereira, E & Bento, A.

Correlatos da solidao em idosos
Espfirito-Santo, H., Costa, M.D,, Falcdo, D., Lemos, L., Pinto, A.L., Neves, C.S., Rodrigues, E, Torres-
Pena, 1., Caldas, L., Moitinho, S., Vigario, V. & Pascoal, V.

Atrofia Biparietal Progressiva
Marques, I.B., Milheiro, M., Sargento-Freitas, J., Vicente, M., Guilherme, A. & Santana, I.

O papel da afetividade no funcionamento cognitivo de idosos institucionalizados
Espirito-Santo, H., Torres-Pena, 1., Caldas, L., Rodrigues, E, Moitinho, S., Pinto, A.L., Neves, C.S.,
Vigario, V., Pascoal, V,, Lemos, L. & Falcao, D.

0 homem que passou a falar por provérbios: Caso clinico
Pereira, M., Duro, D., Massano, A., Marques, I. & Santana I.

Envelhecimento e funcionamento cognitivo: O papel da escolaridade e profissdao
Falcao, D., Espirito-Santo, H. & Guadalupe, S.

Fatores associados as fluéncias em idosos
Espfirito-Santo, H., Caldas, L., Torres-Pena, I., Lemos, L., Pinto, A.L., Neves, C.S., Rodrigues, E,
Moitinho, S., Vigdrio, V. & Pascoal, V.

Estimulacéo cognitiva em idosos institucionalizados: Estudo exploratério
Cerveira, P. & Silva, D.R.

Propriedades psicométricas de um indice de qualidade subjectiva do sono usado em idosos: Um
estudo exploratério

Espirito-Santo, H., Marques, M., Matreno, J., Falcdo, D., Moitinho, S., Almeida, R., Costa, M. &
Caldas, L.

O efeito da qualidade subjectiva do sono no funcionamento cognitivo em idosos
institucionalizados
Espirito-Santo, H., Marques, M., Torres-Pena, 1., Falcdo, D. & Matreno, J.

A Pessoa Idosa: Sexualidade e Suporte Social
Freitas, M. & Corte-Real, J.
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14.

15.

18:00-19.00

9:00-0:00

10:00-11:00

11:30-12:10

12:10-12:45
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O Programa Rehacom na reabilitacdo cognitiva da pessoa com esquizofrenia
Ribeiro, J. & Corte-Real, J.

Investigation of plasma ATP levels in Frontotemporal Lobar Degeneration: Preliminary study
Monteiro, R., Santana, I., Simoes, M., Mendes, C., Duro, D., Luis, D. & Grazina, M.

Conferéncia Professor Carlos Garcia: "Genética das deméncias"
Doutora Rita Guerreiro
(Moderadores: Dra. Beatriz Santiago, Professora Catarina R. Oliveira e Dra. Rosdario Almeida)

Sessao Plenaria: “"Envelhecimento Ativo e Solidariedade Social: Perspetivas
Europeias"

Eurodeputada Dra. Marisa Matias

(Convidados: Dr. Alvaro Carvalho, Dra. Rosario Zincke e Engenheiro Jodo A. Carneiro Silva)
(Moderadores: Professora Catarina R. Oliveira e Dr. Celso Pontes)

Comunicagdes Orais: "“Bioquimica”
(Moderador: Doutora Paula Agostinho)

Niveis plasmaticos de vitamina d3 (25-oh) em pessoas idosas com doenca tipo Deméncia de
Alzheimer provavel no estadio moderado
Sousa, O.V. & Amaral, T.E

Microglia reactivity to AB may change with ageing
Caldeira, C., Vaz, A., Fernandes, A. & Brites, D.

Changes in protein quality control mechanisms in brain endothelial cells challenged with toxic
Abetal-40
Fonseca, A.C., Oliveira, C.R., Pereira, C.E & Cardoso, S.M.

Predominant loss of glutamatergic terminal markers in a 3 amyloid peptide model of Alzheimer’s
disease
Canas, PM., Simdes. A.P, Rodrigues, R.J. & Cunha, R.A.

P2Y1 receptor is involved in abeta-induced synaptic and memory loss
Porciuncula, L.O., Silva, C.G., Canas, PM., Marques, J.M., Andrade, G.M., Oses, J.P, Gachet, C.,
Cunha, R.A. & Rodrigues, R.J.

Sessao Especial: “Diagndstico e Terapéutica na Doenca de Alzheimer: Em que
ponto estamos?”

Professor Doutor Alexandre de Mendonca

(Moderadores: Professora Isabel Santana e Professor Jodo Barreto)

Comunicagdes Orais: "Neuropsicologia"
(Moderadores: Professora Manuela Guerreiro e Professor Mario R. Simées)

Estudo longitudinal do Montreal Cognitive Assessment (MoCA) no Declinio Cognitivo Ligeiro e na
Doenca de Alzheimer
Costa, V,, Freitas, S., Cunha, C., Duro, D,, Jesus, S., Pereira, M., Santiago, B., Simdes, M.R. & Santana, I.

Desempenho Cognitivo Ndo Credivel no Defeito Cognitivo Ligeiro: Estudos com o Test of Memory

Malingering (TOMM) e o Rey 15-Item Memory Test (Rey 15-IMT)
Jesus, S., Duro, D., Cunha, C., Costa, V., Marques, L., Simdes, M.R. & Santana, I.
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3. Linguagem nao-literal no “Defeito Cognitivo Ligeiro”
Cardoso, S., Silva, D., Maroco, J., de Mendonga, A. & Guerreiro, M.

4. Estudo Normativo para a Populacdo Portuguesa do Teste de Leitura de Palavras Irregulares
(TeLPI)
Alves, L., Simdes, M.R., Martins, C. & Freitas, S.

12:45-13:15 Sessdo Associacao Alzheimer Portugal: “Café da Memdéria”
Dra. Catarina Alvarez e Dra. Isabel Sousa
Alzheimer Portugal: Eng. Jodo Carneiro e Silva, Dra. Rosario Zincke

14:30-18:30 Curso: “Deméncias”
Destinatarios: Internos de Neurologia, Psiquiatria, Medicina Interna e Neuropsicélogos

Programa:

| - Critérios de Diagnédstico

Professora Doutora Isabel Santana

Il - Importancia dos Biomarcadores no Diagnéstico Precoce
Doutora Inés Baldeiras

Il - Avaliacao Neuropsicolégica nas Deméncias

Dra. Diana Duro & Dra. Raquel Lemos

IV - Deméncias de Inicio Precoce

Dra. Maria do Carmo

V - Terapéutica na Deméncia

Professor Doutor Alexandre de Mendonca

VI - Casos Clinicos

Dra. Beatriz Santiago, Professora Doutora Isabel Santana & Dra. Diana Duro

Volume 13 | N.22 | Novembro de 2013 Sinapse 167



Resumos

Confusion Assessment Method: Estudo
de validacdo da versao portuguesa

Martins, S., Simoées, M.R. & Fernandes, L.

Introducéo: O Confusion Assessment Method (CAM) tem
sido considerado como o melhor instrumento de rastreio para
a detecgdo de delirium, elaborado com base nos critérios do
DSM-III-R, sendo recomendado em mais de trinta guidelines
(ex. NICE, 2010).

Objectivo: Analise da validade e fiabilidade da versao por-
tuguesa do CAM.

Metodologia: O processo de traducdo e adaptacao do CAM
foi realizado de acordo com as linhas de orientacao do grupo
ISPOR, incluindo treino prévio dos investigadores e avaliacao
da fiabilidade inter-observador. A versao Portuguesa foi vali-
dada numa amostra de doentes idosos (=65 anos), admitidos
ha pelo menos 48h, em duas Unidades de Cuidados
Intermédios (Servigo de Urgéncia e Servico de Cirurgia Geral)
do CHSJ do Porto. Foram considerados como critérios de
exclusdo: mutismo, cegueira e/ou surdez, ndo ter o Portugués
como lingua materna e pontuac¢ao <11 na Escala de Glasgow.
Todos os doentes foram avaliados, de forma cega e indepen-
dente por uma psiquiatra (DSM-IV-TR, como gold-standard)
e, por uma psicéloga (CAM).

Resultados: A versao Portuguesa revelou um bom nivel de
compreensibilidade, equivaléncia cognitiva com a versao ori-
ginal, bem como boa fiabilidade inter-observador (k> 0.81).
No estudo-piloto o CAM apresentou uma sensibilidade de
73% e uma especificidade de 95%. Serdo ainda apresentados
os resultados do estudo de validagao final, relativos a sensibi-
lidade/especificidade, bem como validade convergente e fia-
bilidade inter-observador.

Conclusdes: Os dados preliminares permitem concluir que
a presente versao se apresenta como um instrumento promis-
sor no diagndstico de delirium, em idosos internados no refe-
rido contexto hospitalar.

Teste de Recordacdo Selectiva Livre e
Guiada: Validacao no espectro da Doenca
de Alzheimer

Lemos, R., Simodes, M.R. & Santana, 1.

Introducdo: Os critérios de diagndstico da doenca de
Alzheimer (DA) apresentados por Dubois et al. (2007, 2010)
sugerem a utilizacao do Teste de Recordagdo Selectiva Livre e
Guiada (TRSLG) na avaliacdo do défice mnésico, visto ter
revelado uma acuidade elevada na diferenciacao entre DA e
controlos sauddveis ou outras formas de deméncia. O para-
digma subjacente ao TRSLG permite controlar as condicoes
de aprendizagem e de evocacdo através de codificacao
semantica.

168 Sinapse

Objectivos: O presente trabalho pretende demonstrar a
validade dos resultados com a versdo portuguesa do TRSLG
(Lemos et al., 2012) na caracterizacdo do défice mnésico no
espectro da DA e na diferenciacio com a Deméncia
Frontotemporal (DFT).

Métodos: A validade do TRSLG foi calculada para as medi-
das de evocacao imediata (TRSLG-EI) e de evocacao diferida
(TRSLG-ED) no DCL (n=100) e na DA ligeira (n=70), classifica-
dos segundo os critérios estandardizados, comparativamente
a um grupo de controlo (n=101) demograficamente empare-
lhado. Incluiu-se um grupo de DFT (n=32) por forma a com-
parar a performance no TRSLG com um subgrupo de DA
(n=32).

Resultados: O TRSLG evidenciou boas AUC’s no DCL (EI:
.818; ED: .828) e excelentes na DA (EI: .987; ED: .991). O
TRSLG-EI revelou ser a melhor medida na distingao entre DA
e DCL e, nesta ultima situagdo, permitiu estabelecer sub-gru-
pos diferenciados de risco de evolucdo para deméncia. O
grupo de DA mostrou beneficiar menos da aprendizagem por
categorizacdo semantica do TRSLG quando comparado a
DFT, tendo os doentes com DA mostrado 25 vezes maior pro-
babilidade de ter um desempenho alterado.

Discussao/Conclusdo: Os resultados no TRSLG evidencia-
ram valores de acuidade elevados no diagndstico de DCL e de
DA e revelou ser ttil no diagnéstico diferencial desta tltima
situacdo com DFT. A validade do TRSLG no DCL devera ser
avaliada em associacdo a outros biomarcadores e em estudos
de controlo evolutivo, para permitir a distin¢ao entre DA pro-
drémicas e DCL ndo degenerativo, tal como sugerido pelos
novos critérios (Dubois et al., 2010).

World Health Organization Quality of
Life - Old Module (WHOQOL-OLD):
Estudos de validacdo para a populacdo
portuguesa

Vilar, M., Simoes, M.R. & Sousa, L.B.

Introducéo: Sublinhando a importancia e especificidade
da avaliacao da Qualidade de Vida (QdV) em adultos idosos, é
apresentada uma sintese dos estudos de adaptacao, validacao
e normalizacdo do WHOQOL-OLD para a populagdo portu-
guesa.

Objectivos: Sao apresentados os resultados de fiabilidade e
validade do instrumento e os referenciais normativos para
adultos idosos portugueses.

Métodos: Em amostra de conveniéncia e seguindo as
directrizes do projecto WHOQOL-OLD, foram implementados
oito grupos focais (N=33), no estudo exploratério qualitativo;
e realizados dois estudos quantitativos: estudo- piloto (N=
412) e estudo empirico (N=921).

Resultados: Os resultados corroboram a natureza multidi-
mensional do constructo QdV e permitem validar a estrutura
do WHOQOL-OLD original. Foi, adicionalmente, desenvolvi-
da uma nova faceta: Familia/Vida familiar. Integrando anali-
ses no ambito da TRI e da Teoria Classica dos Testes, os resul-
tados atestam a robustez psicométrica do WHOQOL-OLD. A
consisténcia interna para o total é de .91, variando nas facetas

Novembro de 2013 | N.°2 | Volume 13



entre .72 (Actividades, passadas, presentes e futuras) e .94
(Intimidade). A estabilidade temporal teste re-teste é de .80,
para o total. As intercorrelacoes facetas- total variam entre
.247 (Morte e Morrer) e .791 (Actividades, passadas, presentes e
futuras). As correlacbes com o total WHOQOL-Bref (.778),
EUROHIS-QOL-8 (.677), as dimensoes Fisica e Mental do SF-
12 (.518 e .604) e a GDS-30 (-.653), sao indicadores de valida-
de concorrente e divergente do instrumento. Em termos de
validade discriminante, os resultados permitem diferenciar de
forma significativa os trés grupos constituidos a partir da
GDS-30 (sem sintomatologia, sintomatologia ligeira e sinto-
matologia grave), e os grupos considerando a varidvel percep-
¢ao subjectiva de satde (sauddvel e doente), com 0s sujeitos
sem sintomatologia e saudéveis a apresentar melhor QdV. A
andlise da magnitude de efeito das varidveis sociodemografi-
cas e clinicas (género, idade, escolaridade, condicao de vida,
regido geografica e percep¢do de satide) permitiu circunscre-
ver a variabilidade da QdV e a sistematizacao dos dados nor-
mativos.

Conclusao: O WHOQOL-OLD é um instrumento de refe-
réncia na avaliacdo da QdV de adultos idosos, em Portugal. Os
dados obtidos permitem também discutir implicagdes refe-
rentes a intervencao e ao envelhecimento bem-sucedido.

