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Editorial

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

Este niimero da Sinapse, nomeadamente o seu suplemento, conta com um forte contributo de clinicos com
vasta experiencia no diagnéstico e tratamento da deméncia. Um aspecto interessante ai abordado é o da rela-
¢do entre as alteracdes do sono, em particular do sono REM, e as capacidades cognitivas dos doentes diagnos-
ticados de doenca por corpos de Lewy.

Surge assim a curiosidade de analisar o papel do sono na formatacao da memoria.

Conhecem-se cada vez melhor os mecanismos e os circuitos neuronais da memoria e aprendizagem em
que a memoria de curta duracao, short-term memory, a fase inicial do armazenamento do conhecimento
adquirido de novo, é uma fase instdvel, a que se segue uma fase de consolidacao, mais resistente a interferén-
cias, a memoéria de longa duracdo ou short-term memory. A memoria pode ainda ser reactivada, podendo ser
incorporadas novas experiéncias, isto é, pode ser reconsolidada.

A formacao da memoéria envolve activacao sindptica e das vias de sinalizacdo intracelulares com modifica-
¢do das conexdes sindpticas. Ou seja, a formacao e consolidagdo da meméoria e, curiosamente, o esquecimen-
to, sdo processos associados a actividade neuronal, passiveis de serem quimicamente modificados por varios
compostos alguns dos quais com ac¢ao farmacolégica. E assim possivel reforcar, ou pelo contrario enfraque-
cer os processos de memoria, o que pode ser 1til em situacoes patolégicas como a deméncia ou as memaorias
traumadticas, respectivamente.

Embora os mecanismos subjacentes ao papel do sono na aprendizagem e na memoria sejam controversos,
estudos recentes mostram que durante o sono hd uma oscilacdo entre um reforco da actividade sinéptica,
semelhante ao que ocorre no estado de alerta, sono REM, e um enfraquecimento dessa actividade, sono Nao
REM. Esta alternancia de fases traduz-se por uma variacao dos niveis e da actividade de neurotransmissores
e neuromoduladores sindpticos e de factores neurotréficos, fundamentais para a manutencao da homeosta-
sia e da plasticidade da sinapse. O que se traduz do ponto de vista funcional pela reorganizacdo dos circuitos
neuronais, permitindo ao cérebro discriminar entre informacao irrelevante e informacao de interesse, com
reten¢do desta ultima, e a consolidacdao da memoria.

O sono podera ser o preco a pagar pela plasticidade sindptica, essencial para a manutencao da actividade
neuronal e do equilibrio funcional do cérebro.

Espero que encontrem neste nimero da Sinapse estimulo para uma leitura que contribua para o refor¢o do
vosso conhecimento, mesmo que entrecortada por alguns periodos de decréscimo do estado de alerta. E sem-
pre possivel que estejam a contribuir para a reformatagdo da memoria. B
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Centro de Neurociéncias e Biologia Celular
Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra
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Sindrome Miasténico de Lambert-Eaton - estudo retrospetivo de cinco

casos

Lambert-Eaton myasthenic syndrome - retrospective study of five cases

Ana Paula Sousa', Luisa Medeiros?®
1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de Neurofisiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.

Resumo

Introducdo: O Sindroma Miasténico de Lambert-Eaton (LEMS) é uma patologia rara da juncao
neuromuscular pré-sinaptica podendo ocorrer como disttirbio autoimune ou paraneoplasico.

Objetivos: Revisdo clinica e neurofisioldgica de uma série de doentes com LEMS e verificar
as diferencas entre os doentes com e sem tumor associado.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos casos de LEMS diagnosticados numa Unidade de
Neurofisiologia de um Hospital Central num intervalo de dez anos (2001-2010). Para cada
doente foram avaliados as manifestacdes e evolucdo clinica, os achados neurofisiolégicos, a
investigacao complementar e o tratamento.

Resultados: Durante este periodo foram diagnosticados cinco casos de LEMS, dos quais trés
foram atribuidos a um disttirbio autoimune, um em contexto de neoplasia do pulmao e em
outro a investigacado complementar foi inconclusiva. Todos se apresentaram com tetra ou para-
parésia arrefléxica, trés com ptose, dois com sintomas autonémicos e um com sintomas bulba-
res. O tempo médio de diagndstico foi de 2 meses para os dois doentes com clinica tipica e
hébitos tabdgicos (neoplasia pulmonar presente num doente e suspeita mas nao confirmada
noutro) e de 32 meses para os outros trés doentes. Todos os doentes foram tratados com 3,4-
diaminopiridina e/ou piridostigmina e imunossupressdao com exce¢ao do doente com neopla-
sia pulmonar que efetuou quimioterapia dirigida. Este doente morreu um ano depois do diag-
néstico. Faleceu ainda outro doente aos 79 anos com uma pneumonia bilateral grave, dois anos
ap6s o diagnodstico. Dos outros trés, um nao se acompanhou o seguimento e os outros dois
doentes com LEMS autoimune melhoraram sob terapéutica médica ndo se tendo diagnostica-
do neoplasia durante os varios anos de seguimento.

Conclusao: Com esta revisao os autores pretendem alertar para esta entidade clinica que
coloca dificuldades de diagnéstico, principalmente em doentes jovens, com uma evolucao cli-
nica mais arrastada, com sintomas oculobulbares e/ou sem sintomas autonémicos. Nestes
doentes o diagnéstico inicial é frequentemente de Miastenia Gravis ou de Miopatia.

Abstract

Introduction: The Lambert-Eaton myasthenic syndrome (LEMS) is a rare presynaptic neu-
romuscular junction disorder that can occur as an autoimmune or paraneoplastic disorder.

Objectives: Clinical and neurophysiological revision of LEMS cases in order to identify dif-
ferences between those with and without tumor.

Methods: Retrospective study of LEMS cases diagnosed at the Neurophysiological Unit of
a main hospital over a 10-year period (2001-2010). Clinical manifestations and evolution, neu-
rophysiological findings, complementary investigation and treatment were evaluated for each
patient.

Results: During this period, five LEMS cases were diagnosed, three of which were autoim-
mune, one paraneoplastic and the other inconclusive. All presented with areflexic tetra or para-
paresis, three with ptosis, two with dysautonomia and one with bulbar symptoms. The average
time to diagnosis was 2 months for the two smokers with typical symptoms (lung tumor pres-
ent in one patient and suspected in the other) and 32 months for the other three patients. All
the patients were treated with 3,4-diaminopyridine and/or pyridostigmine and immunosup-
pressants, except the one patient with cancer, who was treated with appropriate chemothera-
py- This patient died one year after the LEMS diagnosis, and another, a 79-year-old patient with
autoimmune LEMS, died of severe bilateral pneumonia two years after diagnosis. Of the other
three, one was lost to follow-up and two patients improved on therapy without cancer in spite
of a long follow-up.

Conclusions: With this work, the authors intend to draw attention to this disorder, which is
difficult to diagnose, particularly in young patients, with slowed progression, oculobulbar
symptoms and/or without dysautonomia. In these cases, the first diagnosis is usually
Myasthenia Gravis or Myopathy.
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Introducdo

O Sindroma Miasténico de Lambert-Eaton (LEMS) é
uma doenca imuno-mediada da transmissao neuromus-
cular pré-sindptica, que resulta da presenca de anticorpos
que atuam contra os canais de cdlcio voltagem dependen-
tes (VGCC) nos terminais nervosos pré-sindpticos. Cerca
de 50% a 60% dos doentes tém um tumor associado, geral-
mente o carcinoma do pulmio de pequenas células
(SCLC), que também expressa VGCC'.

O diagnéstico desta doenca é baseado na clinica, nos
estudos neurofisiolégicos e no doseamento de anticorpos
anti-VGCC. A triade clinica tipica consiste numa paresia
muscular proximal, sintomas autonémicos e arreflexia. No
electroneuromiograma (ENMG), o potencial de acdo
motora (CMAP) em repouso apresenta amplitudes reduzi-
das e torna-se ainda mais reduzido na estimulacao repeti-
tiva a baixa frequéncia (2-5Hz)%. Um decremento de pelo
menos 10% é considerado anormal. O achado neurofisio-
l6gico mais caracteristico do LEMS € a facilitagdo ou incre-
mento da amplitude do CMAP apés exercicio de curta
duracdo (10 segundos) ou estimulacdo a frequéncias ele-
vadas (30-50Hz). Um incremento superior a 100% é consi-
derado anormal. Este teste tem uma sensibilidade de 84-
96% e uma especificidade de 100%**. Os anticorpos anti-
VGCC sao responséveis pelos sintomas clinicos do LEMS e
sdo detetados em 85-90% destes doentes®.

O rastreio do SCLC deve ser efetuado com TC toracica e
se esta for negativa com FDG-PET®.

O tratamento sintomdtico de escolha nos doentes com
LEMS é a 3,4-diaminopiridina (3,4-DAP) ou em alternativa
a piridostigmina caso o anterior ndo esteja disponivel. Nos

casos em que nao ha remissdao dos sintomas é necessario
usar prednisolona com ou sem azatioprina e nas situagdes
mais agudas e/ou graves imunoglobulina ou plasmafere-
se. Nos doentes com neoplasia faz-se também terapéutica
dirigida®.

O objetivo deste trabalho foi avaliar os achados clinicos
e neurofisioldgicos, a investigagdo complementar e o tra-
tamento de uma série de doentes com LEMS e verificar
diferencas entre os doentes com e sem tumor associado.

Metodologia

Efetuou-se um estudo retrospetivo dos casos de LEMS
diagnosticados na Unidade de Neurofisiologia do Centro
Hospitalar de Lisboa Central entre os anos 2001-2010.

O diagnostico de Lambert-Eaton foi baseado nas caracte-
risticas clinicas tipicas e nos resultados obtidos no ENMG
(amplitude reduzida do potencial motor em repouso, decre-
mento superior a 10% na estimulagao repetitiva a baixa fre-
quéncia e incremento superior a 100% ap6s exercicio de
curta duracdo). Foram avaliados os seguintes parametros:
idade, sexo, habitos tabdgicos, apresentacdo clinica, presen-
¢a de neoplasia, presenca de outras doencas autoimunes,
anticorpos anti-VGCC, anticorpos anti-AChR, testes neurofi-
siolégicos, curso da doenca e resposta ao tratamento.

Resultados

Durante este periodo foram diagnosticados 5 casos de
LEMS. Na tabela I apresentam-se detalhadamente as
caracteristicas clinicas, imunolégicas e seguimento de
cada um dos casos e na tabela II apresentam-se as carac-
teristicas neurofisiolégicas.

Tabela I. Caracteristicas clinicas e imunoldgicas, tratamento e seguimento dos doentes com Sindroma Miasténico de Lambert-Eaton.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Sexo M M M F F
Idade de inicio (anos) 65 48 77 34 33
Haébitos tabégicos Sim Sim Nao Nao Nao
Paraparésia proximal Tetraparésia Paraparésia Tetraparésia Paraparésia
Arreflexia proximal proximal proximal Proximal
= 1o Ptose Arreflexia Arreflexia Arreflexia Arreflexia
Apresentacfio clinica Diplopia Sintomas Ptose Ptose
Disfagia autondémicos Disfonia
Sintomas autonémicos
. Carcinoma do pulmao de = = = =
Neoplasia pequenas células metastizado Ndo Néo Nio Néo
Outras doencas 5 5 = = =
autoimunes Nao Nao Nao Nao Nao
Acs anti- VGCC (pmol/L) [ND ND 276 190 273,2
Acs anti-AchR (nmol/L) |ND ND ND Negativo Negativo
Tempo entre o inicio da A
doenca e o diagnéstico 3 meses 1 més 48 meses 12 meses 36 meses
3,4-DAP Piridostigmina | Piridostigmina
L : . : Piridostigmina | Corticoterapia | Corticoterapia
Tratamento Quimioterapia Corticoterapia |; ¢ mensal Azatioprina Azatioprina
Ig mensal Ig mensal
Melhoria inicial |Melhoria da FM |Melhoria da FM |Melhoria da
da FM Faleceu 2 anos Sem neoplasia |FM
: Regressou ao depois por pneu- |diagnosticada | Sem neoplasia
Seguimento sgli(izseu um ano depois por pais de origem |monia grave em 10 anos diagnosticada
p desconhecen- em 3 anos
do-se restante
seguimento

M: masculino, F: feminino, ND: ndo determinado, 3,4- DAP: 3,4- Diaminopiridina, Ig: imunoglobulina, FM: for¢ca muscular
Valores de referencia: Acs anti-VGCC - N < 25pmol/L; Acs anti-AchR — N<0,25 nmol/L

Sinapse
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Tabela Il. Caracteristicas neurofisiologicas dos doentes com Sindroma Miasténico de Lambert-Eaton.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Amplitudes do CMAP em repouso(mV) *
Nervo-Misculo
Cubital-AQD 0,1 0,5 0,7 0,9 0,7
Mediano- CAP 0,2 1,4 1,1 1,9 0,5
Peroneal- pedioso 0,1 1,5 1,2 2,3 0,2
Tibial-AH 0,6 4,4 3,4 1,6 0,7
Decrementos na estimulacao repetitiva a 3Hz
Misculo
AQD 17% 27% 22% 31% 7%
CAP 13% 31% 21% NR 24%
Pedioso 45% 30% NR NR 12%
Trapézio NR NR NR 7% NR
Frontal NR NR NR 27% NR
% do incremento apés contracao voluntdria maxima ou estimulacdo repetitiva a 20 Hz
Miisculo
AQD 140% 330% 442% 144% 630%
CAP 105% 121% 318% 63% 300%
Pedioso 135% 117% NR 16% 800%
AH NR NR NR 93% 414%

CMAP- potencial de agao motora, AQD — abdutor do 5° dedo, CAP - curto abdutor do polegar, AH — abdutor do halux, NR- ndo realizado.

*Amplitude do CMAP medida “peak-to-baseline”

Apenas o caso 1 estava associado a carcinoma do pul-
mao de pequenas células e os sintomas neurolégicos sur-
giram dois anos ap6s o diagndstico do tumor. A investiga-
¢do no caso 2 foi inconclusiva porque apesar de se ter
encontrado na TC tordcica duas adenopatias mediastini-
cas, a broncofibroscopia nao detectou células neoplésicas.
Nao foi possivel realizar PET, determinar os anticorpos
anti-VGCC e acompanhar a evolucdo clinica por o doente
ser imigrante e ter regressado ao pais de origem.

O doente 3 foi referenciado a consulta de
Neuromusculares por um quadro de dificuldade na mar-
cha, de agravamento progressivo, com 3 anos de evolucao.
J4 tinha realizado um ENMG que sugeria uma miopatia e
uma biopsia muscular que mostrava atrofia de fibras tipo
I1. Repetiu 0 ENMG que mostrou um defeito da transmis-
sdo neuromuscular de tipo pré-sindptico.

No caso 4 os sintomas surgiram na doente no periodo
do puerpério. Inicialmente apresentava queixas de dimi-
nuicdo generalizada da for¢ca muscular de predominio
vespertino e que agravavam com os esforcos e trés meses
depois ptose e disfonia. Realizou um ENMG que mostrou
amplitudes reduzidas dos potenciais motores, decremen-
tos na estimulacgdo repetitiva em repouso a baixa frequén-
cia nos musculos frontal e abdutor do 5° dedo e incremen-
tos superiores a 100% apenas no musculo abdutor do 5°
dedo. Pelo facto de ser uma mulher jovem com sintomas
oculares foi colocada inicialmente a hipétese diagndstica
de Miastenia Gravis generalizada, atribuindo-se a reducao
da amplitude dos potenciais a gravidade da doenca. Fez
TC do mediastino que foi normal. O doseamento dos anti-

Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014

corpos anti-AChR foi normal. Iniciou corticoterapia e piri-
dostigmina sem melhoria. Um ano depois repetiu o
ENMG noutro laboratério que mostrou incrementos entre
100 a 250% nos musculos abdutor do 5° dedo e curto
abdutor do polegar. Dado a negatividade dos anticorpos e
os dados do novo ENMG, colocou-se a hipétese de LEMS
e efetuou-se a determinagdo dos anticorpos anti-VGCC,
que foi positiva, com um titulo elevado.

No caso 5, as queixas iniciais foram de fadiga, mialgias
e diminuicdo da for¢a muscular dos membros inferiores
que inicialmente foram interpretados em contexto de sin-
drome depressivo. Por agravamento clinico, associado a
epis6dios de visdo turva e ptose do olho direito, realizou
um ENMG onde se descreviam “..potenciais motores de
baixa amplitude e tracado electromiogrdfico com caracte-
risticas miopdticas...” o que levou a referenciagdo a con-
sulta de Neurologia. Repetiu 0 ENMG que mostrou um
defeito de transmissdo de tipo pré-sinaptico com facilita-
¢do superior a 400% em varios musculos no teste do exer-
cicio de curta duracao.

Exceto o doente com neoplasia, submetido a quimiote-
rapia, todos os doentes foram tratados com piridostigmi-
na e imunossupressdo, tendo sido autorizado 3,4-DAP
para apenas um doente. O doente com a neoplasia faleceu
um ano depois do diagnéstico. Faleceu ainda o doente 3
aos 79 anos de idade, por pneumonia grave bilateral, nao
ficando completamente determinada a sua relagdo com a
patologia de base. As restantes duas doentes melhoraram
com a terapéutica nao se tendo diagnosticado neoplasia
ap6s varios anos de seguimento.
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Discussédo

O LEMS é uma doenca da juncao neuromuscular pré-
sindptica que mais frequentemente ocorre como sindro-
me paraneoplésico de SCLC. Na nossa pequena série, ape-
nas um doente apresentava SCLC que tinha sido diagnos-
ticado 2 anos antes de surgir o quadro neurolégico. O
diagnéstico do SCLC antes do reconhecimento do LEMS é
raro, ocorrendo apenas em cerca de 6% dos doentes’.

Em 3 dos 5 casos o LEMS nao foi a primeira hip6tese
de diagndstico. No caso 3, o diagnéstico inicial foi de
uma miopatia por se apresentar apenas com uma para-
parésia proximal sem sintomas autonémicos. Dentro
destas, a hip6tese mais plausivel seria uma Miopatia de
Corpos de Inclusdo, ja que a CK era normal, contudo a
bidpsia realizada nao foi favordvel a este diagnéstico. No
caso 4, o diagnéstico inicial foi de Miastenia Gravis por se
tratar de uma mulher jovem, com sintomas oculares, sem
sintomas autonémicos e em que os achados neurofisio-
légicos foram atribuidos a gravidade da Miastenia. No
caso 5 o diagnéstico inicial foi de distirbio de ansiedade
por inicialmente as queixas serem predominantemente
de fadiga. Assim nestes 3 casos, pelo facto de ndo ter sido
colocada a hipdtese diagnéstica de LEMS, o tempo
médio de diagnéstico foi de 32 meses. Na literatura o
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tempo médio de diagndstico é também bastante mais
curto nos doentes que tétm SCLC (4 meses), comparativa-
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bulbares no inicio da doenca, ao contrario do LEMS em
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o atraso de diagnostico®.
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Resumo

Introduc@o: Os instrumentos utilizados para avaliar pessoas com afasia tendem a ser exten-
sos e exaustivos, de forma a permitir um diagnéstico e a obtencdo de dados detalhados.
Contudo, estas provas nem sempre sao o melhor instrumento de avaliagao para doentes que se
encontram em fase aguda/subaguda e que ndo apresentam condig¢des para colaborar numa
prova complexa e demorada. Neste caso devem ser usadas provas rdpidas e de facil execucao
que permitam uma melhor compreensao do quadro clinico. Este tipo de instrumentos nao
existe no nosso pais.

Objetivo: Traducao e validacao de uma prova de rastreio de afasia para a populacao portu-
guesa, a Bedside de Lenguaje (BL; Sabe et al, 2008), instrumento que poderd ser utilizado por
qualquer profissional de satde.

Metodologia: O estudo foi realizado com uma amostra de 112 participantes, dos quais 61
com afasia resultante de AVC no hemisfério esquerdo e 51 sem defeito afdsico, com disartria
resultante de AVC no hemisfério direito. Todos os doentes foram avaliados com a BL e com uma
bateria de avaliagdo formal da afasia, com o objectivo de estabelecer a validade convergente
entre as duas provas.

Resultados e conclusdes: Foram constatadas diferencas nos valores da BL entre o grupo
com afasia e o grupo sem afasia, sendo que este tltimo grupo apresentava resultados significa-
tivamente superiores, uma vez que ndo possuia patologia de linguagem. Os resultados obtidos
revelaram uma boa validade convergente entre os valores da BL e a gravidade da afasia, medi-
da através do Quociente de Afasia. Além disso, a prova revelou uma boa fiabilidade e exatidao
de medida, e ainda valores de sensibilidade e especificidade favoraveis, apresentando-se desta
forma como um instrumento que poderd ser ttil no rastreio da afasia, especialmente em fase
aguda ap6s lesao cerebral.

Abstract

Introduction: Standard tools used in the assessment of aphasic patients are normally extensive
and exhaustive, so as to allow for detailed results and an accurate diagnosis. However these tests
are often inappropriate for assessment in acute and subacute stroke. Patients with this condition
are not able to collaborate in long and complex tasks. In such cases shorter tests should be used,
as they can be conducted more easily. This kind of tests currently lack in Portugal.

Objective: The objective of the present study is the translation and adaptation of an apha-
sia-screening test for the Portuguese population, namely the Bedside de Lenguaje (BL; Sabe et
al., 2008). This instrument may be used by any health care professional.

Methodology: The study was conducted with a sample of 112 participants, of which 61 were
diagnosed with aphasia resulting from left hemisphere stroke and 51 non-aphasic dysarthric
patients following right hemisphere stroke. Both groups were examined through BL and a for-
mal battery of aphasia assessment for convergent validity analysis.

Results and conclusion: Differences were observed in BL values between the aphasic and the
non-aphasic groups: the latter showed significantly higher results, as patients had no language
pathology. Results obtained showed good convergent validity in the correlation between BL results
and the severity of the Aphasia Quotient. Moreover the test evidenced good reliability and meas-
ure exactness, as well as favorable sensitivity and specificity values. Therefore this tool may be use-
ful for aphasia screening in the future, especially in the acute phase following brain injury.

Introducao

A linguagem é um processo complexo que envolve
multiplas estruturas do hemisfério cerebral esquerdo, (AVC)*.
hemisfério dominante para a linguagem nos individuos
destros e também na maioria dos individuos esquerdinos’.
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A perda desta capacidade resulta num quadro de afasia,
cuja causa mais frequente é o Acidente Vascular Cerebral

A afasia é uma situacao clinica com um impacto muito
negativo no bem-estar do individuo, na sua independén-
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cia e qualidade de vida®. Quando acompanhada de hemi-
paresia direita, como acontece frequentemente em resul-
tado de lesdo frontal ou subcortical, o grau de incapacida-
de aumenta e, consequentemente, diminui a possibilida-
de de participagao social*®. O diagndstico e encaminha-
mento precoces sao fundamentais para promover a recu-
peracdo destes doentes.

A avaliacao formal da afasia deverd comportar quatro
parametros fundamentais de forma a classificar o quadro
afésico: andlise do discurso, nomeacao, repeticao e com-
preensdo, além da avaliacdo das competéncias de leitura e
escrita. Caso se pretenda uma avaliacdo mais detalhada,
deverao ser utilizados nao sé testes especificos que permi-
tam definir o diagnéstico, mas também outros testes de base
linguistica que abranjam todos os subdominios da lingua-
gem: fonologia, semantica, morfossintaxe e pragmatica®.

Os profissionais especializados na avaliacao de lingua-
gem tendem a utilizar testes linguisticos complexos que
detalhem pormenorizadamente as dreas funcionais e dis-
funcionais em cada doente’. Existem intimeros testes
padronizados destinados a elaboracdo do diagnéstico e do
perfil linguistico da pessoa com afasia, fornecendo infor-
macgdes relevantes relativas aos niveis linguisticos afeta-
dos®. Além destas e igualmente importantes, sdo as avalia-
¢oes funcionais que permitem compreender quais as
maiores necessidades destas pessoas na utilizacdo da
comunicacdo em contextos quotidianos e o impacto que
os défices tém, nao sé na pessoa com afasia, mas também
nos seus familiares e amigos. Através destas informacaoes é
possivel direcionar a intervencado no sentido de minimizar
a incapacidade, tornando a comunicacao mais funcional,
mesmo quando nao é possivel uma evolucao favoravel.

No entanto, é necessdrio ter em conta a situacao clini-
ca do doente e a gravidade da sua condicao, de forma a
compreender qual o tipo de avaliacao mais adequado para
a fase em que se encontra®. Identificar o defeito afasico em
periodo precoce permite dirigir o doente para os locais
certos de avaliagdo e tratamento, sendo este procedimen-
to fundamental para a recuperagao’. Na verdade, certos
contextos clinicos, como as fases agudas/subagudas ap6s
AVC, exigem uma avaliacdo inicial da afasia, de natureza
mais rapida e superficial, que pode e deve ser feita logo no
Servico de Urgéncia ou durante o internamento hospita-
lar. Nestas avaliagcdes recorre-se a provas de rastreio, que
tém como principal objetivo a dete¢do precoce de defeitos
linguisticos e o encaminhamento adequado para profis-
sionais especializados, quando necessdrio. Contudo, estas
provas, apesar do seu interesse, nao fornecem informa-
¢oes detalhadas do quadro linguistico, nem permitem ela-
borar diagnésticos®'®, ndo substituindo uma avaliagdo
posterior mais detalhada.

Apesar de sumadrias, as avaliagoes de rastreio permitem
distinguir se o doente tem um defeito de linguagem (afa-
sia) ou um defeito de articulagao (disartria), se tem apenas
um discurso confabulatério (sindroma confusional) ou
alteracdo do pensamento (esquizofrenia). Esta distin¢cdo
possibilita o encaminhamento precoce e adequado, de
acordo com cada situacao.

Sinapse

A auséncia de instrumentos de rastreio é muitas vezes
compensada com recurso a entrevistas breves informais a
pessoa com afasia, procedimento que permite obter infor-
magcado importante sobre o débito do discurso, a presenca de
parafasias e circunléquios, a consisténcia nas respostas, 0s
erros articulatérios e a compreensdo coloquial. No entanto,
o facto de estas entrevistas ndo serem padronizadas podera
fazer com que a informac@o obtida ndo seja comparével de
doente para doente ou que seja perdida informacéo perti-
nente de uma avaliag@o para a avaliacdo seguinte, tornando-
as pouco fidedignas. Um instrumento de rastreio padroniza-
do proporciona dados quantitativos e objetivos num curto
espaco de tempo, permitindo maior rigor e uniformizagao
das avaliacdes screening para a linguagem.

Outra das vantagens destas provas de rastreio é pode-
rem ser aplicadas tanto por profissionais especializados
como por outros profissionais de satide. E de realcar que
uma prova de rastreio apenas identifica a existéncia ou
ndo de perturbacdes da linguagem, pelo que uma avalia-
¢ao completa deve incluir um conjunto de provas que per-
mitam diagnosticar o defeito, orientar o plano de inter-
venc¢ado e monitorizar a reabilitacdo em Terapia da Fala’.

Num trabalho publicado em 2006, Salter e colaborado-
res'' identificaram a existéncia de seis instrumentos desti-
nados ao rastreio da afasia. Estes instrumentos foram ana-
lisados em funcao da sua fiabilidade, validade, sensibilida-
de e utilidade prética. Verificaram que a informacao relati-
va as qualidades métricas e utilidade clinica era, de um
modo geral, limitada, sendo o instrumento mais conheci-
do e utilizado o The Frenchay Aphasia Screening Test
(FAST)", publicado pela primeira vez em 1987. Até ao
momento, nenhum destes instrumentos foi adaptado
para a populacao portuguesa, nem existe qualquer outro
desenvolvido para o efeito, sendo prética corrente o uso de
avalia¢cdes de natureza informal ou de versdes reduzidas
de baterias mais complexas, como é o caso frequente da
utilizacao das “provas nucleares” da Bateria de Avaliacao
da Afasia de Lisboa (BAAL)'*'.

O objetivo do presente trabalho é a adaptacdo para a
populagdo portuguesa de uma prova de rastreio de afasia —
a Bedside de Lenguaje (BL)'® — que possa vir a ser utilizada
por qualquer profissional de satde. A escolha deste instru-
mento, publicado em 2008, resulta essencialmente de dois
fatores: (1) trata-se de um instrumento recente e desenvol-
vido numa lingua préxima do portugués (espanhol); e (2) a
metodologia para a sua criacdo foi rigorosa, estando bem
estabelecidas as suas qualidades métricas e os procedimen-
tos de aplicacdo, na versdo original argentina. No nosso tra-
balho pretendemos caraterizar as propriedades métricas da
versdo portuguesa da BL e indicar um ponto de corte que
permita discriminar doentes afdsicos de ndo afésicos.

Metodologia
Participantes

O estudo inclui 112 participantes que sofreram um
AVC, sendo o grupo experimental constituido por 61 indi-
viduos com afasia resultante de lesdo cerebral no hemisfé-
rio esquerdo e o grupo de controlo constituido por 51 indi-
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viduos com disartria resultante de lesdo cerebral no
hemisfério direito. A recolha da amostra foi realizada por
conveniéncia em duas instituicdes de Satide: a Unidade de
Cuidados Continuados de Média Duracao de Olhdao (n =
11) e o Centro de Medicina de Reabilitacdo do Sul - CMR
Sul (n = 101). Foram selecionados todos os sujeitos que
cumpriam os seguintes critérios de inclusao: (1) existéncia
de uma tnica lesdo vascular esquerda ou direita confirma-
da por neuroimagem; (2) individuos com Portugués
Europeu como lingua materna; (3) auséncia de histéria
psiquidtrica ou neurolégica prévia ao AVC; e (4) auséncia
de histéria de alcoolismo ou toxicodependéncia. Todos os
participantes tinham um diagnéstico de afasia ou de
disartria previamente estabelecido pela respetiva equipa
clinica. No grupo com afasia, 37 participantes tinham afa-

Quadro 1. Carateristicas gerais da amostra

sia de tipo ndo-fluente (afasia global: 23; afasia de Broca:
10; afasia trasncortical motora: 2; afasia transcortical
mista: 2) e 24 participantes tinham afasia fluente (afasia
andémica: 13; afasia de Wernicke: 7; afasia transcortical
sensorial: 3; afasia de conducgao: 1).

No que respeita ao tempo de evolucdo ap6s a lesao
cerebral, a maioria dos casos nos dois grupos encontrava-
se em fase aguda ou sub-aguda (Quadro 1). Os grupos
eram equivalentes relativamente a idade (#(110) = - 0,57,
p = 0,574), ao género dos participantes (x*(1) = 0,06,
p=0,806) e a escolaridade (x*(1) = 0,63, p = 0,426). Dado a
BL ser constituida por provas muito simples nao foi anali-
sada a influéncia da escolaridade e apenas se considerou a
distincdo entre letrados e iletrados, uma vez que sao ava-
liadas capacidades de leitura e escrita.

Grupo com afasia Grupo com disartria
(n=61) (n=51)

Género

Masculino 37 (60,7%) 33 (64,7%)

Feminino 24 (39,3%) 18 (35,3%)
Idade (anos)

Média + DP 67,49 £ 11,83 68,76 £ 11,85

Amplitude (min — méx) 33-87 21-88
Escolaridade

0 anos 13 (21,3%) 7 (13,7%)

1 -4 anos 26 (42,6%) 39 (76,5%)

=5 anos 22 (36,1%) 5(9,8%)
Tempo de evolucao apds lesao

0 a 3 meses 33 (54,1%) 33 (64,7%)

3 a 6 meses 8 (13,1%) 11 (21,6%)

> 6 meses al ano 12 (19,7%) 4 (7,8%)

>1ano 8 (13,1%) 3 (5,9%)

Instrumentos de recolha de dados

A avaliagdo de linguagem foi realizada com duas provas
distintas: a Bedside de Lenguaje'® (BL), em versdo portu-
guesa, e a Bateria de Avaliacdo de Afasia de Lisboa'".

A BL foi desenvolvida por um grupo de investigadores
argentinos com o objetivo de criar um instrumento curto e
sensivel para rastreio da presenca ou auséncia de defeito
de linguagem. Esta prova avalia de forma simples, e num
curto espaco de tempo (cerca de 10 minutos), cinco com-
ponentes linguisticas: discurso espontaneo, compreensao,
repeticao, escrita e leitura. No discurso espontaneo solici-
ta-se ao individuo que diga o seu nome completo (1
ponto), a sua morada (1 ponto) e que descreva uma ima-
gem (3 pontos). A compreensao auditiva de material verbal
é constituida por duas sub-provas: a primeira sub-prova
comporta duas questdes de resposta sim/nao (2 pontos, 1
para cada questdo); a segunda avalia a compreensao de
ordens simples através de trés comandos de complexidade
crescente (3 pontos, 1 para cada ordem). Cada pergunta ou
ordem poderd ser repetida apenas uma vez, caso necessa-
rio. A prova de repeticdo é constituida por duas palavras e
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trés frases simples (1 ponto para cada repeticao correta). A
avaliacdo da escrita é constituida pela escrita espontanea
do nome completo (1 ponto), pela escrita por ditado de
uma palavra e de um ntimero com trés digitos (1 ponto) e
pela escrita de uma frase com base na imagem mostrada
anteriormente na prova de discurso espontaneo (3 pon-
tos). Nesta prova sao considerados validos os resultados
obtidos com utilizacao de letras soltas méveis. A avaliagao
da leitura é constituida por trés sub-provas: a primeira
implica emparceiramento palavra/objeto (2 pontos), a
segunda implica a compreensido de uma ordem simples
escrita (1 ponto) e a terceira avalia a capacidade para com-
pletar frases numa tarefa de escolha multipla com quatro
opcoes de resposta (2 pontos). A pontuacao maxima total é
de 25 pontos, correspondendo 5 pontos a cada uma das
cinco componentes avaliadas.

Na versao portuguesa foram mantidos a estrutura, os
estimulos e formas de pontuacdo da prova original.
Contudo, ao contrério da versao original que nao distin-
guia letrados e iletrados, optou-se por criar esta distincao,
retirando a pontuacao total os 10 pontos correspondentes
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as provas de leitura e escrita, no caso de sujeitos iletrados.

Numa primeira fase, foi estabelecido contacto com os
autores da BL com a finalidade de pedir autorizacao para
a adaptacao portuguesa. A traducdo foi efetuada pelos
dois primeiros autores do presente trabalho, de forma
independente e com total acordo. A pedido dos autores da
versao original, foi-lhes enviada a traducdo para aprecia-
¢do, tendo estes dado autorizacdo para criagcao da versao
portuguesa que passou a ser designada por BL-Teste de
rastreio da afasia (em Apéndice)”.

A BAAL é o tnico instrumento disponivel em Portugal
para diagnosticar a afasia. Esta bateria permite classificar o
tipo de afasia e quantificar a sua gravidade através da
determinacdo do quociente de afasia (QA). O QA é uma
medida de gravidade expressa em percentagem'’ e através
dela pretende-se estabelecer a validade convergente da BL.

Procedimentos de recolha de dados

Ap6s autorizagdo por parte das instituicoes de satde
que facilitaram o acesso aos doentes, foram selecionados
todos aqueles que cumpriam os critérios de inclusao atras
referidos e que se encontravam a ser seguidos em Terapia
da Fala nessas instituicoes, quer em regime de interna-
mento, quer em regime ambulatério. Nenhum dos doen-
tes recusou participar, tendo sido obtido o respetivo con-
sentimento informado. A recolha dos dados foi realizada
entre janeiro e outubro de 2011.

Aos participantes de ambos os grupos foi aplicada a BL,
enquanto os participantes do grupo experimental, consti-
tuido por pessoas com afasia, foram ainda avaliados com os
seguintes subtestes da BAAL: fluéncia do discurso, nomea-
cao de objetos, compreensdo de ordens simples e repeticao
de palavras. A partir das pontuacdes obtidas na BAAL foi
determinado o tipo de afasia e quantificada a sua gravidade,
expressa através do QA. Neste grupo a sequéncia de apre-
sentacdo dos dois instrumentos de avaliacao foi alternada,
de forma a evitar enviesamentos de ordem. No grupo de
controlo foi utilizada apenas a BL, como j4 referido.

Resultados

A andlise da consisténcia interna da BL foi realizada cal-
culando o coeficiente o de Cronbach separadamente para a
amostra de participantes afésicos e disdrtricos letrados (a =
0,913; n = 92) e para a amostra de participantes afasicos e
disartricosiletrados (.= 0,981; n =20). Ambos os valores sdo
indicativos de niveis elevados de consisténcia interna.

No que respeita a comparacao entre os grupos (Quadro
2), verificou-se a existéncia de diferencas significativas na
BL entre participantes com afasia e participantes com
disartria, tanto no grupo letrado como no grupo iletrado,
com os participantes afdsicos a obterem pontuagoes cla-
ramente inferiores (d > 1,8). Estas diferencas evidenciam a
sensibilidade da prova para identificar os defeitos de lin-
guagem do grupo com afasia.

Quadro 2. Pontuacoes obtidas na BL em funcao da escolaridade: médias, desvio padrao e comparacao dos valores médios (medida de

magnitude da diferenca e testes t de Student e Mann-Whitney)

Grupo com afasia Grupo com disartria dde Cohen
11,63 £ 7,79 22,59 £2,98 _ _
Letrados (n = 48) (n = 44) 1,86 t= 8,78, gl=90, p< 0,001
3,50 + 4,99 14 £ 1,16 _
Iletrados n=13) =7 2,90 U=1,00, p< 0,001

Com o objetivo de avaliar a validade convergente da BL
calculou-se a correlac@o entre a pontuacao total desta prova
e 0 QA da BAAL no grupo experimental. Os resultados mos-
traram uma correlacdo elevada e significativa, tanto na
amostra de afésicos letrados (n = 48; r Pearson = 0,86, p <
0,001) como nos afésicos iletrados (n = 13; Rho Spearman =
0,80, p < 0,001). O diagrama de dispersao relativo ao grupo
de maior dimensao (letrados) ilustra a elevada correlagao
entre as duas medidas de avaliacdo da afasia (Figura 1).

Os resultados permitiram ainda observar um paralelis-
mo entre a gravidade dos diferentes tipos de afasia avalia-
da pela pontuacao na BL e pelo QA obtido a partir da
BAAL. Assim, e se nos restringirmos ao grupo de maior
dimensao (afasicos letrados), verifica-se que na afasia
andmica se observam as pontuacdes mais elevadas para
ambas as medidas (média + desvio-padrao: QA = 81,05 +
6,25 e BL = 20,33 + 3,67; n = 12) e que na afasia global se
observam as pontuacdes mais baixas (QA=12,82 +11,97 e
BL=4,09 +4,41; n =16).

Para avaliar se a BL discrimina correctamente participan-

tes com e sem afasia foi realizada uma analise ROC tendo em
conta os resultados obtidos na bateria por todos os partici-
pantes (Figura 2). De forma a tornar comparaveis os resulta-
dos de participantes letrados e iletrados, as pontuacgdes
totais foram transformadas em percentagens de acertos.

A BL mostrou ser uma boa medida para diagnosticar a
presenca de afasia, pois a area sob a curva ROC foi de 0,92
(Intervalo de confianca a 95%: 0,868 - 0,969), valor elevado e
significativamente diferente de 0,5 (z= 16,3, p< 0,001). Estes
resultados indicam uma elevada probabilidade de que um
doente afésico aleatoriamente selecionado obtenha na BL
uma pontuagdo mais baixa do que um individuo nao afési-
co (sendo esta probabilidade significativamente superior a
50%, valor indicativo de uma prova nao discriminativa).

A curva ROC permite ainda identificar o ponto de corte
para classificar de forma otimizada a presenca ou ausén-
cia de afasia a partir da pontuacao obtida na BL. Usando
como critério o indice J de Youden' que procura maximi-
zar simultaneamente a sensibilidade e a especificidade da
prova diagnéstica, o ponto de corte sugerido situa-se entre

* Os desenhos que fazem parte deste teste poderao ser pedidos para o endereco electrénico do primeiro autor.
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de 74,7 % e 78,0% de acertos na BL (Quadro 3). Embora o
critério de Youden considere que os falsos positivos sdao
tdo indesejdveis quanto os falsos negativos, em situacao
de rastreio o risco de falsos negativos (doentes afasicos
que a BL ndo deteta como afésicos) deve ser minimizado,
podendo os falsos positivos (doentes nao afdsicos que a BL
detetou como afédsicos) ser despistados num exame poste-
rior mais exaustivo. Neste sentido, optdmos pelo ponto de
corte mais elevado (pontuacgdo igual ou inferior a 78%), o
que corresponde a uma sensibilidade de 0,82 (ou seja, 82%
das pessoas com afasia serdo correctamente identificadas
como tendo afasia) e a uma especificidade de 0,90 (ou

seja, apenas 10% dos ndo afédsicos poderdo ser considera-
dos como tendo afasia — falsos positivos). Este ponto de
corte corresponderd ao valor de 20 pontos para pessoas
letradas (pontuacdo mdaxima 25) e a 12 pontos para pes-
soas iletradas (pontuacdo maxima 15).

Os casos de falsos positivos ficaram a dever-se, essen-
cialmente, a défices visuo-percetivos e a neglect, situacoes
comuns nas lesdes do hemisfério direito, que podem afe-
tar as provas de leitura e escrita e também a descricdo da
imagem. Casos de falsos negativos foram verificados em
doentes com afasia menos grave e consequentemente
com QA mais elevado.

Quadro 3. Sensibilidade e taxa de Falsos Positivos (1-Especificidade) da BL em diferentes pontos de corte para a amostra total (n =112)

Pontos de corte* Sensibilidade 1 - Especificidade Sensib+Espec-1
70,000 , 738 ,059 0,68
72,665 , 770 ,078 0,69
74,665 ,803 ,078 0,72**
78,000 ,820 ,098 0,72**
82,000 ,852 ,176 0,68
85,335 ,885 ,255 0,63
87,335 ,902 ,275 0,63
90,000 ,934 ,373 0,56
92,665 ,934 471 0,46
94,665 ,934 ,5910 0,42
98,000 ,967 ,949 0,42
* Diagnéstico positivo se a pontuacao na BL (%) for inferior ou igual ao ponto de corte.
** [ndice J de Youden = max (sensibilidade + especificidade - 1)
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Figura 1. Diagrama de dispersdao da BL (pontuagdo total) e da BAAL
(Quociente de Afasia) para o grupo de afésicos letrados (n = 48).

Discussdo e Conclusdes

Os instrumentos de rastreio representam uma mais-
valia para todos os profissionais que contactam com
doentes que apresentam perturbac¢des cognitivas e/ou de
linguagem apds lesao cerebral, sobretudo em fase aguda.
Estes instrumentos permitem, num curto espago de
tempo, identificar a presenca ou auséncia de defeito e,

Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014

Figura 2. Curva ROC para discriminacao entre afasia e disartria recor-
rendo a pontuagao total da BL (%).

consequentemente, um encaminhamento mais precoce e
adequado do doente. Neste contexto considerdmos que
seria importante adaptar para a populacdo portuguesa um
instrumento de rastreio da afasia, dada a elevada incidén-
cia deste quadro clinico. A BL (Bedside de Lenguaje)'® é um
instrumento breve para rastreio de defeitos de linguagem
e avalia de forma simples cinco componentes linguisticas:
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discurso espontaneo, compreensdo, repeticao, leitura e
escrita.

Os resultados obtidos no presente estudo permitem
concluir que a BL demonstra ser um instrumento eficaz
para a detecdo de defeitos de linguagem de tipo afésico,
tendo discriminado de forma fidvel a afasia do defeito de
fala (articulacdo) na populagdo que observamos. A eleva-
da correlacao entre as pontuagdes da BL e uma medida de
gravidade de afasia (QA), obtida através da BAAL, confir-
ma a validade deste instrumento de rastreio. A validade
convergente destas duas provas de avaliacdo de lingua-
gem é confirmada pelo facto de se ter observado que o
grupo de participantes com afasia global apresentou uma
pontuacdo mais baixa em ambas as provas, enquanto o
grupo de participantes com afasia anémica obteve pon-
tuacoes mais elevadas.

Apesar da versdo original da BL ndo contemplar dife-
rentes cotacoes de acordo com a escolaridade, na versdo
portuguesa decidiu-se considerar dois pontos de corte,
devido a prevaléncia na nossa populacdo de pessoas sem
escolaridade. Desta forma, foi identificado um ponto de
corte de 20 para individuos letrados e de 12 para indivi-
duos iletrados. Com estes pontos de corte a versao portu-
guesa da BL apresenta uma sensibilidade de 82%, valor
préoximo do original'® (79%), e uma especificidade de 90%
(no original, 84%). Os valores elevados de sensibilidade e
especificidade associados a estes pontos de corte indicam
que a BL identifica corretamente um elevado nimero de
pessoas com afasia, com uma baixa percentagem de falsos
positivos, ou seja, de individuos que podem obter resulta-
dos inferiores ao ponto de corte, mas na realidade sem
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nulos poderdo obter pontuagdes inferiores devido a sua
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Apéndice
BL - Teste de rastreio da afasia, versao portuguesa
(Versdo original: Bedside de Lenguaje. Sabe et al., 2008)

A avaliacdo BL implica papel e ldpis (ou em opc¢ao: um quadro magnético com letras, nimeros e desenhos), imagens de
objetos (chdvena, cadeira, sol), prancha para leitura com duas frases escritas para completar (“A arvore tem...”; “O cao
pode...”), prancha com ordem escrita (“Levante a mao”) e uma imagem (“Homem a ler um jornal”). Os subtestes da BL
estdo graduados por ordem de complexidade. O examinador deverd suspender a avaliagdo nos casos em que o doente
obtenha 0 nos primeiros itens.

Nome:

Idade: Escolaridade: Lateralidade: Profissao:
Antecedntes:

Data:__/_/_ Examinador: Profissao:

Discurso espontaneo
Pergunta-se ao doente o nome e a morada e de seguida mostra-se uma imagem (homem a ler um jornal) e dé-se a ins-
trucdo: “Diga o que se passa nesta imagem”.

Pontuacao

Nome

0 pontos: auséncia de resposta.

0,5 pontos: resposta incompleta ou com parafasias.
1 ponto: resposta correta (nome e apelido).

Morada

0 pontos: auséncia de resposta.

0,5 pontos: resposta incompleta ou com parafasias.
1 ponto: resposta correta (morada completa).

Descricao da imagem

0 pontos: auséncia de resposta.

1 ponto: s6é uma unidade de contetido.
2 pontos: duas unidades de contetido.
3 pontos: estrutura sintdtica completa.

/5
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Compreensao
Este subteste divide-se em duas partes: a 12 diz respeito a perguntas de resposta sim/nao, relacionadas com o contexto.
A 22 é constituida por ordens simples de complexidade crescente até trés comandos, que nos permitem avaliar a com-
preensio auditiva. E importante ter em conta que muitas vezes as afasias sio acompanhadas de apraxia, pelo que, para
poder aplicar este item, é necessario que a capacidade para realizar movimentos voluntérios esteja preservada. Cada
pergunta ou ordem deve ser fornecida completa e uma tinica vez, podendo ser repetida, também por completo, a pedi-

do do doente (em caso de defeito de atencao, por ex.)

Pontuacao

Estamos em Lisboa?

0 pontos: resposta incorreta (caso o doente esteja desorientado no espaco, pode fazer-se outra per-

gunta similar).
1 ponto: resposta correta.

Est4d a usar um casaco vermelho?
0 pontos: resposta incorreta.
1 ponto: resposta correta.

Aponte a cadeira e em seguida a porta
0 pontos: execucao incorreta.

0,5 pontos: execucdo incompleta.

1 ponto: execugao completa.

Olhe para a porta, olhe para mim e a seguir feche os olhos
0 pontos: execucao incorreta.

0,5 pontos: execucao incompleta.

1 ponto: execugao correta.

/5

Repeticao
Este subteste avalia a repeticao de palavras e frases curtas. O Gnico propésito de incluir esta variavel é o seu interesse
sob o ponto de vista do diagnéstico, ajudando a identificar a afasia de conducao e as afasias transcorticais.

Pontuacao

Pao
0 pontos: auséncia de resposta ou parafasias.
1 ponto: repeticao correta.

Radio
0 pontos: auséncia de resposta ou parafasias.
1 ponto: repeticao correta.

Algumas vezes
0 pontos: auséncia de resposta ou parafasias.
1 ponto: repeticao correta.

Fecha a porta
0 pontos: auséncia de resposta ou parafasias.
1 ponto: repeticao correta.

Envia isto ao teu amigo na quinta-feira
0 pontos: auséncia de resposta ou parafasias.
1 ponto: repeticao correta.

/5
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Escrita

A avaliacao da escrita é semelhante a do discurso espontaneo. Faz-se uma analise de toda a producao escrita do doente
que incluiu o nome préprio e apelido, o ditado de uma palavra e de um nimero com trés digitos e a escrita de uma

frase baseada na mesma imagem apresentada anteriormente.

Pontuacao

Nome

0 pontos: auséncia de letras legiveis.
0,5 pontos: resposta incompleta

1 ponto: nome completo

Ditado: “casa” / “120” (op¢do: vdrias letras e nimeros moéveis, de 1 a 10)
0 pontos: auséncia de letras ou nimeros legiveis, ordem incorreta.

0,5 pontos: resposta incompleta

1 ponto : execucao correta dos dois itens (palavra e nimero).

Escrita de frase simples (imagem “homem a ler um jornal”; opcdo: letras méveis)
0 pontos: auséncia de resposta.

1 ponto: s6 uma unidade de contetddo.

2 pontos: duas unidades de contetdo.

3 pontos: estrutura sintdtica completa.

/5

Leitura

Este subteste divide-se em trés partes: na 12 avalia-se a associacdo palavra-desenho: é apresentada uma folha com as 3
palavras escritas, devendo o doente colocar ao lado de cada palavra o respectivo desenho; na 22 parte o doente devera
ler e executar uma ordem simples (é importante ter em consideracao se existe apraxia); e na 32 parte avalia-se a capaci-

dade para completar frases através de escolha miltipla de quatro elementos.

Pontuacao

Emparceiramento palavra — desenho (“chdvena”, “cadeira” e “sol”; opcao: quadro magnético com
as palavras e as imagens para emparceirar)

0 pontos: auséncia de resposta ou emparceiramento incorreto.

2 pontos: emparceiramento correto dos trés estimulos.

Ordem escrita (“levante a mao”)
0 pontos: auséncia de execucdo ou incorreta.
1 ponto: execugao correta.

Frases para completar com opg¢des

(A arvore tem ..... rodas, folhas, relva, fogo / O cao pode ..... correr, voar, ler, falar).
0 pontos: auséncia de resposta ou incorreta.

1 ponto: selecdo correta numa das frases

2 pontos: selecdo correta em ambas as frases.

/5

TOTAL: 125

Pontos de corte:
20 para sujeitos letrados (pontuacao méxima: 25)
12 para sujeitos iletrados (pontuacdo méxima: 15)
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Resumo

Introducao: O Montreal Cognitive Assessment (MoCA; Nasreddine et al., 2005) é um instru-
mento de rastreio cognitivo breve desenvolvido especificamente para a avaliagdo das formas
mais ligeiras de declinio cognitivo, superando as limitagdes apontadas ao conhecido Mini
Mental State Examination (MMSE; Folstein, Folstein, & McHugh, 1975).

Objectivos: O presente trabalho tem como objectivo a validagao do MoCA para a avaliacio
cognitiva breve de pacientes com Défice Cognitivo Ligeiro (DCL), Doenca de Alzheimer (DA),
Deméncia Frontotemporal (DFT) e Deméncia Vascular (DV), sendo analisadas as propriedades
psicométricas do teste, estabelecidos os pontos de corte 6ptimos para cada um dos grupos cli-
nicos e avaliada a respectiva precisao diagnéstica e valores preditivos.

Método: O estudo contempla 4 grupos clinicos: i) DCL (n = 90), ii) DA (n = 90), iii) DFT (n=
50), e iv) DV (n = 34), recrutados na Consulta de Deméncia do Hospital da Universidade de
Coimbra. Cada grupo clinico foi emparelhado (quanto ao género, idade e escolaridade) com
um grupo controlo. Todos os participantes foram avaliados com o MoCA e o MMSE.

Resultados: O MoCA revelou boas propriedades psicométricas em todos os grupos analisa-
dos. Com um ponto de corte 6ptimo de 22 pontos para o DCL e de 17 pontos para a DA, DFT e
DV, o MoCA apresentou excelentes valores de sensibilidade, especificidade, valor preditivo
positivo e negativo, e precisao diagnéstica, consistentemente superiores ao MMSE.

Conclusdo: O MoCA constitui um método eficaz na distincdo entre as alteragoes cognitivas
devidas ao envelhecimento e os défices cognitivos patolégicos, revelando-se um instrumento
significativamente mais sensivel e preciso do que o amplamente utilizado MMSE.

Abstract

Introduction: The Montreal Cognitive Assessment (MoCA; Nasreddine et al., 2005) is a brief
cognitive screening instrument specifically developed for the assessment of milder forms of
cognitive impairment, having surpassed the well-known limitations of the Mini Mental State
Examination (MMSE; Folstein, Folstein, & McHugh, 1975).

Objectives: The aim of the present study was to validate the MoCA for brief cognitive assess-
ment of patients with Mild Cognitive Impairment (MCI), Alzheimer's disease (AD),
Frontotemporal Dementia (FTD) and Vascular Dementia (VaD), through an analysis of its psy-
chometric properties, establishment of the optimal cutoff points for each of the clinical groups
and evaluation of the respective diagnostic accuracy and predictive value.

Method: The study includes four clinical groups: i) MCI (n = 90), ii) AD (n = 90), iii) FTD (n
=50), and iv) VaD (n = 34), recruited at the Dementia Clinic of the Neurology Department of
Coimbra University Hospital. Each clinical group was paired (as gender, age and education)
with a control group. All participants were assessed with the MMSE and MoCA.

Results: The MoCA showed good psychometric properties in all groups. With an optimal
cutoff point of 22 points for MCI and 17 points for AD, FTD and VaD, the MoCA showed an
excellent sensitivity, specificity, positive and negative predictive value, and diagnostic accura-
cy, with values consistently higher than the MMSE.

Conclusion: The MoCA is an effective method to distinguish between the cognitive changes
due to aging and pathological cognitive deficits, revealing to be an instrument significantly
more sensitive and accurate than the widely used MMSE.
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Introducdo

O Montreal Cognitive Assessment (MoCA)"* é um instru-
mento de avaliacdo cognitiva breve, desenvolvido para a
avaliacdo das formas mais ligeiras de declinio cognitivo,
que se tem afirmado como um método rdpido e eficaz na
detecdo das alteragdes cognitivas. Com uma pontuagdo
maxima de 30 pontos e um tempo de administragdo médio
de 15 minutos, o MoCA avalia seis dominios cognitivos. As
Funcoes Executivas sdo avaliadas através de uma tarefa
adaptada do Trail Making TestB (1 ponto), de uma prova de
fluéncia verbal fonémica (1 ponto) e de dois itens de andli-
se de semelhancas para a avaliacao da capacidade de abs-
tracao (2 pontos). A cépia do cubo (1 ponto) e o desenho do
rel6gio (3 pontos) permitem o exame da Capacidade
Visuoespacial. A Memoria a curto prazo é avaliada através
da aprendizagem de uma lista de 5 palavras, em dois
ensaios ndo pontudveis, com subsequente evocacao diferi-
da ap6s 5 minutos (5 pontos). A Atencdo, Concentracao e
Memoria de trabalho sdo examinadas através da repeticao
de uma sequéncia numérica em sentido direto (1 ponto) e
em sentido inverso (1 ponto), de uma tarefa de cancela-
mento (1 ponto), e ainda de uma tarefa de subtracdo em
série (3 pontos). A nomeacdo de trés animais pouco fami-
liares (3 pontos), a repeticao de duas frases sintaticamente
complexas (2 pontos) e a prova de fluéncia verbal fonémi-
ca (1 ponto) contribuem para a mensuragdo das aptidoes
de Linguagem. Por fim, quatro itens de orientagdo no
tempo e dois itens de orientacdo no espaco compdem o
dominio da Orientacdo temporal e espacial.
Recentemente, Nasreddine e colaboradores desenvolve-
ram duas versodes alternativas (formas paralelas) do MoCA
(versdo 7.2 e 7.3; www.mocatest.org) com o objetivo de
reduzir os possiveis efeitos de aprendizagem resultantes da
administragdo repetida da prova. Esta vantagem acrescida
da prova assume especial importancia em contexto clinico,
pela necessidade de uma monitorizacao frequente da evo-
lucdo das manifestagdes cognitivas e particularmente no
contexto da investigacdo de novas terapéuticas.

O Mini Mental State Examination (MMSE)® constitui o
instrumento de rastreio cognitivo breve mais utilizado em
contexto clinico e de investigagdo, o mais amplamente
validado para diversas populacdes e o mais referenciado
na literatura. Na década de 70, e do ponto de vista da ava-
liagdo cognitiva breve, esta prova constituiu um incontes-
tével avanco, comparativamente aos testes de rastreio até
entao existentes, continuando atualmente a ser muito uti-
lizada em estudos internacionais e nacionais e a represen-
tar uma linguagem comum na comunicagdo entre técni-
cos de satde (nomeadamente, psic6logos, neurologistas e
psiquiatras). Contudo, muitas sao as limitacdes apontadas
ao MMSE na literatura, designadamente: a baixa sensibili-
dade aos estddios de declinio cognitivo mais ligeiros, o
que conduz a uma elevada taxa de falsos negativos e a
uma relativa insensibilidade aos quadros clinicos de DCL;
a reduzida complexidade de muitas das tarefas incluidas
na prova, o que gera um frequente efeito teto dos desem-
penhos, sobretudo nos individuos com escolaridade mais
elevada; a relativa incapacidade para diferenciar distintas
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condicdes clinicas; e, finalmente, a auséncia de tarefas
para a avaliacao das funcdes executivas, o que comprome-
te a sua sensibilidade na identificacdo de condicdes clini-
cas como a deméncia Frontotemporal (DFT) ou o défice
cognitivo de origem vascular">*”.

Comparativamente ao MMSE, o MoCA alarga o nime-
ro de funcoes cognitivas examinadas, incluindo a avalia-
cao das funcodes executivas, e apresenta itens mais exigen-
tes e com maior nivel de complexidade. Por exemplo, na
avaliacdo da memodria a curto prazo, o MoCA inclui mais
palavras e maior intervalo de tempo precedente a evoca-
cao; as tarefas dirigidas as aptiddes linguisticas sdao tam-
bém mais complexas (p. ex., menor familiaridade na
nomeacgdo, maior complexidade sintdtica na repeticao e
inclusdo da prova de fluéncia fonémica), o mesmo ocor-
rendo relativamente ao processamento visuoespacial (p.
ex., copia de desenho tridimensional e inclusao do dese-
nho do relégio por instrucdo verbal), e da atencao, con-
centragao e memoria de trabalho (p. ex., inclusao da repe-
ticdo das sequéncias numéricas e da prova de cancela-
mento). Deste modo, 0 MoCA proporciona uma avaliagdao
simultaneamente mais completa e exigente das funcdes
cognitivas, potenciando a sensibilidade dos seus resulta-
dos aos estddios de défice mais ligeiros e uma melhor ade-
quacao ao rastreio cognitivo dos individuos com escolari-
dade mais elevada®.

Diversos estudos tém corroborado as boas proprieda-
des psicométricas do MoCA e a sua elevada sensibilidade
na identificacdo precoce de pacientes com Défice
Cognitivo Ligeiro (DCL) e Doenca de Alzheimer
(DA)'1*1112 No entanto, ainda que tenha sido original-
mente desenvolvido para a avaliacdo cognitiva global des-
tas populagdes clinicas, a sua precisdo na identificacao do
declinio cognitivo mais ligeiro e os resultados consistente-
mente melhores do que o MMSE instigaram o uso cada
vez mais generalizado do MoCA, e a multiplicacdo e o alar-
gamento dos estudos de validacdo a outros grupos clini-
cos: p. ex., Défice Cognitivo Vascular'® e outras condigdes
clinicas cerebrovasculares'*'®; Doenca de Parkinson'S;
Doenca de Huntington'’; perturbag¢des do sono'®; popula-
¢do oncolégica'®; HIV®’; perturbacoes de abuso de subs-
tancias®'; e défice visual®.

A utilidade e eficacia corroboradas pelos diversos estu-
dos impulsionaram a rdpida disseminacao internacional
do MoCA, atualmente adaptado e validado em 36 paises.
Adicionalmente, o MoCA tem sido regularmente destacado
em vdrios estudos comparativos entre instrumentos de
avaliacdo neuropsicolégica e em estudos de revisao***>25;
e em guidelines relativas ao DCL e DA***® e a outras condi-
¢oes clinicas, nomeadamente: Défice Cognitivo Vascular®
e patologias cardiovasculares®. Em Portugal, importa
ainda sublinhar que a recente Norma da Direcdo Geral de
Satde [053/2011; "Abordagem Terapéutica das Alteracdes
Cognitivas"] e as recomendacdes da Liga Portuguesa
Contra a Epilepsia recomendam a utiliza¢ao da versao por-
tuguesa do MoCA para a avaliacdo cognitiva.

O MoCA (versao 7.1) foi ja alvo de um prévio plano de
estudos para a populacdo portuguesa. Atualmente esta
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prova estd adaptada transculturalmente para a nossa
populagdo® e validada em pacientes com DCL e DA?,
Deméncia Frontotemporal (DFT)* e Deméncia Vascular
(DV)*. Para além do estudo normativo®, foram ainda rea-
lizados dois outros estudos psicométricos: o estudo da
influéncia das varidveis sociodemograficas e de saide* e o
estudo de validade de constructo®.

O presente trabalho tem como objectivo a validagdo do
MoCA para a avaliacdo cognitiva breve de pacientes com
Défice Cognitivo Ligeiro (DCL), Doenca de Alzheimer
(DA), Deméncia Frontotemporal (DFT) e Deméncia
Vascular (DV), sendo analisadas as propriedades psicomé-
tricas do teste, estabelecidos os pontos de corte 6ptimos
para cada um dos grupos clinicos e avaliada a respectiva
precisdo diagnéstica e valores preditivos.

Metodologia

Os estudos de validacdo apresentados contemplaram
diversos grupos clinicos: (i) DCL (n = 90); (ii) DA (n = 90);
(iii) DFT (n =50); (iv) DV (n = 34), e uma amostra normati-
va utilizada como grupos controlo.

Grupo Défice Cognitivo Ligeiro (DCL)

O grupo clinico DCL inclui 90 pacientes com DCL
amnésico (dominio tinico ou multiplos dominios), cujo
diagnéstico foi estabelecido por consenso da equipa mul-
tidisciplinar com base nos critérios internacionais®*.
Todos os pacientes realizaram uma avaliacdo clinica com-
pleta com estabelecimento de diagnéstico diferencial, uma
avaliacdo neuropsicolégica compreensiva, exames labora-
toriais de genotipagem Apolipoproteina E (APOE) e estudo
de neuroimagem estrutural (CT e/ou MRI) e funcional
(SPECT), tendo o recurso ao PET e a andlise do liquido
cefalorraquidiano sido restrito aos pacientes mais jovens. A
bateria de avaliacdo neuropsicolégica compreensiva dos
pacientes incluiu, pelo menos, os seguintes instrumentos:
(i) MMSE?*®*; (ii) Alzheimer’'s Disease Assessment Scale
(ADAS)*"; (iii) Clinical Dementia Rating scale'*; (iv)
TeLPI®; (v) Escala de Queixas Subjectivas de Memoria
(SMC)**; (vi) Escala de Depressdo Geriatrica (GDS-30)"%*.

Todos os participantes foram recrutados, entre
Setembro de 2008 e Julho de 2010, no Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra.
Para o efeito da presente investigacdo, foram avaliados
com o MMSE e 0 MoCA, numa tnica sessdo, por uma psi-
c6loga com experiéncia em avaliacdo neuropsicoldgica.
Apenas os pacientes com avaliagdo clinica completa (neu-
rolégica, neuropsicolégica e neuroimagioldégica) e com o
diagnéstico diferencial bem estabelecido, com uma classi-
ficacdo de 0,5 na CDR*"*?, com uma condigio clinica esta-
vel (sem comorbilidades psiquidtricas significativas e sem
alteracoes de terapéutica farmacolégica nos 6 meses ante-
riores), e sem défices motores, visuais e auditivos que
pudessem influenciar o desempenho nos testes, foram
considerados elegiveis para este estudo’.

Grupo Doenca de Alzheimer (DA)
O grupo clinico DA inclui 90 pacientes com DA prova-
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vel, tendo o diagnéstico sido estabelecido por consenso da
equipa multidisciplinar com base nos critérios internacio-
nais*®*. Todos os pacientes foram sujeitos a0 mesmo pro-
cedimento que o grupo DCL, tendo sido recrutados no
mesmo periodo de tempo. Foram selecionados para este
estudo apenas os pacientes com avaliacao clinica comple-
ta (neurolégica, neuropsicolégica e neuroimagiolégica) e
com o diagnéstico diferencial bem estabelecido, com um
nivel de severidade ligeiro a moderado (CDR < 2 e MMSE
> 12 pontos), com uma condi¢do clinica estdvel (sem
comorbilidades psiquidtricas significativas, sem altera-
coes de terapéutica farmacolégica nos 6 meses anterio-
res), e sem défices motores, visuais e auditivos que pudes-
sem influenciar o desempenho nos testes’.

Grupo Deméncia Fronto-Temporal (DFT)

O grupo clinico DFT inclui apenas pacientes com a
variante comportamental da DFT (DFTvc) (n = 50), tendo o
diagnéstico sido estabelecido por consenso da equipa mul-
tidisciplinar com base nos critérios internacionais®. Todos
0s pacientes com sindromes afasicos da DFT ou com sin-
dromes clinicos mistos foram excluidos do estudo. A elegi-
bilidade para o estudo foi restrita a pacientes com avaliacdo
clinica completa (neuroldgica, neuropsicolégica e neuroi-
magiologica) e diagnoéstico diferencial bem estabelecido,
avaliacdo neuropsicolégica compreensiva (Bateria de
Lisboa para a Avaliacdo de Deméncia - BLAD)*' e investiga-
¢ao bioquimica e de imagem estrutural e funcional (MRI e
SPECT e/ou PET). Adicionalmente, todos os participantes
foram ainda submetidos a uma bateria de avaliacdo neu-
ropsicolégica mais especifica para a DFTvc®, constituida
pelos seguintes instrumentos: (i) Neuropsychiatric
Inventory (NPD)**; (ii) Frontal Behavior Inventory (FBI)*; (iii)
Comprehensive Affect Testing System (CATS)®; (iv) Frontal
Assessment Battery (FAB)*; (v) Trail Making Test (TMT)%;
(vi) Fluéncia Verbal®; (vii) Maze-Tracing Task’®; (viii) Digit
Span Test”; (ix) Digit Symbol Test*; (x) Spatial Span Test™;
(xi) Token Test"; (xii) Buschke Selective Reminding Test™; e
(xiii) Brief Visuospatial Memory Test®®. Na medida em que as
informacdes obtidas junto dos cuidadores sdo de especial
importancia para o diagnéstico de DFTvc, foi realizada uma
extensa entrevista com o cuidador de cada paciente, tendo
também estes informadores contribuido para a conclusdo
de algumas das provas anteriormente referidas®.

Todos os participantes foram recrutados, entre Janeiro
de 2009 e Junho de 2011, no Servico de Neurologia dos
Hospitais da Universidade de Coimbra. No ambito da pre-
sente investigacdo, uma psicéloga com experiéncia em
avaliacdo neuropsicolégica administrou o MMSE e o
MoCA, numa Unica sessdo, a todos os pacientes. Os crité-
rios de inclusdo considerados foram: (i) avaliacdo clinica
completa e diagnéstico diferencial bem estabelecido; (ii)
nivel de severidade ligeiro a moderado (CDR =< 2 e MMSE
= 12 pontos); (iii) condicao clinica estavel (sem comorbili-
dades psiquidtricas significativas e sem alteracoes de tera-
péutica farmacolégica nos 6 meses anteriores); (iv) ausén-
cia de défices motores, visuais e auditivos com possivel
influéncia no desempenho nos testes®.
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Grupo Deméncia Vascular (DV)

O grupo clinico DV inclui 34 pacientes com diagnéstico
de DV, tendo o diagnéstico sido estabelecido por consen-
so da equipa multidisciplinar com base nos critérios inter-
nacionais®. Todos os pacientes realizaram uma avaliaciao
clinica completa para o estabelecimento do diagnéstico
diferencial (tendo sido excluidos do estudo os pacientes
com DCL de etiologia vascular ou com uma condicao de
demeéncia mista), uma avaliacdo neuropsicolégica com-
preensiva e investigacao bioquimica e de imagem estrutu-
ral (CT e/ou MRI) e funcional (SPECT e/ou PET). Os estu-
dos de imagem estrutural sao fundamentais para o estabe-
lecimento do diagnéstico diferencial, tendo, neste ambito,
sido estabelecidos diversos critérios de inclusdo/exclu-
sd0*. Neste grupo clinico foi utilizada a mesma bateria de
avaliagdo neuropsicoldgica descrita para os grupos clini-
cos DCL e DA e considerados os mesmos critérios de
inclusdo descritos para o grupo DFTvc.

Os participantes foram recrutados, entre Janeiro de
2009 e Junho de 2011, no Servico de Neurologia dos
Hospitais da Universidade de Coimbra. No ambito da pre-
sente investigacdo, uma psicéloga com experiéncia em
avaliacdo neuropsicolégica administrou o MMSE e o
MoCA, numa tnica sessao, a todos os pacientes.

Amostra Normativa e Grupos Controlo

A amostra normativa é composta por 650 adultos e ido-
sos cognitivamente saudéveis, com 25 ou mais anos, resi-
dentes em todas as regides geogréficas de Portugal conti-
nental. A estratificacdo foi elaborada de acordo com as
seguintes varidveis sociodemogréficas: (i) idade [sub-gru-
pos: 25-49 (M =38.12 + 8.086); 50 — 64 (M =57.12 +4.199);
65 ou mais anos (M = 71.96 + 5.433)]; (ii) género (62.8 %
género feminino); (iii) escolaridade [sub-grupos: 1 - 4
anos; 5 -9 anos; 10 - 12 anos; mais de 12 anos de escolari-
dade]; (iv) regido geografica [sub-grupos (classificacdo:
NUTS ID%: Norte; Centro; Lisboa; Alentejo e Algarve]; (v)
localizacdo geogréfica [sub-grupos: Litoral e Interior]; e
(vi) 4rea de residéncia [sub-grupos (classificacdo:
Tipologia das Areas Urbanas)®: dreas predominantemente
urbanas (APU); dreas moderadamente urbanas (AMU); e
areas predominantemente rurais (APR)], resultou numa
amostra normativa representativa da distribuicao obser-
vada na populacdo portuguesa®.

Os participantes foram recrutados ao nivel dos cuidados
de satde primdrios do sistema nacional de satide (Centros
de Saude e Unidades de Satide Familiar) e de Instituicdes
Particulares de Solidariedade Social (Centros de Dia), tendo
em conta os seguintes critérios de inclusdo: (i) idade igual
ou superior a 25 anos; (ii) portugués como lingua nativa e
escolaridade realizada em Portugal; (iii) auséncia de défices
motores, visuais e auditivos que pudessem influenciar o
desempenho nos testes; e para assegurar que os participan-
tes eram cognitivamente sauddveis: (iv) desempenho “nor-
mal” nas provas integradas na bateria de avaliacdo do estu-
do; (v) autonomia nas atividades de vida didria; (vi) ausén-
cia de histéria de alcoolismo e abuso de substancias; (vii)
auséncia de patologia neurolégica e psiquidtrica, bem
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como de patologia sistémica crénica com possivel impacto
na cognicdo; (viii) auséncia de sintomatologia depressiva
significativa; e (ix) auséncia de medicacdo com possivel
impacto na cognicado (p. ex., medicagdo psicotrépica e psi-
coativa). De modo a assegurar estes critérios de inclusao,
todos os participantes responderam a uma entrevista estru-
turada realizada por uma psicéloga, que incluia um ques-
tiondrio sociodemografico, um inventdrio do estado clinico
atual e um inventdrio da histéria clinica e habitos anterio-
res. No caso dos participantes idosos, esta informacao foi
sempre confirmada junto do clinico geral, do diretor técni-
co institucional e/ou de um informador préximo™®.

Todos os participantes foram avaliados por uma de duas
psicélogas com experiéncia em avaliagdo neuropsicolégi-
ca. Para além do MoCA, a bateria de avaliacdo incluia os
seguintes instrumentos: (i) MMSE®**; (ii) Clinical Dementia
Rating scale (CDR)*"** (apenas administrada em partici-
pantes com 50 ou mais anos); (iii) Teste de Leitura de
Palavras Irregulares (TeLPD)*; (iv) Escala de Queixas
Subjectivas de Memoria (SMC)****; (v) Escala de Depressao
Geriatrica (GDS-30)*"". Foram excluidos do estudo os par-
ticipantes com pontuacao no MMSE sugestiva de declinio
cognitivo®, CDR > 0 pontos, ou GDS = 20 pontos.

Os grupos controlo utilizados em todos os estudos clini-
cos resultaram de uma selecado de entre os participantes da
amostra normativa, de modo a assegurar o emparelhamen-
to com os pacientes quanto ao género, idade e escolaridade.

Ap6s terem sido explicados, por um dos elementos da
equipa de investigacdo, os objetivos, procedimentos e
requisitos de confidencialidade dos estudos, foi obtido o
consentimento informado por parte de todos os partici-
pantes, ou por um representante legal no caso dos partici-
pantes sem tal capacidade. O presente programa de inves-
tigacao cumpriu todas as orientagdes éticas estabelecidas
pela Declaracao de Helsinquia e foi aprovado pela comis-
sdo de ética dos Hospitais da Universidade de Coimbra,
pela Fundagdo para a Ciéncia e Tecnologia e pelo
Conselho Cientifico da Faculdade de Psicologia e de
Ciéncias da Educacdo da Universidade de Coimbra.

Resultados
Resultados no ambito da precisao

O alpha de Cronbach, enquanto indicador da consis-
téncia interna da prova, revelou, em todas as amostras
estudadas, valores adequados e sistematicamente supe-
riores aos identificados para o MMSE. Os valores de alpha
variaram entre .723 (n = 90 pacientes com DCL)’ e .908 (n=
102: 34 pacientes com DV, 34 pacientes com DA e 34 con-
trolos)®. Estes resultados foram globalmente equiparaveis
aos do estudo original dos autores da prova, onde foi veri-
ficado um alpha de Cronbach de .83 numa amostra total
heterogénea de 90 participantes controlo, 94 pacientes
com MCI e 93 pacientes com DA', bem como aos dados
identificados noutros estudos internacionais realizados
com o MoCA. Foi ainda possivel concluir pela adequagao
global dos itens uma vez que nao se verificou um incre-
mento significativo da consisténcia interna da prova com
a eliminacdo de qualquer dos seus itens.
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Atendendo as caracteristicas particulares das populagdes
clinicas estudadas, passiveis de manifestar declinio cogniti-
vo num curto espaco de tempo, a estabilidade temporal dos
resultados obtidos com o MoCA apenas foi estudada em
individuos cognitivamente saudaveis. Esta propriedade dos
resultados foi analisada numa amostra de 60 controlos, em
que 30 tiveram um follow-up de 3 meses e outros 30 um fol-
low-up de 18 meses. Em ambos os casos, o0 MoCA revelou
uma excelente estabilidade temporal dos resultados (respe-
tivamente .909 e .877), significativamente mais elevada do
que os correspondentes valores para o MMSE (respetiva-
mente .755 e .665)°. No estudo original de Nasreddine e cola-
boradores’, a estabilidade temporal (.92) foi analisada numa
amostra heterogénea (controlos, DCL e DA) de 26 partici-
pantes, num intervalo temporal de 35.0 + 7.6 dias.

O grau de acordo entre avaliadores foi também alvo de
andlise, tendo-se encontrado excelentes resultados: .988
numa amostra heterogénea (n = 60)° e .976 numa amostra
de 30 pacientes com DFTvc*. O menor acordo ocorreu no
item correspondente aos nuimeros do desenho do relégio e

nos dois itens de semelhangas para a avaliacdo da capaci-
dade de abstracdo. No entanto, a auséncia de estudos con-
géneres ndo permite a comparacgao destes resultados. Nao
obstante, consideramos que a existéncia do Manual com
instrucdes pormenorizadas para a administragdo e cota-
¢ao das tarefas incluidas na prova potencia a estandardi-
zacao destes procedimentos e, consequentemente, 0 exce-
lente acordo entre avaliadores encontrado.

Resultados no ambito da validade

Com recurso a uma amostra emparelhada de 360 partici-
pantes (90 pacientes com DCL, 90 pacientes com DA e 180
controlos emparelhados quanto ao género, idade e escolari-
dade com os pacientes), foram calculadas as correlagdes
entre cada item e a pontuacao total no MoCA, cada item e os
seis dominios cognitivos e entre os dominios cognitivos e a
pontuacio total na prova. Cada um dos 32 itens revelou uma
correlacdo positiva significativa (p < .001) com a pontuagao
total no MoCA (Tabela 1), verificando-se correlacdes mais
baixas para os itens contorno, ledo, lugar e localidade (respe-

Tabela 1. Coeficientes de correlacdo entre cada item e a pontuagao total no MoCA e nos dominios cognitivos

Item Total Mem FE CVv Ling ACMt Ori

TMT-B (adaptado) .626** A426%* 674%* .544** .384** A47** 419%*
Cubo .505%* 221 491 734%* .348** A425%* .183**
Contorno 257 141 .139%* 249** .168** .216%* .266**
Numeros .654** .354** .555%* T97F* 448** 465%* A54%*
Ponteiros .581** .281** 507** 798** .382** A423%* .353**
Ledo .344** .102 257 .283** .533** .178** 275%*
Rinoceronte 402%* .165** .326** .301** .682%* .258** 213**
Camelo .545%* .310** .394** 347 B672%* .385** 373**
Digitos (sentido directo) A70%* 214** .308** .306** .397** .606** .258**
Digitos (sentido inverso) .396** .199** 272%* .250** 215%* 579%* .193**
Tarefa de cancelamento .580%* .369%* .329%* .366%* .380%* .647** .A483%*
Subtracao 1 .498** .238** .379** .357** .328** .604** .375%*
Subtracao 2 .536** .343** .395** 424 .369** 570%* 324
Subtracao 3 513** .281** 327 A416%* .319** 629%* 331
Subtracao 4 .485** .286** .332%* .357** .296** B612%* 277
Subtracao 5 .523** .250** 371+ 445%* .357** B632%* .302**
Frase 1 .535%* .280** .365** .364** .624%* A23%* 391+
Frase 2 440** .228** 274 272%* B607** .365** 267
Fluéncia Verbal Fonémica A449%* .208** .659%* .388** .338** .316%* .206**
Abstracao 1 A67** .216%* .635%* .399** 351 .349** .248**
Abstragao 2 .504** 274%* 723%* .440** .338** .340** .259**
Boca AT2%* 671+ 311+ .238** .249** .242%* .323**
Linho .503** 740%* .284** .262** 252%* 278** 341
Igreja .612%* 756%* A407** .365** 307** .398** 445%*
Cravo 418%* .687** .194%* .183** .204%* 227 .314%*
Azul .584** T97F* .334%* .302%* .296%* .392%* 442%*
Dia do més .642%* A73%* .367** .394** .393** 456%* .820**
Més .570%* .382%* .300%* .319%* .385%* .390** T97F*
Ano .673** A462%* .400%* 424 A73%* 452%* .856**
Dia da semana .552%* .370** .316** 319** .345%* .391** 763%*
Lugar 277 .165%* .136%* 157 .142%* .198** .460**
Localidade .168** .099 .073 .052 .163** A11* 267

Nota: Mem: Meméria; FE: Fungoes Executivas; CV: Capacidade Visuospacial; Ling: Linguagem; ACMt: Atencao, Concentracao e Memoria de trabalho;

Ori: Orientagdo; *p < .05; **p <.001.
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tivamente: .168, .344, .277, .257; p<.001), que correspondem
aos itens com maior taxa de acertos. Para além disso, todos
os itens revelaram coeficientes de correlagao significativa-
mente mais elevados com o dominio a que pertencem do
que com qualquer um dos restantes dominios. Novamente
com excegado para os itens contorno, lugar e localidade que
apresentaram baixas correlacdes com todos os dominios,
ainda que estes dois Ultimos apresentem a correlagdo mais
elevada com o dominio da Orientacdo. Ainda que na conce-
¢ao original dos autores a Fluéncia Verbal Fonémica contri-
bua para dois dominios cognitivos, os nossos estudos evi-

denciam uma correlacdo mais elevada com o dominio das
Funcoes Executivas do que da Linguagem®.

Entre cada dominio cognitivo e a pontuacdo total do
MoCA foram encontradas correlacdes positivas e estatisti-
camente significativas, com valores entre .711 e .801
(Tabela 2), sendo estes resultados sugestivos de validade
de constructo. Adicionalmente, verifica-se que cada domi-
nio cognitivo apresenta uma correlacdo significativamen-
te mais elevada com a pontuagdo total na prova do que
com qualquer outro dominio, o que reflete a capacidade
discriminante dos dominios cognitivos®.

Tabela 2. Coeficientes de correlagdo entre os dominios cognitivos e a pontuacao total no MoCA

Total FE CvV Ling Mem ACMt Ori
Total -
FE 757 -
CvV 752 .655 -
Ling 767 .638 .549 -
Mem 711 418 372 .369 -
ACMt .801 .537 .569 .552 427 -
Ori 745 420 442 478 513 515 -

Nota: Mem: Memoéria; FE: Funcoes Executivas; CV: Capacidade Visuospacial; Ling: Linguagem; ACMt: Atencao, Concentracao e Memoria de trabalho;
Ori: Orientacao. Todos os coeficientes de correlagao apresentaram um nivel de significancia < .001.

Nao obstante, foi realizado um estudo mais especifico e
sistemdtico para examinar a validade de constructo do
MoCA, através do estabelecimento da respetiva validade
fatorial, convergente e divergente®. Este estudo foi reali-
zado numa amostra de 830 participantes (650 controlos,
90 pacientes com DCL e 90 pacientes com DA), tendo sido
testados diversos modelos com recurso a Andlise Fatorial
Confirmatdria: (i) um modelo de seis fatores, conceptual-
mente proposto pelos autores do MoCA'; (ii) um modelo
de dois fatores®; (iii) um modelo de fator tnico de segun-

da ordem (“Cognicao”). Ainda que todos os modelos testa-
dos tenham revelado bons indices de ajustamento (Qui-
quadrado préximo de 2; Comparative Fit Index e Tucker-
Lewis Index superior a .95; e Root Mean Square Error of
Approximation menor que .05) (Tabela 3), o modelo de
seis fatores conceptualmente proposto pelos autores da
prova' revelou um ajustamento significativamente melhor
do que o modelo de dois fatores (Ay* as = 269.165, p<.001)
e o modelo de um fator de segunda ordem (Ay* © =
128.703, p < .001). Os valores dos pesos fatoriais estardar-

Tabela 3. Anélise Fatorial Confirmatoéria: indices de ajustamento dos modelos

Modelos x2 df. P x2ld.f. CFI TLI RMSEA
6 Fatores 708.877 448 <.001 1.582 .981 978 .026
2 Fatores 1045.867 463 <.001 2.259 .956 .953 .039
1 Fator - segunda ordem 872.094 457 <.001 1.908 .969 .966 .033

Nota: %2: Qui-quadrado; d.f: graus de liberdade; %2/ d.f: Qui-quadrado relativo; CFI: Comparative Fit Index; TLI: Tucker-Lewis Index; RMSEA: Root Mean

Square Error of Approximation.

dizados e das correlagdes multiplas ao quadrado dos itens
(Tabela 4) sao sugestivos de validade fatorial do modelo de
seis fatores do MoCA.

De acordo com Fornell e Larcker®, foram calculados os
indices de fiabilidade compésita para cada fator latente:
Funcdo Executiva = .74; Linguagem = .84; Capacidade
Visuoespacial = .89; Memoéria = .87; Atencao,
Concentracdo e Memdria de trabalho = .91; e Orientagdo =
.95, sendo os resultados indicadores de boa validade con-
vergente em cada fator. Ainda seguindo as orientagdes dos
mesmos autores, o modelo de seis fatores foi alvo de ana-
lise da validade convergente e discriminante dos seis fato-
res. Relativamente a validade convergente, os resultados
das variancias extraidas médias (VEM), que expressam a
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proporcdo de variancia dos itens explicada pelo fator sub-
jacente, situaram-se entre .46 e .75, sugerindo uma apro-
priada validade convergente (VEM >.5)%. Adicionalmente,
e ainda de acordo com Fornell e Larcker®, dois fatores
revelam validade discriminante quando o valor VEM é
superior ao valor do quadrado da correcdo entre esses
fatores. Exceto no caso das Funcbes Executivas e da
Linguagem, que partilham a variancia do item de Fluéncia
Verbal Fonémica, foi encontrada validade discriminativa
entre todos os outros fatores®.

Validade relativa a critérios externos

De um modo consistente e transversal a todos os estu-
dos realizados na populacdo portuguesa, os resultados
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Tabela 4. Pesos fatoriais estandardizados e correlacoes multiplas ao quadrado dos itens no Modelo de 6 factores

Varidveis Latentes e Observadas

Pesos Fatoriais Estardardizados

Fator 1: Funcoes Executivas

TMT-B (adaptado) .89 79
Fluéncia Verbal Fonémica 21 .04
Abstragao 1 .66 44
Abstragao 2 .75 .56
Fator 2: Linguagem

Leao 71 51
Rinoceronte .67 .45
Camelo .84 71
Frase 1 .70 49
Frase 2 .60 .36
Fluéncia Verbal Fonémica .55 .30
Fator 3: Capacidade Visuospacial

Cubo .79 .63
Contorno .84 .70
Numeros .83 .69
Ponteiros .82 .67
Fator 4: Memoéria

Boca 72 51
Linho .75 .56
Igreja .83 .69
Cravo .65 42
Azul .83 .68
Fator 5: Atencdo, Concentracdo e Memoria de trabalho

Digitos (sentido direto) .61 .37
Digitos (sentido inverso) .53 .28
Tarefa de cancelamento 94 .89
Subtracao 1 .73 .53
Subtracao 2 .69 48
Subtragao 3 .78 .62
Subtragao 4 .79 .62
Subtragao 5 .80 .63
Fator 6: Orientacdo Temporal e Espacial

Dia do més 91 .83
Més .90 .82
Ano .98 .95
Dia da semana 91 .83
Lugar .80 .64
Localidade .65 .43

obtidos no MoCA correlacionaram-se positiva e significa-
tivamente com os resultados obtidos no MMSE. A seme-
lhanca do estudo original de Nasreddine e colaboradores'
onde foi encontrado um coeficiente de correlaciao de .87,
nos estudos que desenvolvemos os valores corresponden-
tes variaram entre .60 (n = 90 participantes controlo)® e .85
(n = 360: 90 pacientes com DCL, 90 pacientes com DA e
180 controlos)’, sugerindo a existéncia de validade con-
corrente.

Validade discriminativa

A capacidade do MoCA para distinguir entre adultos e
idosos cognitivamente sauddveis e individuos com decli-
nio cognitivo foi analisada com recurso a diversos grupos
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clinicos (DCL, DA, DFT e DV). A caracterizacao dos grupos
é sumariada na Tabela 5. Cada grupo clinico foi empare-
lhado quanto ao género, idade e escolaridade com um
grupo controlo de igual dimensao, extraido da amostra
normativa. Adicionalmente, os grupos DFT-vc e DV sdo
comparados com um subgrupo de pacientes com DA de
igual dimensao, seleccionado do grupo clinico DA de
modo a permitir o emparelhamento quanto a idade, esco-
laridade, género e nivel de severidade da deterioracao cog-
nitiva de acordo com a pontuacao no MMSE. As diferencas
entre grupos sao apresentadas na Tabela 6.

As andlises entre grupos demonstram a eficacia do
MoCA na distincdo entre as condi¢des sauddveis e patologi-
cas, tendo sido observadas diferengas estatisticamente sig-

Maio de 2014 | N.°1 | Volume 14



Tabela 5. Caracterizacao dos grupos

n Género Idade Educacio MMSE MoCA
Amostra Normativa 650 408 (62.8) 55.84 £ 15.12 8.16 +4.72 28.89 £ 1.33 24.70 £ 3.67
DCL 90 55 (61.1) 70.52 £ 7.95 6.50 + 4.57 27.08 £2.40 18.31 +3.87
DA 90 52 (57.8) 74.22 £8.21 6.23 +4.12 20.88 £ 4.09 10.06 + 4.41
DFTvc 50 25 (50.0) 67.96 £ 7.69 6.18 +3.71 23.86 £4.76 13.34 £ 5.03
DV 34 12 (35.3) 73.21 £7.85 497 +2.75 24.06 £4.01 13.06 + 4.62

Nota 1: O género é caracterizado pelo ntimero de participantes femininos e respetiva percentagem. As restantes varidveis sao apresentadas com os

valores de média + desvio padrao.