O Teste do Desenho do Relégio: Estudo
de validacdo exploratério em multiplas
formas de deméncia

Duro, D., Freitas, S., Vicente, M., Costa, V., Jesus, S., Santiago, B.,
Simoes, M.R. & Santana, 1.

Introducéo: O Teste do Desenho do Relégio (TDR) é um
instrumento cldssico de uso preferencial para avaliacao de
funcgoes visuoconstrutivas/visuoespaciais. O seu uso clinico e
em contexto investigacional tém, contudo, demonstrado
potencial para a detecdo de défice cognitivo em populacdes
com deméncia, sobretudo Doenca de Alzheimer.

Objetivos: Elaborar um estudo de validacdo clinica em
sujeitos com Defeito cognitivo e deméncia, explorando a
capacidade discriminatéria do TDR nestas populacoes.

Metodologia: Foram selecionados sujeitos com diagnosti-
co clinico de Doenca de Alzheimer (DA), Deméncia
Frontotemporal-variante do comportamento (DFT-vc),
Demeéncia Vascular (DV), Deméncia com Corpos de Lewy
(DCLewy) e Doenga de Parkinson (DP), em fase ligeira. Os
participantes foram avaliados com recurso ao MMSE, MoCA,
CDR (como medida de severidade) e TDR, cotado através dos
sistemas de Rouleau e col. (1994), Cahn e col. (1996) e Babins
e col.(2008).

Resultados: Foram incluidos 397 participantes (164 DA, 76
DFT, 82 DV, 36 DCLewy, 39 DP), 205 do sexo feminino (51,4%),
com uma média de idade de 72,13 (+9,491) anos e 6,54
(+4,216) anos de escolaridade. Observaram-se diferencas sig-
nificativas entre os varios diagndsticos, nos trés sistemas de
cotacdo, com um padrdo de desempenho na DA e DCLewy
inferior ao obtido na DFT e DV (p<.001). Controlando os efei-
tos da idade e da pontuagdo nos testes cognitivos (MMSE e
MoCA), apenas o sistema de cotagdo de Cahn manteve a sig-
nificancia estatistica na discriminacdo entre aqueles grupos
nosolégicos. Essa capacidade discriminatéria particular
deveu-se a contemplacdo da andlise qualitativa do tipo de
erros cometidos na elaboragdo do relégio, nomeadamente a
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“resposta stimulus-bound’ e “défice conceptual”, ambas con-
sideradas tipicas de DA.

Conclusdo: Os resultados preliminares sugerem que o TDR
é um teste de rastreio cognitivo especialmente sensivel a pato-
logias degenerativas com envolvimento das regides parieto-
temporais (DA e DCLewy), com destaque para o sistema de
cotagdo de Cahn. Estes resultados sdo congruentes com os
reportados na literatura.

Clinical Dementia Rating (CDR): Estudo
de validacdo da versao portuguesa no
Defeito Cognitivo Ligeiro e na Doenca de
Alzheimer

Santana, I., Vicente, M., Freitas, S., Simoes, M.R. & Santiago, B.

Introduction: The Clinical Dementia Rating Scale (CDR) is
a well-known global assessment scale developed by Hughes et
al. (1982) and later revised by Morris (1993). For more than 20
years, the CDR has been a standard global measure, both in
clinical practice and research settings, for the detection and
staging of dementia, namely AD, but also Mild Cognitive
impairment (MCI) and other dementias. Two of the most
highlighted advantages of this scale is the independence from
psychometric methods of assessment and transcultural
equivalence as suggested by several validation studies. The
general purpose of our investigation is to validate the CDR for
the Portuguese population and mainly to examine the diag-
nostic accuracy of the CDR Global Score (CDR-GS) and the
CDR Sum of Boxes (CDR-SB) to distinguish between healthy
subjects, patients with Mild Cognitive Impairment (MCI) and
Alzheimer’s Disease (AD; mild-to-severe stages).

Methods: The global study sample is composed of 366 par-
ticipants distributed in three subgroups: (I) MCI group with
155 patients, (II) AD group with 109 patients (mild-to-severe
stages of severity), and (III) Control group with 102 cognitive-
ly healthy adults recruited in the community. Patients were
recruited at the Neurology Department of Coimbra University
Hospitals and the diagnosis was established according to
international consensus diagnostic criteria.

Results: We didn't observe statistical significant differences
between diagnostic groups in terms of gender, age nor educa-
tional level and these demographic variables had no major
influence in the CDR pattern or classification. The CDR-GS
showed excellent diagnostic accuracy to discriminate MCI and
AD patients from cognitively healthy adults The discriminant
potential of the CDR-SB for MCI was excellent, and for AD was
perfect. The CDR-SB also showed an excellent discriminant
potential between MCI patients and AD patients (considering
only the AD patients with CDR-GS =< 1). Concerning the cut-off
points determined by ROC curves, CDR-SB had an excellent
sensitivity, specificity, PPV, NPV and classification when dis-
criminating between MCI and controls, AD and controls, and
MCI versus AD patients with CDR-GS < 1.

Conclusion: This study confirms the transcultural validity
of the CDR, for the Portuguese population, its independence
from educational effects and the excellent diagnostic accura-
cy of both CDR-GS and SB for detection of MCI and AD
Ultimately, our findings offer clinicians a more precise way for
diagnosing patients, and consequently faster detection and
treatment of these conditions.
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Variante K da Butirilcolinesterase na
doenca de Alzheimer

Gabriel, A.]., Pinheiro, A.C., Ribeiro, H., Santana, I., Almeida,
M.R. & Baldeiras I.

Introducdo: Apesar da multifatoridade da sua etiologia,
um dos processos fisiopatolégicos subjacentes a Doenca de
Alzheimer (DA) é a perda de neurdnios colinérgicos no proen-
céfalo com a consequente diminui¢do do neurotransmissor
acetilcolina (Ach), estando a extensdo da perda colinérgica
relacionada com a severidade da doenga. Neste contexto, as
enzimas envolvidas na sintese (colina acetiltransferase) e
hidrélise da Ach (acetilcolinesterase e butirilcolinesterase),
tém sido objectivo de estudo e os seus genes considerados
como candidatos em estudos de associacdo na DA. Alguns
autores demonstraram uma frequéncia aumentada da varian-
te K do gene da butirilcolinesterase (BchE) e portadores do
alelo 4 da Apolipoproteina E (ApoE), em doentes de
Alzheimer com inicio tardio, sugerindo um efeito de sinergia
destes dois alelos nesta patologia. No entanto estes dados nao
foram confirmados por outros investigadores, subsistindo
alguma controvérsia.

Objectivo: Avaliar se a presenca da variante K do gene da
Butirilcolinesterase constitui um factor de risco para a DA na
nossa populacao.

Material e Métodos: A amostra estudada foi de 411 casos,
sendo 210 de doentes de Alzheimer (53,1% do sexo feminino;
meédia de idade de 71,3+10,3 anos) e os restantes de controlos
(55,2% do sexo feminino; média de idade de 69,0+7,5 anos). A
genotipagem da ApoE e a determinacdo da variante K da
BChE foram realizadas através de PCR-RFLP e sequenciagdao
directa, respectivamente.

Resultados: N3ao se observaram diferencas estatisticamen-
te significativas na distribuicdo do genétipo da BChE entre
doentes com DA e controlos (DA: 68% NN, 27% NK, 4% KK;
Controlos: 68% NN, 30% NK, 2% KK; p>0.05). Esta distribuicao
manteve-se quando os doentes foram estratificados em fun-
¢do do sexo e da idade de diagnéstico da patologia (<65 anos
vs. = 65 anos). Como seria de esperar, a percentagem de por-
tadores do alelo ApoE- 4 foi significativamente superior nos
doentes de DA (45% vs. 16% nos controlos; 2=41,44;gl=1
p<0.001), conferindo um risco significativo para doenga (OR =
4.26; 95%IC = 2.59-6.51). A distribui¢ao da variante K do gene
da BchE também nao apresentou diferencas estatisticamente
significativas entre os doentes de DA portadores ou nao do
alelo ApoE- 4.

Conclusao: Os resultados obtidos ndo apoiam a presenca
da variante K da Butirlcolinesterase como um factor de risco
para a doencga de Alzheimer.

Crosstalk between genetics, gene
expression and biochemical markers
supports systemic iron homeostasis
dysrequlation in Alzheimer's disease
Crespo, A.C,, Silva, B., Marques, L., Marcelino, E., Maruta, C.,
Costa, S., Timéteo, A., Vilares, A., Couto, ES., Faustino, P,

Correia, A.P,, Verdelho, A., Porto, G., Guerreiro, M., Herrero, A.,
Costa, C., de Mendonca, A., Costa, L. & Martins, M.
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Introduction: The distinction between normal aging and
Alzheimer's disease (AD) is a relevant step to combat this dis-
ease efficiently. Thus, the identification of biomarkers and
genetic factors underlying AD pathology is extremely impor-
tant. Oxidative injury in the brain, mediated by the imbalance
of redox-active metals as iron (Fe) has been recognized to
contribute to the pathology of AD.

Objectives: To test this hypothesis we: (i) screened a set of
SNPs in Fe metabolism-related genes and APOE in a sample
of 116 AD patients and 98 healthy controls; (i) compared
serum biomarkers of Fe metabolism in the same samples and
(iii) analyzed the expression level of several Fe metabolism
genes in the peripheral blood mononuclear cells (PBMCs).

Methods: Genetic analysis was performed through high
density SNP genotyping of the candidate genes CYBRDI,
HAMPB HFE, ACOl, IREB2, SLC11A2, SLC40A1, TE TFR2, and
APOE. Biochemical analysis was assessed for: serum Fe, trans-
ferrin (Tf), ferritin (Ft) and Tf saturation. The expression of
TFR1, TFR2, SLC40A1, HAMP and SLCI1A2 genes were deter-
mined by quantitative Real-Time PCR in PBMCs. Results:
Several significant SNP associations with AD were found in
this study. Besides the previously reported association with
APOE (P=0.0007), we also showed association with three SNPs
in TF (0.0147<P<0.0537) and one SNP in TFR2 (P=0.0055),
ACO1 (P=0.0258) and SLC40A1 (P=0.0210) genes. Also, signifi-
cant differences have been found in the biochemical markers
of Fe metabolism (P=0.003, overall MANCOVA). These are
mainly driven by the significant decrease of serum Fe concen-
tration measured in AD patients compared to controls.
Finally, the mRNA levels of TFRI, TFR2 and SLC40A1 were sig-
nificantly decreased in PBMCs of AD patients (P<0.001), while
no significant differences have been found in the HAMP and
SLCI11A2 gene expression.

Conclusions: We hypothesize that the low systemic Fe sta-
tus profile observed in AD patients could be due to impaired
regulation of cellular Fe efflux. The intracellular accumulation
of Fe, particularly in the brain would lead to a rise in oxidative
damage, contributing to the AD physiopathology.

Mitochondrial tRNA genes investigation
in frontotemporal lobar degeneration

Oliveira, L., Santana, L., Santos, M.]., Duro, D., Luis, D. & Grazina, M.

Background: Frontotemporal lobar degeneration (FTLD)
is a heterogeneous neurodegenerative dementia, including
clinical, neuropathological and genetic aspects. It is charac-
terized by progressive changes in behaviour, executive dys-
function and/or language impairment with frontal and tem-
poral lobar atrophy. Some patients present clinical and neu-
ropathological overlap with Alzheimer's disease, suggesting
similarities in pathophysiology, including mitochondrial DNA
(mtDNA) involvement.

Objective: This study includes sequencing of tRNA mtDNA
encoded genes for identifying variations in FTLD patients.

Patients and Methods: We investigated 70 patients with
probable diagnosis of FTLD (age range: 38-82 years, mean
63.1 + 10.5), recruited at Neurology Unit (CHUC). Total DNA
was extracted from peripheral blood and analysis of the 22
tRNA mtDNA encoded genes sequences was performed by
automated sequencing.

Results: We have found 28 different sequence variations in
32 patients. From these, 5 variations are probably pathogenic
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according to in silico analysis. The most frequent variation
found is m.12308A>G in mt-tRNAL*“ in the variable region
and it is totally conserved in all mammals tested. The
m.15946C>T variation has a high rate of conservation and it is
in the acceptor stem.

Conclusion: Deeper investigation is needed to better
understand the relationship between mtDNA and FTLD, con-
sidering also the involvement of nuclear genes in this disor-
der. In conclusion, a functional study will allow to prove the
pathogenicity underlying these alterations.

SQSTM1 mutations in sporadic and
familial Frontotemporal Lobar
Degeneration

Almeida, M.R., Miltenberger-Miltenyi, G., Santiago, B., Massano,
J., Couto, ES., Ribeiro, M.H., Oliveira, C.R., van der Zee, J.,
Broeckhoven, C.V., de Mendonca, A. & Santana, I.

Introduction: There is increasing evidence that frontotem-
poral lobar degeneration (FTLD) and amyotrophic lateral
sclerosis (ALS) are closely related clinical conditions with a
significant proportion of patients harboring common genetic
defects. A pathogenic expansion of hexanucleotide (G4C2)
repeat in the C9orf72 gene was identified as a major cause of
familial ALS and FTLD in several patients’ cohorts from differ-
ent geographical regions. Recently, mutations in the sequesto-
some 1 (SQSTMI) gene, which encodes p62 protein, have
been reported in patients with ALS. Furthermore, p62 colocal-
izes with TDP-43 in brains of FTLD patients with ALS, suggest-
ing its role in the pathogenesis of both FTLD and ALS.

Aims: To present a preliminary description of Portuguese
FTLD patients with SQSTM1 mutations.

Methodology: Within the framework of the European
Early-Onset Dementia (EU EOD) consortium, two hundred
and fifty four Portuguese patients with the clinical diagnosis
of sporadic or familial FTLD were tested for mutations in the
SQSTM1 gene.

Results: Four different missense mutations in the SQSTM1
gene were identified in four patients. These 4 missense muta-
tions, which will be described in detail in the joint paper from
the EU EOD consortium, were not found in healthy controls.
In silico analysis predicted that these rare variants will have a
pathogenic role. Interestingly, in one of these patients the
C9orf72 hexanucleotide repeat expansion was also found.
Furthermore, several FTLD patients from this Portuguese
series carried mutations previously described as causative for
Paget’s disease.

Conclusions: Four Portuguese patients with FTLD carrying
SQSTM1I mutations are described. Since p62 is a multifunction
protein mainly involved in clearance of ubiquitinated proteins
via autophagy and/or proteosomal degradation, its involve-
ment in various neurodegenerative diseases is predictable. In
addition, the co-occurrence of more than one gene mutation
in some of the patients requires additional studies to deter-
mine their penetrance and also to establish whether SQSTM1
is a causative gene or a modifier gene for FTLD. Although the
frequency needs to be confirmed in the global EU EOD and
other large cohorts, it seems that mutations in this gene only
explain a small proportion of FTLD patients. The presence of
the Paget’s disease mutations in FTLD cases also requires fur-
ther research, and may suggest that these patients should be
monitored for altered bone metabolism.
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Biochemical genetics investigation of
Complex I in frontotemporal lobar
degeneration

Gaspar, R., Santana, I., Mendes, C., Santos, M.]., Fernandes, A.S.,
Duro, D., Simées, M., Luis, D. & Grazina, M.

Background: Mitochondria dysfunction and oxidative
damage were reported in ageing-related neurodegenerative
diseases. A possible mechanism involves mitochondrial DNA
(mtDNA) alterations impairing mitochondrial respiratory
chain (MRC). Contrary to other neurological disorders, fron-
totemporal lobar degeneration (FTLD) pathophysiology is still
unclear, and aetiology is unknown. Recently, two mtDNA
alterations were reported in a FTLD patient and association
with mtDNA haplogroup was proposed.

Objective: Sequencing the 7 MT-ND genes in FTLD
patients and investigate MRC dysfunction, namely complex I
deficiency.

Patients and Methods: A sample of 35 patients was stud-
ied, 18 females and 17 males with probable FLTD (age range:
38-82 years, mean 64.26 + 10.64) recruited at Neurology Unit
(CHUC). Total DNA was extracted from peripheral blood and
analysis of 7 MT-ND genes sequences was performed by auto-
matic sequencing and variants were submitted to in silico
study. Spectrophotometric evaluation of MRC complexes
activity in homogenated lymphocytes was performed and
results were compared with an aged matched control group. A
deficiency is considered when activity is below 40% of the ref-
erence mean value normalized to CS. Statistical analysis was
performed using Graph-Pad Prism 6.0.

Results: The results allowed identification of 116 different
alterations in 33 patients (94.2%), including 101 polymor-
phisms (87.1%), 13 sequence variations previously associated
to other diseases (11.2%) and 2 unpublished variants (1.7%).
Concerning MRC activity, 26% of patients harboured a defi-
ciency, including 11% in Complex I. The patients/control
comparison showed statistical significance differences for
complex I and complex III activities (0.8 and 1.6 fold change
control, respectively).

Conclusion: To our knowledge, this is the first report of
complete sequence of the 7 MT-ND genes in FTLD patients.
The high number of mtDNA alterations identified suggests a
possible role of these variants in FTLD. However, further stud-
ies are needed to determine whether these variants are part of
the etiology or an epiphenomenon.

Caracterizacdo dos pedidos de Primeira
Consulta de Psiquiatria da populacao
Geriatrica e da Avaliacao Psiquiatra
Subsequente

Caetano, S., Ramos, J., Silva, J., Matos, A. E, Curjao, R.

Introducéo: O envelhecimento demogréfico é cada vez
mais uma problemdtica das sociedades atuais. Em Portugal,
aproximadamente 1 em cada 5 pessoas tem 65 ou mais anos.
Um dos fatores que influencia este aumento é o aumento da
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esperanca média de vida, e consequentemente a maior inci-
déncia de quadros demenciais associados. Existem 153 000
demenciados em Portugal, 90 000 dos quais com Doenca de
Alzheimer (ntimero que se estima que duplique até 2020).
Simultaneamente, a longevidade acarreta o aumento de per-
das cumulativas, aumento de comorbilidades e diminuicao
da autonomia muitas vezes precipitantes das depressoes em
populacdo geridtrica.

Objetivo: Caracterizar os pedidos de primeira consulta de
Psiquiatria da populacdo geridtrica que foram agendadas no
ano de 2012 na consulta externa do Departamento de
Psiquiatria e Satide Mental do Centro Hospitalar Tondela
Viseu. Igualmente, pretende caracterizar esta amostra socio-
demograficamente, os principais grupos de diagndstico psi-
quidtrico e as comorbilidades médicas.

Metodologia: Consulta dos pedidos de primeira consulta,
arquivados, cruzados com as primeiras consultas agendada
para o ano de 2012 pelo sistema ALERT. Consulta dos proces-
sos clinicos através do ALERT.

Resultados: A referenciacgao é realizada maioritariamente via
Centro de Satide, seguida pela Consulta Externa, nomeadamen-
te pelas especialidades de Medicina Interna e Neurologia. Os
motivos de referencia¢do mais frequentes foram a sintomatolo-
gia depressiva e as alteracoes de comportamento. O tempo em
média de espera da primeira consulta é 3 a 4 meses. Maiorita-
riamente os individuos sdo do sexo feminino, com a faixa etéria
mais representativa dos 65 aos 74 anos. Os diagnésticos mais
frequentes sdo as Perturbagdes Depressivas e os Sindromes
demenciais. A comorbilidade mais associada é cardiovascular.

Conclusdes: O trabalho € ilustrativo da necessidade cres-
cente de uma consulta de gerontopsiquiatria ou uma consul-
ta de gerontologia multi-disciplinar, ndo sé pela representati-
vidade da amostra da populacdo total referenciada a consulta
externa de psiquiatria, mas igualmente pela comorbilidade
associada.

Funcionamento cognitivo,
caracteristicas clinicas e imagiolégicas na
Deméncia de Alzheimer e
Degenerescéncia Lobar Frontotemporal

Gomes, E, Pinto, C., Pinto, P, Correia, A.P,, Santos, E., Taipa, R.,
Cavaco, S.

Introducéo: A deméncia de Alzheimer (AD) e a degeneres-
céncia lobar frontotemporal (FTLD) sdo das causas mais fre-
quentes de deméncia de inicio precoce. Apesar de fenétipos
cognitivos e comportamentais diferentes, a sua distincao cli-
nica nem sempre € facil.

Objetivo: Explorar a relacdo entre o funcionamento cogni-
tivo, varidveis clinicas e neuroimagem em doentes com AD e
FTLD.

Metodologia: Foi realizada uma anélise retrospectiva dos
doentes seguidos na consulta de deméncia do HSA-CHP, que
tivessem realizado a avaliacdo neuropsicoldgica (Dementia
Rating Scale-2 - DRS-2) e RM estrutural no mesmo ano. Foram
identificados 29 doentes (21 AD e 8 FTLD). Na anélise da RM
foram utilizadas escalas de observacao validadas (atrofia cor-
tical global, atrofia temporal medial, assimetria hemisférica
cerebral e escala de Fasekas). Na andlise dos resultados, foram
usados a correlagao de Pearson, o teste do qui-quadrado e o
teste de Mann-Whitney.
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Resultados: Para a amostra total, foram registadas associa-
¢Oes negativas (r entre -0.45 e -0.58) entre os resultados da
DRS-2 (pontuagdo total e sub-escalas de atencao,
iniciacdo/perseveracdo e memdria) e a atrofia parietal. Nao
foram encontradas associa¢des significativas com a atrofia
temporal medial. Este padrao de associagdes foi também veri-
ficado quando AD e FTLD foram analisados separadamente. A
comparacdo entre grupos nao revelou diferencas significati-
vas entre AD e FTLD na pontuacao total da DRS-2 (p=0.922) e
respetivas sub-escalas, porém, o grupo AD apresentou pior
desempenho na sub-escala de memdria (p=0.012). Verificou-
se uma tendéncia para os AD terem maior atrofia parietal
direita (p=0.063) e esquerda (p=0.093). Nao foram encontra-
das diferencas significativas entre grupos relativamente a
atrofia temporal medial.

Conclusoes: De acordo com a literatura, a memoria esta
mais afetada na AD. A atrofia parietal correlacionou-se mais
com o funcionamento cognitivo, particularmente na AD. As
escalas visuais da RM estrutural fornecem informagoes
importantes para o diagndstico, muito embora a atrofia
medial temporal possa estar presente nas duas formas de
deméncia.

Importancia do desempenho nas
atividades de vida diaria em doentes com
deterioracao cognitiva

Baeta, E., Cruz, A.C., Parente, H., César, S.

Introducdo: No diagnéstico de deméncia a avaliacdo das
atividades de vida didria (AVDs) é recomendada e contribui
para melhor interpretar a sintomatologia e os resultados da
avaliacdo cognitiva. Das escalas de AVDs, a Bristol-ADL é de
aplicacgao facil, breve e tem sido recomendada na literatura.

Objetivo: O objetivo principal deste trabalho é determinar
a adequacao da avaliacao das AVDs, com a Bristol-ADL, num
contexto clinico.

Métodos: Foram estudados doentes referenciados por alte-
ragdes cognitivas que num episédio de consulta foram sub-
metidos a MMSE e estavam acompanhados de cuidador
capaz de preencher a Bristol-ADL. Os diagndsticos clinicos
obedeceram aos critérios da DSM-IV-TR. Os dados foram
estatisticamente analisados por SPSS 17.0.

Resultados: 67 doentes (43 mulheres/24 homens), com
uma média de idades de 75,84 + 9,32 anos, escolaridade média
3,15+ 2,00 anos, foram submetidos ao MMSE (mediana 18;
minimo7-maximo30). A maioria preenchia critérios de
Deméncia de Alzheimer (36), 24 de outro tipo de deméncia, 7
de Defeito Cognitivo Ligeiro. 95% Tinham cuidadores infor-
mais. O Bristol-ADL e o MMSE correlacionavam-se inversa-
mente (p<.000), mesmo avaliando separadamente os grupos
feminino e masculino (que nao diferiam em termos estatisti-
cos relativamente 4 idade e escolaridade). O Bristol-ADL cor-
relacionou-se com a idade (p<.006) mas ndao com a escolari-
dade. Corrigindo o modelo, com idade como covariante, a
correlacdo MMSE/Bristol-ADL mantinha-se (.009).

Conclusao: A avaliagdo funcional pelo Bristol-ADL mos-
tra-se util, pois corrobora os dados da avaliacdo cognitiva e a
sintomatologia. Mostra também aplicabilidade aos grupos
feminino e masculino, pode detetar dependéncias minimas e
graves e correlaciona-se com diferentes niveis cognitivos, ndo
sendo interferido pela escolaridade. Portanto, a Bristol-ADL
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parece ser um instrumento indicado para ser usado em con-
texto clinico, mesmo numa comunidade com elevada preva-
léncia de baixa escolaridade em que o diagnéstico de sindro-
mo demencial se pode revelar dificil.

Uma componente de salide ocupacional
para estimulacao, manutencao,
monitorizacdo e reabilitacdao cognitiva

Teixeira, J.C., Alecrim, P,, Cardoso, V., Freitas, S.

Introducdo: O aumento da esperanca média de vida e o
decréscimo da taxa de natalidade constituem alteracgoes
demogréficas marcantes das ultimas décadas nos paises
desenvolvidos, refletindo-se numa preocupante tendéncia de
envelhecimento da populagdo. A idade tem sido considerada
um dos principais fatores de risco para o desenvolvimento de
deméncia, nomeadamente da Doenca de Alzheimer, e, mais
recentemente, do Défice Cognitivo Ligeiro. Face ao envelheci-
mento da populacdo, nomeadamente da populagao portu-
guesa, é urgente criar solucoes que ajudem a mitigar os efei-
tos deste cendrio.

Objetivos: Esta comunicacdo destina-se a discutir os pres-
supostos, os requisitos e o estado de desenvolvimento de uma
componente de saide ocupacional que permita a técnicos e
especialistas definir e personalizar programas de intervencao
terapéutica, de reabilitagdo ou manutencao cognitiva, especi-
ficos para vdrios tipos de disttrbios cognitivos. A componen-
te de satde ocupacional do Mind.Care estd a ser desenvolvida
no ambito do projeto TICE.Healthy e tem como principal
objetivo disponibilizar um leque de atividades de estimula-
¢do, manuten¢do, monitorizagao e reabilitacdo cognitiva das
fungoes cognitivas - Memdria, Atencao, Linguagem, Funcdes
Executivas, Capacidade Visuoespacial - adequado a diferentes
perfis de utilizador.

Metodologia e Resultados: As atividades, os seus graus de
dificuldade e regras de progresso foram definidas de acordo
com os diferentes perfis de utilizador. Cada perfil de utilizador
destina-se a individuos com diferentes niveis de declinio cog-
nitivo no continuo entre as alteracdes cognitivas devidas ao
envelhecimento normal (Perfil Sauddvel) e as alteracoes cog-
nitivas patoldgicas ligeiras (Perfil Ligeiro), presentes em diver-
sas situacgoes clinicas, nomeadamente em pacientes do espec-
tro da deméncia. Para além do enquadramento cientifico,
abordar-se-ao as decisdes de conce¢ao e desenvolvimento,
ilustradas com as varias fases da especificagao funcional, de
definicao de diretrizes de usabilidade e acessibilidade, dese-
nho e implementacao.

Conclusdes: O trabalho desenvolvido apresenta-se com
uma forte fundamentacao cientifica e um extremo cuidado ao
nivel do desenvolvimento tecnolégico, pretendendo contri-
buir fortemente para o envelhecimento saudével.