Tabela 6. Diferengas entre grupos

Grupos t/F
taze = 10.050, p <.001
DCL vs Controlo (diferenca média = 5.333 + .531)
tare = 20.756, p <.001
DA vs Controlo (diferenca média = 12.278 + .592)
Fa177=160.052, p<.001
DCLvs DA (diferenca média = 7.930 + .627)
F 2,147 = 96.700, p < .001
DFTvc vs Controlo vs DA Controlo > DET > DA
F 99 =78.121, p<.001
DV vs Controlo vs DA Controlo > DV = DA

nificativas entre os grupos controlos e os grupos clinicos,
em todas as andlises. Adicionalmente, o instrumento reve-
lou ainda poder discriminativo entre situacdes clinicas dis-
tintas, nomeadamente entre os pacientes com DCL e os
doentes de Alzheimer, o que evidencia a capacidade do ins-
trumento para diferenciar situacdes clinicas com diferentes
niveis de severidade, e entre os pacientes com DA e DFT,
apesar do emparelhamento prévio destes grupos clinicos
quanto ao nivel de severidade indicado pelo MMSE®*"%2,

Uma andlise mais pormenorizada identifica ainda dife-
rengas estatisticamente significativas ao nivel dos dominios
cognitivos examinados pelo MoCA entre: (i) grupos contro-
lo e os grupos clinicos, em todos os dominios cognitivos; (ii)
pacientes com DCL e pacientes com DA, em todos os domi-
nios cognitivos; e (iii) pacientes com DA e DFT, no dominio
da Memodria e da Atencdo, Concentragao e Memoria de tra-
balho, com pior desempenho dos pacientes com DA; ndo
tendo sido encontradas diferencas estatisticamente signifi-
cativas entre os pacientes com DA e DV**"%,

Dados preliminares do estudo longitudinal

Para a andlise preliminar da sensibilidade do MoCA ao
declinio cognitivo global em acompanhamento longitudi-
nal (com recurso ao teste ¢ para medidas repetidas), um
subgrupo de pacientes com DCL (n = 35) e com DA (n=40)
foram avaliados num segundo momento (176.81 + 67.09
dias; min.= 63; max.= 340). Considerando todos os pacien-
tes (n = "75), foram observadas diferencas estatisticamente
significativas entre os dois momentos de avaliagao (¢ s =
4.278, p<.001), que se mantiveram nas andlises para cada
grupo: DCL (f @ = 2.612, p = .014) e DA (f 9 = .5651, p <
.001). Uma anélise equivalente com o MMSE revelou uma
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menor sensibilidade desta prova ao declinio cognitivo
progressivo [todos os pacientes: (¢ 7s = 1.871, p = 065);
DCL: (£ a0 = 1.873, p = .070); DA: (f ¢9 = 2.824, p = .008)].
Uma andlise mais detalhada revela ainda diferencas esta-
tisticamente significativas ao nivel dos dominios cogniti-
vos do MoCA entre os dois momentos de avaliacdo.
Considerando todos os pacientes, foram encontradas dife-
rengas estatisticamente significativas no dominio da
Capacidade Visuoespacial (# s = 2.487, p=.015); Memoria
(t @9 = 2.669, p = .009); Atencao, Concentracdo e Memoria
de Trabalho (f 7s = 2.213, p = .030); e Orientacdo (f s =
4.449, p <.001). Atendendo apenas ao grupo DCL, as dife-
rencas encontradas foram ao nivel da memoéria (¢ o =
2.390, p = .023), enquanto nos doentes de Alzheimer se
verificou um decréscimo significativo no desempenho nos
dominios da Atencdo, Concentracdo e Memoéria de
Trabalho (f s9 = 2.071, p = .045) e da Orientacdo (f 9 =
5.244, p < .001)°.

Os resultados evidenciam a sensibilidade do MoCA ao
declinio cognitivo progressivo num curto espaco de
tempo, bem como a sua potencialidade na identificagao
de perfis de deterioracdo cognitiva no curso da doenca.

Dados Normativos

Os resultados no MoCA apresentaram correlacoes esta-
tisticamente significativas com a idade (r=-.522, p<.01) e
escolaridade (r = .652, p < .01), tendo estes valores sido
mais significativos do que os encontrados para as demais
varidveis analisadas (género, regido geografica, localizacao
geografica, drea de residéncia)®. O contributo destas
varidveis e da sua interagd@o para a explicacao da variancia
dos resultados no MoCA foi analisado com recurso a
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regressao linear multipla (método Enter). Os resultados
indicaram que ambas as varidveis contribuem significati-
vamente para a predicdo dos resultados no MoCA (F
(2,647) = 317.016, p < .001; Escolaridade: 8 = .524, t =
16.871, p<.001; Idade: 8 = -.293, r=-9.426, p< .001), ainda
que o maior contributo se deva a escolaridade. Em con-
junto, idade e escolaridade explicam 49% da variancia dos
resultados no MoCA, um efeito considerado significativa-
mente elevado®®, sendo que idades mais avancadas e
niveis de escolaridade mais baixos aumentam a probabili-
dade de piores desempenhos®**,

Tendo-se comprovado a forte influéncia da idade e da
escolaridade no desempenho no MoCA, estas varidveis

Tabela 7. Dados normativos do MoCA para a populacgao portuguesa

emergiram como os critérios indispensaveis para o estabe-
lecimento dos dados normativos do MoCA para a popula-
¢do portuguesa®. Estes resultados vdo ao encontro da ten-
déncia verificada na literatura, na medida em que a magni-
tude do efeito da idade e escolaridade sobre o desempenho
em testes cognitivos ¢é tao forte que invariavelmente estas
varidveis sao utilizadas como critério para a definicao de
dados normativos. Deste modo, os dados normativos foram
determinados e estratificados de acordo com as proprieda-
des distribucionais de cada varidvel, sendo expressos em
médias + desvio padrdo (DP); podendo ser as pontuagdes
abaixo de 1 DB, 1.5 DP e 2 DP consideradas como ponto de
corte para a presenca de défice cognitivo (Tabela 7).

Escolaridade (anos)
Qualquer
Idade la4 5a9 10al12 >12 Escolaridade
(n) (29) (66) (59) (60) (214)
25-49 23.55 + 2.56 26.42 +2.18 27.39 +1.86 28.83 +1.38 26.98 + 2.55
*DP 21-20-18 24 -23-22 26 -25-24 28 - 27 - 26 24 -23-22
(n) 91 (59) (33) (35) (218)
50-64 21.78 + 2.86 25.58 +2.25 26.61 +£2.28 27.51+2.13 24.46 +3.43
*DP 19-18-16 23-22-21 24 -23-22 25-24-23 21-19-18
(n) (136) (45) (20) a7 (218)
=65 21.27 £3.37 24.60 £ 2.87 25.11+1.94 26.35 +1.87 22.71 £ 3.60
*DP 18-16-15 22-20-19 23-22-21 25-24-23 19-17-16
n) (256) (170) (112) (112) (650)
Qualquer Idade 21.71£3.18 25.65 + 2.50 26.77 £ 2.15 28.04 £1.94 24.70 £ 3.67
*DP 19-17-15 23-22-21 25-24-23 26-25-24 21-19-17

* Nota: Pontuagdes no MoCA abaixo de 1DP, 1.5DP e 2DP, respetivamente.

Pontos de corte em grupos clinicos

A precisdo diagndstica do MoCA para discriminar os
pacientes com DCL, DA, DFT e DV dos individuos cogniti-
vamente saudaveis (cada grupo clinico foi emparelhado
quanto ao género, idade e escolaridade com um grupo
controlo de igual dimensao, extraido da amostra normati-
va) foi investigada através da andlise das curvas ROC
(receiver operating characteristics). O MoCA revelou uma
elevada capacidade discriminativa dos pacientes com
DCL, apresentando uma area under curve (AUC) de .856
(IC95% =.796 - .904), enquanto que para os pacientes com

DA a capacidade discriminativa do MoCA foi excelente,
com uma AUC correspondente de .980 (IC 95% = .947 -
.995)°. De igual modo, a capacidade discriminativa do
MoCA revelou-se excelente para os pacientes com DFTvc
(AUC =.934;1C 95% = .866 - .974) e com DV (AUC =.950; IC
95% = .868 - .988)**2. Os pontos de corte 6timos para a
maxima precisdo (Younden index) e os respectivos valores
de sensibilidade, especificidade, valor preditivo positivo
(VPP), valor preditivo negativo (VPN) e precisao classifica-
téria foram calculados para todos os grupos clinicos e sd@o
descritos na Tabela 8.

Tabela 8. Pontos de corte e precisdo diagnéstica do MoCA para os grupos clinicos

Grupo P%I:)tl?t éle AUC Sensibilidade |Especificidade PPV NPV a azgfgisig ria
DCL <22 .856 81 77 78 80 80
DA <17 .980 88 98 98 89 93
DET <17 934 78 98 98 82 88
DV <17 .950 77 97 96 81 87

Nota: Os pontos de corte indicam o valor minimo da pontuacao total no Moca para a auséncia de sinal. Os valores de sensibilidade, especificidade, VPP
(valor preditivo positivo), VPN (valor preditivo negativo) e precisao classificatéria sao expressos em percentagem.
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Discussédo

A reconhecida sensibilidade e precisdao da prova, a sua
qualidade psicométrica, a sua ampla e rdpida dissemina-
¢do internacional e generaliza¢do a diversas patologias e a
disponibilizacao de versdes alternativas fazem do MoCA
um promissor instrumento de avaliagdo cognitiva breve e,
neste contexto, um importante contributo para a avalia-
¢do neuropsicolégica em Portugal, podendo colmatar
uma reconhecida necessidade em contexto clinico, de rea-
bilitacdo e de investigacdo, dada a escassez de instrumen-
tos de avaliacdo neuropsicolégica, particularmente de ins-
trumentos de avaliacdo cognitiva breve, que tenham sido
alvo de um processo rigoroso e sistematico de adaptacao,
validagdo clinica e psicométrica e normalizacdo para a
populacdo portuguesa.

De modo semelhante ao que tem sido globalmente
reportado nos estudos internacionais realizados em diver-
sos contextos, as boas propriedades psicométricas do
MoCA foram sendo transversal e sistematicamente corro-
boradas em todos os estudos realizados na populacdo por-
tuguesa, quer com a versdo experimental, quer com a ver-
sdo final da prova. Efetivamente, os estudos descritos
neste trabalho, demonstram que o MoCA possui boas qua-
lidades psicométricas, quer no ambito da precisdo, quer
no ambito da validade, quando utilizado na avaliacdo cog-
nitiva de individuos cognitivamente sauddveis e de
pacientes com declinio cognitivo.

Os nossos resultados permitiram ainda o estabeleci-
mento da validade fatorial, convergente e divergente da
estrutura de seis fatores e, deste modo, da respetiva valida-
de de constructo. Adicionalmente a andlise dos itens reve-
lou uma boa adequacdo psicométrica e foram ainda
encontradas s6lidos indicadores de fiabilidade dos resul-
tados. Concluindo, estes dados constituem evidéncias
sucessivas de que o MoCA para além de constituir uma
valida e fidvel medida da capacidade cognitiva global do
individuo, possibilita legitimamente a andlise de perfis
cognitivos com base nas (seis) dimensdes subjacentes,
facilitando aos clinicos e investigadores uma interpreta-
¢do mais compreensiva das aptiddes cognitivas com base
numa avaliagdo cognitiva breve.

De um modo consistente e transversal aos trés estudos
clinicos, o MoCA evidenciou melhor capacidade discrimi-
nante e precisao diagnéstica do que o MMSE na diferen-
ciacdo entre os grupos clinicos e os respetivos grupos con-
trolo constituidos por individuos cognitivamente saudé-
veis residentes na comunidade. Como esperado, os parti-
cipantes cognitivamente sauddveis dos grupos controlo
obtiveram melhores desempenhos do que qualquer um
dos grupos clinicos considerados. Os resultados eviden-
ciaram ainda diferencas estatisticamente significativas em
todos os dominios cognitivos entre todos os grupos clini-
cos e o0s respetivos grupos controlos. Por outro lado, os
pacientes com DCL obtiveram melhores pontuacdes
totais e melhores desempenhos em todos os dominios
cognitivos do MoCA do que os pacientes com DA’. Quanto
a andlise comparativa dos desempenhos dos pacientes
com diferentes tipos de deméncia, apesar de previamente
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equiparados quanto ao nivel de severidade de acordo com
a pontuacao no MMSE, foram observadas diferencas esta-
tisticamente significativas na pontuacao total obtida no
MoCA, com pior desempenho para os pacientes com DA
comparativamente aos pacientes com DFTvc. Estes resul-
tados sugerem uma efetiva diferenca na capacidade dis-
criminativa do MoCA e do MMSE. Adicionalmente, os
pacientes com DA revelaram um perfil cognitivo com pior
desempenho no dominio da meméria e no dominio
visuoespacial quando comparados com os pacientes com
DFT?*. No entanto, ainda que estes estudos de validacao
clinica apontem para uma significativa potencialidade do
MoCA na diferenciacdo do perfil cognitivo dos pacientes,
nomeadamente no que diz respeito aos dominios cogniti-
vos avaliados, os resultados nao foram tao promissores na
comparacao entre pacientes com DV e pacientes com DA.
Neste estudo, nao foram encontradas diferencas estatisti-
camente significativas nem na pontuacao total no MoCA,
nem quanto aos dominios cognitivos examinados®.
Atendendo aos resultados obtidos nos outros dois estudos
de validacao clinica, consideramos que esta indiferencia-
¢ao de desempenhos entre pacientes com DV e pacientes
com DA poderi refletir um perfil cognitivo mais préximo
entre estas condig¢des clinicas, quando equiparado o nivel
de severidade, mais do que uma insuficiéncia do instru-
mento para diferenciar desempenhos. Uma futura replica-
¢ao deste estudo com uma amostra mais alargada poderd
elucidar melhor esta questao.

Os dados preliminares do estudo longitudinal com
pacientes com DCL e DA® corroboram a excelente sensibi-
lidade do MoCA ao declinio cognitivo num reduzido inter-
valo de tempo [176.81 + 67.09 dias; min.= 63; max.= 340]
em ambos os grupos clinicos, em oposi¢do aos resultados
com o MMSE que se revelaram insensiveis ao declinio
cognitivo longitudinal nos pacientes com DCL. Nesta and-
lise longitudinal, verificou-se que os pacientes com DCL
apenas apresentavam deterioracdo do desempenho ao
nivel da capacidade de memdria, enquanto os pacientes
com DA revelaram decréscimo dos desempenhos no
dominio da atencao, concentracao e memoria de trabalho,
e no dominio da orientacdo temporal e espacial. Deste
modo, e para além da utilidade confirmada ao nivel do
rastreio cognitivo breve e da quantificacdo do declinio
cognitivo, 0 MoCA parece ser também um instrumento
util na monitorizacdo da evolugao clinica dos pacientes,
quer em termos quantitativos quer qualitativos (padrdes
de evolucdo cognitiva). Esta capacidade para além de
grande interesse para a pratica clinica, podera justificar a
pertinéncia da selecdo deste instrumento para investiga-
¢des que visem a avaliacdo de intervencdes terapéuticas
em pacientes com declinio cognitivo, nomeadamente ao
nivel dos ensaios clinicos.

A andlise da influéncia de diversas varidveis no desem-
penho no MoCA, permitiu ndo sé reunir informacgao com-
plementar importante para uma avaliacdo mais objetiva e
compreensiva do desempenho cognitivo individual, como
também constituiu um passo fundamental para a sele¢dao
dos critérios mais adequados para o estabelecimento dos
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dados normativos para a populagdo portuguesa®. Tendo-
se comprovado a forte influéncia da idade e da escolarida-
de no desempenho no MoCA, estas varidveis emergiram
como os critérios 6timos para o estabelecimento dos dados
normativos do MoCA para a populagio portuguesa®. Estes
resultados vao ao encontro da tendéncia verificada na lite-
ratura, na medida em que a magnitude do efeito da idade e
escolaridade sobre o desempenho em testes cognitivos é
tao forte que invariavelmente estas varidveis sdo utilizadas
como critério para a definicdo de dados normativos. O
estudo normativo do MoCA para a populacao portuguesa
foi realizado numa amostra representativa da populacao
portuguesa, estratificada de acordo com as principais
varidveis sociodemograficas, e com uma distribuicdo real
muito préxima da distribuicdo da populagdo portuguesa.

Relativamente aos pontos de corte 6timos, a semelhan-
¢a de outras investigacdes internacionais, 0s nossos estu-
dos apontam valores inferiores aos 26 pontos, propostos
pelos autores da prova como pontuacao de corte para o
défice cognitivo' e frequentemente citados e utilizados em
outros estudos publicados, sem averiguacao da sua ade-
quacao as populacoes. Consideramos que as diferencas a
este nivel sdo, em grande medida, justificadas pela discre-
pancia na escolaridade média entre as populacdes alvo.
Para além disso, atendendo a capacidade do MoCA em
distinguir diferentes niveis de severidade do declinio cog-
nitivo, optdmos por estabelecer pontos de corte distintos
para a populacdo com DCL e com deméncia. Esta aborda-
gem é, no nosso entender, mais 1til, rigorosa e informati-
va do que o estabelecimento de um ponto de corte tnico,
como proposto noutros estudos similares, nomeadamen-
te no trabalho original de Nasreddine e colaboradores'.

Assim, com um ponto de corte 6timo de 22 pontos para
o DCL, o MoCA apresentou bons valores de sensibilidade,
especificidade, valor preditivo positivo, valor preditivo
negativo e de precisao classificatoria. Estes indicadores
foram significativamente superiores aos respetivos valores
encontrados para o MMSE, que evidenciou uma pobre
precisao diagnostica na identificacao dos individuos com
DCL. Estes resultados confirmam a inadequagdo do uso
do MMSE para o rastreio breve das formas mais ligeiras de
défice cognitivo, dada a elevada probabilidade de falsos
negativos. Esta é uma questdo relevante uma vez que
todas as orientagdes recentes reforcam a importancia de
uma identificagao precoce do declinio cognitivo e parado-
xalmente, continua a observar-se o uso generalizado do
MMSE, apesar das suas limitacoes serem frequentemente
referenciadas na literatura.

Relativamente a demeéncia, os trés estudos de validacao
clinica®"*, permitiram definir o ponto de corte de 17 pon-
tos como 6timo para a identificacao da DA, DFTvc e DV,
estando a este associados excelentes valores de sensibili-
dade, especificidade, valor preditivo positivo, valor predi-
tivo negativo e de precisdo classificatéria. Estes resultados,
quando comparados com os respetivos valores encontra-
dos para o MMSE, corroboram a superioridade discrimi-
nativa e precisdo diagndstica do MoCA, principalmente
nos pacientes com DFTvc e DV.

Sinapse

Em suma, os estudos de validagado clinica comprovam a
capacidade discriminativa e a elevada precisdo diagndsti-
ca dos resultados do MoCA, legitimando a sua utilizacao
enquanto teste de rastreio cognitivo breve, em contextos
de saide menos especializados, nomeadamente nos cui-
dados primadrios de satide, mas também ao nivel das con-
sultas especializadas de declinio cognitivo e deméncia,
considerando a diversidade das patologias mais especifi-
cas estudadas.

Desde a disponibilizagdo da versao portuguesa final do
MoCA em 2011, a prova tem sido amplamente utilizada
em diversos contextos clinicos e alvo de diversos estudos
(ainda em curso) em populagdes clinicas distintas das
apresentadas neste trabalho, nomeadamente em: pacien-
tes com acidentes vasculares cerebrais, esclerose muiltipla,
Huntington, HIV, em pacientes em recupera¢ao anestési-
ca, em populagdo oncolégica e em populacdo toxicode-
pendente.

Concluindo, 0 MoCA revela ser um instrumento de ava-
liacao cognitiva breve til e eficaz na distingao entre as
alteracoes cognitivas devidas ao processo de envelheci-
mento e as condi¢des clinicas patoldgicas, bem como na
monitorizacdo da evolucdo do declinio cognitivo.
Atualmente, o MoCA encontra-se adaptado, validado cli-
nica e psicometricamente, e dispde de normas representa-
tivas para a populacdo portuguesa. Deste modo, estdo
criadas as condicdes necessdrias para a sua utilizacdo em
contexto clinico e de investigacdo, no nosso pais.

Nao obstante, estd ainda em curso a continuidade do
plano de estudos do MoCA na populagdo portuguesa com
a realizagdo de mais estudos no dmbito psicométrico
(nomeadamente os estudos de adaptacio e validacao das
duas versdes paralelas para a populacdo portuguesa, estu-
dos com recurso a Teoria de Resposta ao Item e estudos de
validade concorrente com outros instrumentos) e de mais
estudos no ambito clinico (nomeadamente estudos de
validacdo clinica na Epilepsia, na Esclerose Multipla, na
Demeéncia com Corpos de Lewy, na Doenca de Parkinson
e em pacientes oncolégicos). B
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Lessons learned from two severe complications of ventriculoperitoneal

shunts

Licoes de duas complicacoes graves das derivacdes ventriculo-peritoneais
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Abstract

Introduction: Ventriculoperitoneal shunt systems are widely and safely employed in clini-
cal neurosurgery. Intravascular migration of peritoneal catheters and visceral lesions are rare
but potentially severe complications.

Case description 1: A 3-year-old boy suffered a cardiac arrest, successfully reversed, when
the proximal tip of a peritoneal catheter previously inserted was mobilized, at the level of the
parietal region, during the insertion of a new shunt. Chest radiography revealed a peritoneal
catheter migrated into the right subclavian vein, brachiocephalic trunk, superior vena cava and
heart. Endocarditis was subsequently diagnosed.

Case description 2: A 10-year-old boy presented with signs of sepsis, intracranial hyperten-
sion and abdominal pain. Two weeks before, he underwent an uneventful substitution of the
distal catheter of the ventriculoperitoneal shunt inserted on the right side. Abdominal US and
CT showed the distal catheter in a hepatic subcapsular CSF collection. Fever and abdominal
pain improved after percutaneous drainage of the CSF collection and antibiotherapy.
Intracranial hypertension improved after placement of the distal catheter into the peritoneal
cavity through another incision.

Conclusions: Case 1 emphasizes the importance of preoperative radiographic evaluation of
catheters previously inserted. Peritoneal catheters whose location has not been previously con-
firmed should not be mobilized. Case 2 stresses the importance of the dissection of the abdom-
inal wall to properly visualize the peritoneal cavity, confirm the absence of peritoneal adher-
ences and place the catheter in the peritoneal cavity without resistance.

Resumo

Introduc@o: A insercao de sistemas de derivagado ventriculo-peritoneal € um procedimento
frequente e seguro. A migracdo intravascular de cateteres peritoneais e as lesdes viscerais sao
complicagdes raras, mas potencialmente graves.

Caso 1: Menino de 3 anos de idade, que sofreu uma paragem cardiaca, revertida com suces-
so, quando a extremidade proximal de um cateter peritoneal, previamente colocado, foi mobi-
lizado, ao nivel da regido parietal, durante a insercao de uma nova derivacdo. A radiografia de
térax revelou que o cateter peritoneal migrou para a veia subclavia direita, tronco braquiocefa-
lico, veia cava superior e coragao. Posteriormente foi diagnosticada endocardite.

Caso 2: Menino de 10 anos que apresentou quadro de sépsis, hipertensao intracraniana e
dor abdominal. Duas semanas antes, tinha sido submetido a substituicdo do catéter distal da
DVB inserido no lado direito, que decorreu sem complicacdes. Ecografia e tomografia abdomi-
nal mostraram o cateter distal no interior de colecao de LCR subcapsular hepética. A febre e a
dor abdominal melhoraram apds drenagem percutanea da colecdo e antibioterapia. A hiper-
tensao intracraniana melhorou ap6s a colocacao do cateter distal na cavidade peritoneal atra-
vés de outra incisdo.

Conclusdes: O caso 1 enfatiza a importancia da avaliacdo radiografica pré-operatéria de
cateteres inseridos anteriormente. Catéteres peritoneais cuja localizacdo nao foi confirmada
anteriormente nao devem ser mobilizados. O caso 2 realca a importancia da dissec¢ao da pare-
de abdominal para visualizar adequadamente a cavidade peritoneal, confirmar a auséncia de
aderéncias e colocar o cateter no interior da cavidade peritoneal, sem resisténcia.
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Introduction

Ventriculoperitoneal (VP) shunt systems are widely and
safely employed in clinical neurosurgery. Visceral'® and
vascular lesions*'
peritoneal catheters are rare but potentially severe com-
plications. The authors describe two didactic cases and

as well as intravascular migration of

Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014

provide insights into the pathophysiology, prevention and
treatment of these adverse events.

Case description 1

A 3-year-old boy presented with intracranial hyperten-
sion. His medical history was relevant for plastic recons-
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truction of myelomeningocele with associated menin-
goencephalitis, Chiari II malformation and hydro-
cephalus. Several surgical procedures for VP shunt system
insertion and revision had been previously performed. At
that moment, the patient presented a VP shunt in the left
side with normal function as well as a VP shunt system in
the right side with distal malfunction. Brain imaging
revealed signs of active hydrocephalus. During the revi-
sion procedure of the right VP shunt system, the patient
suffered a cardiac arrest, successfully reversed, when the
proximal tip of a peritoneal catheter previously left in the
subcutaneous tissue was mobilized, at the level of the right
parietal region. The ventricular catheter was subsequently
connected to a subcutaneous reservoir. Echocardiography
revealed a peritoneal catheter into the heart as well as
signs of endocarditis. Careful examination of the pre-oper-
ative chest radiography revealed a peritoneal catheter
(arrows) migrated into the right subclavian vein, brachio-
cephalic trunk, superior vena cava and heart as well as
absence of catheter into the peritoneal cavity in the right
side (Fig 1). Seven days after the complication, the migrat-
ed peritoneal catheter was removed by snare retrieval and
a new peritoneal catheter was uneventfully connected to
the previous system and inserted into the peritoneal cavi-
ty. Endocarditis was treated with six weeks of empirical
ceftriaxone and enoxaparin and no structural cardiac
lesion subsided.

Figure 1. Preoperative chest radiography showing that, in the right side,
the distal catheter is not into the peritoneal cavity. Careful examination
shows the peritoneal catheter migrated into the mediastinum (arrows).

Case description 2

A 10-year-old boy presented with signs of sepsis, mild
intracranial hypertension and pain/peritoneal signs in the
right abdominal quadrants. Medical history relevant for
severe traumatic brain injury and post-traumatic hydro-
cephalus successfully treated with VP shunt at the age of
three months. Due to distal catheter malfunction, its sub-
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stitution was performed two weeks before the present ill-
ness. Laboratorial workup was relevant for leukocytosis,
neutrophilia and elevation of CRP but hemocultures and
CSF cultures failed to isolate pathogenic bacteria or fungi.
The VP shunt system was not disconnected but showed
distal malfunction. Abdominal CT showed the distal catheter
(arrows) in a hepatic subcapsular liquid collection (Fig 2 A
and B). The patient improved after introduction of empirical
antibiotherapy (vancomycin, piperacillin/tazobactam and
metronidazole for 2 weeks), percutaneous drainage of the
subcapsular collection and placement of a new distal
catheter into the peritoneal cavity through another inci-
sion. The liquid collection contained limpid and sterile
CSE

Figure 2. Postoperative non contrast enhanced abdominal CT scan
showing a peritoneal catheter (arrows) in a hepatic subcapsular liquid
collection.

Discussion

Case 1 emphasizes the importance of preoperative
radiographic evaluation of catheters previously inserted.
Peritoneal catheters whose location has not been previ-
ously confirmed should not be mobilized. In the present
case, we cannot define precisely the entry point of the
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catheter into the vascular system. Previous reports point-
ed out external jugular vein®”*'"* and internal jugular
vein*®®!!1 as possible entry points of peritoneal catheters
into the vascular system, at the level of the supraclavicular
region. We may hypothesize that venous perforation
occurred late after the operation by progressive adhesion
and erosion by the peritoneal catheter. However, venous
injury caused by shunt guide wire has been repeatedly
reported and may be difficult to recognize during sur-
gery"”. Thoracic and venous negative gradient pressure
may promote intravenous/cardiac migration of the
catheter'?. Possible complications associated with
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intravascular/cardiac migration of peritoneal catheters
include: thromboembolic events, endocarditis, arrhyth-
mia and heart failure. Those catheters may be removed by
gentle traction under fluoroscopic guidance, snare
retrieval and thoracotomy.

Case 2 stresses the importance of the dissection of the
abdominal wall to properly visualize the peritoneal cavity,
confirm the absence of peritoneal adherences and place the
catheter in the peritoneal cavity without resistance. Hepatic
injury likely occurred during surgery. Intraoperative or
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Introducao

Resumo

Introducao: O golpe de calor é uma forma classica de hipertermia, tradicionalmente defini-
do como disfuncao do sistema nervoso central e temperatura central superior a 40°C. A citoto-
xicidade térmica causada pelo aumento excessivo e desregulado da temperatura é responsavel
pela sindrome de resposta inflamatéria sistémica e coagulopatia, com risco de faléncia mul-
tiorganica.

Caso Clinico: Apresentamos o caso clinico de um adolescente de 13 anos com crises con-
vulsivas parciais em contexto de hipertermia. A investigacdo revelou uma hemocultura positi-
va a E. coli. Foram excluidas infecdo do SNC e pielonefrite. O diagndstico de desregulagao tér-
mica foi confirmado posteriormente ap6s observagao do primeiro esfregaco de sangue perifé-
rico realizado na admissao com visualizacao dos ntcleos botridides, caracteristicos do aumen-
to excessivo da temperatura corporal. A evolucao foi favoradvel, sem sequelas neurolégicas no
longo prazo.

Conclusdes: A morbilidade e mortalidade associadas ao golpe de calor sdo inversamente
proporcionais a rapidez com que se inicia o arrefecimento, sendo por isso fundamental a colo-
cacgao desta hipétese diagndstica numa fase precoce, com terapéutica antecipada e adequada.

Abstract

Introduction: Heat stroke is a classic form of hyperthermia, traditionally defined as dys-
function of the central nervous system and core temperature above 40°C. The thermal cytotox-
icity caused by excessive and unregulated increase in temperature is responsible for the sys-
temic inflammatory response syndrome and coagulopathy, with a consequent risk of multior-
gan failure.

Clinical case: We present the case of a 13 year-old adolescent with partial seizures in hyper-
thermia. Investigation revealed positive blood culture for E. coli. CNS infection and
pyelonephritis were excluded. The diagnosis of thermal dysregulation was confirmed after
watching the first peripheral blood smear performed at the entrance of the ER with viewing the
botryoid nuclei characteristic of the excessive rise in body temperature. The evolution was
favourable, with no long-term neurological sequelae.

Conclusion: The morbidity and mortality associated with heat stroke are inversely propor-
tional to the speed with which it starts cooling. It’s vital thinking about this diagnosis at an early
stage, with early and appropriate treatment.

tura e a funcao do SNC tao rapidamente quanto possivel,

A manutencido da temperatura corporal dentro de limi-
tes bem definidos é conseguida através do balanco entre
mecanismos fisiolégicos de producdo e perda de calor,
regulado pelo centro termorregulador, situado no hipoté-
lamo anterior."*

A elevacdo excessiva da temperatura corporal corres-
ponde a febre ou hipertermia. Quando é adequada, transi-
téria e controlada pelo centro regulador hipotalamico
estamos perante febre. Quando esse aumento se deve a
faléncia do processo de termorregulacdo designa-se
hipertermia, sendo considerada patolégica. Sdo multiplas
as causas de desregulacao térmica corporal (Quadro 1).

O golpe de calor é definido como temperatura central
superior a 40°C associada a disfun¢ao do SNC, manifesta-
da por alteracdo do estado de consciéncia, convulsdes ou
coma.? O objetivo do tratamento é normalizar a tempera-
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de forma a evitar progressao da disfuncao por citotoxici-
dade, coagulopatia e sindrome de resposta inflamatéria
sistémica.* No entanto, apesar de tratamento adequado
cerca de 30% dos doentes ficam com sequelas neurolégi-
cas permanentes.’®

Por este motivo, os transtornos da temperatura corpo-
ral representam um problema de satide publica, estiman-
do-se que a mortalidade ronde os 15 a 25%."

Os autores pretendem com este caso demonstrar a
importancia do reconhecimento precoce das faléncias de
termorregulacdo, nomeadamente com formas de apresen-
tagdo atipicas.

Descricao do caso

Adolescente do género masculino, de 13 anos de idade,
com antecedentes pessoais de convulsoes febris e episo-
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Quadro 1. Causas de desregulagao térmica.

Desregulacio térmica

Por lesao
hipotalamica

Encefalite

Hemorragia/enfarte

Traumatismo

Doenca degenerativa

Sarcoidose e doengas granulomatosas

Por aumento da producéo de calor

Hipertermia maligna

Doencas que cursam com febre

Golpe de calor ativo/de esforco

Canalopatias

Farmacos ou drogas [hormonas tiroideias, anfetaminas, antiepiléticos (levi-
tiracetam, topiramato), LSD, imipramina, dinitrofenol, meperidina, dextro-
metorfano, cocaina, cafeina]

Stress

Hipertiroidismo

Feocromocitoma

Delirium tremens

Status epilético

Por diminuicdo das perda de calor

Golpe de calor cléssico

Alteracao do Sistema Nervoso Auténomo — Parkinson, lesdo medular,...
Hipocaliémia

Farmacos anticolinérgicos (fenotiazidas, f-bloqueadores, diuréticos)
Insuficiéncia vascular periférica

Insuficiéncia cardiaca

Insuficiéncia suprarrenal

Dificuldades na sudorese por alteracoes cutaneas (ictiose, pensos oclusivos,
vestudrio em excesso)

Farmacos (atropina, escopolamina)

Mecanismo misto

Sindrome malignos dos neurolépticos

dios de subidas térmicas repentinas em contexto de doen-
¢a; sem outros antecedentes pessoais de relevo ou uso de
medicacgdo crénica. Iniciou um quadro subito de tremo-
res, dor abdominal e lombar, seguidos de discurso incoe-
rente e agitacdo psicomotora. Havia um contexto de tosse
e odinofagia nos dias prévios, sem febre identificada.

A chegada ao hospital da 4rea de residéncia, uma hora
apos o inicio do quadro, foram descritas crises focais, com
clonias e hipertonia do membro superior direito, desvio
conjugado do olhar ipsilateral e agitacdo psicomotora. A
temperatura auricular era de 42°C. Iniciou medidas de
arrefecimento externo e foi medicado com paracetamol e
diazepam. Analiticamente apresentava hemograma sem
alteracdes e proteina C reativa de 6,3mg/dL. Foram colhi-
das 2 hemoculturas. Realizou TC-CE que nao mostrou alte-
racdes e iniciou tratamento com ceftriaxone e aciclovir, por
nao se poder excluir infecdo do SNC. Foi transferido para
os Cuidados Intensivos Pediatricos do hospital de referén-
cia, mantendo na admissdo periodos de agitacao psicomo-
tora alternando com periodos de depressdo do estado de
consciéncia, apesar de resposta adequada quando estimu-
lado. Nao apresentava sinais neurolégicos focais nem
sinais meningeos, mas era evidente uma sudorese profusa.
Ap6s um periodo inicial de hipotensao arterial que rever-
teu apo6s boélus de fluidos, manteve-se sempre hemodina-
micamente estével. Nao repetiu febre, mas manteve estado
de consciéncia flutuante com episédios de desvio conjuga-
do do olhar, agitacdo psicomotora e alucinagées visuais,
que responderam ao midazolam. O EEG realizado em D1
nao mostrou alteragdes. A pesquisa de téxicos na urina foi
negativa. As andlises do LCR ndo mostraram alteracdes,
nomeadamente citoquimica, cultura e pesquisa por técni-
cas de PCR de HSV1-2, Mycoplasma e Chlamydia pneumo-
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niae. As serologias para EBV, CMV, HSV e M. pneumoniae
foram negativas. A sumadria de urina ndo mostrou altera-
¢oes e a urocultura também foi negativa.

Da restante investigacdo realizada, destacamos a subi-
da inicial das transaminases (maximo: TGO 194U/L; TGP
319U/L) com normalizacdo posterior, neutrofilia
(9.42x10°/ul), procalcitonina 45ng/mL e coagulopatia com
boa resposta a vitamina K. Nao foi efetuado o doseamen-
to da CK.

Ap6s revisao da histéria, pela suspeita de encefalite
associada a queixas prévias de odinofagia e a presenca de
um infiltrado intersticial pulmonar bilateral, foi associada
ciprofloxacina.

Em D4 foi transferido para a enfermaria de Pediatria.
Nesta fase foi conhecido o resultado das hemoculturas ini-
ciais com identifica-
¢do de E. coli. A eco-
grafia abdominal
mostrou um cdlculo
vesicular com 3,8cm,
sem outras alteragoes.

Pela suspeita de
desregulacdo térmica
foi observado o esfre-
gaco de sangue peri-
férico (ESP) colhido
na admissdo do hos-
pital, que confirmou a
existéncia de ntcleos
botriéides (Figura 1).

A evolucao foi
favoravel, com nor-
maliza¢do do estado

Figura 1. Ntcleos botrioides
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de consciéncia sem sequelas aparentes. Nao repetiu crises
no internamento nem apds a alta, mantendo seguimento
em consulta de Neurologia e Hepatologia. Na ecografia
abdominal de controlo, 2 meses ap6s a alta, o célculo
biliar j4 nao se observava.

Discussdo

O quadro clinico caracterizado por alteracdo do estado
de consciéncia acompanhado de crises parciais em con-
texto de hiperpirexia, na auséncia de infecao do SNC, faz o
diagnostico de golpe de calor, laboratorialmente corrobo-
rado pelos nicleos botriéides no ESP. Estes correspondem
a neutréfilos com hipersegmentacdo nuclear radial e
podem ser observados nas primeiras 12-24 horas de doen-
ca. A sua visualizacao é extremamente ttil para o diagnés-
tico precoce, como jd foi descrito por varios autores.>®

O diagnéstico diferencial com infe¢des do SNC, nem
sempre é imediato, j4 que as criangas apresentam fre-
quentemente evidéncia clinica de uma infecdo concomi-
tante.® Para tal contribuem o exame citoquimico e cultura
do LCR, EEG ou estudo imagiolégico (TC-CE/RM-CE).

As criancas sdao mais suscetiveis aos transtornos térmi-
cos. Produzem mais calor porque tém uma taxa de meta-
bolismo basal maior e também maior superficie corporal,
resultando numa maior absorcdo de calor ambiental. Por
outro lado, apresentam um menor volume sanguineo e
menor taxa de sudorese, o que limita o seu potencial de
dissipacdo de calor.”

A anidrose é caracteristica da forma cldssica do golpe
de calor. Contudo, de acordo com o principal mecanismo
envolvido no aumento da temperatura corporal, seja
aumento da producdo de calor ou dificuldade na liberta-
¢do do calor, pode predominar respectivamente sudorese
ou anidrose."”

Recentemente tém sido descritos vdrias mutacdes
genéticas nos canais i6nicos, ou canalopatias, que dimi-
nuem o limiar para ocorréncia de disttrbios de termorre-
gulacdo. Mutacdes especificas dos genes SCN1A e SCN9A
que codificam isoformas de canais de s6dio foram asso-
ciadas a casos familiares de convulsdes febrise genes que
codificam recetores dos canais de célcio (RyR1l e
CACNLI1A3) tém sido associados a casos de hipertemia
maligna."*"

No nosso caso clinico a hipétese mais provavel é a de
bacteriémia num adolescente com provével predisposicdo
a desregulacdo térmica. A favor desta hipdtese, destaca-
mos a histéria de convulsdes febris na infancia, tendéncia
para subidas térmicas rdpidas em contexto de doenca e
isolamento de E. coli na hemocultura. Foi excluida menin-
gite e encefalite pela auséncia de alteracdes no LCR e no
EEG e pielonefrite por urocultura negativa com sumaria
de urina normal.
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O célculo vesicular identificado resolveu totalmente,
admitindo-se poder estar relacionado com a antibiotera-
pia efetuada.*

A hipertermia é uma emergéncia médica, cujo trata-
mento deve ser idealmente realizado numa unidade de
Cuidados Intensivos, pela gravidade do quadro, cardcter
invasivo de algumas medidas diagndstico-terapéuticas e
prevencdo e tratamento de possiveis complica¢des. O
objetivo major do tratamento é a diminuicdo da tempera-
tura corporal com a maior brevidade possivel, uma vez
que a duragao da hipertermia esté diretamente relaciona-
da com a mortalidade, assim como com o controlo da fun-
¢ao cardiovascular.” Apesar do arrefecimento rapido e da
abordagem da faléncia circulatéria serem medidas cru-
ciais conhecidas para a prevencao de danos irreversiveis,
ainda ndo estd estabelecida qual a melhor abordagem.'
Os antipiréticos sdo habitualmente ineficazes e devem ser
evitados pelo risco de potenciar lesdes hepéticas. O meca-
nismo de ac¢do dos antipiréticos consiste em restabelecer
um valor normal do termostato corporal que se encontra
elevado quando h4 febre. No golpe de calor, ndo existe ele-
vacdo do nivel critico do termostato mas eliminacgao inefi-
caz do calor.! O doente deve ser despido, colocado em
ambiente arrefecido, podendo ser utilizadas medidas de
arrefecimento controlado para ajudar na descida da tem-
peratura corporal."**” Vérias técnicas tém sido utilizadas
com base nestes principios, incluindo: lavagem continua
com compressas de dgua fria, imersdao em dgua fria (15-
16°C), pulverizacdo do doente com dgua (10-15°C) apli-
cando simultaneamente correntes de ar para aumentar a
evaporagdo e lavagem das cavidades com soro frio.”'
Estas técnicas de refrigeracdo tém sido usado héd décadas,
mas a evidéncia apoiando a sua seguranca e eficicia em
alcancar rapidamente a temperatura segura do corpo e a
reducdo da morbidade e mortalidade ainda precisa ser
avaliada, devendo a escolha ser baseada nas condicdes
locais e técnicas e no doente em causa." Deve também ser
iniciada hidratacdo endovenosa além de todas as medidas
de suporte necessdrias mediante as possiveis complica-
¢oes. Em todos os casos, deve ser mantida uma monotori-
zacdo continua da temperatura corporal, promovendo um
arrefecimento gradual e controlado, até aos 39°C."**7

A morbilidade e mortalidade sdo inversamente propor-
cionais a rapidez com que se inicia o arrefecimento, sendo
por isso fundamental a colocacao desta hip6tese diagnés-
tica numa fase precoce.

Com este caso, os autores pretendem demonstrar a
importancia do reconhecimento precoce das faléncias de
termorregulacdo, nomeadamente as formas de apresenta-
¢do atipicas, permitindo a sua identificacao que conduzi-
rd a uma atuacao atempada de modo a evitar morbimor-
talidade. H
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Resumo

Introducio: A Esclerose Miltipla é uma doenga heterogénea, pelo que o conhecimento da
sua histéria natural é indispensavel. Varios estudos longitudinais com décadas de seguimento
tém permitido estimar trajetérias da doenga ao longo do tempo. Este conhecimento € de extre-
ma importancia em satde ptblica e em investigacdo de novos farmacos.

Objetivos: Fazer uma revisao da histdria natural da Esclerose Miltipla com base nos estudos
publicados em populacoes de doentes nao tratados com farmacos modificadores da doenca.

Desenvolvimento: A Esclerose Mtltipla cursa, em 85% dos casos, com episddios de disfun-
¢d0 neurolégica com duragdo de 24 horas a um més, designados por surtos, sendo progressiva
desde o inicio nos restantes doentes. Apresenta maior prevaléncia no sexo feminino (2:1) e um
pico de incidéncia pelos 30 anos. A sua apresentacao clinica inicial é variavel, predominando as
alteragdes sensitivas em todas as idades (=50%) e as alteragdes motoras progressivas em idades
mais avancgadas. A nevrite 6ptica isolada (=25%) e a diplopia (=10%), apesar de serem menos fre-
quentes, sdo consideradas as apresentacoes mais tipicas. Observa-se recuperacao do episédio
clinico inicial em 85% dos casos, sendo a recuperagao melhor quando o tempo até a admissao
hospitalar é menor. O tempo médio para ocorréncia de segundo surto é de 3,5 anos, sendo supe-
rior se a clinica inicial cursar com alteracdes visuais ou sensitivas, e inferior se a apresentacao
for motora. Uma maior carga lesional na ressonancia magnética cerebral inicial relaciona-se
com uma maior probabilidade de aparecimento de novas lesdes em exame subsequente e um
menor tempo para o segundo surto. Na auséncia de tratamento imunomodulador, a frequéncia
anualizada de surtos apresenta uma variacao de 0,1 a 1, diminuindo com a evolucao da doenca.
Independentemente da idade de inicio, em 80-90% dos casos, a Esclerose Miiltipla Surto-
Remissao evolui para Secunddria Progressiva apds 15 a 20 anos de doenca. Sdo fatores associa-
dos a pior prognéstico: sexo masculino; inicio em idade tardia ou pedidtrica; sintomas iniciais
motores progressivos; lesdes cerebelosas ou medulares; recuperagdo incompleta apds primeiro
surto; recorréncia de surtos nos primeiros dois anos; curto intervalo entre os dois primeiros sur-
tos; e possivelmente histdria familiar. Estudos recentes indicam que a esperanga média de vida
€ 10 anos inferior a da populacao geral e que o risco de morte é 3 vezes superior.

Conclusdes: O conhecimento da histéria natural contribui para orientar o clinico na deter-
minag¢ado do progndstico individual e adequacao do tratamento.

Abstract

Introduction: Multiple Sclerosis is a heterogeneous disease, therefore it is essential to
understand its natural history. Several studies with decades of follow-up allowed to estimate
the trajectories of the disease across time. This knowledge is extremely important in public
health and in the investigation of new drugs.

Objectives: To perform a literature review of Multiple Sclerosis natural history in patients
without disease modifying treatment.

Development: Multiple Sclerosis, in 85% of the cases, is characterized by clinical events of
neurologic dysfunction lasting 24 hours to one month, defined as relapses, having a progres-
sive course since the beginning in the remaining cases. It has a female predominance (2:1) and
the incidence peaks at age 30 years. Clinical presentation is variable, with sensory symptoms
preponderance in all ages (=50%) and insidious motor symptoms in older patients. Despite
being less frequent, isolated optic neuritis (=25%) and diplopia (=10%) are considered the most
typical presentations of the disease. Recovery follows the first clinical event in 85% of the cases,
and is more likely with shorter time interval between symptom onset and hospital admission.
The mean time for a second relapse is 3,5 years, being usually longer when the disease begins
with visual or sensory symptoms, and briefer when it presents with motor symptoms. High
lesion load in baseline brain magnetic resonance imaging increases the probability of new
lesions in subsequent brain imaging and shorter time interval until second relapse. The annu-
al relapse rate in patients without disease modifying treatment ranges from 0.1 to 1, and
decreases with disease progression. Relapsing-Remitting Multiple Sclerosis evolves to
Secondary Progressive in 80-90% after 15 to 20 years, independently from the age at disease
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(continuacao)

patient.

Introducdo

Desde a cldssica descricao da Esclerose Multipla (EM)
por Charcot em 1868, os clinicos tentam compreender a
doenca. Ao longo dos anos, sobretudo nos dltimos 50 anos
do século XX, multiplos estudos pretenderam descrever a
histéria natural da doenca, acompanhando séries de
doentes, na sua maioria sem tratamento durante anos,
com o objetivo de perceber a evolucdo e determinar o
prognostico. Este conhecimento é de maxima importancia
quer em termos de saide publica, quer para célculo das
necessidades e dos custos associados a doencga, quer em
termos individuais no doente concreto, para determina-
¢do do prognoéstico e da conduta mais apropriada.

Objetivos

Fazer uma revisdo da histéria natural da Esclerose
Muiltipla com base nos estudos publicados em populacdes
de doentes ndo tratados com farmacos modificadores da
doenca.

Desenvolvimento
Resenha Histérica: os principais estudos publicados
sobre a histéria natural da EM

A tabelaI apresenta a simula dos principais estudos da

histéria natural da doenca conduzidos até a data, entre os
quais se encontram estudos observacionais de séries hos-
pitalares"***567891011 " Apesar da maioria dos estudos
terem a desvantagem de ser retrospetivos, estes fornecem
informacgdes tteis sobre a evolucao dos doentes ao longo
do tempo. Sao mencionados também alguns estudos com
a maioria dos dados prospetivos'>'3*!15161718 que tém
melhor precisido na determinacao da ocorréncia de surtos,
inicio da progressdo e graduacdo da incapacidade.
Destacam-se, pela sua qualidade, os seguintes:

— O estudo de Kurtzke et al., que utilizou como amostra
os doentes do sexo masculino diagnosticados com
EM durante o servico militar americano entre 1942 e
1951. Este estudo destacou-se por ser ter sido o pri-
meiro com um numero aprecidvel de doentes
(n=234), e uma descricdo rigorosa da apresentacao
inicial da doencga'®?*?"*,

— O estudo de Confavreux et al., que incluiu 1844 doen-
tes seguidos no Departamento de Neurologia do
Hospital de Lyon, com uma vasta drea de referéncia.
Este estudo permitiu a obtencao dos primeiros dados
sobre a progressdo da incapacidade****%,

- O estudo de Gothenburg, que incluiu 308 doentes no
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onset. Several clinical markers are associated with poorer prognosis: male gender; early or late
onset, presentation with progressive motor symptoms, cerebellar or spinal cord lesions,
incomplete or absent recovery after the first relapse; high relapse rate in the first two years of
disease; short interval between the two first relapses; and possibly familiar history of Multiple
Sclerosis. Recent studies indicate that the life expectancy is 10 years reduced compared to the
general population and a there is a threefold increase in the risk of death.

Conclusion: The knowledge of the natural history of Multiple Sclerosis is important as it
aids the physician defining the prognosis and the best therapeutic approach of the individual

Hospital Sahlgren Gothenburg ao longo de 14 anos.
Posteriormente foi continuado com um estudo longi-
tudinal e prospetivo com durac¢do superior a 25 anos,
com aplicacdo de escalas de Disability Status Scale
(DSS 27,28,29'

— O estudo Londres-Ontdrio, que abrangeu 1099 doen-
tes, entre 1972 e 1984, referenciados da provincia de
Ontdrio para o Hospital de Londres no Canada. Pela

qualidade dos dados €é referenciado como um cléssi-
C030,31,32,33,34

Os 4 fenétipos de Esclerose Miltipla

Ap6s o consenso estabelecido em 1996, a doenca foi
subdividida em quatro categorias. Na EM forma Surto-
Remissao (EMSR), que ocorre em cerca de 85% dos doen-
tes, verificam-se surtos claramente identificados, com
recuperacao completa ou parcial, sem progressao da
doenca entre surtos. Em 80 a 90% dos casos esta forma
evolui para a EM forma Secunddria Progressiva (EMSP), na
qual ocorre progressdo da incapacidade, podendo ocorrer
surtos, remissdes minor e plateaus de incapacidade. Em
cerca de 10% dos doentes a doenga pode ser progressiva
desde o inicio, denominando-se EM forma Primdria
Progressiva (EMPP), na qual se podem verificar plateus
ocasionais ou melhoria ligeira temporéria. Se nesta forma
ocorrerem surtos denomina-se EM forma Progressiva com

Surtos (EMPS), o que se verifica em cerca de 5% dos doen-
tes37,38,39,40,4] .

Primeiro Evento Clinico

Na maioria dos estudos, a EM apresenta uma clara pre-
dominancia no sexo feminino com uma relacdo
mulher/homem de cerca de 2:1**°.

Em cerca de 70% dos casos a doenca inicia-se entre os
20 e 0s 40 anos de idade, com um pico de incidéncia aos 30
anos, sendo apenas 10% dos diagnoésticos realizados em
doentes com idade inferior a 20 anos*'#*%*2,

A apresentacao clinica inicial é varidvel, estimando-se
que em 50% dos casos exista disfun¢do isolada dos feixes
longos (predominio de alteragdes sensitivas), em 15%
ocorra nevrite 6ptica isolada, em 10% ocorra disfuncao do
tronco cerebral e em 25% ocorram combinacdes dos ante-
riores (Tabela I1)*.

De acordo com os estudos disponiveis, verifica-se recu-
peracdo do episédio neurolégico inaugural em cerca de
85% dos casos, sendo a recuperagdo incompleta em 16-
30%'%***, No estudo de Kurtzke de 1956, o principal fator
preditivo de recuperacdo foi o tempo até a admissao hos-
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Tabela I. Principais estudos de historia natural em Esclerose Multipla®.

Estudo Localizacdo Ano Tipo de Ne de Fenétipo de |Duracdo de |Duracéo da
estudo doentes EM (%) EM até EM (anos)
1a visita
(anos)
R. Miiller! Suécia 1949/51 |Transversal 810 - 3 15.3
: . EMSR-65%
McAlpine ¢ Londres, Reino | 1957 | Transversal 414 EMSP-25% |- 11.3
P EMPP-10%
Leibowitz et al** 1964/70 EMSR- 63%
Leibowitz e Alter® Israel 1973 Transversal 282 EMSP-37% - 11.5
Panelius® Turku, Finlandia | 1969 Transversal 146 - - 12.9
EMSR-42%
Poser S’ ?Illflﬁliigggi co 1978 Transversal 812 EMSP- 40% - 8.7
EMPP- 18%
Transversal com EMSR- 59%
Poser S et al."? Alemanha 1982 algum componente |221 EMSP-28% |- 12.1
longitudinal EMPP-13%
Clark er al.® Washingtone 1982
Detels et al.’ Los Angeles, 1982 Transversal 834-941 |- - 15
Visscher et al.' EUA 1984
. Transversal com EMSR- 68%
Phadke™*'* rGeraiglr?lgIslcc’)cia 1987/90 |algum componente |1055 EMSP-23% |- 1-60
glon, longitudinal EMPP - 9%
. EMSR- 31%
Minderhoud et al.*® I(-;Igierilrlllcllgaa’ 1988 Longitudinal 342 EMSP-32% - -
EMPP-37%
- Transversal com EMSR- 65%
D.H. Miller er al.’? &Vggéllzgé%?{dia 1992 algum componente |209 EMSP-30% |- 14.8
longitudinal EMPP - 5%
Riise et al."! Europa 1992 Transversal 574 - - 6.6
) Transversal com EMSR- 58%
Trojano et al.'® Bari, Italia 1995 algum componente |309 EMSP-22% |- 9.8
longitudinal EMP - 19%
: : Transversal com EMSR -62%
Kantarci er al."” Eglrl(tlrl;é% multi- |, g9g algum componente |1259 EMSP -26% |- 8.4
longitudinal EMPP -12%
Transversal com
Myhr et al.'® Noruega 2001 algum componente |220 - 4.2 14.4
longitudinal
United States Army Veterans World War II cohort
Kurtgke gt EUA 19681707 | Longitudinal 527 - S1% desde 1750 154
Lyon, Franca, multiple sclerosis cohort
23 EMSR -58%
gongavreux fal?t Lyon, Franca }g;g Longitudinal 349 EMSP -24% |4.7 9
onfavreux et al. EMPP — 18%
EMSR -58%
Confavreux et Lyon, Franca  |2000/03 |Longitudinal 1844 EMSP-27% |6 11
EMPP - 15%
Gothenburg, Suécia, multiple sclerosis cohort
Broman et al.”’ 60% de
1981 EMSR -31%
Runmarker e Gotemburgo, | 1993 Longitudinal 308 EMSP - 52% | EMSR >25A
Andersen Suécia 2003 8 EMPP — 17% desde o
Eriksson et al® °  |inicio
London, Ontario, multiple sclerosis cohort
X‘;‘Z?&%Fnker 1989/91 | Longitudinal 1099 - 11.9
Londres- 197 doentes
D.A. Cottrell Ontario, desde o
et al. ** Canadd 1999 Longitudinal 1044 Eﬁgg_ 2581(<7; inicio 24
ongitudina -51%
Kremenchutzky EMPP - 21%

EM - Esclerose Multipla; EMSR — EM forma Surto-Remissdo; EMSP — EM forma Secundaria Progressiva; EMPP — EM forma Priméria Progressiva.
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Tabela Il. Distribuicdo de doentes (%) por sintomas iniciais de acordo com a idade®

!i(:lafcil:c?(;'(l)rslécm gevyite Diplopia/ Motgr Motor Egalilﬂailb riof Sensitivo
Multipla ptica Vertigem Agudo Progressivo apendicular

<20 23 18 6 4 14 46
20-29 23 12 7 6 11 52
30-39 13 11 7 14 15 44
40-49 9 17 3 31 13 33

=50 6 13 4 47 11 32

pitalar (Tabela III). Verificou-se recuperag¢do em 86% dos
doentes com sintomas com duragao inferior ou igual a 7
dias, ndo se verificando recuperacdo quando os sintomas
tinham mais de dois anos de evolugdao®. Neste estudo, o
principal fator preditivo de progressao numa fase inicial
da doenga foi a idade avancada, o que hoje se sabe estar
relacionado com uma maior probabilidade de se tratar de
EMPP*,

Surtos

Desde a publicagdo de Schumacher (1965), sao conside-
rados surtos os episddios de alteracdes neuroldgicas focais
com duracdo superior a 24 horas e sem melhor explicacao,
precedidos de estabilidade clinica nos 30 dias anteriores®.

O segundo surto clinico ocorre em média ap6s 3,5 anos,
sendo este periodo habitualmente mais longo se a apre-
sentacao inicial consistir em sintomas visuais ou sensiti-
vos e menor quando a doenca se apresenta com sindrome
medular®. Em estudos retrospetivos e prospetivos com
base hospitalar, verificou-se a ocorréncia de segundo
surto em 16% dos doentes nos primeiros dois anos de
seguimento e em 60% dos doentes ap6s 2 anos. Em

ensaios clinicos variou entre 38 a 85% apds 2 anos de
seguimento®.

O fator preditivo mais importante de ocorréncia de um
segundo surto clinico é a presenca de lesdes na RM cere-
bral inicial*"#84%5051,52535455 (Tabela IV), e/ou o aparecimen-
to de novas lesdes em T2 ou lesdes captantes de contraste
505654 fator que tam-
bém se relaciona com um menor tempo para o segundo
surto (2 vs. 6 anos)™.

A presenca de bandas oligoclonais (BOC) no liquido
cefalo-raquideo (LCR) sem correspondéncia no soro
aumenta a probabilidade de conversdo em EM ap6s um
primeiro evento clinico (CIS). Acrescenta, contudo, pouco
risco além do que estd associado as alteragdes imagiol6gi-
cas. De facto, verificou-se que a presenca de 10 ou mais

em RM realizada em tempo posterior

lesdes na RM se associa a um risco de conversao em EM de
59%, que aumenta para apenas 64% se associadamente
existirem BOC no LCR. A pesquisa de BOC € clinicamente
mais importante em casos em que a RM inicial é normal (o
risco aumenta de 4% para 23%), ou na presenca de lesdes
que nao cumprem os critérios de McDonald para dissemi-
nacao no espaco”’.

Tabela Ill. Probabilidade de recuperacgao apds primeiro evento clinico com admissao hospitalar de acordo com tempo de duragdo de

sintomas até admissao®

Duracéo de sintomas até admissao

Probabilidade de recuperacao (%)

<7 dias 86
8-14 dias 64
15-31 dias 38

1,1-2 meses 18
2,1-6.0 meses 14
6,1-12 meses 18

1,1-2 anos 7
>2 anos 0

Tabela IV. Probabilidade (%) de desenvolvimento de segundo surto de acordo com a presenca ou auséncia de lesdes na RM inicial

Morrissey et al. 1993

O’Riordan et al. 1998 Brex et al. 2002

5 anos 10 anos 14 anos
RM anormal 65% 83% 88%
RM normal 3% 11% 19%

RM - ressonancia magnética
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A alteracdo dos potenciais evocados, principalmente o
aumento da laténcia, é também considerada um fator
associado a menor tempo até a ocorréncia de um segundo
surto, apesar de ter um menor impacto do que as altera-
¢oes imagiologicas' %%,

Aidade jovem (= 32 anos) é igualmente considerada um
fator preditivo de ocorréncia de segundo surto (p=0,01)*°,
sendo controversa a influéncia de fatores como género,
grau de recuperacdo apds primeiro episddio, sintomas
mono ou multifocais e fenétipo da doenga®>"",

Os estudos reportam uma frequéncia anualizada de
surtos entre 0,1 a = 1 surto por ano, diminuindo a probabi-
lidade da sua ocorréncia com a duracdo da doenga®'*#"%,

Incapacidade

De forma a poder quantificar o grau de incapacidade
dos doentes com EM ao longo do tempo, Kurtzke criou 3
escalas. A primeira escala, denominada Disability Status
Scale (DSS), foi criada em 1955 com o intuito de avaliar a
eficdcia da isoniazida na EM e consistia numa escala com
11 categorias (0 = exame neuroldgico normal; 10 = morte
devida a EM). Seguiu-se a escala Functional Systems, cons-

Tabela V. Tabela de calculo de EDSS*

tituida por 8 itens que representam as diferentes funcoes
do sistema nervoso central (piramidais, cerebelosas, tron-
co cerebral, sensitivas, vesicais, intestinais, visuais, men-
tais)®®. Em 1983, foi publicada a escala atualmente mais
utilizada, denominada Expanded Disability Status Scale
(EDSS) que divide ao meio cada ponto da DSS e quantifica
a incapacidade nos sistemas funcionais do sistema nervo-
so central avaliados na Functional Systems, obtendo-se
assim 20 categorias, de 0 a 10 (Tabela V)%,

Surtos e Incapacidade

O intervalo de tempo entre os dois primeiros surtos e
o numero de surtos parecem relacionar-se com a pro-
gressdo da incapacidade, tendo-se verificado uma pro-
gressdo mais rdpida quando o intervalo é menor
(p<0,003) e quando ocorre um elevado niimero de surtos
durante os primeiros dois anos de doenca (p=0,003),
como exposto na Tabela VI®®. Ap6s os primeiros dois anos
de doenca, o impacto do nimero de surtos no prognosti-
co parece ser menor®,

Estima-se que cada surto provoque um agravamento
em média de 0,24 a 0,57 na escala EDSS"".

Score Caracteristicas

0 Exame neurolégico normal

1,0-1,5 Sem incapacidade

2,0-2,5 Incapacidade minima

3,0-3,5 Incapacidade moderada. Deambulac¢ao sem limitagdes

4,0 Deambulacdo <500 m sem ajuda ou descanso

4,5 Deambulacdo <300 m sem ajuda ou descanso

5,0 Deambulacdo < 200 m sem ajuda ou descanso. Limitacdo nas atividades didrias

5,5 Deambulacdo <100 m sem ajuda ou descanso. Incapacidade impedindo atividades plenas didrias
6,0 Marcha com necessidade de assisténcia intermitente ou com necessidade de auxilio unilateral constante
6,5 Marcha com necessidade de auxilio bilateral

7,0-7,5 Restrito a cadeira de rodas.

8,0-8,5 Restrito ao leito. Mantém alguma funcao nos membros superiores. Parcialmente dependente.

9,0 Restrito ao leito. Capaz de comunicar e deglutir. Totalmente dependente.

9,5 Restrito ao leito. Incapaz de comunicar. Sem degluti¢ao

10,0 Morte por esclerose multipla

Tabela VI. Intervalo de tempo (média de anos) até DSS 6, 8 e 10, consoante ntimero de surtos nos primeiros dois anos de EM®

Ne surtos DSS6 DSS8 DSS10
1 22,7 33,2 49,5
2 18,7 28,9 42,2
=3 15,1 20,4 29,2

DSS —Disability Status Scale; EM — Esclerose Miiltipla

Inicio da Fase Progressiva

A EM tem sido reconhecida como uma doeng¢a muito
incapacitante, com cerca de 75% dos doentes a atingir
uma incapacidade considerével ao longo da sua evolugao.

Sinapse

Estima-se que 50% dos doentes atingem EDSS=6 em 15 a
20 anos de doenca® e que 15% apresentam uma doenga
agressiva atingindo rapidamente incapacidade grave®.

A probabilidade de entrar em fase secunddria progres-
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siva aumenta cerca de 9% a cada 5 anos, quadruplicando
apos 20 anos de doenca, independentemente da idade no
inicio da EM®,

A EMSR evolui para EMSP ap6s 15 a 20 anos de doencga
em cerca de 80% a 90%. Nos estudos cléssicos, o tempo
meédio desde o inicio da doenca até EDSS=6 foi de 15 a 32
anos, variando de acordo com o desenho do estudo e a
populacao incluida. Estudos mais recentes reportam um
maior intervalo de tempo até EDSS=6, variando entre 25 a
30 anos®. Equaciona-se que esta diferenca se possa atri-
buir a um diagndstico mais precoce resultante da atualiza-
¢do dos critérios de McDonald, podendo também o efeito
dos novos tratamentos influenciar os resultados obtidos®.

Independentemente do fen6tipo da doenca, varios estu-
dos sugerem que a EM se desenvolve em duas fases distin-
tas, variando os pontos de corte entre DSS 3 e 4. A duracao
da primeira fase é varidvel nos diferentes fenétipos da
doenca, sendo aparentemente modificavel com a terapéu-
tica. Na segunda fase as curvas de evolucao de incapacida-
de sdo paralelas nos diferentes subgrupos de doentes, inde-
pendentemente da duragio da primeira fase®® ™",

Histéria natural de grupos especiais de doentes
Esclerose Miiltipla Benigna

O termo EM Benigna foi durante muitos anos atribuido
aos doentes que ndo apresentavam uma incapacidade
visivel (EDSS<3) na primeira década de doenca, tendo sido
estimado que 30% dos doentes apresentavam esta forma
de doenga™. Um estudo de 2007, verificou que apenas 52%
dos doentes previamente classificados como tendo EM
Benigna mantinham este perfil ap6s 20 anos de doenga, o
que levantou alguma controvérsia em torno deste termo™.
Por outro lado, alguns autores defendem que a escala
EDSS pode nao ser suficiente para definir EM Benigna,
uma vez que ndo quantifica corretamente as alteracoes
cognitivas, que podem ser considerdveis nestes doentes e
ser muito incapacitantes®. Este conceito também tem
sido contestado pelo facto de s6 poder ser estabelecido
retrospetivamente.

Esclerose Miiltipla Maligna

O termo EM Maligna é, por vezes, utilizado quando é
necessdrio auxiliar de marcha (EDSS=6) nos primeiros 5
anos de doenga®. Num estudo de 2011, a incidéncia de EM
maligna foi de 12%, sendo mais frequente em doentes com
idade mais avancada, sexo masculino, histéria prévia de
tabagismo e apresentacao inicial com sintomas motores™.

Tém sido descritas algumas variantes da doenca, carac-
terizadas por uma apresentacao clinica aguda e fulminan-
te, entre as quais se incluem a variante de Marburg, EM
forma Tumefativa e Esclerose Concéntrica de Bal6™.

Esclerose Miiltipla Pedidtrica

Estima-se que em 3 a 10% dos doentes o inicio da EM
ocorra antes dos 18 anos, mais frequentemente entre os 9
e 0s 13 anos, sendo rara antes dos 6 anos’"".

A prevaléncia é semelhante em ambos os sexos até aos
6 anos, aumentando progressivamente a partir desta
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idade no sexo feminino, igualando a proporg¢do do adulto
(2:1) pelos 10 anos™.

Segundo alguns estudos, o inicio da EM é mais fre-
quentemente polissintomdtico (50-70%), sendo a
Encefalomielite Aguda Disseminada a apresentagdo ini-
cial em 18 a 29% dos doentes™®, Nos restantes casos, veri-
ficam-se alteragdes motoras em 30%, sensitivas em 30%,
disfuncdo do tronco cerebral em 25%, nevrite 6ptica em 10
a22% e ataxia em 5 a 15%. A maioria das criancas apresen-
ta recuperacao completa ap6s o primeiro episédio e cerca
de 98% evoluem como EMSR**## Q) intervalo de tempo
entre o primeiro e o segundo surto varia entre 0,9 e 2
anos™#*. S3o fatores de risco para a ocorréncia de novo
surto: sexo feminino; idade superior a 10 anos; nevrite
optica; e RM com lesdes sugestivas de EM®. O niumero de
surtos varia entre 0,38 a 1,2 por ang®"#8386587,

Vérios estudos apontam para que a duragao da doenca
até fase secunddria progressiva na EM pedidtrica seja cerca
de 10 anos mais longa que na EM do adulto. Contudo, a
maioria destes doentes atinge os vérios graus de incapaci-
dade numa idade mais precoce, ou seja, apesar da incapa-
cidade progredir mais lentamente, o doente pode vir a ficar
incapacitado numa idade mais jovem® #8589,

Esclerose Miuiltipla de Inicio Tardio

Alguns autores designam EM de Inicio Tardio quando a
doenca é diagnosticada apds os 50 anos. Caso se trate de
EMSR a evolucao parece ser semelhante a dos doentes com
EM com inicio em idade mais jovem. No entanto, mais fre-
quentemente (55 a 88% dos casos) trata-se de EMPP®%,

forma associada a um menor tempo para a progressao da
incapacidadel,l‘S,10,12,13,14,15,17,18,24,25,26,27,28,29,30,31,42,68

Esclerose Miiltipla Familiar

Cerca de 15% dos doentes tém histéria familiar de EM,
com pelo menos mais um elemento da familia atingido. O
risco de desenvolver EM é cerca de 35% nos gémeos
monozigéticos, 3% em irmaos, 2% em pais ou filhos,
sendo menor em parentes de segundo ou terceiro grau®.
Nao é consensual a relacdo entre EM familiar e a gravida-
de da doenca, embora se tenha associado a maior proba-
bilidade de evoluc¢do para EMSP ou de EMPP%?',

Outros Fatores de Prognéstico, Esperanca Média de Vida
e Mortalidade

A Tabela VII resume os principais fatores de progndsti-
co clinico em EM. Vidrios estudos sugerem que o sexo mas-
culino se associa a um inicio mais precoce da fase secunda-
ria progressiva e a progressao de incapacidade mais rdpi-
da??6:2829303135709295 A sintomatologia inicial motora, cere-
belosa, medular ou disfuncao de tronco cerebral, assim
como a recuperacao incompleta apés o primeiro surto,
associam-se a pior progndstico, com menor intervalo de
tempo até incapacidade importante"®%10131415283031,6570,92,93

Nos ultimos 50 anos, verificou-se um aumento global
da esperanca média de vida na populacao geral de cerca
de 20 anos, o que também se verificou na popula¢gdo com
EM. Contudo, alguns estudos populacionais permitiram

Sinapse

43



44

Tabela VII. Caracteristicas demogréficas e clinicas com impacto progndstico>%>666770:94

Prognéstico Favoravel

Prognoéstico Desfavoravel

¢ Sexo feminino

¢ Sexo masculino

e Inicio na idade adulta (< 50 anos)

¢ Idade inicio tardia (>50 anos) ou muito jovem

¢ Inicio com nevrite 6ptica ou sintomas sensitivos

¢ Sintomas iniciais motores, cerebelosos, medular ou de tronco cerebral

* Recuperacao completa apds o 1° surto

* Recuperacdo incompleta ap6s o 1° surto

* Elevada frequéncia dos surtos nos primeiros 2 anos

e Curto intervalo de tempo entre os primeiros 2 surtos

* Répida progressao até EDSS 3

e Histéria familiar?

EDSS = Expanded Disability Status Scale

verificar que na EM a esperan¢a média de vida é cerca de
10 anos inferior a da populagao geral®.

A EM nao é em si fatal, mas devido a incapacidade que
provoca leva a um risco de morte 3 vezes superior. As prin-
cipais causas de morte sdo doengas respiratérias, infecio-
sas e vasculares, que sao mais frequentes em doentes com
EM do que na populagdo geral. Apesar das neoplasias
serem uma importante causa de morte, ndao parecem ser
mais frequentes nos doentes com EM do que na populagdo
geral, havendo alguns estudos nos quais a populacdo com

Sinapse

EM apresentou menor risco de desenvolver cancro®*.

Conclusdes

Os estudos da Histéria Natural da doenca tém permiti-
do compreender que a esclerose Multipla é uma doenca
heterogénea, com diferentes fenétipos clinicos e com
progndstico varidvel. Embora seja impossivel aferir com
precisao a evolucdo do doente concreto, existem indica-
dores que permitem apoiar o clinico na determinacdo do
prognostico individual e na adequacao terapéutica. B
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Posters 1

Tema: Doencas Vasculares 1
Moderadores: Vitor Oliveira | Ana Amélia Pinto

Amnésia como sintoma isolado de enfarte isquémico talamico esquerdo

Raquel Barbosa', Andre Caetano’, Filipa Ladeira', Francisca S&', Miguel Viana Baptista'?

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

"Perdi a musica do Atirei o pau ao gato...": Um caso de amusia por acidente vascular cerebral
isquémico do hemisfério direito

Diana Duro!, Barbara Antunes?, Pedro Correia®, Carmo Macario?, Isabel Santana'?

1-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra; 2-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da
Educacdo da Universidade de Coimbra; 3-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra

Angiopatia amiloide como causa reversivel de deméncia rapidamente progressiva

Rui Barreto, Eva Brandao, Peter Grebe, Vitor Tedim Cruz

Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga

Sintomas neurolégicos transitérios — um sinal de angiopatia amiloide

Carlos Andrade'?, Luis Augusto?, Goreti Nadais', Joana Guimaraes'?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto; 3-Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto

Vasculopatia Cerebral com Padrao de Moyamoya na Anemia de Células Falciformes

Rita Lopes da Silva', Sandra Jacinto', José Pedro Vieira', Manuel Manita*, Carla Conceicdo?, Raquel
Maia?, Paula Kjollerstrom?

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Hematologia, 3-Servigo de Neurorradiologia, Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE; 4-Laboratério de Neurossonologia, Hospital S. José
Afasia no adulto jovem: uma intrigante vegetacao serd a ponta do icebergue?

Ana Aires"?, Andreia Costa'?, Pedro Castro'?, Pedro Abreu'?, Elsa Azevedo'?

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

Lesao parenquimatosa focal hemorragica tinica como apresentacdo de vasculite priméria do SNC
Mariana Santos!, José Pimentel? Cristina Costa'

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE, Amadora; 2-Laboratério de
Neuropatologia (Servigo de Neurologia), Hospital de Santa Maria - CHLN

Eventos Vasculares Cerebrais em Doentes com Doenca Inflamatéria Intestinal

Pedro Correia!, Carmo Macario', Joana Cochicho?, Fernando Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra
IV eV pares como forma de apresentacdo de Siderose Superficial do Sistema Nervoso Central
Pedro Alves', Helena Silva?, Ruth Geraldes!, Catarina Fonseca'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Psiquiatria, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Intoxicacdo com olanzapina simulando sindrome vascular do tronco cerebral

Luis Ruano, Luis Fontao, Catarina Santos

Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Sebastiao, Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga

Posters 2

Tema: Doencas Desmielinizantes / Doencas Infecciosas
Moderadores: Grilo Goncalves | Carla Cecilia

Enquadramento da hipoacisia na desmielinizacdo do sistema nervoso central
Sara Varanda, Jodo José Cerqueira, Gisela Carneiro
Servico de Neurologia Hospital de Braga
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Mielite transversa longitudinalmente extensa — um espectro de neuromielite 6tica.

Rita Oliveira', Luiza Rosado'? Pedro Rosado'?

1-Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da Beira Interior, Covilhd; 2-Servico de Neurologia,
Hospital Péro da Covilha, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha

Encefalopatia como Doenca do Espectro da Neuromielite Optica

Inés Correia, Ana Gouveia, Helena Gens, M. Carmo Macdrio, Isabel Santana

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra

Paraparésia espastica associada a anticorpos anti-aquaporina 4 em doente com hepatite C
Jodo Ferreira', Ana Castro Caldas', Lia Neto?, Joao de Sa', Isabel Leite®, Ruth Geraldes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Santa Maria, CHLN; 3-Clinical
Neurosciences, Oxford University, Oxford, United Kingdom

Encefalomielite Aguda Disseminada associada a Sindroma de Guillain-Barré

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

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

Dissociacao clinico-imagiologica na encefalomielite aguda disseminada

Sara Varanda, Jodo Rocha, Jodo Pereira

Servico de Neurologia Hospital de Braga

Subitamente cega — a histéria desmielinizante de uma menina de 5 anos

Luis Fontao', Isabel Nunes? Catarina Santos’, Teresa Temudo?®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigco de Pediatria do Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga;
3-Servico de Neuropediatria do Centro Hospitalar do Porto

Nevrite 6ptica bilateral associada a herpes zoster

Jodo Sequeira, Sara Dias, Joana Morgado, Carlos Capela, Ana Sousa, Ana Calado

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central

Um caso invulgar de mielite recorrente a Varicella zoster

Simao Cruz, Angela Timéteo, Jodo Peres, Lia Leitdo, Elsa Parreira

Servico de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca, Amadora/Sintra

Comunicacodes Orais 1

Tema: Cognicdo / Deméncias / Doencas Desmielinizantes
Moderadores: Isabel Santana | Livia de Sousa

0O que tém os doentes quando ha suspeita de doenca de prides?

José Tomas', Sofia Rocha?, Inés Baldeiras®, Maria Helena Ribeiro®, Isabel Santana', Catarina Resende de
Oliveira®

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra (CHUC); 2-Servico de
Neurologia do Hospital de Braga; 3-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

Puncao lombar na investigacao de doentes com deterioracdo cognitiva: casuistica de um ano no
CHUC.

Augusto Ferreira", Diana Duro®, Inés Baldeiras?, Beatriz Santiago’, Catarina Oliveira®®, Isabel Santana'®
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra; 3-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra; 4-Servigo de Neurologia do Centro
Hospitalar Entre Douro e Vouga

Montreal Cognitive Assessment (MoCA) na avaliacdo cognitiva breve dos pacientes com Esclerose
Muiltipla

Sandra Freitas"*?, Sonia Batista*, Ana Cristina Afonso®, Mério R. Simoes*?, Livia de Sousa*®, Luis
Cunha?, Isabel Santana**

1-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular (CNC), 2-Centro de Investigacdao do Ntcleo de Estudos e
Intervengdo Cognitivo Comportamental (CINEICC), 3-Laboratério de Avaliacdo Psicolégica, Faculdade
de Psicologia e de Ciéncias da Educacao, Universidade de Coimbra, Coimbra; 4-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra; 5-Faculdade de Medicina, Universidade de
Coimbra, Coimbra
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A epidemiologia da Esclerose Miiltipla na regido de Entre Douro e Vouga: resultados de um estudo de
base populacional

Luis Ruano'*, Bernardo Gomes?*, Ivania Alves', Ana Martins da Silva®, Joaquim Pinheiro*, Maria José de
S&°, Carlos Veira'

* Os dois primeiros autores contribuiram de forma igual para este trabalho

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Sebastido, Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga; 2-
Unidade de Satide Publica Entre Douro e Vouga I; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio,
Centro Hospitalar do Porto; 4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho;
5-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Joao

Doencas Desmielinizantes Adquiridas do Sistema Nervoso Central em Idade Pedidtrica —
caracterizacio de uma populacao segundo os critérios IPMSSG de 2012

Marta Arenga', Cristina Pereira’, Candida Cancelinha®, Ménica Vasconcelos?, Carmen Costa?, Concei¢ao
Robalo?, Livia Sousa’, Isabel Fineza®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Neuropediatria, Centro de
Desenvolvimento da Crianca, 3-Servico de Pediatria, Hospital Pediatrico de Coimbra

Anticorpos anti-virus JC numa populacio de doentes com Esclerose Muiltipla

Inés Correia, Inés Marques, Sénia Batista, Carla Nunes, M. Carmo Macdrio, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra

Comunicacdes Orais 2

Tema: Doencas do Movimento
Moderadores: Catarina Oliveira | Cristina Januario

Estudo Epidemiolégico de Avaliacido da Prevaléncia de Doenca de Parkinson em Portugal

Joaquim J. Ferreira"?, Nilza Gongalves?, Anabela Valadas?, Cristina Janudrio®, Mdrio Rui Silva®, Lénia
Nogueira*, José Luis Mota Vieira®, Antonio E Bastos Lima’

1-Laboratério de Farmacologia Clinica e Terapéutica, Faculdade de Medicina de Lisboa, Universidade de
Lisboa; 2-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina Molecular; 3-Hospital Universitario de
Coimbra; 4-KeyPoint, Consultoria Cientifica Lda; 5-Associacdo Portuguesa de Doentes de Parkinson
(APDPKk); 6-Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro; 7-Hospital Geral de Santo Ant6nio
OPTIVISE: ferramenta para representacdo espacial tridimensional na Estimulacdo Cerebral Profunda
M.Jose Rosas’, Jens Volkmann?, Martin Reich? Clara Chamadoiro’, Helena Rocha', Carina Reis', Paulo
Linhares', Rui Vaz'

1-Unidade de D. Movimento do CH de S. Joao, Porto; 2-Universitat Wurzburg, Alemanha

Sistema de quantificacdo 3D de movimento portitil e de baixo custo para estimativa do sub-score de
marcha em doentes parkins6nicos

Jodo Paulo Silva Cunha'?, Ana Patricia Rocha®, Hugo Choupina?, José Maria Fernandes®, Maria José
Rosas’, Rui Vaz*

1-Biomedical Research And INnovation (BRAIN), INESC-TEC; 2-FEUP, Universidade do Porto; 3-IEETA
& Dept. Electrénica, Telecom. & Informatica, Universidade de Aveiro; 4-Unidade de Doencas do
Movimento e Cirurgia Funcional, Centro Hospitalar S. Jodo

Prevaléncia e carateristicas da dor na doenca de Parkinson

N. Vila-Cha'**, A. Mendes"**, Alexandra Goncalves"*®, Inés Moreira?, LF Azevedo®, S. Cavaco'?*, ]M
Castro-Lopes®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 2-Unidade
Multidisciplinar de Investigacao Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto; 3-Centro de Investigacdo
em Tecnologias e Sistemas de Informagao em Satde. Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;
4-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do Porto; 5-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto; 6-Departamento de Biologia Experimental, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto

Trail Making Test na doenca de Huntington

Joana Fernandes’, Inés Moreira', Alexandra Gongalves'??, Claudia Pinto'?*?, Eduarda Almeida'?,
Filomena Gomes"*?, Rui Loureiro?, Joana Damdsio?, Marina Magalhdes'?, Sara Cavaco'?

1-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto; 3-Unidade Multidisciplinar de Investigacdo Biomédica, Universidade do Porto,
Porto
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16:00-17:00 Comunicacoes Orais 3

Tema: Epilepsia / Neurociéncias
Moderadores: Francisco Sales | Anténio Martins

CO12. Epilepsia no idoso: implicacoes clinicas para a terapéutica
Elia Baeta, Assistente Graduada de Neurologia
Hospital de Santa Luzia, Unidade Local de Satide do Alto Minho, Viana do Castelo

CO13. O Estudo da dindmica das redes neuronais de repouso num caso de Sindrome de Landau-Klefner
com seguimento de longa duracio
Alberto Leal
Unidade Auténoma de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa

CO14. O Mismatch Negativity e a Avaliacao Neuropsicolégica trazem informacao distinta e complementar
no planeamento cirurgico das epilepsias temporais sintomaéticas.
Ricardo Lopes', Mdrio R. Simdes', Luis Ferraz?, Alberto Leal**
1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacdo, Universidade de Coimbra; 2-Centro de Investigacao
e Intervencao Social (CIS/ISCTE-IUL); 3-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Hospital Julio de
Matos

CO15. O sinal de Babinski: uma reapreciacio moderna sobre um sinal cldssico
Rui Aradjo’, Firmino Machado®, Pedro Correia', Ana Rita Nogueira®, Mariana L. Marques', Jodo Rocha’,
Marta Arenga', Carla Cecilia’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Coimbra; 3-Escola Ciéncias da Satide do Minho, Braga

CO16. SOS Neurologia: o impacto da consulta interna de neurologia num hospital tercidrio
Helena Rocha, Ana Monteiro, Tiago Gomes, Miguel Grilo, Marta Carvalho
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao e Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto

16:00-17:00 Comunicacoes Orais 4

Tema: Doencas Neuromusculares / Genética
Moderadores: Luis Negrdo | M.2 Carmo Macario

CO17. Utilizacao da Imunoglobulina G endovenosa como terapéutica de manutencao na Miastenia Gravis —
casuistica da consulta de Doencas Neuromusculares do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra
Joana Afonso Ribeiro, Argemiro Geraldo, Luciano Almendra, Anabela Matos, Luis Negrao
Consulta de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

CO18. Polineuropatia amiléide familiar: eficicia do transplante hepéatico versus tafamidis na funcao
nervosa periférica
Marisa Brum', José Castro?, Isabel Concei¢ao®
1-Hospital Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal. Instituto de Medicina Molecular da Faculdade
de Medicina. Lisboa, Portugal; 2-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar Lisboa Norte-
Hospital de Santa Maria. Unidade de Fisiologia Clinica. Instituto de Medicina Molecular da Faculdade
de Medicina. Lisboa, Portugal

CO19. Age-at-onset in Familial amyloid polyneuropathy is regulated by the noncarrier haplotype?

Miguel Alves-Ferreira', Teresa Coelho?, Diana Santos', Jorge Sequeiros'?, Isabel Alonso', Alda Sousa'”,
Carolina Lemos'?

1-Unidade de Investigacdo Genética e Epidemioldgica de Doencas Neuroldgicas; Instituto de Biologia
Molecular e Celular, Universidade do Porto; 2-Unidade Clinica de Paramiloidose, Centro Hospitalar do
Porto; 3-Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto

C020. Extracellular matrix remodeling genes associated with age-at-onset variability in Familial Amyloid
Polyneuropathy
Diana Santos'?, Teresa Coelho? Miguel Alves-Ferreira’, Jorge Sequeiros'?, Isabel Alonso'?, Carolina
Lemos'?, Alda Sousa'”
1-UnIGENe, IBMC, Porto, Portugal; 2-Unidade Clinica de Paramiloidose, Centro Hospitalar do Porto
(CHP), Porto, Portugal; 3-ICBAS, Instituto Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Univ. Porto, Portugal
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Mitochondrial DNA variants coding for ComplexV contributing to frontotemporal lobar degeneratio
Rita Gaspar'*, Isabel Santana®’, Jodo PF Abrantes®*, Candida Mendes', Maria Jodo Santos’, Diana Duro®,
Marta Simdes’, Daniela Luis'?, Manuela Grazina?

* - These authors contributed equally to this work.

1-CNC - Center for Neuroscience and Cell Biology — Laboratory of Biochemical Genetics, University of
Coimbra, Portugal; 2-Faculty of Medicine, University of Coimbra, Portugal; 3-Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra (CHUC), Coimbra, Portugal

Posters 3

Tema: Doencas do Movimento/ Ataxias / Genética / Cefaleias
Moderadores: Isabel Luzeiro | Ana Morgadinho

Sindrome de Stiff-Person atipica associada a Sindrome Poliglandular Autoimune tipo 3

Pedro Viana', Luis Abreu', Vélter Fonseca? Margarida Cortes? Dulce Neutel', Ana Patricia Lobo!, Luisa
Albuquerque'

1-Servico de Neurologia, 2-Departamento de Medicina Interna, Centro Hospitalar Lisboa Norte
Huntington e Epilepsia: uma relacdo agitada

Pedro Correia, Mariana Leitdo Marques, Rui Aratjo, Ana Morgadinho

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra

Encefalite dos ganglios da base p6s-estreptocécica no adulto

Joana Parra, Sénia Batista, Fernando Silva, Cristina Janudrio, Anténio Freire-Gongalves

Servico Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Tremor e ataxia: espectro de sintomas da ataxia espinho-cerebelosa tipo 14

Ana Gouveia, Filipe Sobral, Freire Goncalves, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Sinal do “olho de tigre” na atrofia dentato-rubro-palido-luisiana

Joana Morgado', Sofia Reimdo**, Miguel Coelho**, Leonor Correia Guedes**

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central; 2-Servigo de Imagiologia Neurolégica,
3-Servico de Neurologia do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte; 4-Unidade de
Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina Molecular

"Vanishing white matter disease" — experiéncia do nosso Servico

José Tomads', Marta Arenga', Ana Massano', Isabel Alonso?, Joao Silva?, Maria Gomes?, Florbela
Magalhaes', Carmo Macdrio*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Centro Genética Preditiva e
Preventiva - Instituto de Biologia Molecular e Celular, Porto

Pseudotumor cerebri como forma de apresentacao de Doenca Inflamatéria Intestinal

Sara Machado', Ana Furtado? Raquel Tojal', Amélia Nogueira Pinto'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina IV, HFF

Hipotensdo intracraniana iatrogénica associada a trombose venosa cerebral

Raquel Tojal', Simao Cruz', Marco Bousende?, Elsa Parreira’, José Campillo*

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca
Neuropatia do trigémio — um sinal de autoimunidade

Carlos Andrade'?, José Pinto?, Rita Figueiredo®, Amélia Mendes*®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, 3-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar
Sédo Joao, Porto; 4-Servico de Neurologia, Unidade Local de Satide do Alto Minho; 5-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto

Posters 4

Tema: Neuro-oncologia / Neuropatologia / Doencas Metabélicas
Moderadores: Carolina Garrett | Melo Pires

Disseminacao de oligodendroglioma, no tempo e no espaco!
Luis Fontao, Marta Lopes, Augusto Ferreira, Catarina Santos
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga
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Mielomatose meningea como apresentacao de recidiva de Mieloma Muiltiplo

André Caetano', Ding Zhang?, Carolina Sepulveda®, Alice Reichert®, Lurdes Guerra®, Luisa Alves'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, 3-Servico de Hematologia do Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, Lisboa; 4-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar do Médio Tejo, Santarém;
5-Servico de Hematologia do Centro Hospitalar de Lisboa Norte, Lisboa

Nevrite 6ptica, diplopia e vertigem — desafio diagnéstico.