Variante direita da deméncia
semantica: Descricdo de dois casos

Pinto, C., Pinto, P., Cavaco, S. & Taipa, R.
Introducéo: A atrofia temporal direita é uma variante ana-
témica da deméncia semantica, estando associada a sintomas

comportamentais e cognitivos relativamente distintos. Des-
crevemos as caracteristicas clinicas, neuropsicolégicas e ima-
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gioldgicas de dois casos. Casos clinicos: Caso 1 - homem, 47
anos, alteracdo de personalidade e comportamento com ini-
cio pelos 45 anos, caracterizado por agressividade verbal,
perda de conduta social, hiperfagia com preferéncia por
doces, rigidez nos hordrios e rituais. Foram também encontra-
das dificuldades de nomeacao, compreensao e de reconheci-
mento de faces. Ao exame neurolégico eram evidentes as difi-
culdades semanticas (para palavras e objetos) e auséncia de
critica. A avaliacdao neuropsicoldgica revelou dificuldades sig-
nificativas em multiplos dominios cognitivos (Dementia
Rating Scale-2 pontuacao total ajustada=-8.8). As capacidades
visuo-construtivas aparentavam estar relativamente menos
afectadas. A RM mostrou uma atrofia temporal direita. Caso 2
- mulher, 68 anos, apresentou-se inicialmente com dificulda-
des de reconhecimento de faces pelos 66 anos. Durante esse
ano desenvolveu alteracdao de comportamento e personalida-
de com desenvolvimento de rotinas fixas e descuido dos cui-
dados pessoais, e mais tarde dificuldades de compreensao. Ao
exame neuroldgico apresentava um discurso fluente, com
dificuldades de compreensao e nomeacgao. Sem critica para as
suas dificuldades. A avaliagao neuropsicolégica mostrou difi-
culdades significativas em multiplos dominios cognitivos
(Dementia Rating Scale-2 pontuacgao total ajustada=-4.5). As
capacidades visuo-construtivas aparentavam estar relativa-
mente menos afectadas. A RM mostrou uma atrofia temporal
direita.

Discussao: Ambos os casos apresentavam prosopagnosia,
tendo sido o sintoma inicial em um dos doentes. Este sintoma
encontra-se mais associado a esta variante anatémica do que
nos restantes grupos sindrémicos da Degenerescéncia Lobar
Frontotemporal. Destacamos ainda as altera¢cdes de compor-
tamento, que sao mais frequentes na variante direita que na
esquerda da deméncia semantica, e que associados a um rela-
tivo menor envolvimento da linguagem (pelo menos inicial-
mente) pode resultar num subdiagndstico ou diagnéstico
errado desta entidade.

Necessidades das pessoas mais velhas
com problemas de salide mental: Estudo
em internamento e ambulatoério
psiquiatrico
Passos, J., Sequeira, C. & Fernandes, L.

Introducio: O envelhecimento da populagao tem vindo a
aumentar em Portugal e tem sido acompanhado por um
incremento dos problemas relacionados com a satide mental
dos idosos, traduzindo-se num conjunto de manifestacoes
clinicas, que determinam necessidades especificas e prejudi-
cam a autonomia e a qualidade de vida destas pessoas.

Objectivo: Pretende-se apresentar os resultados do estudo
principal realizado no contexto do Programa Doutoral em
Gerontologia e Geriatria da UP/UA, com o objectivo de iden-
tificar as necessidades cobertas e ndao cobertas, bem como
analisar a sua relacdo com os factores sociodemograficos, cli-
nicos e de funcionalidade.

Metodologia: O estudo envolveu uma amostra de 306 ido-
sos (=65 anos), de ambos os sexos, com doenc¢a mental diag-
nosticada pela CID-9 e recrutados consecutivamente no ser-
vico de internamento e na consulta externa de um Depar-
tamento de Psiquiatria e Saide Mental. A amostra foi caracte-
rizada do ponto de vista sociodemogrdfico incluindo a
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Classificacao Social de Graffar/GSC. Foram utilizados os
seguintes instrumentos: Camberwell Assessment of Need for
the Elderly/CANE; Mini-Exame do Estado Mental/MMSE;
Teste do Rel6gio/CDT; Escala de Depressao Geridtrica/GDS;
Escala de Ansiedade de Zung/ZAS; Indice de Barthel/BI; Indi-
ce de Lawton/LI.

Resultados: A maior parte das necessidades ndo cobertas
apresentavam-se no dominio das actividades diarias, sofri-
mento psicolégico, meméria, companhia, cuidados com a
casa e medicamentos. A maioria dos pacientes apresentava
défice cognitivo, niveis elevados de depressdo e ansiedade,
bem como dependéncia nas AVD's. Foi encontrada correla-
¢ao significativa e negativa entre as necessidades globais
identificadas pelo CANE e os resultados do MMSE e do CDT (r
=-.654, p=.000; r = -.497, p = .000). Os utentes com deméncia
apresentavam maior nimero de necessidades globais e
menor funcionalidade.

Conclusdes: Os défices cognitivos, a depressao e a menor
funcionalidade encontravam-se associados a maior nimero
de necessidades globais. O diagnéstico de deméncia associa-
va-se ao elevado nivel de necessidades globais e ao baixo nivel
de funcionalidade encontrados nesta amostra de idosos.

Estudo de factores de risco para
internamento compulsivo em
Psicogeriatria

Rodrigues, J.D., Rodrigues, S., Salgado, T., Encarnacdo, R. &
Freitas, J.

Introducéo: Uma das caracteristicas da patologia psiquia-
trica grave é o comprometimento do juizo critico associado a
ma adesdo ou recusa terapéutica. Varios paises europeus,
incluindo Portugal, tém legislacdo que permite aos servigos de
saude intervirem nessas situagdes. Uma das opcoes € o inter-
namento compulsivo. Este tipo de internamento é aplicado
nos casos em que se impde o tratamento de uma pessoa com
doenca mental que ndo tem o discernimento necessario para
avaliar a sua proépria situagdo e aceitar o tratamento. No
entanto, existem poucos estudos que avaliem quais os facto-
res relacionados com essa condicdo. Estudos recentes tém
concluido que os internamentos compulsivos estdo relacio-
nados ndo s6 com a gravidade dos sintomas psiquidtricos mas
também com factores sociais.

Objetivos: Comparar caracteristicas sociodemogréficas e
factores clinicos entre doentes internados compulsivamente e
doentes internados voluntariamente no Servico de Psi-
cogeriatria do Hospital de Magalhaes Lemos.

Metodologia: Foram seleccionados todos os internamen-
tos compulsivos no periodo 2010-2012, num total de 27 inter-
namentos, e aleatoriamente foram seleccionados 33 interna-
mentos, perfazendo uma amostra total de 60 internamentos.
A informacao foi colhida através de consulta dos processos
clinicos.

Resultados: Observaram-se, em algumas caracteristicas,
diferencas entre os grupos estudados. Nos internamentos
compulsivos, 29,63% eram solteiros, 48,15% nao tinham
filhos, 44,44% viviam sozinhos e 18,92% nao tinham nenhum
apoio familiar. Em relacdo aos doentes internados voluntaria-
mente, apenas 18,18% eram solteiros, 21,21% nao tinham
filhos, 21,21% viviam sozinhos e 6,06% nao tinham apoio
familiar. Em relacao ao Mini-Mental teste, no grupo dos com-
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pulsivos a média foi 18,5 e no Indice de Barthel 50. Nos volun-
tarios, a média no Mini-Mental teste foi 17,42 e no Indice de
Barthel 55,56.

Conclusdes: Os resultados encontrados sugerem que fato-
res sociais desempenham um papel importante na precipita-
¢do de um internamento compulsivo.

Apresentacdo de um programa de
reabilitacdo neuropsicolégica grupal

Espirito-Santo, H., Lemos, L., Pinto, A.L., Neves, C. S., Rodrigues,
E, Torres-Pena, L., Caldas, L., Moitinho, S., Vigério, V., Pascoal, V.,
Fernandes, D., Cardoso, D., Vicente, E, Silva, G.E, Ventura, L. &
Costa, M.

A Reabilitacdo Neuropsicoldgica (RN) caracteriza-se por
um conjunto de intervencdes ou praticas que o profissional
de satde pode desenvolver com uma pessoa que apresente
diferentes tipos de défices cognitivos de diferentes etiologias.
A RN permite reduzir os efeitos dos défices cognitivos e das
alteracdes emocionais, melhorando o desempenho nas tare-
fas do quotidiano e aumentando a independéncia e qualidade
de vida. Aqui propomos um novo programa que engloba dife-
rentes técnicas de estimulacdo cognitiva e emocional. Este
PRCG é um programa especificamente orientado para a inter-
vencdo no declinio cognitivo, tendo como objetivo estimular
adequada e constantemente o cérebro de pacientes, e promo-
ver mudancas favordveis a funcionalidade dos sujeitos. O
PRCG pode também ser aplicado a pessoas com funciona-
mento normal, mas que tenham fatores de risco, por forma a
prevenir ou atrasar o declinio cognitivo. O PRCG apresenta
como caracteristica particular a abrangéncia de varios domi-
nios de intervencdo cognitiva, desde a estabilizacao de capa-
cidades cognitivas e comportamentais; a recuperacao de
capacidades cognitivas comprometidas; a melhoria do estado
cognitivo; e o fomento da interacao social. Como caracteristi-
cas especificas, o PRCG é multidimensional, englobando os
campos de intervencdo mais importantes para manter as
capacidades cognitivas dos pacientes; motivador e redutor de
ansiedade através da inclusao de dominios multiplos e exerci-
cios simples e interessantes que se dirigem as necessidades de
quem sofre de declinio cognitivo. Todas as sessdes incluem,
exercicios de aquecimento e de ativacdo social e, um exercicio
de memoéria que funciona como exercicio de relaxamento
social. O programa é abrangente para que inclua as diferentes
formas de declinio. O PRCG estd concebido para auto-detetar
a evolucdo da sua eficdcia ao longo da intervengao. Os exerci-
cios vao aumentando de dificuldade, repetindo-se os domi-
nios cognitivos através das sessoes.

Novas mutacdes na deméncia fronto-
temporal: Um caso clinico

Massano, A., Almeida, M.R., Matos, A., Geraldo, A., Ribeiro, H. &
Santana, I.

Introducdo: A Deméncia fronto-temporal (DFT) é uma
importante causa de deméncia em idade jovem, pelo que o
estudo genético assume particular importancia. Além das
mutacdes conhecidas nos genes MAPT, PGRN e CYorf72,
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foram descritas recentemente mutagdes possivelmente pato-
génicas no gene SQSTM1.

Caso clinico: Mulher de 41 anos, secretdria, com antece-
dentes de défice de aprendizagem, enxaqueca e depressao,
que inicia queixas de falta de concentracao e esquecimento
facil. Nos 6 meses seguintes sdo notadas anomia, dificuldades
no célculo e na escrita (comprometendo as suas funcoes labo-
rais) e impulsividade. O exame fisico era normal. Na avaliagao
neuropsicolégica detectaram-se alteragcdes em provas frontais
com manipulacdo de material verbal, envolvendo memoéria
de trabalho, funcoes executivas, iniciativa e raciocinio abs-
tracto. No estudo da linguagem detecta-se um defeito afdsico
com caracteristicas de afasia transcortical sensitiva e compro-
misso em fungodes verbais temporais posteriores. A RMN-CE
mostrava marcada atrofia assimétrica da regido fronto-tem-
poral e em menor grau parietal, do lado esquerdo. Os dosea-
mentos de B-amiléide e TAU fosforilada no LCR eram nor-
mais, com elevacdo moderada da proteina TAU. A pesquisa de
mutagoes conhecidas para DFT identificou uma variante
ainda ndo descrita no gene MAPT, considerada através da
andlise in silico como “provavelmente patogénica’, e uma
nova mutacao no gene SQSTM1, no dominio associado a
DFT/DNM. Apesar de ndo existir histéria familiar de
Demeéncia, o estudo genético na familia detectou as mesmas
alteracdes no pai, actualmente com 70 anos e sem manifesta-
¢oes clinicas.

Conclusdes: Trata-se de um caso particularmente comple-
xo0 de DFT, em doente muito jovem, que aparentemente asso-
cia duas mutagdes patogénicas para a doenca. Estes casos sao
particularmente importantes quando ainda se discute a pene-
trancia e a patogenicidade das mutacoes mais recentemente
descritas.

Synaptic and subsynaptic distribution
of secretases mediating amyloid precursor
protein (APP) proteolytic processing:
impact on Alzheimer’s disease

Agostinho, P, Plidssova, A., Oliveira, C.R. & Cunha, R.C.

Although it is widely accepted that Alzheimer s disease
(AD) is a synaptic disorder and the amyloid-beta peptides (A)
formation is crucial for this pathology, the distribution of APP
and of secretases (a- - and y) that mediated APP proteolytic
processing in different nerve terminals remains to be clari-
fied, nor is it known if their distribution changes in AD condi-
tions. This study aims to investigate the synaptic and subsy-
naptic (pre-, pos- and extra-synatic zones) distribution of
APP and secretases; ii) to define the presence of APP and sec-
retases and their co-localization in different types of nerve
terminals, mainly glutamatergic and GABAergic terminals;
iii) to investigate whether AD condition affect the distribu-
tion of APP and secretases in nerve terminals. The synaptic
distribution and density of APP, BACE1 (B-secretase), ADAM-
10 (a-secretase) and presenilin -1 (PS1, a component of y-sec-
retase) were assessed through Western blot and immunocyto-
chemical analyses in hippocampal synaptic and /or subsy-
naptic fractions obtained from adult male mice and also in a
transgenic mice model of AD (3xTg-AD). The data obtained
showed that APP, a- and f-secretases were not enriched in
nerve terminals (synaptosomes) as compared with the bulk
of total membranes. It was also observed that APP was main-
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ly located presynaptically, the a-secretase (ADAM10) was dis-
tributed pre- and extrasynaptically, whereas (-secretase
(BACE 1) was preferentially located in the extrasynaptic frac-
tion. APP and BACE 1 were partially co-localized by about
40% in hippocampal nerve terminals, and this secretase was
present in higher levels in glutamatergic than in GABAergic
terminals. In 3xTg-AD mice, we observed a clear decrease in
ADAM 10 immunoreactivity, as well as an increase of PS1 in
immunocytochemical analysis. This study provides a first
step to understand the particular susceptibility to dysfunc-
tion and degeneration of glutamatergic and GABAergic
synapses in early AD, and might be useful to the development
of novel therapeutic strategies.

Delirio na Deméncia

Henriques, S., Pereira, FE. & Bento, A.

DSM-1V define delirio como uma crenga falsa, baseado
numa inferéncia incorreta a realidade externa, convictamente
mantida apesar de ser contréria ao que a maioria das pessoas
acredita e de haver provas dbvias que confirmam o contrario.
Embora nao faca parte da defini¢do de delirio, é importante
salientar que este tem um efeito marcado nos sentimentos e
acoes da pessoa que o detém. Neste trabalho, na forma de
poster, procurou-se caracterizar o delirio na deméncia e o seu
impacto no tratamento e prognéstico. Para tal, recorreu-se a
literatura existente. Nos doentes demenciados, existem vdrias
teorias explicativas do surgimento do delirio. O mais comu-
mente encontrado € o “delirio de roubo”. Apesar de ainda nao
ser consensual as dreas cerebrais envolvidas na génese do
delirio, procurou-se organizar um quadro explicativo com
varios estudos disponiveis. Atualmente o tratamento divide-
se na forma de tratamento ndo farmacolégico e tratamento
farmacolégico: Risperidona e o Donepezilo sdo os farmacos
que melhor efeito mostraram no tratamento do delirio na
deméncia. Em suma, o delirio assume-se como um fator de
acréscimo de ansiedade para o doente assim como para o cui-
dador, dificultando o ato de cuidar e promovendo uma insti-
tucionalizacao precoce.

Correlatos da solidao em idosos

Espirito-Santo, H., Costa, M.D., Falcao, D., Lemos, L., Pinto, A.L.,
Neves, C.S., Rodrigues, E, Torres-Pena, 1., Caldas, L., Moitinho,
S.,Vigdrio, V. & Pascoal, V.

Em Portugal, o nimero de idosos que vivem sozinhos ou
que estdo institucionalizados esta a aumentar. Os idosos que
estdo institucionalizados sdo suscetiveis a solidao. A solidao
estd associada a depressdo, ansiedade, fraca qualidade de
sono e declinio cognitivo. Determinar quais as varidveis pre-
dizem a solidao em idosos institucionalizados pode permitir
a sinalizacdo apropriada para potencialmente permitir a pre-
servacao da satide mental e cognitiva. Com este estudo pre-
tendiamos explorar a prevaléncia da soliddo numa amostra
de idosos institucionalizados e determinar quais as varidveis
que a predizem. A solidao foi medida usando a UCLA loneli-
ness scale. Também incluimos uma medida de aspectos
sociodemogréficos e varidveis relacionadas com a satde, o
Mini-Mental State Examination, a Geriatric Depression Scale,
o Geriatric Anxiety Inventory, a Satisfaction with Life Scale, e
a Sleep Subjective Index for Elderly. A nossa amostra é cons-
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tituida por 539 idosos (60-100 anos, média de idades = 80.03
+ 7.38), a maioria sdo mulheres (75,8%), com o ensino béasico
concluido (39,5%), vitvos (60,3%), utentes de centros de dia
(61,0%) ou residentes em lares (39,0%). A prevaléncia de sen-
timentos de soliddo foi de 68,2%. A soliddo foi significativa-
mente relacionada com mais sintomatologia ansiosa e
depressiva, pior qualidade de sono, e pouca satisfacao com a
vida. As mulheres e os idosos sem cénjuge ou companheiro
também apresentavam mais sentimentos de soliddo. Nao se
estabeleceu uma correlacao entre a solidao e a idade, educa-
¢ao, viver sozinho ou acompanhado, nimero de contactos
sociais, nem com o desempenho cognitivo ou problemas
sensoriais (audi¢ao e visdo). Ap0ds regressao logistica multipla
das variaveis significantes, apenas a satisfacao com a vida foi
preditora da solidao (OR=1,07; p=0,05). Em conclusdo, a
satisfacdo com a vida pode afectar o sentimento de soliddo.
Sdo necessarios mais estudos com idosos nao institucionali-
zados para intervir de forma mais apropriada junto desta
populacao.

Atrofia Biparietal Progressiva

Marques, I.B., Milheiro, M., Sargento-Freitas, J., Vicente, M.,
Guilherme, A. & Santana, I.

Introducdo: A atrofia biparietal progressiva é uma sindro-
me rara que pode traduzir um inicio focal de Deméncia de
Alzheimer (DA). As manifestacoes clinicas iniciais e mais exu-
berantes sdo apraxia, agrafia e alteragoes das func¢oes visuo-
espaciais relacionadas com a ansa dorsal. O estudo de ima-
gem revela atrofia mais localizada a ambos os lobos parietais,
associada a hipoperfusdo dos mesmos.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 51 anos, sem his-
téria familiar de deméncia, com quadro com dois anos de
evolugdo e com agravamento progressivo de dificuldade na
manipulacdo de objetos e realizacdo de tarefas, associadas a
apatia e movimentos involuntdrios. O exame neurolégico
confirmou a presenca de apraxia ideo-motora bilateral e de
movimentos involuntérios do tipo coreiforme. Na avaliacdo
neuropsicolégica, a pontuagdo no MMSE (21/30) e na ADAS-
COG (21/60) eram compativeis com deméncia e na avaliacao
compreensiva observou-se discurso com anomia e parafasias
(afasia posterior) e defeitos marcados parietais (apraxia e
defeito construtivo e de orientacdo) e temporais posteriores
(agrafia e discalculia). Estudo analitico negativo para etiologia
metabdlica, infeciosa ou neopldsica. A Ressonancia magnéti-
ca cerebral revelou marcada atrofia parietal bilateral simétri-
ca, associada a ligeira atrofia frontal e temporal bilateral; o
SPECT cerebral identificou marcada hipoperfusao parietal
bilateral, com predominio direito, associada a ligeira hipoper-
fusdo frontal e temporal bilateral; Estudo de biomarcadores
no LCR revelou diminuicao de f-Amiléide (122,7 pg/ml) e
aumento de proteina Tau (1106,8pg/ml). Estudo de mutacdes
genéticas para doenga de Huntington, DPRLA, SCA17,
Progranulina, Neuroferritinopatia e Doenga de Alzheimer
negativo. Foi instituido tratamento com anti-colinesterdsico
com estabilizacao clinica.

Conclusao: A atrofia biparietal progressiva pode ser a apre-
sentacao inicial de Deméncia de Alzheimer, podendo esta
apresentacdo atipica dificultar o diagnéstico numa fase inicial
da doenca. No caso descrito, a presencga de biomarcadores de
DA e a resposta terapéutica reforcam a hip6tese diagnostica
de Doenca de Alzheimer.
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O papel da afetividade no
funcionamento cognitivo de idosos
institucionalizados

Espirito-Santo, H., Torres-Pena, 1., Caldas, L., Rodrigues, E,
Moitinho, S., Pinto, A.L., Neves, C.S., Vigdrio, V., Pascoal, V.,
Lemos, L. & Falcéo, D.

A afetividade estd relacionada com o declinio cognitivo,
mas nao é conhecido o impacto da afetividade positiva e da
afectividade negativa no declinio cognitivo. Neste estudo pro-
curamos examinar a prevaléncia de declinio cognitivo e o
papel potencial da afetividade negativa e positiva no funcio-
namento cognitivo de idosos institucionalizados, controlando
o papel potencial de fatores demogréficos e emocionais. Foi
efetuada uma investigacdo transversal com uma amostra de
idosos institucionalizados saudéveis participantes no Projeto
Trajetérias do Envelhecimento do Concelho de Coimbra.
Foram inquiridos 412 idosos sauddveis com uma média de
idades de 80,38 anos (DP = 7,24) usando o Positive and
Negative Affect Schedule (PANAS), o Mini-Mental State
Examination (MMSE), a Geriatric Depression Scale (GDS) e o
Geriatric Anxiety Inventory (GAI). As varidveis demograficas
(76,9% de mulheres, 14,3% com mais de 4 anos de educacgao
formal, 99,1% com ocupacdes manuais, 82,2% sem conjugue)
e outros fatores autorrelatados foram tidos em conta (Média
da GDS = 14,30 + 6,31; média do GAI = 12,49 + 5,93). A preva-
léncia de declinio cognitivo foi de 66,6% (idosos mais novos:
1,4%; idosos novos: 24,7%; idosos velhos: 36,5%; idosos mais
velhos: 3,9%). VerificAmos que o afeto positivo estava signifi-
cativamente relacionado com o MMSE (r = 0,22). A andlise
logistica multipla mostrou que a afetividade positiva era pre-
ditora do declinio no desempenho cognitivo (OR = 0,96; CI
95% = 0,93-0,98; p<0,001). Estas relacdes sdo significativas
mesmo depois de controlar os sintomas depressivos e 0s sin-
tomas ansiosos, a idade, a educagao e a ocupacao. Estes resul-
tados sugerem que a afetividade positiva é uma variavel a ter
em consideragdo quando se avalia o funcionamento cognitivo
em idosos institucionalizados.

O homem que passou a falar por
provérbios: Caso clinico

Pereira, M., Duro, D., Massano, A., Marques, I. & Santana I.

Introducdo: A Deméncia Frontotemporal (DFT) caracteri-
za-se por uma degenerescéncia simétrica ou assimétrica do
cortex pré-frontal e temporal anterior. Na sua forma mais
habitual, a “Variante do Comportamento” (DFT-vc), as pertur-
bacdes do comportamento sao a caracteristica dominante,
embora com a associacdo frequente de défice em funcoes exe-
cutivas. Os novos critérios de diagnéstico da DFT-vc
(Rascovsky, 2011) valorizam a presenca precoce dos seguintes
transtornos do comportamento: desinibicao, apatia, perda de
empatia, comportamento estereotipado/ritualista e altera-
¢oes dietéticas ou hiperoralidade. Numa fase mais avancada
os doentes apresentam tipicamente um compromisso do
raciocinio abstrato e alteragdes da linguagem, com tendéncia
para o pragmatismo, anomia, perseveragao verbal, confabula-
¢ao e ecoldlia. Apresenta-se o caso clinico de um doente com
um transtorno pouco comum do comportamento/discurso
com uma tendéncia progressiva para uma utilizagdo repetiti-
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va e compulsiva de provérbios e rimas, tornando-se na sua
forma dominante de comunicagao verbal.

Relato do caso: Descreve-se o caso de SAA, 78 anos, dextro,
4 anos de escolaridade, seguido hd 7 anos por Defeito
Cognitivo Ligeiro-Amnésico/frontal relativamente estavel no
dominio cognitivo mas com alteracdes progressivas do com-
portamento com desinibicao, atitudes impulsivas e hiperora-
lidade. Associadamente desenvolveu um discurso estereoti-
pado com compulsdo para o uso de rimas e ditados/provér-
bios, produzidos por associacao fonoldgica e desadequados
ao contexto da conversa. Em 2013 a TAC revelou um padrao de
atrofia temporal anterior frontal de predominio direito; a ava-
liagao neuropsicolégica revelou disfuncdo frontal com com-
promisso grave da abstraccdo verbal, nomeadamente na
interpretacdo de provérbios, defeito de memoéria (aprendiza-
gem) e funcdes primadrias de linguagem e capacidade constru-
tiva preservadas, quadro clinico compativel com o diagndsti-
co de DFTvc.

Conclusdo: Este doente apresenta um discurso literal e
coloquial baseado em rimas e provérbios como forma de
comportamento estereotipado e compulsivo. Esta estratégia
de comunicagdo verbal é muito incomum, uma vez que a
maioria dos casos de DFT, e também este doente, apresentam
um compromisso da abstracdo verbal com incapacidade de
interpretar provérbios.

Envelhecimento e funcionamento
cognitivo: O papel da escolaridade e
profissdo

Falcao, D., Espirito-Santo, H. & Guadalupe, S.

O funcionamento cognitivo declina com a idade, existe
uma associacdo entre o funcionamento cognitivo e escolari-
dade, nao é claro qual o papel que a escolaridade associada a
profissdo é no declinio cognitivo. A memoria, ateng¢ao, lingua-
gem e a capacidade executiva, estdao entre as funcoes cogniti-
vas mais susceptiveis ao envelhecimento, mas falta saber qual
o papel do binémio escolaridade-profissao no declinio cogni-
tivo global nestas capacidades em particular. A avaliacao
incluiu o MMSE para o funcionamento cognitivo global, a
figura complexa de Rey para a memoria, o Stroop Test para a
atencao, tarefas de fluéncia verbal e a FAB para as fungoes exe-
cutivas. A amostra compoe-se de 558 idosos institucionaliza-
dos, com idade média de 78, 75anos (+9,36), sendo 74,0% da
amostra constituida por mulheres, dos quais 46,2% sem esco-
laridade e 53,8% tém escolaridade com o minimo de 4 anos.
Neste grupo 45,7% teve profissdoes manuais e 53,8% teve pro-
fissoes intelectuais. Os idosos com escolaridade apresentaram
pontuagdes médias significativamente mais elevadas em
todas as funcdes cognitivas (MMSE: U=12953,0;p<0,001; Rey
memoria: U=477,5; p<0,01; Stroop: U=8397,0; p<0,05;
Fluéncia fonémica: U=10674,0; p<0,05; Fluéncia semantica:
U=16587,0; p<0,001; FAB:U=383,0; p<0,01). O mesmo aconte-
ceu com os idosos com profissoes intelectuais (U entre 4834,0;
p<0,001 e 253,5; p<0,01), excepto para a atencdo
(U=3766,0;p=0,24) e para as funcdes executivas (U=102,5;
p=0,52). Com excep¢ao da atencao (H=4,38; p=0,11), nas res-
tantes provas, houve diferencas significativas entre idosos
com escolaridade-profissoes intelectuais idosos com escolari-
dade-profissdes manuais e idosos sem escolaridade profis-
soes manuais (H entre 96,07; p<0,001 e 9,86; p<0,05). A seme-
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lhanca de outros estudos, fica claro que a escolaridade tem
um papel protector no envelhecimento cognitivo, mas esse
papel depende da profissdo que a pessoa exerceu ao longo da
vida. As profissdes que estimulam intelectualmente protegem
o declinar das fungdes cognitivas que sao mais vulneraveis ao
envelhecimento cerebral, com excecdo da atencdo (medida
pelo Stroop).