Ana Filipa Santos’, Célia Machado!, Julieta Ramalho?, Carla Ferreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Hospital de Braga — Braga

Polirradiculite por Linfoma B primdrio do SNC alocado as meninges

Luis Fontdo, Luis Ruano, Carlos Veira , José Mario Roriz

Servico de Neurologia — Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga

Inflamacao linfocitica crénica com captacéo perivascular pontica responsiva aos corticoides
(CLIPPERS): o primeiro caso descrito com aut6psia

Isabel Moreira', Carlos Correia’, Catarina Cruto®, José Eduardo Alves?, Manuel Melo Pires?, Ricardo
Taipa?

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico de Neurorradiologia, Hospital Santo
Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira
Quando suspeitar de PAF-TTR na auséncia de amil6ide na biépsia de nervo?

Pedro Pereira’, Jodo Coimbra!, Tiago Geraldes', Ricardo Taipa?, Manuel Pires?

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Hospital de Santo Anténio, Porto

Apresentacdo fulminante de Citopatia Mitocondrial

Andreia Matas', Andreia Veiga', Jodo Paulo Gabriel', Mério Rui Silva', Manuel Melo Pires?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Trds os Montes e Alto Douro; 2-Unidade de Neuropatologia
do Centro Hospitalar do Porto

Oftalmoplegia internuclear em doente com encefalopatia de Wernicke

S. Dias!, J. Sequeira’, C. Capela', R. Marques?, M. Gongalves?, A. Calado!

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa;
3-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa

Mielinélise central pontica na auséncia de distiirbio hidroelectrolitico

Helena Felgueiras, Anténio Martins Campos, Telma Santos, Teresa Soares-Silva, Pedro Carneio
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho

Sessdo de Abertura
Direccao SPN

Conferéncia Inaugural

Investigacdo em Neurociéncias: "Um novo alvo terapéutico na Doenca de
Parkinson"

Palestrante: Sandra Morais Cardoso (Prémio Janssen Neurociéncias - 2014)
Moderador: Vitor Oliveira

Cocktail
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Tema: Epilepsia / Neurofisiologia / Doencas Infecciosas
Moderadores: Alberto Leal | Carla Bentes

Epilepsia Parcial Continua dos Musculos Abdominais

Joana Jesus Ribeiro, Ana Gouveia, Mério Sousa, Rute Teot6nio, Conceicao Bento, Francisco Sales
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra

Sindrome Kleine-Levin como manifestacao de Encefalite anti-NMDAr

Sandra Sousa, Catia Carmona, Rui Guerreiro, Liliana Olim Gouveia, Fernando Pita

Servico de Neurologia, Hospital Dr. José de Almeida, Cascais

Correlacdes eletroclinicas na encefalite por anticorpos anti-NMDA

Sandra Moreira', José Augusto Ribeiro?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto

Sindrome de encefalopatia posterior reversivel e status epilepticus: complicacoes tardias do
transplante de medula 6ssea

Joao Passos!, Raquel Pinheiro?, Andrea Soares?, Joana Marques!, Sofia Nunes?, John Peter Foreid'?
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurofisiologia, 3-Departamento de Neuropediatria do
Servico de Pediatria do Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil IPOLFG)
Neuropatia craniana multipla: uma forma rara de apresentacéo da crioglobulinemia mista associada
a infeccdo pelo virus da hepatite C

Pedro Bras', Miguel Nascimento? Carlos Capela’, Sara Dias', Ary de Sousa’, Jodo Sequeira’, Joana
Morgado', Helena Aguas‘, José Pena', Rui Pedrosa!

1-Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa, Portugal; 2-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa,
Portugal

Aspergilose invasiva cerebral apés terapéutica com alemtuzumab

Joana Parra', Margarida Prata? Joana Leite?, Olinda Rebelo*, Cristina Janudrio*

1-Servico Neurologia, 2-Servico Infecciologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra;
3-Servico Medicina Interna, Hospital Doutor José Maria Grande, ULSNA, Portalegre; 4-Departamento
Neuropatologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra

Oftalmoparésia dolorosa bilateral recorrente em doente com Doenca de Lyme

Cristiana Silva', Ana Castro Caldas', Ana Fonseca?, Ana Rita Peralta', Luisa Albuquerque’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Oftalmologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Lisboa

08:00-09:00 Posters 6

PO45.

PO46.

PO47.

PO48.

PO49.

Tema: Doencgas Infecciosas
Moderadores: Elia Baeta | Pedro Nunes Vicente

Abcesso Cerebral por Staphylococcus lugdunensis

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

Servigo de Neurologia, Vila Real, Centro Hospitalar Trds-os-Montes-e-Alto-Douro
Da retina ao Sistema Nervoso Central - créonicas de um Treponema

Marta Lopes, Luis Fontdo, José Mario Roriz

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

Encefalite com envolvimento exclusivo do Lobo Frontal

Sara Machado, Amélia Nogueira Pinto

Servigo de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora

Os problemas de diagnéstico na meningoencefalite herpética

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Ana Graca Velon, Mdrio Rui Silva
Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro
Polineuropatia craniana como complicacao de meningite a Varicella Zoster
Filipa Ladeira', Raquel Barbosa', Ding Zhang? Francisca S&'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa
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09:00-18:30

09:00

09:15

09:45

10:15

11:15-13:30
11:15

11:45

12:15

12:40

14:30-16:30
14:30

15:00

15:45

17:00

17:45

18:15
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Romboencefalite por Listeria Innocua: Um Caso Clinico

Silvia César, Flia Baeta

Unidade de Neurologia,Unidade Local de Satde do Alto Minho. Hospital de Viana do Castelo
Mieloradiculonevrite e Neuroborreliose

Silvia César, Diogo Fitas, Rosa Lobato

Unidade de Neurologia, Unidade Local de Satide do Alto Minho, Hospital de Viana do Castelo
Cisticercose do Cone Medular

Andreia Matas', Andreia Veiga', Jodo Paulo Gabriel', Mério Rui Silva', Mério Resende*

1-Servico de Neurologia, Vila Real, Centro Hospitalar Tras-os-Montes-e-Alto-Douro; 2-Servico de
Neurocirurgia, Centro Hospitalar Gaia/Espinho

CURSO DE EPILEPSIA

Direcgdo: José Pimentel

Organizacado: Liga Portuguesa Contra a Epilepsia

Patrocinio: Sociedade Portuguesa de Neurologia

Certificacdo: Aprovacdo pelo Conselho Nacional para a Avaliagdo da Formacgdo - Ordem dos Médicos
Numero de horas: 8

Introducao (inclui aspetos epidemiolégicos)
Prof. José Pimentel

Mecanismos de Epileptogénese

Dr. Nuno Canas

Conceitos e definicdes basicas

Dr. Anténio Martins

Diagnéstico diferencial

Dr. Ricardo Rego

Investigacao

Geral

Dra. Francisca Sa

EEG

Dra. Carla Bentes

Imagem

Dr. Carlos Morgado

Semiologia das Crises Epilépticas - videos
Dr. Francisco Sales

Tratamento

Aspetos gerais

Dr. Jodo Chaves

Antiepilépticos (mecanismos de accdo, aspectos farmacocinéticos e farmacodinamicos)
Dr. Patricio Soares

Regimes terapéuticos e indicacoes dos antiepilépticos

Prof. José Pimentel

Aspetos particulares das epilepsias - mulher em idade fértil e idoso
Dra. Elia Baeta

Tratamento cirdrgico

Prof. A. Gongalves Ferreira

Consideracoes Finais
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14:30-19:00

14h25

14h30-15h30

15h30-16h30

15h30-15h45

15h45-16h00

16h00-16h15

16h15-16h30

17h00-18h15

17h00-17h15

17h15-17h30

17h30-17h45

17h45-18h00

REUNIAO DA SEC(}AO DE NEUROLOGIA DO COMPORTAMENTO
Abertura da Reunido

Conferéncia: “Como aferir um teste cognitivo”
Professor Mario Simoes
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao da Universidade de Coimbra

Comunicacoes Orais

Validac@o Ecolégica de Testes Cognitivos na Doenca de Parkinson

Sara Cavaco', Alexandra Gongalves', Inés Moreira', Joana Damadsio', Nuno Vila-Cha', Alexandre
Mendes', Anténio Bastos Lima'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto, Portugal

Calculo e Processamento de Niimeros pela EC301 numa Populacdo Saudével

Elia Baeta', Rita Rocha', Catia Brito', Isabel Pavdo Martins®

1-Hospital de Santa Luzia, Unidade Local de Satiide do Alto Minho; 2-Laboratério de Linguagem,
Faculdade de Medicina de Lisboa

Contributo de um teste de meméria de cinco palavras na avaliacdo cognitiva

Margarida Cipriano', Carolina Maruta', Vanda Freitas’, Isabel Pavao Martins'

1-Laboratério de Linguagem, Faculdade de Medicina de Lisboa
Avaliar funcoes executivas na Esclerose Mesial Temporal

Eduarda Almeida'?, Joana Fernandes’, Inés Moreira', Filomena Gomes
Sara Cavaco*?

1-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano, Centro Hospitalar do Porto; 2-Unidade
Multidisciplinar de Investigacdo Biomédica, Universidade do Porto; 3Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto

123 Joel Freitas'?, Jodo Chaves'?,

Comunicagdes Orais

Disentangling the role of affective dimensions and emotional categories in the perception of facial
expressions of emotion: Affective ratings and event-related potential (ERP) findings

Fernando Ferreira-Santos'

1-Laboratério de Neuropsicofisiologia, Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacdo, Universidade
do Porto, Porto, Portugal

Deteccio e processamento do contacto ocular: um estudo de potencias evocados (ERPs)

Inés Mares', Marie Smith', Mark H Johnson', Atsushi Senju’

1-Centre for Brain and Cognitive Development, Birkbeck, University of London,UK

Discrepancias QIV-QIR e ICV-IOP da WAIS-III em lesoes cerebrais lateralizadas

Marta Assuncdo Gongalves', Mdrio Rodrigues Simdes?, Alexandre Castro-Caldas®

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina de Lisboa; 2-Laboratério de Avaliacao
Psicoldgica. Centro de Investigacdo do Nucleo de Estudos e Intervencao Cognitivo-Comportamental.
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacdo da Universidade de Coimbra; 3-Centro de
Investigacdo Interdisciplinar em Satde, Universidade Catélica Portuguesa, Lisboa

Sindrome frontal na apresentacido de Doenca de Alzheimer de inicio precoce

Rita Miguel’, Joana Barreira?, Olga Ribeiro®, Joaquim Gago®*, Luisa Alves"*®, Isabel Carmo’

1-Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz (CHLO); 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de
Egas Moniz (CHLO)Lisboa; 3-Departamento de Neuropsicologia, Hospital de Egas Moniz (CHLO),
Lisboa; 4-Servico de Psiquiatria, Hospital de Egas Moniz (CHLO), Lisboa; 5-Centro de Estudos de
Doencas Croénicas, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade de Lisboa; 6Faculdade de Ciéncias
Médicas da Universidade Nova de Lisboa
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18h00-18h15 Apraxia dos membros: Estudo neuropsicolégico e imagiol6gico de dois casos
Diana Aguiar de Sousa', Sofia Reimao?, Gabriela Leal®, Jorge Almeida®, Isabel Pavdo Martins'*
1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servigo de Imagiologia Neurolégica,
Hospital de Santa Maria, Lisboa;3-Laboratério de Estudos de Linguagem, Centro de Estudos Egas
Moniz, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 4-Laboratério de Percepcao e
Reconhecimento de Objectos e Accdes, Faculdade de Psicologia e Ciéncias Educacionais da
Universidade de Coimbra

18h15-18h30 Agenda (Presidente da Assembleia Geral)
Aprovacdo da acta da reunido do ano 2011 em Lisboa
Apresentacao da actividade e da situacao financeira da SNC (Tesoureiro)
Admissdo de novos sécios Estabelecimento de datas para eleicdo da nova direc¢do
Pagamento de quotas
Breve relatoério da reunido da Federacdo Europeia das Sociedades de Neuropsicologia (FESN) em Berlim
2013 (secretario)

19:00-20:00 Conferéncia
"Cognitive and clinical profiles in memory impairment and amnesia"
Palestrante: Prof. M. Kopelman (King's College London, UK)
Moderadora: Isabel Pavdao Martins

20:00 Jantar do Férum (Biogen)
Entrega de Prémios
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08:30-09:30

PO53.

PO54.

PO55.

PO56.

PO57.

PO58.

PO59.

PO60.

PO61.

PO62.

08:30-09:30

PO63.

Posters 7

Tema: Doencas Vasculares 2
Moderadores: Amélia Nogueira Pinto | Cristina Machado

Ressonancia Magnética cranio-encefélica com sequéncias de difusao negativa: exclui o diagnéstico
de acidente vascular cerebral isquémico em fase aguda?

Catarina Homem', Ruth Geraldes? Ana Catarina Fonseca? Teresa Pinho e Melo?

1-Servico de Neurologia, Hospital Clinico Universitario de Salamanca, Salamanca; 2-Servico de
Neurologia, Unidade de AVC, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Uma rara e infeliz complicacdo da trombdlise endovenosa por Acidente Vascular Cerebral isquémico
Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Grunho, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE

Acidente Vascular Cerebral no Ar

Maria Lobo Antunes, Ana Catarina Fonseca, Evelyn Pacheco, Teresa Pinho e Melo

Servico de Neurologia, Unidade de AVC, Hospital Santa Maria, Lisboa, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa

Multiplicidade de factores de risco vascular: acaso ou causalidade?

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Mario Rui Silva
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro

Disseccao carotidea e massagens cervicais - uma relacéo a considerar

Lia Leitdao, Mariana Ssantos, Angela Timéteo

Servico de Neurologia do Hospital Professor Doutor Fernando da Fonseca, Amadora

AVC isquémico por disseccdo da artéria vertebral em doente com sindrome de MURCS

Mariana Santos', Carlos Casimiro?, Luisa Biscoito?®, Cristina Costa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca EPE,
Amdora; 3-Servico de Imagiologia, Hospital CUF Infante Santo

Disseccao carotidea espontdnea — uma causa rara de AVC isquémico em idade pediatrica

Marta Arenga’, Orlando Galego?, Jodo Sargento Freitas', Ménica Vasconcelos?, Isabel Fineza*

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra;
3-Neuropediatria, Centro de Desenvolvimento da Crianga, Hospital Pediatrico de Coimbra

Trombose Venosa Cerebral: e quando néo se pode anticoagular?

Liliana Pereira, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta

Trombose venosa cerebral e enfarte arterial simultdneos - um caso invulgar

Telma Santos', Ménica Brinquinho?, Helena Felgueiras', Anténio Campos', Pedro Barros', Hugo Morais',
Miguel Veloso!

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho
Hipertiroidismo inaugural e Trombose Venosa Cerebral: Nao hd coincidéncias

Liliana Pereira, Elisa Campos Costa, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta

Posters 8

Tema: Doencas Neuromusculares
Moderadores: Anabela Matos | Argemiro Geraldo

Manifestacao neurolégica atipica de vasculite de pequenos vasos ANCA-positiva

Marta Lopes', Catarina Santos', Rita Simdes?, Mafalda Santos?, Hordcio Scigliano? Sofia Campelos*
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Medicina Interna, 3-Servico de Anatomia Patolégica, Centro
Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 4-Servico de Anatomia Patolégica, Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia
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09:30-13:30

09:30-13:30

14:30-18:30

14:30-18:30

18:30
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Sindrome de Guillain-Barré de um servico de Neurologia: experiéncia de 7 anos

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Alexandre Costa, Ana Graga Velon, Pedro Guimaraes,
Jo@o Paulo Gabriel, Maria do Céu Branco, Angel Moya, Mdrio Rui Silva

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

A sindrome de Guillain-Barré pode manifestar-se como uma sindrome da cauda equina

Miguel Oliveira Santos, Luis Abreu, Andreia Magalhaes, Miguel Coelho, Luisa Albuquerque, Isabel
Conceicao

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE, Lisboa

Polineuropatia sensitivo-motora crénica como manifestacao inaugural de Sindrome de Sjogren Primério
Inés Marques', Miguel Grunho', Nadine Ferreira', Ana Cordeiro®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Reumatologia, Hospital Garcia de Orta

Neuropatia paraneopldsica mimetizando um sindrome de Guillan-barré

Carlos Capela, Pedro Bras, Sara Dias, Jodo Sequeira, Joana Morgado, Ary de Sousa, Ana Paula Sousa, Rita
Almeida, Rui Pedrosa

Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa, Portugal

Neuronopatia sensitiva idiopatica: revisdo de uma série hospitalar

Telma Santos, Helena Felgueiras, Anténio Campos, Hugo Morais

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho

Miopatia Necrotizante Autoimune

Sandra Jacinto, Rita Silva, Andreia Pereira, Marta Conde, Joao Farela Neves, Ana Isabel Dias, Ana
Moreira, Euldlia Calado, José Pedro Vieira

Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central — EPE, Lisboa

Disferlinopatia com cardiomiopatia dilatada — caso clinico

Luciano Almendra’, Anabela Matos', Argemiro Geraldo', Olinda Rebelo? Luis Negrao*

1-Consulta de Doencas Neuromusculares, 2-Neuropatologia, Servigo de Neurologia do Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra

Miastenia gravis associada a timoma num doente com sindromo miasténico congénito

Isabel Moreira', Ernestina Santos!, Maria Isabel Leite?, José Lopes Lima*

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 2-Department of Clinical
Neurology, Nuffield Department of Clinical Neurosciences, John Radcliffe Hospital, University of Oxford
Doenca de Hirayama: da clinica a fisiopatologia

Célia Machado', Ricardo Maré', Zita Magalhdes? Esmeralda Lourencgo’, Jodo Pinho'

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga — Braga; 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital de Braga — Braga

WORKSHOP: Como preparar um trabalho cientifico
Temas:

Como preparar um poster cientifico?

Fundamentos-chave para a escrita de artigos cientificos
Equipa de formadores responsaveis:

Dra. Filipa Negreiro - Estatista Senior da Eurotrials

Dr. Luis Veloso - Medical Writer da Eurotrials

WORKSHORP |
Como preparar um poster cientifico?

WORKSHOP II
Fundamentos-chave para a escrita de artigos cientificos

WORKSHORP Il
Como preparar um poster cientifico?

WORKSHOP IV
Fundamentos-chave para a escrita de artigos cientificos

Encerramento e Entrega do Prémio Anténio Flores
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Quinta-feira, 15 de Maio

13:30 Abertura do Secretariado
14:00-15:00
-00-16- co1 co2
15:00-16:00 Cognicao / Deméncias / Doengas Desmielinizantes Doengas do Movimento
-00-17- co3 Co4
16:00-17:00 Epilepsia / Neurociéncias Doengas Neuromusculares / Genética
17:00-17:30 Café

17:30-18:30

18:30-18:45

18:45-19:45

20:00

Sexta-feira, 16 de Maio

08:00-09:00

09:00-13:30

13:30-14:30 Almogo

14:30-18:30

19:00-20:00

20:00

Sabado, 17 de Maio

08:30-09:30

Férum de Neurologia 2014 - Programa Resumo B

09:30-13:30

13:30-14:30 Almogo
o _

PO - Sessdo de Posters; CO - Sessdo de Comunicacdes Orais;
* Valor Formativo Reconhecido pelo Conselho Nacional para Avaliagdo de Formacdo - Ordem dos Médicos.
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0 que tém os doentes quando ha
suspeita de doenca de prides?

José Tomas', Sofia Rocha?, Inés Baldeiras®, Maria Helena
Ribeiro®, Isabel Santana’, Catarina Resende de Oliveira®
1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC); 2-Servigo de Neurologia do Hospital de Braga;
3-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra
jmst85@gmail.com

Introducdo: O diagnéstico diferencial de “deméncia rapi-
damente progressiva’ é amplo, podendo corresponder a uma
doenca neurolégica (frequentemente neurodegenerativa) ou
nao neurolégica. Alteracdes potencialmente reversiveis (deli-
rium agudo, depressao e inflamac¢do SNC) deverao também
ser consideradas no processo diagnéstico.

Metodologia: Estudo envolveu o Centro Hospitalar
Coimbra e Hospitais Universidade de Coimbra (pré-fusao) e
CHUC (p6s-fusao). Incluiu todos os doentes que realizaram
pesquisa da proteina 14-3-3 no LCR no Laboratério de
Neuroquimica dos CHUC desde 1999. Recolheram-se dados
clinicos e laboratoriais e, através da revisao dos processos cli-
nicos, atribuiu-se um diagnéstico final. O diagnéstico da
doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) baseou-se nos critérios da
Organizagao Mundial de Satde (1998).

Resultados: Incluiram-se 172 doentes, dos quais apenas
16,9% foram classificados como DCJ: 0,6% possivel; 7% prova-
vel (devido a auséncia de dados necrépsicos) e 9,3% definiti-
vo. Os diagnésticos diferenciais incluiram por ordem decres-
cente de frequéncia: doencas neurodegenerativas (39,5%),
metabdlicas (12,8%), inflamatérias/infecciosas (8,7%), vascu-
lares (7,6%) e psiquidtricas (5,2%). Para o diagnéstico de DCJ
(possivel, provavel ou definitiva) os valores de sensibilidade,
especificidade, valor preditivo positivo e negativo de um
resultado positivo (exclui positivos fracos) da proteina 14-3-3
foram respectivamente: 89,7%, 100%, 100% e 97,9% e excluin-
do DC]J provaveis e possiveis os valores foram de 87,5%, 100%,
100% e 98,6% respectivamente.

Conclusées: Nos tltimos 15 anos a pesquisa da proteina 14-
3-3 foi requisitada nos centros hospitalares de Coimbra a doen-
tes que prospectivamente vieram a revelar um amplo espectro
de doengas, sendo a percentagem de casos de DCJ definitivo
apenas 9,3% dos pedidos. De notar que grande parte dos doen-
tes com DCJ na regido centro (44%) nao foi autopsiada. Um valor
positivo de 14-3-3 aliado a quadro clinico compativel apresenta
elevada probabilidade de diagndstico de DCJ definitiva.

(Estudo financiado pela Fundacdo para a Ciéncia e
Tecnologia através do JPND/0005/2011 no ambito do EU Joint
Programme - Neurodegenerative Disease Research)

Puncao lombar na investigacao de
doentes com deterioracao cognitiva:
casuistica de um ano no CHUC.

Augusto Ferreira'*, Diana Duro®, Inés Baldeiras? Beatriz
Santiago', Catarina Oliveira®®, Isabel Santana'*

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 3-Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra; 4-Servi¢o de Neurologia do Centro
Hospitalar Entre Douro e Vouga
augusto.ferreira@chedv.min-saude.pt

Introduc@o: A puncao lombar (PL) esta formalmente indi-
cada na investigacao etioloégica da deterioracao cognitiva

Sinapse

rapidamente progressiva, em doentes com idade inferior a 55
anos, na suspeita de infeccdo ou metastizacdo do SNC, na
hidrocefalia e nos casos atipicos. O reconhecimento da utili-
dade dos biomarcadores do LCR no diagnéstico precoce da
Doenca de Alzheimer (DA) veio alterar este paradigma, tor-
nando pertinente a realizacdo de PL em mais doentes.

Objectivos: Revisdo dos resultados da investigacdo do LCR
nos doentes com deterioracao cognitiva submetidos a PL
durante o ano de 2013 no CHUC e o impacto no diagndstico.

Metodologia: Estudo retrospectivo, através da revisdo dos
dados clinicos e laboratoriais dos doentes identificados.
Anélise estatistica recorrendo ao SPSS.

Resultados: Foi realizada PL em 130 doentes (56,9% mulhe-
res), com idade média 68,4+9,8 anos e pontuacdo média no
MMSE de 19+8,5. Os diagnésticos pré-PL mais frequentes eram:
DA-35,0%, DFT-18,5% e DCL-16,5%. O exame do LCR contri-
buiu para identificar 7 casos de deméncia reversivel, 3 de doen-
¢a de prides. Verificou-se uma correlagao estatisticamente signi-
ficativa entre a pontuagdo no MMSE e os valores de famildidel-
42(p<0,001) e tau(p=0,002). O indice PBamil6idel-42/Tau
[Bamil6idel-42/(240+1,18Tau)], sugestivo de DA quando <1, foi
positivo em 84,5% dos doentes com DA (p<0,001) e em 45,5%
dos DCL e negativo em 58,3% das DFT e 75% das Deméncias
com Corpos de Lewy. Em 18 destes doentes (13,8%) o diagnosti-
co/terapéutica foram alterados com base nesta investigacao.

Conclusdes: Como se supunha, identificaram-se poucos
casos de demeéncia reversivel, e a DA confirmou-se como a
deméncia mais prevalente, sendo que em 84,5% dos casos 0s
biomarcadores permitiram estabelecer um diagndstico de
alta probabilidade. No DCL, os biomarcadores foram ainda
mais relevantes, uma vez que de acordo com o0s novos crité-
rios de diagnéstico quase metade passaram a incluir-se no
espectro da DA, podendo ser recomendados para medicacoes
mais especificas.

Montreal Cognitive Assessment
(MoCA) na avaliacdo cognitiva breve dos
pacientes com Esclerose Miiltipla

Sandra Freitas"??, S6nia Batista®, Ana Cristina Afonso®, Mdrio R.
Simoes??, Livia de Sousa*®, Luis Cunha®?, Isabel Santana'*°
1-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular (CNC), 2-Centro de
Investigacao do Nucleo de Estudos e Intervencao Cognitivo
Comportamental (CINEICC), 3-Laboratdrio de Avaliagao
Psicolégica, Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao,
Universidade de Coimbra, Coimbra; 4-Servico de Neurologia,
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Introducao: A disfuncdo cognitiva na Esclerose Multipla
(EM) afecta 40 a 70% dos pacientes e pode ser uma manifesta-
¢do precoce da doenca. Tem um impacto negativo na capacida-
de funcional (profissional e social), na adesdo ao tratamento e
na qualidade de vida. A identificacdo dos défices cognitivos
requer avaliagdes extensas e repetidas, as quais, por contrangi-
mentos vdrios, dificilmente poderao ser oferecidos a todos os
doentes. Assim, um instrumento de rastreio cognitivo validado
para os pacientes com EM seria de grande utilidade na selecgao
de doentes com disfuncao cognitiva a orientar para avaliacao
neuropsicolégica compreensiva, bem como na monitoriza¢ao
durante o curso da doenca e ainda na resposta ao tratamento.

Objetivo: Validacdo do Montreal Cognitive Assessment
(MoCA) em pacientes com EM.
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Metodologia: O estudo contempla um grupo clinico de
pacientes com EM (n=59) e um grupo controlo (n=59), equi-
pardveis quanto ao género, idade e escolaridade. O diagnésti-
co foi estabelecido por consenso da equipa multidisciplinar.
Todos os participantes realizaram uma avaliagao clinica com-
pleta e uma avalia¢do neuropsicolégica compreensiva.

Resultados: O MoCA revelou boas propriedades psicomé-
tricas na avaliacdo dos pacientes com EM. A escolaridade foi a
varidvel socio-demogréfica com maior influéncia no desempe-
nho no MoCA (r=.33, p=.05), confirmando-se melhores desem-
penhos nos pacientes mais escolarizados (F(2,58)=2,996,
p=-038). Nao foram observadas diferencas estatisticamente
significativas entre o género feminino e masculino (t(57)=.579,
p=-565), nem entre os grupos etarios (F(2,58)=2,036, p=.140). O
desempenho dos pacientes foi significativamente pior compa-
rativamente aos controlos (t(116)=3.794, p<.001), tendo 49.2%
dos pacientes apresentado défice cognitivo, considerando os
dados normativos do MoCA para a populagdo portuguesa.
Apresentam-se os perfis de desempenho cognitivo nas diver-
sas provas e indicam-se as pontuacdes de corte do MoCA 6pti-
mas para a detecg@o do défice cognitivo.

Conclusdes: Tal como foi comprovado em patologias neu-
rodegenerativas, o MoCA revela-se um instrumento vélido e
atil no rastreio da disfuncao cognitiva na EM.

A epidemiologia da Esclerose
Multipla na regidao de Entre Douro e
Vouga: resultados de um estudo de base
populacional
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Silva®, Joaquim Pinheiro*, Maria José de S&°, Carlos Veira'
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Introduc@o: A prevaléncia da Esclerose Muiltipla tem vindo
a aumentar a nivel global, tendo sido descrito um importante
aumento da incidéncia e prevaléncia em alguns paises do Sul
da Europa. Os escassos estudos realizados em Portugal tém
apresentado estimativas de prevaléncia abaixo dos valores
médios europeus.

O objetivo deste estudo é estimar a prevaléncia da
Esclerose Mtiltipla na regido de Entre Douro e Vouga e descre-
ver as caracteristicas clinicas de uma amostra de doentes de
base populacional.

Métodos: Este é um estudo transversal de base populacio-
nal que utilizou mdltiplas fontes de informacao para identifi-
car todos os doentes da populagdo de referéncia: (1) registos
das consultas de Esclerose Miltipla dos hospitais da regido e
das regides limitrofes; (2) bases de dados de diagnésticos dos
Cuidados de Satde Primérios da regido; (3) registos de juntas
meédicas de incapacidade.

A data de prevaléncia foi 1 de janeiro de 2013, a populacao
de referéncia 274.859 habitantes. Foi pedido aos neurologistas
dos doentes identificados os respetivos dados clinicos e a con-
firmacgao do diagndstico com base nos critérios de McDonald.

Resultados: Foram identificados 161 doentes, ap6s elimi-
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nar registos duplicados. A idade mediana de inicio foi de 30
anos (IQR: 24;39), a razao feminino/masculino de 1,8:1. A
forma surto-remissao representa 65% dos doentes, secundd-
ria progressiva 21% e primdria progressiva 13%. A prevaléncia
foi estimada em 58,6 pacientes por 100.000 habitantes
(95%IC: 49,9;68,4).

Conclusdes: A prevaléncia de Esclerose Multipla na regido
de Entre Douro e Vouga é maior do que o previamente repor-
tado em Portugal, mas estd ainda longe de alguns valores des-
critos noutros paises do Sul da Europa. Este estudo permite
definir uma baseline para a monitorizacdo da incidéncia de
Esclerose Multipla nesta regido, o que pode ser um importan-
te contributo para o melhor conhecimento da epidemiologia
desta doenca e para a planificacdo de cuidados de satde.

Doencas Desmielinizantes
Adquiridas do Sistema Nervoso Central
em Idade Pediatrica - caracterizacao de
uma populacao sequndo os critérios
IPMSSG de 2012

Marta Arenga', Cristina Pereira®, Candida Cancelinha®, M6nica
Vasconcelos?, Carmen Costa?, Conceicdo Robalo?, Livia Sousa’,
Isabel Fineza*

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
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martarenga@gmail.com

Introducdo: As Doencas Desmielinizantes Adquiridas
(DDAs) do Sistema Nervoso Central (SNC), de distintos modos
de apresentacdo clinica, tratamento e prognéstico entre si,
sao raras em idade pediatrica.

Objectivos: Caracterizar as DDAs do SNC em idade pedia-
trica.

Metodologia: Anélise retrospectiva do processo clinico dos
doentes com DDA do SNC - Encefalomielite Aguda
Disseminada (ADEM), Esclerose Muiltipla (EM), Sindrome
Clinico Isolado (CIS), Mielite Transversa (MT), Nevrite Optica
(NO) e Neuromielite Optica (NMO) - diagnosticada antes dos
18 anos. Aplicacao dos critérios IPMSSG de 2012 (Krupp et al).

Resultados: Registaram-se 19 casos de ADEM, 8 de EM e 9
de CIS. A idade mediana no primeiro evento clinico foide 7, 11
e 12 anos, respectivamente. Os casos de ADEM manifestaram-
se por encefalopatia e défices neurolégicos multifocais, lesoes
da substancia branca bilaterais assimétricas (100%), tdlamo
(50%) e ganglios da base (35%) em RM CE e foram tratados
com corticoterapia endovenosa (CE) e/ou imunoglobulina
intravenosa (IGIV), sem recorréncia. Destacamos um caso de
morte por leucoencefalite hemorragica aguda. 5 dos casos de
EM manifestaram-se por nevrite 6ptica, apresentando lesdes
da substancia branca assimétricas, bilaterais, periventriculares
(7), subcorticais (6), infratentoriais (3) e medulares (1) em RM
CE. Para além da CE, um dos surtos foi tratado com IG IV e
plasmaferese, dada a gravidade clinica. Dois doentes encon-
tram-se sob terapéutica imunomodeladora de segunda linha.
O grupo de CIS compreende 5 MT, 3 NO e um sindrome do
tronco cerebral, com evolugao favoravel ap6s CE.

Conclusées: A aplicacdo dos critérios referidos permitiu
estabelecer trés grupos patolégicos: ADEM, EM e CIS. O recur-
so a terapéutica de segunda linha nos doentes com EM foi
inferior ao descrito na literatura. Enfatizamos a importancia
do seguimento a longo prazo dos sindromes monofésicos
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(ADEM, CIS), dado que a recorréncia clinica obriga ao diag-
nostico diferencial com entidades multifdasicas (EM, NMO), de
orientagao terapeutica distinta.

Anticorpos anti-virus JC numa
populacao de doentes com Esclerose
Mdltipla

Inés Correia, Inés Marques, S6nia Batista, Carla Nunes, M.
Carmo Macdrio, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra

mcorreia.ines@gmail.com

Introducgado: O tratamento com Natalizumab (NTZ) em
doentes com Esclerose Muiltipla (EM) aumenta o risco de leu-
coencefalopatia multifocal progressiva em doentes seropositi-
vos para virus JC (JCV+), pelo que o seu doseamento é impor-
tante no seguimento destes doentes. Estima-se que 57.6% dos
doentes com EM que fazem pela primeira vez o teste sejam posi-
tivos, sendo o risco de seroconversao estimado em 2.5% ao ano.

Objetivos: Avaliar taxa de doentes com EM JCV+ na pri-
meira andlise e taxa anual de seroconversao em doentes trata-
dos com NTZ.

Meétodos: Resultado do primeiro teste de pesquisa de anti-
corpos anti-JCV (ac-JCV) em doentes com EM. Analise retros-
petiva dos processos clinicos nos doentes tratados com NTZ
com =2 amostras, excluidos se primeiro teste positivo efectua-
do durante tratamento.

Resultados: 218 doentes efetuaram pesquisa de ac-JCV,
positiva em 63.3%, aumentando com a idade. 56 doentes tra-
tados com NTZ tinham =2 resultados. Idade média de inicio
do tratamento 38.6 anos, tempo médio tratamento 31.6
meses, mulheres 71.4%. Dos 41 seronegativos (73.2%) 9 (22%)
sero converteram; taxa anual: 1° ano 4.8% (n=2/42); 2° ano 3%
(n=1/33); 3° ano 4.2% (n=1/24); 4° ano 14.3% (n=3/21); 5° ano
11.1% (n=1/9), 6° ano 25% (n=1/4). O tempo médio até sero
conversao foi de 34.5 meses (+20.1). Nao apresentaram dife-
rengas estatisticamente significativas para sero conversao
varidveis como o género, idade no inicio do tratamento, dura-
¢ao de EM, EDSS inicial ou final, alteracdes em RM, taxa anual
de surtos prévia e com tratamento, imunossupressao prévia.
As mesmas varidveis ndo apresentaram diferencas significati-
vas entre doentes seronegativos ou JCV+ no final.

Conclusoes: Os nossos resultados estdo de acordo com os
estudos descritos na literatura, com 63,3% da populagao posi-
tiva. A taxa de sero conversao aumentou com a duracdo do
tratamento, mais acentuadamente a partir do 4° ano. Nao
encontradas correlacdes com dados clinicos e paraclinicos
relativamente a seroconversao ou status de seropositividade.

Estudo Epidemioldgico de Avaliacao
da Prevaléncia de Doenca de Parkinson
em Portugal

Joaquim J. Ferreira'?, Nilza Goncalves?, Anabela Valadas?,
Cristina Janudrio®, Mdrio Rui Silva®, Lénia Nogueira®, José Luis
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Introducido: A DP é a segunda doenca neurodegenerativa
mais prevalente, estimando-se que cerca de 1% da populagdo
mundial com idade = a 65 anos seja afectada. Na Europa a taxa
de prevaléncia bruta varia entre 65,6/100,000 até
12.500/100.000. Portugal ¢ um dos paises com provavel maior
prevaléncia de PD, condicionado pela elevada prevaléncia da
mutacdo LRRK2-G2019S, considerada a causa mais frequente
de DP familiar ou esporddica. A prevaléncia estimada, com
base no estudo da rede SENTINELA, foi de 1,4/1.000 nos
homens e 1,3/1,000 nas mulheres.

Objectivos: A auséncia de estudos de base populacional,
em Portugal, com metodologia porta-a-porta, motivou a rea-
lizagao de um estudo para determinar a prevaléncia da DP em
Portugal.

Metodologia: Foi desenhado um estudo epidemiolégico
transversal para a populagdo Portuguesa com 50 ou mais
anos, realizado em duas fases: na primeira foi aplicado um
questiondrio a uma amostra de 5.042 individuos pelo método
"randam route", que permitiu identificar potenciais casos de
DP; na segunda fase, estes casos foram avaliados por um neu-
rologista para confirmacao do diagnéstico. A andlise estatisti-
caincluiu a estimacao de intervalos de confianca a 95% para a
prevaléncia de DP.

Resultados: A prevaléncia estimada de DP para a popula-
¢ao com 50 ou mais anos foi de 0,24% (IC95% [0,043%;
0,492%]), mais elevada no sexo masculino (0,45% versus
0,12%), e acima dos 65 anos (0,56% versus 0,12%). Os casos
positivos de DP encontravam-se entre o estddio 2 e 3 de
Hoehn & Yahr modificado, com um valor mediano de 80 no
indice de actividade de Schwab & England.

Conclus@o: O namero total de casos estimado de DP na
populacdo portuguesa foi de 1,29/1.000, superior ao observa-
do anteriormente mas aquém do previsto. A nao inclusao na
base de amostragem de lares e instituicdes pode ser um viés
determinante da precisao desta estimativa.

OPTIVISE: ferramenta para
representacdo espacial tridimensional na
Estimulagado Cerebral Profunda

M.Jose Rosas’, Jens Volkmann?, Martin Reich? Clara
Chamadoiro', Helena Rocha’, Carina Reis', Paulo Linhares',
Rui Vaz'

1-Unidade de D. Movimento do CH de S. Joao, Porto; 2-Universitat
Wurzburg, Alemanha

rosas.mariajose@gmail.com

Introducdo: Melhorar os resultados da estimulacédo cere-
bral profunda (ECP), relacionando a localizac¢ado do eléctrodo,
os parametros de estimulacdo, os efeitos sobre as estruturas
envolventes e os achados clinicos constitui um objectivo
essencial.

Objectivo: Em cooperacdo com a Universidade Wurzburg,
aplicar o software Optivise (Medtronic, Inc) para analisar 4
doentes submetidos a ECP na Unidade de Cirurgia Funcional
e Doengas do Movimento do Centro Hospitalar de S. Jodo, de
modo a clarificar se o posicionamento dos eléctrodos e o volu-
me de tecido cerebral estimulado se correlacionam com os
achados clinicos, e nos casos com pior resultado, verificar se
este se devia a mau posicionamento do eléctrodo ou a um
defeito de programacao.

Resultados: Foram analisados os dados de 4 doentes. Trés
doentes com distonia mioclénica foram operados tendo
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como alvo o GPI. Dois deles tiveram beneficio das mioclonias
e da distonia em cerca de 60%, e confirmou-se um bom posi-
cionamento dos eléctrodos e um adequado volume de tecido
activado. No 3° destes doentes o beneficio foi menor e com o
software OPTIVISE pudemos verificar um posicionamento
desviado do alvo. Com a analise do volume tecidular estimu-
lado com os parametros definidos, foi possivel neste caso deli-
near outra estratégia de programacao para tentar evitar uma
re-intervencao.

No 4° doente, com tremor secunddrio a enfarte cerebral e
com um resultado clinico muito inferior ao pretendido, a ana-
lise da localiza¢do do eléctrodo confirmou um bom posicio-
namento, tendo o célculo do volume tecidular estimulado
permitido redefinir a estratégia de estimulacao "interleaving"
de modo a beneficiar o tremor evitando efeitos adversos.

Comentdrio: Embora o software Optivise seja uma ferra-
menta ainda recente e em desenvolvimento podera ajudar a
clarificar e melhorar a situacao de doentes mais complexos ou
com pior resultado cirtrgico.

Sistema de guantificacdo 3D de
movimento portatil e de baixo custo para
estimativa do sub-score de marcha em
doentes parkinsénicos

Joao Paulo Silva Cunha'?, Ana Patricia Rocha3, Hugo
Choupina?, José Maria Fernandes®, Maria José Rosas*, Rui Vaz*
1-Biomedical Research And INnovation (BRAIN), INESC-TEC;
2-FEUP, Universidade do Porto; 3-IEETA & Dept. Electrénica,
Telecom. & Informaética, Universidade de Aveiro; 4-Unidade de
Doencas do Movimento e Cirurgia Funcional, Centro Hospitalar
S.Joao

jpcunha, meb12027@fe.up.pt, rosas.mariajose@gmail.com

Introduc@o: A andlise quantificada da marcha humana em
doengas do movimento, como a doenca de Parkinson (DP),
pode oferecer informacdo relevante para o diagndstico e
apoio a terapéutica destes doentes.

Objectivo - No presente trabalho, avalidmos a possibilida-
de de utilizar um sistema portatil e de baixo custo para esti-
mar de forma automdtica a severidade de sintomas da DP
durante a marcha destes doentes.

Metodologia: O sistema “KinecTracker” é constituido por
uma camara RGB-D (Microsoft Kinect), um computador por-
tatil e um software desenvolvido pelos autores, que permite a
aquisicao de dados de localizacdo 3D de articula¢des do corpo
humano, baseados em informacgdo de profundidade obtida
usando um radar de luz infravermelha.

Resultados: Este sistema é portétil, podendo ser montado
em poucos minutos em qualquer enfermaria hospitalar. Além
disso, tem muito baixo custo quando comparado com os sis-
temas existentes para andlise da marcha, e é pouco intrusivo
pois nao é necessdrio colocar nenhum sensor ou refletor de
luz nos doentes. Para avaliar a possibilidade de utilizar este
sistema no apoio ao diagndstico e terapéutica da DP, efetud-
mos uma avaliacao de 3 doentes sujeitos ao tratamento DBS,
com o estimulador ligado e desligado. A avaliagdo realizada
consistiu em encontrar os parametros quantitativos (p. ex.
meédia da velocidade e aceleracao das diferentes articulagoes,
e da distancia entre articulacoes simétricas, durante uma
sequéncia de marcha) que melhor se relacionassem com os
sub-scores UPDRS de marcha atribuidos por acordo entre
dois neurologistas.
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O melhor resultado (r = -0.85) foi obtido para a média da
distancia entre tornozelos, e também para a mediana da velo-
cidade do tornozelo direito

Conclusdes: Estes resultados preliminares demonstram a
potencialidade do nosso sistema se tornar uma ferramenta de
relevo na avaliacao de DP. Eles terao de ser validados numa
série maior que estd j a ser preparada.

Prevaléncia e carateristicas da dor
na doenca de Parkinson

N.Vila-Cha"*? A. Mendes"**, Alexandra Gongalves"*, Inés
Moreira®, LF Azevedo?, S. Cavaco'?*, JM Castro-Lopes®
1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto; 3-Centro de
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Satde. Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;
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Universidade do Porto; 5-Faculdade de Medicina da
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Introducdo: A doenca de Parkinson (DP) era classicamente
descrita como uma doencga com sintomas motores, mas atual-
mente é reconhecida como uma doenga complexa que inclui
também sintomas nao-motores. A dor é um dos sintomas nao-
motores mais frequentes, mas é um dos menos estudados.

Objetivos: Estudar a prevaléncia e as carateristicas da dor
em doentes com DP

Metodologia: Realizado estudo transversal em que foram
avaliados consecutivamente 167 doentes com DP. Foi realiza-
da uma entrevista estruturada para avaliar a presenca e carac-
teristicas da dor. A intensidade da dor foi avaliada pelo inven-
tario resumido da dor (BPI) e o seu impacto pelo indice de
incapacidade relacionada com a dor (PDI). Foram excluidos
doentes com comorbilidades que podem causar sindromos
dlgicos (ex. diabetes Mellitus ou neoplasia), com deméncia
(DRS-2 ajustado<-2) e escolaridade <3 anos.

Resultados: Foram incluidos 99 doentes (53.5% sexo femi-
nino; idade média=66.2+11.6 anos, duracao da doen-
¢a=7.4+5.4 anos, dose equivalente de levodopa=760+540mg,
UPDRS-III em off=28.449.1, estadio de HY em off=2.5+0.6).
Sessenta e oito doentes (68.7%) apresentaram dor (48% mus-
culo-esquelética, 18% musculo-esquelética e disténica, 18%
neuropdtica central, 8% dist6nica, 6% radicular-neuropética e
2% neuropdtica central e disténica; BPI média=38.4+18.9; PDI
média=24.3+14.9). Em 31% a dor teve inicio antes dos sinto-
mas motores, em 61.6% tinha duracdo superior a 1 ano e em
65% era continua. Realizavam terapéutica 47% (farmacoldgica
ou ndo-farmacolégica) e destes 45% estavam insatisfeitos ou
pouco satisfeitos com o tratamento. Em 47% dos doentes a
dor melhorava com a terapéutica antiparkinsénica.

Conclusdes: Este estudo demonstra que a dor € um sinto-
ma frequente nos doentes com DP e em muitos casos surge
antes do inicio dos sintomas motores. A maioria dos doentes
ndo fazem qualquer terapéutica especifica. No entanto, ajus-
tes a terapéutica antiparkinsénica podem ser benéficos nos
sintomas algicos. Os neurologistas devem estar alerta para a

dor como um sintoma nao-motor importante na DP.
Agradecimentos: Doutor A. Bastos Lima e Dra. Joana Damasio.
Servico de Neurologia - Hospital de Santo Ant6nio.
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Trail Making Test na doenca de
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Introducéo: A doenca de Huntington (DH) é uma doenca
neurodegenerativa, hereditdria com transmissdo autossémica
dominante, que se caracteriza por sintomatologia motora,
neuropsiquidtrica e cognitiva. O Trail Making Test (TMT) ava-
lia velocidade psicomotora, atencdo e funcoes executivas e é
um dos instrumentos mais utilizados na avaliacdo neuropsi-
coldgica de doentes com DH

Objectivos: Caracterizar o desempenho de doentes com
DH no TMT e explorar a sua associacao com varidveis clinicas

Metodologia: Quarenta doentes com DH (45% mulheres;
idade=49,7+12,9; escolaridade=6,15+2,9; repeticdoes CAG [38-
61]; duracdo da doenca=6,9 anos+4,6) foram avaliados com a
Unified Huntington's Disease Rating Scale (UHDRS; avaliacao
motora [31,3+16], avaliacdo funcional [20,2+5,1], capacidade
funcional total [TFC; 9,8+3,2], escala de independéncia
[85,9+14,3], avaliacdo comportamental [22,1+13,6]; marcado-
res comportamentais [1,9+1,2]); a Dementia Rating Scale-2
(112,7£18,6); e o TMT. O percentil 5 das pontuagdes ajustadas
do TMT para as caracteristicas demograficas e os critérios de
descontinuacao padronizados foram usados para identificar
défice. Foi usada a regressao logistica para a andlise dos dados

Resultados: Défice no TMT-A (70%) estd associado a pior
avaliacado motora (odds=1,108, 1C95%:1,037-1,185, p=0,003) e
mais marcadores comportamentais na UHDRS (odds=3,123,
1C95%:1,491-6,542, p=0,003); esta associado a pontuagdes mais
baixas na avaliacdo funcional (odds=0,682, 1C95%:0,503-0,923,
p=0,013), na TFC (0dds=0,570, IC95%:0,362-0,899, p=0,013) e na
escala de independéncia (odds=0,883, 1C95%:0,798-0,077
p=0,016) da UHDRS. Défice no TMT-B (77,5%) esta associado a
pior avaliacdo motora na UHDRS (odds=1,125, 1C95%:1,041-
1,216, p=0,003). Nao foram identificadas outras associacoes sig-
nificativas (p>0.05) entre défice na parte Bdo TMT e componen-
tes da UHDRS. Pontuag¢des mais baixas na DRS-2 estdo associa-
das ao défice no TMT-A (odds=0,924, IC 95%:0,866-0,985,
p=0,016) e TMT-B (0dds=0,834, 1C95%:0,730-0,952, p=0,007)

Conclusdes: Numa amostra de doentes portugueses com
DH o TMT-A aparenta ser mais sensivel a progressao da doen-
¢a, em particular ao seu impacto funcional, do que o TMT-B.
Estes resultados apontam para a potencial validade ecolégica
(veridicality) do TMT.

Epilepsia no idoso: implicagdes
clinicas para a terapéutica

Elia Baeta, Assistente Graduada de Neurologia

Hospital de Santa Luzia, Unidade Local de Satide do Alto Minho,
Viana do Castelo

elia.baeta@gmail.com

Introducéo: As decisoes terapéuticas no idoso obedecem a
condicdes que nao se verificam nos outros grupos etdrios.
Fatores como comorbilidades, politerapia, diferencas etiolo-
gicas, farmacocinéticas e farmacodinamicas, podem dificultar
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a escolha e eficacia do antiepiléptico (AE) Em 2013 a ILAE
publicou uma revisao sobre a eficacia e efetividade da mono-
terapia das crises epiléticas e nos idosos, os AE, considerados
com nivel A de evidéncia, para tratamento de crises focais,
foram a Gabapentina e a Lamotrigina.

Objetivo: Descrever padrdes de medicacdo dos doentes
com diagndstico de epilepsia e mais de 60 anos (>60A) de uma
consulta de epilepsia (CE) e determinar disparidades com as
recomendacodes terapéuticas.

Metodologia: Retrospetivamente analisimos caracteristi-
cas demogréficas, clinicas e terapéuticas dos doentes >60A da
CE. Estatisticamente, avalidmos correlagdes e eventuais pre-
ditores de eficacia.

Resultados: Examindmos os dados de 71 doentes
(32F/39M), média de idades de 74.42 + 8.19 anos, tendo 60%
iniciado epilepsia >60A. As crises eram parciais em 79%, de
etiologia vascular em 35%. Em 90% tinha outra doenca, mais
frequentemente hipertensao arterial (69%). Em média toma-
vam 5 medicamentos diferentes. Em 78% foi conseguido con-
trolo de crises (>1 ano) e 65% estavam em monoterapia, mas
os AEs mais usados foram levetiracetam e acido valpréico.
Cerca de 30% apresentaram efeitos secundarios sendo mais
frequentemente o tremor (13,4%). Os métodos estatisticos
ndo evidenciaram qualquer fator preditivo ou correlacionavel
com o controlo ou tipo das crises, comorbilidades, terapéuti-
cas ou efeitos acessorios.

Conclusdo: Apesar da maior parte dos doentes desta série
ter atingido remissdo de crises, existe discrepancia com as
recomendacdes da ILAE. E provével que, no idoso nao baste
medicar com base na evidéncia, mas que a decisao terapéuti-
ca tenha que ser especialmente compreensiva, tendo em
conta multiplos condicionamentos que ndo atuam isolados
mas que sdo suscetiveis de modificar as estratégias nestes
doentes.

O Estudo da dinamica das redes
neuronais de repouso num caso de
Sindrome de Landau-Klefner com
seguimento de longa duracao

Alberto Leal

Unidade Auténoma de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
Psiquidtrico de Lisboa

a.leal@neuro.pt

Introducéo: O Sindrome de Landau-Klefner (SLK) consti-
tui uma disfuncao rara em que se associa actividade epiléptica
focal temporal esquerda com uma perturba¢ao major da lin-
guagem a nivel sensorial e motor. A associagdo frequente ao
Sindrome de Ponta-Onda Continua do Sono (SPOCS) sugere
que na base da disfuncao neuroldgica se encontra uma per-
turbagdo das redes neuronais da linguagem pela actividade
epiléptica. Os mecanismos dessa interferéncia permanecem
mal conhecidos.

Objectivos: Caracterizar o impacto nas redes neuronais de
repouso do SPOCS em um caso de SLK , seguido por vérios
anos.

Metodologia: Um doente com 5 anos foi estudado com
registos simultaneos de EEG e Ressondncia Magnética
Funcional (EEG-RMf) e EEG de alta resolu¢dao (EEG-AR) na
fase aguda da doenca e 5 anos apés. Caraterizamos as redes
neuronais de repouso da RMf e EEG, fisioldgicas e da activida-
de epiléptica, com especial énfase nas que envolviam o cortex
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auditivo. Procedemos a avaliacdo do grau de sobreposicao
espacial das redes epilépticas e das redes fisiologicas.

Resultados: Na fase aguda da doenga o doente apresenta-
va-se em mutismo e com quase completa incapacidade para
compreender a linguagem oral. A primeira avaliagao EEG-RMf
no pico dos sintomas evidenciou perturbacao a nivel hemisfé-
rico esquerdo da rede de repouso associada ao cortex auditivo.
Concomitantemente tornou-se aparente uma rede neuronal
anémala com pico no cértex auditivo esquerdo, com caracte-
risticas fortemente sugestivas de origem na actividade epilép-
tica. As redes de repouso presentes nos registos EEG-AR evi-
denciaram acahdos sobreponiveis. Cinco anos depois, quando
era aparente significativa recuperagdo clinica a reavaliacdo
revela marcada aproximacgao dos padroes espaciais das redes
neuronais de repouso auditivas ao padrao fisiolégico da idade.

Conclusoes: A actividade epiléptica do SPOCS induz uma
marcada perturbagao das redes neuronais de repouso do c6r-
tex auditivo, que se correlaciona com a disfun¢ao neurolégica.
A recuperacao funcional associa-se a normaliza¢do do padrdo
espacial destas redes neuronais.

O Mismatch Negativity e a
Avaliacdo Neuropsicoldgica trazem
informacao distinta e complementar no
planeamento cirurgico das epilepsias
temporais sintomaticas.

Ricardo Lopes’, Mdrio R. Simdes', Luis Ferraz?, Alberto Leal**
1-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacgdo, Universidade
de Coimbra; 2-Centro de Investigacao e Intervencao Social
(CIS/ISCTE-IUL); 3-Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa,
Hospital Julio de Matos

r.lopes@clix.pt

Introducdo: Em idade pedidtrica, o nimero de epilepsias
temporais neocorticais é substancialmente mais prevalente
que em idade adulta onde patologia mesial domina. A locali-
zagdo da zona epileptogénica nestas epilepsias nem sempre é
facil. A utilizacdo de potenciais evocados com geradores no
lobo temporal (Mismatch Negativity - MMN), bem como a
avaliagdo de fungdes cognitivas associadas a estes lobos
(memoria e linguagem) poderao contribuir para melhor loca-
lizar a drea epileptogénica e planeamento cirtrgico.

Objectivos: Mapear e avaliar funcionalmente, recorrendo
ao MMN e provas seleccionadas da Bateria de Avaliacao
Neuropsicoldgica de Coimbra (BANC), as dreas corticais res-
ponséveis pelo processamento de estimulos auditivos e asso-
ciadas a Memodria e a Linguagem em doentes com epilepsias
temporais. Estabelecer possiveis correlacoes entre area epilep-
togénica e resultados andmalos do MMN e provas da BANC.

Metodologia: Estuddmos 11 doentes pedidtricos (4-17
anos) com epilepsias focais sintomdticas temporais. Através
de métodos “source analysis” localizaram-se os geradores da
actividade paroxistica e MMN. Avaliou-se a assimetria inter-
hemisférica no contributo para a geracdo do MMN. Da avalia-
¢do neuropsicolégica, recorreu-se as provas de Memdria e
Linguagem da BANC para aferir a manutencdo destas
Funcgdes. Correlacionaram-se os resultados com a localizacao
da lesdo estrutural.

Resultados: Dos 11 doentes, 7 apresentaram lesdes neo-
corticais (3 esquerdas e 4 direitas) e 4 lesdes mesiais (3 esquer-
das e 1 direita). Dos doentes com lesdes neocorticais 4/7 regis-
taram um MMN anormalmente reduzido e 5/7 défices na ava-
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liacao cognitiva (4/5 défices mnésicos, 1/5 défice de lingua-
gem); enquanto os doentes com lesdes mesiais 3/4 um MMN
anormalmente elevado e o mesmo ntimero (3/4) défices neu-
ropsicolégicos (todos défices mnésicos). Apenas 5/11 doentes
apresentam concomitantemente défices no MMN e na avalia-
¢do neuropsicolégica.

Conclusoes: Os PEs e a avaliacdo neuropsicolégica sao
dois métodos distintos de avaliacao funcional trazendo infor-
magcao relevante na avaliacdo para Cirurgia da Epilepsia. Os
resultados sugerem que a informacdo destas técnicas trazem
informacdo complementar e nao redundante na avaliacdo da
disfuncao associada aos lobos temporais.

O sinal de Babinski: uma
reapreciacao moderna sobre um sinal
classico

Rui Araiijo’, Firmino Machado?, Pedro Correia', Ana Rita
Nogueira? Mariana L. Marques', Joao Rocha', Marta Arenga’,
Carla Cecilia’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra; 3-Escola
Ciéncias da Satide do Minho, Braga

rmma22@gmail.com

Introducio: A distancia de quase 120 anos desde a sua pri-
meira descricdo, o sinal de Babinski permanece como parte
integrante do exame neurolégico ocupando um lugar de des-
taque entre os epénimos em que a Neurologia é especialmen-
te fértil. Duas variantes do mesmo reflexo chegam igualmen-
te, com maior ou menor protagonismo, ao século XXI: os
sinais de Chaddock e de Oppenheim. Porém, siao frequente-
mente elencadas como limita¢des do reflexo a sua fiabilidade
e consisténcia inter e mesmo intraobservador.

Objetivos: Avaliar a consisténcia inter e intraobservador do
reflexo cutaneo plantar nas variantes supradescritas; e quais
as variantes do reflexo mais concordantes entre si.

Métodos: Registaram-se os resultados dos cutaneo planta-
res (extensdo, flexdo, equivoco/indiferente) de um grupo de
doentes internados no p6lo CHC do servico de Neurologia do
CHUC em 2013. Os procedimentos foram gravados registan-
do-se apenas o pé do doente e as maos do examinador. Os
resultados do neurologista assistente foram comparados com
o resultado de uma observacao “cega” por outro neurologista
(momento 1). Os neurologistas envolvidos voltaram a avaliar
0 mesmo cutaneo plantar ap6s um periodo ndo inferior a trés
meses (momento 2).

Foi realizada andlise estatistica (Excel/SPSS) e aplicado o
teste de wilcoxon (p significativo < 0.05) para estudo da con-
sisténcia intra e inter-robservador para as trés variantes.

Resultados: Foram estudados 62 doentes e estiveram
envolvidos 8 neurologistas. A consisténcia intra-obervador foi
maior para o Oppenheim com um valor médio de kappa de
0.35, ndo se registando diferencas estatisticamente significati-
vas. A consisténcia inter-observador foi maior para o Babinski
(0.29), seguido do Chaddock (0.23) e Oppenheim (0.13), sendo
a diferenca entre estes estatisticamente significativa. A combi-
nacao Chaddock-Oppenheim teve o maior resultado de kappa
(0.32), apesar de nao existirem diferencas estatisticamente
significativas.

Conclusdes: A consisténcia inter e intra-observador parece
ser uma limitacdo do reflexo cutdneo plantar, sendo que a
variante Babinski parece ser a mais consistente entre observa-
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dores, podendo contribuir para isso a maior familiaridade da
manobra entre os neurologistas. Serviu este estudo para avo-
lumar os estudos realizados nesta area, expondo viéses impor-
tantes de observac¢ao que o neurologista deve conhecer, dado
o importante significado do cutaneo plantar no diagnéstico
de lesao piramidal.

SOS Neurologia: o impacto da
consulta interna de neurologia num
hospital terciario

Helena Rocha, Ana Monteiro, Tiago Gomes, Miguel Grilo, Marta
Carvalho

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao e
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto
helen.roch@gmail.com

Introduc@o: Os pedidos de avaliacdo de doentes interna-
dos sob responsabilidade de outras especialidades que apre-
sentam sintomas neurolégicos de novo ou antecedentes de
doencas neuroldgicas, sdo parte do dia-a-dia de um neurolo-
gista hospitalar.

Objetivos: Pretendemos avaliar o impacto desta consulta
interna de neurologia na orientagdo de doentes internados no
nosso hospital.

Metodologia: Revisao retrospetiva das consultas internas
realizadas em 2013 num hospital terciario. Foram colhidos
dados relativos aos aspetos demogréficos, clinicos e sugestdes
terapéuticas ou de orientacao, bem como o diagndstico final,
através da consulta dos registos hospitalares.

Resultados: Foram observados 629 doentes num total de
1232 consultas. 56% eram homens e a idade média foi de
64+17 anos. A maioria dos doentes estava sob a responsabili-
dade de especialidades médicas (52%); a avaliacao urgente de
doentes internados em cuidados intermédios/intensivos
motivou 14% dos pedidos. Os principais motivos de referen-
ciacdo foram: alteracao do estado de consciéncia/comporta-
mento (21%), ajuste terapéutico em doentes com patologia
neuroldgica conhecida (18%), défices neurolégicos de novo
(18%) e suspeita de crise epilética (18%). Em 86% dos casos foi
sugerida investigacao clinica e/ou alteracdes terapéuticas ou
outras consideradas tteis na orientacao do doente. Em 65%
dos doentes foi estabelecido um diagnéstico de novo, sendo a
epilepsia/crises epiléticas sintomdticas agudas (22%) e o aci-
dente vascular cerebral agudo/subagudo (19%) os mais fre-
quentes. 20% dos doentes apresentava sintomas neuroldgicos
secunddrios a condicdes sistémicas.

Conclusdes: No nosso hospital o volume anual de consul-
tas internas de neurologia é elevado. Numa proporg¢ao signi-
ficativa de consultas, a orientacdo do doente foi alterada e
um diagndstico de novo foi estabelecido. Apesar da avalia-
¢ao de doentes com sintomas neurolégicos a cargo de outras
especialidades consumir uma parcela considerdvel de
tempo do neurologista hospitalar, consideramos que a nossa
intervenc¢ao tem sido ttil para a orientacao final dos doen-
tes, reforcando os beneficios de uma abordagem multidisci-
plinar.
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Utilizacao da Imunoglobulina G
endovenosa como terapéutica de
manutencdo na Miastenia Gravis -
casuistica da consulta de Doencas
Neuromusculares do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

Joana Afonso Ribeiro, Argemiro Geraldo, Luciano Almendra,
Anabela Matos, Luis Negrao

Consulta de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal
joanaaribeiro87@gmail.com

Introducéo: A Miastenia Gravis (MG) é uma doenca adqui-
rida de natureza auto-imune da juncdo neuro-muscular. A
imunoglobulina humana G endovenosa (IVIG) é um trata-
mento com eficdcia demonstrada na crise miasténica. Nao ha
recomendacao formal para a sua utilizacdo como terapéutica
de manutencao na MG.

Objectivo: Caracterizacao dos doentes seguidos na consul-
ta de Doengas Neuromusculares do CHUC com diagndstico
de MG em tratamento de manutenc¢ao com IvIG. Avaliacao do
contributo da IvIG como tratamento no controlo sintomético
da doenca.

Metodologia: Realizou-se um estudo transversal e retros-
pectivo, através da consulta dos processos clinicos de doentes
diagnosticados com MG. O tratamento estatistico dos dados
foi realizado com SPSS 21.0.

Resultados: Identificimos 37 doentes com o diagnéstico de
MG tratados com IVIG, 8 (23,5%) homens e 29 (78,4%) mulheres.
A idade média actual é 49,1 anos (DP +- 20,949), e a idade média
de aparecimento da sintomatologia foi 38,0 anos (DP +- 20,115).
Foram submetidos a timectomia 21 doentes (56,8%), sendo o
diagnostico mais comum o de hiperplasia timica (10 doentes).
Dos doentes em tratamento de manutengao com IvIG, 8 (21,6%)
associam tratamento sintomatico (1° grupo), e os restantes 29
(78,4%) (2° grupo) estdo medicados com pelo menos um imu-
nossupressor e tratamento sintomdtico. Na andlise comparativa
entre estes dois grupos, constatou-se uma menor frequéncia de
timectomia no primeiro (12,5% vs 69,0%, p<0,05), e uma dife-
renca estatisticamente significativa (p<0,001) entre o score clini-
co médio antes do inicio do tratamento (2,73, DP +- 0,838) e o
score clinico actual (1,14, DP +- 1,159) na totalidade da amostra,
diferenca também observada na andlise por grupos. O tempo
meédio de duracdo do tratamento € de 5,8 anos.

Conclusao: Nesta amostra constata-se um beneficio clini-
co da terapéutica de manuten¢do com IvIG, quer associada a
farmacos imunossupressores e tratamento sintomadtico, quer
como terapéutica de manutencao associada apenas a trata-
mento sintomatico.

Polineuropatia amiléide familiar:
eficacia do transplante hepatico versus
tafamidis na funcao nervosa periférica

Marisa Brum’, José Castro?, Isabel Concei¢ao®

1-Hospital Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal. Instituto
de Medicina Molecular da Faculdade de Medicina. Lisboa,
Portugal; 2-Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar
Lisboa Norte-Hospital de Santa Maria. Unidade de Fisiologia
Clinica. Instituto de Medicina Molecular da Faculdade de
Medicina. Lisboa, Portugal

marisatbrum@gmail.com
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Introducdo: A polineuropatia amiléide familiar relaciona-
da com transtirretina (PAF-TTR) é uma amiloidose hereditaria
que se apresenta como uma neuropatia axonal sensitivo-
motora e auton6émica. O transplante hepdtico e o tratamento
com tafamidis foram, até a data, os tinicos tratamentos que
provaram estabilizar a progressdo da doenca e preservar a
funcdo do nervo periférico. Os pardmetros neurofisiolégicos,
incluindo amplitudes e velocidades de conducgao nervosas
sensitivas e motoras, tém sido utilizados para avaliar a funcao
nervosa periférica em doentes PAF-TTR.

Objetivo: Comparar efeito do Tafamidis versus transplante
hepatico na funcao de nervo periférico através de estudos de
condugdo nervosa em doentes PAF-TTR, durante 12 meses.

Métodos: Foram analisados retrospectivamente dados de
conducao nervosa de 53 doentes PAF-TTR, em estadio I, por
12 meses ap0s o tratamento. Vinte e nove doentes PAF-TTR,
com idade média de 37,21 anos (+ 8,94), submetidos a trans-
plante hepatico foram comparados com 23 pacientes a reali-
zar Tafamidis, idade média de 38,38 anos (+ 6,73).

Utilizou-se para estudo das grandes fibras um score neuro-
fisiolégico composto por sete parametros de velocidades de
conduc¢do nervosa. Para a avaliacdo das pequenas fibras foi
utilizado um indice composto pela resposta simpdtica cuta-
nea (RSS), obtido pela soma das amplitudes da palma da mao
e planta do pé. Foram igualmente avaliados a duracdo da
doenca e o indice Karnofsky.

Foi utilizado o teste-t para as amostras emparelhadas, o
valor de p<0,05 foi considerado significativo.

Resultados: Nao foram encontradas diferencas estatistica-
mente significativas na progressdo da doenca entre os dois
grupos, tanto nos scores neurofisiolégicos como no score da
RSS, ao longo de 12 meses de tratamento.

A duracdo da doenca no inicio do estudo e indice de
Karnofsky nao foram significativamente diferentes entre os
grupos.

Conclusao: A eficdcia do Tafamidis na funcao da fibra ner-
vosa periférica parece ser semelhante ao transplante hepatico,
em doentes com PAF-TTR. Conforme descrito na literatura,
ambos os tratamentos parecem estabilizar a progressdo da
doenga e preservar a nervosa periférica.

Age-at-onset in Familial amyloid
polyneuropathy is requlated by the
noncarrier haplotype?

Miguel Alves-Ferreira', Teresa Coelho? Diana Santos', Jorge
Sequeiros'?, Isabel Alonso’, Alda Sousa'?, Carolina Lemos"?
1-Unidade de Investigacao Genética e Epidemioldgica de
Doencas Neuroldgicas; Instituto de Biologia Molecular e Celular,
Universidade do Porto; 2-Unidade Clinica de Paramiloidose,
Centro Hospitalar do Porto; 3-Instituto de Ciéncias Biomédicas
Abel Salazar, Universidade do Porto

miguel.ferreira@ibmc.up.pt

Background: Familial amyloid polyneuropathy (FAPAT-
TRV30M) is a lethal autosomal dominant systemic amyloido-
sis, due to a point mutation in the transthyretin (TTR) gene. A
wider variability in age-at-onset (AO) has been uncovered,
including among Portuguese patients [17-82 yrs]. However,
early and late-onset cases are not separate entities, they often
coexist in the same family, with offspring showing a much ear-
lier AO than their affected parent - anticipation. The ‘protec-
tion’ seeming to exist in late-onset cases may be lost in just one
generation, raising the hypothesis of a closely linked modifier.
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Objectives: Therefore, our aim was to identify genetic
modifiers closely linked to the TTR locus that may in part
explain the observed AO variability.

Methods: We genotyped 1060 chromossomes but, most
interestingly, 60 parent-offspring transmissions. We also used
378 control chromosomes (63 trios) from the general popula-
tion. Haplotype analysis was performed, using eight intra-
genic SNPs for extended haplotypes. Tagging SNPs were
selected in the TTR locus and SNP genotyping was being per-
formed by SNaPshot, using a multiplex approach.

Results: We found one haplotype (A1), which is the most
frequent in our portuguese sample and moreover, we
observed a strong evidence of co-segregation of haplotype Al
and V30M, suggesting that the mutation arose in haplotye Al.
Additionaly, we also found, that haplotype C is transmitted
only to individuals who have an early AO. Furthermore, haplo-
types C and D1 are transmitted by the noncarrier parent and
are more frequently associated with an early AO, suggesting a
possible risk-effect.

Conclusions: We found the most common haplotype pres-
ent in our population which is linked with V30M mutation.
Importantly, these results suggest a possible modulatory
effect on AO by a genetic factor present in the noncarrier chro-
mossome. These findings may have important clinical impli-
cations.

Extracellular matrix remodeling
genes associated with age-at-onset
variability in Familial Amyloid
Polyneuropathy

Diana Santos'?, Teresa Coelho?, Miguel Alves-Ferreira', Jorge
Sequeiros'?, Isabel Alonso'?, Carolina Lemos"?, Alda Sousa"®
1-UnIGENe, IBMC, Porto, Portugal; 2-Unidade Clinica de
Paramiloidose, Centro Hospitalar do Porto (CHP), Porto,
Portugal; 3-ICBAS, Instituto Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Univ. Porto, Portugal

diana.santos@ibmc.up.pt

Background: Familial amyloid polyneuropathy (FAP
ATTRV30M) is a neurodegenerative autosomal dominant dis-
order, due to a point mutation in the transthyretin (TTR) gene
(chr18ql12.1). Among portuguese families, FAP shows a wide
variation in AO [17-82 yrs] and this variation is also often
observed between generations. This disease is characterized
by systemic extracellular amyloid deposition of mutated fib-
rillar TTR with changes in connective tissue. A previous study
found that biglycan (BGN), neutrophil gelatinase-associated
lipocalin (NGAL) and matrix metalloproteinase-9 (MMP-9)
genes are up-regulated in FAP. BGN gene seems to be associ-
ated with TTR fibrils in earlier stages, whereas NGAL and
MMP-9 are only overexpressed at a later stage. Objective: Our
aim was to study these three candidate-genes as genetic mod-
ifiers of AO in our FAP ATTRV30M families.

Methods: We collected a sample of 100 FAP families corre-
sponding to 298 patients. We selected 15 tagging SNPs that
were genotyped by SNaPshot. Results were analyzed with the
GeneMapper™ v.4.0 software.

Results: Our analysis showed that some SNPs are signifi-
cantly associated with AO variation. In the BGN gene, we
found two significant SNPs (rs2269404 and rs743642) in the
women group. In the men group, any significant SNP was
found. In women, the AA genotype of 152269404 was signifi-
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cantly found to be associated with a later AO (p=0.003), where-
as the TT genotype of rs743642 was related with an early AO
(p=0.034). Regarding NGAL gene, we found two significant
results in 1s3780836 for the AA genotype (p<0.001) and GA
genotype (p=0.002) associated with an early AO. For the MMP-
9 gene we did not find significant results.

Discussion/Conclusion: With this study we reinforced the
role of extracellular matrix remodeling genes in FAP mecha-
nism and, in particular, in AO variability. These findings may
have important implications in genetic counselling and ther-
apeutic strategies.

Mitochondrial DNA variants coding
for Complex V contributing to
frontotemporal lobar degeneratio

Rita Gaspar'*, Isabel Santana®®, Joao PF Abrantes®*, Candida
Mendes', Maria Joao Santos’, Diana Duro?, Marta Simoes',
Daniela Luis"? Manuela Grazina'?

* These authors contributed equally to this work.

1-CNC - Center for Neuroscience and Cell Biology — Laboratory of
Biochemical Genetics, University of Coimbra, Portugal;

2-Faculty of Medicine, University of Coimbra, Portugal; 3-Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra (CHUC), Coimbra, Portugal
bioqgene@gmail.com

Background: Frontotemporal Lobar Degeneration (FTLD)
is the second most common early-onset type of dementia that
includes a heterogeneous group of disorders, which can be
divided in behaviour and language variants. Over the last
decades, a growing number of evidence has supported the
involvement of mitochondria in ageing-related neurodegen-
eration, namely mitochondrial DNA mutations contributing
to energy failure.

Objective: The aim of our study are sequencing the two
genes of the mitochondrial DNA coding for MT-ATP8 and MT-
ATPS6, investigate complex V mitochondrial respiratory chain
(MRC) activity, and analyse the correlation of these results
with clinical features.

Patients and Methods: A sample of 70 patients (39 females
and 31 males; age range: 38-82 years, mean + SD: 63+11 years)
with diagnosis of probable FTLD, according to standard crite-
ria and followed at the Neurology Unit of the CHUC was stud-
ied. Total DNA was extracted from peripheral blood and analy-
sis of 2 MT-ATP genes sequences was performed by automat-
ed sequencing.

The MRC complex V activity in lymphocytes was per-
formed by spectrophotometry in 54 patients and results were
compared with age matched controls. Statistical analysis was
performed using Graph-Pad Prism 5.0.

Results: A total of 36 alterations (26 different) were identi-
fied in 29 patients (41.4%). Complex V activity is significantly
increased when compared with controls, particularly in
patients harbouring mtDNA alterations.

No significant correlation was found between genetic vari-
ations and patients’ characteristics (age, age of onset, CDR
staging, MMSE score or clinical outcome).

Conclusion: Our results report new data regarding mtDNA
variations in patients with FTLD. The increased complex V
activity could be a compensatory effect or a reversal in ATPase
activity, as hypothesized in other studies. The present work is
avaluable and original contribution to the knowledge of mito-
chondrial involvement in FTLD.

Supported by “Fundacdo para a Ciéncia e a Tecnologia”
(PTDC/SAU-EPI/121811/2010 and PEst-C/SAU/LA0001/2013-
2014).
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Amnésia como sintoma isolado de
enfarte isquémico talamico esquerdo

Raquel Barbosa', Andre Caetano', Filipa Ladeira', Francisca S&',
Miguel Viana Baptista"*

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

ana.r.barbosa@hotmail.com

Introducéo: Os enfartes talamicos localizados as regides
anteriores e paramedianas manifestam-se clinicamente com
quadros proeminentes de amnésia e outros défices cogniti-
vos, com deterioragao das funcdes executivas e alteracoes
comportamentais, como provavel consequéncia de atingi-
mento dos tratos mamilo-taldmicos e do nicleo médio-dor-
sal. Os quadros de amnésia estdo principalmente descritos em
lesoes bilaterais, sendo que nos raros casos encontrados de
amnésia por lesdo unilateral, ¢ comum o atingimento seletivo
de uma drea da memoéria, com uma lateralizacao direito/es-
querdo para memoria visuo/espacial e verbal.

Caso: Homem de 58 anos, dextro, melanodérmico, hiper-
tenso nao controlado e fumador ativo, com antecedentes de
maldria cerebral tratada (sem sequelas conhecidas), recorre
ao SU por quadro de instalacdo stibita com quatro dias de
evolugdo caracterizado por alteragdao do comportamento com
discurso repetitivo e confuso. Ao exame neurolégico com
marcada desorientacao temporo-espacial, com dificuldade na
organizacdo temporal, amnésia retrégrada selectiva e amné-
sia anterégrada marcada sem outros sinais focais. Depois de
excluida intercorréncia infecciosa ou metabdlica, realizou RM
Cranio-encefdlica que mostrou uma lesdo isquémica aguda
anterior talamica esquerda e multiplas lesdes micro-hemorré-
gicas e lacunares crénicas, admitindo-se lesdo isquémica por
doenca de pequenos vasos. A avaliacdo neuropsicolégica
revelou compromisso da meméoria visuo-espacial com preser-
vacdo da memoria verbal e quadro disexecutivo. A data da alta
mantinha quadro amnésia anterégrada, com melhoria da
amnésia retrograda e da desorientagao temporal.

Conclusao: Estes quadros atipicos de lesdes isquémicas
talamicas agudas que se apresentam de forma pauci-sintoma-
tica levantam dificuldades diagnésticas, podendo ser tomado
por quadros confusionais agudos pela inespecificidade dos
sintomas e achados ao exame neurolégico.

"Perdi a musica do Atirei o pau ao
gato...": Um caso de amusia por acidente
vascular cerebral isquémico do hemisfério
direito

Diana Duro', Barbara Antunes?, Pedro Correia®, Carmo
Macdrio?, Isabel Santana'?

1-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra;
2-Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacao da
Universidade de Coimbra; 3-Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra
diana.duro@gmail.com

Introducdo: As alteragdes no processamento musical asso-
ciam-se a lesdes do hemisfério direito, particularmente quan-
do envolvem o lobo temporal. Os casos de amusia pura ou
como sintoma dominante sao raros, mas o seu estudo permi-
tiu definir duas dimensdes: do funcionamento motor/expres-
sivo (amusia oral-expressiva, apraxia musical/amusia instru-
mental, agrafia musical); e receptiva (amusia receptiva/senso-
rial, amusia amneésica, alexia musical).
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Caso clinico: Doente do sexo feminino, 36 anos sem ante-
cedentes de doenca neuroldgica ou factores de risco vascula-
res. Referiu mal estar geral, tonturas e desorientacdo espacial,
de inicio abrupto e duracao fugaz, mas algumas horas depois,
ao adormecer a filha, verificou que apesar de conseguir cantar
correctamente a letra de uma cancao infantil banal, a melodia
soava distorcida e amelddica. Quando observada so referia
esta queixa e nao apresentava défices focais, excepto inatencao
sensitiva/sensorial a esquerda. Os estudos de imagem revela-
ram um extenso enfarte agudo cortico-subcortical temporo-
parietal direito no territério da artéria cerebral média direita.
Toda a investigacdo vascular complementar foi negativa.

A avaliacdo neuropsicolégica incluiu uma avaliacdo com-
preensiva (Bateria de Avaliacdo da Epilepsia), a Bateria de
Montreal para Avaliagdo da Amusia (MBAE) complementada
com mini-bateria de reconhecimento e interpretacao de melo-
dias (adaptada ao seu contexto cultural) e o Comprehensive
Affect Testing System para avaliacdo do processamento emo-
cional. O estudo neuropsicolégico foi normal, a excep¢ao de
alteracoes moderadas/severas em todas as modalidades da
MBAE e do processamento da prosédia emocional. A doente
manteve intacta a identificacdo de melodias conhecidas mas
foi incapaz de cantar (num tom ou ritmo correctos), isolada-
mente ou com acompanhamento de melodia.

Conclusdo: A preservacdo da capacidade de reconheci-
mento de melodias/cancdes, associada ao défice modera-
do/severo na discriminacdo de sons musicais e prosddia emo-
cional, e a incapacidade de produzir sons musicais adequada-
mente, sugerem um compromisso misto - amusia recepti-
va/sensorial e oral-expressiva. A extensdo do enfarte pode jus-
tificar o envolvimento destas duas dimensdes.

Angiopatia amiloide como causa
reversivel de deméncia rapidamente
progressiva

Rui Barreto, Eva Brandao, Peter Grebe, Vitor Tedim Cruz
Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga
ruibarreto@iol.pt

Introducio: A angiopatia amil6ide é uma causa reconheci-
da de doenca vascular cerebral na populacao mais idosa. A
reaccdo imunoldgica associada a deposicdo amildide pode
condicionar alteracdes comportamentais e défices neurolégi-
cos potencialmente reversiveis.

Caso clinico: Mulher de 86 anos, com histéria de AVC pré-
vio e quadro de declinio cognitivo e perda de autonomia nos
altimos meses, foi levada ao SU por instalagdo rapida de con-
fusao, tendo deixado de reconhecer os seus familiares, ecolalia,
inversdo do ciclo sono-vigilia e agitacdao grave. Apresentava
desorientacao, dificuldades de atencdo e nomeagdo e hemi-
anépsia homénima esquerda sequelar. Analiticamente sem
elevacao de parametros inflamatorios, identificacdao de agen-
tes infecciosos ou outras alteracdes no sangue e liquor, excepto
hiperproteinorraquia. A TC cerebral evidenciou hipodensida-
de subcortical difusa em localizacao temporoccipital bilateral,
nao presente em exame obtido 6 meses antes, e a RM confir-
mou hiperintensidade do sinal da substancia branca em T2,
com efeito de massa e apagamento dos sulcos, além de intime-
ras pequenas lesoes hipointensas em T2* sugerindo angiopatia
amil6ide. Nas primeiras 72 horas ap6s introducao de corticote-
rapia, ocorreu importante resolug¢ao dos sintomas cognitivos e
comportamentais e readquiriu capacidade de deambulagao.
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Repetiu RM encefilica as duas semanas e aos 3 meses ap6s o
inicio do tratamento com notéria e mantida redugao do edema
cerebral. Actualmente, seis meses ap6s alta, a doente mantém-
se clinicamente estével, sendo independente na maioria das
tarefas do seu quotidiano.

Conclusdes: Descrita neuropatologicamente como vascu-
lite de pequenos vasos cerebrais na presenca de proteina ami-
l6ide, a inflamacdo relacionada com angiopatia amiléide
pode levar a défices focais, crises epilépticas ou encefalopatia
tipicamente responsivos ao tratamento com corticoides.
Mesmo sem recurso a bidpsia cerebral, os critérios clinicos e
imagioldgicos definidos para esta condicao tratavel devem ser
tomados em conta em todos 0s casos suspeitos.

Sintomas neuroldégicos transitérios -
um sinal de angiopatia amiloide

Carlos Andrade"?, Luis Augusto?, Goreti Nadais', Joana
Guimaraes'®

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

ritalopessilva@hotmail.com

Introducdo: A maioria dos neurologistas quando confronta-
do com um sintoma neuroldgico focal transitério considera
como hipéteses de diagndstico um acidente isquémico transito-
rio (AIT), uma aura de enxaqueca, uma crise focal, uma com-
pressdo de nervo periférico ou uma patologia psicogénica.
Existem contudo outras patologias menos frequentes cujo diag-
noéstico diferencial é necessario efectuar, nomeadamente a
angiopatia amil6ide. Descreve-se um caso clinico paradigmatico.

Caso clinico: Homem de 75 anos, antecedentes de tuber-
culose pulmonar em tratamento (e com evolugao favoravel),
admitido no Servico de Urgéncia por episédio de parestesias
na mao esquerda, com cerca de 15 minutos de duracao. Sem
cefaleia, movimentos involuntérios, posturas anémalas da
mao ou alteracdo do estado de consciéncia. O exame neurol6-
gico ndo apresentava alteracoes. O estudo analitico sumdrio
eranormal. A TC-CE e o eco-Doppler cervical e transcraniano
nao monstraram alteracdes de relevo. Durante o internamen-
to apresentou um novo episoédio, com duracao e caracteristi-
cas semelhantes. O EEG nao apresentava actividade epilepti-
forme. A RM-CE evidenciou hipossinal nas sequéncias ponde-
radas em T2 em sulcos corticais da regido parietal direita tra-
duzindo sangue no espaco subaracnoideu. A Angio-TC nao
evidenciou malformagoes arteriovenosas ou aneurismaticas.
O doente teve alta, tendo como principal atitude terapéutica o
controlo dos factores de risco vascular e a evic¢do de antiagre-
gantes plaquetdrio/anticoagulantes.

Conclusio: Os sintomas neurolégicos focais transitérios da
angiopatia amiléide cerebral, denominados “amyloid spells”,
caracterizam-se por episédios recorrentes, breves (menos de
30 minutos) e estereotipados. Tipicamente sao parestesias com
“progressdao em marcha” embora outros sintomas positivos e
negativos possam ocorrer. Sdo devidos a uma hemorragia
subaracnoideia da convexidade focal ou foco de siderose cor-
tical superficial. A sua identificacdo é essencial, dado a elevada
probabilidade destes doentes apresentarem uma hemorragia
lobar sintomética nos 3 meses seguintes.
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Vasculopatia Cerebral com Padrao
de Moyamoya na Anemia de Células
Falciformes
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Introducéo: A vasculopatia na Anemia de Células Falci-
formes (ACF), tem uma etiologia multifactorial, um espectro
clinico varidvel e provoca morbilidade significativa. O rastreio
sistematico com Doppler transcraniano (DTC) permite identi-
ficar risco elevado de AVC e iniciar atempadamente medidas
de prevencdo primdria (regime transfusional regular - RTR).
Na vasculopatia grave com padrdo Moyamoya existe progres-
sdo, apesar da terapéutica transfusional, pelo que poderdo
beneficiar de cirurgia revascularizagdo ou transplante de célu-
las hematopoiéticas.

Casos clinicos: Descrevem-se 3 criancas / adolescentes
com vasculopatia com padrao moyamoya, em seguimento
multidisciplinar no Centro Hospitalar.

1. Adolescente 19 anos, masculino, com diagnéstico de
ACF aos 2 meses e AVC da ACM direita aos 7 anos tendo inicia-
do RTR. Nos DTC e Angio-RM evidenciou estenoses significa-
tivas da ACI extracraniana e ACM direitas com evolugao para
padrdo moyamoya e lesdes isquémicas de novo, pelo que fez
encefalodurosinangiose direita aos 15 anos. Actualmente fre-
quenta curso profissional e mantém RTR.

2. Adolescente 14 anos, feminino, com diagndstico aos 2
anos e osteonecrose umeral esquerda aos 9 anos. Aos 12 anos
referiu paresia/parestesias transitérias no membro superior
esquerdo durante exercicio e foram identificados multiplos
enfartes juncionais e territério ACM direita, com estenose
pre-oclusiva ACI e estenose ACM direitas e padrao moyamoya.
Apresenta aproveitamento escolar razoavel, sob RTR e aguar-
da cirurgia de revascularizacao.

3. Crianca 7 anos, feminino, com diagnéstico aos 2 anos,
AlTs e 1° AVC da ACM esquerda aos 5 anos, com repeticao
meses depois sob RTR. Apresentava multiplas lesdes isquémi-
cas, estenose grave ACI supraclinoideia, estenoses ACM e ACA
esquerdas e padrao moyamoya. Fez encefalodurosinangiose e
sob RTR teve novo AVC. Apresenta atraso desenvolvimento e
hemiparesia direita.

Conclusdes: Pretende-se alertar para a importancia da
abordagem multidisciplinar e monitorizagao por DTC na vas-
culopatia falciforme. A evolucdo para padrao moyamoya pode
provocar sequelas motoras e sobretudo cognitivas / compor-
tamentais, pelo que deverdo ser precocemente instituidas as
medidas terapéuticas adequadas.

Afasia no adulto jovem: uma
intrigante vegetacdo sera a ponta do
icebergue?

Ana Aires'?, Andreia Costa'?, Pedro Castro'? Pedro Abreu'?,
Elsa Azevedo'*
1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Joao;

2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto
anaaires28@yahoo.com
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Introducao: No adulto jovem o AVC requer uma investigacao
exaustiva. As causas sdo diversas, embora em cerca de um quar-
to dos casos a etiologia seja indeterminada, podendo nomeada-
mente existir mais do que duas causas possiveis para o AVC.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 34 anos, com
antecedentes de hipertensao arterial e valvulopatia mitral. Foi
admitida por afasia motora grave com 48 horas de evolugao. A
TC cerebral revelou hipodensidade cortico-subcortical fronto-
opercular esquerdas sugestivas de enfarte recente. O estudo
analitico foi normal, incluindo autoimune e protrombético,
assim como o eco-Doppler cervical e transcraniano. Realizou
Angio-RM dos troncos supraadrticos e RM cerebral que mos-
trou o referido enfarte, lesoes cldsticas cortico-subcorticais nas
circunvolugdes p6s-central e frontal inferior direita, dreas gli6-
ticas p6s-isquémicas nas coroas radiadas e subcorticais fronto-
parietais, e a Angio-RM levantou hipé6tese de vasculite. Efetuou
angiografia cerebral que revelou pobreza vascular da circulagiao
leptomeningea dos hemisférios cerebrais, favorecendo o diag-
nostico de vasculite de médios / pequenos vasos. O estudo de
liquor foi normal. O ecocardiograma transesofagico mostrou
estrutura nodular, hipoecogénica, no folheto da védlvula mitral,
compativel com vegetacdo de endocardite, trombo ou mixoma.
Optou-se pela exerese lesional, cuja histologia revelou altera-
¢oes fibro-mix6ides e material fibrindide aderente. Os achados
cardiacos e a localizacdo das lesdes isquémicas levantam como
principal suspeita etiolégica da isquemia cerebral o cardio-
embolismo. A doente entretanto melhorou consideravelmente
da afasia, protelando-se a biépsia leptomeningea para estudo
de vasculite dado ser um procedimento invasivo.

Conclusdo: Esta doente apresenta duas possiveis causas
raras de AVC em adulto jovem (cardioembolismo por lesao
fibromixo6ide valvular/vasculite do SNC), embora ambas
pudessem estar relacionadas com doencga inflamatoria sisté-
mica. Permanece intrigante a etiologia da vegetagao, e duvido-
sas as lesdes angiograficas. Na auséncia de marcadores infla-
matdrios e imunolégicos de sangue e liquor e dada a melhoria
clinica, pareceu-nos razoavel uma atitude expectante.

Lesdo parenguimatosa focal
hemorragica Unica como apresentacao de
vasculite primaria do SNC

Mariana Santos’, José Pimentel? Cristina Costa'
1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE, Amadora; 2-Laboratério de Neuropatologia
(Servico de Neurologia), Hospital de Santa Maria - CHLN
marianagsantos2010@gmail.com

A vasculite priméria do SNC é uma doenca rara que pode
manifestar-se com cefaleia, alteracdes cognitivas, défices
focais, AIT ou AVC isquémico e, em cerca de 11% dos casos,
com hemorragia parenquimatosa. O seu diagnéstico requer
uma angiografia ou biépsia positiva e a exclusao de vasculite
sistémica.

Caso clinico: Mulher de 37 anos, raca negra. Quadro com 2
meses de evolucdo de anorexia, perda ponderal, calafrios, mial-
gias e cefaleia holocraniana pulsatil. No dia da instalacdo do
quadro clinico, a doente apresentou defeito sensitivo-motor do
membro inferior esquerdo ao acordar, tendo sido admitida no
hospital horas mais tarde por crises parciais motoras envolven-
do o hemicorpo esquerdo. A TAC-CE revelou lesdo hemorragica
intra-axial fronto-parietal alta direita. Analiticamente, VS 78, Hb
8.7g/dL, sem leucocitose e PCR negativa. Por RM, a lesdao com
componente hemorrdgico agudo apresentou-se rodeada de
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edema vasogénico, captando contraste heterogeneamente.
Apés controlo farmacolégico das crises epilépticas, apurou-se
hemiparésia esquerda flacida grau 2/5, défice sensitivo profun-
do e agrafestesia nos membros esquerdos. O exame citoquimi-
co do LCR foi normal e a citologia negativa para células neopla-
sicas. O estudo de doengas infecciosas (por exames de sangue e
LCR, ecocardiograma) e a pesquisa de neoplasia primadria fora
do sistema nervoso foram negativos. Uma RM-CE com perfu-
s30 e espectroscopia (22° dia). nao foi esclarecedora. Perma-
necendo a incerteza diagndstica, realizou-se biépsia cerebral
que revelou aspectos de vasculite ndo necrdtica ou granuloma-
tosa associada a hemorragia. Uma angiografia cerebral nao
mostrou estenoses segmentares. O restante estudo comple-
mentar ndo mostrou evidéncias de vasculite sistémica. Iniciou-
se corticoterapia, com melhoria clinica inicial acentuada e
resolucdo quase completa dos défices. Aos 7 meses, 0 exame
neurolégico era normal.

Conclusdo: Apresentamos um caso de vasculite primdria
do SNC com hematoma cerebral tinico como forma de apre-
sentacao, que pela sua raridade constituiu especial dificulda-
de diagndstica.

Eventos Vasculares Cerebrais em
Doentes com Doenca Inflamatoéria
Intestinal

Pedro Correia', Carmo Mac4rio', Joana Cochicho? Fernando Silva'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra
pedro.correia.med@gmail.com

Introducao: Doentes com Doenca Inflamatéria Intestinal
(DII) apresentam um risco aumentado de desenvolverem
eventos trombdticos. A nivel do SNC estes eventos assumem
a o forma de trombose venosa cerebral (TVP) e, excecional-
mente, trombose arterial. Embora os mecanismos para tal
susceptibilidade ainda sejam tema de aberta discussdo, pare-
ce ser evidente que o estado de hipercoaguabilidade e o am-
biente pré-inflamatério desempenham um papel preponde-
rante. Estima-se que entre 1.3 a 6.4% dos doentes com DII
desenvolverao complicagoes cerebrovasculares durante o
curso da sua doenga, sendo estas mais frequentes quando a
DII se apresenta em fase activa.

Caso Clinico: Apresentam-se 4 casos clinicos de complica-
coes cerebrovasculares em adultos jovens com DII (idades
entre 26 e 38 anos). Trés destes desenvolveram TVC cuja apre-
sentacao clinica variou entre cefaleia, défice neuroldgico focal
e sindrome de Gerstmann incompleto. Numa doente o estu-
do complementar viria a documentar a presenca de lupus eri-
tematoso sistémico associado a sindrome anti-fosfolipidico.
O quarto doente desenvolveu AVC isquémico com hemipare-
sia esquerda e disartria, secundério a trombose da A. Carétida
Primitiva direita (trombo moével condicionando estenose
60%), tendo sido submetido a endartrectomia urgente. Trés
dos quatro casos apresentavam DII em fase activa.

Conclusdes: A DII é um factor de risco importante para
eventos cerebrovasculares e o grau de suspeicdo clinica para
estes deve ser alto, especialmente em fase activa da doenga. E
importante o controlo rigoroso e agressivo da atividade da DII
de forma a existirem o menor niimero possivel de surtos infla-
matérios. E essencial o despiste da presenca de doenca auto-
imune concomitante que aumente o risco trombofilico.
Discute-se aimportancia da terapéutica anticoagulante profila-
tica em fase ativa da doenca e da necessidade de individualiza-
¢ao de tempos adequados de manutencao desta terapéutica.
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IV e V pares como forma de
apresentacdo de Siderose Superficial do
Sistema Nervoso Central
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1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Psiquiatria, Hospital de
Santa Maria, Lisboa
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Introducdo: A siderose superficial (SS) do Sistema Nervoso
Central (SNC) é uma doenca rara caracterizada pela deposi-
¢ao de hemossiderina na camada subpial do SNC. Provocada
por hemorragias crénicas e insidosas no espago sub-aracnoi-
deu, esta acumulacdo tem efeitos neurotéxicos que tipica-
mente se manifestam por ataxia da marcha, surdez neurosen-
sorial ou mielopatia.

Outros sinais clinicos tem sido associados a esta patologia,
no entanto a parésia do nervo troclear e a nevralgia do trigé-
mio sdo duas manifestacoes particularmente raras, existindo
apenas dois e um casos descritos respectivamente.

Caso clinico: L.B., 79 anos, género masculino, admitido no
SU do HSM em Fevereiro de 2014 por nduseas, vertigens e ins-
tabilidade na marcha de instalacdo progressiva durante essa
manha.

Tinha antecedentes pessoais de nevralgia do trigémio idio-
pética diagnosticada em 2010, parésia do nervo troclear direito
idiopética em 2011, AVC isquémico do vermis cerebeloso em
2001, hipertensao arterial e dislipidémia, estando medicado
em ambulatério com clopidogrel 75mg e gabapentina 200mg.

Ao exame neurolégico apresentava hipoactsia bilateral,
ataxia do membro superior esquerdo e dos membros inferio-
res e marcha ataxica. A avaliacdo ORL, revelou hiporreflexia
vestibular bilateral de origem central.

No estudo imagioldgico, a TC-CE nao mostrou lesoes agu-
das, contudo a RM-CE revelou hipointesidades em T2/FLAIR
e T2* na superficie dos folia da porcao superior dos hemisfé-
rios cerebolosos, vermis e em algumas circunvolucées occipi-
tais em relagdo com SS, associando-se atrofia cerebolosa. Para
investigacdo de foco hemorragico, foi realizada angiografia
ndo sendo indentificdveis sinais de malformacoes arteriove-
nosas, aneurismas ou fistulas arterior-venosas.

O doente teve alta com o diagnéstico de hemossiderose
supercial idiopatica do SNC.

Conclusdes: O diagnéstico actual sugere que os episodios
precedentes de nevralgia do trigémio e parésia do nervo tro-
clear sem causa identificada constituiram manifestagdes ini-
ciais de Siderose Superficial. Este caso constitui assim um
forma de manifestacdo rara da doenca.

Intoxicacdo com olanzapina
simulando sindrome vascular do tronco
cerebral

Luis Ruano, Luis Fontao, Catarina Santos

Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Sebastido, Centro
Hospitalar de Entre Douro e Vouga

Imruano@gmail.com

Introducdo: A olanzapina é um antipsicético cada vez
mais utilizado. Como tal, os casos de intoxica¢do tém aumen-
tado, podendo apresentar quadros clinicos bastante diversos.

Caso Clinico: Um homem de 50 anos foi encontrado pela
familia, inconsciente, no chao do seu quarto. Tinha sido visto
pela tltima vez duas horas antes, caminhando com desequili-
brio e dizendo que ia descansar porque sentia tonturas. Trata-
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se de um doente com esquizofrenia que abandonou o segui-
mento médico e ndo tomava medicagao regular.

Na observacdao no servico de urgéncia apresentava-se
inconsciente e sem resposta verbal. Tinha pupilas nao reati-
vas, fixas na linha média, ndo sendo possivel despertar refle-
xos 6culo-cefdlicos. O reflexo velopalatino estava abolido bila-
teralmente. Localizava a estimulagdo algica de forma irregu-
lar, mas simétrica, com os membros superiores, enquanto
que nos membros inferiores apresentava resposta extensora,
reflexos vivos e sinal de Babinski bilateral. Estava apirético e
ndo havia sinais de traumatismo.

Pela suspeita de evento vascular do tronco cerebral reali-
zou TAC cerebral e angio-TAC das artérias cervicais e cere-
brais, que foram normais. O hemograma, marcadores infla-
matoérios, ionograma, estudo de LCR e pesquisa de firmacos e
drogas ndo mostraram alteracdes. Perante o baixo nivel de
consciéncia foi iniciada protecao de via drea a fim de realizar
RM cerebral, que foi também normal. O EEG nao revelou ati-
vidade paroxistica.

Ao fim de 24h foi levantada a sedacao, tendo o doente recu-
perado plenamente. Afirmava que na véspera tinha feito uma
pasta de comprimidos de olanzapina (250mg-500mg) que
ingeriu com pao, pelo sabor a doce de laranja do medicamen-
to, sem intengao suicida.

Conclusoes: Este é o segundo caso descrito na literatura de
intoxicacdo por olanzapina com rdpida deterioracdo de cons-
ciéncia e alteracdes no exame neurolégico compativeis com
sindrome do tronco cerebral. Assim, no contexto clinico apro-
priado, é um potencial diagndstico diferencial a considerar na
abordagem deste quadro.

Enquadramento da hipoacisia na
desmielinizacao do sistema nervoso
central

Sara Varanda, Joao José Cerqueira, Gisela Carneiro
Servico de Neurologia Hospital de Braga
svaranda@gmail.com

Introducao: A hipoactsia neurossensorial é uma forma
incomum de apresentacdo da esclerose multipla, apesar de
ser mais prevalente nestes doentes, comparativamente a con-
trolos saudéveis da mesma idade.

Caso clinico: mulher de 32 anos, previamente saudavel,
observada por adormecimento da hemiface esquerda, dimi-
nuicdo da audi¢ao do ouvido esquerdo e desequilibrio com
instalacdo sequencial nas trés semanas anteriores ao recurso
ao servigo de urgéncia. Apresentava nistagmo horizonto-rota-
tério com fase rdpida para a esquerda, hipostesia no territério
da segunda e terceira divisdes do nervo trigémeo esquerdo e
funambulo com lateropulsdo esquerda. RMN com muiltiplas
lesdes cerebrais, hiperintensas nas sequéncias com TR longo,
supra e infratentoriais, em topografia periventricular, justacor-
tical, da transicdo septocalosa, da substancia branca dos
hemisférios e pediinculos cerebelosos, transicao bulbomedu-
lar e ainda lesdo medular cervical lateral esquerda, sem capta-
¢do de contraste. O audiograma tonal revelou cofose esquerda.
Bandas oligoclonais detectadas no liquor. Excluidas doencas
auto-imunes sistémicas bem como sindrome de Susac. Boa
resposta a ciclo de corticoterapia sistémica com melhoria da
audicdo e do equilibrio e remissao gradual do défice sensitivo.
Audiograma aos dois meses com recuperacdo completa da
audi¢do. Dois anos de evolugao com episédios sucessivos de
nevrite Optica retrobulbar esquerda, hipostesia da mao direita,
vertigem e hipoacusia neurossensorial bilateral e sindrome
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cerebelosa direita. Recuperacao clinica total em cada episodio.
Controlos imagiol6gicos, realizados um e dois anos ap6s o epi-
sodio inicial, revelando novas lesdes, algumas com captacao
de contraste. Diagnosticada esclerose multipla remitente-reci-
divante. Instituido tratamento com interferao beta-1b.
Conclusdes: a hipoactsia pode ser manifestacdo de doenca
desmielinizante do sistema nervoso central e deve portanto
ser valorizada e investigada. A etiopatogenia desta apresenta-
¢ao clinica é desconhecida, todavia o seu curso tendencial-
mente benigno favorece a hipdtese de um processo de desmie-
linizagdo envolvendo a por¢ao intra-axial do nervo coclear.

Mielite transversa
longitudinalmente extensa - um espectro
de neuromielite ética.

Rita Oliveira', Luiza Rosado'?, Pedro Rosado'?
1-Faculdade de Ciéncias da Satde, Universidade da Beira
Interior, Covilha; 2-Servigo de Neurologia, Hospital Péro da
Covilha, Centro Hospitalar Cova da Beira, EPE, Covilha
a23235@fcsaude.ubi.pt;

Introduc@o: A neuromielite 6tica (NMO) é uma doenca infla-
matoéria do SNC rara caracterizada classicamente pela associa-
¢ao, simultanea ou sequencial, de mielite aguda e neurite 6tica.
A identificacao de um anticorpo antiaquaporina-4 especifico
(NMO-IgG) veio ampliar o espectro da NMO, na qual se inclui a
mielite transversa longitudinalmente extensa (MTLE).

Caso Clinico: Doente do sexo feminino e raga caucasiana, 60
anos, com antecedentes de hipertensao arterial controlada far-
macologicamente, recorre ao Servico de Urgéncia por quadro
com trés semanas de evolucao de lombalgia, paraparésia e hipo-
estesia dos membros inferiores, e retencdo urindria e fecal. Ao
exame neurolégico, de salientar reflexos miotéticos dos mem-
bros inferiores hiperativos e cutdneos plantares em extensao
bilateral. A RMN evidencia alteracdo de sinal medular extensa
de D1-D11 sem captacdo de contraste. E instituido um ciclo de
corticoterapia endovenosa durante 72 horas, com boa resposta.

Ap6s sessenta dias de internamento, desenvolve em duas
horas novo episédio de mielite aguda. A RMN medular revela
lesao de C2-D6, com areas de captacao anormal. O LCR
demonstra hipercitose e hiperproteinorraquia ligeiras, ban-
das oligoclonais negativas e NMO-IgG positivo. Sao adminis-
trados dois ciclos de 5 dias de corticoterapia endovenosa e a
seropositividade para o NMO-IgG vem confirmar o diagndsti-
co de MTLE como espectro da NMO. E iniciado tratamento de
manutenc¢io com corticoterapia oral e imunossupressdo.

Conclusoes: Apesar da mielite transversa ser uma apresen-
tacao comum de varias patologias, a presenca de lesdes por
mais de trés segmentos vertebrais contiguos deve sugerir o
diagnéstico de MTLE como espectro da NMO. A seropositivi-
dade para o NMO-IgG nao s6 é 1til na sua confirmagao, como
também tem valor prognéstico. A idade avancada e o sexo
feminino constituem igualmente fatores preditores de curso
recorrente, logo, de mau progndstico. O tratamento deve ser
precoce de forma a reduzir o risco de recorréncias responsa-
veis pelos défices neuroldgicos.

Encefalopatia como Doenca do
Espectro da Neuromielite Optica

Inés Correia, Ana Gouveia, Helena Gens, M. Carmo Macirio,
Isabel Santana

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra

mcorreia.ines@gmail.com
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Introducé@o: A Neuromielite Optica (NMO) é uma doenca
desmielinizante inflamatéria do Sistema Nervoso Central,
classicamente cursando com nevrite 6ptica grave e mielite
extensa. Desde a descri¢do da associacdo aos anticorpos anti-
Aquaporina-4 (IgG-NMO), foram identificados quadros mais
atipicos, nomeadamente simulando Encefalomielite Aguda
Desmielinizante Disseminada (ADEM), sugerindo um maior
pleomorfismo no espectro sintomatico da doenca.

Casos Clinicos:

Mulher, 36 anos, com nevrite 6ptica de repeticao; desen-
volveu em 2 semanas hipersénia, parésia do III par esquerdo,
parestesias no hemicorpo esquerdo e marcha atdxica. A RM
revelou vdrias lesdes envolvendo mesencéfalo, placa quadri-
geminal, tdlamo e capsula interna. O LCR apresentava pleoci-
tose mononuclear/hiperproteinorrdquia e pico monoclonal.
Excluiu-se infecao ou doenga auto-imune e o IgG-NMO foi
positivo. Iniciou tratamento com azatioprina. substituido por
Rituximab por recivas de nevrite 6ptica e mielite extensa.
Atualmente estd estabilizada com micofenolato de mofetil.

Mulher, 20 anos, saudavel, com encefalopatia rapidamente
progressiva, apresentando actividade paroxistica no EEG, evo-
luindo para coma, necessitando ventilagdao ao 11° dia. A RM
revelou extensas lesdes envolvendo o corpo caloso, regioes
periependimadrias, tdlamo, hipotdlamo e extensdo as regioes
fronto-temporais, com agravamento ao longo do internamen-
to, apesar do tratamento empirico com antibiéticos, megado-
ses de Metilprednisolona, plasmaferese e imunoglobulinas, s6
melhorou com ciclofosfamida. O LCR apresentava hiperpro-
teinorrdquia/pleocitose mononuclear, sem bandas oligoclo-
nais; excluiu-se infecao, tumor, encefalite autoimune sistémi-
ca ou por anticorpos NMDA e VGA e a bidpsia cerebral
demonstrou apenas infiltrado inflamatério inespecifico. O
diagnéstico foi confirmado pela presenca de anticorpo IgG-
NMO excluindo-se o diagnéstico presuntivo de ADEM.

Conclusdo: Os casos apresentados confirmam o largo
espectro sintoméatico da NMO. A primeira doente apesar de
ter uma fenomenologia de NMO, apresentou um episédio ati-
pico neste contexto, com clinica de romboencefalopatia. A
segunda doente apresenta-se com uma encefalopatia muito
grave como episddio inaugural; casos raros como este s
recentemente foram reportados e a sua identificagao atempa-
da podera ser importante no tratamento.

Paraparésia espastica associada a
anticorpos anti-aguaporina 4 em doente
com hepatite C

Joao Ferreira', Ana Castro Caldas’, Lia Neto?, Jodao de S4!, Isabel
Leite?, Ruth Geraldes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital
de Santa Maria, CHLN; 3-Clinical Neurosciences, Oxford
University, Oxford, United Kingdom

jnuno_gt@hotmail.com

Introducao: A infec¢do pelo virus da Hepatite C (VHC)
pode associar-se a vdrias manifestacdes neuroldgicas.
Considera-se serem o resultado de neuro-desregulacao imu-
nolégica, por vezes atribuida ao tratamento com interferao-
alfa. Apresentamos um caso de uma doente com paraparésia
espadstica, anticorpos anti-aquaporina-4 (anti-AQP4) positivos
e infec¢@o pelo VHC ndo tratada.

Caso Clinico: Mulher de 48 anos, com histdria de Hepatite
C ndo tratada, apresenta uma dificuldade progressiva para a
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marcha, com 10 anos de evolugao, atribuida a Esclerose
Multipla Primdria Progressiva. Inicialmente houve uma boa
resposta clinica a corticoterapia mas o seguimento foi irregu-
lar. Ao exame neuroldgico, destacava-se uma paraparésia
espdstica grau 4, hiperreflexia nos membros inferiores, sinal
de Hoffman positivo a direita, sinal de Babinski positivo bila-
teralmente e marcha paraparética, possivel com apoio bilate-
ral. ARM de medula era normal e a RM de cranio mostrou um
hipersinal assimétrico protuberancial bilateral e mesenceféli-
co esquerdo, nas ponderacoes T2, sem captagdo de gadolinio.
Os potenciais evocados visuais evidenciaram um atraso de
conducao da via 6ptica pré-quiasmatica bilateral. Anali-
ticamente realcava-se a presenca de anticorpos anti-VHC
positivos, com carga viral HCV de 4517000 UI/mL, e anti-AQ4
positivos (1/1024), confirmados pelo cell-based assay test
(CBA). O exame citoquimico do LCR era normal e as bandas
oligoclonais negativas. A doente iniciou metilprednisolona EV
seguida de prednisolona PO e, concomitantemente, interfe-
rao-alfa e ribavirina. Houve uma melhoria clinica moderada
algumas semanas depois.

Conclusdo: Reportamos um caso de uma doente com doen-
¢a desmielinizante dos nervos 6pticos e tronco cerebral asso-
ciada a presenca de anticorpos anti-AQP4 e infec¢dao por VHC
ndo tratada. Exitem 5 casos na literatura que descrevem uma
associacado entre infeccdo por VHC e desmielinizacao do siste-
ma nervoso central (SNC) com anti-AQP4 positivos — 3 destes
doentes foram previamente tratados com interferao-alfa. Os
anticorpos anti-AQP4 devem ser pesquisados nos doentes com
desmielinizacao do SNC e infec¢do por VHC concomitante.

Encefalomielite Agquda Disseminada
associada a Sindroma de Guillain-Barré

Andreia Matas, Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Jodo Paulo
Gabriel, Mario Rui Silva

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

andreia_matas@hotmail.com

Introduc@o: Raros sao os casos documentados na literatu-
ra de ocorréncia simultanea de Encefalomielite Aguda
Disseminada e Sindroma de Guillain-Barré. Apresentamos
um caso ilustrativo da apresentacao, diagnoéstico e evolucao
desta inverosimil associagao.

Caso Clinico: Homem de 58 anos de idade trazido ao hospi-
tal por diminuicao generalizada da forca muscular e depressao
do estado de vigilia de instalacdo 3 dias ap6s sindroma gripal.
Apresentava ao exame neuroldgico discurso incompreensivel,
nistagmo, parésia facial periférica direita e tetraparésia flacida
arrefléxica. Evoluiu com faléncia respiratéria, com necessidade
de ventilacdo invasiva. O estudo analitico evidenciou apenas
uma discreta leucocitose, sem qualquer outra alteracao. O estu-
do do LCR evidenciou dissociacdo albumino-citolégica, sendo
negativos os resultados para o estudo microbioldgico, pesquisa
de virus (Mycoplasma, EBV, HSV 1 e 2, Enterovirus), Borrelia,
Brucella e bandas oligoclonais. Os achados electromiogréficos
corroboraram o disgnéstico de Sindroma de Guillain-Barré. Foi
instituido tratamento com imunoglobulinas e corticéides, com
resposta neurolégica apenas modesta. Prosseguiu-se a investi-
gacdo diagndstica com a realizacdo de TAC toraco-abdomino-
pélvica, ecocardiograma transtorécico e pesquisa de anticorpos
antiganglisiosideos, que resultaram negativos. O EEG eviden-
ciou lentificacao focal posterior esquerda do tragado, sem ativi-
dade paroxistica. A RMN Encefélica evidenciou imagens suges-
tivas de Encefalomielite Aguda Disseminada. Realizou-se um
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novo ciclo de corticoterapia, sem recuperacao do estado neuro-
l6gico. No seguimento aos 6 meses a assinalar recuperacdo da
autonomia ventilatdria e ao exame neurolégico, capacidade de
verbalizar alguma palavras simples, mantendo tetraparésia
espdstica.

Conclusdo: A associagdo Encefalomielite Aguda Disse-
minada - Sindroma de Guillain-Barré é extremamente rara. A
prontidao no seu diagnéstico e na institui¢ao do tratamento é
crucial no prognéstico, que a partida se configura nefasto.

Dissociacao clinico-imagiologica na
encefalomielite aguda disseminada

Sara Varanda, Joao Rocha, Joao Pereira
Servigo de Neurologia Hospital de Braga
svaranda@gmail.com

Introducdo: a severidade das lesdes da substancia branca
na encefalomielite aguda disseminada (ADEM) acompanha
geralmente as manifestagdes clinicas. Tem sido sugerido que
as imagens de RMN ponderadas em T2/FLAIR podem ser nor-
mais até seis semanas ap6s o inicio da doenca e o surgimen-
to/agravamento das alteracdes tipicas pode acontecer duran-
te a recuperacao clinica.

Caso clinico: homem de 71 anos trazido ao SU por altera-
¢ao do comportamento, alucinagoes, tonturas e desequilibrio.
Nos dias anteriores prostrado, com temperatura sub-febril,
tosse e expectoracao. Apresentava-se lentificado, com sindro-
me piramidal bilateral e marcha atéxica. TAC e RMN cerebral
sem alteragoes relevantes. Estudo analitico com elevagao dis-
creta dos marcadores inflamatérios. Estudo de liquor com
pleocitose e hiper-proteinorraquia ligeiras. Hipotetizada
meningoencefalite virica e instituida terapéutica antivirica.
No internamento, constatados picos febris isolados, flutuacao
do estado de consciéncia e actividade alucinatéria visual.
Excluido processo infeccioso sistémico. EEG revelou estado
de mal epiléptico ndao convulsivo. TAC cerebral de controlo
com hipodensidades subcorticais. Hipocoagulado pela hip6-
tese etioldgica vascular isquémica. RMN de controlo com
lesdes subcorticais hemisféricas bilaterais sugestivas de pro-
cesso inflamatério. Melhoria lenta progressiva com tratamen-
to anti-epiléptico e imunossupressor, apds resultados negati-
vos das serologias viricas. Rastreio oncolégico, estudo imuno-
légico e pesquisa de bandas oligoclonais no sangue e liquor
negativos. Controlo imagiol6gico um més ap6s inicio do trata-
mento e com quase total recuperagao clinica revelando agra-
vamento das lesdes da substancia branca que se tornaram
coalescentes. A data de alta assintomético e com sindrome
piramidal irritativo bilateral, ndo deficitario. Controlo imagio-
légico seis meses ap6s inicio da doenga com involucédo inci-
piente das lesdes hiperintensas em T2.

Conclusées: a imagem cerebral por RMN é fundamental
no diagnéstico de ADEM mas pode ndo acompanhar o curso
clinico da doenca. Destaca-se a importancia de considerar
este diagnostico mesmo perante exames de imagem normais,
de forma a iniciar atempadamente o tratamento.

Subitamente cega - a histédria
desmielinizante de uma menina de 5 anos

Luis Fontdao', Isabel Nunes? Catarina Santos', Teresa Temudo®
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Pediatria do Centro
Hospitalar de Entre o Douro e Vouga; 3-Servico de
Neuropediatria do Centro Hospitalar do Porto
luis.fontao@hotmail.com
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Introducao: A encefalomielite aguda disseminada (ADEM)
é uma doenca inflamatéria do SNC, com evolugao habitual-
mente monofésica, precedida por infeccdo ou imunizagao.
Clinicamente o espectro de défices neurolégicos é alargado,
sendo frequentes cefaleias, alteracao do estado de consciéncia,
bem como défices corticais, do tronco cerebral ou medulares.

A incidéncia da ADEM € maior nas criancas com idade
inferior a 10 anos e embora exista variabilidade, o progndstico
é favoréavel.

Caso Clinico: Crianca de 5 anos, sexo feminino, melanodér-
mica, antecedentes pessoais ou familiares irrelevantes, com
desenvolvimento psicomotor adequado para a idade. Quatro
semanas antes da admissao inicia cefaleia frontal vespertina,
sem perturbacdo do sono ou do comportamento, mantendo-
se no infantdrio. Associam-se-lhe vémitos ocasionais.

Admitida no servico de urgéncia por défice visual, com 24h
de evolugdo, notado pela educadora, que reparou na dificul-
dade em descer escadas. Ao exame neuroldgico apresentava
fundos oculares normais, marcada hipovisdo bilateral,
midriase a direita e reflexos pupilares ausentes, sem outras
alteracoes. O TC-CE revelou hipodensidade da substancia
branca subcortical e profunda parieto-occipital, observados
na RM-CE como 4reas simétricas confluentes com hiperssinal
em T2, extensdo talamica bilateral e focos de captacao de
gadolinio; hiperssinal dos nervos 6pticos sugerindo desmieli-
nizagdo. O LCR: pressdo abertura 10mmH20, 100 eritrécitos,
30 leucocitos (100% Mononucleares), 29,6mg/dL proteinas, 47
mg/dL glucose. Andlises, incluindo serologias infecciosas e
estudo autoimune, normais.

Inicia corticoterapia e ao longo de 6 dias tem franca
melhoria da acuidade visual e reflexos pupilares. A RM-CE aos
3 meses evidencia reducao das lesdes da substéncia branca e
regressdo do hiperssinal dos nervos 6pticos. Apds 9 meses de
seguimento, mantém-se assintomatica e com exame neurol6-
gico normal.

Conclusdo: Apresentamos um caso provavel de ADEM
com evolucdo monofasica e lesdes na RM-CE sugestivas desse
diagnoéstico, embora nao existisse prédomo febril. As caracte-
risticas imagioldgicas e a evolugdo clinica foram fundamen-
tais, neste caso, para suportar o diagnéstico de ADEM.

Nevrite optica bilateral associada a
herpes zoster

Jodo Sequeira, Sara Dias, Joana Morgado, Carlos Capela, Ana
Sousa, Ana Calado

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central
joaopfsequeira@gmail.com

Introducéo: O envolvimento do nervo éptico associado a
infec¢do pelo virus Varicella-Zoster (VVZ) é incomum, parti-
cularmente se bilateral e em adultos imuno-competentes.
Ocorre geralmente no contexto da infeccdo primdria, como
complicacdo de Herpes-Zoster (HZ) oftdlmico ou noutros
tipos de erupgdes por zoster. Os autores descrevem um caso
de nevrite 6ptica (NO) bilateral sem manifestacdes cutineas,
destacando a ocorréncia de uma complicacdo rara da reacti-
vacao viral.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino de 37 anos de
idade, com antecedentes pessoais conhecidos de varicela na
infancia. Recorreu ao SU por quadro clinico de cefaleia frontal
com 2 meses de evolucao associada a diminuicao bilateral da
acuidade visual e dor ocular durante os 7 dias prévios a admis-
sdo. Ao exame neurolégico apresentava edema bilateral da
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papila e defeito pupilar relativo aferente no olho direito. Os
potenciais evocados visuais encontravam-se alterados, com
aumento bilateral das laténcias de P100. Realizou TAC e RM de
cranio que se revelaram normais. A anélise do liquido cefalor-
raquidiano revelou pressdao de abertura normal, pleocitose
linfocitica (127 leucécitos), hiper-proteinorrdquia (81 mg/dL),
PCR positiva para VVZ e auséncia de bandas oligoclonais. Foi
admitida a hipdtese diagnéstica de NO bilateral associada a
HZ tendo o doente iniciado tratamento com aciclovir e metil-
prednisolona. Registou-se rdpida e significativa melhoria da
acuidade visual com resolugao praticamente completa das
alteracoes oftalmoscopicas 2 dias ap6s a admissao.

Conclusdes: Apesar da NO ser uma complicacdo rara da
reactivacao do VVZ, esta etiologia deverd ser considerada no
seu diagndstico diferencial, permitindo o tratamento adequa-
do do doente com diminuicao da acuidade visual e evidéncia
de meningite linfocitica.

Um caso invulgar de mielite
recorrente a Varicella zoster

Simao Cruz, f\ngela Timéteo, Jodo Peres, Lia Leitdo, Elsa Parreira
Servigo de Neurologia, Hospital Fernando Fonseca,
Amadora/Sintra

simao_cruzl3@hotmail.com

Introducdo: A mielopatia associada ao virus Varicella
Zoster (VZV) é rara. Os padroes clinicos mais comuns sao:
evento monofdasico ap6s infec¢ao primaria em imunocompe-
tentes ou mielopatia insidiosa e progressiva, sobretudo em
imunodeprimidos.

Caso Clinico: Mulher, 46 anos, caucaséide. Varicela na
infancia. Em 2002 teve um epis6dio de hipostesia para todas
as modalidades com nivel em D4 e sinal de Lhermitte. RM
medular: vdrias lesdes medulares cervicais, uma captando
gadolinio. LCR: 8 células/uL e bandas oligoclonais. Remissao
sintomdtica completa nas semanas seguintes apés 5 dias de
metiprednisolona. Em 2008 teve o diagndstico de espondilar-
tropatia sero-negativa, iniciando Metotrexato e Deflazacorte.
Em Setembro 2013 (sem imunossupressores) iniciou hipoal-
gesia do membro superior esquerdo. RM medular: trés novos
focos cervicais captando gadolinio. LCR: 96 células/uL mono-
nucleadas, bandas oligoclonais e IgG anti-VZV aumentada
com razdo LCR/soro >3,0. Melhoria sintomdtica e do LCR
apos 5 dias de metilprednisolona. Novo internamento em
Janeiro 2014 por paraparésia e hipostesia para todas as moda-
lidades sensitivas com nivel em D3-D4. LCR idéntico ao do
episddio anterior. RM medular: trés lesdes captando contras-
te, duas cervicais e uma dorsal. Cumpriu 5 dias de metipred-
nisolona e 14 dias de aciclovir i.v,, seguido de valaciclovir
durante 1 més. Nessa altura verificava-se resolucdo sintomati-
ca quase completa, exame citoquimico do LCR normal e redu-
¢do dos titulos de IgG anti-VZV no LCR e no soro. Nenhum
destes episddios foi precedido por herpes zoster. Varias RM-
CE: sem alteracoes relevantes. Potenciais evocados visuais:
normais. Restante estudo analitico no sangue e no LCR sem
alteracodes significativas.

Conclusao: Este caso retine varios aspectos invulgares na
mielopatia a VZV: evolugao tipo surto-remissdo e longo inter-
valo assintomadtico entre os primeiros episddios; auséncia de
imunossupressdo nos dois primeiros eventos; ndo ocorréncia
de Herpes Zoster em nenhum episédio. Este caso exemplifica
ainda a importéancia de considerar a infec¢ao por VZV no diag-
nostico diferencial das mielites recorrentes, mesmo em imu-
nocompetentes.
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Sindrome de Stiff-Person atipica
associada a Sindrome Poliglandular
Autoimune tipo 3

Pedro Viana', Luis Abreu’, Valter Fonseca?, Margarida Cortes?,
Dulce Neutel', Ana Patricia Lobo', Luisa Albuquerque'
1-Servico de Neurologia, 2-Departamento de Medicina Interna,
Centro Hospitalar Lisboa Norte

pedrofaroviana@gmail.com

Introduc@o: A Sindrome de Stiff-Person (SPS) é uma pato-
logia rara, fortemente associada a outras doengas autoimu-
nes. A Sindrome Poliglandular Autoimune (APS) caracteriza-
se pela coexisténcia de pelo menos duas patologias glandula-
res autoimunes.

Caso Clinico: Mulher de 74 anos, com histéria de hiperten-
sdo arterial, Diabetes Mellitus, hipotiroidismo, gastrite atro6fi-
ca e depressao, apresenta quadro de 18 meses de evolucao de
rigidez dos membros inferiores, alteragdes da marcha, e
espasmos dolorosos dos membros inferiores e abdémen, cau-
sando dependéncia progressiva. Submetida a laparotomia
exploradora recente devido a um episédio de espasmos e dor
abdominais, que se revelou negativa. Admitida no Servigo de
Urgéncia devido a recorréncia de dor abdominal e espasmos
dos membros inferiores. A observacdo apresentava facies
hipomimico, nistagmo com fase rdpida para cima na levo e
dextroversdo; bradicinésia e rigidez axiais e dos membros
simétrica; hiperreflexia generalizada; marcha de pequenos
passos com freezing e retropulsdo; episédios em salvas de
espasmos dolorosos dos membros inferiores e abdémen,
agravados pela estimulacao tactil. A RM de neuroeixo, exame
do LCR e EMG nao demonstraram alteragoes, tendo o tltimo
sido realizado apés melhoria clinica. Verificou-se positividade
no soro para anticorpos anti-GAD65, assim como anti-insuli-
na, anti-células de Langerhans, anti-factor intrinseco e anti-
tiroperoxidase. A investigacdo de neoplasia oculta revelou-se
negativa. A terapéutica com diazepam e baclofeno reduziu a
frequéncia dos espasmos, e ap6s Imunoglobulina Intravenosa
verificou-se melhoria da rigidez e das alteracoes da marcha.

Conclusoes: Apresentamos um caso de SPS com evidéncia
clinica de disfunc¢do do tronco cerebral e cerebelo, parkinso-
nismo, e com associacao a multiplas patologias autoimunes,
caracterizando APS tipo 3. Este caso alerta ainda para a neces-
sidade de se considerar SPS no diagnéstico diferencial de par-
kinsonismo atipico.

Huntington e Epilepsia: uma relacao
agitada

Pedro Correia, Mariana Leitdo Marques, Rui Aratjo, Ana
Morgadinho

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra
pedro.correia.med@gmail.com

Introducéo: A Doenca de Huntington (HD) é uma doenca
neurodegenerativa autossémica dominante, com expansao
anormal de tripletos CAG. Clinicamente a HD caracteriza-se
por movimentos involuntarios, declinio cognitivo, alteracoes
do comportamento e défice funcional progressivo. A relacao
entre HD e Epilepsia ndo é clara mas a incidéncia parece ser
maior nas formas juvenis de HD, tipicamente mais acinetico-
rigidas e menos coreiformes. H4 também maior incidéncia
em doentes com um grande ntimero de repeticdes (>60). O
tipo mais frequente de crise é a CTCG.
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Caso Clinico: Doente 42 anos que se apresenta em consul-
ta de Doencas do Movimento com histdria de atraso do
desenvolvimento cognitivo, epilepsia desde a infincia (de
dificil controlo) e movimentos involuntarios desde ha cerca
de 5 anos. De referir que o doente foi atleta de alta competi-
¢do. Irma (que compareceu também na consulta), mais nova
um ano, com clinica em tudo semelhante, a excepg¢ao da epi-
lepsia. Em ambas, durante a sua infancia, tera sido colocada a
hipétese de sofrerem de Paralisia Cerebral. EEG revelaria acti-
vidade paroxistica fronto-temporal esquerda e teste genético
viria a revelar alelo com expansao CAG com 42 repeticoes.

Conclusdo: Este caso clinico ilustra a associagdo de HD e
epilepsia numa de duas irmas, em que o diagndstico genético
se revelou tardio, em parte por se pensar que seriam casos de
"paralisia cerebral". O significado desta associacdo nao esta
ainda bem esclarecido mas parece poder existir em doentes
com um numero de CAG repeats semelhante aos habitual-
mente encontrados nesta doenca e em formas de apresenta-
¢ao clinica que nao diferem significativamente das formas
nao juvenis.

Encefalite dos ganglios da base
pos-estreptocdcica no adulto

Joana Parra, S6nia Batista, Fernando Silva, Cristina Janudrio,
Anténio Freire-Gongalves

Servigo Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
joana_parra@hotmail.com

Introducgdo: A doenga poés-estreptocécica do SNC inclui
um vasto leque de apresentagdes clinicas, incluindo disttrbios
extrapiramidais. Ha evidéncia crescente de que estes distur-
bios sdo auto-imunes e mediados por anticorpos que se ligam
e causam disfuncao especificamente nos ganglios da base.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 27 anos, sem ante-
cedentes patoldgicos relevantes, com quadro de cefaleia,
vémitos, movimentos involuntarios peri-orais e do membro
inferior direito e deterioracao do estado de consciéncia marca-
da, de instalacdo em horas. Uma semana antes, a doente e a
sua filha de 9 meses apresentaram sindrome febril ligeiro. Ao
exame neuroldgico, apresentava limitacdo do olhar vertical
superior, hemiparésia direita ligeira, mioclonias peri-orais, sia-
lorreia e coreia do hemi-abdémen esquerdo e membro inferior
direito. O estudo analitico inicial, estudo do LCR e TC CE eram
normais. O electroencefalograma era compativel com encefa-
lopatia difusa. Uma investigacdo analitica extensiva, além de
revelar titulos de anti-estreptolisina O (ASO) persistentemente
elevados, excluiu outras causas infecciosas, metabdlicas, hor-
monais e auto-imunes, incluindo encefalite anti-NMDAR. A
RM-CE mostrou aspecto globoso e hiperintensidade dos
nucleos lenticulares e caudados e hipocampos em T2. A doen-
te manteve agravamento do estado clinico apesar de terapéu-
tica com corticéides endovenosos em altas doses. Apds inicio
de imunoglobulina G endovenosa (IVIG), observou-se melho-
ria clinica progressiva. A pesquisa de anticorpos anti-ganglios
da base (ABGA), realizada apds tratamento com corticdides e
IVIG, foi negativa. Ap6s sete meses, a doente recuperou clini-
camente, mantendo apenas alteracoes ao nivel de circuitos
fronto-temporais na avaliagdo neuropsicolédgica e verificou-se
melhoria imagioldgica significativa.

Conclusdes: Apresentamos um caso de provével encefalite
de origem poés-estreptocdcica. Apesar de os ABGA terem sido
indetectaveis, a elevacdo do titulo de ASO e o padrao neuro-
imagioldgico caracteristico sugerem que a fisiopatologia sub-
jacente poderd envolver um processo auto-imune selectivo
contra o estriado, despertado por mimetizagdo molecular
estreptocdcica.
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Tremor e ataxia: espectro de
sintomas da ataxia espinho-cerebelosa
tipo 14

Ana Gouveia, Filipe Sobral, Freire Goncalves, Cristina Januario
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra

anargouveia86@gmail.com

Introducdo: A ataxia espinho-cerebelosa (AEC) tipo 14
representa cerca de 1.5-4% de todas as AEC autossémicas
dominantes na Europa. E caracterizada clinicamente por um
sindroma cerebeloso degenerativo, lentamente progressivo, a
que se podem associar diversos sinais neuroldgicos. A idade
de inicio varia entre os 10 e os 60 anos. Os autores apresentam
uma familia com diagndstico genético de AEC tipo 14.

Caso index: Doente do sexo masculino que, aos 48 anos,
inicia quadro de ataxia cerebelosa lentamente progressiva
com diplopia. Como antecedentes pessoais apresentava
hipertrofia benigna da préstata. Aos 68 anos foi-lhe diagnosti-
cado adenocarcinoma do pulmao. O exame neurolégico, 10
anos ap6s o inicio da doenca, revelava skew deviation, disar-
tria, hiperreflexia generalizada e ataxia predominantemente
axial. A marcha era ainda possivel sem apoio. A Ressonancia
Magnética cranio-encefdlica mostrou atrofia cerebelosa. O
restante estudo complementar dirigido a causas metabdlicas,
infecciosas ou estruturais foi negativo. O estudo genético
identificou uma mutac¢ao no gene PRKCG, compativel com o
diagnéstico de AEC tipo 14.

Na histéria familiar, o pai apresentava um sindrome cere-
beloso ligeiro e tremor, nao tendo realizado estudo molecular.
O filho desenvolveu, aos 44 anos, tremor postural e instabili-
dade na marcha. O estudo genético identificou a mutacao
referida. A neta iniciou, aos 18 anos, quadro tremérico com
caracteristicas de tremor essencial, medicado com éxito com
propranolol. Aos 25 anos, manifesta agravamento ligeiro do
tremor e desequilibrio discreto na marcha pé-ante-pé.

Conclusao: Os casos apresentados ilustram a diversidade
na idade de inicio, gravidade dos sintomas e fenétipo dentro
de uma familia com o diagnéstico de AEC tipo 14.
Destacamos, particularmente, o cardcter benigno da ataxia,
com preservacao da marcha até uma fase tardia da doenca.

Sinal do “olho de tigre” na atrofia
dentato-rubro-palido-luisiana

Joana Morgado', Sofia Reimao®*, Miguel Coelho®*, Leonor
Correia Guedes®*

1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central;
2-Servigo de Imagiologia Neurologica, 3-Servigo de Neurologia do
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte;
4-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina
Molecular

joanacmorgado@gmail.com

Introducdo: A atrofia dentato-rubro-palido-luisiana
(DRPLA) associa-se a alteracdes neuroimagiolégicas como
atrofia do cerebelo, tronco cerebral e cértex cerebral, bem
como dreas de hipersinal em sequéncias TR longo na substan-
cia branca periventricular, profunda e vertente central da pro-
tuberancia e mesencéfalo. Descrevemos um caso de DRPLA e
familiares, a aguardar teste genético, cuja RMN-CE demons-
trou depésitos de ferro e gliose no globo pélido esbocando o
sinal do “olho de tigre”.
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Caso clinico: Homem de 57 anos com desequilibrio da mar-
cha de agravamento progressivo desde ha 6 anos. Apresentava
alteracdo da perseguicdo ocular com interrupgdes, discreta
coreia da face e membros e marcha atdxica. A RMN-CE revelou
uma acentua¢do do normal hipossinal do globo pélido em
sequéncias ponderadas em T2 e hipersinal central definindo o
sinal do “olho de tigre”, atrofia do mesencéfalo, protuberancia,
cerebelo e pedinculos cerebelosos médios e superiores. O teste
genético identificou uma expansao de repeticoes CAG num dos
alelos do gene atrofina-1 (15/60), permitindo o diagnoéstico de
DRPLA. Na familia, salienta-se o pai de 91 anos com declinio
cognitivo e desequilibrio da marcha progressivos desde ha 10
anos, RMN-CE a mostrar igualmente um sinal do “olho de
tigre”, atrofia cortico-subcortical cerebral e cerebelosa difusa e
alteracao difusa da substancia branca, encontrando-se a aguar-
dar o teste genético; irma de 60 anos, assintomatica, com RMN-
CE a demonstrar sinal do “olho de tigre”, a aguardar também o
teste genético; irmao de 64 anos com desequilibrio da marcha e
a filha deste falecida aos 19 anos com alteracdes cognitivas,
motoras e epilepsia.

Conclusao: Descrito em algumas das patologias classica-
mente agrupadas nas Neuro-degenerescéncias com
Acumulacdo de Ferro (NBIA’), o sinal do “olho de tigre” tem
sido também reportado infrequentemente em parkinsonis-
mos atipicos e raramente em adultos aparentemente sauda-
veis. Julgamos descrever o primeiro caso de DRPLA associado
a sinal do “olho de tigre”.

"Vanishing white matter disease" -
experiéncia do nosso Servico

José Tomads', Marta Arenga', Ana Massano', Isabel Alonso?, Jodao
Silva®, Maria Gomes?, Florbela Magalhaes', Carmo Macario'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitédrio de
Coimbra; 2-Centro Genética Preditiva e Preventiva - Instituto de
Biologia Molecular e Celular, Porto

jmst85@gmail.com

Introducao: A Vanishing White Matter (VWM) é uma leu-
coencefalopatia de causa genética, sem erro hereditdrio do
metabolismo conhecido, com amplo espectro fenotipico,
incluindo formas pré-natal e no adulto. A RM-CE é frequente-
mente diagnostica. O estudo genético permite confirmar esta
entidade clinica.

Objectivo: Caracterizar casos de VWM encontrados no
NO0SSO Servico.

Metodologia: Os processos clinicos de 5 doentes seguidos
no departamento de doencas neurometabdlicas desde 2003
foram revistos retrospectivamente.

Resultados: Primeiro caso: mulher, 45 anos, admitida por 3
crises convulsivas inaugurais. Agravou rapidamente, ficando
com sinais piramidais no hemicorpo direito e em mutismo em
dias. Infertilidade desde os 22 anos e no tltimo ano queixas de
fadiga e desequilibrio. Segundo caso: mulher, 60 anos, que ini-
ciou de forma progressiva incontinéncia urindria e paraparé-
sia aos 20 anos, perdendo marcha aos 40 anos. Actualmente
com disfagia, tetraplegia espdstica e cutdneo-plantar em
extensao bilateral (CPEB). Terceiro e quarto casos sao duas
irmas: a mais nova de 32 anos iniciou aos 27 anos sintomas
neuropsiquidtricos e quedas frequentes. Agravou progressiva-
mente e actualmente apresenta tetraparésia espéstica e CPEB.
A outra irma que tem 37 anos de idade teve desenvolvimento
normal, mas aos 17 anos de idade desenvolveu epilepsia e
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répida deterioracao neuroldgica, ficando totalmente depen-
dente em dias. Quinto caso: homem, 49 anos, que iniciou na
segunda década de vida quadro progressivo de tetraparésia
assimétrica e espasticidade, com perda da marcha aos 47 anos
e alteracoes neuropsiquidtricas na quarta década de vida. Em
todos foi identificada mutagdo homozigética no gene elF2B e
RM-CE preenche os critérios de diagndstico para VWM.

Conclusdes: Em dois casos a forma de apresentagdo é
hiper-aguda e restantes trés foram progressivos. No nosso
hospital, a VWM tem sido a leucodistrofia mais frequente no
adulto. As alteragdes da RM-CE sdo altamente sugestivas o
que permite orientar o diagndstico precocemente, evitando
custos desnecessarios.

Pseudotumor cerebri como forma
de apresentacdo de Doenca Inflamatoéria
Intestinal

Sara Machado', Ana Furtado?, Raquel Tojal', Amélia Nogueira
Pinto’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina IV, HFF
sara_machado@hotmail.com

Introducdo: A doenca inflamatoéria intestinal (DII) cursa
frequentemente com envolvimento de outros 6rgdos ou sis-
temas. No entanto, o envolvimento do sistema nervoso é raro
e é ainda menos frequente quando surge como manifestacao
inicial da doenga. Apresentamos um caso de pseudotumor
cerebri como forma de apresentacdo de doenca de Crohn.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino de 23 anos de
idade com antecedentes pessoais relevantes de dejeccdes
sanguinolentas auto-limitadas na infancia e hipotiroidismo.
Recorreu ao SU por cefaleia frontal com 3 semanas de evolu-
¢do, de cardcter pulsdtil e agravamento com manobra de
Valsalva. O quadro foi precedido por sintomas constitucionais
e dejeccdes diarreicas com perdas hematicas. A observacio
neuroldgica nao apresentava quaisquer alteracoes, nomeada-
mente alteracdes na fundoscopia ou sinais meningeos. Foi
realizado TC-CE sem alteracoes e PL com pressao de abertura
de 32cmH20, sendo o exame citoquimico do LCR normal.
Ficou internado para esclarecimento do quadro de hiperten-
sdo intracraniana. Foi realizada uma RM-CE com estudo
venoso que excluiu presenc¢a de TVC. Neste contexto, admitiu-
se o diagnostico de pseudotumor cerebri. Iniciou-se terapéu-
tica com acetazolamida com resolucdo das queixas dlgicas. Da
investigacao etiolégica realizada, salienta-se: pesquisa de san-
gue oculto nas fezes fracamente positiva; avaliacdo analitica
com funcdo tiroideia dentro da normalidade, 1gG ASCA
1/1000 e VS 70mm,; bidpsia do ileon e c6lon com agregados
linféides e focos de congestao. Foi feito o diagnéstico de doen-
¢a de Crohn, sendo o doente orientado para consulta de
Gastrenterologia.

Conclusao: O pseudotumor cerebri tem uma fisiopatolo-
gia ainda ndo totalmente esclarecida podendo ser idiopatico
ou secundario. Devem em primeiro lugar ser excluidas causas
graves e tratdveis como a trombose venosa, sendo a restante
investigacdo orientada pelos sintomas acompanhantes e/ou
antecedentes pessoais do doente. O tratamento dos casos
secunddrios estd dependente do tratamento patologia subja-
cente, sendo o tratamento sintomdtico de primeira linha a
acetazolamida.
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Hipotensao intracraniana
iatrogénica associada a trombose venosa
cerebral

Raquel Tojal', Siméo Cruz', Marco Bousende?, Elsa Parreira’,
José Campillo’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital
Prof. Dr. Fernando Fonseca

raqueltojal@hotmail.com

Introducio: A hipotensao intracraniana (HI) pode ser uma
complicag@o decorrente da puncao dural realizada durante a
anestesia epidural (AE). A associagdo entre a HI e a trombose
venosa cerebral (TVC) é rara. O mecanismo patofisiolégico
estd provavelmente relacionado com a dilatagdo venosa e
consequente estase com aumento do risco de trombose veno-
sa. No caso das caracteristicas de apresentacao da cefaleia se
alterarem, o diagndstico de TVC deve ser tido em conta.

Caso clinico: Mulher, 20 anos, saudavel. Foi submetida a
AE no contexto de um parto eutécico. 24 horas apés o parto
iniciou queixas de cefaleia relacionada com o ortostatismo,
que cessava com a posicdo supina. O exame neurolégico, rea-
lizado 8 dias apds o inicio dos sintomas, era normal. Tinha
sido iniciado tratamento com cafeina endovenosa, analgési-
cos e repouso no leito, sem melhoria. Uma RM-CE realizada 3
dias ap6s revelou hematomas subdurais bilaterais (HSD),
trombose venosa de uma veia cortical parietal e do seio longi-
tudinal superior (SLS). Nesse mesmo dia foi submetida a um
blood patch (BP) com alivio imediato da cefaleia. ARM-CE de
controlo (6 dias apds o BP) revelou reabsor¢ao completa dos
HSD, paténcia completa da veia cortical e recanalizagdo par-
cial do SLS. A doente teve alta assintomatica.

Conclusdo: Apresentamos um caso de HI grave secundéria
a AE que teve como consequéncia uma TVC, incomum nestes
casos. Dada a associacdo entre estas duas entidades, a apre-
sentacao clinica habitual da TVC néo se manifestou. O BP é
considerado uma terapéutica eficaz para a HI e para as suas
complicagdes.

Neuropatia do trigémio - um sinal
de autoimunidade

Carlos Andrade'?, José Pinto?, Rita Figueiredo®, Amélia
Mendes"®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, 3-Servigo de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto; 4-Servigo de
Neurologia, Unidade Local de Satide do Alto Minho; 5-Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto

carlos.hsjn@gmail.com

Introducao: A neuropatia do trigémio (NT) caracteriza-se
por uma alteracao sensitiva da pele e mucosa por este inerva-
das. Um vasto leque etioldgico associa-se a esta patologia,
incluindo doencas autoimunes do tecido conjuntivo. Descre-
ve-se um caso no qual a NT foi a primeira manifestacao de
uma conectivite indiferenciada.

Caso Clinico: Mulher, 27 anos, sem antecedentes de relevo,
apresentou instalacao subita de dor, tipo nevralgica, na regiao
mandibular direita. Esta cedeu passadas 2 semanas, surgindo
hipostesia na mesma zona. Entretanto, surgiu um novo episo-
dio semelhante, afectando a regiao frontal ipsilateral. Exame
neurolégico: hipostesia das 3 divisdes do trigémio direito, sem
outras alteracoes. O estudo imunolégico relevou ANA positivos
(titulos 1/1000 com padrao homogéneo e nucleolar) e antiScl-
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70 positivos, sendo o restante negativo. LCR: citoquimica, ban-
das oligoclonais, células malignas e estudo microbiolégico
negativos. RM cerebral: hipersinal em T2 e captacao de contras-
te do trigémio direito. TC tordcica: normal. Fez pulso de metil-
prednisolona, sem melhoria sintomatica. Manteve a hipostesia
da hemiface direita, referindo também ardor lingual, principal-
mente a direita. Foi medicada com gabapentina. A avaliacao
reumatolégica demonstrou uma microstomia discreta e fené-
meno de Raynaud. Aos 11 meses, a reavaliacdo imagiolégica
demonstrou atrofia do trigémio direito e hipersinal em T2 com
captacao de contraste do trigémio contralateral. A positividade
para ANA e anti-Scl-70 persistiu, sem outras alteracoes. O diag-
noéstico de conectivite indiferenciada foi estabelecido, sendo a
capilaroscopia sugestiva de esclerodermia. Atendendo a ausén-
cia de sintomas ipsilaterais e ao diagndstico reumatolégico,
manteve apenas terapéutica sintomadtica.

Conclusdo: Na doente reportada, a NT foi a manifestagdo
inicial de uma conectivite indiferenciada que provavelmente
evoluird para uma esclerodermia. O diagndstico diferencial da
NT, que inclui causas inflamatérias, infecciosas e neoplésicas, é
essencial para uma posterior orientagao e uma correcta tera-
péutica, que, no caso da esclerodermia, inclui cautela no uso de
corticoterapia pelo risco de poder precipitar uma crise renal.

Disseminacado de
oligodendroglioma, no tempo e no espaco!

Luis Fontdo, Marta Lopes, Augusto Ferreira, Catarina Santos
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga

luis.fontao@hotmail.com

Introducéo: Os oligodendrogliomas sao tumores prima-
rios do SNC, com crescimento e evolucao indolentes. O trata-
mento recomendado inclui excisdo cirtrgica, radio e quimio-
terapia. Embora infrequente, é possivel a sua disseminagdao
para outros locais do SNC.

Caso Clinico: Homem de 71 anos, com diagndstico de oli-
godendroglioma anaplésico frontal direito submetido a exci-
sdo cirtrgica subtotal e radioterapia em 2011. Sem sinais clini-
cos e imagiolégicos de recidiva apds 24 meses de seguimento.

Em Junho de 2013 é reobservado por quadro de deteriora-
¢do cognitiva e alteracoes da marcha. Ao exame neuroldgico
apresentava sinais de libertacao frontal (sequelares) lentifica-
¢ao psicomotora e apraxia da marcha. Realizou RM-CE: além
dos achados pds-cirargicos, mostrou enfarte lacunar recente
na corona radiata esquerda e hipersinais em T2 das substan-
cias brancas periventricular e profunda bilaterais, interpreta-
dos como encefalopatia pés-radica.

Nos 2 meses seguintes, houve agravamento clinico, com o
aparecimento de cefaleias compativeis com hipertensao
intracraniana e astasia-abasia devido a tremor exuberante, de
grande amplitude dos membros inferiores, sem resposta a
levodopa. Repetiu RM-CE: novas lesdes com hipersinal em T2
no bolbo, substancia cinzenta periaqueductal e cerebelo,
associadas a realce meningeo ap6s administracao de contras-
te (sugerindo disseminacdo tumoral).

Foi realizada analise do LCR: 1000 eritrdcitos, 8 leucécitos
(87.5% MN), 166.8mg/dL proteinas e 54 mg/dL glicose
(90mg/dL glicemia), exame bacteriol6gico negativo. Perante a
hipdtese de disseminacdo tumoral, iniciou tratamento com
temozolomida. No entanto, a progressao foi inexoravel, vindo
a falecer 4 meses depois.
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Conclusao: O caso que apresentamos ilustra as dificulda-
des de diagnéstico diferencial de manifesta¢oes neurolégicas
em doentes com antecedentes de neoplasia cerebral e subme-
tidos a radioterapia. A evolucgao clinica e imagiol6gica permi-
tiu o diagnéstico de dissemina¢@o meningea e parenquimato-
sa, em localizacoes anatémicas que condicionaram um con-
junto de sinais e sintomas peculiares. A possibilidade de dis-
seminacdo leptomeningea deve ser sempre encarada, mesmo
em tumores em que esta complicacdo é rara.

Mielomatose meningea como
apresentacdo de recidiva de Mieloma
Mualtiplo

André Caetano’, Ding Zhang?, Carolina Sepiilveda‘, Alice
Reichert®, Lurdes Guerra®, Luisa Alves'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, 3-Servigo de
Hematologia do Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa;
4-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar do Médio Tejo,
Santarém; 5-Servico de Hematologia do Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, Lisboa

andre.p.caetano@gmail.com

Introducio: A infiltracdo leptomeningea por plasmdcitos
monoclonais é uma apresentacao rara em doentes com mie-
loma multiplo (MM) que ocorre apenas em cerca de 1% dos
doentes.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de um homem de 70
anos, diagnosticado no inicio de 2012 com MM nao secretor
estadio IIIA de Durie-Salmon e que se apresentou como uma
lesdo sagrada osteolitica e plasmocitoma sagrado. Fez radiote-
rapia, quatro ciclos de quimioterapia com ciclofosfamida, bor-
tezomib e dexametasona, seguidos de transplante autélogo de
medula 6ssea, com boa resposta clinica. Teve uma recaida dois
meses depois, com necessidade de mais seis ciclos de quimio-
terapia com adriamicina, carmustina, ciclofosfamida e melfa-
lano, novamente com boa resposta clinica (medula 6ssea com
1.2% de plasmécitos). Cerca de uma semana ap6s o ultimo
ciclo o doente apresentou-se no servigo de urgéncia com um
quadro de encefalopatia progressiva, alteracdo da marcha e
parésia isolada do III par craniano direito. Havia evidéncia
imagioldgica de hidrocefalia, sem lesdes ocupando espaco. Fez
puncao lombar, que revelou uma pressao de abertura normal,
com pleiocitose ligeira (227 leucécitos/microlitro) com predo-
minancia de plasmécitos aberrantes. Foi diagnosticado com
mielomatose meningea e iniciou quimioterapia intratecal.

Conclusdo: A mielomatose meningea como apresenta¢ao
de MM ¢ uma entidade neurolégica rara. E geralmente asso-
ciada a défices neuroldgicos multifocais (e varidveis) e deve
ser suspeitada em doentes com MM mesmo sem evidéncia de
massas intracranianas ou infiltracdo parenquimatosa cere-
bral. As opg¢oes de tratamento incluem quimioterapia intrate-
cal, mas o prognéstico geralmente é reservado.

. Nevrite optica, diplopia e vertigem -
desafio diagnéstico.

Ana Filipa Santos', Célia Machado', Julieta Ramalho?, Carla
Ferreira'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Hospital
de Braga — Braga

filipasantos@hotmail.com

Introducao: O termo romboencefalite refere-se a inflama-
¢ao do tronco cerebral e cerebelo. A etiologia desta condicao
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potencialmente grave e fatal, é varidvel e inclui causas infec-
ciosas, auto-imunes e sindromes paraneoplasicos. Por vezes,
apesar de uma investigacao extensa nao é possivel estabele-
cer-se a etiologia.

Caso clinico: Homem, 55 anos, saudavel, inicia, duas
semanas apos sindrome febril, quadro de vertigem, diplopia
varidvel (ausente na posi¢ao primaéria do olhar) e diminui¢do
da acuidade visual do olho direito. Foi observado por
Oftalmologia e medicado com corticéide. Por manutencio
das queixas recorre a Urgéncia. Ao exame neuroldgico apre-
sentava diplopia varidvel (vertical ou obliqua; dextro, levo-
versao ou supraversdo), nistagmo vertical alternante, olho
direito com disco 6ptico de contornos mal definidos e
hemorragia em chama de vela, sem alteracdes de outros
pares cranianos, incapaz de realizar marcha de funambulo.
RM cerebral: sem alteracoes de relevo. Estudo analitico
(incluindo serologia infecciosa, estudo imunoldgico): nor-
mal. Liquor: pleocitose linfocitica (48 células, 91% linféci-
tos), hiperproteinorraquia 0.61, glicose normal, virolégico e
microbiolégico negativo, BOCs negativas. O quadro neurol6-
gico foi interpretado como pés-infeccioso. Iniciou-se metil-
prednisolona endovenosa e posteriormente prednisolona
oral em doses decrescentes com sensacdao de melhoria sub-
jectiva da acuidade visual. No més seguinte, pela persistén-
cia da diplopia e vertigem e por apresentar atc antineuronais
Ma2/ta fracamente positivos decidiu-se avancar para a
investigacdo de pesquisa de neoplasia oculta, que até ao
momento (um ano depois) foi negativa. Pensando-se numa
etiologia auto-imune/inflamatdria iniciou terapéutica com
imunoglobulinas que repete mensalmente com melhoria cli-
nica nas primeiras semanas e agravamento marcado nos
dias que antecedem o novo ciclo.

Discussao: O quadro descrito é compativel com romboen-
cefalite com atingimento das vias vestibulo-cerebelosas e
oculomotoras, e nevrite 6ptica. Apesar da resposta favoravel
ao tratamento com imunoglobulinas é importante repetir
periodicamente a investigacao de neoplasia oculta.

Polirradiculite por Linfoma B
primario do SNC alocado as meninges

Luis Fontao, Luis Ruano, Carlos Veira , José Mario Roriz
Servico de Neurologia — Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga

luis.fontao@hotmail.com

Introducdo: Os linfomas primdrios do SNC sao neoplasias
raras, com maior incidéncia em doentes imunossuprimidos.
Habitualmente apresentam-se como massas encefélicas, mas
o envolvimento meningeo isolado estd raramente descrito.

Caso Clinico: Homem de 62 anos, sem antecedentes
relevantes. Observado em consulta de Neurologia por cefa-
leia periorbitaria com poucas semanas de evolucao. Apre -
sentava hipoestesia no territério da 12 divisdao do Ve NC
esquerdo e parésia do VI° NC esquerdo. Uma RM-CE nao
revelou alteracdes e, na hip6tese de sindrome de Tolosa-
Hunt, iniciou corticoterapia empirica, com resolucao da ce-
faleia e dos défices.

Nos 8 meses seguintes: recorréncia da cefaleia, inicio de
parésia facial periférica bilateralizada e ciatalgia com hipoes-
tesia no territério de S1 esquerda. Realizou estudo etiolégico
com RM CE e medular, estudo de auto-imunidade, serologias
infecciosas e pesquisa de neoplasias ocultas - sem alteracoes.
O LCR 26.500 eritrdcitos 228 leucécitos (85%MN) 235mg/dL
proteinas, 44mg/dL glucose, 90mg/dL glicemia, cultural de
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bactérias e micobactérias negativo, auséncia de células malig-
nas na andlise citoldgica.

O estado clinico deteriorou-se de forma severa nos 3 meses
seguintes, com astenia marcada, perda ponderal, incapacidade
para marcha e parésia do IIl° NC direito. Repetiu RM CE e
medular que permaneciam normais. O diagndstico permane-
cia incerto até a identificacao de populagao de células B na
imunofenotipagem de LCR - ausente na imunofenotipagem de
sangue periférico e nas biépsias medulares - correspondendo
aLinfoma de Grandes Células B do SNC. O doente viria a falecer
poucos dias ap6s o diagnéstico, por faléncia respiratéria.

Conclusdo: Este caso de linfoma meningeo primario ilus-
tra o desafio diagndstico que estas formas de neoplasia
podem representar. A clinica de progressivo envolvimento de
nervos cranianos e a resposta inicial a corticoterapia devem
elevar a suspeita para este diagnéstico, raro mas devastador.
Nos casos suspeitos, mesmo com RM normal, a imunofenoti-
pagem de LCR pode ser uma ferramenta ttil ao diagndstico.

Inflamacgao linfocitica cronica com
captacao perivascular pontica responsiva
aos corticoides (CLIPPERS): o primeiro
caso descrito com autépsia

Isabel Moreira', Carlos Correia’, Catarina Cruto®, José Eduardo
Alves®, Manuel Melo Pires?, Ricardo Taipa®

1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de Neuropatologia, 3-Servico
de Neurorradiologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto; 4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira
isabelpmoreira@gmail.com

Introducéo: Inflamacao linfocitica crénica com captacdo
perivascular pdntica responsiva aos corticoides (CLIPPERS) é
uma doenca inflamatéria do SNC descrita recentemente.

Caso Clinico: Mulher, 76 anos, com diabetes, hipertensao
e dislipidémia, desenvolveu ao longo de trés semanas cefa-
leias, parésia dos VI nervo cranianos direito e VII esquerdo e
sindrome cerebeloso. Recuperou parcialmente sem tratamen-
to, permanecendo estdvel durante um més. Nos dois meses
seguintes desenvolveu progressivamente sindroma confusio-
nal com alucinacoes, oftalmoparésia complexa, parésia facial
e do palato a esquerda, hemiparésia esquerda com sinais pira-
midais, sindroma cerebeloso e por fim depressao do nivel de
consciéncia. A RM cerebral mostrou lesdes lineares no tronco
cerebral, pedinculo cerebeloso médio e substancia branca
profunda do cerebelo com captagdo de contraste. LCR com 37
mondcitos, 0,94 g/L proteinas, glicose normal, uma banda oli-
goclonal. Foram excluidas infe¢oes (incluindo Tuberculose,
Sifilis, Whipple), doencas auto-imunes (incluindo sarcoidose,
doencas de Behcet e Devic), distirbios neopldsicos ou para-
neopldsicos. Fez tratamento com metilprednisolona 1g/dia
durante 5 dias seguidos de prednisolona 60mg/dia com
melhoria da consciéncia, mantendo limitacdo abducdo do
olho esquerdo, sindrome cerebeloso e tetraparésia com sinais
piramidais. Pelos efeitos secunddrios reduziu-se a dose de
prednisolona e iniciou-se imunoglobulinas sem melhoria adi-
cional. Manteve-se estdvel durante 2 anos. Morreu por pneu-
monia de aspirac¢do. O estudo neuropatolégico revelou infil-
trados linfo-histiocitédrios perivasculares predominantemente
na substancia branca do tronco cerebral, particularmente na
ponte, e cerebelo. Havia envolvimento marcado na decussa-
¢do dos pedinculos cerebelosos superiores e substancia
branca em redor do nucleo rubro, assim como trajeto intra-
pontico do V e VII nervos cranianos.
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Conclusoes: Este caso preenche os critérios de diagnéstico
clinicos, imagiolégicos e patolégicos para CLIPPERS. A res-
posta parcial a corticoterapia pode ser atribuida a severidade
da apresentacao clinica, inicio tardio do tratamento ou dose
baixa de corticoides. Este é o primeiro caso de CLIPPERS des-
crito em autépsia na literatura, permitindo uma melhor des-
cricao topogréfica das lesoes.

Quando suspeitar de PAF-TTR na
auséncia de amiléide na bidpsia de nervo?

Pedro Pereira’, Joao Coimbra’, Tiago Geraldes’, Ricardo Taipa?,
Manuel Pires®

1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Hospital de Santo Anténio,
Porto

pedro.mdap@gmail.com

Introduc@o: A Polineuropatia Amiloidética Familiar por
Transtirretina (PAF-TTR) é uma doenca heredo-degenerativa,
autossémica dominante, que se manifesta geralmente na ter-
ceira ou quarta década de vida como uma neuropatia axonal
sensitivo-motora com disautonomia. O marcador neuropato-
logico € a presenca de substancia amil6ide em vdrios tecidos,
incluindo nervo. Morfologicamente este apresenta perda
generalizada de fibras, preferencialmente pequenas fibras e
fibras nao mielinizadas, sendo rara a presenca de fibras em
regeneracdo. Dada a deposicao focal de amildide nos diferen-
tes tecidos, a sua nao identificacao nao exclui o diagnéstico.

Caso Clinico: Homem de 68 anos, sem histéria familiar
que ha cerca de 10 anos inicia quadro insidioso de sensacao
de dorméncia nas maos e posteriormente sofreu queimaduras
acidentais indolores nas extremidades. Foi submetido a lami-
nectomia C3-C5 em 2006 por possivel mielopatia cervical,
operado em duas ocasides a sindrome de ttinel carpico bilate-
ral e em 2012 colocou pacemaker cardiaco. Quando observa-
do inicialmente em Setembro de 2013 o exame neuroldgico
revelou hipotensao ortostatica, tetraparésia com amiotrofia
generalizada, aboli¢cao dos reflexos miotéticos e hipostesia em
meia e luva alta com apalestesia nos dedos dos pés.

Os estudos de condugao nervosa revelaram potenciais moto-
res de baixa amplitude e sensitivos indetetaveis e a EMG revelou
sinais de desenervagao aguda e crénica nos quatro membros.

A biépsia de nervo revelou neuropatia axonal grave de
pequenas fibras com muito escassa regeneracdao. Mesmo na
auséncia de substancia amiloide na biépsia, pelos achados
morfoldgicos, sugeriu-se o estudo genético para a PAF-TTR,
que mostrou mutacao Met30.

Conclusoes: Este caso clinico ilustra que, mesmo na
auséncia de histéria familiar, a PAF-TTR pode manifestar-se
de forma atipica e em idades tardias. Dada a natureza errdtica
de deposicao de substancia amil6ide no nervo, a presenca de
uma neuropatia axonal severa sem regeneragao, no contexto
clinico adequado, deve sugerir este diagndstico.

Apresentacdo fulminante de
Citopatia Mitocondrial

Andreia Matas', Andreia Veiga', Joao Paulo Gabriel', Mario Rui
Silva', Manuel Melo Pires?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Tras os Montes e
Alto Douro; 2-Unidade de Neuropatologia do Centro Hospitalar
do Porto

andreia_matas@hotmail.com

Introducdo: O espectro de apresentacdo das citopatias

mitocondriais € amplo, mas raros sido os casos descritos de
apresentacao fulminante.

Sinapse

Caso Clinico: Homem de 42 anos de idade, com anteceden-
tes pessoais de hipoacusia congénita, trazido ao servico de
urgéncia por quadro de instalagao stbita de fraqueza muscular
generalizada, diminuicao da acuidade visual a esquerda e dese-
quilibrio da marcha. Apresentava ao exame neuroldgico a
admissao hipoactsia bilateral marcada, amaurose esquerda,
sem alteracoes fundoscépicas, sem défices motores ou sensiti-
vos focais associados. O estudo analitico evidenciou discreta
leucocitose, elevacdo das transaminases hepdticas e enzimas
musculares, com resultados para estudo imunolégico e virol6-
gico negativos. O estudo do LCR excluiu a possibilidade de sin-
droma neuroinfecciosa. Realizou RMN encefélica a evidenciar
calcificagao marcada dos ganglios da base e hipersinal cortical
parietoccipital com restri¢ao a difusao, sugerindo o diagndstico
de leucoencefalopatia posterior reversivel (PRES). Apurou-se
entretanto histéria familiar positiva para hipoacusia (mae e
todos os trés irmaos), com mencao a historia de doenca cardia-
ca e alteracoes da marcha em um dos irmaos. O doente evoluiu
com sindroma confusional aguda, hemiparésia esquerda e
estado de mal focal esquerdo motor. O EEG evidenciou surtos
de atividade paroxistica bi-hemisférica de predominio esquer-
do e posterior bilateral e a EMG revelou mioclonias sincronas
com as alteracdes eletroencefalograficas. Foi transferido para
unidade de cuidados intensivos, sedado e ventilado, tendo evo-
luido para estado vegetativo com tetraparésia flacida. Assistiu-
se a instabilidade elétrica, hemodinamica e respiratéria pro-
gressiva, que culminou no 6bito duas semanas apds a apresen-
tacdo do quadro clinico. A confirmacdo de miopatia mitocon-
drial por biépsia de musculo foi obtida apenas post-mortem.

Conclusdo: O caso clinico apresentado é exemplificativo
das dificuldades diagndsticas que se colocam perante esta
incomum forma de apresentacao de citopatia mitocondrial.

Oftalmoplegia internuclear em
doente com encefalopatia de Wernicke

S.Dias', J. Sequeira', C. Capela', R. Marques?, M. Gongalves®,
A. Calado!

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Lisboa Central, Lisboa; 3-Centro Hospitalar
Psiquidtrico de Lisboa, Lisboa

sarafpdias@gmail.com

Introducio: A oftalmoplegia internuclear (OIN) é um sinal
neuroldgico extremamente localizador, resultante de uma
lesdo na fita longitudinal posterior a nivel mesencefélico ou
protuberancial, geralmente associada a esclerose mdiltipla e,
em doentes mais velhos, a doenca cerebrovascular, podendo
também estar presente noutras entidades nosolégicas. Os
autores descrevem um caso de OIN como manifestagao de
encefalopatia de Wernicke (EW), salientando a importancia
de manter um nivel de suspeicdo elevado em doentes com
factores de risco para deficiéncias nutricionais.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, de 56 anos de
idade, sem antecedentes relevantes com excepcao de depres-
sdo cronica, enviado a Urgéncia por quadro de recusa alimen-
tar com trés semanas de evolu¢do e prostracdo. No exame
objectivo, estava emagrecido e pouco colaborante; apresenta-
va um nistagmo vertical bilateral na posi¢ao primdria do
olhar, bem como uma limitacdo da aduc¢ao do olho direito
com nistagmo contralateral na abducdo do olho esquerdo
(OIN direita). Por suspeita de lesao do tronco cerebral, foi sub-
metido a RMN-CE, que revelou hipersinal taldmico parame-
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diano, na placa tectal e substancia cinzenta peri-aqueductal,
bilateral e relativamente simétrico, em T2, aspectos sugestivos
de EW. O doente foi medicado com tiamina endovenosa 500
mg/dia durante 7 dias com melhoria, mantendo, a data da
alta, discreto nistagmo vertical esgotével.

Conclusoes: A EW tem sido nos tltimos anos identificada
em inimeros contextos clinicos em doentes nao-alcodlicos,
mas apesar de tratdvel, permanece subdiagnosticada. A triade
completa de alteracoes oculomotoras, disfuncao cerebelosa e
alteracao do estado de consciéncia raramente é encontrada, e
embora as manifestacdes oculares sejam o achado mais cons-
tante, a OIN ndo é frequente. Apesar disso, o diagnéstico deve
ser considerado em todos os doentes com sinais neuroldgicos
e condicdes que possam cursar com caréncia de tiamina, ja
que a identificagdao precoce é essencial para a instituicao de
tratamento adequado.

Mielindlise central pontica na
auséncia de disturbio hidroelectrolitico

Helena Felgueiras, Ant6nio Martins Campos, Telma Santos,
Teresa Soares-Silva, Pedro Carneio

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho

hcfelgueiras@gmail.com

Introducao: A mielinélise central pontica (lesdo desmielini-
zante, ndo inflamatoria, adquirida) afeta as fibras pontocerebe-
losas transversas da protuberancia de forma simétrica e os feixes
descendentes. Observada frequentemente em associacdo com
hiponatrémia pode ter prognéstico reservado nos casos graves.
Encontram-se descritos casos indolentes associados ao consu-
mo de dlcool com prognéstico e quadro clinico variavel.

Caso clinico: mulher de 33 anos, consumo habitual de
édlcool de cerca de 300gr didrios e malnutri¢ao, recorre ao ser-
vico de urgéncia com quadro sub-agudo de dificuldades na
marcha com desequilibrio. Ao exame neurolégico apresenta-
va pares cranianos normais, tetraparésia de predominio distal
grau 4+, com reflexos osteotendinosos vivos (patolégicos) nos
membros superiores e abolidos nos membros inferiores, com
hipostesia em petiga simétrica, erros propriocetivos e hipopa-
lestesia de predominio distal nos membros inferiores, com
marcha de base alargada em steppage bilateral. Estudo com-
plementar: anemia com macrocitose discreta, gama-GT ele-
vada com niveis normais de transaminases, nivel de vitamina
B12 e seus metabolitos normal, funcao renal e ionograma nor-
mais, serologia da sifilis normal; a eletromiografia revelou
uma polineuropatia axonal sensitiva grave; a RM medular era
normal e a RM encefélica mostrou uma lesdo com hipossinal
em T1 e hipersinal em T2 na regido central da protuberancia,
sem captacao de gadolinio, compativel com mielinélise cen-
tral pontica, e atrofia cerebelosa. Realizou corticoterapia oral
e foi recomendada a abstinéncia alcodlica. Dois meses depois
do inicio do quadro apresenta melhoria da forca muscular,
mantendo padrao de reflexos osteotendinosos.

Discussao: Apresentamos um caso de uma mielindlise
central pontica associada a polineuropatia, ambas de etiolo-
gia téxica pelo consumo excessivo crénico de dlcool, que em
conjunto simularam uma mieloneuropatia por défice de vita-
mina B12, excluida inicialmente no estudo complementar.
Salientamos a importancia da pesquisa sistematica dos sinais
da toxicidade pelo édlcool que tem frequentemente envolvi-
mento multifocal no sistema nervoso e multiorganico.
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Epilepsia Parcial Continua dos
Musculos Abdominais

Joana Jesus Ribeiro, Ana Gouveia, Mario Sousa, Rute Teoténio,
Conceigao Bento, Francisco Sales

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitédrio de
Coimbra

joanajribeiro@gmail.com

Introducao: A Epilepsia Parcial Continua (EPC) é uma
forma de estado de mal epiléptico focal motor com preferén-
cia pela face e musculos distais dos membros, sendo o envol-
vimento dos musculos abdominais raro. Uma das causas prin-
cipais em idosos sdo as lesoes vasculares.

Casos Clinicos: Homem, de 69 anos, com antecedentes
pessoais de AVC hemorrédgico esquerdo em 2011 com poste-
rior epilepsia estrutural, admitido no servigo de urgéncia por
movimentos involuntdrios do hemicorpo direito e discurso
confuso com trés dias evolugdo. Ao exame neuroldgico apre-
sentava-se vigil, responsivo, com mioclonias continuas da
parede abdominal a direita e lateralizacdo motora direita
sequelar. A TAC-CE revelou dreas hipodensas frontal e fronto-
basal esquerda compativeis com sequelas de lesdes vascula-
res. O EEG mostrou uma desorganizacao da actividade eléctri-
ca cerebral com padrao PLEDs e registo de crises com maximo
na regido occipital esquerda.

Homem, de 75 anos, com antecedentes pessoais de AVC
isquémico direito em 2009 com histoéria de crises convulsivas
na fase aguda, admitido no servico de urgéncia por mioclo-
nias do hemicorpo esquerdo. Ao exame neuroldgico apresen-
tava-se vigil, ndo responsivo, com lateralizacdo motora
esquerda sequelar. A TAC-CE demonstrou hipodensidade cor-
tico-subcortical occipital direita sugestiva de lesdo vascular
sequelar. Durante o internamento iniciou quadro de mioclo-
nias abdominais continuas esquerdas com preserva¢cao do
estado de consciéncia. No EEG visualizou-se actividade paro-
xistica interictal na regido occipital direita, sem registo de
padrdes ictais concomitantes com os movimentos abdomi-
nais. Estes cederam apds terapéutica antiepiléptica.

Conclusoes: Apresentam-se dois casos de EPC no contexto
de patologia vascular cerebral com uma manifestagao clinica
rara de mioclonias abdominais, sendo poucos os casos descri-
tos na literatura. A auséncia de padrdes ictais no segundo caso
ndo exclui uma etiologia epiléptica, dado que crises focais
com origem em areas de pequena representatividade cortical
podem nao ter traducdo no EEG de rotina.

Sindrome Kleine-Levin como
manifestacdo de Encefalite anti-NMDAr

Sandra Sousa, C4atia Carmona, Rui Guerreiro, Liliana Olim
Gouveia, Fernando Pita

Servigo de Neurologia, Hospital Dr. José de Almeida, Cascais
sandracastrosousa@gmail.com

Introducdo: A Sindrome Kleine-Levin é uma perturbagdo
do sono muito rara (1-2 casos por milhdao de habitantes)
caracterizada por periodos de hipersonoléncia, perturbacoes
cognitivas e comportamentais como hiperfagia e hipersexua-
lidade. Afecta mais frequentemente jovens do sexo masculino
e a sua etiologia ainda é desconhecida.

Caso Clinico: Jovem mulher de 18 anos, sem histéria médi-
ca ou psiquiatrica prévia, internada por crise ténico clénica
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generalizada inaugural. Realizou RM-CE sem alteracdes e EEG
com actividade lenta fronto-temporal bilateral de predominio
esquerdo. Alta medicada com antiepiléptico. Nos dias seguin-
tes, inicia quadro encefalopdtico caracterizado por insénia,
alteracoes cognitivas com compromisso da linguagem, com-
portamento pueril e alucinagdes visuais. Novamente interna-
da, realiza estudo analitico de sangue, exame citoquimico do
LCR e repetiu RM-CE que foram normais. EEG e video-EEG
mostraram actividade lenta paroxistica temporal esquerda.
Enviado sangue e LCR para estudo de encefalite limbica (etio-
logias infecciosa, paraneopldsica e autoimune). Durante
internamento quadro evolui com periodos de agitacdao e
agressividade, catatonia, discinésias oromandibulares e dis-
funcdo autonémica. Na supeita de encefalite auto-imune foi
sequencialmente administrada metilprednisolona e imuno-
globulina humana, sem melhoria. Quadro progride com
comportamento de desinibicdo com hipersexualidade.
Estudo de neoplasia oculta negativo. Perante resultado de Ac
anti-NMDA positivos inicia plasmaferese sem resposta.
Decide-se administrar imunoterapia de 22 linha com rituxi-
mabe durante 4 semanas com melhoria, evoluindo de hiper-
sonoléncia, hiperfagia, irritabilidade facil, impulsividade e
acatisia para lenta recuperacao. Neste momento, e apds 8
meses, a doente estd a frequentar a faculdade e a tirar a carta
de conducao, tendo recuperado o seu estado prévio.

Conclusao: Este caso reflecte a complexidade da apresen-
tacdo da encefalite auto-imune por Anticorpos Anti-NMDA e
propde a possibilidade do seu papel na etiopatogenia da
Sindrome Kleine-Levin.

Correlacodes eletroclinicas na
encefalite por anticorpos anti-NMDA

Sandra Moreira', José Augusto Ribeiro®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Entre o Douro e
Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Servi¢o de Neurofisiologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto

sandramor3@msn.com

Introducdo: A encefalite por anticorpos anti-NMDA
(EANMDA) caracteriza-se por um quadro de alteragcdes com-
portamentais, psiquidtricas e cognitivas, crises epiléticas, dis-
cinésias e disautonomia. A RM cerebral é normal em 50% dos
casos. O LCR apresenta anticorpos anti-NMDA e, por vezes,
uma pleocitose linfocitica. O EEG revela frequentemente uma
lentificacdo difusa e atividade delta ritmica generalizada
(ADRG), podendo haver atividade epileptiforme. Foi recente-
mente descrito um padrao denominado “extreme delta brus-
hes” (EDB) em 30% dos casos, associado a pior prognéstico.

Este trabalho pretende caracterizar os doentes diagnosti-
cados com EANMDA no Centro Hospitalar de Sao Joao.

Caso clinico: Foram identificados 3 casos de EANMDA: 1)
rapaz de 3 anos; 2) rapariga de 14 anos; 3) mulher de 35 anos.
Todos os casos evoluiram com insénia, alteracdes do compor-
tamento, alteracdo do estado de consciéncia, crises epiléticas
e discinésias. Apenas o 2° caso cursou com disautonomia. Os
casos 1 e 2 necessitaram de terapéutica com Rituximab, tendo
o doente 1 falecido e a doente 2 ficado com sequelas compor-
tamentais e cognitivas. No 3° caso foi identificado teratoma do
ovdrio, que apds remocdo e imunossupressao evoluiu com
melhoria sintomatica, sem quaisquer sequelas.

Nos 3 casos a RM cerebral foi normal e o exame de LCR
mostrou ligeira pleocitose e anticorpos anti-NMDA. Todos
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evidenciaram, no EEG, ADRG, com periodos de frequéncias
betas sobrepostas conformando EDB de predominio frontal e,
por vezes, lateralizados. Nos 3 casos foram documentadas cri-
ses eletroclinicas, verificando-se ainda no 2° caso mioclonias
hemifaciais sem traducao elétrica.

Conclusdes: Os casos apresentados sdo congruentes com
o quadro tipico de EANMDA e evidenciam a complexidade da
sua correlacdo eletroclinica. Os autores postulam ainda que o
padrao de EDB seja mais frequente do que o previamente des-
crito, podendo surgir de forma intermitente, nao sendo claro
o seu significado clinico e fisiopatolégico.

Sindrome de encefalopatia posterior
reversivel e status epilepticus:
complicacoes tardias do transplante de
medula éssea

Joao Passos’, Raquel Pinheiro?, Andrea Soares?, Joana Marques',
Sofia Nunes?, John Peter Foreid'?

1-Servigo de Neurologia, 2-Laboratério de Neurofisiologia,
3-Departamento de Neuropediatria do Servico de Pediatria do
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil
(IPOLFG)

passos.joao.marques@gmail.com

Introducéo: A sindrome de encefalopatia posterior rever-
sivel (PRES) é uma entidade clinica caracterizada por cefa-
leias, crises, alteragdes visuais e alteragdes imagiologicas tipi-
cas, primariamente na distribuicao da circulagdo posterior. O
mecanismo fisiopatolégico é desconhecido. A hipertensao
arterial (HTA), o transplante alogénico de medula 6ssea
(TMO), a doenga de enxerto contra hospedeiro (GVHD) e a
terapéutica imunossupressora com tacrolimus estdo associa-
dos a um risco aumentado de PRES.