Fatores associados as fluéncias em
idosos

Espirito-Santo, H., Caldas, L., Torres-Pena, 1., Lemos, L., Pinto,
A.L., Neves, C.S., Rodrigues, E, Moitinho, S., Vigario, V. &
Pascoal, V.

A Fluéncia Verbal envolve processos complexos e é consi-
derada um bom marcador do declinio cognitivo. No entanto,
a literatura nao é consistente no que toca aos fatores associa-
dos a Fluéncia Verbal. Os nossos objetivos sao analisar a rela-
cao entre a Fluéncia Verbal Semantica a Fluéncia Verbal
Fonémica e as varidveis sociodemogréficas e psicopatoldgicas
e explorar que varidveis podem surgir como preditores signi-
ficativos. Uma subamostra de 429 idosos institucionalizados
sauddveis participantes no Projeto Trajetérias do
Envelhecimento do concelho de Coimbra foi avaliada (60 a
100 anos; Média de idades = 80,38 + 7,24), a maioria sao
mulheres (76,9%), sem conjugue (82,2%), sem educacao for-
mal ou com menos de quatro anos de escolaridade (85,7%),
ocupacdes manuais (90,1%), e que sdo utentes de centros de
dia. Avalidmos a Fluéncia Verbal Fonémica (letras P, M, R) e a
Fluéncia Verbal Semantica (animais e alimentos), e sintoma-
tologia ansiosa através do Geriatric Anxiety Inventory, sinto-
matologia depressiva através da Geriatric Depression Scale. A
Fluéncia Verbal Semantica relaciona-se significativamente
com a idade, a educagdo, a ocupacao e com 0s sintomas
depressivos. Para além disso os resultados da Fluéncia Verbal
Fonémica foram inferiores nos homens e em idosos que resi-
diam em lares, e a pontuacao da Fluéncia Verbal Fonémica foi
inferior em individuos que tinham niveis mais elevados de
sintomatologia ansiosa. Andlise de regressdo logistica nenhu-
ma das varidveis explicou a varidncia na FVE O tnico preditor
da FVS foi o sexo. Em conclusao este estudo permitiu-nos
identificar o tinico factor chave subjacente a fluéncia verbal. O
facto de ser homem pode afectar o desempenho na FVS de
idosos institucionalizados.

Estimulagao cognitiva em idosos
institucionalizados: Estudo exploratoério

Cerveira, P. & Silva, D.R.

Introducio: O defeito cognitivo ligeiro e a deméncia sdao
grandes preocupagdes da sociedade. Recentemente tém sur-
gido farmacos com capacidade para minimizar os efeitos des-
tas sindromes. Contudo, os efeitos secundérios e a restricao
do seu uso a populagao clinica, torna necessdria uma alterna-
tiva nao-farmacolégica. Neste sentido, a Terapia de Estimu-
lacao Cognitiva tem demonstrado bons resultados.

Objetivos: Avaliar a utilidade da implementacdo de um
programa estruturado de estimulagdo cognitiva numa amos-
tra de idosos institucionalizados.

Métodos: Foram selecionados 18 utentes sem diagndstico
clinico de deméncia e com capacidade para participar num
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grupo de estimulacdo cognitiva. A presenca de queixas de
perda de memdria e o desempenho na Escala da Avaliacdo da
Doenca de Alzheimer — Cognitiva (ADAS-Cog) foram conside-
radas na constitui¢ao dos grupos experimental (GE) e contro-
lo (GC). O GE foi constituido por 7 participantes tendo os res-
tantes sujeitos formado o GC. O GE frequentou sessdes de
estimulacdo em formato de grupo, com a frequéncia de dois
dias por semana durante 8 meses consecutivos. As sessdes
tiveram a duracao de uma hora e foram desenvolvidas com
base em trabalhos desenvolvidos a nivel internacional. O GC
manteve as atividades quotidianas. O Exame do Estado
Mental (MMSE), a Avaliacao Cognitiva de Montreal (MoCA), a
ADAS-Cog e a Escala de Depressao Geriatrica (GDS) foram
utilizados para avaliar a eficacia do programa.

Resultados: Ap6s 8 meses, os grupos foram reavaliados e os
resultados analisados. O GE apresentou uma melhoria de, pelo
menos, 18%, no desempenho cognitivo no MoCA, ADAS-Cog e
na subprova Reconhecimento, mantendo-se estével nas res-
tantes. O GC, manteve-se estdvel em todas as provas, excepto
na de Reconhecimento onde teve um declinio no desempenho
de 60%. Nao foram identificadas diferengas na GDS.

Conclusao: Os resultados apresentados estdo em concor-
dancia com a literatura cientifica, apresentando este progra-
ma estruturado de estimulagdo cognitiva potencial no com-
bate ao declinio cognitivo.

Propriedades psicométricas de um
indice de gualidade subjectiva do sono
usado em idosos: Um estudo exploratério

Espirito-Santo, H., Marques, M., Matreno, J., Falcéo, D.,
Moitinho, S., Almeida, R., Costa, M. & Caldas, L.

Objetivos: Explorar as propriedades psicométricas de um
indice de qualidade de sono a ser usado na populagao idosa.

Participantes e instrumentos: 99 idosos (média de idades,
M=78,65 anos; DP= 6,92) sob resposta social em instituicdes
do Conselho de Coimbra aceitaram participar voluntariamen-
te tendo sido avaliados por uma série de instrumentos
incluindo questdes sociodemogréficas, testes neuropsicol6gi-
cos, um questiondrio de sono composto por um indice de
qualidade de sono (adaptado de um indice usado em estu-
dantes universitarios) e questdes que avaliam correlatos de
sono tais como a higiene do sono, prdtica de exercicio fisico,
entre outros.

Indice de qualidade de sono: O indice original foi desen-
volvido para estudantes universitdrios. Adaptdmos os itens
para a populacao idosa (ex. alteramos “a altura das durante as
aulas acorda quantas vezes por noite?”). E composto por sete
itens que avaliam os seguintes aspectos da qualidade do sono:
Laténcia do sono, dificuldade em adormecer, nimero de
vezes que acorda durante a noite, acordar espontaneamente
demasiado cedo, percegao subjectiva de que acordar dema-
siado cedo é um problema, dois itens que avaliam a qualida-
de geral subjectiva do sono e a profundidade do sono, a quali-
dade do sono e a profundidade do sono.

Andlise estatistica: A medida de adequac¢ao da amostra-
gem Kaiser-Meyer-Olkin (deveria ser = 0,6 e foi de 0,830), o
valor do teste de Bartlett de esfericidade (deveria ser < 0,05; foi
de =< 0,001), isto permitiu-nos verificar adequadamente os
dados para a analise factorial. O indice revelou boa consistén-
cia interna (coeficiente do alfa de Cronbach: a. = 0,812).
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Conclusées: Este indice de qualidade do sono, apresenta
boas propriedades psicométricas. Visto que nas avaliagdes
deste género de populagdo é importante nao haver sobrecar-
ga dos sujeitos, este instrumento breve constitui uma boa
opcao para avaliar a qualidade subjetiva do sono, preenchen-
do uma lacuna no que toca a instrumentos nesta area.

O efeito da qualidade subjectiva do
sono no funcionamento cognitivo em
idosos institucionalizados

Espirito-Santo, H., Marques, M., Torres-Pena, L., Falcdo, D. &
Matreno, J.

As perturbacdes de sono sao comuns em idosos institucio-
nalizados e estdo associadas a niveis educacionais mais bai-
xos, adicionalmente a educacdo pode ser um fator confusio-
nal aquando a avaliacdo cognitiva. Os aspectos subjectivos do
sono de idosos institucionalizados e a relacdo entre os primei-
ros com o funcionamento cognitivo ainda estdao por estudar
em Portugal. Os nossos objectivos sdo, a descri¢ao dos aspec-
tos subjectivos do sono desta populacdo e examinar a relagao
entre aspectos subjectivos e funcionamento cognitivo contro-
lando a variavel nivel educacional.

Amostra: 99 idosos institucionalizados (média de idades,
M = 78,65 anos, DP=6,92; 44,4% se escolaridade e 52,5% com
escolaridade acima de 4 anos) do conselho de Coimbra.

Instrumentos: Questdes sociodemogréficas, Questoes
subjectivas de sono (QSS) (sestas diurnas, sonoléncia diurna,
rotinas de sono, exercicio fisico, dores durante a noite, dormir
acompanhado, perturbacdes do sono e medicacdo), Mini
Mental State Examination (MMSE), Montreal Cognitive
Assessment (MoCA), Frontal Assessment Battery (FAB), Testes
de fluéncia semantica, cépia e memoria de 3 minutos da
Figura Complexa de Rey, Teste de Stroop (modificado),
Subjective sleep quality index (SSQI), Laténcia do sono,
Numero de vezes que acorda por noite, acordar espontanea-
mente demasiado cedo, acordar demasiado cedo é um pro-
blema experienciado, qualidade geral subjectiva do sono, pro-
fundidade do sono.

Resultados: Do QSS ¢é saliente o envolvimento das rotinas
do sono (91,8%), toma de medicacdo para o sono (62,8%), ses-
tas diurnas (48,5%) e sonoléncia diurna (45,5%), perturbacao
do sono (45,9%), e a préatica de exercicio fisico (44,9%).

Conclusdes: Sestas, sonoléncia diurna, prética de exercicio
fisico e perturbagdo de sono sao moderadamente prevalentes
na nossa amostra. A toma de medicac¢ao para o sono e as roti-
nas de sono sdo bastante comuns. A prevaléncia de perturba-
¢oes de sono incluindo fraca qualidade se sono € relevante.
Controlando o efeito da educacao, algumas funcdes executi-
vas estavam associadas a qualidade subjectiva do sono.

A Pessoa Idosa: Sexualidade e Suporte
Social

Freitas, M. & Corte-Real, J.

Sexualidade e afectividade constituem fenémenos com-
plexos da vida humana adulta. Embora o amor nao conheca
“tempos” ou “modos” de amar, na nossa sociedade, a sexuali-
dade dos mais velhos, é muitas vezes, desvalorizada. Este tra-
balho teve como objectivo estudar a sexualidade e o suporte
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social num grupo de pessoas com idades superiores a 64 anos.
Foram seleccionados 119 participantes (com idades com-
preendidas entre os 65-88 anos), a quem foram aplicados os
questiondrios “Vida Sexual depois dos 60 Anos”, “Qualidade
das Relacdes Intimas” e “Suporte Social - SSQ6”. Os resultados
mostraram diferencas estatisticamente significativas ao nivel
de algumas dimensdes da sexualidade, entre grupos de
homens e mulheres com e sem parceiro sexual. Verificaram-se
também algumas diferencas entre os participantes, relativa-
mente as fontes de suporte social recebido. Pensamos ser
importante desenvolverem-se estudos, que permitam uma
mais ampla e precisa informacao, sobre as necessidades e
caracteristicas da populagado sénior.

O Programa Rehacom na reabilitacdo
cognitiva da pessoa com esquizofrenia

Ribeiro, J. & Corte-Real, J.

O presente estudo tem como objectivo principal avaliar o
défice de funcoes cognitivas, em pessoas com esquizofrenia e
intervir através do programa informatico de estimulagdo cog-
nitiva Rehacom. Constituiu-se um grupo de 21 mulheres, com
diagnéstico de esquizofrenia, a quem foi aplicada uma Bateria
de avaliacdo cognitiva breve (BACB, Marques-Teixeira, 2005),
antes e depois da intervencdo de remediagdo cognitiva. Os
resultados apontam para um efeito positivo, nomeadamente
sobre os dominios da atenc¢do, concentracdo, velocidade de
processamento e fungdes executivas; sugerem também uma
associacdo entre as habilitagdes literdrias das participantes e o
sucesso do processo de reabilitacdo. Destes resultados pode-se
inferir a existéncia de algum potencial de mudanca, ou a pos-
sibilidade de inversdo de alguns aspectos do défice cognitivo
usualmente presente em pessoas com esquizofrenia.

Investigation of plasma ATP levels in
Frontotemporal Lobar Degeneration:
Preliminary study

Monteiro, R., Santana, I., Simdes, M., Mendes, C., Duro, D., Luis,
D. & Grazina, M.

Background: Frontotemporal lobar degeneration (FTLD)
is a spectrum of clinically, pathologically and genetically het-
erogeneous neurodegenerative disorders with asymmetrical
atrophy of the frontal and temporal cortex. The clinical hall-
mark of these disorders is the progressive alteration in behav-
ior, executive dysfunction and/or language impairment. It is
possible to differentiate three clinical subtypes: behavioral
variant (bv-FTLD), Semantic Dementia (SD) and Progressive
Nonfluent Aphasia (PA). In the last years, mitochondrial dys-
function and oxidative damage have been pointed as major
contributors to neuronal loss in several neurodegenerative
disorders like Alzheimer's, Parkinson's, Huntington's diseases
and Amyotrophic Lateral Sclerosis and more recently in FTLD.
Energy impairment has also been associated with a secondary
glutamate excitotoxic mechanism that can lead to apoptosis
or necrosis of the affected neurons depending on the severity
of the initiating insult. An increasing body of evidence sug-
gests that extracellular concentration of glutamate does not
cause neuronal death unless a deficit in energy metabolism
occurs. Accordingly, we hypothesize that ATP disturbance is a
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possible link between these mechanisms implicated in FTLD
neurodegeneration.

Objective: The purpose of this study was to evaluate plas-
ma ATP levels in FTLD patients and evaluate its significance in
the disease.

Patients and Methods: We used blood samples of 40 FTLD
patients followed in Neurology Unit (CHUC) and 15 age
matched controls. Plasma ATP levels were measured with a
Firefly Bioluminescence Kit.

Results: According to our preliminary results, plasma ATP
concentrations in FTDL patients are significantly decreased
when compared to controls (p=0.0072). This low extracellular
ATP levels suggests an evidence of mitochondrial dysfunction
associated with this disease.