Caso clinico: Menina de 9 anos, com diagndstico de B -
talassémia, submetida a TMO. Das complicacdes decorrentes
do TMO destacaram-se GVHD aguda com envolvimento cuta-
neo e trombocitopenia com necessidade de prednisolona;
reactivacao de infeccao a CMV; diabetes mellitus e HTA iatro-
génica (tacrolimus/prednisolona). Cerca de um ano ap6s o
TMO, iniciou subitamente quadro caracterizado por olhar
fixo, dificuldade na nomeacao e subsequente crise ténico-cl6-
nica generalizada. Os valores tensionais registados previa-
mente eram de 120/70 mmHg (> percentil 99 para a idade). O
EEG apresentava alteracoes sugestivas de status epilepticus
(SE) focal temporal esquerdo. A RM-CE mostrou lesdes da
substancia branca simétricas, hiperintensas em T2, de topo-
grafia parieto-occipital e cerebelosa com concomitante restri-
cao da difusao no lobo temporal esquerdo e tdlamo ipsilateral.
A doente foi tratada com diazepam e levetiracetam. O tacroli-
mus foi suspenso e a HTA controlada. A evolucao clinica foi
favoravel: nao voltou a ter crises; a RM-CE realizada um més
depois documentou a resolucdo quase completa das altera-
¢coes previamente descritas; no EEG registava-se moderada
actividade lenta, focal e irritativa parietotemporal esquerda.

Conclusdes: Descrevemos um caso de PRES numa doente
que apresentava multiplos factores de risco. Fica por esclare-
cer o peso relativo desses mesmos factores no desenvolvi-
mento do quadro cinico. Destacamos ainda a apresentacao
inicial como SE, as alteracoes imagiolégicas observadas e a
evolucao favoravel da doente.
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Neuropatia craniana miltipla: uma
forma rara de apresentacao da
crioglobulinemia mista associada a
infeccao pelo virus da hepatite C

Pedro Bras', Miguel Nascimento?, Carlos Capela', Sara Dias', Ary
de Sousa’, Jodao Sequeira’, Joana Morgado', Helena Aguasl, José
Pena’, Rui Pedrosa’

1-Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa, Portugal; 2-Centro
Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa, Portugal
helty_bras@hotmail.com

Introducéo: A presenca de crioglobulinemia mista asso-
ciada a infeccdo pelo virus da Hepatite C é frequente, encon-
trando-se em cerca de 50% dos doentes. Entre as suas mani-
festagdes clinicas destaca-se neuropatia periférica, sendo a
polineuropatia sensitivo-motora distal a forma mais comum.
Porém, neste caso clinico apresentamos uma manifestacao
mais rara da neuropatia crioglobulinémica, com envolvimen-
to de nervos cranianos.

Caso Clinico: Mulher de 66 anos, leucodérmica, internada
no servico de Neurologia por parésia aguda do III par esquer-
do (diplopia, ptose e parésia na aducao e supraversao do olho
esqdo.). Dois meses antes quadro idéntico no olho direito, nao
investigado. Antecedentes de hepatite C de longa data ndo tra-
tada, Diabetes Mellitus tipo 2 e Hipertensao Arterial. Ao sexto
dia de internamento surgiu paralisia facial periférica direita. O
estudo imagioldgico ndo revelou alteracdes. Analiticamente
realca-se crioglobulinémia policlonal. O estudo neurofisiol6-
gico revelou polineuropatia axonal sensitivo-motora 4 mem-
bros e neuropatia sub-aguda severa do nervo facial dto.
Medicada com prednisolona 60 mg/dia sem melhoria signifi-
cativa. Ficou orientada para ajuste terapéutico antiviral.

Conclusoes: Este caso clinico destaca-se pela raridade
desta forma de apresentacao neuroldgica da crioglobulinémia
associada a hepatite C e pela incerteza da terapéutica eficaz.
Nesse sentido serdao necessarios no futuro mais estudos para
clarificar esse aspecto.

Aspergilose invasiva cerebral apés
terapéutica com alemtuzumab

Joana Parra', Margarida Prata?, Joana Leite?®, Olinda Rebelo®,
Cristina Janudrio'

1-Servico Neurologia, 2-Servico Infecciologia, Centro Hospitalar
e Universitdrio de Coimbra, Coimbra; 3-Servigo Medicina
Interna, Hospital Doutor José Maria Grande, ULSNA, Portalegre;
4-Departamento Neuropatologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra

joana_parra@hotmail.com

Introduc@o: Apesar da sua eficdcia notavel, a terapéutica
com alemtuzumab pode acompanhar-se de complicagdes
graves, incluindo citopenia e, subsequentemente, infeccoes.
As infecgdes flingicas surgem maioritariamente na fase pos-
tratamento. Estas infec¢oes sao também comuns em doentes
com neoplasias hematolégicas.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 74 anos, em remis-
sao de leucemia linfocitica cronica de células B, submetida a
alemtuzumab e corticéides endovenosos, desenvolveu apatia
e dependéncia funcional com evolucdo progressiva ao longo
de cinco meses. Trazida ao Servigo de Urgéncia por hemiparé-
sia direita de instalacdo subaguda. Ao exame neuroldgico,
apresentava-se lentificada, com mioclonias peri-orais a direi-
ta, hemian6psia homénima direita e hemiparésia direita
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grave. O estudo analitico e TAC CE eram normais, com excep-
cao de elevacao ligeira dos D-dimeros. O electroencefalogra-
ma era compativel com encefalopatia grau 2-3. A andlise do
LCR era normal, sem identificagdo de bactérias, fungos ou
células neopldsicas, imunofenotipagem normal e PCR virus JC
negativo. A doente continuou a agravar, apresentando estado
de consciéncia flutuante. Uma segunda TAC CE mostrou uma
hipodensidade occipital direita ndo captante de contraste. A
RM CE revelou multiplas lesoes hiperintensas em T2. A doente
entrou em choque séptico por colite isquémica. No pds-ope-
ratdrio, sofreu extensa hemorragia temporo-parieto-occipital
esquerda, que foi fatal. No estudo andtomo-patolégico foram
identificadas hifas flingicas em algumas das lesdes cerebrais e
foi também identificado Aspergillus nos pulmaes.

Conclusdes: A aspergilose invasiva pulmonar e reactivagao
de citomegalovirus sdo as infeccoes oportunistas mais comu-
mente associadas a terapéutica com alemtuzumab. A infeccao
intracraniana por Aspergillus corresponde a 10-20% de todos
os casos de aspergilose invasiva e permanece um desafio diag-
nostico, pela sua apresentacao clinica inespecifica e raro cres-
cimento do fungo no LCR.

Oftalmoparésia dolorosa bilateral
recorrente em doente com Doenca de
Lyme

Cristiana Silva', Ana Castro Caldas’, Ana Fonseca?, Ana Rita
Peralta’, Luisa Albuquerque’

1-Servigo de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia, Hospital de
Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa
cristiana7silva@gmail.com

Introducdo: Na Doenca de Lyme (DL) o sistema nervoso
pode ser afectado entre 10-20% dos casos, ocorrendo envolvi-
mento de pares cranianos em 50%. O VII par € o mais frequen-
temente envolvido, no entanto parésia oculomotora e neuro-
patia 6ptica podem ocorrer.

Caso Clinico: Homem, 71 anos, admitido por dor retro-orbi-
taria e cefaleia fronto-parietal esquerda com diplopia binocular
horizontal agravada na dextroversdo. Ao exame neurol6gico
apresentava ptose esquerda, limitacao da aducao, supra e infra-
versao do olho esquerdo, parésia flutuante da aducao do olho
direito, com posterior midriase fixa esquerda. ARMN CE e 6rbi-
ta revelou alteracdo sinal T2 no nervo 6ptico direito, sem capta-
cao de contraste e os potenciais evocados visuais confirmaram
lesdo bilateral da via dptica. A avaliacdo serolégica evidenciou
serologia DL no soro IgM positiva (ELISA) mas serologia no LCR
e immunoblot no soro negativos. Restante investigacao realiza-
da (exame citoquimico do liquor, restantes serologias LCR e
soro, Angio-RM e angiografia convencional) negativa. Foi admi-
tido o diagnéstico de Sindrome de Tolosa-Hunt bilateral e rea-
lizado pulso de metilprednisolona com melhoria clinica. Em
dois meses houve recorréncia com dor retro-auricular e hemi-
craniana direita associada a diplopia horizontal, com limitacao
da adugao, supra e infraversao do olho direito, sem alteracoes
RMN CE e érbita. Realizou novo pulso de metilprednisolona,
seguido de prednisolona 1mg/kg/dia em desmame progressivo
com melhoria clinica. Trés meses depois houve aparecimento
de miose esquerda com serologia DL immunoblot no soro posi-
tivo. Iniciou-se doxiciclina 100mg/2id, 6 semanas, sem novas
queixas num ano de seguimento e sem terapéutica.

Conclusées: Este caso de oftalmoparésia dolorosa bilateral
recorrente com envolvimento do II, I1I e IV pares cranianos —
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preeenche critérios actuais de possivel neuroborreliose
(EENS 2010). Discutem-se o caso e critérios e alerta-se para
que uma primeira serologia pode ser negativa e/ou a serocon-
versao adiada por corticoterapia, pelo que deve ser repetida se
a suspeita persiste.

Abcesso Cerebral por
Staphylococcus lugdunensis

Andreia Matas, Andreia Veiga, Joao Paulo Gabriel, Mario Rui Silva
Servico de Neurologia, Vila Real, Centro Hospitalar Tras-os-
Montes-e-Alto-Douro

andreia_matas@hotmail.com

Introduc@o: Vérios sdo os casos descritos na literatura de
abcessos cerebrais causados por Staphylococcus Lugdunensis
associados a endocardite bacteriana. Apresentamos o primeiro
caso de abcesso causado por este micro-organismo incomum,
na auséncia de endocardite ou bacteriemia.

Caso Clinico: Senhor de 59 anos de idade sem antecedentes
pessoais relevantes, imuno-competente, trazido ao servico de
urgéncia por quadro clinico pautado por estado confusional
agudo, cefaleia, febre e crises ténico-clénico generalizadas. Ao
exame neurol6gico a admissao apresentava franca inibicao psi-
comotora e hemianépsia homénima direita, sem outros défices
neurolégicos. O estudo analitico sérico (incluindo estudo imu-
noldgico, serologias viricas e marcadores tumorais) e do LCR
(incluindo pesquisa para DNA de HSV1 e 2, M. Tuberculosis e
virus JC negativa) resultou negativo. As culturas do sangue e da
urina foram igualmente negativas e o ecocardiograma transe-
sofédgico excluiu a possibilidade de endocardite. O EEG nao evi-
denciou atividade paroxistica e a TC toraco-abdomino-pélvica
ndo revelou anomalidades. O estudo imagiol6gico por RMN
Encefélica evidenciou um abcesso fronto-parietal direito, pelo
que foi iniciado tratamento empirico com ceftriaxona e metro-
nidazol. Apesar do doente permanecer estavel do ponto de
vista clinico e hemodinamico, apds 4 semanas de antibiotera-
pia assistiu-se ao recrudescimento da sintomatologia e da
febre. A RMN de controlo evidenciou agravamento lesional. O
abcesso foi submetido a drenagem cirtirgica, com isolamento
de S. Lugdunensis sensivel ao trimetropim-sulfametoxazol.
Iniciou-se terapia dirigida com resposta clinica e imagioldgica
favordvel. A RM encefdlica de controlo aos 3 meses resultou
normal e o doente permaneceu assintomatico desde entao.

Conclusdo: Apesar de existirem relatos na literatura de
abcessos cerebrais causados por S. Lugdunensis, este é o pri-
meiro relato em que este microorganismo é a causa de abcesso
cerebral na auséncia de bacteriemia ou endocardite.

Da retina ao Sistema Nervoso
Central - créonicas de um Treponema

Marta Lopes, Luis Fontao, José Mario Roriz
Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, Santa Maria da Feira
marta.fmup@gmail.com

Introducdo: Ap6s a descoberta e disseminagao dos tratamen-
tos antibi6ticos, a incidéncia de sifilis diminuiu drasticamente.
Porém, tem havido, na ultima década, tendéncia para novo
aumento da incidéncia, com a re-emergéncia de manifestagdes
da doenca consideradas raras na era p6s-antibiética. As manifes-
tacdes oculares sdo infrequentes, sendo a coriorretinite aguda
sifilitica particularmente rara em doentes imunocompetentes.
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Caso Clinico: Mulher, 56 anos, que iniciou subitamente
quadro de dor intensa no OE, agravada com os movimentos
oculares. Recorreu a Oftalmologia e foi medicada com corti-
costerdide e cloranfenicol tépicos. Os sintomas resolveram
completamente em dias. Cerca de 3 semanas depois iniciou
“vis@o turva” no OE e dor com os movimentos oculares. Era
visivel um apagamento dos bordos do disco 6ptico a esquerda,
sendo o restante EN normal. Realizou angiografia retiniana,
observando-se no OE, além de edema da papila, lesdo compa-
tivel com coriorretinite placéide. O estudo subsequente
demonstrou VDRL e TPHA positivos no soro e LCR com pleoci-
tose, proteinorraquia e VDRL negativo. Foi tratada com penici-
lina EV 4/4h durante 14 dias, com fundo ocular ja normalizado
apos o 1° més. A doente revelou entretanto ter conhecimento
de adultério passado por parte do marido, que apresentava
quadro de deterioracdo cognitiva e alteracoes psico-compor-
tamentais com anos de evolucdo. Foi estudado, demonstran-
do-se também VDRL e TPHA positivos no soro. Embora com
LCR normal, incluindo VDRL negativo, os sintomas foram con-
siderados secunddrios a neurossifilis. Realizou ciclo de penici-
lina EV, com melhoria evidente durante o internamento.

Conclusdes: As manifestacoes raras de sifilis, até agora
reconhecidas em doentes imunodeprimidos, estdo a aumen-
tar de prevaléncia na populacao imunocompetente. Os casos
que apresentamos indiciam que a sifilis estd provavelmente
sub-diagnosticada, contribuindo para isso a fase latente da
doenca, que se pode prolongar em décadas, e a inespecifici-
dade dos sintomas de neurossifilis, permitindo assim a sua
disseminacado desapercebida.

Encefalite com envolvimento
exclusivo do Lobo Frontal

Sara Machado, Amélia Nogueira Pinto

Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora

sara_machado@hotmail.com

Introducao: Os casos de encefalite com envolvimento
exclusivo de regides extra-temporais sao raros. As manifesta-
¢oes clinicas dependem da drea envolvida, o que pode dificul-
tar o diagnéstico e atrasar o tratamento. Apresentamos um
caso de encefalite com envolvimento exclusivo do lobo frontal.

Caso Clinico: Doente de 24 anos, natural da Guiné-Bissau,
com antecedente de internamento recente no Servico de
Infecciologia por encefalite de provével etiologia viral. Um
més ap6s a alta recorreu ao SU por comportamento de utiliza-
¢do. Na observacdo neurolégica ndo apresentava sinais focais
ou meningeos. Foi realizada PL que revelou pleocitose com
predominio de mononucleares e hiperproteinorraquia. Foi re-
internado para esclarecimento do quadro, tendo sido feito o
diagnéstico de encefalite recorrente de provavel etiologia viral
ou auto-imune. Iniciou-se terapéutica com aciclovir e metil-
prednisolona, com estabilizagdo clinica. Da investigagao etio-
légica realizada salienta-se: RM-CE com alteragdo de sinal
cortical frontal interno para-sagital e cingulado bilateralmen-
te; avaliacdo analitica sem evidéncia de doenga auto-imune
sistémica ou infecciosa; auséncia de anticorpos antineuronais
(intracelulares e NMDAR, AMPAR, VGKC); PCR Herpes
Simplex 1 e 2 negativa; DNA Varicella Zooster e Herpes 6 no
LCR negativo; TAC de corpo e ecografia testicular sem altera-
¢oes; avaliacdo citoquimica do LCR de controle dentro da nor-
malidade. O doente teve alta clinicamente estdvel, encontran-
do-se actualmente sem alteraces do comportamento ou
sinais focais na observagao neuroldgica.
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Conclusdo: As encefalites com envolvimento exclusivo de
outras dreas que nao os lobos temporais podem nao ter um
diagnostico linear. Neste caso, o comportamento de utilizacao
foi ndo s6 a manifestacdo clinica major como o sinal mais evi-
dente de disfun¢ao do lobo frontal. Relativamente a etiologia,
a causa mais frequente é a infeccao a Herpes Simplex, deven-
do no entanto ser excluida uma causa auto-imune, principal-
mente em individuos com aparente recorréncia.

Os problemas de diagndstico na
meningoencefalite herpética

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Ana Graca
Velon, Mario Rui Silva

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

ricardo.jorge.almendra@gmail.com

Introducdo: O estudo do LCR na meningoencefalite herpé-
tica revela caracteristicamente uma pleocitose mononuclear
podendo ser normal em cerca de 3-5 % dos casos. A PCR do
HSV1 no liquor tem elevada sensibilidade e especificidade e é
gold-standard para o diagnéstico.

Caso Clinico 1: Homem de 62 anos com antecedentes de
Diabetes Mellitus tipo 1 que uma semana antes da observacao
iniciou cefaleias, nduseas e febre. Foi medicado com quinolona
e AINEs. Entretanto iniciou sintomatologia neuropsiquidtrica
pautada por inibi¢ao psicomotora, confusdo mental, atividade
alucinatéria e insénia. Objetivamente apresentava distirbio
visuo-espacial, bradicinésia, ataxia axial e apendicular e, apraxia
do membro superior esquerdo. A investigacdo complementar
efetuada em regime de internamento, nomeadamente RMN-CE
e estudo analitico alargado, foi normal. O estudo do LCR foi ino-
cente mas positivo para o HSV1. Foi medicado com aciclovir e
mantém alteragdes neuropsiquidtricas residuais na auséncia de
alteracoes na RMN-CE. Caso Clinico 2: Mulher de 56 anos com
antecedentes de alcoolismo e multiplos recursos hospitalares
por perda do conhecimento e suspeita de epilepsia estando
medicada com levetiracetam (1000 mg/dia). Foi admitida na
UCIP por crises focais esquerdas com generalizagao secunddria
sem recuperacao da consciéncia. A investigagao inicial contem-
plou estudo analitico, TC-CE e estudo do liquor que n3o revela-
ram anormalidades. Evoluiu com estado de mal refractdrio a
carecer da introdugao de progressiva de acido valproico, cloba-
zam e levetiracetam. A RMN-CE apontou para a hipdtese de
encefalite limbica com introduc@o de corticoterapia. O estudo
do LCR manteve-se normal 5 dias depois. Entretanto o HSV1 no
liquor foi positivo e instituido o aciclovir. A doente esta tra-
queostomizada, em mutismo e com tetraparésia espdstica. A
RMN-CE de controlo revelou hipersinal difuso dos lobos tempo-
rais, envolvendo os nicleos amigdalinos e os hipocampos.

Conclusdao: A morbimortalidade da meningoencefalite
herpética é elevada requerendo elevado indice de suspei¢cao
para um diagnéstico precoce.

Polineuropatia craniana como
complicacdao de meningite a Varicella
Zoster
Filipa Ladeira', Raquel Barbosa', Ding Zhang?, Francisca S&'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia do Centro

Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa
filipaladeira@msn.com
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Introducdo: A meningite é uma das manifestacoes conhe-
cidas da infeccdo a virus Varicella Zoster. O quadro tem geral-
mente uma evolucdo benigna e o envolvimento de nervos cra-
nianos neste contexto € raramente descrito na literatura.
Descrevemos um quadro de meningite asséptica a VZV com
curso atipico, complicado por polineuropatia craniana.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de um homem de 65
anos, admitido por um quadro com 6 dias de evolucao de
cefaleia frontal bilateral, nduseas e vomitos, em contexto de
sindrome gripal recente. A entrada o doente encontrava-se
sub-febril, ndo apresentando alteragdes no exame geral,
nomeadamente rash cutaneo ou linfadenopatias. No exame
neuroldgico ndo apresentava sinais focais mas tinha rigidez
da nuca. Realizou TC-CE, RM e EEG que nao revelaram altera-
coes. Realizou pungao lombar que evidenciou pleocitose (38.7
x 1076 celulas/litro) de predominio mononuclear com hiper-
proteinorrdquia (120 mg/dl) e normoglicorrdquia. A pesquisa
por PCR para virus neurotrépicos no LCR foi positiva para VZV
e EBV. O estudo serolégico apontou infec¢ao antiga por EBV e
excluiu infec¢@o por VIH. Durante o internamento, desenvol-
veu quadro de vertigem rotatéria, desequilibrio, nistagmo
horizontal inesgotdvel mais exuberante na dextroversao com-
pativel com nevrite vestibular esquerda. Posteriormente
desenvolveu parésia facial periférica esquerda e hipostesia no
territério mandibular do nervo trigémio esquerdo (V3), confi-
gurando um quadro de polineuropatia craniana no contexto
de meningite viral. Cumpriu 14 dias de Aciclovir EV com
regressdo parcial dos sintomas. Na reavaliagdao em consulta as
6 semanas apresentou regressao quase total do quadro.

Conclusoes: As infecgoes do SNC por Varicella Zoster
podem ocorrer mesmo na auséncia de rash cutdneo (zoster
sine herpete) e em doentes imunocompetentes. As suas mani-
festacoes sdo varidveis e inespecificas, o envolvimento de ner-
vos cranianos é uma complicacao a ter em conta

Romboencefalite por Listeria
Innocua: Um Caso Clinico

Silvia César, Elia Baeta

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

silvia_f_cesar@hotmail.com

Introducio: A romboencefalite por Listeria é uma infec¢ao
pouco frequente do sistema nervoso central, frequentemente
fatal e que condiciona sequelas neuroldgicas importantes.

Das vdrias espécies de Listeria apenas a L. Monocytogenes
é considerada patogénica para o ser humano apesar de haver
relatos de infecdes esporddicas causadas por outras espécies
tais como a Listeria Innocua.

A L. Innocua é uma bacteria ubiqua no ambiente e um
microorganismo cujo genoma até a tltima década se pensava
ndo apresentar genes de viruléncia, no entanto a presenca
destes genes em Listerias Innocua atipicas pode justificar a
patogenicidade humana.

Apresentamos um caso de romboencefalite associada a
infecao por L. Innocua.

Caso Clinico: Mulher de 78 anos, antecedentes de gastrec-
tomia parcial e HTA. Recorreu ao servigo de urgéncia por febre
e diplopia horizontal. Ao exame neurolégico encontrava-se
consciente, colaborante e orientada. Limitacao da abducao do
olho esquerdo e parésia facial central ipsilateral.

O estudo analitico realizado nomeadamente hemograma,
VS, PCR, estudo auto-imune, estudo pré-trombético, serolo-
gias viricas (HIV, HVB, HVC, sffilis) e electroforese de proteinas
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foi normal ou negativo. A TC cerebral e o perfil de LCR nédo
mostraram alteracoes. Realizou posteriormente RMN cerebral
que evidenciou uma lesdo paramediana e posterior a esquer-
da da protuberédncia compativel com abcesso. Nas hemocul-
turas foi isolada Listeria Innocua e iniciou-se antibioterapia
dirigida com melhoria franca do quadro neurolégico apresen-
tando a data da alta limitacdo discreta da abducdo do olho
esquerdo. A RMN CE de controlo mostrou redu¢ao do volume
da protuberéncia a esquerda, sequela de abcesso completa-
mente resolvido.

Conclusdo: Existem raros casos de infecoes do SNC asso-
ciadas a L. Innocua. Neste caso, os mecanismos predisponen-
tes a infec@o foram provavelmente o imunocomprometimen-
to associado a gastrectomia prévia e a idade da doente.

Documentamos um caso de romboencefalite que nos faz
pensar que nem todas as espécies patogénicas sdo Listeria
Monocytogenes.

Mieloradiculonevrite e
Neuroborreliose

Silvia César, Diogo Fitas, Rosa Lobato

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

silvia_f_cesar@hotmail.com

Introducdo: A neuroborreliose (NB) é uma patologia infec-
ciosa, multissistémica crénica provocada pela espiroqueta
Borrelia e transmitida pela picada de carragas sobretudo do
género Ixodes.

Esta doenca evolui ao longo de trés fases, podendo apre-
sentar manifestacdes cutaneas, cardiacas, articulares e/ou
neuroldgicas. Aproximadamente 10% dos doentes nao trata-
dos tém manifestacdes neuroldgicas da doenca podendo
manifestar-se na fase de disseminacao inicial ou latente.

Apresentamos um caso de NB com envolvimento do siste-
ma nervoso periférico, secunddrio a infe¢ao por Borrelia garinii.

Caso Clinico: Homem, 56 anos, sem antecedentes patol6-
gicos. Recorreu ao servico de urgéncia por astenia, diminui-
¢do generalizada da for¢a muscular sobretudo nos membros
inferiores (MI), retengdo urindria e obstipacdo com alguns
dias de evolugao. Ao exame neuroldgico apresentava tetrapa-
résia assimétrica de predominio MI esquerdo, sensibilidade
dlgica e vibratéria diminuida no MI ipsilateral e hiporreflexia
osteotendinosa generalizada.

O estudo analitico realizado nomeadamente hemograma,
VS, PCR, estudo auto-imune, pré-trombético e serologias viri-
cas (HIV, HVB, HVG, sifilis), foi normal ou negativo. A serologia
para Borrelia garinii foi positiva e a pun¢do lombar mostrou
pleocitose de predominio linfocitico com aumento de protei-
nas, BOC negativas e PCR de Borrelia positiva. A RMN medu-
lar ndo evidenciou alteracoes estruturais e a EMG revelou
polirradiculonevrite desmielinizante aguda e dano axonal
secunddrio. O estudo cardiaco e provas funcionais respiraté-
rias ndo estavam alteradas. Iniciou ceftriaxone com melhoria
franca do quadro neurolégico apresentando a data da alta
hemiparesia esquerda proximal G4/5.

Conclusdo: A NB é uma zoonose de extrema importancia
em Portugal e com uma grande diversidade de manifestacoes
neurolégicas. Uma vez que ndo existem achados especificos
de NB nem no exame neurolégico nem em estudos imagiol6-
gicos do Sistema Nervoso, o reconhecimento atempado dos
sintomas é crucial no diagnéstico e tratamento adequados.

Este caso realca a necessidade de considerar a NB no diag-
nostico diferencial de sintomas neurolégicos de instalagao
ictal em dreas geogréficas endémicas.
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Cisticercose do Cone Medular

Andreia Matas', Andreia Veiga', Joao Paulo Gabriel', Mario Rui
Silva', M4rio Resende?

1-Servico de Neurologia, Vila Real, Centro Hospitalar Trds-os-
Montes-e-Alto-Douro; 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar Gaia/Espinho

andreia_matas@hotmail.com

Introducao: Apesar de a cisticercose ser a doenca parasita-
ria que mais frequentemente acomete o sistema nervoso cen-
tral, o atingimento medular € relativamente incomum. A afe-
tacdo do cone medular é uma ocorréncia extremamente rara,
sendo escassos 0s casos descritos na literatura.

Caso Clinico: Mulher de 57 anos de idade sem anteceden-
tes pessoais de relevo, referenciada a consulta de neurologia
por cefaleia de tensdo crénica. Concomitantemente, mencao a
lombociatalgia direita. Ao exame objetivo, a manobra de
Lasegue era positiva a direita, ndo sendo objectivavel qualquer
défice motor ou sensitivo focal. Apirética e estavel do ponto de
vista hemodinamico. O estudo analitico ndo revelou qualquer
alteracdo. A EMG confirmou compromisso radicular L5 bilate-
ral e S1 a esquerda. A RMN Encefilica revelou multiplas calci-
ficacoes puntiformes dispersas pelo parénquima cerebral.
Identificou-se na RMN lombossagrada lesdao expansiva, cap-
tante, intra-canalar do cone medular, de presumivel etiologia
tumoral. A doente foi submetida a cirurgia, com identificagdo
de lesdo quistica que foi aspirada e removida na sua totalidade.
O exame anatomo-patolégico da peca cirtirgica identificou
estruturas parasitarias com carateristicas de cisticercos, pelo
que se iniciou tratamento dirigido com albendazol. Foi realiza-
do estudo do LCR 6 meses ap0s a cirurgia, sem alteragdes a
assinalar e com resultados da serologia para a cisticercose
negativa. Um ano depois, a doente permanece assintomatica e
sem alteracoes objetivaveis ao exame neurolégico.

Conclusdo: A neurocisticercose é uma entidade que,
embora infrequente, tem um amplo espectro de apresentacdo
e nao deve ser esquecida no diagndstico diferencial de lesdes
do cone medular. O diagndstico precoce desta entidade tem
importantes implicacdes terapéuticas e prognésticas.

Ressonancia Magnética cranio-
encefalica com sequéncias de difusdo
negativa: exclui o diagnéstico de acidente
vascular cerebral isquémico em fase
aguda?

Catarina Homem', Ruth Geraldes?, Ana Catarina Fonseca?,
Teresa Pinho e Melo?

1-Servigo de Neurologia, Hospital Clinico Universitario de
Salamanca, Salamanca; 2-Servigo de Neurologia, Unidade de
AVC, Hospital de Santa Maria, Lisboa
ac.homem@gmail.com

Introducdo: A Ressonancia Magnética cranio-encefélica
(RM-CE) com as sequéncias de difusdao (DWI) e ADC é atual-
mente o exame padrao para detectar lesdes isquémicas cere-
brais agudas, podendo mostrar lesdes isquémicas minutos
depois do inicio dos sintomas. Apesar da sua elevada sensibi-
lidade, hé cada vez mais evidéncia de falsos negativos nas pri-
meiras 24 horas ap6s o inicio de sintomas de acidente vascu-
lar cerebral (AVC) isquémico.

Caso Clinico: JSP, 80 anos, género masculino, que recorre
ao Servigo de Urgéncias por instala¢ao, ao acordar, de dificul-
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dade para a marcha. O doente tinha antecedentes pessoais de
fibrilhacao auricular paroxistica, tendo interrompido a toma
de anticoagulantes orais uma semana antes por hemorragia
digestiva. A chegada ao hospital apresentava: disartria, nistag-
mo horizonto-rotatério com fase rdpida para a esquerda,
hipostesia da hemiface direita, parésia facial supranuclear
direita, dismetria na prova dedo-nariz a esquerda e ataxia da
marcha. Realizou RM-CE 10 horas ap6s a identificacdo dos
sintomas e 18 horas depois da ultima vez que tinha sido visto
assintomdtico. A RM-CE de 1,5 Tesla ndo mostrou qualquer
alteracao no estudo DWI, ADC, nem nas sequéncias FLAIR.
Durante o internamento o doente manteve os defeitos neuro-
l6gicos. Dada a hip6tese diagnéstica de AVC isquémico no ter-
ritério vertebro-basilar, foi repetida a RM-CE 3 dias depois da
inicial, no mesmo aparelho, que mostrou lesdes hiperintensas
em DWI, com correspondente hipo-intensidade no mapa
ADC e hiper-intensidade em FLAIR, no tdlamo, l16bulo occipi-
tal, mesencéfalo e hemisfério cerebeloso esquerdos, nao
visualizadas previamente, confirmando o diagnéstico.
Conclusdes: Os casos de RM-DWI negativa na fase aguda do
AVC sdo pouco frequentes e a maioria corresponde a lesdes
lacunares, muitas delas inferiores ao limite de resolucao espa-
cial da técnica e localizadas principalmente no tronco cerebral.
A ocorréncia de um AVC territorial ndo visivel por RM 18 horas
depois do inicio dos sintomas constitui um caso excepcional.

Uma rara e infeliz complicacao da
trombélise endovenosa por Acidente
Vascular Cerebral isquémico

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Grunho, Miguel
Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE
elisacamposcosta@gmail.com

Introducdo: A trombdlise endovenosa com alteplase é o
Unico tratamento aprovado no Acidente Vascular Cerebral
isquémico (AVCi) agudo, sendo a hemorragia o efeito adverso
mais comum. A hemorragia extracraniana é rara, mas poten-
cialmente grave.

Caso Clinico: Homem, 78 anos, com antecedentes de taba-
gismo, etanolismo crénico (cessa¢do hd 4 anos), dislipidémia e
dois AVCi hemisféricos direitos sem sequelas, admitido por
quadro subito de assimetria facial, alteracdo da linguagem e
diminuicdo da sensibilidade e for¢ca muscular no hemicorpo
direito. Apresentava afasia de Broca, hemianépsia homénima
direita, parésia facial direita de tipo central e hemiparésia direi-
ta (NIHSS: 11), com anélises, ECG e TC-CE sem alteragdes valo-
rizaveis. Realizou trombélise endovenosa (2h50m de evolucao),
mantendo os défices neurolégicos. A TC-CE 24h p6s-tromboli-
se excluiu transformacdo hemorrégica e iniciou-se antiagrega-
¢ao plaquetaria. Cerca de 36h ap6s trombdlise iniciou quadro
de prostracao, dispneia, distensao abdominal (sem massas pal-
péveis, sem defesa) e oligoanuria, coexistindo descida de
3,4g/dL de hemoglobina. Admitindo-se possivel hemorragia
peritoneal, realizou-se TC abdomino-pélvica emergente que
firmou este diagndstico e revelou, de novo, cirrose hepdtica,
carcinoma hepatocelular (CHC) infiltrativo/multifocal avanca-
do, trombose da veia porta e metdstases pulmonares.
Documentou-se hemo-peritoneu por hemorragia secunddria a
ruptura de nédulo hepético. Adoptou-se tratamento conserva-
dor no imediato e paliativo na fase terminal da doenga oncol6-
gica, tendo o doente falecido duas semanas mais tarde.
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Conclusao: Apds tromboélise endovenosa por AVCi, a desci-
da de hemoglobina sem hemorragia externa ou intracraniana
evidente deve fazer suspeitar de hemorragia intra-abdominal.
A ruptura espontianea de CHC é incomum e potencialmente
fatal, sendo a sua abordagem controversa e o prognéstico
reservado. A hemorragia intra-abdominal por ruptura de neo-
plasia hepética apds trombdlise com alteplase por AVCi ndo se
encontra descrita na literatura. Este caso ilustra o elevado risco
hemorrégico da trombdlise por AVCi no CHC avancado, pre-
viamente desconhecido neste doente, devendo este ser consi-
derado como uma contra-indicacao para o procedimento.

Acidente Vascular Cerebral no Ar

Maria Lobo Antunes, Ana Catarina Fonseca, Evelyn Pacheco,
Teresa Pinho e Melo

Servico de Neurologia, Unidade de AVC, Hospital Santa Maria,
Lisboa, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa
marialobo628@gmail.com

Introducao: Nas viagens de avido somos submetidos a con-
dicoes como desidratacao, imobilizacao, hipoxia relativa, baixa
pressdo atmosférica as quais podem aumentar o risco de aci-
dente vascular cerebral (AVC). Os AVC relacionados com o voo
sdo contudo raros. Existe apenas uma série consecutiva de AVC
neste contexto, com menos de duas dezenas de doentes.

Objectivos: Andlise descritiva das caracteristicas demografi-
cas, factores de risco cardiovascular, tipo e etiologia de AVC de
doentes com AVC durante ou ap6s 72 horas de viagem de aviao.

Métodos: Série consecutiva de doentes admitidos numa
Unidade de AVC entre 2003-2014 selecionados através de pes-
quisa na base de dados recorrendo as palavras “aviao”, “voo” e
“viagem”. Resultados: 16 doentes foram incluidos (10
homens); idade média 48.5+14.6 anos. Na maioria dos doen-
tes (77%) foi possivel identificar = 1 factor de risco cardiovas-
cular, sendo o tabagismo foi o mais frequente (42,1%). A maio-
ria dos eventos vasculares cerebrais foram isquémicos
(11/16), entre os quais 2 AIT. Entre os hemorrdgicos (4/16),
registaram-se 2 hematomas, 2 hemorragias subaracnoideias.
Verificou-se uma trombose venosa cerebral. A etiologia mais
frequente dos isquémicos foi cardioembélica (66.7%). Todos
os doentes com etiologia cardioembédlica tinham uma fora-
men ovale patente (FOP), sem evidéncia de trombose venosa
periférica. A pesquisa de trombofilia identificou 1 caso de
deficiéncia de proteina S. As restantes etiologias isquémicas
foram: 1 doenca de grandes vasos associada a estenose critica
da cardtida interna e 3 indeterminados. Os dois hematomas
intracerebrais tiveram uma etiologia hipertensiva. A data de
alta, a maioria dos doentes tinha Rankin <2 (11/16).

Conclusao: Na série publicada de AVCs relacionado com
viagens de avido a principal etiologia de AVC isquémico foi
doenca de grandes vasos associada a estenose carotidea. Nesta
série a principal etiologia foi cardioembdlica associada a FOB,
como descrito na maioria dos casos isolados publicados.

Multiplicidade de factores de risco
vascular: acaso ou causalidade?

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Ana Graca
Velon, Pedro Guimaraes, Mario Rui Silva

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

ricardo.jorge.almendra@gmail.com
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Introducdo: O Acidente Vascular Cerebral na idade jovem
implica uma investigacdo exaustiva com o objectivo de iden-
tificar as causas tratdveis ou outras patologias que podem
estar associadas ao AVC.

Caso Clinico: Mulher, 66 anos, com antecedentes pessoais
de HTA, artralgias, AITs de repeticdo com inicio aos 53 anos
com posterior identificagdo de homozigotia da variante C677T
do gene da MHTFR e positividade para anticorpos anti-
nucleares (1/1000). Estava medicada com dupla anti-agrega-
¢do plaquetdria (AAS + clopidogrel) e anti-hipertensor. Iniciou
quadro de instalacao ictal de afasia de expressao com reversao
total dos sintomas em menos de 24 horas. Realizou TAC ence-
falica que revelou marcados fenémenos de leucoencefalopatia
isquémica, mas sem lesdes isquémicas ou hemorrégicas agu-
das. A RMN encefélica mostrou marcado hipersinal em ambas
as cédpsulas externas e polos temporais, caracteristicas de
CADASIL. O eco-Doppler vertebro-carotideo e o ecocardio-
grama transtordcico ndo mostraram alteracoes relevantes. O
estudo genético para CADASIL revelou uma mutagao no exao
4 do gene NOTCH3, nunca descrita na literatura, que resulta na
substitui¢do de uma cisteina por uma serina na posicao 168. A
doente continua medicada com dupla antiagregacdo (AAS +
dipiridamol) e anti-hipertensor e foi introduzida estatina.

Conclusao: A raridade do caso descrito assenta na conco-
mitancia de factores potencialmente indutores de lesdo isqué-
mica, discutindo-se a concorréncia dos mesmos, na histéria
vascular cerebral da doente.

Disseccao carotidea e massagens
cervicais - uma relacdo a considerar

Lia Leitdao, Mariana Santos, Angela Timé6teo

Servico de Neurologia do Hospital Professor Doutor Fernando da
Fonseca, Amadora

lia.f.leitao@gmail.com

Introduc@o: A dissec¢@o das artérias cervicais é uma causa
reconhecida de AVC isquémico em doentes jovens. Factores
genéticos, biomecénicos e ambientais, incluindo histéria de
trauma cervical prévio podem ser predisponentes. Por vezes,
as disseccoes sao classificadas como espontdneas apesar de
frequentemente associadas a trauma minor.

Caso Clinico: Homem de 39 anos de idade, natural da
China, com antecedentes de traco B-talassémia e dislipidé-
mia, recorreu ao hospital por cefaleia biparietal, diminuicao
de forca na mao direita e alteracdes da linguagem. Negava
traumatismo cervical e infeccdo recente. Uma primeira TAC-
CE foi normal. Na primeira avaliacdao neuroldgica, cinco dias
apos o inicio do quadro, constatou-se um defeito de campo
homénimo direito. No exame fisico destacavam-se mdltiplos
hematomas em fase de reabsorc¢ao na regiao cervical e supra-
escapular bilateralmente. Neste contexto, apurou-se a realiza-
¢do de massagens cervicais e dorsais, com auxilio de uma
pedra. A segunda TAC-CE mostrou hipodensidade cortico-
subcortical temporo-parietal esquerda, sugestiva de lesdo
isquémica recente. Ficou internado no Servico de Neurologia.
A RM-CE/Angio-RM revelou dissec¢do da artéria carétida
interna esquerda (ACIE) em toda a sua extensdo, com trombo
mural visivel, e confirmou enfarte isquémico com evolugdao
subaguda temporo-parieto-occipital esquerdo e envolvimen-
to do esplénio do corpo caloso. O EDVP mostrou oclusao da
ACIE. O ecocardiograma e as andlises do estudo do AVC no
jovem foram normais. O doente teve alta assintomatico.
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Conclusdo: Apesar da inexisténcia de evidéncia sélida que
relacione as terapias envolvendo manipulagdo cervical e a
ocorréncia de dissec¢do carotidea, varios case reports apon-
tam para esta associagao, tal como no caso apresentado. Esta
causa potencial deverd ser considerada na avaliagdo dos
doentes com disseccdes cervicais.

AVC isquémico por disseccdo da
artéria vertebral em doente com sindrome
de MURCS

Mariana Santos', Carlos Casimiro?, Luisa Biscoito®, Cristina Costa'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
Prof. Doutor Fernando Fonseca EPE, Amdora; 3-Servigo de
Imagiologia, Hospital CUF Infante Santo
marianagsantos2010@gmail.com

A sindrome de MURCS consiste na combinacgao de aplasia
dos ductos de Miiller, agenésia renal unilateral e anomalias
dos sémitos cervico-toracicos. A disseccao de artéria vertebral
é uma causa rara de AVC isquémico e pode, em casos raros,
associar-se a anomalias do desenvolvimento cranio-vertebral.

Caso clinico: Mulher de 55 anos, com hipoplasia renal,
uterina e vaginal, com histdria de cervicobraquialgias bilate-
rais e de episédios transitorios e breves de visao dupla com a
rotacdo cefdlica direita subita ou mantida. Nos tltimos 6
meses, apresentara cefaleias frontais e occipitais tipo peso.
Quatro dias antes do internamento, iniciaram-se vertigens
rotacionais. No dia do internamento, instalou-se subitamente
quadro de visdo dupla binocular, disartria, parestesias dos
membros esquerdos e descoordenacao na marcha, que durou
cerca de 1 hora. A entrada no hospital, constatou-se parésia
facial central esquerda e dos membros homolateral, dismetria
dos membros superiores e ataxia do membro inferior esquer-
do. Fenotipicamente, a doente apresentava pescogo curto,
com baixa implantagdo do cabelo e limitacdo da rotacao da
cabeca para a direita. Apuraram-se ainda malformacdo da
charneira cranio-vertebral e da coluna cervical (compativel
com variante da sindrome de Klippel-Feil), hipoplasia dos
6rgdos genitais, rim direito pélvico e hipoplasia do contralate-
ral. No seu conjunto, estes aspectos configuravam uma sin-
drome de MURCS. Os exames realizados (RM-CE, angio-TAC
e angiografia digital), permitiram o diagnéstico de enfarte
isquémico hemisférico cerebeloso esquerdo e disseccdo da
artéria vertebral homolateral. Iniciou-se hipocoagulacao oral.
O quadro evoluiu com melhoria significativa dos defeitos
focais, sem incapacidade funcional significativa a data da alta.

Conclusdo: Apresentamos um caso de AVC isquémico por
dissec¢do cervical de uma artéria vertebral, salientando-se a
sua provdvel relacdo etiolégica com uma malformacao cra-
nio-cervical rara no contexto de sindrome de MURCS.

Disseccdo carotidea espontanea -
uma causa rara de AVC isquémico em
idade pediatrica

Marta Arenga’, Orlando Galego?, Jodao Sargento Freitas', Ménica
Vasconcelos?®, Isabel Fineza®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 3-Neuropediatria, Centro
de Desenvolvimento da Crianca, Hospital Pediatrico de Coimbra
martarenga@gmail.com

Introducao: A disseccgao arterial consiste numa lesdo ini-
ciada pelo preenchimento sanguineo anémalo do espaco
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entre a tdnica intima e média da parede arterial, podendo
condicionar fendmenos de estenose, trombose intramural e
embolismo. A disseccdo carotidea pode ser traumadtica ou
espontédnea, sendo a dltima uma causa rara de acidente vas-
cular cerebral isquémico (AVC) em idade pediétrica.

Caso clinico: Crianga do sexo masculino, 10 anos de idade,
enviada ao servico de urgéncia por dificuldade na articulagao
verbal e fraqueza muscular do hemicorpo direito desde o
acordar. Sem contexto de trauma, infec¢ao recente nem ante-
cedentes pessoais ou familiares patolégicos. Ao exame neuro-
légico apresentava-se sonolento, com hemiparésia direita
grau 4 com face e reflexo cutaneo-plantar ipsilateral em exten-
sdo. Realizou TC cranioencefdlica que nao revelou alteracdes,
pelo que foi internado para vigilancia e estudo complementar.
A Angio-RM cranioencefdlica evidenciou uma lesdo isquémi-
caaguda do territério da artéria cerebral média esquerda e um
trombo intramural da artéria carétida interna esquerda na
transicao cérvicocefdlica, alteracdes corroboradas por eco-
doppler carotideovertebral. O estudo analitico revelou homo-
zigotia para a mutacdo MTHFR677TT. O electrocardiograma e
o ecocardiograma transtordcico nao revelaram alteragoes sig-
nificativas. Foi instituida terapéutica com acido acetilsalicilico
100 mg id. Dois meses apés a alta apresenta hemiparésia
direita espdstica grau 4+. Foi orientado para reabilitacao
motora. Ap6s uma anamnese mais cuidada, apurou-se uma
histéria de quedas voluntarias em contexto emocional.

Conclusdo: A abordagem da dissec¢do carotidea envolve
uma investigacdo e selec¢do terapéutica cuidadas. Neste
doente, em que foi identificada homozigotia para a mutagao
MTHFR677TT e histéria de trauma cervical minor, admitimos
a possibilidade de sinergismo entre os factores genético e
ambiental na génese da disseccdo. Alertamos para a impor-
tancia de um elevado grau de suspeicao clinica de dissec¢dao
arterial enquanto causa de AVC isquémico na populacdo
pedidtrica, dada a elevada frequéncia de traumatismos major
e minor na mesma.

Trombose Venosa Cerebral: e
guando nao se pode anticoagular?

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

Introducdo: O parto e puerpério constituem um intervalo
de tempo com risco acrescido de trombose venosa cerebral
(TVC). A doenga inflamatoéria intestinal (DII) é também reco-
nhecido fator predisponente. O tratamento preconizado na
TVC implica anticoagulacdo em doses terapéuticas.

Caso Clinico: Puérpera de 29 anos, com colite ulcerosa ha
2,5 anos, medicada mas mantendo atividade baixa. Ao 15° dia
pos-parto é encontrada prostrada, pouco comunicativa,
sendo trazida a urgéncia. Teve cefaleia no dia prévio, referida
pelo marido, nao caraterizdvel por estar em mutismo, com
afasia global. Aparentava fotofobia e ndo permitia fundosco-
pia, sendo o restante exame neuroloégico normal. Realizou
tomografia computorizada cranio-encefdlica que mostrou
enfarte hemorragico temporal esquerdo provavelmente veno-
so, com trombose das veias cerebrais internas, seios reto e
lateral esquerdo. Posteriormente confirmada em ressonancia
magnética, que também evidenciou lesdes edematosas tala-
micas bilaterais.

Iniciou heparina em perfusao (1 dia), seguida de enoxapa-
rina subcutdnea em dose terapéutica, mais acetazolamida.
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Observou-se melhoria do defeito de linguagem e da cefaleia.
Ao 6° dia comegou anticoagulagdo oral com varfarina 5mg.
Ap6s 3 tomas teve hematoquésias, constatando-se INR 5,0
pelo que fez vitamina K e reduziu a metade a dose de varfari-
na. Trés dias depois teve recorréncia de retorragia abundante
com compromisso hemodindmico grave (INR 1,3 na altura).
Foi suspensa anticoagulacdo e pela seriedade do epis6dio ndo
reiniciou. Fez seguimento clinico frequente e manteve estabi-
lidade neurolégica, sem reaparecimento de sintomas ap6s um
ano de seguimento, apesar de recanalizacdo apenas parcial
em reavaliacao imagioldgica.

Conclusdes: Anticoagulacdo foi a escolha terapéutica na
maioria dos doentes com TVC e DII reportados na literatura,
possivel nestes sem consequéncias graves. Nos casos com
hemorragia recente as ultimas recomendagdes aconselham
anticoagulacdo de baixa intensidade. Nesta doente tal ndo foi
possivel devido a recorréncia e gravidade da hemorragia.
Documentamos a sua evolugao favoravel na auséncia de qual-
quer terapéutica antitrombética.

Trombose venosa cerebral e enfarte
arterial simultaneos - um caso invulgar

Telma Santos', Ménica Brinquinho? Helena Felgueiras’,
Anténio Campos’, Pedro Barros', Hugo Morais', Miguel Veloso'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducdo: A apresentacdo simultdnea de trombose
venosa cerebral (TVC) e enfarte arterial é excepcional. Apesar
de constituirem entidades clinicas e patogénicas distintas,
partilham etiologias e fatores de risco como trombofilias here-
ditdrias (fator V de Leiden, protrombina e metiltetrahidrofola-
to reductase) e adquiridas (sindrome antifosfolipidico), anti-
concepcional oral (ACO), dislipidemia e obesidade.

Caso clinico: Mulher, 42 anos, refere quadro de instalacao
stbita durante a madrugada de cefaleia hemicraniana esquer-
da tipo aperto, intensa (8/10), distinta da enxaqueca habitual,
associada a vOmitos e sensacao de "visao desfocada'.
Antecedentes de dislipidemia, obesidade, enxaqueca e uso de
ACO. Histéria familiar irrelevante. Ao exame neurolégico
salienta-se hemiandpsia homénima direita e fundoscopia
normal. A angio-RMN revela enfarte agudo corticossubcorti-
cal temporo-occipital e talamico péstero-superior esquerdos,
com imagem de stop no segmento P3 da artéria cerebral pos-
terior (ACP). Evidencia ainda defeito parcial de preenchimen-
to do seio lateral esquerdo e defeito total na veia jugular inter-
na ipsilateral, refletindo eventos em tempos diferentes (ulti-
mo mais recente). Estudo analitico (incluindo LCR) negativo
para doengas inflamatodrias/imunolégicas. Ecocardiograma
sem evidéncia de FOP. Angiografia cerebral normal. Rastreio
de neoplasia oculta negativo. O estudo genético revela hetero-
zigotia para a variante 20210G>A da protrombina. Inicia anti-
coagulacao oral com varfarina, planeando-se a sua manuten-
¢do a longo-prazo.

Conclusdes: Apresentamos um caso invulgar de TVC e
enfarte no territério da ACP que se apresentaram simultanea-
mente numa jovem portadora de trombofilia hereditdria,
obesa, dislipidémica e sob ACO. O papel dos polimorfismos
genéticos no risco trombdtico é, por vezes, complexo. Sabe-se
que apesar das trombofilias hereditdrias aumentarem signifi-
cativamente o risco de tromboembolismo venoso, o risco de
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eventos arteriais é modesto mas exacerba-se na mulher
jovem, na presenca de multiplos polimorfismos genéticos e de
outros fatores de risco vasculares. Este caso ilustra a comple-
xidade etiolégica da doenga cerebrovascular, enaltecendo o
seu carater multifatorial e o papel da interagdo genétipo-
ambiente no risco protrombético global.

Hipertiroidismo inauqural e
Trombose Venosa Cerebral: Ndo ha
coincidéncias

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

Introducao: O hipertiroidismo é ainda um fator de risco con-
troverso para trombose venosa cerebral (TVC). No ISCVT ape-
nas 1,7% doentes tinham patologia tiroideia, de tipo ndo especi-
ficado. Existem contudo vdrios relatos de casos associando as
duas patologias, implicando uma elevacéo dos fatores de coagu-
lagdo durante o estado hipertiroideu na fisiopatologia da TVC.

Caso Clinico: Mulher de 30 anos, com cefaleia prévia tipo
tensao episddica perimenstrual. Recorreu ao hospital com cefa-
leia bifrontal, tipo moinha, muito intensa, constante e agravan-
do progressivamente durante 3 dias. Acompanhava-se de foto-
fobia, fonofobia e cinesiofobia, sem relacao com decubito/or-
tostatismo ou Valsalva, mas fragmentava o sono e ndao melhora-
va com analgésicos. O exame neurolégico era normal exceto
fundoscopia com papiledema bilateral. Perante suspeita de
cefaleia secundaria realizou tomografia computorizada cranio-
encefdlica que evidenciou TVC dos seios longitudinal superior,
reto e lateral esquerdo, posteriormente confirmada por resso-
néancia magnética. Iniciou anticoagulacdo e acetazolamida.

Dos antecedentes pessoais destacava-se diagnéstico histol6-
gico de sarcoidose 8 anos antes, apds investigacao de poliartral-
gias e eritema nodoso. Os sintomas remitiram espontaneamen-
te e ndo se documentou agora evidéncia clinica de recorréncia.

No dltimo més referia aparecimento de palpitacoes, sudorese,
intolerancia ao calor e diarreia. Foi-lhe diagnosticado hipertiroi-
dismo (TSH<0,01mU/L, fT4 6,34ng/dL) por doenca de Graves. A
atividade do fator VIII estava aumentada (252,5%; ref 55-150%). A
pesquisa dos restantes fatores protrombéticos foi negativa.

Melhorou rapidamente da cefaleia, com resolucao do
edema papilar. Na presente data, um més ap6s o inicio de tia-
mazol, mantém ainda o estado hipertiroideu, continuando
com a anticoagulagdo oral.

Conclusdes: O presente caso permite pressupor um nexo
de causalidade entre hipertiroidismo e TVC, através do
aumento da atividade do fator VIII. Este aumento foi reporta-
do em mais de 95% dos doentes hipertiroideus nao controla-
dos, pelo que urge reconhecer e tratar esta condicdo para
diminuir risco de TVC.

Manifestacdo neuroldgica atipica
de vasculite de pequenos vasos ANCA-
positiva

Marta Lopes', Catarina Santos', Rita Simoes?, Mafalda Santos?,
Hor4cio Scigliano®, Sofia Campelos*

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna,
3-Servico de Anatomia Patolégica, Centro Hospitalar de Entre
Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 4-Servigo de Anatomia
Patolégica, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, Vila
Nova de Gaia

marta.fmup@gmail.com
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Introducdo: Na evolucdo de uma vasculite de pequenos
vasos ANCA-positiva, é frequente o atingimento do sistema
nervoso periférico. O padrao mais comum de neuropatia é a
mononeuropatia multipla. E muito rara a descri¢do de casos
de neuropatia vasculitica com padrao de polineuropatia axo-
nal simétrica distal puramente sensitiva.

Caso Clinico: Homem, 54 anos, que iniciou sintomas cons-
titucionais - anorexia, astenia, emagrecimento, suores notur-
nos e febre — e paroxismos de disestesias intensas, tipo “choque
elétrico” em ambos os membros inferiores, mais intensos nos
pés, que agravaram progressivamente ao longo de aproximada-
mente 4 minutos. Na primeira observacao por um Neuro-
logista, no SU, era notéria a deterioragcao do estado geral. Além
disso, estava incapaz de ortostatismo devido a dores excrucian-
tes nos pés ao colocd-los no solo. A forga e todas as modalida-
des sensitivas estavam preservadas. Apresentava uma intensa
alodinia nos membros inferiores, mais grave nos pés. Foi inter-
nado com o diagnéstico provisério de neuropatia de pequenas
fibras. Realizou estudo etiolégico alargado, que excluiu causas
tumorais e infecciosas e revelou anemia N/N, elevacao da VS,
hemattria e proteintria de 1044mg/24h. Realizou bi6psia de
pele de regido de livedo reticular do pé esquerdo, que demons-
trou lesoes de angeite necrotizante, e biopsia renal, que revelou
processo de glomerulonefrite crescéntica. O estudo auto-
imune foi positivo para ANCA-MPO. Surpreendentemente, o
estudo electromiografico demonstrou uma polineuropatia axo-
nal simétrica distal puramente sensitiva.

Ainda no internamento, iniciou tratamento imunossupres-
sivo com metilprednisolona 1g/d durante 3d, e switch para
prednisolona 1mg/kg/d, com grande melhoria das queixas
neuroldgicas. Posteriormente foi acrescentada ciclofosfami-
da, com boa tolerancia e melhoria de todos os sintomas.

Conclusdes: O padrao de neuropatia objetivado neste caso
estd muito raramente descrito nos casos de vasculite sistémi-
ca. Tal como descrito na literatura, os sintomas neurolégicos
melhoraram rapidamente com o inicio de terapéutica imu-
nossupressora. O inicio precoce de terapia dirigida é funda-
mental para prevenir potenciais sequelas.

Sindrome de Guillain-Barré de um
servico de Neurologia: experiéncia de 7
anos

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Alexandre
Costa, Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Joao Paulo Gabriel,
Maria do Céu Branco, Angel Moya, Mdrio Rui Silva

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

ricardo.jorge.almendra@gmail.com

Introducao: A sindrome de Guillain-Barré é uma polirradi-
culoneuropatia aguda, imunologicamente mediada, muitas
vezes precedida de um quadro infeccioso. O diagnéstico é cli-
nico, apoiado pela electromiografia e pela presenca de disso-
ciacao albumino-citolégica no liquor.

Objectivos e Metodologia: Revisao dos doentes com o diag-
noéstico da sindrome de Guillain-Barré de um servico de
Neurologia entre os anos de 2007 e 2013.

Resultados: Foram encontrados 26 doentes, com idades
compreendidas entre os 21 e os 84 anos, com uma média de ida-
des de 63 anos, sendo que 80% dos doente tinham mais de 50
anos. Dos 26 doentes, 4 foram diagnosticados com a variante
Miller-Fisher e em 3 deles o diagnostico subsequente foi CIDP.
Ha ainda a referir um caso de recorréncia da sindrome de
Guillain-Barré. A distribuicao por sexos foi de 1:1. Na maioria
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(62%) a apresentacao clinica foi paraparésia e em 58% existiu cli-
nica infecciosa prévia. O nadir médio foi de 13 dias. De todos os
doentes, 42% tiveram sintomas disautonémicos, 38% tiveram
queixas disestésicas, 27% apresentaram disfagia, 23% necessita-
ram de suporte ventilatério, 23% constatou-se uma sindrome da
secrecao inapropriada da hormona antidiurética e em 19% veri-
ficou-se paralisia facial periférica. Da andlise do liquor, 73%
apresentaram dissociagdo albumino-citolégica e em 81% a elec-
tromiografia suportou o diagndstico. Foram tratados 21 doentes
com imunoglobulina intravenosa, 0,4g/kg, durante 5 dias. Ha a
registar um 6bito que ocorreu 4 meses ap6s a alta hospitalar.

Conclusdo: Os resultados da série apresentada estdao de
acordo com os publicados na literatura. Apesar de se tratar de
uma entidade de instalacdo aguda e com reduzida mortalida-
de, a morbilidade é elevada e por vezes com repercussoes cro-
nicas, pelo que se impde uma atuacgao célere.

A sindrome de Guillain-Barré pode
manifestar-se como uma sindrome da
cauda equina

Miguel Oliveira Santos, Luis Abreu, Andreia Magalhaes, Miguel
Coelho, Luisa Albuquerque, Isabel Conceicao

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE,
Lisboa

migueloliveirasantos@hotmail.com

A sindrome de Guillain-Barré (SGB) é um tipo de polirradi-
culoneuropatia aguda e progressiva, com um espectro amplo
de manifestacdes clinicas e que atinge o seu maximo em cerca
de 4 semanas.

Apresentacdoes menos tipicas sao caracterizadas por lom-
balgia, fadiga muscular nos membros inferiores e/ou disfun-
¢ao do esfincter urindrio, usualmente associadas a realce das
raizes da cauda equina pelo gadolineo na RM.

Uma doente de 43 anos iniciou um quadro com 4 semanas
de evolucdo de disestesias na regido lombar esquerda com
envolvimento da parede abdominal anterior ipsilateral, que
progrediu com aparecimento de disestesias e parestesias nos
dedos das maos e pés e na regido selar, fadiga muscular nos
membros inferiores, e periodos alternados de incontinéncia e
retenc¢ao urindria.

Tinha histéria pregressa de litiase renal e de histerectomia
por neoplasia uterina.

O exame neuroldgico revelou forca muscular distal nos
membros inferiores grau 4/5, alteragdes da sensibilidade algi-
ca na parede abdominal anterior esquerda, em sela e nos
dedos dos pés, alteracdes da sensibilidade vibratéria nas ap6-
fises espinhosas, abolicao dos reflexos rotulianos e aquiliano a
esquerdo e reflexos cutdneo-plantares sem resposta.

O EMG evidenciou altera¢des neurofisioldgicas sugestivas
de SGB, enquanto a andlise citoquimica do LCR mostrou dis-
sociacao albumino-citolégica.

A RM mostrou realce difuso das raizes da cauda equina
pelo contraste, sem evidéncia de lesdes nodulares.

Iniciou-se imunoglobulina endovenosa com melhoria do
quadro neuroldgico.

Apesar de invulgar, a SGB deve ser incluida nos diagnosti-
cos diferenciais da patologia da cauda equina.

Embora a RM seja sensivel mas ndo especifica no diagnés-
tico de SGB com envolvimento da cauda equina, pode ser ttil
nos casos em que o EMG e estudo citoquimico do LCR sejam
inconclusivos.
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Polineuropatia sensitivo-motora
crénica como manifestacdo inaugural de
Sindrome de Sjogren Primario

Inés Marques', Miguel Grunho', Nadine Ferreira', Ana Cordeiro®
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, Hospital
Garcia de Orta

inesrosariomarques@gmail.com

Introducdo: A Sindrome de Sjogren cursa com envolvi-
mento do sistema nervoso periférico em até 55% dos casos.
Quando presente, a polineuropatia, distal e simétrica, consti-
tui geralmente a primeira manifestacdo da doenca, ocorre
tendencialmente em idades mais tardias e pode preceder os
sintomas sicca.

Caso Clinico: Homem de 73 anos, sem antecedentes pes-
soais relevantes, avaliado por quadro progressivo, com dez
anos de evolucao, de instabilidade da marcha e, desde cinco
anos antes da consulta, diminuicao da for¢ca muscular distal-
mente nos membros inferiores. Sem outra sintomatologia
neuroldgica ou sistémica associada. O exame neurolégico
revelou atrofia dos miusculos tibiais anteriores, paraparésia
arrefléxica de predominio distal, hipostesia dlgica dos dedos
dos pés, apalestesia e diminui¢do da sensibilidade postural
em ambos os pés, e marcha em steppage bilateralmente.
Nervos cranianos e membros superiores integros. A TC da
coluna vertebral lombar foi normal. O EMG confirmou poli-
neuropatia (axonal, distal, assimétrica, grave) e ganglionopa-
tia, de predominio crural. A avalia¢do analitica documentou
positividade para anticorpos Anti-SSA/SSB e anticorpos Anti-
Nucleares (1/320), sem outras alteracdes téxico-metabdlico-
infecciosas. Neste contexto, a investigacao dirigida demons-
trou queratite bilateral, Teste de Schirmmer positivo a esquer-
da, e Cintigrafia e Bi6psia das Glandulas Salivares compativeis
com Sindrome de Sjogren, para o qual cumpria assim critérios
diagnosticos. Salienta-se, neste ambito, a persisténcia da
auséncia de sintomatologia sicca. Instituiu-se terapéutica
com Ciclofosfamida e Hidroxicloroquina.

Conclusao: O presente caso clinico, em que a polineuropa-
tia sensitivo-motora crénica constituiu a manifestacao isola-
da e inaugural de Sindrome de Sjogren, ilustra a complexida-
de e o elevado grau de suspeicao necessdrios para a investiga-
¢ao etioldgica destas sindromes clinicas. Tendo presente que a
polineuropatia pode preceder a sintomatologia tipica da
Sindrome de Sjogren, é essencial que este seja considerado na
avaliacao de polineuropatias axonais crénicas, inclusivamen-
te em doentes sem sintomas sicca, dadas as implicacoes tera-
péuticas e prognosticas deste diagndstico.

Neuropatia paraneoplasica
mimetizando um sindrome de Guillan-
barré

Carlos Capela, Pedro Bris, Sara Dias, Jodo Sequeira, Joana
Morgado, Ary de Sousa, Ana Paula Sousa, Rita Almeida, Rui
Pedrosa

Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa, Portugal
cmcl20@gmail.com

Introducdo: A neuropatia periférica é das manifestagdes
melhor conhecidas das sindromes neuroldgicos paraneopla-
sicos com anticorpos anti-Hu positivos. A neuropatia sensiti-
va subaguda é reconhecida como a sua apresentacao cldssica
e mais frequente. Todavia, neste caso clinico apresentamos
um doente com polineuropatia sensitivo-motora simulando
sindrome Guillan-Barré com anticorpos anti-Hu positivos.
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Caso Clinico: 81 anos de idade, género masculino, leucodér-
mico, previamente autébnomo, com antecedentes de neoplasia
da prostata e hébitos tabdgicos marcados, internado por qua-
dro progressivo com cerca de 1 més de evolugdo de diminuicao
da sensibilidade e posteriormente da forca muscular com pro-
gressao ascendente. Sem histéria de infeccdo respiratéria ou
gastrointestinal precedente ao quadro ou vacinag¢ao. Ao exame
neuroldgico apresentava uma paraparésia predominio proxi-
mal, assimétrica, hipotdnica e arrefléxica. Sensibilidade vibra-
téria abolida nos membros inferiores. RMN-CE e Medular sem
alteragdes valorizaveis. LCR sem dissociacdo albumino-citold-
gica evidente. ENMG documentava polineuropatia sensitivo-
motora axonal, com predominio dos membros inferiores e dos
segmentos distais. Analiticamente: enolase neuro-especifica e
anticorpos anti-Hu positivos. TC-tordcica documentou volu-
mosa adenopatia infra-carinal. Realizou bidpsia aspirativa
transesofdgica que revelou carcinoma de pequenas células do
pulmao. Inicialmente IGIV sem melhoria clinica. Foi orientado
para Oncologia e submetido a radioterapia.

Conclusdes: Este caso revela a significativa heterogeneida-
de clinica que caracteriza os sindromes neuroldgicos paraneo-
plésicos, que os torna num desafio diagnéstico. Tal como ja foi
descrito noutros casos, o envolvimento motor ndo pode ser
considerado um critério de exclusdo para o seu diagndstico.

Neuronopatia sensitiva idiopatica:
revisao de uma série hospitalar

Telma Santos, Helena Felgueiras, Anténio Campos, Hugo
Morais

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho

telma.cristiana.santos@gmail.com

Introduc@o: As neuronopatias sensitivas sao raras, exigin-
do uma investigacdo especifica dirigida a etiologias paraneo-
plasicas, auto-imunes, infecciosas, toxicas e hereditérias.
Contudo, alguns casos revelam-se idiopdticos.

Objetivos: Caraterizacao clinica, laboratorial, neurofisiol6-
gica, terapéutica e progndstica das neuronopatias sensitivas
idiopéticas (NSI).

Metodologia: Estudo retrospectivo envolvendo doentes
com o diagnéstico de neuronopatia sensitiva possivel de acor-
do com os critérios de Camdessanché et al. em que a investi-
gacado etioldgica foi negativa, seguidos entre Janeiro/2009 e
Janeiro/2013. Foram consultados os processos clinicos com
recolha de varidveis clinicas, laboratoriais, neurofisioldgicas,
terapéuticas e evolucao.

Resultados: Foram incluidos 4 doentes, todos do sexo
feminino, atualmente com média de idades de 69,5+6 anos. A
média de idades de inicio dos sintomas foi 64,5+4 anos e o
tempo médio de seguimento é de 42+20 meses. Os sintomas
inaugurais foram parestesias/disestesias (2 doentes), hiposte-
sia (1 doente) e desequilibrio (1 doente), os primeiros restritos
aos membros inferiores num doente e localizados nos mem-
bros superiores/inferiores em trés. Atualmente ao exame neu-
rolégico todos apresentam hipostesia em luva/petga, hipo-
rreflexia osteotendinosa, erros proprioceptivos e sinal de
Romberg. Verifica-se ataxia sensitiva discreta em 2 doentes e
grave nos restantes. O estudo laboratorial foi negativo,
incluindo estudo imunolégico, anticorpos anti-neuronais,
marcadores viricos e vitamina B12. A TAC téraco-abdomino-
pélvico foi normal em todos os casos. Dois doentes evidencia-
ram resposta parcial e sustentada a imunoglobulina humana.
Uma doente efetuou adicionalmente ciclo de dexametasona,
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sem beneficio. Dois pacientes optaram por nao efetuar tera-
péutica por auséncia de compromisso significativo.

Conclusdes: As neuronopatias sensitivas constituem uma
entidade rara que merece destaque pelas suas implica¢des
diagnosticas e terapéuticas. Apoiando os dados da Literatura,
verificamos que as NSI afetam predominantemente o género
feminino entre 40-60 anos. A presenca de alteracdes sensiti-
vas/desequilibrio associada a abolicao/diminuicao marcada
dos potencias sensitivos nos estudos neurofisiolégicos é uni-
versal. Constatamos, ainda, que a evolucao é tipicamente
indolente e a resposta terapéutica parcial.

Miopatia Necrotizante Autoimune

Sandra Jacinto, Rita Silva, Andreia Pereira, Marta Conde, Joao
Farela Neves, Ana Isabel Dias, Ana Moreira, Euldlia Calado, José
Pedro Vieira

Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central —
EPE, Lisboa

sandrajacintof@gmail.com

Introducdo: A miopatia necrotizante autoimune (NAM)
constitui uma entidade recentemente reconhecida como
fazendo parte do grupo das miopatias inflamatdrias.
Distingue-se destas pela histologia tipica, com escassa infla-
macgdo muscular e predominio de necrose. Estdo descritos
apenas alguns casos em idade pedidtrica.

Caso Clinico: Crianca do sexo feminino, 7 anos, previa-
mente sauddvel, internada por febre e mialgias intensas,
tetraparésia de predominio proximal e insuficiéncia respirato-
ria com necessidade de ventilacdo invasiva. Elevacdo acen-
tuada das enzimas de cit6lise muscular com CK méximo de
442 000 UI/dL. A investigacao etioldgica inicial foi compativel
com infeccdo aguda a EBV. Estudo de outras causas de rabdo-
mioblise (infecciosa, téxica, metabdlica) negativo. RM muscu-
lar sugestiva de miopatia inflamatoéria. Iniciou terapéutica
empirica com IGIV, a que se associou pulsos de metilpredni-
solona apés resultado da biépsia muscular revelar achados
compativeis com miopatia inflamatéria necrotizante.
Pesquisa de anticorpos para miosites revelou anti-SRP (anti-
Signal Recognition Particle) fracamente positivo. Manteve
necessidade de ventilagdo invasiva durante 36 dias, foi tra-
queostomizada em D31. Alta hospitalar em D47 de interna-
mento. Por manter fraqueza muscular, com valores de CK
ainda elevados e padrdao de miosite documentado na RM,
concomitantes com carga viral para o EBV negativa, iniciou
em ambulatdrio terapéutica didria com prednisolona, pulsos
de IGIV mensais e metotrexato, com boa evolucao clinica.

Conclusdes: Este caso clinico distingue-se dos descritos na
literatura pela gravidade da forma de apresentacao. A histopa-
tologia da bidpsia muscular estabeleceu o diagnéstico, sendo
discutivel o papel do EBV na sua etiopatogenia. Apesar de
potencialmente tratdvel, a terapéutica em idade pediatrica
nao esta estabelecida, pelo que a miopatia necrotizante autoi-
mune constitui um desafio diagndstico e terapéutico.

Disferlinopatia com cardiomiopatia
dilatada - caso clinico

Luciano Almendra’', Anabela Matos', Argemiro Geraldo’, Olinda
Rebelo?, Luis Negrao'

1-Consulta de Doencas Neuromusculares, 2-Neuropatologia,
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra, Coimbra

luciano.af.vieira@gmail.com
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Introducdo: A disferlinopatia é uma distrofia muscular das
cinturas (LGMD), de transmissdo autossémica recessiva,
secunddria a mutacdes patogénicas no gene da disferlina
(DYSF). Existem vdrios fendtipos distintos reconhecidos. A
patologia cérdio-respiratéria nao tem sido descrita em muta-
¢oOes patogénicas do gene DYSE

Caso clinico: Homem, caucasiano, de 32 anos, filho de pais
ndo consanguineos. Inicio das queixas aos 17 anos de idade,
com fraqueza muscular dos membros inferiores, dificuldade em
correr e subir escadas. Os valores de CK eram muito elevados
(16815 U/L) e biépsia muscular revelou padrao distroéfico.
Diagnostico clinico aos 21 anos miopatia de Miyoshi, confirma-
da através de estudo molecular, que revelou mutagao c.5509G>A
(Asp1837Asn) no exao 49 gene DYSE em homozigotia.

Antecedentes pessoais de doencga renal poliquisitca, com
funcdo renal normal, tumor ésseo ressecado, a nivel do sexto
arco costal, fumador de 5 UMA, desde os 21 anos e pressao
arterial normal.

Aos 31 anos a fraqueza muscular tornou-se generalizada
com envolvimento proximal e distal dos membros inferiores,
com 2/5 e 3/5 MRC, respetivamente, membros superiores com
défice mais proximal 4/5 MRC e perda da capacidade de mar-
cha. No final de 2013 foi internado por dispneia paroxistica
noturna, em contexto de infeccdo respiratéria. A Avaliacdao
ecocardiografica revelou compromisso sistélico grave, com
cardiomiopatia dilatada, sem disfuncao valvular associada. A
fragdo de ejecdo ventricular avaliada por RMN era de 15%. A
espirometria revelou um padrao obstrutivo moderado. O trata-
mento farmacolégico (Furosemida, Carvedilol, Lisinopril e
Espironolactona) foi eficaz no controlo sintomdtico da doenga.

Conclusdo: A miocardiopatia dilatada é uma patologia
associada a algumas distrofias musculares das cinturas autos-
sOmicas recessivas. Até a data ndao ha casos descritos, em
humanos, de envolvimento cardiaco em doentes com disferli-
nopatias. A relacdo entre a cardiomiopatia dilatada com a
doenca renal poliquistica ou hébitos tabégicos é desconheci-
da, mas provavelmente ndo significativa.

Miastenia gravis associada a
timoma num doente com sindromo
miasténico congénito

Isabel Moreira', Ernestina Santos', Maria Isabel Leite?, José
Lopes Lima'

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Department of Clinical Neurology,
Nuffield Department of Clinical Neurosciences, John Radcliffe
Hospital, University of Oxford

isabelpmoreira@gmail.com

Introducdo: A reducdo do nimero de recetores da acetil-
colina (RAch) na membrana pdés-sindptica tem vdrias etiolo-
gias. Mais frequentemente é adquirida, de causa auto-imune
— Miastenia Gravis (MG) — consequente a anticorpos anti-
RAch. Em casos mais raros é herdada, constituindo um dos
sindromas miasténicos congénitos (SMC).

Caso clinico: Dois irmaos, com pais saudaveis, ndao con-
sanguineos, apresentaram desde criancas (4 e 6 anos) oftal-
moplegia, disfonia com o esforgo e fatigabilidade dos muscu-
los da mastigacdo e membros. A EMG mostrou decréscimo
significativo da amplitude dos CMAP com a estimulagao repe-
titiva, sugestivo de defeito pds-sindptico, as enzimas muscula-
res eram normais e a bidpsia muscular realizada num deles
mostrou alteracoes inespecificas de tipo miopatico. Tém tam-
bém SAOS. Foi detetada mutagdo do gene da subunidade
epsilon do RAch, confirmando-se o diagnéstico de SMC.
Foram medicados com brometo de piridostigmina com res-
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posta razoavel. Um dos irmaos esteve bem controlado até aos
34 anos (2003). Nessa altura iniciou dispneia e agravamento
da fraqueza muscular dos membros. A TAC de térax mostrou
densificagdo da gordura do mediastino e um conglomerado
adenopatico. Foi realizada timectomia, cujo estudo anatomo-
patolégico foi compativel com timoma. O estudo do conglo-
merado adenopatico revelou carcinoma papilar da tirdide,
sendo submetido a tiroidectomia (complicada com paralisia
das cordas vocais) e radioterapia. Alguns meses depois voltou
ao estado prévio, retomando a atividade profissional como
mecanico. Os anticorpos anti-RAch nado foram realizados no
periodo do agravamento; em 2012 foram negativos.
Comentarios: Pomos a hipétese de uma MG auto-imune
associada a timoma num doente com SMC. A identificacdo das
duas doen¢as num mesmo doente é muitissimo rara, particu-
larmente com timoma, mas de extrema importancia por causa
das implicacoes terapéuticas. Apesar da coexisténcia das duas
doencas ser rara, ja foi descrita, tornando menos provavel ser
uma coincidéncia e levantando-se a possibilidade do defeito
genético no RAch poder estar na origem da auto-imunidade.

Doenca de Hirayama: da clinica a
fisiopatologia

Célia Machado', Ricardo Maré', Zita Magalhaes?, Esmeralda
Lourenco’, Joao Pinho'

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga — Braga; 2-Servico de
Neurorradiologia, Hospital de Braga — Braga
ccarinamachado@gmail.com

Introducdo: A doenga de Hirayama (DHir) foi descrita em
1959 como uma atrofia muscular juvenil da regido distal do
membro superior (amiotrofia monomeélica). E considerada
uma doenca progressiva e auto-limitada dos neurénios moto-
res do corno anterior da medula cervical inferior. A etiopato-
genia é desconhecida mas pensa-se estar relacionada com
microtraumatismos medulares durante a flexao cervical.

Caso clinico: Rapaz de 18 anos, antecedentes pessoais e
familiares irrelevantes. Instalacao insidiosa de diminuicao da
for¢a do membro superior (MS) direito com um ano de evolu-
¢ao, associada a dores no punho durante a extensao da mao.
Sem melhoria com fisioterapia. Negava traumatismos, altera-
¢oes da sensibilidade ou outros défices. Exame neurolégico:
atrofia do tricipete, braquiorradial, muisculos do comparti-
mento anterior do braco e musculos intrinsecos da mao direi-
ta; défice motor de predominio distal, hipotonia do MS direi-
to, hiperreflexia assimétrica dos MS (predominio direito) e
hipostesia algica de C6 a C8 direitos. Sem défices de pares cra-
nianos, sem outros sinais piramidais ou de 2° neurénio.
Estudo analitico sem alteracoes relevantes. RM cervical dina-
mica (posicao neutra e flexdao): durante a flexao, exuberante
ingurgitamento do plexo epidural posterior com redugdo do
diametro antero-posterior do canal vertebral e hipersinal
medular. Electromiografia com sinais de proeminente desner-
vacdo cronica dos miétomos C7 a T1 direitos, desnervagao
crénica ligeira dos midtomos C7 a T1 esquerdos e diminui¢ao
marcada da amplitude do CMAP cubital. Recomendado colar
cervical durante o dia, dormir sem almofada e tratamento
fisidtrico. Défices neurolégicos estaveis hd 7 meses.

Conclusdo: A DHir é uma entidade rara, cujo diagnéstico
diferencial deve ser cuidadosamente ponderado. O envolvi-
mento bilateral, atrofia dos musculos proximais do membro
superior e alteracdes sensitivas, embora ndo sejam manifesta-
coes tipicas, estao descritas na DHir. O envolvimento sensiti-
vo e o hipersinal medular na RM dindmica suportam a hipé-
tese de insuficiéncia microvascular, no territério da artéria
espinal anterior, induzida por flexao cervical.
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Resumos

Validacao Ecoldgica de Testes Cognitivos
na Doenca de Parkinson

Sara Cavaco', Alexandra Gongalves', Inés Moreira', Joana
Damadsio’, Nuno Vila-Cha', Alexandre Mendes', Ant6nio Bastos
Lima'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto, Portugal
smcavaco@icbas.up.pt

Introducdo: Défices cognitivos sdo frequentes na doenca
de Parkinson (DP). No entanto, a capacidade preditiva dos tes-
tes neuropsicolégicos em rela¢do ao funcionamento no dia-a-
dia do doente com DP ainda é pouco conhecida.

Objectivos: Explorar a validade ecoldgica (“veridicality”)
de medidas neuropsicolégicas na DP.

Metodologia: Cento e sessenta e oito doentes com DP da
Consulta de Doencas do Movimento em estadio 1 a 5 de
Hoehn & Yahr, medicados e com >3 anos de escolaridade [58%
homens; idade: média=66, dp=11; escolaridade: média=7,
dp=4; duracdo da doenca: média=8 anos, dp=>5; Unified
Parkinson’s Disease Rating Scale (UPDRS): média da UPDRS-
III ap6s 12h sem medicacdo dopaminérgica=31, dp=10; dose
equivalente de levodopa: média=827, dp=561] foram avalia-
dos com a Dementia Rating Scale-2 (DRS-2), o Auditory Verbal
Learning Test (AVLT), a fluéncia verbal semantica (animais) e
fonémica (MRP) e o Trail Making Test (TMT) ap6s a toma da
medica¢do anti-parkinsénica. As actividades de vida diarias
foram medidas pela UPDRS-II (off) e pela capacidade de dizer
a medicacdo. Os resultados dos testes neuropsicolégicos
foram ajustados para o sexo, a idade e/ou a escolaridade dos
sujeitos, de acordo com os coeficientes de regressao dos estu-
dos normativos. Foram usadas correlacdes de Spearman e
foram calculadas as dreas sob as curvas (AUC) de ROC para
cada medida neuropsicolégica.

Resultados: Foram identificadas correlacoes negativas sig-
nificativas (p<0,01) entre a UPDRS-II e diversas medidas cog-
nitivas (DRS-2, AVLT e TMT), em particular com as medidas
DRS-2 Total (rho=-0,408) e Iniciacao/Perseveracao (IP; rho=-
0,420), o AVLT ensaio 5 (rho=-0,316); e TMT-A (rho=-0,339). As
medidas cognitivas com melhor capacidade discriminativa
dos doentes que conseguem/nao conseguem descrever a sua
medicacdo foram: DRS-2 Total (AUC=0,950; 1C95%: 0,913-
0,986) e IP (AUC=0,943; 1C95%: 0,896-0,999); AVLT ensaio 5
(AUC=0,875; 1C95%: 0,804-0,947); e TMT-A (AUC=0,878;
1C95%: 0,796-0,961).

Conclusodes: Verificaram-se associacoes robustas entre
medidas cognitivas tradicionais e do funcionamento no dia-a-
dia em doentes com DP.

Calculo e Processamento de Nimeros pela
EC301 numa Populacdo Saudavel

Elia Baeta', Rita Rocha’, Catia Brito', Isabel Pavao Martins®
1-Hospital de Santa Luzia, Unidade Local de Satde do Alto
Minho; 2-Laboratério de Linguagem, Faculdade de Medicina de
Lisboa

elia.baeta@gmail.com

Introduc@o: A capacidade de calculo e do uso de niimeros

sdo tarefas usadas em multiplas atividades do dia-a-dia e que
requerem a integridade de multiplas funcdes.
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Objetivo: Avaliar o desempenho de um grupo de indivi-
duos saudéveis, através da Bateria EC 301, criada especifica-
mente para a avaliagao do processamento numérico e fun-
coes de calculo. Determinar ainda se as caracteristicas demo-
gréficas podem afetar os resultados.

Metodologia: A EC301, é uma bateria constituida por 31
subtestes agregados na avaliacdo de 13 fungdes aritméticas.
Foram observados 37 individuos sem doenca neuroldgica
conhecida e aplicados métodos estatisticos para determinar
os valores normais e a influéncia das caracteristicas demogra-
ficas, idade, género e escolaridade.

Resultados: Verificimos que nem a idade nem o género
tém influéncia no desempenho dos testes constituintes desta
bateria. Existe ligeira interferéncia da escolaridade apenas na
capacidade de «Estimativa do resultado de uma operacao».

Conclusdo: Sendo acessivel a todos os grupos etdrios, nao
sofrendo interferéncia de género e sendo apenas e ligeira-
mente influenciada pela escolaridade, a bateria EC301 revela-
se um instrumento Util e promissor para a avaliacdo e dete¢do
precoce das alteragdes do célculo e do processamento numé-
rico em doencas cerebrais, focais ou difusas.

Contributo de um teste de memoéria de
cinco palavras na avaliagcdo cognitiva

Margarida Cipriano’, Carolina Maruta', Vanda Freitas', Isabel
Pavao Martins'

1-Laboratério de Linguagem, Faculdade de Medicina de Lisboa
labling@fm.ul.pt

Introducdo: A avaliagdo clinica muitas vezes dificultada
por limitacdes de tempo e de colaboracao dos pacientes, pelo
que é de extrema importancia conhecer a validade de testes
breves para a avaliacdo da meméria.

Objectivos: Neste estudo pretende-se analisar o valor diag-
noéstico de um teste de meméria de 5 palavras (Memoria
Verbal com Interferéncia, MVI, Garcia, 1984) numa populagao
clinica.

Metodologia: Procedeu-se a uma andlise retrospectiva dos
processos de doentes consecutivamente avaliados no
Laboratério de Estudos de Linguagem, nos ultimos 2 anos,
por queixas ou suspeita de declinio cognitivo. O desempenho
na MVI foi comparado com o obtido em provas de memoria
e/ou executivas, também aferidas para a populacado portugue-
sa: California Verbal Learning Test (CVLT), Memoria Logica
(ML), Pares de Palavras (PP), Memdria de Digitos e Trail
Making Test.

Resultados: Numa andlise preliminar foram seleccionados
0s 44 casos mais recentes. Esta amostra tem uma média de
idades de 64.86 anos (SD=10.95; intervalo:39-81), uma escola-
ridade média de 7.95 anos (SD=5.20, intervalo:0-20), 22 (50%)
do sexo feminino. Verificou-se uma boa correlacdo entre a
pontuacao total na MVI e a da evocagao diferida na Hist6ria A
da ML (r=.684, p=.000) e com as palavras Dificeis prova de PP
(r=.650, p=.006) e uma associacdo positiva ndo significativa
com a prova de Aprendizagem do CVLT.

Discussao: Este estudo sugere que MVI podera ser uma
alternativa a provas mais longas e complexas em doentes com
menor capacidade de colaboracdo. No entanto, pretendemos
verificar a sua validade clinica numa amostra maior e o seu
contributo na decisao de que testes aplicar.
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Avaliar funcoes executivas na Esclerose
Mesial Temporal

Eduarda Almeida'?, Joana Fernandes', Inés Moreira', Filomena
Gomes"??, Joel Freitas'?, Joao Chaves'?, Sara Cavaco"*®
1-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento Humano,
Centro Hospitalar do Porto; 2-Unidade Multidisciplinar de
Investigacdo Biomédica, Universidade do Porto; 3Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar do Porto
eduardalmeida@gmail.com

Introducdo: Sao frequentes os desempenhos deficitarios
na parte A e na parte B do Trail Making Test (TMT) em doentes
com Esclerose Mesial Temporal (EMT). Serd que estas altera-
¢oes refletem défices executivos?

Objectivos: Identificar défices executivos através do indice
B/A do TMT e relacionar com varidveis demograficas e clinicas.

Metodologia: Foram estudados 30 doentes com EMT (80%
mulheres; idade=39, dp=11; escolaridade=9, dp=5; idade de
inicio=14, dp=12; duracdo=24 anos, dp=11; ndmero de anti-
epilépticos=2.5, dp=1; 47% com EMT direita e 53% com EMT
esquerda, 13% com tratamento cirdrgico). As pontuagdes em
bruto do TMT foram transformadas em pontuacdes ajustadas
para o sexo, a idade e a escolaridade de acordo com os para-
metros da afericao nacional (Cavaco et al., 2013). O percentil 5
das pontuacoes ajustadas foi usado como ponto de corte de
défice. Foram usados o qui-quadrado e o teste de Mann-
Whitney na andlise dos resultados.

Resultados: A frequéncia de défice no TMT-A foi de 43% e
no TMT-B foi de 40%. No entanto, no indice B/A, a frequéncia
de défice foi apenas de 20%. Nao foram encontradas associa-
¢oes significativas (p> 0.05) entre défice no TMT-A, no TMT-B
ou no indice B/A com as varidveis sexo, idade, escolaridade,
lateralidade da EM, idade de inicio das crises, duracdo da
doenca, nimero de anti-epilépticos e tratamento cirurgico.
Foi encontrada, apenas, uma relacdo significativa entre défice
no racio B/A e a baixa escolaridade dos doentes (p= 0.005).

Conclusdes: O racio B/A é uma medida mais adequada
para identificar défices executivos nos casos com EMT do que
o TMT-B, pois controla para as dificuldades na velocidade psi-
comotora evidenciadas no TMT-A. A relagao entre a escolari-
dade e o racio B/A podera ser interpretada como um efeito
protetor da reserva cognitiva nas funcoes executivas dos
doentes com EMT.