Conclusion: Measurement of plasma ATP levels could be a
relevant non-invasive biomarker contributing for FTLD diag-
nosis and follow-up. However further investigation is needed
to understand the mitochondrial involvement in neurodegen-
erative process occurring in this disease.

Niveis plasmaticos de vitamina d3
(25-0h) em pessoas idosas com doenca
tipo Deméncia de Alzheimer provavel no
estadio moderado

Sousa, O.V. & Amaral, T.F.

Introducdo: A VitaminaD3(25-OH)[VitD3(25-OH)] pode
exercer um efeito neuroprotetor na doenca tipo Deméncia de
Alzheimer(DA). Recomenda-se a sua suplementac¢ao nos indi-
viduos que vivem acima da latitude 37° ou que apresentam
falta de exposicao solar e ou ingestao alimentar desadequada.
Apesar de Portugal estar na latitude compreendida entre 37°-
420, a avaliacdo dos niveis plasmaticos de VitD3(25-OH) e a
suplementacao desta vitamina ndo sdo efetuadas por rotina.
Neste contexto, a avaliacdo de deficiéncias de VitD3(25-OH)
em pessoas idosas com DA, reveste-se da maior importancia.

Objetivos: Conhecer os niveis pldsmaticos de VitD3(25-
OH) de pessoas idosas com doenca tipo DA no estadio mode-
rado.

Material e Métodos: Estudo transversal efetuado numa
amostra consecutiva de pessoas idosas com DA no estadio
moderado(n=50), com uma média de idades de 76,6 anos
(64,0% do sexo feminino), sem histéria clinica de suplementa-
¢do em VitD3(25-OH). Avaliou-se o estado nutricional pelo
Mini Nutritional Assessment(MNA-1997). Procedeu-se a reco-
lha de dados da pontuacao do Mini Mental State Examination
(MMSE-1994) e dados analiticos da VitD3(25-OH).
Considerou-se défice de VitD3(25-OH) valores <30 ng/mL e
défice grave <10ng/mL.

Resultados: Segundo o MNA, 66,0% dos participantes
estavam desnutridos e 34,0% encontravam-se em risco de
desnutricdo. 94,0% dos participantes apresentavam défice de
VitD3(25-0OH). 55,6% dos participantes desnutridos apresen-
tavam défice grave de VitD3(25-OH) com média de
15,5ng/mL[Desvio-Padrao(DP)=6,7]. Obteve-se uma pontua-
¢ao média do MMSE de 19,8(DP=4,8). 92,7% dos participantes
com pontuacdo do MMSE<20 apresentavam défice de
VitD3(25-0OH).
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Conclusdes: 18,0% dos participantes revelaram défice
grave de VitD3(25-OH) (<10ng/mL) e 76,0% baixos niveis plas-
madticos de VitD3(25-OH) (10-30ng/mL). Os resultados obtidos
confirmam entre nds a elevada frequéncia de défice de
VitD3(25-OH) em pessoas idosas com DA.

Microglia reactivity to AB may change
with ageing

Caldeira, C., Vaz, A., Fernandes, A. & Brites, D.

Background: Aged microglia lose ability to phagocytose A
fibrils1 and changes from a “classically activated” to an “alter-
natively activated” microglia were shown with age and disease
progression2. We have shown that microglia lose ability to
phagocytose AP fibrils and to migrate over time in vitro3.
Aims: Here, we investigated whether in vitro microglia ageing
triggered matrix metalloproteinase (MMP)-2 and MMP-9 acti-
vation as well as glutamate clearance impairment, features
that have been implicated in Alzheimer’s disease (AD) patho-
genesis4,5.

Methods: Two days in vitro (DIV) and 16 DIV microglia,
isolated from CD1 mice as usual6, were incubated with a mix-
ture of soluble oligomeric and fibrillar species of AB1-42 (50
and 1000 nM) for 24 h. We evaluated microglia morphology
(Ibal), cell death (FACS), MMPs (gelatin zymography), gluta-
mate release and its transporters GLAST and GLT1 (Western
blot).

Results: Treatment of 2 DIV microglia with A induced a
round morphology in contrast with a more ramified/dys-
trophic state observed at 16 DIV cells. Increased late apopto-
sis/necrosis was observed at 16 DIV as compared to 2 DIV
cells. Aged cells did not release glutamate upon Af exposure,
but showed increased expression of GLAST and GLT1, mainly
with the highest AB concentration, not observed in younger
cells. Interestingly, both MMPs were increasingly released by
16 DIV microglia, but not by 2 DIV cells, mainly in the pres-
ence of 1000 nM AB.

Conclusion: Microglia functionality changes from the
young to the aged cell, which evidence de novo expression of
GLT-1 and GLAST as a self-defense mechanism. Increased
MMP-2 and MMP-9 activation also suggest an attempt to
degrade A, although may also contribute to the tissue-
destructive pathology of AD.

Changes in protein quality control
mechanisms in brain endothelial cells
challenged with toxic Abetal-40

Fonseca, A.C., Oliveira, C.R., Pereira, C.E. & Cardoso, S.M.

Abnormal accumulation of amyloid-p (Ap) peptide in the
brain is a pathological hallmark of Alzheimer's disease (AD).
A is toxic to endothelial cells (ECs) and may contribute to the
age-dependent degeneration of cerebral vasculature. A grow-
ing body of studies has shown the neurovascular dysfunction
as an early pathogenic event in the course of AD and con-
tributes to neurodegeneration and cognitive decline. Protein-
folding stress at the endoplasmic reticulum (ER) is involved in
the pathogenesis of AD. Mild ER stress is buffered by the acti-
vation of the unfolded protein response (UPR) but, when ER
stress is prolonged or severe, protein degradation by protea-
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some-mediated ER-associated degradation (ERAD) or by
macroautophagy is induced. However, failure to adapt to ER
stress and thus maintain proteostasis results in apoptosis.
Here we hypothesized that Af activates the UPR in brain ECs
and deregulates ubiquitin proteasome system (UPS) and/or
autophagy leading cells to death. We demonstrated that AB;_4
aggregated inside brain ECs, induced ER stress, increased pro-
tein ubiquitination and decreased overall proteasome activity.
In addition, AB,_4, decreased the flux of autophagic vacuoles
without apparent alterations in macroautophagy induction.
As a consequence, a caspase-mediated apoptotic cell death
pathway was activated. In conclusion, ER stress induction by
A leads to the accumulation of unfolded/misfolded proteins
in brain ECs that are not degraded by the UPS or macroau-
tophagy since A also deregulates these pathways, and conse-
quently cells die by apoptosis. The compromise of protein
quality control mechanisms induced by Af in brain ECs
reducing cells’ survival can help to explain the alterations in
blood brain barrier found in AD patients.

Predominant loss of glutamatergic
terminal markers in a B-amyloid peptide
model of Alzheimer's disease

Canas, P.M., Simdes. A.P,, Rodrigues, R.J. & Cunha, R.A.

Alzheimer’s disease (AD) is characterized phenotipically by
memory impairment, neurochemically by accumulation of 8-
amyloid peptide (namely Af,_4,) and morphologically by an
initial loss of nerve terminals in cortical, namely hippocampal
regions. However, it is not known what nerve terminals are
mostly affected in early AD. We now used a rat model of AD,
based on the intra-cerebral administration of soluble A 1-42,
that leads to memory impairment and loss of nerve terminal
markers within 2 weeks, to investigate which type of hip-
pocampal nerve terminals was mostly affected in the hip-
pocampus. Western blot analysis revealed a decrease of the
density of vesicular glutamate transporters type 1 (vGluT1, a
marker of glutamatergic terminals; -20.1+3.6%) and of vesicu-
lar acetylcholine transporters (vVAChT, a marker of cholinergic
terminals; -27.2+0.9%) but not of vesicular GABA transporters
(VGAT, a marker of GABAergic terminals) in the hippocampus
of Ap-injected rats. Additional immunocytochemical analysis
of single hippocampal nerve terminals further confirmed the
reduction of the number of vGluT1-immunopositive nerve
terminals (-10.6+3.6%), with no significant changes of the
numbers of vVAChT- or vGAT-immunopositive nerve terminals.
These results show that, in this A -based model of AD, there is
an asymmetric loss of different synaptic markers with a pre-
dominant susceptibility of glutamatergic synapses.

P2Y1 receptor is involved in abeta-
induced synaptic and memory loss

Porciuncula, L.O., Silva, C.G., Canas, PM., Marques, J.M.,
Andrade, G.M., Oses, J.P, Gachet, C., Cunha, R.A. & Rodrigues, R.J.

Early Alzheimer’s Disease (eAD) is characterized by memo-
ry impairment associated to a synaptic loss and dendritic
atrophy in cortical and hippocampal regions (science
298,789-91). These early morphological traits, already evident
in mild cognitive impairment (MCI), correlate with the
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increased levels of Af oligomers (science 297,353-56). Since
ATP, which activates P2 receptors (P2R), is a proposed danger
signal upon brain insults, we now tested if P2R are involved in
A -induced synaptic and memory loss. Pharmacological
manipulation of P2R in hippocampal neurons revealed that
the blockade of P2YIR (with 10 pM MRS2179) prevented not
only Ap1-42 (0.5 pM for 24 H)-induced neuronal death but,
more importantly, the initial synaptotoxicity (MAP2 and
synaptophysin labelling at 12 H). Interestingly, we found an
increased density of P2YIR in hippocampal terminals of both
rats and mice 2 weeks after administration of AB1-42 (2nmol,
icv) at a time where they displayed a mnemonic deficit (Y
maze) and synaptotoxicity (reduced levels of synaptic mark-
ers) but no neuronal death (Fluoro-Jade C staining). Indeed,
P2Y1R KO mice did not display mnemonic deficit or synapto-
toxicity 2 weeks after administration of AB1-42. Moreover,
CRMP2, a microtubule-associated protein involved in the for-
mation of synaptic connectivity and stabilization, is hyper-
phosphorylated and hence its function might be disrupted in
eAD (J. Neurochem. 103, 1132-44). We report that the AB1-42-
induced increase in the phosphorylation of CRMP2 at thr555
(brain 131, 90-108) is recapitulated by P2Y1R activation and
prevented by P2Y1R blockade. Together, these findings show
that P2YIR are involved in Af -induced synaptic and memory
loss, suggesting the involvement of P2Y1R-driven phosphory-
lation of CRMP2, which should be responsible or at least con-
tribute to neuritic cytoskeleton instability leading to early
synaptic loss and hence synaptic network dysfunction under-
lying the cognitive deficits associated to eAD.

Estudo longitudinal do Montreal
Cognitive Assessment (MoCA) no Declinio
Cognitivo Ligeiro e na Doenca de
Alzheimer

Costa, V., Freitas, S., Cunha, C., Duro, D., Jesus, S., Pereira, M.,
Santiago, B., Simoes, M.R. & Santana, I.

Introducdo: O Montreal Cognitive Assessment (MoCA) é
um teste de rastreio cognitivo com comprovada validade no
diagnéstico do défice cognitivo no espectro da Doenga de
Alzheimer (DA). Existem menos resultados relativamente a
sensibilidade do teste para avaliar o declinio cognitivo ao
longo do tempo, nos doentes com Defeito Cognitivo Ligeiro
(DCL) e nas fases ligeira a moderada da DA.

Objetivo: Analisar a capacidade do MoCA para detetar
alteracdes cognitivas de pacientes com DCL e DA ao longo do
curso da doenca e explorar perfil cognitivo destes grupos cli-
nicos na prova.

Metodologia: Inicialmente foram avaliados dois grupos
clinicos (DCL n=224 e DA n=184) e dois grupos controlo (C-
DCL; C-DA), emparelhados quanto a idade e escolaridade. Os
doentes foram avaliados em trés momentos distintos com
recurso a0 MoCA e ao Mini Mental State Examination
(MMSE).

Resultados: Na avaliacdo inicial, foram observadas dife-
rencas estatisticamente significativas de desempenho tanto
no MoCA (DCL: M=19.02, D.P=4.36; DA: M=10.25; D.P=4,56)
como no MMSE (DCL: M=27.20, D.P=2.46; DA: M=20.72,
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D.P=4.26), entre cada grupo clinico e os respectivos grupos
controlos, com melhores resultados para o MoCA. Dos parti-
cipantes com diagnéstico inicial de DCL, 87 foram avaliados
longitudinalmente em média 12 meses ap6s o diagnoéstico e
49 ap6s 2 anos. Neste grupo, a andlise longitudinal demons-
trou deterioracdo significativa no MoCA entre a primeira e a
dltima avaliacdo (p <0.05), enquanto no MMSE nao se verifi-
cou decréscimo estatisticamente significativo. Um subgrupo
dos doentes com DA foi também avaliado prospectivamente
nos mesmos intervalos médios de tempo (73 e 23 doentes, res-
pectivamente). Neste grupo verificou-se deterioragao estatis-
ticamente significativa entre todas as avaliacdes, sendo este
declinio mais acentuado na pontuacao total do MoCA do que
do MMSE.

Conclusdes: Os resultados evidenciam uma melhor capa-
cidade discriminativa do MoCA, bem como uma sensibilidade
superior a do MMSE para detectar o declinio cognitivo ao
longo do tempo em pacientes com DCL e DA.

Desempenho Cognitivo Nao Credivel no
Defeito Cognitivo Ligeiro: Estudos com o
Test of Memory Malingering (TOMM) e o
Rey 15-Item Memory Test (Rey 15-IMT)

Jesus, S., Duro, D., Cunha, C., Costa, V., Marques, I., Simdes, M.R.
& Santana, I.

Introducao: A validade dos resultados nos testes de avalia-
¢do neuropsicolégica depende da cooperacdo e esforco da
pessoa examinada. Os estilos de resposta designados por
esforco insuficiente, exagero de sintomas ou desempenho cog-
nitivo ndo credivel sao importantes para interpretar os desem-
penhos deficitarios nos testes neuropsicolégicos e nao tém
sido estudados de modo consistente no DCL.