Disentangling the role of affective
dimensions and emotional categories in
the perception of facial expressions of
emotion: Affective ratings and event-
related potential (ERP) findings

Fernando Ferreira-Santos'?, Jodo Marques-Teixeira', Michelle
de Haan*

1-Developmental Cognitive Neuroscience Unit, UCL Institute of
Child Health, London; 2-Laboratério de Neuropsicofisiologia,
Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educagao da
Universidade do Porto

Introduction: Facial expressions of emotion have been
widely studied and have played an important role in theories
of human emotion. However, the neural underpinnings of the
emotional processing of faces are still not fully understood. In
most studies, facial expression stimuli are simply categorized
as basic emotions (e.g., happiness, fear) into experimental fac-
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tors according to which emotion they express but their affec-
tive properties such as emotional intensity, arousal and
valence are rarely controlled for and may confound the results.

Objectives: The first objective of the present study was to
obtain dimensional ratings of perceived arousal and valence
for a set of commonly used facial. Secondly, we designed an
ERP experiment where affective dimensions and emotional
categories were manipulated independently.

Methodology: In the first study we obtained self-reported
ratings of arousal and valence from 40 healthy participants (20
female; all right-handed) for a set of facial expressions (672
pictures) using a modified version of the Self-Assessment
Manikin. In the second study we examined the effect of emo-
tional categories and affective dimensions on the N170 face-
sensitive ERP component (25 healthy participants; 13 female;
21 right-handed).

Results and Conclusions: We found that the affective
properties of emotional categories present relatively high
intra-categorical variability and that ratings of arousal and
valence show a quadratic association, mimicking findings for
non-facial affective stimuli. Previous ERP studies relying on
emotional categories alone have produced mixed results:
some studies reported no emotional modulation of the N170
whereas others found differences between emotional cate-
gories. We found that N170 amplitude covaried with affective
arousal, but was unaffected by basic emotion category and
valence. Our findings suggest that the emotional effects on the
N170 may be driven by arousal, which could explain both neg-
ative and positive previous findings, depending on whether
stimuli would, respectively, be matched for arousal or not.

Deteccao e processamento do contacto
ocular: um estudo de potencias evocados
(ERPs)

Inés Mares, Marie Smith, Mark H Johnson, Atsushi Senju
Centre for Brain and Cognitive Development, Birkbeck,
University of London, UK

O contacto ocular contém informacdo social relevante,
indicando a atencao de terceiros sobre o préprio. O presente
estudo visa analisar a saliéncia do contacto ocular numa tarefa
de orientacdo rdpida e numa tarefa passiva. Na primeira, os
participantes foram instruidos a realizar uma sacada para
alvos que surgiam perifericamente a esquerda ou direita do
ponto de fixacdo central. Registos eletroencefalogréficos e ele-
trooculogramas foram recolhidos enquanto os participantes
realizavam a tarefa. Os alvos podiam ser edificios ou faces, em
contacto ocular ou olhar desviado. Os resultados indicaram
tempos de sacada mais curtos para caras em contacto ocular
quando apresentadas no hemicampo esquerdo. Potenciais
evocados, centrados no inicio da sacada, mostraram diferen-
cas de amplitude entre o contacto ocular e olhar desviado em
canais occipitais direitos. Os resultados sugerem uma orienta-
¢ao mais rapida para faces em contacto ocular do que em olhar
desviado, com um viés de hemicampo esquerdo. Na segunda
experiéncia os participantes foram instruidos para manterem
fixacdo num ponto central, enquanto os mesmos estimulos
apareciam parafovealmente no hemicampo direito ou esquer-
do. Poténciais evocados mostraram um N170 de maior ampli-
tude para faces em contacto ocular do que em olhar desviado
apenas para faces apresentadas no hemicampo esquerdo.

Em conjunto, os dados de ambas as experiéncias revelam
um maior processamento de faces em contacto ocular do que
em olhar desviado, apenas presente no hemicampo esquerdo.
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Discrepancias QIV-QIR e ICV-IOP da
WAIS-IIl em lesdes cerebrais lateralizadas

Marta Assunc¢ao Gongalves', Mario Rodrigues Simoes?,
Alexandre Castro-Caldas®

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina
de Lisboa; 2-Laboratério de Avaliacao Psicolégica. Centro de
Investigacdo do Nticleo de Estudos e Intervencao Cognitivo-
Comportamental. Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da
Educacao da Universidade de Coimbra; 3-Centro de Investigacao
Interdisciplinar em Sadde, Universidade Catélica Portuguesa,
Lisboa

martaagoncalves@hotmail.com; simoesmr@fpce.uc.pt;
acastrocaldas@ics.lisboa.ucp.pt

E assumido desde os anos 40 que uma lesdo cerebral
hemisférica esquerda (HE) afetard mais o QIV que o QIR e
uma lesdo cerebral hemisférica direita (HD) o inverso. Ryan,
Bartels, Morris, Cliff e Gontkovsky (2009) mostraram que as
discrepancias QIV-QIR e ICV-IOP da WAIS-III ndo sao eficazes
a lateralizar uma lesdo cerebral, numa amostra de 36 partici-
pantes americanos com lesoes (vasculares e traumaticas) late-
ralizadas. No presente estudo pretendeu-se verificar utilidade
das mesmas discrepancias numa amostra portuguesa de 32
participantes (15 mulheres e 17 homens) com lesao cerebral
focal lateralizada (etiologias neopldsica e vascular).
Respetivamente, as médias (desvios-padrdo) para a idade e
anos de escolaridade do grupo com lesdo HD foi de
56.3(12.82) e de 9.4(5.70), e do grupo com lesdao HE foi de
61.36(15.82) e de 7.14(4.96); nao tendo sido encontradas dife-
rencas significativas entre os grupos para as varidveis idade
(p.=.110) e escolaridade (p.=.224). Apesar da média de QIV ser
superior no grupo com lesdao HD (102.44) em relacao ao grupo
com lesdao HE (101.00) e de acontecer o inverso para a média
de QIR (HD=94.44 e HE=96.14), nao sao encontradas diferen-
cas significativas entre os grupos nem para as médias QIV
(p.=.662) e QIR (p.=.819), nem para a média das diferencas
entre QIR e QIV (p.=.508). O mesmo acontece para as médias
de ICV (p.=.704), IOP (p.894) e ICV-IOP (p.=.403). O nimero de
vezes em que QIV-QIR e que ICV-IOP obtém valores conside-
rados nao significativos varia entre dois tercos e metade das
amostras. Apesar das limitacdes da nossa amostra (dimensao
e distribuicao do género), os nossos resultados apoiam os de
Ryan et al (2009), mostrando que QIV-QIR e ICV-IOP ndo sdo
eficazes em lateralizar a lesao cerebral.

Sindrome frontal na apresentacao de
Doenca de Alzheimer de inicio precoce

Rita Miguel', Joana Barreira?, Olga Ribeiro®, Joaquim Gago*,
Luisa Alves'>, Isabel Carmo’

1-Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz (CHLO); 2-
Servico de Neurorradiologia, Hospital de Egas Moniz
(CHLO)Lisboa; 3-Departamento de Neuropsicologia, Hospital de
Egas Moniz (CHLO), Lisboa; 4-Servico de Psiquiatria, Hospital de
Egas Moniz (CHLO), Lisboa; 5-Centro de Estudos de Doencas
Cronicas, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade de
Lisboa; 6Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova
de Lisboa

rita.miguel85@gmail.com

Introducio: A doenca de Alzheimer com apresentacdo na
forma de um sindrome comportamental e executivo tem sido
associada a uma idade de inicio mais precoce e ao envolvimen-
to dos circuitos fronto-subcorticais, podendo-se confundir
com a variante comportamental da deméncia fronto-temporal.

Caso Clinico: Homem de 61 anos, 4 anos de escolaridade,
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que iniciou aos 56 anos quadro lentamente progressivo de difi-
culdades na orientac@o visual de objectos e em circular por
caminhos habituais, dificuldades de planeamento e de execu-
¢do de tarefas didrias e comportamentos bizarros perseveran-
tes, com hipersexualidade, alteracdo no padrao alimentar,
coleccionismo, e profunda apatia, com neutralidade afectiva e
perda da iniciativa verbal e motora. Apresentou desde a fase
inicial diminuicao da mema©ria episddica verbal, mas o sindro-
me neuro-comportamental e executivo revelou-se o mais dis-
ruptivo para a familia. Sem histéria familiar de disfunc¢ao cog-
nitiva. Objectivamente, pontuava no MMSE 20/ 30, Teste do
Desenho do Relégio 4/ 18 e MoCA 10/ 30. Na Escala de Apatia
pontuava 37/ 42. RMN-CE revelou padrao de atrofia cerebral
cortico-subcortical difusa e simétrica. SPECT com hipoperfu-
sdo moderada a severa da regido parieto-occipital esquerda e
ligeira da regido parietal posterior direita. O estudo do LCR
revelou a presenca de niveis elevados de tau e p-tau, com
niveis reduzidos de AB;_4). A pesquisa de mutacoes nos genes
APP, PSEN I e 2foi negativa. Actualmente encontra-se medica-
do com Donepezilo 10mg/ dia e Memantina 20mg/ dia, com
evolugdo lentamente progressiva do quadro cognitivo.

Conclusdo: A apresentacao doenca de Alzheimer de inicio
precoce sob a forma de um sindrome comportamental, exe-
cutivo e visuo-espacial, com relativa preservacado inicial das
funcgdes mnésicas, reflecte um padrao difuso de atrofia corti-
co-subcortical, sem claro predominio temporal medial.
Assim, nos casos em que a neuro-imagem estrutural e funcio-
nal é inespecifica, os biomarcadores do LCR assumem um
papel primordial no diagnéstico diferencial.

Apraxia dos membros: Estudo
neuropsicolégico e imagioldgico de dois
casos

Diana Aguiar de Sousa', Sofia Reimao?, Gabriela Leal®, Jorge
Almeida*, Isabel Pavao Martins'?

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Servigo de Imagiologia Neurolégica, Hospital de Santa Maria,
Lisboa;3-Laboratorio de Estudos de Linguagem, Centro de
Estudos Egas Moniz, Faculdade de Medicina da Universidade de
Lisboa; 4-Laboratério de Percepcao e Reconhecimento de
Objectos e Acgdes, Faculdade de Psicologia e Ciéncias
Educacionais da Universidade de Coimbra
diana3543@hotmail.com; sofiapcr@gmail.com;
mgabrielaleal@gmail.com, jorgecbalmeida@gmail.com;
ipavaomartins@gmail.com

Introducdo: O conhecimento relativamente as accoes asso-
ciadas aos objectos evoluiu consideravelmente nos ultimos
anos. Evidéncia crescente apoia a existéncia de pelo menos
duas vias dorsais, chamadas sistema “Grasp” (dorso-dorsal) e
“Use” (ventro-dorsal). Este tipo de conhecimento referente as
accoes sobre objectos parece ser processado independente-
mente das representagdes semanticas dos mesmos.

Estudo de casos:

Casos Clinicos: Dois doentes do sexo masculino, respecti-
vamente 33 e 52 anos, dextros, com diagndstico de AVC isqué-
mico agudo parcial do territério da artéria cerebral média
esquerda, apresentaram-se com apraxia dos membros. Esta
foi caracterizada através de registo video de provas de imita-
¢ao de posturas, realizacdo de gestos simbdlicos, gestos por
comando verbal sem e com objecto e reconhecimento tdctil
com respectiva classificacdo dos defeitos na execucao das
tarefas por diferentes observadores. Para além da Bateria de
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Avaliagdo da Afasia de Lisboa foram ainda aplicados o Kissing
and Dancing Test, o Object and Action Naming Battery, provas
de reconhecimento de condic¢des de funcdo e de manipulagao
e o Central Attributes test. Foi verificado nos dois casos a pre-
senca de dificuldade em interagir funcionalmente com um
objecto (por exemplo, o conhecimento sobre o modo de
manipular um objecto), sem defeito na compreensao e defini-
¢ao semantica dos mesmos (por exemplo, a capacidade de
compreender a func¢ao do objecto). As ressonancias magnéti-
cas efectuadas mostraram a presenca de lesdes parietais e o
envolvimento de feixes relevantes confirmado com a técnica
de tractografia (Diffusion Tensor Imaging).

Conclusao: Descrevemos dois casos de apraxia de etiologia
vascular. A caracteriza¢ao neuropsicolégica e imagiolégica apre-
sentada poderd contribuir para a melhor compreensao do pro-
cessamento em diferentes vias da informagao ligada a préxis.

Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014
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Reuniao de Outono
da Sociedade Portuguesa
de Cefaleias 2013

Coimbra, 18 e 19 de Outubro

Hotel Dona Inés

Programa

13h30 Abertura Secretariado

14h00 Inicio da sessdo
Direccao SPC

14h15 MESA REDONDA
Nova classificacdo de cefaleias: O que ha de novo? Parte 1
Moderacdo: Isabel Luzeiro, Pereira Monteiro

Enxaqueca - José Barros

Cefaleias trigémino-autonémicas - Paulo Coelho, Isabel Luzeiro

Outras Cefaleias Primarias - Isabel Pavdo

Cefaleias associadas a uma substancia ou a sua privacao - Fontes Ribeiro
Discussao

15h30 CASOS CLiNICOS

Moderacdo: Anténio Jorge, Sonia Batista

Oftalmoplegia dolorosa com recidiva contralateral e atingimento do VII nervo
craniano - Andreia Costa

Cefaleia por abuso de Guronsan® - Inés Correia

Cefaleia por hipotensdo do LCR: particularidades do tratamento - Pedro Correia
Cefaleia primdria, secundaria ou ambas? - Cristina Duque

Massagem Cervical: relaxamento ou cefaleia? - Ana Aires

16h30 CASOS INTERACTIVOS

Moderacao: Paula Esperanga, Miguel Rodrigues
Inicio de aura na Gravidez: desafio diagndstico - Liliana Pereira

Manifestacdes Migranosas e lesdes cerebrais - Mariana Leitdo Marques
Nevralgia do Glossofaringeo: um desafio diagndstico - Inés Correia
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17h30 Cefaleias e sexualidade - dois olhares
Moderacdo: Fontes Ribeiro, Gabriela Machado
llda Murta - Psiquiatra
Filipe Palavra - Neurologista
Discussao

09h00 CASOS CLiNICOS
Moderacdo: Bruno Rodrigues, Mariana Santos

Hemicrania Continua: um desafio diagnéstico - Vera Ferreira

latrogenia na deteccao de cefaleia secunddria - Cristina Duque

Pode a cefaleia em guinada ter um desencadeante atipico? - Liliana Pereira
Pontadas e olho Vermelho: um desafio diagnéstico - Elisa Campos Costa

Um caso de CADASIL com RM-CE negativa na 42 década de vida - Raquel Samdes

09h45 COMUNICACOES ORAIS
Moderacdo: Manuela Palmeira, Gisela Carneiro

Assessing Risk Factors for Migraine: Differences in Gender Transmission

- Carolina Lemos

Cefaleias Primarias Associadas a Actividade Sexual: uma série hospitalar

- Simdo Cruz

Interaction between y-Aminobutyric Acid A Receptor Genes: New Evidence in
Migraine Susceptibility - Marlene Quintas

Utilidade Clinica do Mig-SCog. - Raquel Gil-Gouveia

11h15 MESA REDONDA
Nova classificacdo de cefaleias: o que ha de novo? - Parte 2
Moderacado: Livia Sousa, Helena Gens

Cefaleias atribuidas a doencas vasculares cranianas ou cervicais - Elsa Parreira
Cefaleias atribuidas a trauma ou agressao da cabeca e/ou pescoco - Jorge Machado
Neuropatias Cranianas dolorosas e outras dores faciais - Pereira Monteiro
Discussao

12h00 "Destaques” 2013 em cefaleias
Raquel Gil-Gouveia

12h30 Atribuicao do prémio SPC ao melhor Caso Clinico apresentado na reunido
Apoio VIDJEN Pharma

12h45 Reunido administrativa
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Resumos

Moderadores: Anténio Jorge, Sonia Batista

Moderadores: Bruno Rodrigues, Mariana Santos

Oftalmoplegia dolorosa com recidiva
contralateral e atingimento do VII nervo
craniano

Andreia Costa'?, Carina Reis®, Madalena Pinto', Raquel Real'*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Sao Joao; 2-Dep. de
Neurociéncias Clinicas e Satide Mental, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto; 3-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Sdo Jodo.

Introducdo: A oftalmoplegia dolorosa pode ser uma mani-
festacdo de doengas vasculares, inflamatdrias e neoplésicas,
pelo que é fulcral uma investigacao etiolégica completa que
identifique os casos potencialmente trataveis.

Caso Clinico: Mulher de 85 anos, com antecedentes de
gamapatia monoclonal de significado indeterminado e epis6-
dio, em 05/2012, de oftalmoplegia dolorosa com atingimento
da 12 divisao do 5° e 3° nervos cranianos esquerdos com reso-
lucdo completa apds corticoterapia — realizou investigagdo
com estudo analitico, imunolégico, seroldgico e pun¢ao lom-
bar sem alteracdes e com RM cerebral que mostrava assime-
tria da vertente anterior do seio cavernoso esquerdo. A doen-
te recorreu ao Servico de Urgéncia em 08/2013 por alteragdo
da mimica facial desde ha 2 dias, acompanhada de cefaleia
periorbitdria direita com inicio hd 1,5 semanas. Ao exame
geral e neuroldgico apresentava, de relevo, ptose palpebral
direita, exotropia do olho direito com limitagao da sua adu-
¢ao, supra e infraversao, diminui¢ao da sensibilidade doloro-
sa na distribuicao da 12 e 22 divisdes do 5° nervo craniano
direito e parésia facial periférica direita.

A doente foi internada para prosseguir investigacdo etiol6-
gica. Repetiu RM cerebral que revelou realce anémalo na por-
¢do anterior do seio cavernoso direito sugestivo de processo
inflamatoério e hipercaptagdo no ganglio geniculado direito.
Os restantes exames, além da presenca de pico monoclonal de
IgM na imunofixacdo de proteinas séricas, eram normais ou
negativos. Realizou 1g de metilprednisolona endovenoso 3
dias e teve alta medicada com prednisolona 40mg em regime
de desmame lento e progressivo apresentando-se ja sem cefa-
leia ou alteracdes da sensibilidade e com melhoria da parésia
do 3° e 7° nervos cranianos.

Conclusao: Reportamos este caso clinico por se tratar de
uma evolucao recidivante de uma oftalmoplegia dolorosa bem
como pelo atingimento poucas vezes descrito do 7° nervo cra-
niano. Salientamos que, apesar de estudo etiolégico extenso,
nao foi ainda possivel apurar a etiologia deste quadro.
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Cefaleia por abuso de Guronsan®

Inés Correia, Inés Marques, Bruno Rodrigues
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

Introducio: No tratamento sintomdtico da cefaleia prima-
ria, a cafeina é usada como adjuvante em misturas analgési-
cas, sendo também atribuido um efeito analgésico intrinseco
em doses =200mg. O consumo regular e continuado destes
preparados associa-se a aumento do risco de cefaleia por
abuso medicamentoso e ao sindrome de privacao que lhe estd
associado. O Guronsan® é uma formulacdo comercial de
venda livre contendo cafeina 50mg, glucoronamida 400mg e
4cido ascérbico 500mg.

Caso Clinico: Homem de 64 anos. Histéria de enxaqueca
sem aura desde a infancia, sem outras patologias conhecidas.
Desde os 30 anos enxaqueca crénica resistente a terapéutica
preventiva, motivando abuso medicamentoso de vdarias subs-
tancias, com necessidade de varios internamentos para reso-
lucdo deste. Na tentativa de suspender os analgésicos previa-
mente consumidos em abuso, por conselho niao médico,
experimentou Guronsan®. Por ter apresentado uma franca
resposta no alivio da enxaqueca comegou a usa-lo em crise e,
posteriormente, como preventivo da dor de forma fixa 2id.
Apés anos de consumo regular desta substdncia, entra de
novo num ciclo vicioso de cefaleia de abuso, sendo desperta-
do a meio da noite com a dor, que no inicio resolvia com a
nova administracdo da substancia, mas que ao fim de algum
tempo passou a associar naproxeno 500mg. A data da consul-
ta ingeria 6 comprimidos didrios de Guronsan® e 1000mg
naproxeno por dia. Apresentava exame neurolégico normal e
trazia avaliagdo analitica e ressonancia magnética cerebral
recente sem alteracdes. A situagdo resolveu-se em interna-
mento com a suspensao dos farmacos de abuso e ajuste da
terapéutica preventiva com valproato de sédio.

Conclusao: Apresenta-se este caso para salientar a impor-
tancia da identificacao do abuso medicamentoso, causa reco-
nhecida de agravamento clinico. O padrao de abuso medica-
mentoso nao é idéntico em todos os doentes, pelo que o clini-
co deve estar alerta para outro tipo de substancias de prescri-
¢ao nao médica.

Cefaleia por Hipotensdo do LCR -
Particularidades do Tratamento

Pedro Correia, Rui Araiijo, Carla Nunes, Ana Morgadinho
Servico de Neurologia, Hospital Geral, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

Introducgdo: A cefaleia por hipotensdo espontinea do
liquor é uma entidade nosolégica rara, classicamente atribui-
da a fuga de LCR através de uma fenda na dura-mater. E mais
comum no sexo feminino, entre a 42 e 52 década de vida. A sin-
tomatologia tipica passa pela cefaleia ortostdtica, com ou sem
sintomas acompanhantes como rigidez cervical, hipoactsia,
acufenos, fotofobia ou nduseas. A RM-CE geralmente confir-
ma o diagnéstico podendo mostrar realce paquimeningeo,
coleccoes subdurais, entre outras alteracdes. A Mielo-TC pode
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ou ndo demonstrar fuga. O tratamento passa por terapéutica
conservadora com repouso e hidratacao ou, em casos refrac-
térios, por injeccdo epidural de sangue autélogo (“blood
patch”). Para casos nao respondedores, a dltima linha serd a
intervencao cirtrgica.

Caso Clinico: Doente de 44 anos acordou com cefaleia
intensa frontal esquerda pulsatil com irradiacdo cervical,
acompanhada de nduseas, vomitos, fotofobia e ligeiro agrava-
mento em ortostatismo. A entrada no SU o EN era normal,
sem sinais de HIC, meningismo ou lateralizagao motora. TC-
CE sem alteracoes. Doente foi submetida a PL que revelou
uma pressao de abertura diminuida e citoquimico normal.
Optou-se pelo internamento para estudo etioldgico e trata-
mento. A RM-CE revelou sinais inequivocos de hipotensao do
liquor e a Mielo-TC ndo identificou fuga medular. Doente
manteve-se sempre queixosa com caracteristicas ortostaticas
cada vez mais evidentes, com fraca melhoria com reposicao
hidrica e cafeina oral. Por manutencao de queixas dlgicas de
grande intensidade, que impediam doente de se manter em
ortostatismo, foi colocada a hipdtese de tratamento com
"patch" epidural. No entanto, antes da sua realizagao insti-
tuiu-se terapéutica com Citrato de cafeina endovenoso com
desaparecimento das queixas. A doente mantém-se actual-
mente assintomadtica.

Conclusdo: A cefaleia ortostdtica por hipotensao esponta-
nea de liquor é uma entidade cada vez menos sub-diagnosti-
cada, que deve fazer parte do diagndstico diferencial de cefa-
leia refractdria no jovem, devendo as suas particularidades
serem sistematicamente questionadas.

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas?

Cristina Duque, Livia Sousa, Gustavo Cordeiro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra.

Introduc@o: As malformacdes arteriovenosas cerebrais
(MAVc) sdo lesdes raras, ocorrendo em cerca de 0,1% da popu-
lag@ao. Em 14% dos casos apresentam-se como cefaleia, mime-
tizando enxaqueca ou cefaleia trigémino-autonémica (TAC).
As TC’s exigem uma cuidadosa avaliacdo na exclusdo de pato-
logia secundaria.

Caso Clinico: Mulher, 36 anos de idade, trazida ao Servico
de Urgéncia (SU) porque acordou pelas 3 horas da manha
com cefaleia violenta, peri-orbitdria direita, em guinada,
acompanhada de edema palpebral e eritema conjuntival. A
dor durou 30 minutos e acompanhou-se de nduseas, fono e
fotofobia. Ao exame fisico e neurolégico nao apresentava alte-
ragdes significativas, com excep¢ao de TA 160/90 mmHg. Sem
histéria prévia de HTA. Desde os 20 anos de idade, cefaleias
episddicas recorrentes com a mesma localizacao (peri-orbité-
ria direita), de intensidade moderada, sem outros sinais ou
sintomas acompanhantes, com uma frequéncia de 1-2 epis6-
dios mensais e com uma duracao até 180 minutos.
Agravamento recente da frequéncia (até 5/més) e intensidade
destes episddios nos dltimos 6 meses. Enquanto no SU pedi-
da TC CE que revelou estrutura anémala vascular na regido
temporal. Realizou posteriormente RMN CE e angiografia
cerebral com identificagdo de MAV em localiza¢do temporal
direita, sem edema envolvente ou sinais de hemorragia. A
MAV era alimentada pelas artérias cerebral posterior direita e
comunicante posterior direita, ambas dilatadas, drenando via
seios recto e cavernoso direito.

Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014

Proposta para radiocirurgia estereotédxica da qual resultou
resolucgao dos episédios dolorosos.

Conclusdo: Neste caso permanecem duvidas quanto a
classificagdo da cefaleia inicial da doente. As caracteristicas
semiolégicas da dor sdo mais enquadrdveis numa cefaleia
tipo tensao episddica dada auséncia de sinais autonémicos
acompanhantes. No entanto, ha descrigao de TACs primdrias
sem a presenca destes sinais. Por outro lado, perante um
doente com uma cefaleia trigémino-autonémica devera ser
questionada uma etiologia secunddria para a cefaleia, sendo o
caso presente paradigma disso.

Massagem Cervical: Relaxamento ou
Cefaleia?

Ana Aires"? Andreia Costa?, Pedro Abreu'?, Joana Guimaraes"?,
Elsa Azevedo'?, Madalena Pinto'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Sao Joao; 2-Dep. de
Anatomia, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-
Dep. de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental, Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: A cefaleia surge em 50-75% das dissecgdes
arteriais cervicais; pode localizar-se na regido occipital, ocor-
rer com instalacdo gradual de uma dor moderada ou intensa,
semelhante a uma enxaqueca, ou mesmo como cefaleia stbi-
ta, ipsilateral a disseccao.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 42 anos, massa-
gista, com antecedentes de enxaqueca, admitida no servico de
urgéncia com quadro de cefaleia e cervicalgia direitas, com
uma semana de evolucao, ap6s lhe ter sido efectuada manipu-
lacao cervical. Ao exame neurolégico, objectivou-se nistagmo
rotatdério com fase rdpida para a esquerda, nistagmo upbeat
na supraversao, parésia facial central esquerda, disartria e ata-
xia. Realizou eco-Doppler carotideo e transcraniano, que
revelou artérias vertebrais com irregularidade de calibre e
estenose luminal, sugerindo dissecdo bilateral ndo oclusiva, e
angioTAC que confirmou dissec¢do bilateral das artérias ver-
tebrais. Realizou mais tarde RMN, que mostrou pequenos
focos de isquemia aguda/subaguda no territério da circulacao
posterior, com lesdao de maiores dimensdes no tdlamo direito.
A doente iniciou hipocoagulacdo. Apds agravamento inicial
dos défices neuroldgicos, a doente teve alta uma semana apos
a admissdo, assintomdtica e sem alteracdes no exame neuro-
légico, mantendo hipocoagulacdo, sendo orientada para a
consulta externa. Repetiu entretanto eco-Doppler que revelou
normalizacdo das vertebrais, e suspendeu o tratamento.

Conclusao: A cefaleia associada a dissec¢ao arterial cervi-
cal, pela sua localizacao posterior, ¢ comummente confundi-
da com uma cefaleia musculo-esquelética, pelo que o diag-
noéstico muitas vezes s6 se faz quando se pesquisam e encon-
tram sinais neurolégicos focais. Assim, em situagoes de
urgéncia, deve sempre averiguar-se a ocorréncia de trauma-
tismo minor como a manipulacdo cervical. A cefaleia é, por-
tanto, um sinal de alarme importante, que pode manifestar-se
até duas semanas antes do AVC.

Na maioria dos casos o progndstico destes doentes é favo-
ravel, menos frequentemente quando a dissec¢ao das artérias
vertebrais € bilateral, embora no caso presente a doente tenha
revertido o quadro neuroldgico.
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Hemicrania continua: um desafio
diagnédstico

Vera Ferreira', Raquel Samdes?, JM Pereira Monteiro®
1-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio; 2 Servigo de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Ant6énio

Introducéo: Na 32 edicdo da Classificagdao Internacional
das Cefaleias (2013), a Hemicrania Continua (HC) foi incluida
no grupo das Cefaleias Trigémino-Autonémicas. O seu diag-
ndstico é muitas vezes um desafio.

Casos Clinicos: Mulher, 60 anos, apresentava cefaleia com 1
ano de evolucgdo, na regido orbitdria direita, muito intensa,
associada a lacrimejo e rinorreia ipsilaterais, com duragao 15 a
45 minutos, 5 a 6 vezes por dia. Entre as crises, mantinha dor
ligeira, profunda, no olho direito. Exame neurolégico intercriti-
co normal. RM encefalica normal. Inicialmente medicada com
lamotrigina (25-100mg/dia) e indometacina 25+25mg/dia, com
diminuicao do ntimero de crises. Sem resposta a verapamil
160mg/dia e sumatriptano em SOS). Por sua iniciativa, iniciou
ibuprofeno (400+400mg/dia), passando a apresentar apenas
moedeira Hemicrania direita persistente. Foi medicada com
indometacina libertacdo prolongada 75mg/dia, ficando assin-
tomatica.

Homem, 38 anos. Ha cerca de 6 anos iniciou sensagao de
“sopro” no ouvido direito, seguindo-se “fisgadas” temporais
direitas com irradiagdo para o vértex, associadas a lacrimejo e
ptose palpebral ipsilaterais. Objectivamente, ptose palpebral
e miose direitas. RM encefdlica revelou eventual contacto vas-
cular da AICA com o VII direito, sem evidente contacto com o
V. Foram tentados varios tratamentos: pregabalina, gabapen-
tina, lamotrigina, amitriptilina, paracetamol, ibuprofeno e
oxigenoterapia sem melhoria; verapamil e sumatriptano com
resposta parcial. Caracterizando melhor a cefaleia que passou
a predominar: dor em moedeira persistente na regido tempo-
ral direita, ndo pulsatil, ocasionalmente irradiando para a
regido parietal, didria, com picos 1-2 vezes/semana, em que,
durante 10 minutos a 2horas, o olho lacrimejava e ficava mais
fechado. Sugerida prova terapéutica com indometacina.

Discussao: A tendéncia de doentes e médicos para valori-
zar sobretudo os paroxismos de dor em detrimento da cefaleia
hemicrania persistente de menor intensidade pode contribuir
para um subdiagndstico de HC, resultando na prescricao des-
necessdria e ineficaz de multiplos farmacos, quando existe
uma terapéutica efectiva, a indometacina.

latrogenia na deteccdo de cefaleia
secundaria

Cristina Duque’, Mariana Baptista®, Pedro Melo-Freitas?,
Argemiro Geraldo', Livia Sousa’

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

Introducéo: As malformacgoes cavernosas podem apresen-
tar-se como cefaleia em 23% e hemorragia em 36% dos casos.
Os cavernomas intraventriculares constituem entidades clini-
cas excepcionalmente raras, havendo descricdo de 77 casos
na literatura.

Caso Clinico: Homem de 73 anos de idade, antecedentes
de fibrilhacdo auricular hipocoagulado com varfarina desde
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ha 2 anos. Histéria de cefaleias desde os 20 anos, com locali-
zacao frontal bilateral, de intensidade moderada e caracter
pulsétil. Eram acompanhadas de nduseas e vomitos, sem fono
ou fotofobia, sendo exacerbadas por actividades da vida dia-
ria. Frequéncia de 3-5 epis6dios semanais com uma durac¢ao
de 6-12 horas. Beneficio parcial com paracetamol, tendo nos
dltimos anos utilizado frequentemente uma associacao con-
tendo 4cido acetilsalicilico, cafeina e codeina (Dolviran®),
com boa resposta.

Recorreu ao Servico de Urgéncia (SU) por cefaleias muito
intensas e resistentes a terapéutica, com 8 dias de duragao. A
localizacdo, cardcter e sintomatologia acompanhante eram
semelhantes as anteriores e nao havia alteracdes ao exame
neuroldgico. Efectuou TC CE que revelou uma lesao hemorra-
gica esferdide na parede do ventriculo lateral esquerdo, que
em RM sugeria tratar-se de um cavernoma com sinais de
hemorragia recente e crénica. No SU o INR era de 5,9, pelo
que foi administrada vitamina K e CPC com posterior ajuste
da dose de varfarina. Melhoria progressiva com introducao de
terapéutica anti-hipertensiva que incluiu propranolol e lisino-
pril. Alertado para a iatrogenia medicamentosa resultante da
toma de compostos com AAS e manteve tratamento sintoma-
tico com paracetamol.

Conclusdo: Neste caso a cefaleia de base enquadra-se
numa enxaqueca sem aura, embora se possa admitir numa
fase mais tardia um diagnéstico de cefaleia atribuida a caver-
noma. No agravamento mais recente hd uma relagao tempo-
ral entre a cefaleia e a hemorragia da lesdo que por sua vez, é
ela também uma iatrogenia da medicagao utilizada para o tra-
tamento das cefaleias, em contexto de hipocoagulagao.

Pode a cefaleia em guinada ter um
desencadeante atipico?

Liliana Pereira’', Paula Esperanca*
1-Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta; 2-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Central.

Introducéo: A cefaleia priméria em guinada é comum, de
predominio no género feminino e inicio habitualmente no
jovem. A maioria dos doentes tem padrao irregular ou espora-
dico, sendo caracteristica a alternancia imprevisivel entre
periodos sintomaticos e assintomaticos.

Caso Clinico: Mulher de 39 anos com cefaleias desde a
menarca aos 13 anos. As cefaleias sdo tipo guinada, com 4-5
segundos de duragao, intensas, localizadas na regiao temporal
direita em 90% dos casos. Relacionam-se temporalmente com
a menstruacao, iniciando-se 2 semanas antes. Ocorrem exclu-
sivamente de dia, em média 2-4 vezes, didrias ou em dias
alternados. Nao tem sintomas acompanhantes, quer de acti-
vacdo autonémica (injec¢do conjuntival, ptose/edema palpe-
bral, lacrimejo/rinorreia, sudorese/ruborizacao facial), quer
de enxaqueca (foto/fono/cinesiofobia, nduseas/vémitos),
mas nos intervalos das guinadas fica com impressao residual
holocraniana mal definida. Sem alivio com paracetamol ou
ibuprofeno. Concomitantemente tem tumefaccao mamadria
nestas 2 semanas pré-menstruais. No primeiro dia da mens-
truacdo a dor cessa por completo.

A cefaleia é igual quer sob contracecdo oral combinada
quer com dispositivo intrauterino nao hormonal, mas remitiu
integralmente entre o segundo més de gravidez e o final da
amamentacao. Uma tnica vez teve cefaleia occipital tipo pres-
sdo, com parestesias nos membros superiores, disartria e em
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seguida vertigem, com 30 minutos de duragao. Motivou inves-
tigacdo com ressonancia magnética encefélica (hiperintensi-
dades inespecificas) e EEG (lentificacao temporal esquerda).
Iniciou terapéutica com &acido valproéico, ficando sem cefaleia.
Quando parou medicagao, retomou padrao prévio.

Conclusao: Ao invés do tipico padrao irregular, este caso
de cefaleia em guinada manifesta estreita relacdo temporal
entre cefaleia e alteragdes hormonais ao longo da vida,
podendo ser uma entidade diferente. Enxaqueca é uma
comorbilidade frequente, neste caso apenas provavel, com
aura do tronco cerebral. A terapéutica mais frequentemente
usada é indometacina e nao estao descritos casos com respos-
ta a dcido valproéico, no entanto, foi eficaz nesta doente.

Pontadas e olho vermelho: um desafio
diagndstico

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, EPE.

Introducédo: As cefaleias trigémino-autonémicas, ainda
que englobadas no mesmo grupo nosolégico, representam
entidades diversas, quer na apresentacdo clinica, quer no
impacto sobre o individuo e na resposta a terapéutica.

Caso Clinico: Apresenta-se uma doente de 64 anos, com
antecedentes de hipertensao arterial, diabetes mellitus, dislipi-
démia e acidente isquémico transitério no passado.
Referenciada a consulta de Neurologia por queixas desde os 59
anos de cefaleia didria, estritamente temporal direita, em pon-
tada, intensa, com duracdo de alguns segundos, seguida de
moinha holocraniana com dura¢dao menor que uma hora, com
cerca de 4 episddios por dia. Negou fatores agravantes ou
desencadeantes, incluindo zonas gatilho. Referia sempre lacri-
mejo e injecdo conjuntival a esquerda. Sem epis6dios noturnos.
O exame neuroldgico era normal. Realizou TC-CE sem achados
significativos. Iniciou terapéutica com indometacina, referindo
melhoria da frequéncia e intensidade, mantendo padrao de dor
a direita e sinais de ativacdo autonémica a esquerda.
Suspendeu farmaco dois meses depois por dispepsia e regres-
sou ao padrao inicial de frequéncia e intensidade. Optou-se
entdo por terapéutica com gabapentina 300mg bididria. Apos
dois meses referiu melhoria da cefaleia, mantendo lateralidade
e localizacao mas com menor frequéncia (1 episédio por dia e
intervalos livres de cerca de 6 dias), menor intensidade, agora
sem moinha, inje¢do conjuntival ou lacrimejo.

Conclusdo: Apresenta-se um caso de cefaleia de curta
duracdo, unilateral, neuralgiforme com hiperémia conjuntival
e lacrimejo (SUNCT) embora com sintomas autondémicos
contralaterais, facto ja descrito, embora raramente, na litera-
tura. As caracteristicas clinicas e a resposta a gabapentina
sugerem este diagndstico, sendo que se cumprem os critérios
ICHD-3 beta, exceto apresentar discordancia na lateralidade
dos sintomas autonémicos. A cefaleia primdria tipo guinada
parece menos provavel pela presenca de sintomas auton6émi-
cos. Ilustra-se assim a dificuldade de classificacao das cefa-
leias intensas recorrentes de curta duracdao, mesmo a luz da
nova Classificagao Internacional de Cefaleias.
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Um caso de CADASIL com ressonancia
magnética encefdlica negativa na 42
década de vida

Raquel Samdes', José Eduardo Alves?, JM Pereira Monteiro'
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio; 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio.

Introducdo: CADASIL (Cerebral autosomal dominant arte-
riopathy with subcortical infarcts and leukoencephalopathy)
designa uma vasculopatia autossémica dominante resultante
de mutacdes no gene NOTCH3. Manifesta-se por enfartes
profundos, deméncia subcortical, perturbacdo de humor e
enxaqueca com aura. As alteracdes mais caracteristicas da RM
encefélica sao focos de hipersinal na substancia branca das
regides temporais anteriores. Geralmente, as alteracoes radio-
légicas precedem os sintomas, surgindo em média aos 30
anos e estando presentes em todos os portadores aos 35 anos.
A bidpsia cutanea tem uma sensibilidade cerca de 50%.

Caso Clinico: Sexo feminino, 34 anos, convocada a consul-
ta de Neurologia-Cefaleias por histéria familiar de CADASIL
(md@e com AVC recorrentes e deterioracdo cognitiva e irma
com AVC em idade jovem, ambas com mutacao identificada).
Apresentava queixas subjectivas de meméria e episédios de
cefaleia hemicraniana com caracteristicas de enxaqueca, por
vezes acompanhadas de sensacdo de desmaio. Sem antece-
dentes pessoais patoldgicos; exame neurolégico normal. A
RM encefélica 3T revelou apenas discretos focos de hipersinal
da substancia branca occipital, adjacente aos cornos ventri-
culares e subcortical, sem seguro significado patolégico, e
focos punctiformes de hipointensidade no hemisfério cerebe-
loso esquerdo, correspondendo a aparentes espagos vascula-
res. A bi6psia cutanea revelou morfologia normal das paredes
dos pequenos vasos arteriais, com limitante eldstica interna
bem definida e sem irregularidades. Avangou-se para estudo
genético, que revelou mutacao no gene NOTCH3 (alelo 2, exao
11, c.1672 C>T, p.Arg558Cys). Foi tratada profilacticamente
com topiramato 50mg/dia e AAS 100 mg/dia.

Discussao: Este caso clinico sobre CADASIL tem a particula-
ridade de apresentar uma RM encefélica ndo claramente pato-
légica, numa idade em que, segundo a literatura, isso ja nao
seria de esperar. Alerta para a importancia de prosseguir para
estudo genético perante doentes com enxaqueca e histdria
familiar conhecida de CADASIL, mesmo com biépsia cutanea e
ressonancia negativas, sob pena de se falharem diagnésticos.

Moderadores: Paula Esperanca, Miguel Rodrigues

Inicio de aura na gravidez: um desafio
diagnéstico

Liliana Pereira, Nadine Ferreira
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta.

Introducdo: O aparecimento inaugural de sintomas neu-

rolégicos transitérios durante a gravidez requer diagndstico
célere. Entre os diagndsticos diferenciais possiveis conta-se o
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acidente isquémico transitério, trombose venosa cerebral,
fenémenos epiléticos e a aura de enxaqueca.

Caso Clinico: Mulher de 35 anos, com antecedentes de
cefaleia frontal, bilateral, moderada, ndo pulsétil, com fotofo-
bia, sem outros acompanhantes. Esta surgiu no ano prévio, 2
a 3 dias por semana, exclusivamente no contexto de toma de
contracetivos orais e desapareceu com a sua cessagdo. Sem
outras cefaleias no passado ou histéria familiar de enxaqueca.

Quando gréavida de 20 semanas do terceiro filho, iniciou de
forma stbita quadro de escotoma central acompanhado de
luzes cintilantes no hemicampo visual direito, que persistiu
durante 1 hora e desapareceu espontaneamente. Nao teve
cefaleia subsequente. Nessa mesma tarde teve sensagao de
déja-vu, que nunca tinha experienciado. Dois dias depois teve
episddio de fantosmia, em que cheirou “bolos acabados de
fazer”, durante 15 minutos, igualmente sem cefaleia. Realizou
ressondncia magnética encefdlica, sem alteracdes. No més
seguinte repetiu 5 vezes sintomas visuais (escotoma central e
luzes cintilantes a direita) com 15 minutos de duracao, sem-
pre sem cefaleia. A restante gravidez e puerpério nao tiveram
intercorréncias.

Dez meses ap6s o parto colocou dispositivo intrauterino
hormonal, tendo retomado padrao prévio de cefaleia, agora
precedida de nduseas e vomitos. Faz ibuprofeno com alivio.
Nunca cumpriu critérios diagnésticos de enxaqueca
com/sem aura.

Conclusao: Num pequeno nimero de casos a enxaqueca
pode iniciar-se durante a gravidez, enquanto noutros a pri-
meira aura ocorre neste periodo. Nesta gravida a ocorréncia
de fantosmia e sintomas reversiveis compativeis com aura
tipica sem cefaleia, mas sem diagndstico prévio de enxaqueca
com aura é um desafio diagnéstico. Na auséncia de diagnosti-
co vascular ou epiléptico alternativo, pensamos que o segui-
mento desta doente permitird estabelecer no futuro o diag-
nostico de enxaqueca, eventualmente com aura.

Manifestac6es migranosas e lesdes
cerebrais

Mariana Leitao Marques', Joao Nuno Carvalho', Ricardo Veiga?,
Isabel Luzeiro’

1-Servico de Neurologia Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra - Hospital Geral; 2-Servico de Neurorradiologia do
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra — Hospital Geral.

Introducdo: A enxaqueca com aura é uma entidade clinica
considerada benigna e com manifestacdes habitualmente
recorrentes e estereotipadas num mesmo doente.

O efeito das crises na estrutura e funcdo do cérebro,
nomeadamente a relacdo com frequéncia e duragao das mes-
mas, continua em debate e investigacdo. A atrofia a vérios
niveis, as lesdes da substancia branca e os enfartes migrano-
sos com manifestacgdes clinicas ou subclinicas fazem ja parte
do nosso conhecimento.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino de 44 anos, com
histéria prévia de enxaqueca com aura visual caracterizada
por fotépsias e escotomas cintilantes, descreve episédio de
status migranoso com cerca de cinco dias de duracao. Trés
dias ap6s a instalacdo da dor e de toda a constelacdo migrano-
sa, a doente percebe uma alteragao da visao, caracterizada por
defeito de campo visual, sugestivo de quadrantanépsia, que
se prolongou por cinco dias (ultrapassando a crise de dor),
posteriormente com resolucdo espontanea. Durante a crise,
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fez medicacao abortiva com triptanos e AINES. Realizou RM-
CE que revelou existéncia de “pequena lesdo de natureza
isquémico-hemorrdgica envolvendo a circunvolugdo occipital
superior e a por¢do adjacente da circunvolugdo occipital, em
fase subaguda’. Existia também outra lesdo, mais antiga, de
localizacdo frontal. Na altura estava medicada com
Venlafaxina e anticonceptivo hormonal. O estudo analitico
pré-trombético revelou heterozigotia para PRT20210 G/A e
para MTHFR 677 C/T. Sem outros factores de risco cérebro-
vasculares apurados a data.

Dos antecedentes patolégicos hd a realcar um aborto
espontaneo. Da histéria familiar apurou-se: mae com
Esclerose Muiltipla e irma com doenca auto-imune, presumi-
velmente Lapus. Sugeriu-se suspensdao do anticonceptivo
hormonal e iniciou terapéutica antiagregante plaquetar.

Conclusdo: Com este caso pretendemos:

- Debater diagndsticos diferenciais e a etiopatogenia das
lesbes que se podem admitir nesta situagao e qual o tratamen-
to a propor;

- Abrir a discussao para o tema das lesdes cerebrais encon-
tradas em doentes com enxaqueca.

Nevralgia do Glossofaringeo: um desafio
diagnédstico

Inés Correia, Inés Marques, Bruno Rodrigues
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: A Nevralgia do Glossofaringeo é uma causa
rara de dor facial, frequentemente subdiagnosticada, repre-
sentando apenas 0.2-1.3% dos sindromes de dor facial.

Caso Clinico: Mulher, 39 anos, natural do Nepal, sem ante-
cedentes pessoais de relevo. Recorre ao Servigo de Urgéncia
por quadro de odinofagia com 5 meses de evolugdo. O quadro
inicia-se com episddios paroxisticos de dor lancinante na por-
¢do superior da orofaringe, tipo facada com alguns segundos
de duracao, ocasionais, desencadeados pela ingestdao de ali-
mentos. Agravou progressivamente, diminuindo a intensida-
de do estimulo necessario para desencadeamento da dor e
aumentando o ntimero de crises. A data da observacao apre-
senta dor continua, com periodos de exacerbacao desenca-
deados por pequenos estimulos fisicos como o falar e deglutir,
tendo ja havido importante perda de peso de 5kg, estando em
jejum desde h4 2 dias. J& havia sido observada por varios cli-
nicos, tendo sido diagnosticada inicialmente com amigdalite
aguda e medicada com antibiético. Por persisténcia do qua-
dro fez nova antibioterapia e vdrios analgésicos, incluindo
anestésicos locais, sem melhoria. Foi medicada no SU com
Fenitoina 1000mg endovenoso com significativa melhoria
imediata, retomando ingestdo de alimentos. Desde entdo
acompanhada em Consulta de Neurologia, tendo realizado
estudo complementar, incluindo ressonancia magnética cere-
bral, que nao revelou alteragoes e estando atualmente medi-
cada com Oxcarbazepina 600mg 2id com controlo da dor.

Conclusdo: A Nevralgia do Glossofaringeo pode apresen-
tar-se com sintomas semelhantes a patologias mais comuns, e
quando existe cronificacdo das queixas pode deixar de ocorrer
um cardcter paroxistico de dor, cursando com fundo doloro-
so, 0 que suscita dificuldades no seu diagndstico. Apresenta-
se este caso pelas particularidades que retardaram o reconhe-
cimento da patologia.
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Moderadores: Manuela Palmeira, Gisela Carneiro

Assessing Risk Factors for Migraine:
Differences in Gender Transmission

Carolina Lemos'?, Isabel Alonso'?, José Barros®, Jorge
Sequeiros'?, José Pereira-Monteiro"**, Denisa Mendonga**, Alda
Sousa'?

1-UnIGENe, Instituto Biologia Molecular Celular, Universidade
do Porto, Porto, Portugal; 2-Instituto Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar, Universidade do Porto, Porto, Portugal; 3-Servigo de
Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Hospital de Santo
Anténio, Porto, Portugal; 4-Instituto de Satde Publica,
Universidade do Porto, Porto, Portugal.

Aim: Our aim was to assess which specific factors are con-
tributing to an increased risk of migraine in a group of 131
Portuguese families.

Methods: We studied 319 first-degree relatives, using a
multilevel approach to account for the dependency among
members from the same family. We included in the model rel-
ative’s gender, the proband’s gender and age-at-onset, to eval-
uate if any of these variables were associated with relative’s
affection status. We also included in the model proband’s
migraine subtype. We further assessed female and male trans-
missions within the proband nuclear family.

Results: Relatives’ gender was found to be a risk factor for
migraine (Odds Ratio = 2.86; 95% CI = 1.75-4.67), with females
at a higher risk. When splitting probands according to their
migraine subtype, we found that none of the variables studied
contributed to relatives of MA-probands affection-status. Our
results also show a significant difference between proband’s
transmission and the gender of the parents and offspring.

Conclusions: With this study, we showed that gender is
truly a risk factor for migraine and that a gender-biased trans-
mission is also observed. This reinforce the importance of
identifying genes associated with migraine that are modulat-
ed by genes located in the sex chromosomes and the study of
mitochondrial DNA or X-chromosome and hormonal-related
effects associated with migraine susceptibility.

Cefaleias Primarias Associadas a
Actividade Sexual: uma série hospitalar

Simao Cruz, Elsa Parreira
Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
Amadora/Sintra.

Introducdo: De acordo com a terceira edicdo da
Classificacao Internacional de Cefaleias, a cefaleia primaria
associada a actividade sexual (CPAAS) caracteriza-se pela
ocorréncia de pelo menos dois episddios de cefaleia e/ou cer-
vicalgia exclusivamente durante a actividade sexual, com
intensidade crescente acompanhando a excitacao ou de inicio
explosivo no orgasmo ou imediatamente antes, e com dura-
¢do de dor severa inferior a 24 horas. A fisiopatologia da
CPAAS é desconhecida, havendo contudo autores que suge-
rem altera¢des hemodinamicas transitérias na sua génese.

Objectivos: Caracterizar os doentes com CPAAS relativa-
mente as caracteristicas das cefaleias e a algumas varidveis
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possivelmente associadas a sindrome.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos dados de todos os
doentes observados em internamento num hospital distrital
com o diagnéstico de saida de CPAAS, excluindo-se portanto
os casos de cefaleias associadas a actividade sexual com etio-
logia identificada.

Resultados: A amostra preliminar analisada inclui 13
doentes com uma mediana de idades de 42 anos e uma pro-
porcao entre sexos de 2:1 (homens:mulheres). Em 62% dos
casos a cefaleia era orgdsmica e em 15% tinha inicio antes do
orgasmo. Trés doentes nunca tinham tido episddios prévios. A
maioria dos doentes descrevia a cefaleia como pulsétil e a
duracdo variou entre alguns segundos e um periodo superior
a 24 horas, embora com dor menos intensa. Sessenta e dois
por cento dos doentes tinham também enxaqueca sem aura,
54% eram fumadores e 46% sofriam de hipertensdo arterial
(HTA). A maioria dos doentes foi tratada com propranolol em
doses e duracdes variadas e aproximadamente 2/3 nao tive-
ram recidiva das cefaleias.

Conclusoes: Destacam-se nesta revisao a elevada propor-
¢do de doentes que ja tinham tido episédios prévios de CPAAS,
a significativa co-morbilidade com a enxaqueca e a grande fre-
quéncia de HTA e de hébitos tabagicos nestes doentes

Interaction between y-Aminobutyric Acid
A Receptor Genes: New Evidence in
Migraine Susceptibility

Marlene Quintas’, Joao Neto', José Pereira-Monteiro"??, José
Barros®®, Jorge Sequeiros'?, Isabel Alonso'?, Alda Sousa'?,
Carolina Lemos'?

1-UnIGENe - IBMC, Universidade do Porto; 2-ICBAS,
Universidade do Porto; 3-Servigo de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto- Hospital de Santo Anténio, Porto.

Abstract: Migraine is a common neurological episodic dis-
order with a female-to-male prevalence 3- to 4-fold higher, sug-
gesting a possible X-linked genetic component. Our aims were
to assess the role of common variants of gamma-aminobutyric
acid A receptor (GABAAR) genes, located in the X-chromosome,
in migraine susceptibility and the possible interaction between
them. An association study with 188 unrelated cases and 286
migraine-free controls age- and ethnic matched was per-
formed. Twenty-three tagging SNPs were selected in three genes
(GABRE, GABRA3 and GABRQ). Allelic, genotypic and haplotyp-
ic frequencies were compared between cases and controls. We
also focused on gene-gene interactions. The AT genotype of
153810651 of GABRQ gene was associated with an increased risk
for migraine (OR: 4.07; 95% CI: 1.71-9.73, p=0.002), while the CT
genotype of 1s3902802 (OR: 0.41; 95% CI: 0.21-0.78, p=0.006)
and GA genotype of 152131190 of GABRA3 gene (OR: 0.53; 95%
CI: 0.32-0.88, p=0.013) seem to be protective factors. All associ-
ations were found in the female group and maintained signifi-
cance after Bonferroni correction. We also found three nominal
associations in the allelic analyses although there were no sig-
nificant results in the haplotypic analyses. Strikingly, we found
strong interactions between six SNPs encoding for different
subunits of GABAAR, all significant after permutation correc-
tion. To our knowledge, we show for the first time, the putative
involvement of polymorphisms in GABAAR genes in migraine
susceptibility and more importantly we unraveled a role for
novel gene-gene interactions opening new perspectives for the
development of more effective treatments.
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Resumos - Reuniao de Outono da SPC 2013 g

Utilidade Clinica do Mig-SCog.

Gil-Gouveia, R."? Oliveira, AG.* e Martins, IP*

1-Dep. de Neurociéncias Clinicas, Instituto de Medicina
Molecular (IMM), Faculdade de Medicina de Lisboa, Lisboa,
Portugal; 2-Headache Center, Hospital da Luz, Lisboa, Portugal;
3-Pharmacy Department, Universidade Federal do Rio Grande do
Norte, Brasil.

Introducdo: O questiondrio Mig-SCog é uma ferramenta
de 9 itens que determina o impacto dos sintomas cognitivos
subjectivos que ocorrem nas crises de enxaqueca.
Demonstrou-se fcil de utilizar, valido e consistente.

Objectivo: Avaliar a aplicabilidade clinica do Mig-SCog e,
em particular, a sua especificadade para a Enxaqueca.

Métodos: Aplicacdo do Mig-SCog numa amostra clinica de
doentes com Enxaqueca e Cefaleia de Tensdo. Avaliagao esta-
tistica dos resultados de cada item e da pontuag¢do total do
teste, comparando as respostas dos doentes com Enxaqueca
com os com Cefaleia de Tensdo.

Resultados: 142 doentes, 92 com enxaqueca e 50 com cefa-
leias de tensao preencheram consecutivamente o Mig-SCog. A
pontuacdo média do Mig-SCog foi de 3.4 + 3.3 para a Cefaleia
de Tensdo e 8.1 + 4.1 para a Enxaqueca (p <0.001). A excepcao
dos itens relacionados com a nomeacgao (itens 8 e 9), todos os
restantes foram significativamente mais elevados na
Enxaqueca do que na Cefaleia de Tensao, tendo inclusivamen-
te elevadas sensibilidade (de 0.47 a 1.00) e especificidade (de
0.48 a 0.86) para o diagnostico da enxaqueca.

Discussao: O Mig-SCog é um instrumento rdpido e util,
sendo especifico para a Enxaqueca.
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6,7 € 8de
FEVEREIRO

AVC

ORGANIZAGAO:

Programa

08h30-09h40

09h40-11h00

09h40-10h00
10h00-10h25
10h25-10h50
10h50-11h00

11h30-12h00

12h00-13h00

14h30-15h10

15h10-16h30

Comunicacoes Orais |
Presidéncia - Anténio Oliveira e Silva, Carla Ferreira

Sessdo conjunta com a S. P. de Diabetologia
Presidéncia - Castro Lopes, Luis Medina

Critérios de diagnéstico de diabetes - Jorge Dores

Impacto da hiperglicemia no AVC - Vitor Tedim Cruz

Novos conceitos terapéuticos na Diabetes - Carlos Godinho
Discussao

Conferéncia: Les6es vasculares medulares
Pedro Nunes Vicente
Presidéncia - Rui Vaz

Simpésio Tecnimede - Combinacdo fixa de Pravastatina/Fenofibrato no
tratamento de doentes de alto risco com dislipidemia mista
Presidente - Castro Lopes

Pravastatina/fenofibrato na Dislipidemia Aterogénica: evidéncia clinica - Carlos Aguiar
Discussao

Conferéncia: Novos conceitos no tratamento da hipertensdo na hemorragia
cerebral

Christian Stapf

Presidéncia - Elsa Azevedo

Comunicacdes Orais - Casos clinicos
Presidéncia - Gustavo Santo, Teresa Fonseca
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17h00-18h10 Sessao - Disseccodes cérvico-cefalicas
Presidéncia - Carlos Correia, José Ferro
17h00-17h30 Etiologia das disseccdes arteriais cervicais: trauma, infeccéio ou genes? - Stéfanie Debette
17h30-17h45 Aspectos clinicos e diagnéstico - Sofia Calado
17h45-18h00 Tratamento - Evidéncia e recomendacdes - José Ferro
18h00-18h10 Discussdo

18h10-18h55 Conferéncia - Aspectos metodolégicos na investigacao em AVC
Peter Sandercock
Presidéncia - Marta Carvalho
Comentario - Manuel Correia

19h00 Sessdo de Abertura
Convidado - Prof. Fernando Padua
"“Uma obra inacabada..."”

08h30-09h40 Comunicacoes Orais Il
Presidéncia - Ana Luisa Cruz, Miguel Rodrigues

09h40-10h50 Sessdo - Factores de risco vascular - conhecer e divulgar
Presidéncia - José Manuel Calheiros, Vitor Oliveira
09h40-10h05 Novos dados sobre a prevaléncia dos factores de risco em Portugal - Estudo Ecor - Mafalda Bourbon
10h05-10h25 HTA em Portugal - Fernando Pinto
10h25-10h40 Comentdrio - Rui Cernadas
10h40-10h50 Discussdo

11h20-12h05 Conferéncia: Consideracoes sobre a classificacdo das doencas vasculares
cerebrais na CID11
Bo Norrving
Presidéncia - Patricia Canhao

12h05-13h00 Simpdsio Bayer - Desafios clinicos na prevencdo do AVC
Presidéncia - Castro Lopes
Coordenadoras do Projecto - Elsa Azevedo e Patricia Canhao
Como Optimizar a Investigacdo para Encontrar a Fibrilhacao Auricular? - Gustavo Cordeiro
Importancia da Adesdo a Terapéutica para a Protecao do Doente - Catarina Fonseca
Questdes Praticas na Prevencdo Secundaria do AVC com Rivaroxabano - Patricia Canhao

14h30-15h30 Sessdo: Recanalizacdao no AVC: ha novos caminhos?
Presidéncia - Manuel Manita, Jaime Rocha
14h30-14h55 Trombédlise intra-arterial e intra-venosa - em que ponto estamos? - Alfonso Ciccone
14h55-15h15 Trombélise fora da indicacdo aprovada pela EMA - Teresa Pinho e Melo
15h15-15h30 Discussdo

15h30-16h30 Simpédsio Boehringer Ingelheim - Acidente Vascular Cerebral, Fibrilhacdo
Auricular e Anticoagulacdo Oral
Boas Vindas e Introducéo - José Ferro
A realidade do AVC em Portugal - Manuel Correia
Prevencdo Priméria do AVC em doentes com FA - Jorge Ferreira
Prevencdo Secunddria do AVC em doentes com FA - H.C. Diener

116 Sinapse Maio de 2014 | N.°1 | Volume 14



17h00-18h20

18h20-18h55

08h30-09h30

09h30-10h40
09h30-09h55
09h55-10h10

10h10-10h25
10h25-10h40

11h10-12h10

11h10-11h30

11h30-12h00
12h00-12h10

12h10-12h50

13h00

15h00-19h00

15h30-17h30

Comunicacoes Orais llI
Presidéncia - Miguel Castelo Branco, Miguel Viana Baptista

Momento ESO: Hemorragia subaracnoideia - dados recentes e recomendacdes
G. J. Rinkel
Presidéncia - Marcos Barbosa

Sessdo de Posters
Presidéncia - Isabel Henriques, Joana Teles Sarmento, Jodo Fontes, Jorge Poco,
Miguel Rodrigues, Sebastiao Barba

Sessdo: Melhorar a vida apés o AVC
Presidéncia - Pedro Cantista, Raimundo Martins
Depressao - Jodo Freitas

Reinsercdo profissional - Jorge Jacinto

Conducao automével - Beatriz Condeca
Discussdo

Sessao - Reabilitacao cognitiva no defeito cognitivo vascular

Presidéncia - Ana Verdelho, Gorjao Clara

Evidéncia actual para a estimulag@o/reabilitacdo cognitiva do defeito cognitivo vascular - Ana
Catarina Santos

Experiéncia de um centro de reabilitacdo cognitiva - Jill Winegardner

Discussdo

Conferéncia: Efeitos do Polivinol em ratos espontaneamente hipertensos (SHR) e
ratos wistar

Nuno Sousa

Presidéncia - Castro Lopes

Sessdo de encerramento
Distribuicao de prémios - Apoio Bayer
Atribuicao da bolsa de investigacdo - Apoio Boehringer Ingelheim

Curso de AVC
Coordenacao - Fernando Pita

Sessdo de informacdo a populacao

Aprenda o fundamental sobre o AVC - Castro Lopes

A importéancia de uma alimentacao sauddvel - Sandra Alves

A nutricdo na reabilitacdo no doente pés AVC - Célia Lopes/Fébio Bernardino
A importancia da actividade fisica - Demonstracao Pratica - Rui Barros
Testemunhos
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Subarachnoid hemorrage - recent data
and guidelines

Prof. Gabriel J. E. Rinkel

The incidence of aneurysmal subarachnoid haemorrhage
(aSAH) has remained stable over the last three decades, but the
case fatality has decreased by 17% in absolute terms in this
period. Thus, the number of patients in the population who
have survived an episode of aSAH has increased. Since the
mean age at which aSAH occurs is reasonably young at 55
years, it is important to know the prognosis of these former
patients. This lecture will give insight into survival rates,
chances of new episodes of aSAH, other cardiovascular dis-
eases and cancer. Moreover, ‘minor deficits’, cognitive changes,
working capacity and psychosocial impact will be discussed.

Aptidao para conducdo de veiculos no
contexto de AVC

Beatriz Condeca

O desempenho da condu¢do de um veiculo é uma tarefa
complexa que exige a funcionalidade adequada de mudiltiplas
funcoes ao condutor. Cabe aos médicos a avaliacao desta fun-
cionalidade e a ponderacao da consequente aptidao para este
desempenho. Esta avaliacao assenta em critérios clinicos con-
jugados com a legislacao em vigor. A avaliacdo clinica engloba
parametros fisicos e mentais.

A dificuldade na avaliacdo da funcionalidade e aptidao
adequadas é maior em contexto patolégico, na medida em
que existem actualmente solucdes tecnoldgicas que permi-
tem ultrapassar alguns défices. As morbilidades que atingem
as funcgoes superiores, como € o caso dos Acidentes Vasculares
Cerebrais, condicionam maior complexidade na avaliacido da
aptidao para conducao.

Actualmente estao a ser desenvolvidos esforcos no sentido
de aferir factores preditivos de risco para o desempenho da
conducdo e protocolizar as avaliagdes.

No Centro de Mobilidade do Centro de Medicina de
Reabilitacdo do Alcoitao fazem-se avaliacdes da aptidao para
condugdo em contexto patolégico. Em funcionamento desde
1999, desenvolveu-se um método de avaliacao que permitiu a
realizacao até ao presente de cerca de 2.000 exames.

Disseccoes cervico-cefalicas: Tratamento
- Evidéncia e recomendacodes

José Ferro

O tratamento das disseccdes inclui a prevencao do trom-
boembolismo e a reposicdo da normal anatomia arterial. O
risco de embolismo é maximo no periodo préoximo da dissec-
¢do sendo muito raro o embolismo tardio. A anticoagulagao é
a terapéutica recomendada, embora a sua eficicia nao seja
suportada por ensaios clinicos aleatorizados. Tais ensaios sao
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de muito dificil realizacao devido a enorme dimensao amostral
necessdria. O tempo de emprego da anticoagulacdo é também
incerto, mas é consensual o seu uso durante cerca de 6 meses.

Nos casos em que ocorre um AVC isquémico associado a
disseccao, deve ser realizada trombdlise EV com rtPA, de acor-
do com os critérios e procedimentos habituais.

As intervengdes endovasculares na fase aguda descritas
em casos isolados e pequenas sérias parecem ter resultados
animadores, quer nos casos com apresentacao como AVC
isquémico, quer sobretudo nos que se manifestam como
hemorragia subaracnoidea, que no entanto necessitam ser
replicados em séries maiores

Em geral ndo estd recomendada qualquer intervencao,
cirtirgica ou endovascular, para repor a normal anatomia arte-
rial, isto é, tratar oclusdao ou estenose arterial ou aneurisma
dissecante nao claramente sintomatico.

Experience of a Cognitive Rehabilitation
Centre: A Holistic Model

Jill Winegardner

This talk will focus on the principles and practice of holis-
tic neuro-rehabilitation in the post-acute phase of recovery
from acquired brain injury. An overview of the programme
and philosophy of the Oliver Zangwill Centre for
Neuropsychological Rehabilitation will be followed by a case
example illustrating both general principles and specific
strategies used with an adult seen for rehabilitation several
years following a right MCA infarction. More information can
be found in our books: Wilson BA, Gracey E Evans JJ, &
Bateman A. 2009. Neuropsychological Rehabilitation: Theory,
Models, Therapy and Outcome. Cambridge University Press
and Wilson BA, Winegardner J, & Ashworth E 2014. Life After
Brain Injury: Survivor Stories. Psychology Press.

Considerations about the ICD11
classification of cerebral vascular
diseases

Bo Norrving

ICD-10 was completed in 1990, and represents the longest
time without revision in the history of ICD. Revision into ICD-
11 is currently ongoing at WHO. The new classification aims to
be adopted at the World Health Assembly at WHO in May
2015. A novel feature of ICD-11 is the inclusion of detailed def-
initions for all main diagnostic entities.

The new classification will reflect the major advances in
stroke that has occurred since ICD-10, such as diagnostics,
pathophysiological insights, and links between symptomatic
and silent cerebrovascular disease. In ICD-11, cerebrovascular
diseases will constitute one single block under "Diseases of
the nervous system”, making stroke a visible entity of its own.

For TIA a tissue based definition will be used. Use of the term
"stroke” requires acute neurological dysfunction, and is further
subdivided into cerebral ischemic stroke, intracerebral hemor-
rhage, subarachnoid hemorrhage, and stroke not known if
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ischemic or hemorrhagic. A new section on ”Cerebrovascular
disease with no acute cerebral symptom” is introduced, and
includes silent cerebral infarct, silent cerebral microbleed, and
silent white matter abnormalities associated with vascular dis-
ease. The section on "Other specified cerebrovascular diseases”
has been updated based on current knowledge, and includes
revised categories of intracranial vascular malformations and
cerebral vasoconstriction syndromes. Use of codes for acute
stroke should be restricted to the acute stroke and immediately
related hospitalization episodes, and should be separated from
"late effects of stroke”. The Cerebrovascular Disease section in
ICD-11is in its final stages of completion, and electronic field
testing is currently in progress.

Impacto da Hiperglicemia no AVC

Vitor Tedim Cruz

A relacdo entre a hiperglicemia e o acidente vascular cere-
bral (AVC) estabelece-se ao longo de todas as fases da histéria
natural da doenca vascular cerebral. Assim, o impacto da
hiperglicemia no AVC deve ser entendido como um conti-
nuum, que engloba os periodos antes, durante e apds um AVC.

Podemos comecar por considerar a hiperglicemia associa-
da a diabetes como um importante fator de risco vascular, que
agrava a probabilidade de ocorréncia de um primeiro AVC ou
a sua recorréncia ao longo da vida. Como fator de risco vascu-
lar para AVC apresenta um risco relativo que varia entre 1,8 e
6 e um risco atribuivel entre os 5 e 27%.

Na fase aguda de um AVC, a hiperglicemia pode ser um
determinante importante da morte neuronal associada &
lesdo isquémica ou hemorrdgica e por isso condicionar o tipo
de complicagdes associadas, o prognéstico e o resultado fun-
cional final. Nesta fase, a hiperglicemia pode estar associada a
doenca aguda e diabetes ou mesmo a localizagdes especificas
do AVC e estar presente em cerca de 40% dos doentes.

Apbs a fase aguda do AVC a hiperglicemia pode ainda ter
um impacto importante sobre a resposta do cérebro aos pro-
gramas de neurorreabilitacdo. Isto pode acontecer quer pela
associacdo independente da hiperglicemia a processos de
deterioracao cognitiva e deméncia vascular, quer pela interfe-
réncia com os mecanismos promotores de neuroplasticidade
e processos de treino e aprendizagem a longo prazo, necessa-
rios a recuperacao funcional.

Em todas estas fases a hiperglicemia é um fator importan-
te que condiciona o resultado dos planos terapéuticos insti-
tuidos. O seu tratamento deve ser abordado como uma priori-
dade e o impacto da hiperglicemia deve sempre ser incorpo-
rado na andlise e tomada de decisao.

Intra arterial or iv thrombolysis - where
do we stand?

Alfonso Ciccone

The term “endovascular treatment” refers to all possible
procedures that can be performed to recanalyze/reperfuse a
symptomatic occluded cerebral artery via catheter (i.e., intra-
arterial thrombolysis by plasminogen activator delivery, and
mechanical thrombus removal including thrombectomy).
Mechanical devices can fragment (e.g., Penumbra System®),
aspirate (e.g., Merci Retriever®), retrieve the thrombus (e.g.
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Merci Retriever®), or combine both stenting and retrieval
capabilities (e.g., Solitaire® and Trevo®). The perceived
advantages of this approach for acute ischemic stroke in
terms of recanalization, the multimodal and targeted
approaches, and perhaps the more permissive rules on
devices than on medications for their licensing, favored the
assumption that endovascular treatment is superior to intra-
venous thrombolysis for acute treatment of ischemic stroke,
and its adoption in the more advanced stroke centers.
However, this assumption has been questioned by recent ran-
domized clinical trials experience showing that endovascular
treatment is not superior to intravenous thrombolysis. This
evidence has changed the perception of endovascular treat-
ment and the importance of conducting randomized trials in
this area has bee recognized. The new challenge is how to
study the latest generation of devices, faster in recanalizing
and easier to use. Issues that remain to be resolved are the
increased time required for endovascular treatment to be per-
formed, the evolving technology of catheter-based tech-
niques, which is usually faster than the duration of a trial, and
criteria for patients’ selection. In the meantime, the available
evidence does not provide support for the use of endovascular
treatment of acute ischemic stroke in clinical practice.

Novos conceitos terapéuticos na diabetes

Carlos Godinho

A Diabetes tem vindo a transformar-se numa pandemia a
nivel global, de implicacdes e consequéncias ainda dificeis de
perspetivar, quer nos paises desenvolvidos quer nos paises em
desenvolvimento (especialmente nestes a sua expressdo €
cada vez mais ameagadora). A “Diabetolandia” é j& considera-
da o 3° “pais” mais populoso do mundo. Em Portugal atingiu ja
a espantosa prevaléncia de 12,9%, nao parando de aumentar.

O risco de desenvolver Diabetes é grande e pode ser deter-
minado através de rastreios a populacao, permitindo depois
atuar em conformidade relativamente aos individuos de risco
moderado e elevado.

A prevengdo da Diabetes, bem como a base da sua tera-
péutica, continua a assentar na modificacao do estilo de vida
(adocdo de hdbitos alimentares saudaveis e incremento da
atividade fisica). S6 depois vém os farmacos. Isto é fundamen-
tal e é indispensdvel continuar a insistir neste aspeto. A
Diabetes deve, além disso, ser assumida como uma doenca
crénica em que o trabalho de equipa, de que o doente consti-
tui o centro, tem de ser compreendido, incrementado e apoia-
do a todos os niveis.

A Diabetes continua a constituir um enigma, sendo o
balango insulinossecrecdo VS insuninorresisténcia o amago
do seu complexo processo fisiopatolégico e que nos permite
diferenciar entre Diabetes tipo 1, “aquilo” a que chamamos
Diabetes tipo 2 e uma série de outras situagdes intermédias,
por vezes de dificil classificacao e abordagem. Aos trés meca-
nismos fisiopatolégicos cldssicos da Diabetes tipo 2, De
Fronzo veio em 2009 contrapor o conhecido “octeto”, com
implicacdes vérias, em particular no novo conceito de farma-
co ideal para a Diabetes. Grandes expetativas foram deposita-
das no grupo terapéutico das tiazolidinedionas, entretanto
destronado e de alguma forma recentemente substituido pelo
grupo dos farmacos baseados no efeito incretina. Novas insu-
linas, novas classes de farmacos orais e ndo s6 e até outro tipo
de abordagens (cirurgia metabdlica) tém surgido e outros se
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perfilam no horizonte. A metformina, no entanto, atravessa
geracOes e mantem-se o medicamento de primeira linha na
abordagem terapéutica da Diabetes insulinorresistente.

O controlo intensivo da Diabetes e a questao de saber se
esse controlo intensivo reduz o risco cardiovascular na
Diabetes tipo 2 foram durante os ultimos anos objeto de
algum fundamentalismo e de intensa polémica. Os estudos
ACCORD, ADVANCE e VADT vieram de alguma forma contri-
buir para o esclarecimento da questao, tendo sido adotadas
importantes novas recomendacdes conjuntas da ADA
(American Diabetes Association) e da EASD (European
Association for the Study of Diabetes) na abordagem da
Diabetes tipo 2, entretanto adaptadas e adotadas para
Portugal pela Sociedade Portuguesa de Diabetologia. Estas
Recomendagdes emanadas das sociedades cientificas nao
podem deixar de se contrapor e até de se opor, quer pela sua
natureza quer pelo seu contetido, as Normas oficiais da DGS
sobre esta matéria.

A Arterite de Takayasu como
diagnostico diferencial do AVC isquémico
arterial em idade pediatrica

A.Margarida Romeiro', Margarida Alcafache?, Sandra Jacinto?,
Manuel Manita®*, Carla Conceicao®, Margarida Ramos®, Rita
Silva®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settbal; 2-
Unidade de Adolescentes, Departamento Pediatria Médica,
Hospital Dona Estefania (HDE), Centro Hospitalar Lisboa Central
(CHLC); 3-Servico de Neurologia Pedidtrica, HDE, CHLC; 4-
Unidade Neurossonologia, CHLC; 5-Servi¢o de Neurorradiologia,
CHLG; 6-Unidade de Reumatologia Pedidtrica, HDE, CHLC
ana_carrilho@msn.com

Introducéo: O AVC isquémico arterial em idade pediatrica
é uma patologia heterogénea, associada a multiplos factores
de risco e com etiologia distinta do adulto, sendo a arteriopa-
tia identificada como a principal causa, nos estudos mais
recentes. No entanto, em algumas arterites, como na Arterite
de Takayasu (AT), o AVC constitui uma forma de apresentacao
rara.

Caso clinico: Menina de 11 anos, natural de Cabo Verde,
sem antecedentes patolégicos prévios de relevo e sem antece-
dentes familiares de AVC em idade jovem. Evacuada de Cabo
Verde para investigacdo e orientacao terapéutica na sequéncia
de quadro de instalacao rapidamente progressiva de alteracao
da forca dos membros esquerdos, da fala e da degluti¢ao, com
3 meses de evolucdo. No exame neurolégico salientava-se:
hemiparésia esquerda com componente facial central homo-
lateral, sinais piramidais bilaterais, anartria, elevacao palato de
fraca amplitude, impossibilidade de realizar protusao da lin-
gua e sialorreia abundante. No restante exame objectivo apre-
sentava: assimetria dos pulsos braquiais e radiais, diferencial
de pressao arterial dos membros > 10 mmHg e sopro carotideo
direito. Do estudo complementar realizado: doppler vasos cer-
vicais com espessamento da intima e média de ambas as
Artérias Cardétidas Primitivas, baixa amplitude das velocidades
de fluxo da Artérias Carétida Interna direita (ACI), Cerebral
Média (ACM) e Cerebral Anterior (ACA) bilateralmente. Na
Angio-Ressonancia Magnética (RM) cranio-encefélica: presen-
¢a de lesdes parénquimatosas sequelares em territorios arte-
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riais da ACA e ACM, bilateralmente, sem evidéncia de lesoes
agudas. No restante estudo por Angio-RM foram objectivadas
oclusoes/estenoses de ramos arteriais da aorta, de grande cali-
bre (Artéria Subclavia esquerda, Carétidas Primitivas, ACIs e
Vertebral esquerda) e de vasos de médio calibre (ACM direita),
sem envolvimento dos ramos arteriais toraco-abdominais. A
avaliacao laboratorial revelou: anemia normocitica, normo-
crémica, trombocitose, hiperfibrinogenémia e aumento da
velocidade de sedimentagdo. Perante o diagnoéstico de AT,
associou-se ao AAS, corticoterapia oral e metotrexato, sem evi-
déncia de progressdo da doenga até a data actual.

Conclusdes: O diagndstico de AT foi estabelecido pela pre-
senca de estenoses de ramos da Aorta (critério mandatdério)
mas também pela presenca de 3/4 critérios clinicos (diminui-
¢ao dos pulsos arteriais / claudicacao, diferencial de pressao
arterial entre os membros > 10mmHg, auscultacdo de sopros
/ palpacdo de frémitos, hipertensao) e do critério laboratorial
(VS >20mm/1h). Pretende-se com este caso discutir a impor-
tancia do exame objectivo geral na crianca com AVC isquémi-
co arterial e ilustrar o envolvimento intracraniano raro na
Arterite de Takayasu.

Acidente vascular cerebral
isquémico e polimorfismo G20210A do
gene da protrombina

Miguel Pinto', André Caetano’, Sandra Sousa?, Sofia Calado"®
1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
de Lisboa Ocidental, EPE; 2-Servico de Neurologia, Hospital de
Cascais; 3-CEDOC, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa

migueljmp@gmail.com

Introducdo: Os polimorfismos genéticos trombofilicos
constituem um grupo de condi¢des bem estabelecidas como
factores de risco vascular nos eventos trombéticos venosos.
Apesar da controvérsia, um crescente ntimero de estudos
mostram ainda o potencial papel do factor V de Leiden e do
polimorfismo G20210A do gene da protrombina (PT20210A)
nos eventos arteriais cerebrovasculares do individuo jovem,
especialmente no AVC de grande artéria.

Caso clinico: Homem de 39 anos, dextro, oftalmologista,
sem factores de risco vasculares cldssicos, contava com ante-
cedentes de apendagite epipldica (trombose venosa dos ple-
xos epiploicos) e enfarte agudo do miocardio nao complicado,
submetido a coronariografia diagndstica com deteccdo de um
trombo intracorondrio. Sob antiagregacao plaquetdria, o indi-
viduo desenvolve um quadro ictal, ndo associado a esfor¢o
fisico, de hemiparésia direita de predominio braquiofacial,
défice hemissensitivo direito, parésia facial central direita e
afasia de expressao (NIHSS=7). Os exames de neuroimagem
mostravam um enfarte isquémico agudo frontoparietal
esquerdo corticosubcortical com padrdao embdlico. Foi sub-
metido a tratamento com alteplase, com excelente progressao
clinica, apresentando como unicas sequelas parésia dos
movimentos finos da mao direita e lentificacdo do discurso
com ocasionais parafasias (NIHSS=2).

O estudo vascular alargado mostrou um foramen ovale
patente (FOP) sem aneurisma do SIA mas com shunt direito-
esquerdo em repouso, e ainda o polimorfismo em heterozigo-
tia do gene da protrombina (G20210A). O estudo completo do
AVC isquémico em idade jovem nao mostrou evidéncia de
etiologia adicional (sem etiologia infecciosa, auto-imune ou
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doenca ateromatosa arterial). Nao foram encontrados, clinica
ou imagiologicamente, achados de fenémenos trombéticos
venosos concomitantes. Nao foi apurada histéria familiar de
eventos trombdticos em territério arterial ou venoso.

Iniciou anticoagulagdo com HBPM e posteriormente com
dabigatrano, tendo sido submetido a encerramento percutaneo
do FOP sem intercorréncias. No seguimento aos 7 meses per-
manecia sem eventos vasculares de novo (NIHSS=2 e mRS=2).

Conclusdes: O nosso caso sugere a possibilidade de uma
relacdo entre o acidente vascular cerebral isquémico e os poli-
morfismos genéticos trombofilicos, nomeadamente a pro-
trombina PT20210A, sobretudo em individuos jovens sem fac-
tores de risco vasculares associados e na presenca de outros
eventos trombdticos arterio-venosos prévios ou concomitan-
tes. No entanto, permanece ainda desconhecido o contributo
da interacgdo entre o gendtipo e outras caracteristicas fenoti-
picas na geragdo destes fenémenos.

Aneurisma interventricular e Via
Verde do AVC

André Caetano', Marcelo Mendonga', Miguel Pinto', Joao
Abecasis? Jorge Ferreira?, Sofia Calado'®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental;
2-Servico de Cardiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental
3-CEDOC - Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade
Nova de Lisboa

andre.p.caetano@gmail.com

Introducdo: O aneurisma do septo interventricular (SIV) é
um defeito cardiaco pouco comum, raramente associado a
AVC embdlico. Pode ocorrer em contexto de isquemia corona-
ria crénica, com raros casos descritos com manifestacoes
embodlicas ou de hipoperfusao cerebral na apresentacao.

Caso clinico: Doente do género masculino, 73 A, com his-
téria de dislipidémia e HBP, admitido 2 horas apés iniciar qua-
dro ictal de défice motor esquerdo motivando queda e ferida
incisa do couro cabeludo. Havia referéncia a angor/intoleran-
cia crescente para pequenos esforgos nos tltimos meses, com
agravamento nos 5 dias precedentes, e febre 38°C 5 dias antes.
Negava dor tordcica. O exame neuroldgico na admissao reve-
lou: sonoléncia, hemiparésia-atdxica esquerda com forca
muscular grau 3/5, défice hemisensitivo esquerdo, desvio
oculocefalico esquerdo, hemianépsia bilateral flutuante,
parésia facial direita de padrdo nuclear, disartria, disfagia com
parésia do palato a direita, nduseas e vomitos (NIHSS=16). A
TC CE era normal e o electrocardiograma (ECG) mostrava
inversao simétrica da onda T nas derivacdes V1 a V5, com fre-
quéncia cardiaca (FC) de 80/min. A avaliacdo laboratorial
mostrava leucocitose, neutrofilia e PCR de 8 mg/dL, com INR
1.6, Troponina I de 0.61 ng/mL, Mioglobina de 178 ng/mL e
NT-proBNP de 5560 ng/mL. Perante possivel sindrome coro-
ndério agudo, febre (39°C) e parametros laboratoriais infeccio-
sos realizou ecocardiograma urgente, que revelou acinésia
ventricular esquerda extensa, aneurisma do SIV em fase pré-
rotura (quase comunicacdo interventricular) e imagens
sugestivas de trombos intracavitarios. Foi cancelada a indica-
¢do para trombdlise e iniciou anticoagulacdo com heparina
de baixo peso molecular (HBPM) e dupla antiagregacao.
Perante clinica pré-sincopal por bradicardia recorrente (FC
até 25/min) e hipotensao por bloqueio AV (BAV) completo 3:1
iniciou Isoprenalina EV, com beneficio. Verificou-se reversao
dos défices neurolégicos as 6h. Dado o elevado risco de mor-
bilidade cirtirgica manteve tratamento conservador expectan-
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te, sem recorréncia de eventos cerebrovasculares. Fez corona-
riografia que mostrou lesdo critica da artéria descendente
anterior, tendo colocado Pacemaker definitivo com eléctrodo
no seio corondrio (por risco de ruptura do septo). Mantém-se
hemodinamicamente estavel e assintomatico.

Conclusdes: Na abordagem do doente com janela terapéu-
tica para trombdlise EV no AVC é importante ter em conside-
racdo entidades patoldgicas concomitantes com potencial
risco fatal como complicacdo do tratamento. Além da dissec-
¢do da aorta e da endocardite infecciosa, o aneurisma em fase
pré-ruptura do SIV constitui uma contraindicagao para trom-
bélise EV.

Acidentes isquémicos transitoérios
como manifestacao de vasculopatia
intracraniana por virus varicella zoster

Luis Faria de Abreu, Tiago Teodoro, Patricia Canhao
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Lisboa Norte,
Hospital de Santa Maria

labreu@campus.ul.pt

Introducdo: A vasculopatia intracraniana associada a infec-
¢ao secundaria por virus varicella zoster (VZV) é uma entidade
rara que se pode manifestar por sinais e sintomas neurolégicos
focais meses ap6s um sindrome de Ramsay-Hunt, sendo o
hemisfério cerebral ipsilateral o mais frequentemente afecta-
do. O envolvimento simultaneo das grandes e pequenas arté-
rias constitui o achado mais reportado em 50% dos casos. O
envolvimento isolado de uma grande artéria é mais raro (13%).

Caso clinico: Um homem de 62 anos com
Macroglobulinémia de Waldenstrom, submetido a quimiote-
rapia até Fevereiro de 2013, altura em que desenvolveu sin-
drome de Ramsay-Hunt a esquerda. Em Agosto de 2013 foi
internado para estudo de trés episédios transitérios recentes,
no espaco de duas semanas, de alteracao do discurso, desvio
da comissura labial e diminuic¢do da for¢ca muscular do hemi-
corpo direito. A RMN mostrou lesdes isquémicas recentes
envolvendo o territério da artéria cerebral média (ACM)
esquerda, o estudo ultrassonogréfico dos vasos cervicais nao
mostrou alteracoes, o Doppler transcraniano revelou aumen-
to da velocidade de fluxo na ACM esquerda (VS=320 cm/s e
VD=160cm/s) sugestivo de estenose, visualizando-se em
angio-RM estenose proximal da ACM esquerda. Dado que o
doente tinha tido infec¢@o recente por VZV por compromisso
imunitério associado a quimioterapia e a doenca hematolégi-
ca, colocou-se a hipétese de vasculopatia por VZV. O LCR
revelou 6 células/mm3 sem predominio nitido, e a andlise de
PCR foi positiva para VZV. Foi medicado com aciclovir
10mg/Kg de 8/8h (21 dias) e prednisolona 1mg/Kg/dia (5
dias). Ap6s terapéutica anti-viral o liquor apresentava 2 célu-
las/mm3PCR negativa para VZV, mantendo mesmas velocida-
des de fluxo na ACM. Nao voltou a ter eventos vasculares. Teve
alta assintomético medicado com valaciclovir.

Conclusdo: Em doentes com doencas hematolégicas e
complicacdes vasculares cerebrais devem ser consideradas
vdrias etiologias possiveis. Neste caso, a colheita de uma hist6-
ria clinica detalhada foi essencial para diagnosticar uma forma
rara de apresentacdo de vasculopatia por VZV, com estenose
proximal da ACM esquerda, como etiologia de acidentes isqué-
micos transitérios. Dado ser um doente imunocomprometido,
para assegurar maior protecgao a eventual recidiva, optou-se
manter medicacao com valaciclovir em ambulatério.
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Embolismo gasoso cerebral
associado a cavernoma tuberculoso

Liliana Letra’, Luis Isidoro’, Joao Sargento-Freitas', Fernando
Silva', Pedro Ferreira? Gustavo Cordeiro!

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra; 2-Servico de Pneumologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

lilianaletra@gmail.com

Introduc@o: A embolizacdo gasosa cerebral é uma situacao
rara e maioritariamente associada a traumatismo ou procedi-
mentos vasculares. Os émbolo migram, tipicamente, para
pequenas artérias (30 to 60 um) com consequente reducdo da
perfusao distal e resposta inflamatdria local. A apresentacao cli-
nica depende da quantidade absoluta de ar e das areas envolvi-
das, sendo, em regra, de inicio stbito, podendo incluir sintoma-
tologia positiva (cefaleia, crise convulsiva) ou negativa (parésia,
alteracdo estado de consciéncia). A incidéncia de eventos cere-
brais isquémicos com esta etiologia é ainda indeterminada.