Objectivos: Caracterizar e analisar o desempenho de pes-
soas diagnosticadas com DCL em duas medidas de desempe-
nho cognitivo ndo credivel (TOMM e Rey 15-IMT) procurando
identificar a utilidade dos pontos de corte definidos para estas
medidas.

Metodologia: A validade dos resultados no TOMM e no Rey
15 IMT e a sua relacdo com resultados noutros testes, foi exa-
minada num grupo DCL, avaliado com o seguinte protocolo:
MMSE, MoCA, ADAS-Cog, GDS-30, CDR, SMC, DAD e
Blessed.

Resultados: Foram avaliados 54 sujeitos, 55,6% do sexo
feminino, com uma média de idade de 73,61 anos (dp=7,385)
e 5,98 anos de escolaridade (dp=3,542). Os resultados no
TOMM (Ensaios 1, 2 e Retencdo) foram os seguintes: El
[M=44,83; dp=5,190]; E. 2 [M=48,67; dp=2,907] e E. de
Retencao [M=48,70;dp=3,020]; no Rey 15-IMT (Ensaios de
Evocagao Imediata, Reconhecimento e Pontuagio
Combinada): E. de Evocac¢ao Imediata [M=8,18; dp=3,994]; E.
de Reconhecimento [M=9,16; dp=3,426] e P. Combinada
[M=15,18; dp=7,448]. Com excepcao do E. 1, que apresenta
correlacdo fraca com o MoCA (r=0,282, p<0,05), o TOMM nio
evidencia correlagdes estatisticamente significativas com os
testes de rastreio cognitivo (MMSE e MoCA), nem com a idade
e escolaridade. No Rey 15-IMT sao identificadas correlacdes
moderadas: entre o E. de Evocagdao Imediata e o MMSE
(r=0,464, p<0,01), MoCA (r=0,447, p<0,01) e escolaridade
(r=0,418, p<0,01); o E. de Reconhecimento e o MMSE (r=0,432,
p<0,01), MoCA (r=0,478, p<0,01) e escolaridade (r=0,467,
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p<0,01); a Pontuagao Combinada e o MMSE (r=0,509, p<0,01),
MoCA (r=0,490, p<0,01), escolaridade (r=0,407, p<0,01) e
idade (r=-0,307, p<0,05).

Conclusdes: Os resultados apontam para a superioridade
do TOMM na deteccdo do desempenho cognitivo ndo credivel
no DCL, considerando os pontos de corte e o facto dos desem-
penhos nao serem influenciados por varidveis sociodemogréfi-
cas (idade, escolaridade) ou pela presenca de défice cognitivo.

Linguagem nao-literal no “Defeito
Cognitivo Ligeiro"”

Cardoso, S., Silva, D., Maroco, J., de Mendonca, A. & Guerreiro, M.

Introducéo: Verbal language is one of the cognitive capaci-
ties that deteriorate in Alzheimer’s disease (AD) (Bayle &
Tomoeda, 2007). The language deficits in MCI patients may be
qualitatively similar to those existing in AD patients, albeit
more subtle (Taler & Phillips, 2008). Several studies showed
that MCI patients have deficits in verbal fluency, confront
naming and language comprehension (Ralph et al, 2003;
Ribeiro, de Mendonca & Guerreiro, 2006).

Objetivos: To analyze the hypotheses: MCI patients have
deficits in non-literal language tasks; Language deficits are
more frequent in non-literal tasks than in literal language;
Deficits in non-literal language are correlated with specific
cognitive domains.

Metodologia: 50 MCI participants recruited in a private
memory and 25 healthy control participants recruited in
Senior Universities. Participants with MCI underwent a stan-
dard protocol (clinical history, neurological examination,
laboratorial evaluation and brain imaging) and submitted to a
comprehensive neuropsychological assessment, including
literal and non-literal tests. The sample size was calculated to
detect a difference in the idiomatic expressions test of 2.5
points and a difference in the proverbs test of 0.8 points bet-
ween MCI patients and controls. Statistical analyzes: Student’s
t test; c* test; Pearson’s test.

Resultados: Complex language performance: MCI partici-
pants had worse scores in all language tests (literal and non-
literal). Deficits more frequent: Semantic Decision and
Proverbs, and not significantly different from the Token Test.
Performances in language tasks, literal and non-literal, were
strongly correlated. The Non-Literal Text comprehension and
Proverbs comprehension tasks showed significant correlations
with some neuropsychological tests. Idiomatic Expression task
did not correlate with any non-language cognitive domain.

Conclusoes: MCI patients are hindered in the understan-
ding of complex language. In daily living, these complex lan-
guage deficits should compromise an effective verbal interac-
tion. Amelioration of these deficits could be an important
intervention target as part of a comprehensive rehabilitation
strategy for patients with cognitive decline.

Estudo Normativo para a Populacao
Portuguesa do Teste de Leitura de
Palavras Irrequlares (TeLPlI)

Alves, L., Simdes, M.R., Martins, C. & Freitas, S.

A avaliacdo do declinio cognitivo implica o estudo da dis-
crepancia entre o nivel de funcionamento anterior a uma
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lesdo ou situacao de declinio (pré-mérbido) e o estado atual
do individuo. No entanto, dados relativos ao funcionamento
pré-moérbido (ou Inteligéncia Pré-Moérbida: IPM) raramente
se encontram disponiveis, sendo necessdrio recorrer a méto-
dos indiretos de estimacao. O TeLPI é um instrumento especi-
ficamente desenvolvido para estimar a IPM que combina, em
férmulas de regressdo, a informacao relativa a capacidade
atual de leitura do sujeito e dados referentes a varidveis demo-
gréficas significativas. Os resultados de investigacdes anterio-
res tém demonstrado validade e boas qualidades psicométri-
cas deste instrumento levando ao aprofundamento do estudo
dos resultados deste instrumento na populacao portuguesa. A
reconhecida utilidade de normas representativas para uma
determinada populagdo para a interpretacao dos resultados
do estabelecimento justificaram a realizacdo de um estudo
cujo objectivo central é o estabelecimento de dados normati-
vos para o TeLPI. Uma vez que dados normativos devem ser
estratificados de acordo com as varidveis sociodemogréficas
que mais influenciam os resultados do TeLPI, foi avaliada uma
amostra de 637 sujeitos cognitivamente sauddveis e estratifi-
cados de acordo com varidveis sociodemogréficas relevantes
(idade, género, escolaridade, estado civil, estado ocupacional,
regido geogréfica, localizacdo geografica e drea de residéncia),
de modo a apresentar uma distribuicdo semelhante a encon-
trada na populacdo portuguesa. Os resultados identificam a
forte influéncia da varidvel escolaridade nas pontuacgodes do
TeLPI, explicando 73.9% da variancia das pontuacoes e levan-
do a apresentacdo de dados normativos de acordo com esta
variavel.
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Principios editoriais e normas de publicacao
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Principios gerais
A SINAPSE orienta-se pelos seguintes principios gerais:

1.
2.

5.

9.

10.

11.

Defesa e promocdo 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 consolidagdo e robustez;

. Prética da Neurologia Clinica como vocagao primordial;
. Trabalhos transversais, integradores ou promotores da unidade

da Neurologia como interesses privilegiados;
Preservacdo da memoria das instituicbes como preocupacao
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 aplica¢do sistemdtica das normas do
“ICJME- International Committee of Medical Journal Editors”
(http://www.icmje.org);

Garantia de independéncia cientifica e editorial, relativamente
aos Orgéos Sociais da SPN, patrocinadores ou outras entidades;
Predisposicao para a mudanca.

Orgaos da SINAPSE

1.

2.

3.

4.

Administraggo. E composta por trés elementos da Direc¢do da
SPN (Presidente, Vice-Presidente para a drea editorial e
Tesoureiro), sendo responsével pelas componentes econdmicas,
financeiras e logisticas.

Director. E nomeado pela Direcgdo da SPN, podendo ser mem-
bro dos Orgdos Sociais ou independente; estabelece a orientacdo
global, a preparacao e execucao das edi¢oes, ouvido o Conselho
Editorial.

Conselho Editorial. E nomeado pela Direc¢do da SPN, mediante
proposta fundamentada do Director, sendo os seus membros
sécios independentes dos Orgaos Sociais; compete ao Conselho
Editorial participar nas grandes opcdes 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 publicacoes.

Normas de candidatura

1.

2.

3.

4.

Os trabalhos candidatos a publica¢do serdo inéditos, e ndo deve-
rdo ser enviados para outras publicagoes.

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, italicos, notas de topo ou de rodapé, e artificios for-
mais.

As péaginas nao deverdo ser numeradas.
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5. Deverdo ser redigidos em portugués ou em inglés. Poderao,
excepcionalmente, aceitar-se trabalhos em francés ou espanhol.

6. Da primeira pagina constarao: titulo do trabalho, nome préprio,
apelido, departamento ou servico, instituicdo, profissdo, cargo,
endereco, telemdvel e correio electronico de todos os autores.

7. A segunda pégina incluira: o titulo do trabalho, o nome dos auto-
res, 0 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 versdo em inglés da segunda pégina, 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 sec¢des do trabalho. Os
trabalhos originais incluirdo as seguintes seccdes: introducao /
objectivos, metodologia, resultados, discussdo / conclusoes e
bibliografia. Os casos clinicos serdo estruturados em introducao,
caso clinico, discussdo e bibliografia. As revisdes incluirdo, pelo
menos, introducao, desenvolvimento, conclusoes e bibliografia.
Os editoriais e as cartas estardo isentos de organizacdo em sec-
coes. No texto das seccdes, a identificagdo institucional serd evi-
tada, podendo ser acrescentada, se imprescindivel, no fim do
processo de avaliacdo e antes da publica¢do 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 constardo em pagi-
na propria.

12. Os compromissos particulares ou institucionais (patrocinios,
financiamentos, bolsas, prémios) serdo expressos obrigatoria-
mente em pagina adicional.

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 propésito de um caso clinico” ndo serdo acei-
tes.
2. Autores e instituicdes
A autoria exige, cumulativamente, contribuicdes substanciais para:
a) concepcdo e desenho, ou aquisicdo de dados, ou andlise e inter-
pretacdo de dados;
b) redacgdo ou revisdo critica de uma parte importante do seu
contetido intelectual;
c) responsabilidade pela aprovagao da versao final.
Cada um dos autores deve ter participado suficientemente no traba-
lho para assumir responsabilidade ptiblica pelo seu contetdo.
A obtengdo de financiamento, a colec¢do de dados ou a supervisao
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da equipa de investigacdo ndo 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”.

Ainclusao e compromisso do nome das instituicdes é da responsabi-
lidade dos autores.

3.Resumo
O resumo tem um limite méaximo 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
gréfica.
6. Introducio / Objectivos
Exposi¢ao, completa e sucinta, do estado actual do conhecimento
sobre o tema do artigo. Expressao clara das motivagoes e objecti-
vos que levaram ao planeamento do trabalho.
7. Metodologia
Descrever os critérios de seleccao 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 dissimulacdo da sua identidade ou uma folha
assinada de consentimento informado e parecer de uma
Comissdo de Etica de uma instituicao publica.
9. Discussao
Nao voltar a apresentar resultados, evitando redundancias. Nao
mencionar dados que nao foram apresentados nos resultados.
Dar-se-4 relevo aos aspectos novos, reflectir sobre as limitagoes e
justificar os erros ou omissdes. Relacionar os resultados com
outros estudos relevantes. As conclusoes deverdo basear-se ape-
nas nos resultados. Poderao fazer-se recomendacdes.
10. Bibliografia

As referéncias bibliogréficas devem ser identificadas no texto
através de numeracdo drabe, entre paréntesis, ao nivel da linha.
Devem ser numeradas segundo a ordem de aparecimento no
texto. A referéncia deve incluir o apelido e inicial de todos os
autores; se o artigo tiver mais de seis autores, devem ser referidos
apenas 0s trés primeiros, seguindo-se a expressdo et al. Os nomes
dos autores devem ser seguidos por titulo do artigo, abreviatura
da revista segundo as recomendacdes do List of Journals Indexed
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in Index Medicus, ano de edicao, volume, primeira e dltima pagi-
na. As referéncias a livros devem incluir o titulo do livro, seguido
do local de publicacdo, editor, ano, e paginas relevantes. Se algu-
ma referéncia se encontrar pendente de publicacdo deverd des-
crever-se como “in press”. A referéncia a comunicacoes pessoais
ndo é aceitdvel.

11. Dividas ou casos omissos

Serdo resolvidos de acordo com as normas do ICMJE (http://
www.icmje.org).

Processo de Avaliacao e Edigdo

1. A SINAPSE notificard o primeiro autor, imediatamente ap6s a
recepcao do trabalho;

2. A SINAPSE podera devolver imediatamente o trabalho aos auto-
res para correccoes formais, de acordo com as normas de publi-
cacdo;

Apds recepcdo definitiva, o trabalho serd enviado a todos os
membros do Conselho Editorial, que sugerem os revisores ade-
quados (membros do Conselho Editorial, do Conselho Cientifico
ou independentes). Os revisores ndo terdo ligacoes as institui-
¢oes constantes do trabalho. Os membros do Conselho Editorial
e os revisores ndo serao informados dos nomes e instituicdes dos
autores;

4. Os autores terdo acesso aos pareceres anénimos dos revisores;

5. Os autores terdo quinze dias tteis para alterar o artigo e/ou con-
testar as revisoes;

6. As respostas serao analisadas pelo Conselho Editorial, podendo
ser remetidas aos revisores para novo parecer;

7. A Direccdo da SINAPSE assumird a aceitagdo ou rejeicdo do tra-
balho para publicacdo, apés andlise e interpretacdo final de
todos os documentos;

8. Os autores terdo acesso aos conjunto dos documentos, em caso
de rejeicao do trabalho, mantendo-se oculta a identidade dos
revisores.

Os trabalhos aceites serdo publicados na edicdo seguinte da SINAP-
SE, apds assinatura de uma norma de responsabilidade e transferén-
cia de direitos por todos os autores. Por critérios editoriais, a
Direcgao da SINAPSE podera acordar com os autores o adiamento da
publicacao.
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