Caso clinico: Doente de sexo masculino, de 57 anos, com
antecedentesde HTA controlada, tabagismo e bronquiectasias,
com quadro de AlTs recorrentes caracterizados por episédios
deficitdrios sensitivo-motores do hemicorpo direito. Do estudo
complementar inicial salienta-se TC-CE sem lesdes, Doppler
transcraniano com multiplos sinais microembélicos em todas
as artérias intracranianas e ecocardiograma transesofdgico
demonstrando foramen oval patente (FOP) com shunt direito-
esquerdo minor. Ao 10° dia de internamento apresenta crise
convulsiva seguida de vomito e hemoptise com instabilidade
hemodindmica e necessidade de ventilagao mecéanica. ATC-CE
realizada logo apds este episddio evidenciou multiplas hipo-
densidades intraparenquimatosas bi-hemisféricas de predomi-
nio esquerdo, sugestivas de émbolos gasosos e lesdao isquémica
parieto-occipital esquerda. A Angio-TC torécica revelou caver-
noma pulmonar apical direito com cerca de 3,8 cm assim como
outras lesdes cavitadas e adenopatias mediastinicas muito
sugestivas de tuberculose pulmonar, confirmada por exame
directo das secrecoes respiratérias. No 12° dia de internamento
foi suspensa a sedagdo mantendo o doente uma Escala de
Glasgow de 4 (E1VtM2), que evoluiu para 7 ao 13° dia.
Actualmente, o doente encontra-se vigil, traqueostomizado e
em ventilacdo espontanea, com compreensdo preservada e
tetraparésia de predominio direito, a cumprir terapéutica anti-
tuberculostatica. O controlo imagiol6gico demonstrou reabsor-
¢ao parcial dos émbolos gasosos e extensa necrose laminar.

Conclusdes: Trata-se de um caso muito raro de embolizacao
gasosa cerebral espontanea. Perante estas situagoes, a existén-
cia de uma etiologia pulmonar deverd sempre ser considerada
no diagndstico diferencial. Admite-se que o mecanismo prova-
vel se baseie na existéncia de uma comunicagao fistulosa entre
o cavernoma (preenchido de ar) e um vaso pulmonar (geral-
mente uma veia pulmonar). Manobras que aumentem a pres-
sdo intratordcica podem desencadear a entrada macica de ar
directamente na circulagdo sistémica ou através de FOP.

Paraplegia flacida como forma de
apresentacdo de trombose aguda da aorta
abdominal
Andreia Costa, Tiago Gomes, Pedro Abreu
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;

Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto
andreiafgcosta@gmail.com

Introducdo: A trombose aguda da aorta abdominal é uma
entidade rara que se acompanha frequentemente de um

Sinapse

prognostico adverso. A sua etiologia pode ser atribuida a cau-
sas hereditarias ou adquiridas. Deve ser considerada no diag-
nostico diferencial dos doentes que se apresentam no servico
de urgéncia com paraplegia associada a alteracdo das sensibi-
lidades e a auséncia de pulsos nos membros inferiores.

Caso clinico: Apresentamos o caso clinico de uma doente
do sexo feminino de 81 anos com antecedentes prévios de
doencga cardiaca isquémica, fibrilhagdo auricular e dislipide-
mia. Foi transferida para o servi¢o de urgéncia do nosso hospi-
tal por quadro com 25 horas de evolugdo de paraplegia flacida
associada a perda de continéncia de esfincteres. No dia ante-
rior terd iniciado dor abdominal difusa com irradiacao bilate-
ral para os membros inferiores, seguida de diminuicao stbita
da forca muscular dos membros inferiores. Foi encontrada 15
horas depois caida em casa. Ao exame geral destaca-se a pre-
senca de pele marmoreada na coxa esquerda e a auséncia de
pulsos femorais, popliteos e pediosos. Ao exame neurolégico,
de relevo, paraplegia, reflexos osteodinosos rotulianos e aqui-
lianos abolidos, reflexos cutaneo-plantares indiferentes bilate-
ralmente e anestesia bilateral com nivel por T10. Realizou
angio-TC abdominopélvico que revelou um “trombo intra-
luminal oclusivo que comeca acima da bifurcacgao da aorta e se
estende para ambas as artérias iliacas”. Foi submetida a cirur-
gia vascular emergente (tromboembolectomia das artérias dos
membros inferiores) com recuperacdo dos pulsos das artérias
femorais superficiais e profundas bilateralmente. Foi admitida
numa unidade de cuidados intensivos onde acabou por falecer
volvidas menos de 24 horas ap6s a cirurgia.

Conclusoes: Este caso evidencia o papel da trombose
aguda da aortaabdominal na combina¢do de emergéncias
neuroldgicas, vasculares e hemodinamicas. A paraplegia flaci-
da pode ser a apresentacao inicial de um quadro de trombose
aguda da aorta abdominal. O exame fisico detalhado com a
palpacao dos pulsos femorais deve fazer parte da avaliagao de
rotina dos doentes que se apresentam com quadros de para-
plegia uma vez que permite descartar de uma forma simples e
rapida este diagnéstico. O tratamento cirdrgico emergente
estd indicado o mais precocemente possivel e podera alterar o
prognostico frequentemente fatal associado a esta patologia.

Degenerescéncia olivar hipertréfica e
doenca cérebro-vascular: movimento num
trianqulo

Ana Filipa Santos’, Sofia Rocha’, Sara Varanda', Joao Pinho',
Margarida Rodrigues', Joao Ramalho Fontes', Jodo Soares-
Fernandes?, Carla Ferreira'

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurorradiologia, Hospital de Braga
filipasantos@hotmail.com

Introducdo: A degenerescéncia olivar hipertréfica (DOH) é
uma forma rara de degenerescéncia trans-sindptica, que resul-
ta de lesoes da via dentato-rubro-olivar, também conhecida por
triangulo de Guillain e Mollaret. Distingue-se das restantes for-
mas de degenerescéncia pelo facto de se associar a hipertrofia
da estrutura envolvida, e a causa mais frequente é a doenga
cérebro-vascular. Geralmente, DOH unilateral é observada ipsi-
lateralmente a uma lesdo do tracto tegmentar central ou nticleo
rubro, ou contralateralmente a uma lesao do ntcleo dentado
ou pedtnculo cerebeloso superior. Excepcionalmente, pode
acontecer DOH bilateral. Classicamente, a DOH manifesta-se
por mioclonias do palato, mas pode também cursar com tre-
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mor de Holmes, coreodistonia, discinésias orais, mioclonias
oculares, ataxia, disartria, diplopia, que normalmente apare-
cem meses apos a lesdo inicial. ARM € a técnica de eleicao para
o diagndstico.

Casos clinicos: Homem de 60 anos, com antecedentes de
hemorragia protuberancial devido a angioma cavernoso da
qual recuperou quase completamente, inicia dez anos ap6s o
evento vascular queixas progressivas de movimentos involun-
tarios na mao direita, acompanhado por disartria e dificulda-
des na marcha. Ao exame apresentava disartria cerebelosa,
tremor / atetose do membro superior direito e dismetria direi-
ta (video). A RM cerebral revelou degenerescéncia olivar
hipertréfica esquerda e angioma cavernoso protuberancial
tegmentar mediano. Mulher de 77 anos, com antecedentes de
HTA e traumatismo cranioencefalico grave aos 61 anos ap6s o
qual inicia progressivamente queixas de disfonia e disfagia. Ao
exame apresentava mioclonias do palato e negava estalidos
dos ouvidos. A RM cerebral revelou degenerescéncia olivar
hipertréfica bilateral; sequelas de lesdes isquémicas na por-
¢do tegmentar da protuberancia, nos pediinculos cerebelosos
superiores, talamicos, cdpsulas internas e nicleos caudados e
dreas de encefalomalécia frontal esquerda e temporal direita.

Discussdo: O conhecimento dos circuitos anatémicos e dos
diferentes tipos de degenerescéncia neuronal e transneuronal
é fundamental para o diagndstico destas entidades, que nao
devem ser confundidas com lesdes de novo e trazer assim
eventuais implicacoes terapéuticas. As projecgdes do ntcleo
dentado para o ntcleo olivar sdo maioritariamente inibitérias
(neurdnios GABAérgicos) pelo que a hipertrofia do ntcleo oli-
var ocorrerd como consequéncia de perda de inibicdo apés a
interrupcdo da via dentato-rubro-olivar. No primeiro caso a
DOH € secunddria a uma hemorragia na ponte estando asso-
ciada a um agravamento neurolégico tardio apds o evento vas-
cular. No segundo caso a etiologia ndo € clara, mas serd mais
provavelmente devida as lesdes protuberanciais decorrentes
de doenca aterosclerética de pequenos vasos e menos prova-
velmente relacionada com o traumatismo cranioencefalico.

Monocoreia/balismo como forma de
apresentacdo de Acidente Vascular
Cerebral isquémico do territério vertebro-
basilar

Ana Franco, Luis Abreu, Patricia Pita Lobo, Miguel Coelho, Ruth
Geraldes, Teresa Pinho e Melo

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte

catie.ann@gmail.com

Introducdo: Os movimentos involuntérios na fase aguda
de Acidente Vascular Cerebral (AVC) sao raros, sendo a hemi-
coreia/balismo os mais frequentemente descritos. As lesdes
isquémicas lenticulares e talamicas sao as mais frequente-
mente associadas a hemicoreia vascular, embora outras
regides possam estar envolvidas, como o nucleo subtalamico.

Caso clinico: Mulher de 77 anos, sem factores de risco car-
diovascularesconhecidos, admitida no nosso Servico por ins-
talagd@o stbita de nduseas, vomitos e movimentos involunta-
rios do membro inferior direito. A observacao, salienta-se
diplopia horizontal binocular na supra e dextroversao, ptose
palpebral esquerda, hemiparésia grau 4 direita e movimentos
involuntarios do membro inferior direito, de tipo coreico, que
condicionavam incapacidade para a marcha (NIHSS 4). A RM-
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CE mostrou drea de isquémica aguda infra centimétrica
envolvendo a transicdo subtdlamo anterior/substancia
negra/nucleo rubro a esquerda. Houve melhoria destes movi-
mentos com terapéutica com diazepam 5mg 3id e amissulpri-
de 200mg 3id. Aos 2 meses de seguimento, apresentava ape-
nas ligeira coreia do membro inferior direito.

Conclusado: Ap6s uma revisao da literatura encontramos
apenas 7 casos descritos na literatura de monocoreia como
manifestagao inicial de AVC isquémico, sendo o nosso o tinico
descrito com lesdo no ntcleo subtaldmico. O nosso caso cor-
robora uma organiza¢ao somatotdpica deste nicleo.

Sindrome de Hiperperfusao Cerebral
apos endarterectomia carotidea - relato
de um caso

Inés Correia', Ana Ribeiro’, Orlando Galego?, Beatriz Santiago’,
Ana Morgadinho'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra

mcorreia.ines@gmail.com

Introducio: O Sindrome de Hiperperfusao Cerebral (SHC)
pos endarterectomia carotidea embora raro, € uma complica-
¢ao conhecida deste procedimento. Classicamente é descrito
como um conjunto de alteracdes neuroldgicas que se insta-
lam dias ap6s o procedimento, incluindo cefaleia intensa uni-
lateral, crises convulsivas, défices neuroldgicos e hemorragia
intracerebral.

Caso clinico: Homem, 64 anos, antecedentes de AVC do
territério carotideo direito com hemiparésia esquerda seque-
lar grau 3, Enfarte Agudo do Miocdardio, Diabetes mellitus tipo
2 e Dislipidemia. Recorre ao Servico de Urgéncia por dois epi-
sodios transitdrios de alteracdes da linguagem com cerca de 1
hora de duragao, nos dois dias anteriores, sem outras queixas.
Ao exame neuroldgico apenas se destacava hemianopsia
homdénima esquerda e hemiparésia espdstica esquerda.
Realizou TC cerebral (TC-ce) que revelou extensas sequelas de
lesbes vasculares no hemisfério cerebral direito e ecodoppler
carotideo que demonstrou estenose 90% da Artéria Carotidea
Interna (ACI) direita e 70% na ACI esquerda. Optou-se por rea-
lizacdo de endarterectomia carotidea esquerda urgente, que
decorreu sem intercorréncias no pés-operatério imediato,
recebendo alta clinica no segundo dia de internamento. Cinco
dias ap6s o procedimento, o doente € trazido ao Servico de
Urgéncia por quadro de alteragdo da consciéncia. Ao exame
objetivo apresentava-se inconsciente, com desvio oculo-cefa-
lico para a direita, desenvolvendo crises parciais motoras
direitas com generalizacdo secunddria. Repetiu imediatamen-
te TC-ce que nao revelou alteragdes de novo, realizou EEG que
foi compativel com estado de mal focal centro-parietal
esquerdo, Ecodoppler carotideo que demonstrou auséncia de
estenose com significado hemodinamico na ACI esquerda e
ecodoppler transcraniano que demonstrou hiperfluxo na cir-
culacdo anterior esquerda compativel com sindrome de
hiperperfusao pés-endarterectomia. Durante internamento
foi feita estabilizacao hemodinamica com controlo intensivo
da pressao arterial, iniciada terapéutica antiepilética com
resolucao das crises convulsivas e feita fisioterapia, com retor-
no ao estado neuroldgico prévio. Em consulta de follow-up
ndo apresentava défices neurolégicos de novo e estava clini-
camente estabilizado.
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Conclusao: Embora raro, o Sindrome de Hiperperfusao
Cerebral ap6s endarterectomia carotidea é uma complicacao
potencialmente grave deste procedimento, pelo que os clini-
cos deverdo estar alerta para esta entidade perante o doente
que, submetido a endarterectomia, desenvolve sintomas ou
sinais neurolégicos de novo. O tratamento consiste em estabi-
lizacdo hemodinamica até que a auto-regulacdo da circulagao
cerebral esteja restabelecida.

Episddios "'stroke-like" de causa
metabdlica: 3 casos clinicos

Jorge Sales Marques, Helena Santos

Servico de Pediatria- Unidade de doengas metabdlicas - Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho EPE
jorge.sales.marques@gmail.com

Introducéo: Os episddios “stroke-like”, sao raros na infan-
cia e adolescéncia. Sdo varias as causas responsaveis por estes
episodios, tais como malformacdes cerebrais, infe¢oes, trau-
matismos, cardiopatias, coagulopatias, uso de drogas e pre-
maturidade. Dentro das causas metabdlicas, estao descritas
algumas situacoes responsaveis por este quadro: defeito do
ciclo de ureia, acidemias organicas, MELAS, homocistintria,
defeito da glicosilacao e doenca de Wilson.

Objectivos: Rever todos os doentes da consulta de doencas
metabdlicas, com quadro inicial compativel com episédios
“stroke-like”.

Resultados: Foram encontrados 3 casos (1,5%) entre 200
doentes seguidos na consulta com estas caracteristicas.
Casol: criancga de 10 anos de idade, sexo masculino com epi-
sddio “stroke-like” e atraso psicomotor. Apresentava ao exame
objetivo, fenétipo marfanéide e auséncia de cristalino bilate-
ral (ja operado por luxag@o). Exames complementares: Rx do
esqueleto- osteopenia generalizada e aracnodactilia
maos/pés. Amninodcidos no plasma-homocisteina: 75pmol/l
(N: 0-5), metionina:640 umol/l (N:0-50). Amninodcidos na
urina- homocisteina: 213 pmol/l (N: 0-3,5), metionina: 92
umol/l (N: 0-40). Biépsia da pele: cistatione Bsintase: 0,02
nmol/h/mg/proteina (N: 0,85).Mutagdo G3075. Diagnéstico:
homocistentiria cldssica por défice de cistatione PBsintase.
Tratamento: dieta pobre em metionina, vitamina B6, dcido
félico e acido acetilsalicilico.Boa evolucao clinica e analitica
com melhoria na concentragao/atencao e niveis de metionina
e homocisteina préoximo dos valores de referéncia. Caso 2:lac-
tente de 1 més de idade, sexo masculino com episddio “stro-
ke-like” e crises convulsivas recorrentes. Exame objetivo sem
alteracdes. Exames complementares: magnésio e cdlcio plas-
madtico: 0,6 mg/dl (N:1,4-2,2) e 6,2 mg/dl (N:9-11), respetiva-
mente. Magnésio total nas fezes 24h: 3,34 mg/dia (N: 24-170).
Magnésio na urina 24h: 9,7 mg (N:12-120).Diagndstico: défice
primdrio de magnésio. Iniciou tratamento com sulfato de
magnésio e gluconato célcio endovenoso, com auséncia de
convulsdes as 12 h e normalizagao dos valores as 36 h, tendo
passado depois para magnésio oral. Boa evolucao clinica. Aos
4 anos, crescimento estaturoponderal e desenvolvimento psi-
comotor adequado para a idade. Sem epis6dios convulsivos.
Caso 3: lactente de 5 meses, sexo feminino, com episédios
“stroke-like” e crises convulsivas. Ao exame objetivo apresen-
tava, sindrome polimalformativo com microcefalia, estrabis-
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mo convergente, inser¢do baixa dos pavilhdes auriculares,
auséncia do philtrum, retrognatismo, palato ogival, luxacao
congénita da anca esquerda e atraso psicomotor.
Antecedentes de hipoglicemia refratdria no periodo neonatal.
Exames complementares: estudo metabdlico com lactato
plasmético aumentado e MELAS negativo, RM cerebral com
corpo caloso fino. EEG, potenciais evocados auditivos e
visuais normais. Biépsia muscular- défice do complexo 1
(14%) de NADH ubiquinine redutase: 1,9 nmol/min/mg/PNC
(N. 7,0-21,0). Diagnéstico: défice do complexo 1 da cadeia res-
piratéria mitocondrial. Iniciou tratamento com carnitina,
riboflavina e coenzima Q10. Evolucao clinica estavel, sem cri-
ses convulsivas.

Conclusdes: Os episddios “stroke-like” podem ser causa-
dos por doencas metabdlicas. No nosso estudo, apenas 1,5%
do total dos doentes da consulta apresentavam estes sinto-
mas. O tratamento levou a melhoria clinica em duas situagoes
(homocistentria e défice primério de magnésio). O diagndsti-
co pré-natal e o aconselhamento genético deverd ser feito nas
futuras gravidezes.

Sifilis e doenca cérebro-vascular no
século XXI

Filipa Sousa’, Sara Varanda', José Amorim? Manuel Ribeiro?,
Fernando Mota-Garcia®, Joao Ramalho Fontes', Jodao Pinho!,
Carla Ferreira'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servigo de
Neurorradiologia, Hospital de Braga; 3-Servico de Patologia
Clinica, Hospital de Braga

fipasr@hotmail.com

Introducao: A prevaléncia das complicacdes neuroldgicas
da sifilis diminuiu significativamente ap6s a descoberta da
penicilina e o seu uso disseminado na primeira metade do
século XX. Todavia, nas ultimas décadas tem-se observado
uma incidéncia crescente desta doencga nos paises desenvol-
vidos. A recomendacdo de pesquisar sistematicamente sero-
logias de sifilis nas pessoas com doenca cérebro-vascular
(DCV) nao é consensual.

Objectivos: Caracterizacdo da prevaléncia de sifilis e neu-
rossifilis numa populacao hospitalar de doentes com DCV .

Métodos: Pesquisa de todas as andlises consecutivas de
VDRL no sangue e/ou no LCR (VDRL-S, VDRL-LCR) entre
Dezembro 2001 e Agosto 2013. Identificacdo dos adultos cuja
justificacao clinica para os pedidos tenha sido AVC isquémico,
AIT, hemorragia intracraniana ou disseccdo de artérias cervi-
cais. Revisao dos processos clinicos e imagiol6gicos dos doen-
tes com DCV e VDRL-LCR reactivo.

Resultados: Identificaram-se 49369 amostras de sangue
ou LCR em que foi requisitado teste VDRL, correspondendo a
34475 individuos. Destes, 2164 eram adultos com DCV (91.5%
com AVC isquémico ou AIT), idade mediana de 64 anos, 55.8%
do sexo masculino. O VDRL-S era reactivo em 20 doentes
(0.9%) e em 2 doentes adicionais concluiu-se resultado falso
positivo por presenca de anticorpos anti-fosfolipideos. Em 7
doentes o VDRL-LCR era reactivo (0.3%). Dos 7 doentes com
VDRL-LCR reactivo, 5 apresentaram-se com AVC isquémico
agudo, 1 com deméncia vascular e 1 com dissec¢do carotidea.
Apenas 1 doente nao tinha pelo menos um dos seguintes fac-
tores de risco vascular: hipertensao arterial, dislipidemia, dia-
betes, tabagismo. Nenhum tinha infeccdo VIH. Encontrou-se
pleocitose ligeira em 2 doentes e hiperproteinorrdquia em 1
doente. Seis doentes foram sumetidos a estudo angiografico
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cerebral (angio-RM ou angiografia cldssica), que confirmou
achados sugestivos de vasculite em 3 doentes, disseccdo caro-
tidea em 1 doente, estenose focal da ACM de possivel etiolo-
gia aterosclerética em 1 doente e foi normal noutro doente.

Conclusao: A sifilis nos doentes com DCV é infrequente,
sendo preciso pesquisar VDRL-S em 11ldoentes para diag-
nosticar um caso de sifilis (custo de 225,56€ por diagnéstico)
e 333 doentes para diagnosticar um caso em que a etiologia da
DCV possa ser atribuida a sifilis (custo de 676,67€ por diag-
ndstico). Na atribuicdo de causalidade da DCV a sifilis o estu-
do do LCR e a avaliagao vascular detalhada sao essenciais. Os
autores consideram que a pesquisa sistematica de VDRL-S
deve fazer parte da investigacdo etiolégica de primeira linha
nos doentes com AVC isquémico.

AIT/AVC isquémico e Fibrilacdo
auricular: caraterizacao clinico-
demografica de uma populacdo de casos
incidentes

Telma Santos', Ménica Brinquinho? Ana Isabel Azevedo®, Hugo
Morais', Dulce Pinheiro?, Miguel Veloso', Tiago Greg6rio*
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho; 2-Servigo de Medicina Interna,, Centro Hospitalar
Vila Nova de Gaia/Espinho; 3-Servigo de Cardiologia, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducéo: A Fibrilagdo auricular (FA) é a arritmia mais
comum na populagdo e a sua prevaléncia aumenta com a
idade, atingindo 10,4% dos individuos com mais de 80 anos.
Constitui a principal causa de acidente vascular cerebral
(AVC) de etiologia cardioembdlica que, por sua vez, contribui
para 20% de todos os eventos isquémicos cerebrais. A tera-
péutica anticoagulante é a medida preventiva mais eficaz.

Objectivos: Caraterizagdo de uma populagdo de doentes
internada por AIT/AVC isquémico associado a FA e avaliacao
dos determinantes clinicos com impacto na decisao de hipo-
coagulacdo.

Material e Métodos: Estudo de base hospitalar de casos
incidentes de AIT e AVC isquémico na presenca de FA, envol-
vendo uma amostra consecutiva de doentes admitidos na
Unidade de Doengas Cerebrovasculares e internamento de
Medicina Interna e Neurologia de um hospital central, no ano
de 2012. Foram avaliadas varidveis demograficas, anteceden-
tes conhecidos de FA, estado funcional prévio (através da
escada de mRankin) e fatores de risco trombéticos e hemorrd-
gicos (através das escalas CHA2DS2VAS: e HASBLED, respeti-
vamente). As varidveis categéricas foram comparadas utili-
zando o teste de Qui-quadrado e o teste exato de Fisher. As
varidveis continuas e ordinais foram comparadas com recurso
a testes t-student e Mann-Whitney. Valores de p<0,05 foram
considerados estatisticamente significativos.

Resultados: Os critérios de inclusdo foram cumpridos por
139 doentes, 89 (64%) dos quais pertencendo ao género femi-
nino. O diagnéstico principal foi de AIT em 17 (12,2%) e AVC
em 122 (87,8%) doentes. A FA foi classificada como de causa
nao-valvular em 136 casos e valvular em 3. No primeiro grupo
apenas 28 (20,6%) doentes encontravam-se hipocoagulados a
admissao, 17 (60,7%) dos quais apresentando um valor de INR
infra-terapéutico. Nos doentes com FA de causa nao-valvular
ndo-hipocoagulados a arritmia era previamente conhecida
em 80 (74,1%). Nao foram detetadas diferencas estatistica-

Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014

mente significativas nos riscos trombético e hemorragico glo-
bal, avaliados pelo score CHA2DS2VASc e HASBLED, entre
doentes hipocoagulados e nao-hipocoagulados com FA nao-
valvular. Na andlise dos factores de risco individuais constata-
se que os doentes ndo-hipocoagulados tinham idade superior
(média de 80,9 vs. 76; p=0,006), pertenciam mais frequente-
mente ao género feminino (69,4% vs. 46,4%; p=0,023) e apre-
sentavam um mRankin pré-evento mais elevado (p=0,034).

Conclusdo: Os doentes com FA admitidos por AIT e AVC
isquémico saopredominantemente nao-hipocoagulados,
com FA conhecida, apresentando um risco trombético e
hemorrdgico sobreponivel ao dos doentes hipocoagulados.
Salientamos a necessidade de otimizacao da terapéutica anti-
trombética tanto ao nivel do nimero de doentes abrangidos
quanto a eficicia da anticoagulagao.

Hiperdensidade Arterial Espontanea
no Acidente Vascular Cerebral
Criptogénico - preditor de Fibrilhacdo
Auricular paroxistica?

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

1-Servigo de Neurorradiologia do Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra; 2-Servigo de Neurologia do Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra
marianabah@gmail.com

Introducao: Cerca de 20% dos AVC isquémicos permane-
cem indeterminados a data de alta e a Fibrilhacdo Auricular
(FA) paroxistica € uma das suas principais causas. O reconhe-
cimento precoce de FA paroxistica influencia a conduta tera-
péutica, sendo que a anticoagula¢ao reduz significativamente
o risco de recorréncia. O Sinal de Hiperdensidade Arterial
Espontanea (SHAE) é um sinal hiperagudo em Tomografia
Computorizada cranio-encefélica (TC-CE) que corresponde a
presenca de um trombo endoluminal, sendo que a sua pre-
senca pode estar relacionada com a etiologia do Acidente
Vascular Cerebral (AVC) isquémico.

Objectivos: Estudar o papel do SHAE, como preditor de FA
paroxistica, no AVC isquémico criptogénico.

Metodologia: Estudo observacional retrospectivo em
doentes com AVC isquémico da circulagao anterior, admitidos
numa Unidade de AVC entre Abril de 2010 e Julho de 2013,
classificados, a data de alta, como de etiologia indeterminada
e com seguimento de 6 meses, com Ecocardiograma e ECG-
Holter seriados, para pesquisa de FA paroxistica. Incluiram-se
doentes com TC-CE néo contrastada, de fase aguda (<6 horas;
cortes de 2.5 mm), e foram avaliadas a presenga do SHAE e a
densidade do trombo (valor absoluto, UH, e relagdao com arté-
ria contralateral, rUH) por dois observadores, de forma inde-
pendente.

Resultados: Incluiram-se 177 doentes, com idade média de
73+13 anos,sendo 95 (53.7%) do sexo feminino. Aos 6 meses de
seguimento, foi detectada FA paroxistica em 33 (18,6%) doen-
tes, reclassificados como cardioembdlicos, mantendo-se os
restantes como indeterminados. O SHAE foi documentado em
59 (33,3%) doentes, com uma prevaléncia semelhante nos dois
grupos: 36.1% dos indeterminados e 21.2% dos cardioemboli-
cos, p=0.101.A densidade absoluta e relativa do trombo nao foi
diferente entre indeterminados (55.3+6.3/1.51+0.24 UH) e car-
dioembélicos (54.5+4.3/1.71+0.47 UH), p = 0.744 / p=0.066.
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Conclusao: A presenca de SHAE e a densidade associada,
nao parecem ter relacao com a presenca de FA paroxistica em
doentes com AVC isquémico criptogénico, sendo um critério
imagioldgico sem aparente utilidade clinica, neste contexto.

Porque nao anticoagulamos os
doentes com Acidente Vascular Cerebral
Isquémico Cardioembdlico por Fibrilhacdo
Auricular

Sandra Sousa, Citia Carmona, Rui Guerreiro, Liliana Olim
Gouveia, Fernando Pita

Servigo de Neurologia, Hospital Dr. José de Almeida, Cascais
sandracastrosousa@gmail.com

Introducéo: A Fibrilhacdo auricular (FA) é responsdvel por
aproximadamente 10-20% de todos os acidentes vasculares
cerebrais (AVC), e a sua prevaléncia aumenta proporcional-
mente com a idade. A anticoagulagdo oral é eficaz na preven-
¢ao secundéria do AVC isquémico (AVCi) por FA, no entanto, a
decisao pela anticoagulagdo €, por vezes, um desafio, sobretu-
do no grupo de doentes com idade avangada. O objectivo
principal do estudo é determinar a percentagem de doentes
internados com AVCi cardioembdlico por FA submetidos a
anticoagulacao oral e descrever os motivos da nao anticoagu-
lag@o nos restantes doentes.

Metodologia: Realizou-se um estudo retrospectivo que
incluiu os doentes internados, com diagnéstico de AVCi de
etiologia cardioembolica por FA, entre 1 de Novembro de 2012
a 31 de Outubro de 2013. Foi feita a andlise descritiva do grupo
de doentes anticoagualado (Ac) e do ndo anticoagulado (nAc)
a data de alta.

Resultados: Dos 276 doentes com AVCi internados no
periodo de estudo, 29% (n=80) resultaram de cardioembolia
por FA. Nesta amostra de doentes com FA, a idade média foi
de 80.58 + 8.72, sendo 2/3 do sexo feminino. A maioria (60%)
era previamente auténoma, 40% tiveram diagnéstico de FA
“de novo” e os restantes tinham FA previamente conhecida.
Destes ultimos, 77.1% (n=37) nao estavam anticoagulados
com média de CHA2DS2-VASc de 5+1.6, 62.2% deles estavam
antiagregados e os restantes sem qualquer tratamento anti-
trombético. Dos anticoagulados (n=12) aquando o AVCi, a
maioria tinha INR infraterapéutico. A maioria dos doentes
apresentou enfartes totais da circulacao anterior, com média
calculada da Escala de Rankin Modificada (mRs) a data de alta
de 3.13 + 1.5. Terapéutica anticoagulante foi prescrita em 55%,
Y sob varfarina e %2 sob dabigatran. Idade mais avancada,
risco de queda elevado, pontuagdo elevada da escala de
NIHSS e da escala mRs foram associados com significancia ao
grupo nAc. Ainda assim, foram anticoagulados 15,38% dos
doentes com incapacidade funcional importante (mRs>3).
Apesar destas associacdes, apenas o estado funcional do
doente foi considerado a tnica varidvel com valor predictivo
na opcao pela ndo anticoagulacdo nos nossos doentes (OR
19.33; IC 2.74-136.2; p=0.03).

Conclusdo: No nosso estudo, foi encontrada elevada pre-
valéncia de AVCi cardioembédlico por FA, em provavel relacao
com grupo etdrio do estudo. Mostrou, ainda, que uma maior
dependéncia funcional aumenta em 19 vezes a probabilidade
da opcao pela ndo anticoagulacao a data de alta, sendo esta a
Gnica varidvel que prediz a estratégia antitrombdtica aplicada
nos nossos doentes.
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Acidente Vascular Cerebral no
Desporto

Gongalo Alexandrino', Joana Damdsio?, Patricia Canh@o? Ruth
Geraldes?, Teresa Pinho e Melo?, Carlos Correia®, José Ferro'*
1-Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 2-Unidade
de AVC, Hospital de Santa Maria - Centro Hospitalar Lisboa
Norte; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio -
Centro Hospitalar do Porto

goncalo.alexandrino@campus.ul.pt

Introducdo: O AVC associado a prdtica desportiva esta
pouco descrito naliteratura médica. A sua ocorréncia é dificil
de explicar, sobretudo pela frequente auséncia de fatores de
risco conhecidos. O seu conhecimento é importante para uma
atuacdo preventiva eficaz. Propusemo-nos a elaborar um
estudo multicéntrico para caracterizar o AVC no desporto.

Metodologia: Este estudo consiste numa série de casos
retrospetiva. Foi elaborado um questionario para a recolha
dos dados referentes aos casos clinicos. Foram selecionados
para o estudo doentes de qualquer idade com o diagnéstico
de AVC isquémico ou hemorrdgico ocorrido durante a prética
desportiva ou na sua sequéncia, selecionados pelos médicos
das Unidades de AVC/ Servicos de Neurologia participantes.
Foi feita a andlise estatistica descritiva dos dados.

Resultados: Foram obtidos dez casos ocorridos entre 1995
e 2013, com idades compreendidas entre os 27 e 65 anos, 8 do
sexo masculino, internados em 2 Unidades de AVC. A média
de idades foi de 39,3 anos. Os casos ocorreram associados a
prética de diversas modalidades desportivas. Apenas em trés
casos foram detetados fatores de risco. Nove dos AVCs descri-
tos foram do tipo isquémico e um do tipo hemorrégico. A dis-
secao arterial cérebro-cervical foi a principal causa encontra-
da (6 de 10 casos), com traumatismo da cabeca/pescoco pre-
cedente em 2 casos. O prognéstico dos doentes variou entre
mRS 0 e 4.

Discussao: O nimero de casos desta série estd de acordo
com a raridade do AVC no desporto descrita na literatura. O
AVC no desporto ocorre sobretudo em adultos jovens do sexo
masculino, sem fatores de risco conhecidos. A hipétese de dis-
secdo arterial cérebro-cervical deve ser considerada em des-
portistas jovens com sintomas sugestivos de AVC, mesmo na
auséncia de uma histéria evidente de traumatismo.

Monitorizacao intensiva da tensao
arterial na hemorragia intracerebral aguda
melhora a deteccdo de hipertensao
arterial e a previsdao do prognéstico

Socorro Piiieiro, Marta Rubiera, David Rodriguez-Luna, Marc
Rib6, Jorge Pagola, Alan Flores, Marian Muchada, Pilar Meler,
Estela Sanjudn, Jose Alvarez-Sabin, Carlos Molina

Unitat de Ictus - Hospital Universitari Vall d " Hebron - Barcelona
socops@hotmail.com

Introducdo: A tensao arterial (TA) elevada estd relacionada
com crescimento da hemorragia (CH), deteriora¢dao neurol6-
gica precoce (DNP) e pior progndstico na hemorragia intrace-
rebral aguda (HIC). A deteccao de hipertensao arterial (HTA) é
fundamental para ajustar o tratamento anti-hipertensivo,
com potenciais implica¢des no progndstico funcional.

Objectivo: Avaliar a eficacia da deteccao da HTA em dife-
rentes pontos temporais, como recomendam as guias clinicas

Maio de 2014 | N.°1 | Volume 14



(TAg), em comparacdo com a monitorizacao continua da TA
(TA-M).

Metodologia: Doentes com HIC < 6horas (h) de evolugdo.
Avaliagao e tratamento da TA de acordo com TAg foi o seguin-
te: cada 15min na 12 h, cada hora < 6h e cada 6h <24h . Alvos
foram TA sistélica (TAS) < 180 e TA média (TAM ) < 130.
Simultaneamente monitorizacdo automdtica nao invasiva
(TA-M) foi realizada cada 15 min durante as primeiras 24
horas. Os doentes realizaram TAC controlo as 24h, NIHSS
seriadas nas primeiras 24h e mRS os 3 meses.

Resultados: 89 doentes. 58,8 % homens, 71,5 +12,1 idade
média . O tempo médio de inicio de sintomas: 118 + 9 min.
Mediana NTHSS : 17 (AIQ 8). 28,7 + 31,3 : volume médio basal
da HIC:28.7+31.3 mL.

TA-M identificou de forma significativa (p <0,05 ) maior
namero de doentes com leituras de TAS e TAM elevadas que a
TAg, especialmente entre 6-24 horas de inicio dos sintomas.
De acordo com a TAg, 32 (40,5%) doentes receberam medica-
mentos anti-hipertensivos . Neles, um bom controlo da TAS
(definido por < 3 leituras > 180 mmHg ) foi alcancado em
37,1% de acordo com o TAg, mas apenas no 14,3% em TA-M.
Bom controlo da TAM ( < 3 leituras > 130 mmHg) foi observa-
do em 45,7 % dos doentes de acordo com o TAg, e em apenas
17,1% na TA-M. TA-M foi mais precisa do que TAg em prever
prondstico na HIC. Doentes com leituras elevadas de TAS nas
primeiras 6h na TA -M apresentaram maior taxa de DNP (p =
0,016); leituras elevadas de TAS nas primeiras 24h na TA-M
foram associadas com CH (p = 0,024) e pior prognéstico (p =
0,032) . TAg apresentaram tendéncias semelhantes, sem signi-
ficancia estatistica.

Conclusdes: TA-M melhora a detecgdo de doentes com
mau controlo da TA, especialmente das 6 4s 24h e parece
aumentar a precisao da predi¢do do prognéstico da HIC.

Formas de apresentacao clinica e
dificuldades no diagndstico da Trombose
Venosa Cerebral

Joana Martins, Gongalo Cacao, Rui Felgueiras, Nuno Vila-Cha
Servico de Neurologia do Hospital de Santo Antdénio, Centro
Hospitalar do Porto

jesfmartins@gmail.com

Introducéo: A Trombose Venosa Cerebral (TVC) é um tipo
menos comum de AVC que, pela sua heterogeneidade clinica
de apresentagdo, representa um desafio diagndstico.
Frequentemente apresenta-se na forma de sindrome de
hipertensao intracraniana, de défice neurolégico focal, de
crise convulsiva, de encefalopatia difusa ou de uma combina-
¢ao destes. A cefaleia isolada é uma manifestacao rara.

Objectivo: Caracterizar a forma de apresentagao desta
entidade numa série de doentes e avaliar a dificuldade no seu
diagnéstico.

Metodologia: Estudo retrospectivo baseado nos processos
clinicos dos doentes internados no Servi¢o de Neurologia de
um Hospital central num intervalo de 15 anos com o diagnés-
tico de TVC (entre Novembro de 1998 e Novembro de 2013).

Resultados: Identificaram-se 55 doentes, com uma média
de idades de 43,2 anos (0=15,4), dos quais 43 (78,2%) eram do
sexo feminino. A cefaleia foi o sintoma de apresentacao em 50
(90,9%) doentes, sendo que em 14 (28%) era isolada. Associado
a cefaleia, 10 (20%) dos doentes apresentavam sindrome de
hipertensao intracraniana, 7 (14%) crises convulsivas (5 con-
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vulsdes generalizadas e 2 crises focais), 7 (14%) défices neuro-
l6gicos focais, 3 (6%) outras manifestacoes (alteragdo da cons-
ciéncia, do comportamento ou auditiva, como zumbido, verti-
gem ou diminui¢ao da acuidade auditiva) e 9 (18%) dos doen-
tes apresentavam mais de 2 destas manifestacoes. Dos 5 doen-
tes restantes, 4 (7,3%) manifestaram-se por défices neurologi-
cos focais, dos quais 2 apresentaram disfasia isolada, 1 hemi-
parésia isolada e 1 quadro de disfasia, hemiparésia e hemihi-
postesia; e 1 (1,8%) doente por convulsdo generalizada. O
intervalo médio de tempo decorrido entre o inicio da clinica e
o diagnostico foi de 11,5 dias (minimo < 1 dia e maximo de 90
dias), com um nimero mediano de observacoes de 2 (varian-
do entre 1 e 7) até ser estabelecido o diagndstico.

Conclusdo: Na nossa série encontramos formas de apre-
sentacao clinica de TVC que estdo de acordo com a literatura,
mas com uma maior frequéncia de cefaleia isolada. A dificul-
dade no diagnéstico € evidenciada pela percentagem elevada
de doentes que se apresentaram por cefaleia isolada (28%),
assim como pelo intervalo de tempo clinica-diagndstico
médio longo e pelo niimero elevado de observagdes clinicas
necessdrias para se estabelecer o diagnostico.

Avaliacdo do prognéstico das
tromboses venosas cerebrais

Ana Luisa Rocha’, Helena Rocha?*?, Marta Carvalho®?, pelo
Grupo de Doenca Vascular Cerebral do Hospital Sao Joao
1-Mestrado Integrado em Medicina, Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto; 2-Servigo de Neurologia do Centro
Hospitalar de Sao Joao; 3-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto

mimed08020@med.up.pt

Introducao: A trombose venosa cerebral (TVC) é uma
forma rara de doenca vascular cerebral afetando principal-
mente adultos jovens. Apesar do bom progndstico, cerca um
quarto dos casos ficam com sequelas neurolégicas, sendo
fatal em 3 a 15%. Alguns tratamentos mais agressivos, incluin-
do tratamento endovascular e craniectomia descompressiva
parecem melhorar o progndstico nos casos mais graves. E
assim importante identificar os fatores de progndstico, de
forma a tratar mais agressivamente os casos com pior prog-
ndstico e adoptar estratégias mais conservadoras se prognos-
tico mais favoravel. Existe uma escala de risco ponderada que
visa estratificar o prognoéstico das TVC, englobando 6 variaveis
clinicas com ponderagoes diferentes (Ferro et al, Cerebrovasc
Dis 2009).

Objectivos: Aplicar a escala referida aos nossos doentes
que tiveram TVC, e avaliar a sua capacidade de prever o prog-
nostico.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos doentes seguidos
por Neurologia entre 2006 e 2012 com o diagnéstico de TVC,
através da consulta de registos clinicos. Aqueles sem dados do
seguimento a 6 meses foram excluidos. A escala de risco foi
aplicada e o seu resultado, bem como as varidveis que a cons-
tituem de forma independente, foram comparados com o
desfecho a 6 meses, através da aplicacdo de correlacao linear
simples (R considerado mais relevante a partir de 0,5).

Resultados: Da amostra de 70 doentes com TVC, 10 foram
excluidos por perda de seguimento. Foram assim estudados
60 doentes, 83,3% do sexo feminino. Média etdria: 39,8 anos.
O valor R de correlacao entre o resultado da escala ponderada
e o desfecho clinico foi 0,345. Quando as 6 varidveis indivi-
duais foram combinadas sem ponderacao e foram compara-
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das ao desfecho, o valor R encontrado foi 0,529. Para a combi-
nacdo das varidveis “neoplasia subjacente” e “existéncia de
hemorragia intracraniana” o valor R foi de 0,460, ndo havendo
correlacdo significativa com as outras varidveis isoladas ou
combinadas entre si.

Conclusdes: Na nossa amostra, a escala ponderada nao
mostrou uma correlacao forte com o prognoéstico. No entanto
a existéncia de hemorragia intracraniana e neoplasia subja-
cente foram, das varidveis propostas, as que mostraram con-
juntamente maior correlacdo com o desfecho e, por isso,
poderao ser as mais importantes na pratica clinica. O facto de
se tratar de um estudo retrospetivo e de haver um ntimero de
doentes perdidos para seguimento podem ter influenciado os
nossos resultados.

Enfartes Medulares Agudos num
Centro Portugués

Joana Meireles'?, Ana Monteiro'?, Andreia Costa'?, Pedro Abreu'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto, Portugal
joanaritam@hotmail.com

Introducéo: O enfarte medular agudo (EMA) é uma pato-
logia rara, sendo responsével por 5 a 8% de todas as mielopa-
tias agudas. As principais causas incluem aterosclerose, pato-
logia adrtica e infeccdo, entre outras. AO conhecimento actual
do outcome a longo prazo destes doentes é limitado, no
entanto, este parece ser pior nos doentes com défices neuro-
légicos graves a apresentacdo e/ou auséncia de melhoria
alguns dias ap6s o evento.

Objectivo: Avaliacdo das caracteristicas clinicas e outcome
motor e funcional dos doentes com enfartes medulares no
Nnosso centro.

Métodos: Foi realizada uma anélise retrospectiva de 104
doentes consecutivos, internados no nosso centro por lesdes
medulares, entre os anos de 1989 e 2013. Dez doentes com
EMA foram identificados e incluidos. Foram recolhidos dados
demograficos e clinicos, incluindo caracterizacdo da
Sindrome Neuroldgica, score motor da American Spinal
Injury Association (ASIA) e modified Rankin Scale (mRS).

Resultados: Foram incluidos 10 doentes, 5 homens e 5
mulheres, com idade média de 56,3 anos. Todos realizaram
RM medular, sendo que 60% apresentavam sinais compativeis
com isquemia medular. O sintoma inicial foi um défice motor
em 60% dos doentes. A isquemia medular foi persistente em
80% e transitoria em 20%.

As possiveis causas identificadas foram: aterosclerose
(n=4), hipoperfusdo (n=1) e doenca osteoarticular degenerati-
va (n=3). Em 2 doentes a causa nao foi identificada.O score
motor médio inicial da ASIA foi 71.0+15.23 e 75.3+17.4 as 24h
ap6s admissao.

Os piores scores ASIA a data de alta correlacionavam-se
com os piores mRS (p<0,05). O mRS mediano foi significativa-
mente pior a data da alta (mediana 4; minimo 1, maximo 4)
quando comparado com o mRS prévio (média; minimo 0,
maximo 2) (p=0.010), no entanto ndo existe diferenca estatis-
ticamente significativa na avaliacdo ao 1 ano (mediana 3;
minimo 1, maximo 4) quando comparados com o da alta
(p=0.063).

Conclusdes: Nesta série o score motor correlacionou-se
fundamentalmente com a gravidade dos défices a apresenta-
¢ao, isto é, com o score ASIA inicial correlaciona-se com um
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pior outcome em termos de mRS. Apesar da gravidade do qua-
dro clinico inicial, a maioria dos doentes readquiriram capa-
cidade ambulatéria.

Apesar do score ASIA ter sido originalmente desenvolvida
para avaliar o progndstico das lesdes medulares traumaticas,
especulamos que podera ser til na avaliacao dos EMA, dada
a boa correlacdao ao mRS.

CADASIL: uma etiologia particular
de défice cognitivo vascular

Fanny Lima', Ana Aires®?, Elsa Azevedo**, Marta Carvalho??,
Cl4udia Sousa*®

1-Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da Educacao,
Universidade do Porto, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Sao Jodo, Porto; 3-Faculdade de Medicina,
Universidade do Porto

claudia-sousa@sapo.pt

Introducgdo: A Arteriopatia Cerebral Autossémica
Dominante com Enfartes Subcorticais e Leucoencefalopatia
(CADASIL) é uma doenca hereditdria dos pequenos vasos
cerebrais, causada por uma mutacdo do gene NOTCH3. O
diagnéstico é feito geralmente a partir dos 40-50 anos, sendo
a clinica mais frequente: enxaqueca com aura, acidentes vas-
culares cerebrais isquémicos recorrentes e declinio cognitivo.
Diversos estudos mostram que o aparecimento dos défices
cognitivos ocorre a partir dos 35 anos, com um declinio pro-
gressivo e marcado antes dos 60 anos, evoluindo para demén-
cia. As fung¢des cognitivas mais afetadas sao as func¢oes execu-
tivas, a atencao e a velocidade de processamento. No entanto,
algumas questdes sobre o perfil cognitivo global estdao por
esclarecer.

Objectivo: Analisar o perfil neuropsicolégico dos doentes
com CADASIL seguidos no nosso hospital, em particular o
dominio das funcdes executivas.

Metodologia: Identificaram-se os doentes com diagndstico
clinico e genético de CADASIL seguidos em consulta de neuro-
logia. Aplicou-se uma bateria de avaliacdo neuropsicolégica a
cada doente, que incluia testes de rastreio cognitivo (Mini-
Mental State Examination, Montréal Cognitive Assessment,
Frontal Battery Assessment) e outras provas que avaliavam a
memoria (Memoria Logica e Memoria de Palavras) e as fun-
¢oes executivas (Velocidade de Processamento, Memoria de
Trabalho, Fluéncias verbais e Teste de Stroop). Os resultados
foram analisados em termos de z-scores, comparando os valo-
res aos respetivos dados normativos da populagao portuguesa.
O ponto de corte usado foi z= -1.64.

Resultados: Foram avaliados nove doentes com diagndsti-
co de CADASIL (Média etaria: 55.78anos, DP=5.12; Média do
nivel de escolaridade 7.89 anos). Os resultados da avaliacao
neuropsicolégica mostraram que existem mais alteragdes nas
provas que avaliam as funcoes executivas, como a fluéncia
verbal fonémica (n= 2), a fluéncia verbal categérica (n=1) e a
memoéria de trabalho (n=2). Registam-se, também, alteracoes
em provas que avaliam o sistema mnésico, de forma mais pre-
valente na subprova da memdria légica (n= 2).

Discussao: Estes resultados vao de encontro aos estudos
anteriores ao revelar que o funcionamento executivo é o
dominio mais afetado nesta doenca. Contudo, alteraces num
dos subtipos da memdria poderao também surgir. Parece-nos
desta forma pertinente avaliar todos os dominios do funcio-
namento cognitivo dos doentes com CADASIL, com provas
cronometradas e que foquem os vérios subtipos de memoria,
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de forma a auxiliar no diagnéstico do défice cognitivo vascu-
lar. Futuros estudos poderdo investigar a evolucao do perfil
cognitivo ao longo do tempo.

A plataforma VITHEA para o
tratamento online da afasia

José Fonseca', Gabriela Leal?, Luisa Farrajota®, Isabel Pavao
Martins'

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina
da Universidade de Lisboa; 2-Laboratério de Terapia da Fala,
Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE

jfonseca@fm.ul.pt

Introducdo: Existem diversos programas informéticos de
reabilitacdo de linguagem, mas pecam pela quase auséncia de
promogdo de produgdes orais. Em lingua Portuguesa esses
instrumentos sdo inexistentes o que reduz as alternativas
terapéuticas aos pacientes sem acesso a terapia da fala por
dificuldades de deslocag@ao, motivos econémicos ou outros.

A manifestacdo mais persistente na afasia é a dificuldade
em evocar o nome de um objecto e este é também um dos
aspectos mais estimulados na reabilitacdo da Linguagem,
sendo de notar que existe evidéncia (meta-analises e revisoes
sistemadticas) sobre a sua eficdcia no tratamento da afasia,
salientando-se a importancia da intensividade do tratamento.

Apresenta-se a plataforma online “VITHEA”, uma platafor-
ma desenvolvida numa parceria entre o LEL/FML e o
L2F/INESCID/IST, que visa o tratamento da capacidade de
nomeacao oral de pessoas com afasia, recorrendo a tecnolo-
gia inovadora de reconhecimento de fala e linguagem fazen-
do, de forma automatica, a andlise e fornecendo feedback da
producao oral do utilizador.

Metodologia: Para a aferi¢ao do reconhecedor de lingua-
gem foi recolhida a nomeacao oral de 103 imagens (versao
portuguesa do teste de nomeacdo de imagens de Snodgrass e
Vanderwart) de 16 afasicos. Compararam-se os resultados
manualmente (por TF) e automaticamente (reconhecedor
automatico).

O programa é composto por exercicios de avaliacdo e de
tratamento, com recurso a estimulos em fotografia, video,
dudio e texto (total de 1.401). S3o aceites diversas possibilida-
des de resposta, como sinénimos e variantes dialetais.

Apresentam-se os resultados de um questiondrio de satis-
facdo e qualidade do material utilizado preenchido online por
29 Terapeutas da Fala.

Resultados: Na afericao do reconhecedor obteve-se uma
correlacdo entre avaliacdo humana e automatica de 0,9652,
encontrando-se equilibrada para a maioria dos falantes.

Os itens do questionario relacionados com os aspectos tec-
nolégicos apresentam uma média de 81,4% de satisfacdo e os
relacionados com a terapéutica de 87,2%.

Conclusio: Apresenta-se a plataforma online de trata-
mento da nomeacao oral de pessoas com afasia. Os resultados
do questiondrio de satisfacdo e qualidade preenchidos por
terapeutas da fala utilizadores da VITHEA sao bastante pro-
missores para a sua integracao no processo de reabilitacdao da
afasia, permitindo a sua utiliza¢dao em qualquer lugar e duran-
te o tempo que se pretender, aumentando em muito o tempo
de tratamento.

As caracteristicas e o alto grau de fiabilidade do reconhece-
dor automatico conferem a VITHEA um elevado nivel de inova-
¢ao, tanto na drea da Terapia da Fala como na da Engenharia.
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Avaliacao do grau de dependéncia e
destino pés alta numa populacao de
doentes muito idosos com AVC aqudo -
estudo observacional

Sara Correia, Cristina Alexandre, Raquel Neves, Tania Cardoso,
Bruno Verde, Mariana Alves, Teresa Fonseca, Clotilde Simoes
sara.fr.correia@gmail.com

Introducéo: A sociedade estd a envelhecer rapidamente e
0 AVC ¢ a principal causa de dependéncia crénica em idosos.
A avaliacdo do grau de dependéncia é um importante factor
no planeamento dos cuidados e alta do doente com AVC.
Estudos recentes indicam que a mobilizacdo e reabilitacdo
iniciadas precocemente, a partir do D1 pds-AVC, pode reduzir
significativamente a dependéncia crénica.

Objectivos: Caracterizar o grau de dependéncia de doentes
com =75 anos admitidos por AVC agudo e o seu destino ap6s
a alta.

Metodologia: Estudo observacional, restrospectivo e des-
critivo dos doentes muito idosos(=75anos) admitidos por AVC
numa UAVC integrada num Servico de Medicina Interna,
entre Jan/2011 e Fev/2013. Foram excluidos mimics. A escala
de Rankin modificado a data de alta, caracterizou dependén-
cia em: ausente(0-1), moderada(2-3) e grave(4-5). A depen-
déncia nas AVD prévia ao internamento foi classificada em
ausente, parcial ou total. Andlise estatistica realizada com
SPSSv.21

Resultados: Foram admitidos 327doentes, tendo 199(61%)
idade =75anos com mediana 82 anos, 42%sexo masculino e
demora média 8,6 dias.

Antes do internamento 114(57.3%) eram independentes. A
data de alta:56(28,2%) eram independentes, 26(13%) com
dependéncia moderada e 60 (30,1%) com dependéncia grave.

O destino poés-alta em 139(69,8%) destes doentes muito
idosos foi o domicilio, tendo 37(18,6%) ido para Lar ou RNCCI.
Para domicilio, 40,3% ndo tinham incapacidade significativa;
15,1% estavam dependentes, tendo 23,0% dependéncia grave.
Para Lar, 75,7% eram dependentes, destes 26 dependéncia
grave.

Conclusdo: A idade esta habitualmente associada a pior
evolucdo e prognéstico de doenca. No entanto 70% desta
amostra de doentes muito idosos, voltou para o domicilio
cerca de 1 semana ap6s-AVC agudo e mais de metade sem
incapacidade significativa. Contudo, havendo constrangi-
mentos na admissdo em programas de reabilitacdo em inter-
namento, doentes com graus elevados de dependéncia tém
alta para o domicilio, ficando a responsabilidade de familia-
res/cuidadores. Para que esta carga seja minimizada, é essen-
cial um investimento forte na reabilitacdo intrahospitalar pelo
esforco de enfermeiros especialistas de reabilitacao. Nos 38%
de doentes dependentes que regressaram ao domicilio o
enfermeiro de reabilitacdo assumiu um papel central no
desenvolvimento de competéncias do cuidador para a pro-
mocdo da capacitagdo para o autocuidado e transmissdo de
conhecimentos e capacidades para lidar com as alteracoes
apresentadas. A intervengao precoce e o planeamento da alta
hospitalar contribuem para um processo de transicao mais
eficaz, promovendo a adaptacdo a nova condicao de satde.
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Impacto do feedback vibratorio no
desempenho de tarefas motoras apds
enfarte cerebral: ensaio clinico
aleatorizado

Vitor Tedim Cruz'?, Virgilio Bento"?, Luis Ruano', David
Dieteren Ribeiro', Luis Fontao', Catia Mateus', Rui Barreto',
Maircio Colunas', Ana Alves®, Barbara Cruz’, Catarina Branco?,
Nelson P. Rocha?, Paula Coutinho®

1-Servico de Neurologia, Hospital Sao Sebastidao, Centro
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2-Gabinete de Investigacao Clinica, Seccao Auténoma de
Ciéncias da Satide, Universidade de Aveiro; 3-Instituto Superior
da Maia; 4-Servico de Medicina Fisica e Reabilitacao, Hospital
Sdo Sebastido, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga, Santa
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Hospital Sra. da Oliveira, Centro Hospitalar do Alto Ave,
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vitor.cruz@chedv.min-saude.pt

Introducdo: A reabilitacdo do acidente vascular cerebral
(AVC) estd longe de responder as necessidades de todos os
doentes, quer em intensidade, qualidade ou inicio atempado.
A incorporagdo de instrumentos de base tecnoldgica pode
melhorar a acessibilidade e qualidade destes processos. Neste
contexto, temos vindo a desenvolver o sistema SWORD -
Stroke Whearable Operative Rehabilitation Device. Trata-se de
um dispositivo inovador, que combina a andlise 3D vectorial
do movimento do membro superior com a estimulagao pro-
prioceptiva vibratéria dirigida, sob prescricdo e supervisdao
remota de um profissional.

Objectivo: Avaliar o impacto do SWORD no desempenho
de uma tarefa repetitiva motora no membro superior, no pri-
meiro més apds enfarte cerebral.

Métodos: O estudo decorreu numa unidade de AVC entre
Maio e Outubro de 2013. Os principais critérios de inclusdao
foram: idade > 18 anos; isquemia em territério da artéria cere-
bral média com < 4 semanas; parésia do membro superior
(ndo plegia). O desenho do estudo foi o de um ensaio clinico
cruzado, nao cego, aleatorizado (1:1) entre sessao experimen-
tal primeiro (tarefa repetitiva motora sob feedback vibratério
e caracterizacdo 3D do movimento) ou comparador activo
primeiro (apenas caracterizagdo 3D do movimento).
Pretendia-se avaliar a eficicia (intensidade e qualidade do
movimento) e a seguranca do feedback vibratério administra-
do através do sistema SWORD. O resultado primario foi o
ndmero de movimentos correctos por minuto na tarefa mao-
boca, medidos pelo dispositivo, de modo independente do
doente ou investigador.

Resultados: Foram incluidos 44 doentes no estudo, sendo
aleatorizados 22 para cada grupo. Para o resultado primdrio
foram incluidos na anélise 43 doentes (idade média 66,5 anos,
SD=13.1; tempo médio p6s AVC 6,8 dias, SD=7,3). Na compa-
racdo individual o nimero de movimentos correctos teve um
aumento médio de 7,2/minuto (95%CI [4.9;9.4]; P<0.001) sob
feedback vibratério. Este valor correspondeu a um aumento
relativo médio de 2,8 vezes (95%CI [1.2;4.4]; P<0.001), verifi-
cando-se, sob feedback vibratério, uma melhoria do desem-
penho em 93% dos doentes (40/43). Nao foram verificados
efeitos adversos.

Conclusdes: O feedback vibratério, através do sistema
SWORD, permitiu um aumento significativo da intensidade
de movimento e simultaneamente da sua qualidade, no perio-
do subagudo apds AVC. O efeito clinico de estratégias de trei-
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no motor intensivo e modulado por dispositivos de uso
ambulatério merece atencao futura num ensaio randomizado
paralelo de longa duracdo.

Registo ptiblico do ensaio clinico: http://clinicaltrials.gov.
NCT01967290.

Financiamento: FEDER via COMPETE e Fundacao para a
Ciéncia e Tecnologia, projecto PTDC/SAU-NEU/102075/2008.

Menor tamanho e melhor resultado
funcional com sulfuro de hidrogéneo apés
enfarte cerebral: mecanismo de proteccao
inclui requlacdo das especies reactivas de
oxigéneo

I. Henriques', M. Gutiérrez-Ferndndez, B. Rodriguez-Frutos, J.
Ramos, E. Diez-Tejedor , J. Ferro'

Neurosciences and Cerebrovascular Research Lab IdiPAZ,
Neurology Department, Hospital Universitario la Paz,
Champalimaud Neuroscience Program, Centro Hospitalar de
Lisboa Zona Central, 1-Faculdade de Medicina da Universidade
de Lisboa

ilh.igc@gmail.com

Introducdo: A inalacdo de sulfuro de hidrogéneo (H2S) em
concentragdes micromoleculares, induz um estado de hipo-
metabolismo reversivel. Os mecanismos subjacentes nao sao
completamente conhecidos, mas incluem reduc¢ao do consu-
mo de oxigéneo, vasoregulacdo local e modelagdo das vias
apoptéticas de morte celular. Estudamos a possibilidade
desse estado de hipometabolismo ser capaz de modelar a
isquémia aguda no territério da ACM em modelo experimen-
tal em rato.

Métodos: Estudamos ratos Sprague-Dawley adultos
machos, distribuidos por 6 grupos: 1.Grupo control: Cirurgia
e oclusao permanente da ACM; 2. Tratados: Cirurgia e oclusao
permanente da ACM, seguida de inalacao de H2S na dose de
40 ppm 1h30m a 6 h ap6s isquémia; 3. Grupo Sham (operado
mas nao ocluida a ACM), sacrificados em dois tempos distin-
tos, as 24h e aos 14 dias. Analisamos o outcome funcional com
uma escala (Rogers modified scale) e o tempo de permanén-
cia no Rotarod. O volume das lesdes foi avaliado in vivo com
RMN (T2) e post mortem com hematoxilina eosina.A morte
celular foi avaliada com a técnica TUNEL. Estudamos a
expressao de espécies reactivas de oxigeneo com a enzima
NOX-4 e a vasculogenese, angiogenese e sinaptogenese com
Synaptofisina, GFAP e VEGE confirmando os dados de imuno-
fluorescéncia com a tecnica de Western Blot.

Resultados: Os animais tratados com H:S apresentaram
melhor estado funcional as 24h (**p = 0, 0044) e ao 14° dia
(**p = 0, 0009), bem como menor volume de lesdo aos 14d,
tanto na RMN (*p= 0, 0383) como na histologia (*p= 0.0266).
Os animais tratados com H:S tinham menos expressdo tanto
de morte celular na margem do enfarte (*p= 0, 0307) como de
NOX-4 (* p=0.0294), a principar enzima de producao de espé-
cies reativas de oxigéneo em contexto de isquémia cerebral
aguda.

Conclusao: A exposicao ao HzS apés inducao de isquémia
cerebral aguda neste modelo experimental, melhora o resulta-
do funcional e diminui o tamanho do enfarte cerebral. Os
mecanismos de protec¢do incluem regulacao da expressao de
morte celular, e menor expressao de espécies reactivas de oxi-
géneo.
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Analise de decisdo na fibrindlise de
doentes com AVC ligeiro ou em
recuperacao rapida

Miguel Rodrigues, Liliana Pereira
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta
mig.rodrigues69@gmail.com

Introducdo: A apresentacao do acidente vascular cerebral
isquémico (AVCi) como défice ligeiro ou em recuperagao rapi-
da exclui frequentemente a realizacdo de fibrindlise. No
entanto nem sempre o progndstico é favoravel, com mortali-
dade até 10% e 30% incapaz de marcha auténoma na alta.

Analisamos os beneficios do tratamento em Unidade de
AVC (UAVC) e fibrindlise nos AVCi com sintomas ligeiros ou
em flutuacdo/recuperacao rapida.

Metodologia: Desenvolveu-se um modelo de andlise de
decisdo no programa TreeAge Pro2011° analisando anos
ganhos e anos perdidos por incapacidade (YLD) a 5 anos,
maximizando aumento de esperanca de vida e minimizando
YLD. As probabilidades de morte ou AVC grave foram retiradas
duma coorte de doentes com AVCi admitidos pela Via Verde
AVC num hospital central durante 2 anos.

Definiu-se AVCi ligeiro como National Institutes of Health
Stroke Scale (NIHSS)<4 ou presenca isolada de défice sensiti-
vo, ataxia, disartria ou parésia facial. Doentes com sintomas
em recuperacao/flutuantes foram incluidos se a melhor ava-
liacao pontuasse NIHSS=<4. Realizou-se andlise de sensibilida-
de aumentando letalidade para valores da literatura.

Resultados: Em 406 doentes, 261 (64,3%) apresentaram
AVCi e 115 (44% dos AVCi) AVC ligeiro ou em recuperacao/flu-
tuagdo. A mediana de idade foi 70 (amplitude 29-93) anos,
com 62,6% do género masculino. Fatores de risco mais fre-
quentes foram hipertensao (84,1%), dislipidémia (72,3%) e
tabagismo (50,6%). Nao houve diferencgas na idade (p=0,75) e
género (p=0,09) para internamento versus nao internamento
na UAVC. Oito doentes (7%) realizaram fibrindlise. A letalida-
de aos 30 dias foi 3%, tendo ocorrido fora da UAVC.

Internamento na UAVC com fibrinélise associou-se a
aumento de esperanca de vida de 0,1 anos e diminuicao de
0,02 YLD em comparacdo com UAVC sem fibrinélise. UAVC
sem fibrinodlise adicionou 0,3 anos de vida e menos 0,03 YLD
em comparacdo com outro internamento/nao internamento.
Andlise de sensibilidade mostrou aumento de 0,3 anos e
decremento de 0,01 YLD na UAVC com fibrindlise versus
UAVC sem fibrindlise, assim como aumento de 0,1 anos e
diminuicdo de 0,03 YLD na UAVC sem fibrinélise versus outro
internamento/nao internamento.

Conclusdes: O modelo de andlise de decisdo favorece
internamento em UAVC e fibrindlise nos AVC ligeiros ou em
recuperacao/flutuacao. Como a maioria dos doentes sobrevi-
ve sem incapacidade, os ganhos na esperanca de vida e anos
perdidos por incapacidade sao de pequena magnitude, suge-
rindo a necessidade de grandes amostras dimensdes num
ensaio clinico. Estudos com seguimento a longo prazo ou com
melhor selecdo de candidatos serdo essenciais para suportar
estas opgoes terapéuticas.
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Respondedores clinicos tardios apés
fibrindlise endovenosa
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Introducao: Nos doentes com AVC isquémico submetidos
a fibrindlise endovenosa o beneficio clinico é dependente da
precocidade do tratamento e recanalizacdo. A resposta clinica
a recanalizacdo é reconhecidamente heterogénea. Contudo,
ndo se encontram ainda estudados os mecanismos fisiopato-
l6gicos responsdveis por uma melhoria clinica tardia.

Objectivos: Identificacdo de varidveis preditoras de respos-
ta clinica tardia em doentes com AVC isquémico submetidos a
fibrindlise endovenosa com recanalizacao precoce.

Metodologia: Estudo de coorte retrospectivo incluindo
doentes consecutivos com AVC isquémico submetidos a fibri-
nolise endovenosa na Unidade de AVC do nosso hospital.
Seleciondmos os doentes com recanalizacdo precoce, defini-
da como pontuacdo Thrombolysis in Brian Ischemia (TIBI),
por Doppler transcraniano codificado a cores, igual ou supe-
rior a 4 e/ou angioTC com visualizacdo de todas as artérias
correspondentes ao territorio vascular afectado, em exames
realizados nas primeiras 6 horas ap6s instalacao sintomatica.
Foram excluidos casos de fibrindlise endovenosa seguida de
intra-arterial. Excluimos também os doentes com escala de
Rankin modificada (mRS) prévia superior a 2 e aqueles com
melhoria precoce (diminui¢do igual ou superior a 4 pontos no
NIHSS as 2 horas ap6s fibrindlise). Foi feita a anélise uni e
multivariada com regressao logistica para identificacao de
preditores independentes de resposta clinica tardia, definida
como mRS superior a 2 aos 3 meses.

Resultados: Foram recolhidos 351 doentes, dos quais 20
apresentavam mRS prévio superior a 2. Desta amostra, 106
doentes tiveram melhoria precoce apds fibrinélise. Excluimos
122 doentes por auséncia de recanalizagdo precoce.

Analisamos 103 doentes, 55 (53,4%) do sexo masculino e
idade média de 70.8 anos (DP: 11.8). Uma resposta clinica tar-
dia foi observada em 52 (50,5%) doentes, tendo sido identifi-
cados os seguintes preditores independentes: NIHSS a entra-
da (OR 1,31; IC 95% 1,15-1,50; p<0,001), idade (OR 1,09; IC
95% 1,02-1,17; p=0,015) e glicemia a admissao (OR 1,01; IC
95% 1,00-1,03; p=0,016).

Conclusdes: O NIHSS a entrada, a idade e a glicemia a
admissdo foram identificados como preditores independen-
tes de resposta clinica tardia em doentes com AVC isquémico
submetidos a fibrinélise endovenosa com recanalizacdo pre-
coce. Nos casos sem melhoria clinica imediata apds fibrinoli-
se com reperfusao vascular, debate-se se esta auséncia de res-
posta podera ser sinal de um “atordoamento” tempordario
cerebral, conceito ja descrito noutros tecidos sujeitos facil-
mente a isquemia, como o miocardio.

Factores fisiopatolégicos como a idade e a glicemia, condi-
cionantes de uma menor resisténcia a isquemia cerebral,
poderdo estar relacionados com esta melhoria ap6s a fase ini-
cial.
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Prognédstico a curto prazo dos
doentes com AVC isquémico da circulacdo
posterior submetidos a trombélise
endovenosa
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Servico de Neurologia, Hospital de Braga
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Introducdo: Os enfartes em territério da circulacdo poste-
rior correspondem a cerca de 20% dos acidentes vasculares
cerebrais isquémicos. Particularmente, a oclusao da artéria
basilar estd associada a mortalidade de 85 a 95% se a recana-
lizagdo ndo ocorrer. A evidéncia da eficacia relativa dos dife-
rentes protocolos de recanalizacdo nao é ainda baseada em
estudos randomizados. Em Junho de 2012, o nosso centro
decidiu adoptar o protocolo de Helsinquia, que consiste no
tratamento com trombodlise endovenosa como 12 linha nos
doentes com clinica de AVC da circulagdo posterior com
menos de 12h, se instalacao subita dos défices ou menos de
48h se instalacao progressiva, na auséncia de isquemia aguda
importante em TC.

Objectivos: Determinacdo do progndstico aos 3 meses dos
doentes com clinica de enfarte da circulacdo posterior trata-
dos com trombélise endovenosa.

Métodos: Anadlise do registo prospectivo de todos os doen-
tes com AVC isquémico que se apresentaram na admissao
com clinica de POCI (classificacdo OCSP) e foram submetidos
a trombdlise endovenosa na Unidade de AVC entre Junho de
2012 e Setembro de 2013. As varidveis estudadas foram idade,
género, pontuagao NIHSS, pcASPECTs, tempo clinica-agulha,
tratamentos realizados, complicacoes e progndstico.

Resultados: Identificaram-se 16 doentes com clinica de
POCI que foram submetidos a tratamentos de revasculariza-
¢ao, 3 dos quais a tratamento endovascular apenas, por con-
traindicacao para rtPA sistémico. Treze doentes realizaram
trombdlise endovenosa, 61,5% homens, com idade média de
63 anos. Na admissao, 7 doentes encontravam-se em coma. O
NIHSS mediano no inicio da perfusado foi de 20.5 (intervalo
interquartil = 7-30). Pontuagao pcASPECTs 10 em 8 doentes, 4
casos com hiperdensidade espontanea da artéria basilar no
TC da admissao. Tempo clinica-agulha médio: 325 min. Cinco
doentes foram submetidos a tratamento endovascular apds
trombolise endovenosa. Oclusdo da artéria basilar confirma-
da em 7 doentes, 5 dos quais na porcao distal. Um doente
apresentou hemorragia cerebral, assintomatica, 7 dias apds
tratamento. Morte de um doente ao 7° dia de internamento. A
alta 66,7% dos doentes estavam hipocoagulados. Resultado
favoravel (modified Rankin score 0-2) em 61,5% aos 3 meses.

Discussao: Confirmando resultados anteriores, na nossa
série de doentes o uso deste protocolo foi seguro e eficaz.

Beneficio continuado da fibrinédlise:
uma analise de sobrevivéncia
Liliana Pereira, Elisa Campos Costa, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta
lipereira@yahoo.com

Introducdo: A terapéutica fibrinolitica precoce é a tnica

medida farmacolégica que em ensaios clinicos demonstrou
melhorar significativamente o prognéstico e sobrevivéncia no
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Acidente Vascular Cerebral isquémico (AVCi).

Os autores descrevem as caracteristicas e recorréncia de
eventos vasculares cerebrais em doentes submetidos a fibri-
nolise na prética clinica corrente e realizam uma anélise com-
parativa com doentes ndo sujeitos a fibrinélise.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo em doen-
tes com AVCi admitidos pelo protocolo Via Verde AVC (VVAVC)
num hospital central, no periodo de 01/10/2011 a 30/09/2013.
Foram registados dados demograficos, clinicos, pontuacgdo
National Institutes of Health Stroke Scale (NIHSS) na admis-
sd0, administracao de fibrinolitico e seguimento.

Apresentam-se medidas de sumarizagao e, apés avaliacdo
de desequilibrio dos potenciais confundidores pelos testes do
qui-quadrado e Mann-Whitney, reduziu-se enviesamento
com emparelhamento por pontuacdo de propensao.
Calculou-se risco de recorréncia utilizando curvas de sobrevi-
véncia de Kaplan-Meier com LogRank e anélise de riscos pro-
porcionais de Cox com Hazard Ratio (HR), usando intervalos
de confianc¢a de 95% (IC95%).

Resultados: Em 406 ativacdes VVAVC diagnosticaram-se
261 (64,3%) AVCi (55,2% homens, idade mediana 71 anos).
Realizaram fibrindlise 94 (36,0%) doentes.

Os doentes submetidos a fibrin6lise nao diferiam dos res-
tantes quanto ao género e maioria dos fatores de risco vascu-
lar. Tinham mais fibrilhacao auricular (FA) (41,3% vs 24,7%,
p=0,006) e menos vezes AVC prévio (21,7% vs 37,0%, p=0,01) e
dependéncia (3,3% vs 13,8%, p=0,007). Eram mais graves
(NIHSS>10 59,8% vs 19,1%, p<0,001).

Num seguimento mediano de 238 dias (1-750 dias) regis-
tou-se recorréncia em 3,4% e 10,6% de letalidade ap6s AVCi. O
tempo mediano até ocorréncia de evento foi 241 dias.

Observou-se menor recorréncia e letalidade ap6s fibrindlise,
nao significativa (11,2% vs 20,5%, LogRank p=0,11), também
sem diferenca na letalidade aos 30 dias (10,1% vs 13,9%, p=0,45).

Aconteceram mais eventos nos doentes mais idosos (>70
anos 21,2% vs 9,5%, p=0,006), com FA (25,0% vs 8,9%, p=0,004)
e AVC prévio (26,3% vs 12,2%, p=0,034), sem diferencas signi-
ficativas no género e restantes fatores de risco. Ajustando para
género, gravidade pelo NIHSS, FA e AVC prévio, o risco de leta-
lidade e recorréncia foi menor com fibrindlise (HR 0,40,
1C95% 0,18-0,89). Este efeito foi maior nos doentes mais ido-
sos (HR 0,26, 1C95% 0,09-0,80).

Conclusdes: A realizacdo de fibrindlise endovenosa, bem
como o conjunto de procedimentos e seguimento que a
acompanham, melhorou a sobrevida e diminuiu a recorréncia
de eventos vasculares a longo prazo. Nao alterou a letalidade
no primeiro més pés-AVC, provavelmente por ter tratado
doentes mais graves.

As multiplas sombras do Acidente
Vascular Cerebral - anadlise de
mimetizadores na Via Verde

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta
elisacamposcosta@gmail.com

Introducio: O défice neurolégico stibito é frequentemente
consequéncia de AVC, que continua a ser causa importante de
mortalidade e morbilidade em Portugal. Contudo algumas
condicoes nao vasculares podem apresentar-se dessa forma.
A destrinca entre estas entidades € dificil mas crucial, impli-
cando abordagens e tratamentos diferentes, especialmente
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em contexto de Via Verde.

Pretende-se identificar e caraterizar os mimetizadores de
AVC nos doentes observados como Via Verde AVC (VVAVC)
num hospital central, encaminhados pelo INEM ou com ati-
vacao intra-hospitalar.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo incluindo
doentes observados pelo protocolo de VVAVC, de 1/10/2011 a
30/09/2013. Definiu-se mimetizador como condicdo com
apresentacao semelhante a AVC, mas na qual se encontrou
uma melhor explicagdo para a sintomatologia, de etiologia
ndo vascular. Recolheram-se dados demograficos, fatores de
risco vascular, escala de AVC National Institutes of Health
(NIHSS), exames complementares de diagndstico e dados de
seguimento. Apresentam-se estatisticas descritivas e inferen-
ciais utilizando testes qui-quadrado, Mann-Whitney e estima-
tivas pontuais com intervalos de confianca de 95% (IC 95%).

Resultados: Foram identificados 96 mimetizadores em 406
ativacoes de VVAVC, numa proporcao de 23,7% (I1C95% 19,8-
28,0%). Destes 55,2% eram mulheres, com mediana de idade
62,2 anos (amplitude 16 - 88 anos).

Dos fatores de risco e antecedentes salienta-se hipertensao
arterial (56,3%), dislipidemia (35,4%), AVC prévio (24,0%), dia-
betes mellitus (22,9%), habitos tabagicos (21,9%), sintomato-
logia depressiva (17,7%) e hébitos etanélicos (15,6%). AVVAVC
foi ativada principalmente pela triagem (58,3%). Um doente
foi submetido a trombdlise, sem intercorréncias.

Em 14 categorias de mimetizadores as mais frequentes
foram: sintomas funcionais (26,0%), convulsoes (11,5%), sin-
cope (9,4%) e causas metabdlicas (8,3%). O diagnéstico pre-
suntivo baseou-se na histéria clinica/exame fisico em 87,5%,
enquanto para o diagnoéstico definitivo utilizou-se apenas
estes dados em 15,6%. Foram internados 34,4%, sendo fatores
decisivos género masculino (p=0,024) e realizacao prévia de
Tomografia Computorizada Cranio-Encefalica (p<0,001).

Verificaram-se 5 (5,2%) novos mimetizadores no meés
seguinte. A sintomatologia depressiva prévia e idade <50 anos
relacionaram-se com diagndstico de sintomas funcionais
(p=0,003 e p<0,001, respetivamente).

Conclusoes: A proporcao de mimetizadores é semelhante
a outros estudos, bem como a importancia do exame de ima-
gem para além dos dados clinicos para estabelecer diagnésti-
co. Encontrou-se elevada prevaléncia de fatores de risco vas-
cular nos doentes com mimetizadores, que dificulta o diag-
nostico diferencial e implica investigacdo mais cautelosa. Os
mimetizadores encontrados foram os mais comummente
descritos. A experiéncia em patologia neurolégica urgente e
atencdo as caracteristicas dos mimetizadores podem ser
determinantes para distinguir AVC de mimetizador.

Efetividade da Via Verde do
Acidente Vascular Cerebral ativada pelo
Centro de Orientacao de Doentes
Urgentes
Liliana Pereira, Elisa Campos Costa, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta
lipereira@yahoo.com

Introducéo: A Via Verde do Acidente Vascular Cerebral
(VVAVC) foi implementada para proporcionar acesso priorita-
rio a cuidados diferenciados com possibilidade de realizagao
de fibrindlise, para reduzir mortalidade. Pode ser acionada em
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meio extra-hospitalar pelo Centro de Orientacao de Doentes
Urgentes (CODU) ou intra-hospitalar.

Descrevemos as caracteristicas dos doentes admitidos
através de referenciacdo CODU e realizamos andlise compa-
rativa com ativacoes internas.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo em doen-
tes admitidos como VVAVC num hospital central, de
01/10/2011 a 30/09/2013. Foram registados dados demografi-
cos, gravidade do défice neurolégico pela National Institutes of
Health Stroke Scale (NIHSS), local de ativa¢do da VVAVC, diag-
noéstico de Acidente Vascular Cerebral (AVC) e realizacao de
fibrindlise. Calcularam-se os tempos entre inicio de sintomas,
chegada ao hospital, realizagdao de tomografia computorizada
cranio-encefélica (TC-CE) e administracao da fibrindlise.

Apresentam-se medidas de sumarizacao e estatistica infe-
rencial com qui-quadrado, diferenca mediana com intervalos
de confianga de 95% (IC95%) e teste de Mann-Whitney.

Resultados: Foram registadas 406 ativacoes da VVAVC
(54,7% homens, idade mediana 69 anos). Destas, 165 (40,6%)
foram encaminhadas pelo CODU. Diagnosticaram-se 302
(74,4%) AVC, dos quais 261 (86,4%) do tipo isquémico. Destes
foram internados em Unidade de AVC 127 (48,6%) e 94 (36,0%)
realizaram fibrinélise.

Nao se registaram diferencas significativas entre os doen-
tes admitidos pelas vias extra e intra-hospitalar na idade
(mediana 69 vs 70 anos, p=0,13) e género (53,3% homens vs
55,6%, p=0,65). A ativagdao extra-hospitalar trouxe doentes
mais graves (mediana NIHSS 7 vs 5, p=0,01).

O diagnéstico de nao-AVC ndo foi globalmente mais preva-
lente na via intra-hospitalar (27,0% vs 23,6%, p=0,45), exceto
nas mulheres (37,4% vs 23,4%, p=0,04).

Mais doentes realizaram fibrinélise na VVAVC CODU
(29,1% vs 19,5%, p=0,025), nomeadamente mulheres (36,4%
vs 19,6%, p=0,01).

A referenciacdo pelo CODU tornou mais rdpida a realiza-
¢ao de TC-CE (menos 27,5min, IC95% 19,3-35,7min, p<0,001)
e administracdo de fibrinolitico (menos 33,5min, 1C95% 11,9-
55,1min, p<0,001) apds chegada. Nao melhorou o tempo total
entre inicio de sintomas e realizacdo de fibrindlise (menos
24min, IC95% -5,1-53,1min, p=0,07). A demora mediana entre
inicio de sintomas e admissao hospitalar é maior na ativagao
extra-hospitalar (mais 20min, IC95% 0,9-39,1min, p=0,003)
por maior demora dos doentes fora de drea (mais 13min,
1C95% -6,2-23,2min, p=0,04).

Conclusdes: Numa andlise pragmadtica a VVAVC CODU é
mais eficiente a referenciar verdadeiros AVC no género femi-
nino, proporcionar fibrinélise e melhorar os tempos porta-TC
e porta-agulha. Esta diferenca é imputdvel a maior gravidade
clinica na referenciacao extra-hospitalar e mais mimetizado-
res nas mulheres em ativacoes internas.

Efeito do reforco positivo via
mensagem escrita no tempo médio porta-
agulha
Miguel Pinto', André Caetano’, Miguel Viana Baptista'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental;
2-CEDOC - Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade

Nova de Lisboa
andre.p.caetano@gmail.com

Introducdo: Os beneficios da trombodlise intravenosa no
tratamento do acidente vascular cerebral (AVC) sao proporcio-
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nalmente dependentes do tempo decorrido desde a instalacao
dos défices. O alargamento da janela terapéutica para as 4,5h
permitiu aumentar o ntimero de doentes tratados, no entanto
alguns estudos sugerem que esta medida possa ter fomentado
uma no¢ao de perda do cardcter emergente, sobretudo quan-
do os doentes chegam precocemente ao hospital.

Objectivos: Testar o efeito de uma mensagem de incentivo,
via SMS, no tempo porta-agulha na trombélise intravenosa no
AVC, num centro hospitalar pertencente a rede de referencia-
¢ao da Via-Verde do AVC.

Metodologia: Durante o segundo semestre de 2013 (157
dias) foram didria e aleatoriamente enviadas, ao(s) neurolo-
gista(s)/interno(s) do servi¢o de urgéncia uma de duas men-
sagens escritas pré-definidas, uma com um incentivo desig-
nado generalista “1 minuto é suficiente para perder 1.900.000
neurénios. Contribua para melhorar o tempo porta-agulha! O
acidente vascular cerebral é uma emergéncia!”; e outra com
um incentivo designado pessoal: “E se o seu director lhe desse
um dia de folga pelo melhor tempo porta-agulha do servigo?
O acidente vascular cerebral é uma emergéncia!”. Foram
colectados dados referentes a referenciacao, médico, doente e
evento. Os resultados foram comparados com os do semestre
anterior do mesmo ano (162 dias). Os neurologistas/internos,
excepcao feita aos autores do trabalho, desconheciam o fim a
que se destinavam as mensagens.

Resultados: No segundo semestre, por compara¢ao com o
primeiro, os resultados foram os seguintes: doentes tratados
22 (9 homens) versus 19 (11 homens), idade média 73A (45-92)
versus 69A (40-92), NIHSS médio na admissao 12 (4-24) versus
13 (5-25), tempo médio instalagao-porta do hospital 95 minu-
tos (40-200) versus 82 (28-162), tempo médio porta-agulha 72
min (29-210) versus 90 minutos (30-174) p=0.2, respectiva-
mente. Nao foram encontradas diferencas significativas nas
varidveis ligadas ao médico, a hora ou dia da semana, ou em
relacdo ao contetido das mensagens.

Conclusdes: A interpretacdo dos dados é limitada pelo
pequeno nuimero de doentes tratados. Ainda assim, os resul-
tados sugerem que a estratégia delineada possa ter contribui-
do para encurtar o tempo porta-agulha. Reforcar a nocao de
emergéncia é uma medida a considerar na optimizacdo do
tratamento do AVC.

Prognéstico a curto e longo prazo
de Angioplastia e Stenting carotideos:
experiéncia de 4 anos

José Manuel Amorim’, Jodo Pinho?, Raquel Carvalho', Carla
Ferreira?, Joao Ramalho Fontes?, Jaime Rocha', Manuel Ribeiro!
1-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurologia, Hospital de Braga

josemvamorim@gmail.com

Introducdo: Os procedimentos de revascularizacdo caroti-
dea estdo indicados no tratamento das estenoses carotideas
severas, em centros experientes com baixas taxas de mortali-
dade e morbilidade peri-procedimento. Actualmente a evi-
déncia cientifica nao clarifica uma superioridade inequivoca
de qualquer um dos métodos disponiveis.

Objectivos: Avaliacdo do prognéstico a curto e longo prazo
de um grupo de doentes submetidos a Angioplastia e Stenting
carotideos (ASC).

Métodos: Foram selecionados todos os doentes tratados
consecutivamente com ACS, no servico de Neurorradiologia
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do Hospital de Braga, entre Novembro de 2008 e Novembro de
2012. Revisao dos processos clinicos e imagioldgicos, colheita
de informacao demogrdfica, clinica, indicagdo para revascula-
rizagdo, caracterizacao da placa e da estenose, detalhes técni-
cos da ACS, complicag¢des peri-procedimento e a longo prazo,
reestenose, eventos vasculares e morte. Na andlise de sobrevi-
da foi usado o método de Kaplan-Meier.

Resultados: Incluiram-se 65 doentes, dos quais 1 foi sub-
metido a ACS bilateral nao-simultanea. Quarenta e seis doen-
tes do sexo masculino, média de idades de 70.3 anos (DP=9.4).
Cinquenta e nove procedimentos destinaram-se ao tratamen-
to de estenoses sintomadticas e 7 realizaram-se em estenoses
assintomaticas. A maioria dos pacientes apresentava estenose
de 70-99% (69.2%) ou estenose pré-oclusiva (27.7%). O tempo
mediano clinica-intervencao foi de 22 dias (intervalo inter-
quartil=13-55). Obteve-se sucesso técnico em 96.9%.
Mortalidade ou AVC isquémico peri-procedimento (< 30 dias)
ocorreu em 1.5% dos doentes. AVC ou AIT ipsilateral peri-pro-
cedimento (< 30 dias) em 4.6%. As restantes complicacoes
peri-procedimento incluiram sindrome de hiperperfusao
cerebral (n=2), trombose intra-stent precoce (n=1) e hemorra-
gia major (n=1). O tempo médio de follow-up foi de 26.7
meses (DP=17.0). A taxa anual (ap6s 30 dias) de AVC/morte foi
de 2.8% e de AVC/AIT ipsilaterais foi de 1.4%. Objectivou-se
reestenose em 1 doente. Na andlise de sobrevida, a idade, fac-
tores de risco vascular classicos, caracteristicas da placa, grau
de estenose e tempo clinica-intervencao nao se associaram a
ocorréncia de morte ou AVC no periodo de seguimento.

Discussdo: Baixas taxas de complicagdes peri-procedi-
mento e resultados favoraveis a longo prazo apés ACS podem
ser alcancados nos centros com experiéncia em
Neurorradiologia de intervencao, tal como demonstram os
nossos resultados. Sdo necessarios novos estudos randomiza-
dos controlados que incluam centros de intervencao com
experiéncia consolidada e que confirmem o beneficio da ACS,
clarificando as recomendacodes actuais relativas ao tratamen-
to médico, cirtrgico e endovascular da doenca ateromatosa
carotidea extra-craniana. Entretanto, a escolha do tratamento
deve basear-se nos resultados locais relativos a taxa de AVC ou
morte peri-procedimento, respeitando as recomendacdes
internacionais.

Embolismo para a Artéria Cerebral
Anterior como complicacao de
trombectomia da Artéria Cerebral Média.

J. Jacinto, I. Fragata, A. Nunes, C. Ribeiro, J. Reis, A. Amaral-
Silva, J. Alcantara
jnmjacinto@gmail.com

Introducao: A trombectomia mecénica é um procedimen-
to eficaz no tratamento do Acidente Vascular Cerebral (AVC)
agudo por oclusao de grandes vasos. A fragmentacao e migra-
¢do de trombos podem ocorrer como evento adverso e, poten-
cialmente, ser uma fonte de embolismo para outras artérias. O
embolismo para a Artéria Cerebral Anterior (ACA) por trom-
bectomia da Artéria Cerebral Média (ACM) é uma complica-
¢do conhecida e tem sido alvo de estudo. O objectivo do nosso
trabalho foi avaliar a sua frequéncia e relevancia clinica.

Materiais e Métodos: Analisdmos o nosso registo prospec-
tivo de AVC agudo tendo-se identificado 77 doentes com oclu-
soes isoladas do segmento M1 tratadas por trombectomia
mecénica entre Maio de 2009 e Dezembro de 2012. Foram
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revistos os dados clinicos na admissao e ap6s trombectomia,
imagens angiograficas, aspectos técnicos sobre os procedi-
mentos de trombectomia e follow-up por estudos de imagem
para documentar enfartes do territério da ACA.

Resultados: 11 doentes foram excluidos por informagao
insuficiente. Nototal, foram analisados 66 doentes submeti-
dos a trombectomia do segmento M1. Em 77,2% dos casos foi
utilizado um stent retriever. Tendo em conta o nimero total de
doentes, foi obtido um valor médio de TICI de 2,2. Todos os
procedimentos incluiram oclusdo proximal por cateter-guia
com baldo e aspiracao distal. Em 5 doentes (7,6%) foi docu-
mentado embolismo para a ACA ipsilateral (um dos quais
bilateralmente). A recanalizagao da ACA (quimica e/ou meca-
nica) foi tentada em todos os casos tendo sido bem sucedida
em 4 com um valor final de TICI 2b. No follow-up por estudos
de imagem, 3 doentes (4,5%) tiveram enfartes agudos no ter-
ritério da ACA, mas sem aumento significativo no valor de
NIHSS ap6s o procedimento.

Conclusdo: O embolismo para a ACA é uma complicagdao
conhecida datrombectomia da ACM. Neste estudo verificou-
se uma incidéncia de 7,6%, menos quando comparado com
outros estudos semelhantes. A utilizacao por rotina de oclu-
sdo proximal e aspiracdo distal durante a execu¢@o de trom-
bectomia provavelmente reduziu a possibilidade de migragao
de trombos na nossa série de casos. 3 dos 5 doentes que tive-
ram embolismo para ACA desenvolveram enfartes documen-
tados por imagem, mas nao se registou um impacto clinico
significativo.

Sindrome de Cotard apds acidente
vascular cerebral hemorragico

Luis Faria de Abreu', Catarina Fonseca', Teresa Pinho e Melo',
Patricia Canhao', Francisco Guilherme Magalhaes*

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Lisboa Norte,
Hospital de Santa Maria; 2-Servigo de Medicina 2, Centro
Hospitalar Lisboa Central, Hospital Curry Cabral
labreu@campus.ul.pt

Introducdo: O sindrome de Cotard caracteriza-se pelo
delirio de estar morto, e falsas crencas de auto-negacio.
Apesar de estar associado maioritariamente a doengas psi-
quidtricas, estdo descritos casos relacionados com encefalites
virais, esclerose multipla, tumor cerebral, enxaqueca, lesao
pos-traumadtica e doenca cerebrovascular. Descreve-se o caso
de uma doente que desenvolveu sindrome de Cotard na fase
aguda de um AVC hemorragico occipito-temporal direito.

Caso Clinico: Uma mulher de 78 anos, dextra, hipertensa e
com dislipidémia, sem histéria de doenca psiquidtrica, recor-
reu ao Servico de Urgéncia apds ter acordado com cefaleia
holocraniana intensa e nduseas. O exame neurol6gico mos-
trou hemianépsia homénima esquerda. Os exames de ima-
gem revelaram hematoma intracerebral occipito-temporal
direito, a Veno e Angio-RMN ndo mostraram alteracdes. Foi
medicada com nifedipina, captopril e furosemida, bromaze-
pan e hidroxizina. No segundo dia de internamento acordou
ansiosa, pediu ajuda e insistiu que estava morta. A equipa
médica tentou convencé-la do contrario, mostrando-lhe o
electrocardiograma e auscultando-a. Ela respondeu “como é
que isso é possivel? Eu nao tenho coracgao, estao a mentir-me”.
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Referiu que necessitava de um transplante de coracdo urgen-
te para voltar a viver novamente. O delirio durou duas horas.
Nao apresentou outros sinais neurolégicos durante o epis6-
dio, nomeadamente anosognosia. Nos dias seguintes tinha
memoria parcial para o evento e quando questionada sobre
ele mencionava que “estava confusa”. Apresentava uma pon-
tuacdo de 27 na avaliacdo do estado mental (MMSE), normal
para o nivel de educacao de quatro anos. Trés dias depois, teve
alucinacdes visuais no campo visual esquerdo com critica.
Tinha percepc¢do de vultos humanos nao familiares a andar da
esquerda para a direita, com alguns minutos de duracao. Teve
alta ao décimo dia de internamento ndo voltando a repetir
episddios semelhantes

Conclusdes: O sindrome de Cotard é uma manifestacdo
neuropsiquidtrica rara de AVC estando descritos alguns casos
em localizagdo fronto-parieto-temporal e frontal e parieto-
temporal do hemisfério nao-dominante. Esta doente apresen-
tava uma lesdo occipito-temporal a direita, localizacao até ao
momento nao descrita associada a sindrome de Cotard pés-
AVC. A lesao poderé ter causado disfuncao das conexoes entre
os cortex occipito-parieto-temporal e o sistema limbico, na
producao de respostas emocionais a estimulos sensoriais, ori-
ginada por uma percepg¢do alterada desencadeada por um
defeito neuroldgico no reconhecimento visual afectivo.

Movimentos involuntarios como
manifestacao de AIT

Ana Claudia Ribeiro’, Rui Aratjo', Paulo Coelho’, Paula
Gouveia?, Ana Morgadinho'

1-Servigo de Neurologia do CHUC, HUC; 2-Servico de Imagem
Médica - Departamento de Neurorradiologia do CHUC, HUC
anaribeiro@sapo.pt

Introduc@o: O Acidente Isquémico Transitério (AIT) mani-
festa-se tipicamente com sintomatologia neurolégica deficita-
ria. No entanto, a presen¢a de movimentos involuntdrios transi-
térios, frequentemente interpretados como crises focais moto-
ras, pode constituir uma forma rara de AIT cujo diagnéstico se
revela de extrema importancia dada a sua relagao com doenca
carotidea oclusiva e risco elevado de Acidente Vascular Cerebral.

Caso Clinico: Homem de 86 anos de idade recorre ao
Servico de Urgéncia apds quatro episédios de movimentos
involuntérios hipercinéticos referidos ao hemicorpo esquerdo.
O primeiro episédio, ocorrido ha cerca de 6 meses teve resolu-
¢d0 espontanea apds alguns minutos. O segundo episédio
ocorreu alguns dias depois e foi interpretado como crise focal
motora tendo sido iniciado empiricamente Valproato de Sédio.
No dia de vinda ao SU descreve segundo epis6dio de movi-
mentos involuntdrios hipercinéticos com mais de 20 minutos
de evolucao. Dos seus antecedentes patoldgicos, a destacar a
presenca de Pacemaker colocado ap6s episédio de bradi-fibri-
lhacdo auricular, dislipidémia, e HTA. Ao exame neurolégico
observavam-se movimentos hipercinéticos coreiformes com
atingimento do hemicorpo e hemiface esquerda. Realizou TC-
ce com estudo de perfusao que revelou hipoperfusao de todo
o territério da ACM direita, com aumento do tempo de transi-
to, discreta diminuicao do fluxo sanguineo e manutencdo do
volume sanguineo cerebral, compativel com alteracdes hemo-
dindmicas secundarias a reducdo do fluxo sanguineo neste
vaso, ou, eventualmente, na artéria cardtida interna. O estudo
por ecodoppler carotideo vertebral foi compativel com uma
provavel sub-oclusao distal da ACI direita compensada por
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paténcia da artéria comunicante anterior e inversao do fluxo
na ACA direita. A Angio-TC revelou placa ateromatosa no seg-
mento cavernoso da ACI direita com estenose significativa do
seu limen. Dada a auséncia de indicagdo para tratamento
cirdrgico, iniciou anticoagulacdo com enoxaparina e poste-
riormente com varfarina bem como optimizacao terapéutica
dos restantes factores de risco cerebrovasculares.

Conclusdes: Este caso é paradigmadtico no que respeita a
importancia do reconhecimento precoce de que movimentos
involuntarios paroxisticos estereotipados podem estar relacio-
nados com doenca cerebrovascular, uma vez que este quadro
semiolégico é frequentemente interpretado como sendo de ori-
gem epiléptica e, a sua génese vascular exige um protocolo de
estudo e actuacao terapéutica bastante diferente e complexo.

Disfagia subita isolada

Helena S4 Silva', Cecilia Monteiro?, Teresa Benedita Caixeiro?,
Rui Felgueiras®

1-Departamento de Neurorradiologia, Hospital Pedro Hispano,
Unidade Local de Matosinhos; 2-Servico de Neurologia, Hospital
Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Servigo de
Neurorradiologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto

helena.saesilva@gmail.com

Introducao: O acidente vascular cerebral isquémico reves-
te-se de um vasto espectro clinico, dada a complexa anatomia
e vasculatura cerebral. Vinte porcento dos eventos isquémicos
envolvem a circulagdo posterior. Os enfartes envolvendo a
artéria cerebelosa postero-inferior (PICA) habitualmente cur-
sam com o chamado sindrome latero-bulbar e para alem da
disfagia acompanha-se de outros sintomas como disartria, dis-
fonia, vertigem, sindrome cerebeloso e alteracdes sensitivas.
Apresentamos uma doente com clinica de disfagia isolada.

Caso Clinico: Mulher de 83 anos, hipertensa, portadora de
protese adrtica bioldgica e com antecedentes de enfarte em
territério da artéria cerebral posterior direita, foi admitida por
disfagia stibita para sélidos e liquidos. Foi inicialmente obser-
vada pela especialidade de ORL e posteriormente por gas-
troenterologia que excluiram causas estruturais locais.
Objetivamente apresentava apenas uma disfagia isolada, com
reflexo velopalatino presente e simétrico, sem disfonia e sem
disartria, com restante exame neurolégico normal. Fez uma
RMN que demonstrou um enfarte postero-lateral bulbar
direito. Necessitou de colocacdo de sonda nasogéstrica (SNG)
durante 3 meses, tendo posteriormente recuperado progressi-
vamente a capacidade de degluticao.

Conclusoes: Trata-se de um enfarte estratégico que prova-
velmente atingiu o ntcleo ambiguo direito condicionando a
disfagia isolada. Nos quadros clinicos em que o tinico sintoma
de apresentacdo é o de disfagia subita, ainda que raro, é
importante manter sempre um elevado grau de suspeicdo em
relacdo a causa neurolégica.

Um Toque Cintilante

Sara Varanda', Ana Filipa Santos’, Joao Rocha’, Joao Pinho', Zita
Magalhaes?, Carla Ferreira'

1-Servico de Neurologia do Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurorradiologia do Hospital de Braga

svaranda@gmail.com

Introducdo: A neuroplasticidade permite a restituicao
mais célere de uma func¢ao perdida. Pode, por outro lado,
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resultar na formacgao de conexdes anormais com consequén-
cias negativas para a percep¢do e a cognicao. A sinestesia
ocorre quando a estimulacdo de uma modalidade sensorial
desencadeia uma sensacdo automadtica correspondente a
outra modalidade diferente. E um fenémeno involuntdrio,
reprodutivel, que tipicamente se mantém ao longo da vida e é,
muitas vezes, hereditario, sendo mais frequente em mulheres.
Pode resultar de uma alteracido do desenvolvimento cerebral,
ser induzida ou adquirida.

Caso Clinico: Mulher de 50 anos, sem doencas conhecidas,
fumadora e sob contracep¢dao hormonal oral, admitida por
instalacao ictal de diminuicao da forca, alteracdo da sensibili-
dade dos membros esquerdos e desequilibrio. Ao toque dos
membros esquerdos referia ver estrelas cintilantes a irradia-
rem da pele. O exame neurolégico revelou hemiparesia
esquerda ligeira com sinal de Babinski, hiperalgesia dos mem-
bros esquerdos e desequilibrio da marcha. Na TC-CE verifi-
cou-se a existéncia de vdrios enfartes lacunares nao recentes
nos territérios carotideo e vertebro-basilar, bilateralmente.
Em RM-CE identificada, adicionalmente, lesao ponto-mesen-
cefélica direita, envolvendo o pedtnculo cerebeloso superior,
com restricao em difusdo. Foi anti-agregada com &cido acetil-
salicilico e, ao longo do internamento, teve evolugdo favord-
vel, com recuperagdo do défice motor, desaparecimento da
cintilacao despertada pelo toque, mas mantendo sensacdo
estranha no hemicorpo esquerdo. Estudo analitico no sangue
e liquor e investigacdo cardiaca foram normais. Estudo da cir-
culagao cerebral revelou provavel doenca de pequenos vasos.
Estudo de causas hereditdrias monogénicas de AVC foi nega-
tivo. Teve alta medicada com o mesmo anti-agregante plaque-
tario, estatina e dois fdrmacos anti-hipertensores.
Actualmente mantém abstinéncia tabdgica, controlo aperta-
do dos factores de risco vascular e iniciou terapéutica com
pregabalina direcionada ao controlo da alteracdo sensitiva
que mantém.

Conclusoes: Esta confusao de sensagoes simultanea a ins-
talacao dosrestantes défices neurolégicos e posteriormente
atribuida a lesdo isquémica mesencefélica rostral pode discu-
tir-se perspectivando os fenémenos de sinestesia, alucinose
peduncular e, em dltima instancia, uma perturbacao de carac-
ter funcional. A hip6tese de alucinose peduncular é improva-
vel dado que, tipicamente, esta se caracteriza por uma expe-
riéncia visual complexa, vivida, realista e estereotipada, com
frequéncia ao longo de meses. A sinestesia tdctil-visual é rara e
nao se encontram descritos casos adquiridos em consequén-
cia de lesdes vasculares do tronco cerebral. Sabe-se contudo
que a sinestesia é um fenémeno que muito provavelmente se
encontra subdiagnosticado mas que, recentemente, tem vindo
a ser enquadrado em diversas patologias neuroldgicas, pelo
que apontamos esta como a fenomenologia mais provavel.

Sindrome de platipneia-ortodeoxia e
AVC isquémico: um mecanismo comum

Célia Machado', Jodao Rocha', Ricardo Pereira?, Filipa Sousa’,
Joao Pinho!, Carlos Galvao?, Carla Ferreira’

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Medicina Interna, Hospital Pedro Hispano; 3-Servico de
Cardiologia, Hospital de Braga

ccarinamachado@gmail.com

Introducéo: Foramen ovale patente (FOP) é uma condicdo
muito prevalente, que pode estar associada ao AVC isquémico
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e a sindrome de platipneia-ortodeoxia (SPO), a qual se carac-
teriza por dessaturacdo arterial quando se adopta a posi¢dao
ortostatica. Apresentamos o caso de uma doente com AVC
isquémico, SPO e FOP.

Caso Clinico: Senhora de 78 anos, obesa e hipertensa.
Admitida por instalacao subita de hemiparésia direita e disfa-
sia, NIHSS 11. TC cranio-encefalica da admissao com enfartes
antigos estriatocapulares e cerebelosos bilaterais. Realizou
trombdlise endovenosa, sem melhoria clinica. Iniciou anti-
agregacao apos exclusdo de hemorragia intracraniana 24h
apods trombolise. RM cerebral no 5° dia de internamento reve-
lou vérios enfartes recentes cortico-subcorticais, em territério
de ambas as artérias cerebrais médias e nos hemisférios cere-
belosos. Foi iniciada hipocoagulacdo pela suspeita de fonte
cardioembolica. Estudo etiolégico: estenoses carotideas bila-
terais superiores a 70%; doppler transcraniano com bubble
test com chuva de sinais microembélicos aos 8 segundos apos
injeccdo; ecocardiograma transesofagico com FOP. Associado
a periodos em que progrediu para o ortostatismo, foi notada
consistentemente instalacao de estado confusional, por vezes
com depressdo da consciéncia e agravamento dos défices
motores. Desenvolveu insuficiéncia respiratéria hipoxémica
com resposta fraca a oxigenoterapia e agravamento com
ortostatismo. Angio-TC tordcico excluiu tromboembolismo e
fistula arteriovenosa. Cintigrafia de ventilacao-perfusdo com
captacdo de radiofdrmaco no cérebro, tirdide, baco e rins a
traduzir shunt direito-esquerdo. Diagnéstico da SPO por
shunt direito-esquerdo cardiaco. Cardiologia propds encerra-
mento do FOP. Para estudo complementar, realizou ecografia
e TC abdominal que sugeriram carcinomatose peritoneal
secunddria a provével carcinoma de células renais ja com
metastizacdo hepdtica. A doente recusou investigagdo neo-
plésica. Teve alta duplamente antiagregada. Faleceu 12 dias
ap6s abandonar o hospital.

Conclusoes: Nesta doente, a presenca de enfartes simulta-
neos em territério anterior e posterior questionou o papel das
estenoses carotideas severas na sua origem. O agravamento
dos défices em ortostatismo devia-se nao s6 as estenoses, mas
tinha também um contributo importante da ortodeoxia. Dado
que a SPO indicava a presenca de um shunt direito esquerdo
clinicamente relevante, o encerramento percutaneo do FOP
para tratamento simultineo da hipoxemia e prevencao de
embolia paradoxal recorrente assumiu-se como a melhor
opcao terapéutica. A descoberta da neoplasia metastizada,
suspendeu os planos anteriores e revelou-se a principal causa
para os enfartes cerebrais, quer como fonte embdlica a partir
das veias intra-abdominais, quer como condi¢@o protrombé-
tica em si mesma.

Cor triatriatum sinistrum em doente
com AVC isquémico

Célia Machado', Ana Filipa Santos’, Filipa Sousa’, Jodao Pinho',
Carla Ferreira', Costeira Pereira? Joao Ramalho Fontes'
1-Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servigo de
Cardiologia, Hospital de Braga

ccarinamachado@gmail.com

Introducéo: Cor triatriatum sinistrum (CTS) é uma ano-
malia cardiaca congénita rara, na qual uma membrana fibro-
muscular divide a auricula esquerda em duas cavidades,
sofrendo a ultima remodelacdes mecanicas e eléctricas
importantes. A fibrilhacao auricular (FA) e o AVC podem ser as
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suas primeiras manifestacoes clinicas. Reportamos o caso de
um doente com AVC isquémico em idade jovem, no qual se
diagnosticou CTS.

Caso Clinico: Senhor com antecedentes de hipertensao
arterial, dislipidemia, hébitos tabagicos e alcodlicos que aos 44
anos (em 1998) foi internado por enfarte cerebral, com afasia
global e hemiparésia direita. Ecodoppler dos vasos do pescoco,
ecocardiograma transtoracico, electrocardiograma e estudo
analitico sem alteracoes. Doppler transcraniano revelou este-
nose de 60% da artéria cerebral média esquerda. Teve alta sob
hipocoagulagao oral. Seguido em consulta, controlou factores
de risco vascular e apresentou recuperacdao quase total dos
défices. Aos 6 anos de seguimento, repetiu o doppler transcra-
niano, ja sem evidéncia de estenose, suspensa hipocoagulacao,
iniciou clopidogrel. Dois meses depois desta alteracdo tera-
péutica, apresentou episddio transitério de agravamento do
défice motor do membro inferior direito. Repetiu investigacdo:
RM cerebral e angio-RM com imagem de lesdo cavitada p6s-
enfarte silvica esquerda, sem estenoses arteriais; Holter com
ritmo sinusal permanente, frequentes extrassistoles supraven-
triculares (ESSV) isoladas (43/hora); Ecocardiograma transe-
sofagico sem ecos de estase ou dilatacao da auricula esquerda,
com presenca de membrana septando a auricula e sem apa-
rente obstrucao no fluxo sanguineo a esse nivel (cor triatria-
tum); apéndice auricular esquerdo sem evidéncia de trombos
e sem outras malformacgdes cardiacas.

Discussdo: A evidéncia de estenose intracraniana que
recanaliza favorece as hip6teses de @mbolo ou disseccdo arte-
rial. Do estudo vascular realizado real¢a-se a presenca de con-
dicdo que predispde a arritmogénese, Cor triatriatum sinis-
trum e ESSV muito frequentes. Embora ainda seja pouco clara
a associacao do AVC com esta anomalia cardiaca, estdao des-
critos 6 casos. A opcdo de retomar hipocoagulagdo oral deve
ser considerada.

AVC isquémico secundario a sindrome
de hiperestimulacao do ovario

Ana Castro Caldas’, Inés Martins? Ana Paula Soares?, Patricia
Canhao’

1-Unidade de Acidentes Vasculares Cerebrais, Servico de
Neurologia, CHLN - Hospital de Santa Maria; 2-Departamento de
Obstetricia, Ginecologia e Medicina de Reproducao, CHLN -
Hospital de Santa Maria

ana_palmela@msn.com

Introducdo: O sindrome de hiperestimulagdo do ovdrio
(SHO) é uma complicacdo iatrogénica rara de estimulacao dos
ovarios e ocorre nos ciclos de procriacdo medicamente assis-
tida (PMA). Caracteriza-se por aumento do tamanho dos ova-
rios e saida de fluido do compartimento vascular para o ter-
ceiro espaco. Eventos tromboembdlicos representam a com-
plicagdo mais grave desta sindrome.

Caso Clinico: Mulher de 31 anos com histéria de infertili-
dade primadria e ovérios poliquisticos foi submetida a ciclo de
PMA (protocolo com agonista GnRH, FSH recombinante e
gonadotofina coriénica humana, seguido de puncao ovdrica,
injeccdo intra-citoplasmatica de espermatozéides e transfe-
réncia de embrides). No 49° dia ap6s o inicio da administra-
¢do de hormonoterapia e 2° dia ap6s transferéncia de 2
embrides, a doente apresentou vémitos, ascite, aumento
volumétrico dos ovdrios, hemoconcentracdo (hematécrito
52%) e elevagdo das transaminases, sendo diagnosticado SHO
grave. Foi iniciada hidratacdo endovenosa e anticoagulacao
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profildtica em internamento, de acordo com protocolo clini-
co. No D11 de internamento iniciou quadro stbito de apatia,
olhar preferencial para a direita, hemiparésia esquerda (grau 2
membro superior, grau 3 membro inferior) e hemihipostesia
esquerda. A RMN-CE revelou lesao isquémica aguda lenticu-
lo-capsular e subcortical insular a direita; a angio-RMN mos-
trou oclusao do segmento M1 da ACM direita. Por ter mais de
4.5h de evolugao nao foi realizada trombélise. Analiticamente
revelava hemoconcentracao (Hb 16.5g/dL, hematdcrito
47.2%); leucocitose (24490/mm3, 92.3% neutrdfilos), plaque-
tas 490000/mma3 dL, fung¢do renal e hepdtica normais; anti-
trombina IIT funcional 60% (normal 80-120%) com restante
painel de coagulacdo, autoimunidade, fibrinogénio 454mg/ e
serologias infecciosas normais. O Doppler transcraniano, dois
dias apés o AVC, mostrou recanalizacdo da ACM direita e
auséncia de sinais sugestivos de shunt-direito esquerdo;
Doppler venoso dos membros inferiores sem alteracoes; ETT
nao revelou alteracdes. A doente iniciou anticoagulacao com
enoxaparina em dose terapéutica, sendo evidente melhoria
progressiva do quadro neurolégico. Seis meses depois, estan-
do no 3° trimestre de gestacdo, apresenta apenas ligeira pro-
nacao do MSE (mRankin 1) e valor de antitrombina III funcio-
nal normal (80%).

Conclusdo: Pretendemos ilustrar uma causa rara de AVC.
Os mecanismos de tromboembolismo na SHO incluem
hemoconcentracao, hipovolémia, estase venosa e hiperestro-
genemia, sendo que a ultima estd associada a aumento do
fibrinogénio, factor VIII, FVW e reducao de proteina S e anti-
trombina III. No caso apresentado, a normalizacao dos niveis
de antitrombina III funcional ap6s a resolucdo do SHO sugere
que o AVC foi uma complicacdo desta sindrome e nao devido
a trombofilia subjacente.

Poderd a sindrome dos anticorpos
anti-fosfolipidicos ser hereditaria?

Cristina Rosado, Rui Guerreiro, Rui Matos
Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal
cristinamrosado@gmail.com

Introducdo: A Sindrome dos Anticorpos Antifosfolipidicos
(SAAF) é uma doenca auto-imune, caracterizada por eventos
vasculares trombéticos ou morbilidade durante a gestacao,
associada a presenca persistente de anticorpos antifosfolipi-
dicos (anticoagulante ltipico, anticardiolipina ou anti-Beta2-
glucoproteina I).

Pode ocorrer como doenga priméria ou associada a outras
doencgas auto-imunes, estando ainda por definir a importan-
cia de factores genéticos.

Caso Clinico: Mulher, etnia cigana, 24 anos, com antece-
dentes de um AVC isquémico aos 18 anos, que se manifestou
por afasia nao fluente, parésia braquial direita e parésia facial
direita de tipo central, tendo sido submetida a trombdlise,
com recuperagdo completa dos défices. Diagnosticada nesse
ano com SAAE apresentando anticoagulante lipico, anticor-
po anti-cardiolipina e anticorpo beta2-glucoproteina I positi-
vos (medidos em 2 ocasidoes com mais de 12 semanas de dife-
renca) e ANA e anti-dsDNA positivos. Foi detectada ainda a
variante alélica MTHFR 677C>T em homozigotia. Desde entdo
medicada com varfarina. Teve ainda um novo evento vascular
(AIT) aos 18 anos. Interrompeu varfarina, por iniciativa pré-
pria, cerca de 1,5 anos antes do ultimo internamento.
Apresenta actualmente novo evento vascular: AVC isquémico
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do hemisfério esquerdo, manifestado por afasia de Broca,
com parésia braquial direita e parésia facial direita de tipo
central. Dos antecedentes pessoais destaca-se ainda quadro
de poliartrite aos 9 anos. Em relacdo aos antecedentes familia-
res é importante referir avé materna (67 anos) com diagnosti-
co de SAAF e resisténcia a proteina C activada, ndo sendo por-
tadora da mutacao Factor V Leiden.

Conclusdes: Tal como outros estudos prévios, este caso cli-
nico sugere que possa existir algum factor de risco hereditério
que esteja envolvido nesta sindrome. Alguns estudos clinicos
sugerem um padrdo de hereditariedade autossémico domi-
nante ou co-dominancia, enquanto outros sugerem uma sus-
ceptibilidade genética, associada por exemplo a determina-
dos alelos de antigénios leucocitdrios humanos (HLA).

Por outro lado, a co-existéncia de outros factores de risco
vasculares pode aumentar o risco de eventos trombdticos.

Actualmente decorre um estudo internacional que pretende
identificar factores de risco genéticos associados com a SAAE

Assim, é importante procurar genes de associa¢ao em fami-
lias com mais do que um doente com SAAE, sendo para isso
necessarias colaboragdes multicéntricas. A identificacdo destes
genes poderd clarificar as vias envolvidas na expressao da doen-
¢a e permitir, no futuro, uma terapéutica mais direccionada.

Afinal era mais do que um AVC...

Ilidia Carmezim, Mafalda Miranda, Ana Gomes, Ana Cabral,
Ana Nunes, Fernando Girao

Centro Hospitalar Tondela-Viseu, Viseu
ilidiacarmezim@gmail.com

Introducao: Cerca de 20% dos AVCs isquémicos apresen-
tam etiologia cardioembdlica, seja por embolizacdo séptica,
no caso da existéncia de endocardite infeciosa (EI), ou a partir
de um trombo intracardiaco. A endocardite por febre Q é uma
causa rara de EI com culturas negativas, atingindo doentes
imunodeprimidos ou com doenca valvular pré-existente.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 58 anos, com
antecedentes de estenose mitral e dislipidemia, sem medica-
¢ao cronica e sem antecedentes familiares de relevo. Admitido
no SU por parestesias no hemicorpo esquerdo e alteragdo do
campo visual. Ao exame objectivo: apirético, hemodinamica-
mente estdvel, auscultacdo cardiopulmonar normal. Exame
neurolégico: hemihipostesia esquerda e hemianépsia homo-
nima esquerda. Estudo analitico e TC-CE sem alteracoes de
relevo. Foi internado com o diagnéstico de AVC isquémico em
fase isodensa. No final do 1° dia de internamento, apresentou-
se febril, com sopro cardiaco de novo, tendo-se colocado a
hipétese de endocardite. O ecocardiograma revelou estenose
mitral severa de provével etiologia reumdtica com uma vegeta-
¢do. Apresentava também imagem intracardiaca, no apéndice
auricular, sugestiva de trombo. Analiticamente sem parame-
tros inflamatérios, Holter sem disritmias e hemoculturas para
microorganismos banais negativas. Iniciou tratamento empiri-
co com amoxicilina e &dcido clavulanico e gentamicina.
Repetiram-se hemoculturas com pesquisa de espécies fasti-
diosas e serologias para microorganismos atipicos. Por persis-
téncia da febre, substituiu-se antibioterapia por ceftriaxone
para melhor cobertura do grupo HACEK. Por se manter neuro-
logicamente estavel, iniciou-se hipocoagulacido com varfarina
ao 15° dia. Ap6s o 2° dia de hipocoagulacdo, apresentou agra-
vamento dos défices neurolégicos. Realizou TC-CE de contro-
lo que revelou transformagao hemorrdgica do enfarte cerebral,

Maio de 2014 | N.°1 | Volume 14



tendo-se suspendido a hipocoagulacdo. Entretanto, o resulta-
do das serologias revelou positividade para Coxiella burnetii
configurando o diagnéstico de febre Q. Suspendeu-se ceftria-
xone e iniciou doxiciclina e hidroxicloroquina. Duas semanas
depois realizou TC-CE que mostrou sinais de reabsor¢ao da
hemorragia, pelo que se reintroduziu hipocoagulagao.

Conclusdo: Com o caso apresentado, os autores preten-
dem salientar que o AVC isquémico pode ser a manifestacao
neuroldgica de outra patologia subjacente. A existéncia de
febre e de sopro cardiaco deve alertar para a possibilidade de
EI. AEl por febre Q, apesar de rara, deve ser tida em conta pois
um atraso no reconhecimento desta entidade associa-se a um
agravamento da morbimortalidade. Além da EI, este doente
apresentava também um trombo intracardiaco, com risco de
embolizacdo. Assim, pretende-se também salientar a dificul-
dade em atingir um equilibrio entre os beneficios da hipocoa-
gulacdo e por outro lado o risco de transformacdo hemorragi-
ca, como aconteceu neste caso.

Ecodoppler cervical e transcraniano
nos doentes com AVC isquémico: pista
para o diagndstico da arterite de células
gigantes

Andreia Costa, Pedro Abreu, Elsa Azevedo

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto
andreiafgcosta@gmail.com

Introducéo: O AVC isquémico, por envolvimento vasculiti-
co das artérias vertebrais e carotideas extradurais, ocorre em
apenas 3 a 7% dos casos de arterite de células gigantes (ACG).
O estudo por ecodoppler cervical e transcraniano (DopplerC-
T), realizado por rotina nos doentes que se apresentam com
AVC isquémico, poderd permitir a identificacdo de padrdes
sugestivos de vasculite levantando a possibilidade deste diag-
ndstico mesmo num contexto clinico pouco sugestivo.

Caso Clinico A: Mulher de 76 anos, com antecedentes de
cardiopatia isquémica, anemia e perda ponderal desde ha 6
meses. Recorreu ao servigo de urgéncia por quadro de altera-
¢ao da fala com 24 horas de evolugdo. Ao exame geral nao
apresentava alteracoes de relevo e ao exame neuroldgico
apresentava hemian6psia homoénima esquerda, parésia facial
central esquerda, disartria moderada, parésia do membro
superior esquerdo (NTHSS 8). Realizou TC cerebral “hipoden-
sidade corticosubcortical parietooccipital direita e no hemis-
fério cerebeloso esquerdo a traduzir lesdo isquémica aguda’.
Foi internada para estudo etiolégico e tratamento. No estudo
analitico apresentava anemia hipocrémica microcitica e ele-
vacdo da velocidade de sedimenta¢do (79mm/12h). O
DopplerC-T identificava a presenca de “paredes espessadas
de forma difusa e concéntrica, com constricao do limen seg-
mentar” nas artérias vertebrais e a presenca de “halo hipoeco-
génico nas artérias temporais superficiais”. Realizou biépsia
da artéria temporal que revelou aspeto histolégico compativel
com o diagnéstico de ACG.

Caso Clinico B: Mulher de 87 anos, com antecedentes de
cardiopatia isquémica, dislipidemia e hipertensao arterial.
Desde ha 4 dias com episddios transitérios de perda de visdao
do olho esquerdo, recorreu ao servi¢co de urgéncia por sensa-
¢do de vertigem e desequilibrio com 4 horas de evoluc¢ao. Ao
exame geral ndo apresentava alteragdes de relevo e ao exame
neurolégico oftalmoplegia internuclear direita e ataxia axial
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com desequilibrio para a esquerda. Realizou TC cerebral que
ndo mostrava alteragdes agudas. Foi internada para estudo
etiolégico e tratamento. Realizou estudo analitico que revelou
anemia normocrémica e normocitica e uma elevacao da velo-
cidade de sedimentagdo (78mm/12h). O DopplerC-T apresen-
tava “estenoses hipoecogénicas concéntricas com velocidades
aumentadas segmentarmente” das artérias vertebrais e “halo
sugestivo de espessamento vasculitico segmentar” das arté-
rias temporais superficiais. A doente foi submetida a biépsia
da artéria temporal que apresentava histologia compativel
com o diagnéstico de ACG.

Conclusdes: A forma de apresentacao da ACG como AVC
isquémico é incomum e o seu diagnéstico pode passar facil-
mente despercebido. Apresentamos dois casos de AVC isqué-
mico em que o estudo por DopplerC-T teve impacto significa-
tivo no diagndstico etiolégico da ACG.

Prevencao do AVC- uma prioridade na
abordagem da FA

Dalila Teixeira
UCSP de Matosinhos
dalilateixeira21@hotmail.com

Introducdo: A FA aumenta em 5 vezes o risco de AVC,
representado este a mais grave complicacdo da FA. Este
aspecto faz da prevencao o elemento mais importante na
abordAagem desta arritmia e baseia-se no recurso a firmacos
hipocoagulantes, que por sua vez colocam o doente sob risco
aumentado de hemorragia. E precisamente no equacionar do
risco/beneficio do tratamento hipocoagulante que reside o
dilema que estes doentes colocam na prética clinica.

Caso Clinico: Mulher de 88 anos, auténoma nas AVD s,
com multiplos fatores de risco CV, antecedentes de AVC isqué-
mico e FA hipocoagulada, inicia em Novembro de 2012, hist6-
ria de tonturas esporddicas, de curta duracao e condicionado-
ras de raros episddios de quedas. Motivo este que leva 4 sus-
pensdo do tratamento hipocoagulante. Em Maio 2013 a doen-
te é internada, vitima de um extenso AVC isquémico, que cul-
minou no seu 6bito.

Discussao/Conclusdo: Existem vérias diretrizes relativas
ao tratamento da FA croénica, todas elas sdo relativamente
consensuais nas orientacoes, no entanto, a frequéncia com
que elas sdo aplicadas é muito varidvel. De facto revela a lite-
ratura que apenas 50% dos individuos categorizados como de
alto risco tombético recebem tratamento hipocoagulante e
que hd uma sobre estimativa, por parte dos clinicos, do risco
hemorrégico associado as quedas, o que se traduz na suspen-
sdo inapropriada do tratamento hipo-hipocoagulante.

O caso clinico descrito é exemplificativo das graves conse-
quéncias que podem advir do sub-tratamento dos doentes
portadores de FA crénica. Com efeito, na abordagem destes
doentes o legitimo receio de causar iatrégenia, ndo deve
impedir que a instituicao do tratamento hipocoagulante seja
encarada como prioritdria. Do ponto de vista da estratificacao
dos riscos trombético e hemorragico assume relevancia os
scores clinicos- CHADS-VASc e HAS-BLED, segundo os quais
a doente descrita soma, 5 e 3 pontos, respectivamente.
Significando isto que a doente possui, ambos os riscos —
hemorrégico e trombdtico, elevados. Na interpretacao destes
resultados é fundamental ter presente que um score HAS-
BLED elevado significa que a doente deve ser vigiada e moni-
torizada, regularmente, ndo devendo contudo ser usado como
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critério para contra-indicar o tratamento hipocoagulante.
Outro aspecto importante prende-se com a necessidade de
identificar e corrigir factores de risco hemorrdgicos modificé-
veis. No caso em discussao a histéria de quedas, em doente
que vive sozinha, deveria despoletar esforcos no sentido de
corrigir este factor e assim minimizar riscos.

HSA cortical e doenca carotidea
contralateral

Nuno In4cio, Rita Simoes, José Vale
Hospital Beatriz Angelo - Servi¢o de Neurologia
nmoinacio@gmail.com

Introducdo: A hemorragia subaracnoideia espontanea
cortical (HSAc) isolada é uma entidade rara, sendo a sua ocor-
réncia atribuida a diversas patologias. Em alguns casos a HSAc
tem sido associada a estenose carotidea bilateral ou ipsilateral
a hemorragia, admitindo-se que esta resulte da rutura espon-
tanea de vasos leptomeningeos por um mecanismo de fluxo
compensatorio. Apresentamos um caso de um doente com
estenose carotidea grave e HSAc contralateral.

Caso Clinico: Homem de 50 anos, hipertenso, fumador e
com dislipidemia.Internado por episédios recorrentes (<1
minuto) de incoordenagao do membro superior direito. No
exame neurolégico apresentava apenas uma postura disténi-
ca do membro superior direito (sobretudo mao), sem défice
sensitivo ou motor associado. A TC e RM CE mostraram a pre-
senca de HSAc parietal posterior direita e a presenca de lesdes
isquémicas agudas bi-hemisféricas - multiplas lesdes subcor-
ticais a esquerda e uma pequena lesao cortical parietal direi-
ta. A angiografia arterial demonstrou a presenca de estenose
critica a nivel do segmento proximal da artéria carétida inter-
na esquerda, sem evidéncia de lesdes significativas no eixo
carotideo contralateral ou da circulacdo intracraniana.
Realizou ecocardiograma transtordcico, Holter e angio TC
para estudo do arco aértico e troncos supra-aérticos, nao se
identificando potencial fonte embdlica. Durante o interna-
mento verificou-se resolucao progressiva dos sintomas, tendo
sido submetido a endarterectomia ao 13° dia, sem qualquer
intercorréncia. Na reavaliacdo aos 2 meses, o doente manti-
nha-se assintomatico.

Discussao/Conclusdes: Enquanto nas formas ipsilaterais
a estenose carotidea a HSAc pode ser explicada por uma redis-
tribuicao de fluxo e um consequente aumento da pressao nos
vasos leptomeningeos, o achado de HSAc no hemisfério con-
tralateral leva a admitir outro mecanismo fisiopatolégico. No
nosso caso, a associacao de HSAc e multiplas lesdes isquémi-
cas bi-hemisféricos leva a admitir que a hemorragia tenha
resultado da embolizacao de pequenos vasos arteriais corti-
cais. A hip6tese de embolia de vasos corticais deve ser consi-
derada na avaliagdo dos doentes com HSAc.

Hemorragia subaracnoideia cortical
nao traumatica - um sinal de alarme na
angiopatia amiléide cerebral?

André Caetano’, Miguel Pinto', Sofia Calado'? Miguel Viana
Baptista'*

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

andre.p.caetano@gmail.com

Introducdo: A angiopatia amil6ide cerebral (AAC) caracte-
riza-se pela deposi¢ao de beta-amiléide nos vasos leptome-
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ningeos e corticais. A apresentacdo clinica mais importante
passa pelo desenvolvimento de hematomas lobares (por vezes
simultaneos), mas é também uma causa conhecida de hemor-
ragia subaracnoideia cortical (HSAc) ndo traumdtica, sendo
que a sua presenca deve fazer suspeitar desta patologia. Mais
precisamente, tém sido descritos casos de doentes (com AAC
comprovada histopatologicamente) com HSAc esponténeas,
que desenvolvem mais tarde hematomas lobares graves,
alguns com periodo de laténcia entre a HSAc e o hematoma
lobar de 30 dias.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de um doente com 71A,
com antecedentes de hipertensao arterial (HTA), tabagismo e
doenca arterial periférica, sem histéria de eventos vasculares
cerebrais prévios e sem compromisso cognitivo conhecido,
admitido no contexto de crise convulsiva ténico-clénica gene-
ralizada. Nao havia histdria de traumatismo recente, mas havia
referéncia a cefaleia parietal direita ligeira nas ultimas 3 sema-
nas, com episddios paroxisticos de perturbacdo sensitiva do
membro superior e hemiface esquerdos. Na admissao apre-
sentava extincao sensitiva e visual a esquerda, ataxia apendi-
cular e apagamento do sulco nasogeniano esquerdos, sem
compromisso de funcdes cognitivas superiores (NIHSS de 5).
Em TC-CE identificavam-se duas HSAc (parietal direita e fron-
tal esquerda). No espaco de 48h, teve agravamento do estado
de consciéncia, com paragem cardiorespiratéria e necessidade
de suporte avancado de vida (recuperacdo de pulso aos 2
minutos). Apoés estabilizacdo objectivava-se afasia global e
hemiplegia direita grave (NIHSS de 19), identificando-se em
TC-CE um hematoma lobar fronto-parietal esquerdo extenso e
outro parietal direito, subjacentes aos locais onde previamen-
te se identificavam as HSAc. Fez Angio-TC que ndo mostrou
dilatacoes aneurismaticas e apés reabsorcao consideravel de
ambos os hematomas, fez RM-CE que mostrava depdsitos cor-
ticais superficiais de hemossiderina, sobretudo a direita.
Manteve-se estavel, com ligeira recuperacao do ponto de vista
motor, mas sem novos eventos durante o internamento.
Faleceu 1 més ap6s a alta, desconhecendo-se o motivo e ndao
sendo possivel fazer estudo histopatolégico. Contudo, sem
outra causa identificada, admitiu-se uma AAC provavel.

Conclusdes: Tem sido proposto que depésitos corticais de
hemossiderina, resultado de hemorragias corticais sulcais
antigas, sejam também um marcador imagiolégico de AAC, a
par com as microhemorragias dispersas. A apresentacao deste
caso pretende chamar a atencdo para a necessidade de vigi-
lancia e controlo rigoroso dos doentes com HSAc ndo trauma-
ticas de causa desconhecida, em que se assume a possibilida-
de de AAC, pelo risco de desenvolvimento de lesdes hemorra-
gicas graves mesmo a curto/médio-prazo.

Hemorragia subaracnoideia,
Sindrome de Takotsubo e vasoespasmo
cerebral tardio

André Caetano’, Miguel Pinto', Ana Luis?, Joao Abecasis®, Sofia
Calado™*

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental;
2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental; 3-Servigo de Cardiologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental; 4-CEDOC - Faculdade de Ciéncias Médicas da
Universidade Nova de Lisboa

andre.p.caetano@gmail.com

Introducao: A disfuncao miocardica induzida pela hemor-
ragia subaracnoideia (HSA) inclui um espectro de apresenta-
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¢oes clinicas desde a elevagdo isolada da enzimologia cardia-
ca até ao choque cardiogénico. Em alguns casos hd disfuncao
transitéria do ventriculo esquerdo semelhante a cardiomio-
patia de Takotsubo (disfuncdo ventricular transitéria, com
acinésia do dpex ventricular, sem evidéncia de doenca obstru-
tiva corondria). No caso da HSA, essa disfuncdo transitoria
atinge sobretudo os segmentos basais e médios, sendo deno-
minada por alguns autores como Takotsubo invertido. A etio-
patogenia proposta consiste num estado catecolaminérgico,
condicionando dificuldades na abordagem hemodinamica
dos casos graves.

Caso Clinico: Descrevemos o caso de uma doente 63A,
género feminino, com histéria de tabagismo, admitida por
quadro de cefaleia stbita explosiva desencadeada por esforco
fisico, seguida de crise ténico-clonica generalizada, com recu-
peracao répida da vigilia e sem défices neurolégicos focais. A
TC-CE mostrou HSA difusa, aneurismatica, pontuando 2 na
escala de Hunt & Hess. Houve deterioracao do quadro clinico,
com queda da pressao arterial sistélica, dificuldade respirato-
ria com insuficiéncia respiratéria global grave e necessidade
de suporte aminérgico endovenoso. O ECG mostrou elevagao
do segmento ST em V3 e verificou-se elevacao ligeira das
Troponinas cardiacas (0.08-->1.81 ng/mL). O ecocardiograma
transtordcico (EcoTT) revelou achados sugestivos de
Takotsubo invertido (acinésia de todos os segmentos médios
e hipercontractilidade dos segmentos basais e do verdadeiro
dpex do ventriculo esquerdo), com Fracc¢ao de ejeccao (Fej) de
48%. Foi confirmada por Angiografia de subtraccao digital
cléssica a existéncia de um aneurisma do segmento M1 da
artéria cerebral média (ACM) direita, submetido a clipagem
cirtrgica urgente as 48h pds evento. Manteve-se sem sinais
neurolégicos focais, e sob controlo seriado por Doppler
Transcraniano, com evidéncia de aceleracao das velocidades
de fluxo na ACM direita aos 14 dias, sugestivo de vasoespasmo
tardio, assintomdtico, confirmado por angiografia e submeti-
da a Verapamilo intrarterial, com reversao total. Houve
melhoria progressiva da fun¢ado cardiaca, sendo que a reava-
liagao por EcoTT aos 30 dias mostrou Fej preservada, manten-
do-se apenas hipocinésia do septo interventricular (SIV) ante-
rior médio, segmentos médios e apicais das paredes anterior e
inferior, com normal cinésia do verdadeiro dpex. No segui-
mento aos 4 meses mantém-se assintomdtica com fungado
ventricular normal.

Conclusoes: Apesar de ndo termos diagndstico definitivo
de sindrome de Takotsubo, uma vez que nao foi feita corona-
riografia, pretendemos chamar a aten¢do para a HSA como
uma causa por vezes negligenciada de disfuncao ventricular
cardiaca transitoria. A coexisténcia de vasoespasmo cerebral
tardio parece partilhar mecanismos comuns a disfuncao car-
diaca.

Uma causa rara de acidente vascular
cerebral no idoso

Liliya Malanka, Helena Mauricio, Catia Pereira, Ana Gongalves,
Carla Pinto, Rui Terras, Adelaide Esteves, Prudéncia Vaz
Servico de Medicina Interna, ULSNE, Hospital de Braganca
liliyamalanka@sapo.pt

Introducdo: Malformagdo artério — venosa cerebral
(MAVC) — um grupo heterogéneo das anomalias vasculares
cerebrais ligadas ao desenvolvimento (congénitas). Maioria
dos casos manifesta-se na idade entre 20 — 50 anos, mas tam-
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bém pode observar-se em criancas e nos idosos.
Aproximadamente 50% dos doentes com MAVC apresentam
hemorragia cerebral, 25% dos casos apresentam se como crise
epiléptica, outros 25% - como cefaleia, défice neurolégico
progressivo. A localizacdo mais frequentemente - nos hemis-
férios cerebrais e apenas 15% localizadas na fossa posterior.

Caso Clinico: Doente de sexo masculino de 76 anos de
idade, reformado, com antecedentes pessoais relevantes de
diabetes mellitus tipo 2, cardiopatia valvular e hipertensiva.
Iniciou hipocoagulacao oral (HCO) hé cerca de 2 meses por
fibrilhacdo auricular (FA) persistente. Trazido ao servigo de
urgéncia por quadro clinico com 5 dias de evolucdo progressi-
va de cefaleia occipito - parietal a esquerda, desorientagao,
amnesia para alguns acontecimentos, disfasia de expressao e
compreensdo, fala lentificada, parestesias no hemicorpo
direito. Realizou TAC cranio-encefélico que demonstrou uma
heterogeneidade cortico subcortical na regidao occipito -
parietal a esquerda com captagdo do contraste de aspeto ser-
piginoso, compativel com MAVC, admitindo se drenagem
para o sistema venoso superficial e profundo. Realizada ECG
que demonstrou persisténcia da sua FA com resposta ventri-
cular controlada e analiticamente verificou se INR de 3,86.
Angio-RM cerebral confirmou na regido de MAVC existéncia
das areas parenquimatosas hiperintensas em T2 podendo tra-
duzir regido de hemorragia prévia. Decidida suspensao de
HCO. Evolugao clinica favoravel com reversibilidade do qua-
dro neurolégico inicial. Doente medicado com antiagregacao
plaquetaria por arritmia cardiaca. Foi observado por
Neurocirurgia e Cardiologia e sugerido manter a medicacao,
rigoroso controlo dos factores de risco vascular e de frequén-
cia cardiaca. Devido da MAVC com drea extensa de vasculari-
zac¢do decidiu se tratar conservadoramente.

Conclusoées: Este caso de um idoso com diagndstico de
MAVC (associada a hemorragia intracerebral prévia) e FA (com
indicacdo para HCO), foi discutido em grupo sobre risco —
beneficio de HCO vs antiagregacao plaquetdria ficando aberto
o dilema por auséncia de estudos descritos na literatura.

AVC isquémico sem hora de inicio
conhecida: calcada para tratar

Juliana Vilela de Oliveira, Joana Abreu, Margarida Rodrigues,
Joao Pinho, Manuel Ribeiro, Jaime Rocha, Carla Ferreira
Hospital de Braga

julianavilelaoliveira@gmail.com

Introducéo: Cerca de um quarto dos doentes com AVC
isquémico deitam-se no seu estado habitual de satde e acor-
dam com os défices, sendo excluidos para o tratamento agudo
por se desconhecer a hora de inicio dos sintomas.

Caso clinico: Apresentamos uma senhora de 48 anos,
obesa, trazida ao Servigo de Urgéncia por ter sido encontrada
pelo neto, caida no chao do seu quarto de manha cerca das 9h,
ndo falava e ndo mexia o lado direito do corpo. Na admissao,
as 10h, n3o foi ativada a Via Verde de AVC (VV AVC) por se des-
conhecer a hora de inicio. Entretanto a filha referia que a
doente se tinha deitado bem no dia anterior pelas 21h e de
manha por volta das 7h30m a doente estaria deitada na cama
a dormir. Contactamos telefonicamente o neto de 8 anos que
referia que encontrou a doente caida no chao do seu quarto,
vestida e com os chinelos calcados. A filha contava que, por
vezes, a doente dormia vestida, mas pelo facto de ter os chine-
los calgados foi admitido que tivera forca para o fazer e, por-
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tanto, levantara-se bem e os sintomas teriam ocorrido depois
de se levantar. Assumiu-se as 7h30m como a hora de inicio e
foi ativada a VV AVC. Ao exame neuroldgico na admissao apre-
sentava-se afdsica e com hemiparesia direita pontuando
NIHSS 17; na TAC cerebral ténue hipodensidade dos ganglios
da base a esquerda e marcada hiperdensidade do segmento
M1 da artéria cerebral média esquerda (ACME). Submetida a
trombélise endovenosa mantendo a mesma pontuagao
NIHSS no final do procedimento. De seguida submetida a
arteriografia que confirmou oclusdo do segmento M1 esquer-
do proximal e realizada trombectomia com uma tnica passa-
gem de stent retriever Revive. O controlo final mostrou reca-
nalizagdo total da ACME. Cerca de 2h ap6s a recanalizagdo (e
5h ap6s inicio clinico assumido) pontuava NIHSS 7. No dia
seguinte a admissao iniciou hipocoagulagao pela presuncao
de embolismo. Do estudo etiolégico de salientar septo inte-
rauricular aneurismatico, com Foramen Ovale Patente no eco-
cardiograma transesofagico.

Conclusio: E fundamental a colheita minuciosa da hist6-
ria clinica, muitas vezes de forma detectivesca, na tentativa de
encontrar pistas que ajudem a determinar uma hora aproxi-
mada para o inicio dos sintomas, pois embora comecem a
surgir modalidades diagnoésticas mais avangadas como mis-
match difusao/FLAIR ou difusdo/perfusao em RM, nem sem-
pre estao disponiveis ou ha tempo para a sua realizacgao.

Cefaleia explosiva ap6s um espirro:
uma causa rara

Ana Monteiro'? Andreia Costa'?, Joao Filipe', Aadalena Pinto’
1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto
ana.mg.monteiro@gmail.com

Introducdo: A trombose venosa cerebral (TVC) é uma
forma incomum de doenca vascular cerebral que afecta maio-
ritariamente mulheres jovens. A sua etiologia é multifactorial,
estando classicamente associada ao uso de contraceptivos
orais, puerpério, infeccdo do SNC, doencas inflamatdrias sis-
témicas, neoplasia, distirbios hematoldgicos, factores genéti-
cos, entre outros. A sua associacdo com traumatismo ceféalico
minor, nomeadamente o espirro, foi descrita em casos raros.

Caso clinico: Apresentamos o caso de uma mulher de 28
anos, IGIP, previamente assintomatica, que recorreu ao servi-
¢o de urgéncia (SU) por cefaleia, nduseas e vomitos com 4 dias
de evolucdo. A cefaleia, intensa, teve inicio stbito apés um
espirro, era holocraniana e acompanhava-se de nduseas e
vomitos. Melhorava com analgesia, mas com intensidade pro-
gressivamente crescente até ao recurso ao SU. Sem alteracoes
visuais, da fala ou face, alteracdes motoras ou sensitivas ou
outras. Encontrava-se, desde hd 2 meses, medicada com con-
traceptivo oral (Diane35°®) por acne. Ao exame neuroldgico,
apresentava papiledema bilateral, sem outras alteragdes.
Realizou TC cerebral com veno-TC, que revelou trombose dos
seios sigmoéides, seios transversos, seio recto e seios longitudi-
nal superior e inferior, bem como trombose de ambas as veias
jugulares internas. A extensa TVC foi confirmada por RM cere-
bral com angioRM, que ndo revelou alteracdes parenquimato-
sas. O estudo analitico revelou anemia microcitica e ferrope-
nia grave; a bioquimica, incluindo perfil lipidico, vitamina B12
e acido félico, funcao tiroideia, serologias, imunologia e estu-
do protrombético, estudo da coagulagdo e doseamento de -
HCG, foi normal ou negativa. Ecocardiograma sem alteragdes.
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A doente foi hipocoagulada e teve alta, cerca de duas semanas
depois, assintomatica.

Conclusdo: A relacdo temporal entre o espirro e o desen-
volvimento dos sintomas sugere uma relacdo causal, facilita-
da pela presenca de outros factores predisponentes. A historia
de traumatismo minor pode facilmente escapar a colheita da
histéria clinica, pelo que devera ser activamente pesquisada.

Trombose venosa - um diagndstico a
ndo esquecer

Paula Freitas', Rita Fernandes?
1-USF Ara de Trajano; 2-USF Aqua Flaviae
paulatfreitas@gmail.com

Introducdo: A Trombose Venosa Cerebral (TVC) é inco-
mum, constituindo apenas 1-2% dos AVC. A incidéncia é
maior em mulheres jovens, facto atribuido aos anticoncecio-
nais orais. Outras condicoes associadas a TVC foram: gravi-
dez/puerpério, cirurgias que levem a trombose dos MI, neo-
plasias, vasculites, trombofilias, traumatismos e infecoes do
SNC. O quadro clinico é variavel de acordo com a localizacao
e extensdo do atingimento: desde cefaleias, sinais de hiper-
tensdo intracraniana, convulsdao a coma, muitas vezes con-
fundida com outras doengas. A TAC é em geral o primeiro
exame pedido. No entanto, na maioria dos casos, os achados
sdo inespecificos e, em cerca de 30%, é normal. ARM é o gold
standard. O tratamento precoce pode prevenir complicacdes,
resultando na maior parte dos casos em bom progndstico cli-
nico.

Caso clinico: Doente, sexo feminino, 46 anos de idade, tra-
zida ao SU por quadro de sonoléncia e vertigens com 24h de
evolugdo. Antecedentes de tumor cerebral operado (mais de
10 anos) e hipotiroidismo. Ha cerca de 3 meses, submetida a
cirurgia por fratura trocantérica e dos ossos da perna, tendo
tido alta de uma UCC 15 dias antes. Encontrava-se a fazer
fisioterapia, deambulando com canadianas; estava medicada
com hidrocortisona, levotiroxina, esomeprazol e anovulatério
(Minigest®). Referia 2 episddios de vomitos, nduseas e mal-
estar generalizado. Ao exame objetivo, consciente e orientada,
mas muito sonolenta; sempre deitada nao tolerando ortosta-
tismo. Apirética e sem outros défices focais. Foram solicitados
exames complementares, tendo a TAC cranioencefélica reve-
lado, de novo, extensa trombose dos seios venosos durais. Foi
internada, sob HBP em dose terapéutica, para investigacao
etiol6gica e monitorizagdo da evolucao.

Conclusdo: O diagnéstico de TVC é dificil, pois pode
mimetizar outras doengas e requer exames especificos nem
sempre imediatamente acessiveis e caros. O diagnéstico tar-
dio pode levar a danos irreparaveis. Deste modo, um quadro
neuroldgico associado a determinados contextos protromb6-
ticos ou alteracoes da TAC, deve levantar suspeita. O presente
caso foi sugestivo, sendo fatores de risco o anovulatério e a
histéria de cirurgia ortopédica. A terapéutica com heparina na
fase aguda seguida de anticoagulante oral demonstrou-se
segura e eficaz na prevencdo da progressdo da doenca, recidi-
va e rapida recuperacdo do quadro neurolégico na maioria
dos casos. A investigacdo etiolégica para corrigir condicoes
associadas/predisponentes também é prioritdria. Foi reco-
mendada suspensao dos anticocecionais orais. Geralmente o
prognostico é bom, no entanto cerca de 1/4 morre ou nao
recupera totalmente. O seu acompanhamento justifica-se
para vigiar complicag¢des que podem surgir apds a alta.
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Trombose de seios venosos - revisao
clinica e epidemioldgica

Augusto Ferreira, Sandra Moreira, José Roriz, Peter Grebe, José
Leal Loureiro

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga,
Santa Maria da Feira

augusto.ferreira@chedv.min-saude.pt

Introducéo: A trombose de seios venosos (TSV) é uma
causa ainda sub-diagnosticada de acidente vascular cerebral.
A incidéncia na populacdo geral é de cerca de 1,3
casos/100.000/ano, sendo consideravelmente superior nas
mulheres jovens (podendo atingir os 2,8 casos/100.000/ano).
Permanecem como principais fatores de risco o puerpério, a
contracecdo hormonal e os disttrbios da coagulacao. O trata-
mento passa pela hipocoagulagdo, cuja duragdo é varidvel
consoante a etiologia subjacente. A grande maioria dos doen-
tes ndo desenvolve sequelas neuroldgicas a longo prazo, mas
3 a 15% dos doentes ndo sobrevivem a fase aguda.

Objectivos: Caracterizacdo do espectro clinico associado
as TSV.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos doentes internados
com o diagnéstico de TSV, entre Janeiro de 1999 e Novembro
de 2013. Revisao sistematica dos dados obtidos por consulta
do processo clinico. Andlise estatistica recorrendo ao SPSS.

Resultados: Identificaram-se 40 doentes, traduzindo uma
incidéncia anual de 0,9 casos/100.000hab. Vinte e nove doentes
eram mulheres (72,5%), com uma mediana de idades de 39
anos [17-61anos]; 11 eram homens (27,5%), com uma mediana
de idades de 67 anos [14-82anos]. A apresentacgao clinica foi
cefaleia em 92,5% dos casos, défices neurolégicos focais em
52,5% (sendo hemiparésia e afasia os mais frequentes), vomitos
em 37,5% e crises epilépticas em 35%. A cefaleia foi manifesta-
¢ao isolada em 9 doentes (22,5%), sem atraso estatisticamente
significativo no diagndstico comparativamente aos demais
doentes. A trombose ocorreu em apenas um seio em 45% dos
casos (sendo os seios longitudinal superior e laterais os mais
frequentemente envolvidos) e nos restantes casos varios seios
encontravam-se atingidos. Em 59% dos doentes com cefaleia
bilateral, a trombose foi bilateral ou medial; em respetivamen-
te 62% e 67% dos casos de cefaleia hemicraniana esquerda ou
direita, a trombose foi ipsilateral (p=0,038). A investigagao rea-
lizada permitiu identificar fatores de risco nao modificéveis em
6 doentes (15%) e modificdveis em 24 (60%), tendo sido incon-
clusiva em 10 doentes (25%). Dois doentes faleceram (5%), 11
doentes (27,5%) tiveram alta mantendo défices neurolégicos e
27 doentes (67,5%) estavam assintomaticos.

Conclusoes: A incidéncia anual de TSV foi semelhante a
internacionalmente descrita. A cefaleia foi o sintoma mais fre-
quente (92,5%), mas em apenas 22,5% foi a manifestacao isola-
da. A lateralidade da cefaleia correlacionou-se, de forma esta-
tisticamente significativa, com a lateralidade do seio trombosa-
do. Na maioria dos casos foi possivel identificar fatores de risco
pré-trombdticos, no entanto o ndmero de casos idiopético foi
ligeiramente superior ao descrito na literatura.

Perfil Tiroideio Preditivo no Acidente
Vascular Cerebral Isquémico Agudo
Francisco Javier Ros Forteza', Laureano Jests Cacho Gutiérrez*
1-U-AVC da U.L.S.-Guarda, E.PE.; 2-Servico de Neurologia,

Hospital Universitdrio de Salamanca
javierros40@hotmail.com

Introducdo: A disfungdo tiroideia tem um papel na pato-
genia do AVC isquémico e pode sugerir o0 mecanismo subja-
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cente (embolico versus aterotromboético). O desequilibrio
existente entre coagulacgdo e fibrinélise na disfuncao tiroideia
aumenta o risco de AVC.

Objectivos: Estudar a relac@o entre a fungao tiroideia e o AVC
isquémico agudo. Analisar as diferencas para as varidveis estu-
dadas entre os diferentes subgrupos de AVC: normotiroideio,
hipertiroideio, hipertiroideio subclinico, hipotiroideo, hipotiroi-
deio subclinico e sindrome eutiroideio doente (SED). Propomos
obter um perfil clinico dos diferentes subgrupos de AVC.

Metodologia: Estudo de casos (354 doentes), de tipo trans-
versal, observacional de doentes adultos sem limite de idade,
internados na U-AVC por AVC isquémico agudo num periodo
de 2 anos. Foram analisadas as seguintes varidveis: sexo,
idade, factores de risco vascular, escala NIHSS, territérios vas-
culares de acordo com a classificagao OCSP, lateralidade do
AVC, AVC prévio, AIT prévio, sequelas de AVC prévio, perfil
tiroideio global, perfil lipidico, dcido trico, NT pro-BNP, PCR,
Vs, tratamento da fung@o tiroideia e mortalidade. A determi-
nacdo da funcdo tiroideia foi realizada durante a primeira
semana do AVC. Foram excluidos os factores que interferem
com a funcdo tiroideia. Foi obtido consentimento informado.
Utilizaram-se testes qui2, ANOVA e teste de Tukey.

Resultados: Foram observadas alteragdes da funcao tiroi-
deia num 44,1% dos doentes com AVC isquémico agudo.
Foram encontradas diferencas estatisticamente significativas
entre os diferentes subgrupos de AVC para as seguintes varia-
veis: sexo (mulheres para hipertiroideio subclinico, hipertiroi-
deio e hipotiroideio subclinico, homens para hipotiroideio e
SED), idade média (maior para hipertiroideio subclinico e
SED, menor para hipotiroideio), escala NIHSS (maior para
hipertiroideio subclinico e SED; menor para hipotiroideio
subclinico). Triglicérideos (maior para hipotiroideio), LDL-
colesterol (maior para hipotiroideio subclinico), HDL-coleste-
rol (menor para hipotiroideio subclinico), tratamento da fun-
¢ao tiroideia (o maior grupo tratado hipertiroideio) e mortali-
dade (o grupo com a maior mortalidade para hipertiroideio
subclinico e o normotiroideo para a menor mortalidade).

Conclusdes: A determinacao de rotina do perfil tiroideio
na primeira semana do AVC isquémico agudo pode fornecer
informacgdes no curso, progndstico e tratamento do AVC.
Propomos o screening da funcao tiroideia em todos os doen-
tes com AVC e / ou Fibrilhacao Auricular (embora nao tenha
sofrido um AVC), independentemente da idade. Além disso,
também em qualquer doente com hipercolesterolemia e
hipertrigliceridemia, quer ou ndo apresente um AVC, espe-
cialmente se é do sexo feminino e tem mais de 50 anos. Serdo
necessarios mais estudos para esclarecer o papel da funcao
tiroideia no AVC isquémico agudo.

Perfil Cognitivo na fase Aguda do
AVC isquémico

Sara Pires Barata'?, Lara Azinheiro'?, Anténio Silva'?, Duarte
Parreira? Sandra Claro'?, S. Galo'?, Carmen Corzo', Silvia
Lourenco’, Luisa Rebocho’

1-Servico de Medicina Fisica e Reabilitacao, Hospital do Espirito
Santo EPE-Evora; 2-Unidade de AVC, Hospital do Espirito Santo
EPE-Evora; 3-Servico de Imagiologia, Hospital do Espirito Santo
EPE-Evora

spiresbarata@gmail.com

A deterioracdo cognitiva no pés AVC, tem vindo a ser

amplamente estudada. Contudo, quando nos reportamos a
fase aguda, o mesmo nao se verifica. O objectivo do presente
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estudo é caracterizar o perfil cognitivo dos doentes com AVC
isquémico, na Unidade de AVC.

Do total de doentes admitidos na nossa UAVC nos ultimos
18M, foram avaliados 177, sendo critérios de exclusdao da
amostra diagnodstico de patologia psiquidtrica e deterioracao
cognitiva prévias. Todos os doentes foram avaliados por um
neuropsicélogo ou por um psicélogo clinico especificamente
treinado, recorrendo ao nosso protocolo de avaliacao neurop-
sicoldégica sumadrio, que inclui o O-LOG/C-LOG, linguagem,
praxias, gnosias, teste do relégio, teste da cépia da casa e
inventario neuropsiquidtrico.

A maioria dos doentes eram do sexo masculino (64%) e
34% tinham uma idade compreendida entre os [70-80A], com
42% a terem uma escolaridade inferior ou igual ao 4°A. Mais
de metade foram avaliados entre as 48 e as 72h de evolu¢ao do
AVC. Em 52% o AVC foi no hemisfério direito, com NIHSS a
entrada de 3, em 15% dos doentes. Segundo a classificacdo de
Bamford, 46% foram PACs. A orientacdo estava alterada (em
pelo menos um eixo) em 13% e 61% apresentaram deteriora-
¢ao cognitiva em pelo menos um dos dominios cognitivos
estudados. O funcionamento executivo e a evocacdo estavam
alterados em 64% dos doentes. No que diz respeito ao estado
de humor 24% apresentavam sintomatologia depressiva.

A deterioracdo cognitiva estava presente em mais de meta-
de dos doentes avaliados, com alteracoes especificas ao nivel
do funcionamento executivo e evocagdo, com presenca de
sintomatologia depressiva. A caracterizacdo deste perfil em
fase aguda, serd importante na implementacao de estratégias
de reabilitacdo mais ajustadas, pelo que mais investigacao é
necessaria.

Recorréncia de eventos vasculares e
complicacdes num grupo de doentes
submetidos a encerramento percutaneo
de foramen oval patente

Joana Martins, Rui Felgueiras, Carlos Correia

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

jesfmartins@gmail.com

Introducéo: O foramen oval patente (FOP) é um factor de
risco conhecido de AVC no jovem. A prevencdo secundaria
através do encerramento percutdneo é controversa, nao
havendo uma relagao beneficio-risco claramente estabeleci-
da. A arritmia cardiaca é a complicacao mais frequente decor-
rente do procedimento.

Objectivo: Caracterizar um grupo de doentes com AVC
criptogénico submetidos a encerramento percutaneo de FOP
e avaliar a recorréncia de sintomas e complicacoes através de
um questiondrio telefénico.

Materiais e Métodos: Identificaram-se os doentes subme-
tidos a encerramento percutaneo entre Janeiro de 2009 e
Agosto de 2013, utilizando a base de dados da UAVC e proces-
so clinico hospitalar. De 18 doentes, com propor¢ao de sexos
de 1:1 e média de idade de 43,5 anos (16-67), 2 manifestaram
AIT como evento de apresentacao e dezasseis apresentaram
enfarte cerebral (8 POCI, 4 PACI, 3 LACI e 1 TACI). Todos apre-
sentavam FOP detetado por doppler transcraniano com bub-
ble test e confirmado por ecocardiograma transesofagico. Seis
apresentavam aneurisma do septo interauricular. Nenhum
doente tinha antecedentes de arritmia. Foram intervenciona-
dos num intervalo médio de 11,2+11,6 meses. Nenhum teve
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complicagoes peri-operatorias. Por contacto telefénico, apli-
cou-se um questiondrio de rastreio de sintomas neuroldgicos
e cardiacos e a escala de mRankin.

Rersultados: O questiondrio foi aplicado com intervalo
médio de tempo apés encerramento de 33,9+13,5 meses. Um
doente apresentou um evento interpretado como AIT na
forma de alteracdo da sensibilidade de um hemicorpo, 14
meses apds o procedimento, motivo pelo qual iniciou hipo-
coagulacdo. Dois doentes desenvolveram FA de novo, diag-
nosticada 12 dias e 2 anos, respetivamente, apds o procedi-
mento. Arritmia sinusal foi detetada em 1 doente; 3 referiram
episddios frequentes de palpitacoes e 2 episddios esporadi-
cos. Dois referiram dor tordcica recorrente. Registou-se 1
morte de causa nao esclarecida 16 meses ap6s a implantacao
do dispositivo, tratando-se de uma doente de 55 anos, asma-
tica, que desenvolveu FA paroxistica de novo. Atualmente
doze doentes apresentam mRankin=0, dois mRankin=1, dois
mRankin=2, um mRankin=3 e um mRankin=6.

Conclusdo: Os nossos resultados estdo de acordo com os
descritos na literatura em relacao a provavel eficicia na preven-
¢do de recorréncia de sintomas neurolégicos do encerramento
percutaneo do FOP. No entanto, as alteracoes do ritmo cardiaco
sdo frequentes, fator a ser ponderado na selegdo criteriosa dos
candidatos ao procedimento. Real¢a-se a necessidade de avalia-
¢Oes cardiacas periddicas no seguimento destes doentes.

Variacdes de volume de uma série de
aneurismas cerebrais parcialmente
trombosados apds oclusdo completa por
via endovascular

Angelo Carneiro

Oxford Neurovascular and Neuroradiology Research Unit,
Nuffield Department of Surgical Sciences, University of Oxford,
UK. Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto,
Portugal
angelocarneiro.neurorradiologia@chporto.min-saude.pt

Introducgdo: Os aneurismas intracranianos de grandes
dimensoes apresentam frequentemente trombose parcial do
saco aneurismatico. Tem sido sugerido que, devido a proces-
sos inflamatdrios da parede do vaso, estes aneurismas podem
continuar a expandir-se, mesmo quando o seu limen se
encontra ocluido. O objetivo desta investigacdo foi avaliar as
variacoes do volume externo de uma série de aneurismas de
grandes dimensdes (diametro > 20mm), parcialmente trom-
bosados, ap6s oclusao completa por via endovascular.

Metodologia: Durante um periodo de 5 anos, 29 aneuris-
mas de grandes dimensdes foram tratados por via endovascu-
lar, numa unica instituicdo. Destes, 17 eram parcialmente
trombosados, dos quais 8 foram completamente ocluidos por
via endovascular. Realizou-se andlise retrospectiva destes 8
casos em termos de dados demogréficos, apresentacao clini-
ca, volume do aneurisma e alteracao do sinal (ponderacoes T2
de RM) do parénquima cerebral peri-aneurismatico, antes e
apos o tratamento endovascular.

Resultados: Cinco individuos eram do sexo feminino; a
idade a apresentacdo variou entre os 17 e 0s 72 anos (média 60
anos). Um aneurisma originava-se no segmento cavernoso da
artéria carétida interna (ACI), quatro no segmento supracli-
noideu da ACI, dois na artéria comunicante anterior e um na
artéria basilar. Nenhum dos aneurismas havia rompido; seis
doentes apresentaram-se com sinais relacionados com efeito
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de massa (compressao do parénquima cerebral ou de nervos
cranianos), um com crises epilépticas e outro apés um enfar-
te cerebral. Antes do tratamento o volume dos aneurismas
variava entre 2998 e 15194 mma3 aneurismas variava entre os
56 e 0s 84% (média 66%); em trés casos havia alteracdo do
sinal do parénquima cerebral peri-aneurismatico. O trata-
mento endovascular consistiu em oclusao proximal da artéria
em um caso, embolizacdo com espiras metdlicas e stent em
trés casos e diversao de fluxo em 4 casos. Apds o tratamento, o
seguimento variou entre os 6 e os 27 meses (média 14 meses).
Dos oito aneurismas, nenhum aumentou de tamanho ap6s a
oclusdo completa; dois mantiveram dimensodes idénticas e
seis diminuiram de tamanho. Em todos os casos em que exis-
tia alteracdo do sinal do parénquima peri-aneurismadtico, a
extensdo desta alteracdo diminuiu apés o tratamento.

Conclusdes: Nesta série, a oclusdo completa por via endo-
vascular de aneurismas de grandes dimensoes parcialmente
trombosados levou, na maior parte dos casos, a reducao das
dimensdes e a regressdo da alteracdo do sinal do parénquima
cerebral peri-aneurismatico. Estes resultados sugerem que a
oclusao completa por via endovascular € eficaz no tratamento
destes aneurismas.

Fisioterapia e Interface Cérebro-
Computador: abordagem combinada para
melhorar a neuroplasticidade em doentes
com Acidente Vascular Cerebral - Estudo
Randomizado Controlado

Raquel Carvalho'?, Nuno Sérgio Dias', Joao José Cerqueira’
1-Instituto de Investigacao em Ciéncias da Vida e da Satde-
Escola de Ciéncias da Satde (ICVS-ECS), Braga; 2-Instituto
Politécnico de Satide do Norte — Escola Superior de Satide de Vale
do Sousa (IPSN-ESSVS), Paredes

raquel.carvalho@ipsn.cespu.pt

Introduc@o: A prética de imaginacao motora (IM) aliada a
fisioterapia (FT) parece conduzir a ganhos funcionais em
doentes com AVC. Estudos sugerem que o uso de eletroence-
falografia como parte de um sistema de interface cérebro-
computador (EEG-based BCI system) guia a performance
durante a pratica mental de movimentos.

Objectivo: Estudar o impacto da combinagao da IM com
neurofeedback através de um “EEG-based BCI system” com a
FT, na neuroplasticidade em doentes com sequelas motoras
de AVC em fase crénica.

Metodologia: Nove pacientes foram randomizados por um
de trés grupos: Grupo I com sessoes diarias de FT durante 4
semanas, Grupo II com sessdes didrias FT associadas a 3 ses-
soes/semana de pratica de IM com Neurofeedback num total
de 4 semanas e Grupo III semelhante ao grupo II mas com
pseudo-neurofeedback (sham). A neuroplasticidade foi ava-
liada através de um paradigma de blocos na ressonancia mag-
nética funcional, juntamente com EEG, pré e pds intervencao.

Resultados: Ap6s intervencgao observa-se no Grupo Il uma
diminuicdo das areas corticais ativadas durante o movimento
da mao afetada, indicando um aumento da especificidade
cortical e um aumento em termos de Indice de Simetria no
EEG, comparativamente aos elementos dos outros grupos.

Conclusdo: A plasticidade cerebral pode ser modificada
mesmo em doentes com lesdes cronicas, parecendo haver
maior mudanca no grupo sujeito a prética de IM com
Neurofeedback.
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Reabilitacdo de alteracdes do tonus
do membro superior apés AVC - Caso
Clinico
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Introducdo: O AVC é a principal causa de incapacidade a
nivel mundial. Aproximadamente 40% dos sobreviventes de
AVC nao recuperam a funcionalidade do membro superior.
A lesdo da via piramidal e das fibras corticoreticuloespinhais
causam um sindrome do neurénio motor superior. ® Os
doentes com lesdo encefdlica crénica adquirida, com lesdao do
neurénio motor superior, apresentam uma incidéncia elevada
de espasticidade do membro superior. Esta limitacao da acti-
vidade pode reduzir a capacidade de participacdo activa e
consequentemente a qualidade de vida.

Os sintomas associados a espasticidade, nomeadamente
as reaccoes associadas constituem factores com interferéncia
negativa na qualidade de vida dos doentes.

Caso Clinico: Os autores apresentam o caso de uma doen-
te de 55A, com antecedentes pessoais de hipertensao arterial,
diabetes mellitus ndo insulino-dependente, vitima de
Acidente Vascular Cerebral hemorrdgico talamocapsular
direito a 24/11/2012. O quadro neuro-motor era caracterizado
por hemiparésia esquerda, parésia facial central e disartria.
Cumpriu programa de reabilitacdo em regime de internamen-
to e 3 meses ap0s a alta apresentava uma rec¢ao associada do
membro superior durante a marcha, num padréao raro carac-
terizado por rotagdo interna, extensdo e abdu¢dao do ombro,
sem aumento do ténus a nivel do cotovelo, punho e dedos.
Com recurso a electromiografia dindmica no contexto de ana-
lise laboratorial do movimento foram escolhidos os musculos
a tratar com injecgdo intramuscular de toxina botulinica tipo
A e estabelecido uma programa dirigido de reabilitagao.
Foram injectados os musculos supra-espinhoso, deltéide
médio, delt6ide posterior e supra-espinhoso, numa dose total
de 500U de abobotulinumtoxinA. A intervencao terapéutica
permitiu a resolucao da recgdo associada durante a marcha,
com melhoria do padrao e da seguranca desta actividade fun-
cional. Os autores ilustram com video a avaliagdo comparati-
va pré e pds intervencao de reabilitacdo.

Conclusio: A intervencao multidisciplinar dirigida permitiu
cumprir os objectivos estabelecidos para a intervencao tera-
péutica dirigida, evidenciando a associacdo entre os efeitos do
tratamento de reabilitacdo e a melhoria da qualidade de vida.

1. Parker VM, Wade DT, Langton HR. Loss of arm function after
stroke: measurement, frequency, and recovery. Int Rehabil Med.
1986;8(2):69-73.

2. Heller A, Wade DT, Wood VA, Sunderland A, Hewer RL, Ward E. Arm
function after stroke: measurement and recovery over the first three
months. ] Neurol Neurosurg Psychiatry.1987;50(6):714-9.

3. Sommerfeld DK, Eek EU, Svensson AK. Spasticity after stroke: Its
occurrence and association with motor impairments and activity
limitations. Stroke. 2004;35:134-9.
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Conhecimentos dos Transeuntes da
Praca do Geraldo sobre AVC

Maria José Abrantes Bule', Isabel Maria Tarico Bico Correia’,
Maria Joao Marques?, Maria Margarida Santana Fialho Sim-
Sim'

1-Universidade de Evora; 2-Hospital do Espirito Santo, Evora
mjosebule@uevora.pt

Introducdo: Na popula¢do portuguesa o AVC constitui a
primeira causa de morte, com significado na taxa de anos de
vida perdidos . A morbilidade por AVC acarreta estados sen-
siveis do doente @ e recursos avultados. Estudos estrangeiros
relatam o conhecimento da populacao sobre AVC ¢, contudo
na regido Alentejo, com elevada taxa de mortalidade ©, a pers-
petiva do cidad@o nao estd documentada.

Objetivos: Descrever os conhecimentos que transeuntes
circunstanciais da praca principal da cidade de Evora pos-
suem sobre AVC.

Metodologia: Estudo descritivo, transversal, realizado na
comemoracdo da semana do AVC. Assegurou-se o cardcter
voluntério da participacao. Dos 233 abordados 207 concorda-
ram em participar. Formuldrio com questdes dicotémicas
inquiria sobre a ocorréncia pessoal de diabetes, hipertensao,
obesidade, colesterol elevado, doenca cardiaca e hédbitos taba-
gicos. Face a duas checklist solicitava-se o reconhecimento de
fatores de risco para AVC e de sinais e sintomas. Inquiriam-se
0s sujeitos sobre a informacao oferecida pelos servicos de
satde relativamente ao AVC.

Resultados: Exceto um, todos os participantes ja ouviram
falar de AVC, destacando-se como fonte de informagao a tele-
visdao (N=191; 92.7%). Na anélise de respostas multiplas obser-
vou-se que na percentagem individual de cada item da check-
list a hipercolesterolémia é a condicao mais apontada (92.7%).
Seguem-se as doencas do coracdo (178 mengdes; 86.4%) e o
tabagismo (169; 82%). Tomando-se os sujeitos que identificam
como fatores de risco o tabagismo, doenca cardiaca, colesterol
elevado e a diabetes, contatou-se que as representagdes per-
centuais sdo mais elevadas naqueles que ja tém presente na
sua saude tal patologia ou comportamento. Nos sujeitos que
reconhecem a idade avancada como fator de risco, aqueles
com mais de 65 anos valorizam menos este fator.

Na checklist com os sinais e sintomas, obtiveram-se 1326
mengcoes. Os trés sintomas mais reconhecidos sao a dormén-
cia de um dos lados do corpo (185 mencdes; 90.7%), fraqueza
de um dos lados do corpo (164 mencdes; 80.4%), dificuldade
em falar (163 mencoes; 79.9%). Mais de metade dos sujeitos
qualifica como pouca (N=104; 50.2%) ou nenhuma (N=23;
11.1%) a informacao oferecida pelos servicos de saude.

Conclusoes: A entidade patolégica nao € estranha a amos-
tra e parece espelhar a consciencializacao de habitos cultu-
rais, estilos de vida e ainda os esfor¢os da DGS nos programas
e comemoragdes como forma de sensibilizar a populagdo. A
rapidez de ativar o socorro poderd contudo constituir uma
drea a desenvolver no conhecimento da populacdo, ja que
cerca de metade dos participantes considera parca a informa-
¢do oferecida.
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A influéncia de parametros sociais
no conhecimento de sinais de sintomas de
Acidente Vascular Cerebral

Juliana S4, Miguel Castelo-Branco, Luis Patrao e Ricardo Tjeng
Faculdade de Ciéncias da Satide da Universidade da Beira
Interior, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha
julianampsa@gmail.com

Introducao: Os factores de risco associados ao AVC tém
sido amplamente estudados e encontram-se, hoje, detalhada-
mente documentados na literatura. No entanto, ndao acontece
0 mesmo com os factores sociais e econémicos que foram
temadticas menos abordadas. O reconhecimento dos sinais e
sintomas e a recorréncia imediata ao servico de urgéncia
maximizam a possibilidade de tratamento e recuperagao apds
AVC. Desta forma, torna-se essencial avaliar o conhecimento
da populacao acerca dos sinais e sintomas de AVC bem como
as varidveis que influenciam a recorréncia ao Servico de
Urgéncia.

Objectivos: O objectivo deste estudo consiste na descricao
das caracteristicas sociais e culturais dos doentes que sofre-
ram um AVC, e na relacdo que estas tém com o conhecimento
de sinais e sintomas e percepcdo da gravidade permitindo,
desta forma, construir uma campanha de educacdo para a
satde eficaz e adequada a populacao.

Metodologia: Recolheram-se os dados dos doentes que
estiveram internados na Unidade de Acidente Vascular
Cerebral do Centro Hospitalar da Cova da Beira, entre Janeiro
e Dezembro de 2011 e foi aplicado um questiondrio por via
telefénica. Os dados colhidos foram analisados através de
IBM Software Package for Social Sciences (SPSS®), versdo 19.0
para Microsoft Windows®.

Resultados: Foram incluidos no estudo 101 individuos com
a idade média de 72.3 anos. Sessenta e dois por cento eram do
sexo masculino, 55% viviam em drea rural, 63.4% completaram
o0 ensino primaério e 37.6% eram operarios. Quarenta e um por
cento dos individuos classificaram a sua percepc¢ao da situacao
no momento de instalacdo do AVC como “nada grave” e 87.1%
nao souberam enumerar espontaneamente pelo menos um
sinal ou sintoma de AVC. Nao se estabeleceu relacao entre o
conhecimento de sinais e sintomas e a residéncia em zona
urbana ou rural (p=0,093). Doentes que se fizeram transportar
de ambulancia ou com maior percepcao de gravidade da situa-
¢ao tiveram um menor tempo de chegada ao hospital (p=0.003
e p=0.002, respectivamente).

Conclusdes: O conhecimento acerca dos sinais e sintomas
de AVC provou-se muito limitado pelo que parece ser neces-
sdria a criacdo de programas efectivos e estruturados de pre-
vencao da doenca, que eduquem acerca dos sinais e sintomas
que devem motivar uma recorréncia imediata ao SU, utilizan-
do meios de comunicacao eficazes e adaptados a populacao,
de forma a optimizar as hip6teses de tratamento e recupera-
¢do plena.
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Programa

Sexta-feira, 14 de Marco
08h15 Abertura do secretariado

08h45 Sessao de Abertura
Francisco Sales e Carla Bentes

09h00-10h45 Mesa 1
Uma abordagem pragmatica na orientacao dos doentes com Epilepsia
Moderacao: Francisco Seles
Painel de discussdo: Dilio Alves, José Pimentel, Lopes Uma

10h45-11h00 Café

11h00-12h00 Conferéncia 1: Epilepsia e Autolmunidade
Palestrante: Myrna R. Rosenfeld
Moderacdo: José PImentel

12h00-13h00 Simposium BIAL

13h00-14h30 Almocgo

14h30-15h30 Simposium UCB

15h30-16h30 Grupo de interesse: Epilepsias do lobo frontal
Moderacao: Ricardo Rego

16h30-16h45 Café
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Cartazes 1
Moderacao: Manuela Santos, Isabel Luzeiro
Formato: Breve apresentacdo em sala + cartaz afixado

Jantar convivio da LPCE

Cartazes 2
Moderacdo: Jodo Chaves, Conceigdo Robalo
Formato: Breve apresentacdo em sala + cartaz afixado

Grupo de interesse: Epilepsias do lobo temporal
Moderacdo: Anténio Martins

Encontro com o Especialista: Receptores AMPA
Entrevistado: Javier Sanchez Garcia
Entrevistador: Nuno Canas

Comunicacoes Orais
Moderacdo: Isabel Santana, Pedro Cabral

Conferéncia 2: Revisitar as Epilepsias Generalizadas

Palestrante: Peter Wolf
Moderacdo: Anténio Martins da Silva

Mesa 2: Estado de mal ndo convulsivo
Moderacdo: José Augusto Ribeiro

Painel de discussdo: Conceicdo Bento, Nuno Canas, Pedro Rosado

Grupo de interesse: Epilepsias parieto-occipitais
Moderacdo: Alberto Leal

Mensagem final e Entrega dos prémios

Assembleia-geral LPCE
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Resumos

Mesa 1 - Uma abordagem pragmatica
na orientacdo dos doentes com
Epilepsia

Moderacao: Francisco Sales
franciscosales@huc.min-saude.pt
Painel de Discussao: Dilio Alves, José Pimentel e Lopes Lima

Nesta sessdo pretende-se incentivar uma discussao que de
alguma forma oponha ou complemente, as decisdes baseadas
em “recomendacdes” versus as decisoes baseadas na expe-
riéncia individual dos especialistas.

Para isso convidou-se um painel de peritos constituido por
trés colegas com larga experiéncia de pratica clinica em epi-
lepsia, que, tendo como base a apresentacgao de seis casos cli-
nicos muito pragmaéticos organizados pelo moderador, possa
catalisar uma boa revisdao por parte dos especialistas e uma
interactiva comunicagdo com a audiéncia.

Mesa 2 - Estado de mal nao
convulsivo

Moderacao: José Augusto Ribeiro
jamendesribeiro@gmail.com

Painel de Discussao: Concei¢ao Bento, Nuno Canas, Pedro
Rosado

A Mesa 2, dedicada ao Estado de mal ndo convulsivo, apre-
sentard, usando casos clinicos estudados no Centro
Hospitalar S. Jodao (CHS]J) ao longo dos tltimos 10 anos como
ferramenta de trabalho, os conceitos e definicoes operacio-
nais de estado de mal nao convulsivo (EMNC) com aplicabili-
dade imediata na prética clinica, procurando clarificar 1) os
critérios diagnésticos clinicos e electroencefalogréficos, 2)
evidenciar a relevancia da etiologia e comorbilidades na tera-
péutica e prognéstico e 3) delinear as melhores estratégias
terapéuticas a luz das recomendagdes internacionalmente
aceites. Para orientar a discussao sobre estes pontos-chave,
contaremos com a participacdo de um painel de discussao,
constituido pela Dra Conceigdo Bento, a quem competird em
especial a supervisdo do sucesso da abordagem do primeiro
ponto, pelo Dr. Nuno Canas, que se encarregard da orientacao
da discussdo do 2° ponto e pelo Dr. Pedro Rosado, que abrird
o caminho da reflexdo sobre as terapéuticas baseadas na evi-
déncia.

A apresentacao dos casos clinicos, que nos permitirao a
abordagem do tema estado de mal ndo convulsivo, estrutura-
da nos moldes descritos e numa atitude diagnéstica interro-
gativa permanente de “E mesmo estado de mal nao convulsi-
vo?” serd feita por colegas, que ao longo dos tltimos anos tra-
balharam com o moderador desta Mesa. Os colegas sdo a
Amélia Mendes, agora Neurologista do Unidade Local de
Satide do Alto Minho, o Miguel Grilo e Tiago Gomes, internos
de Neurologia do Centro Hospitalar S. Jodao e a Sandra
Moreira, interna de Neurologia do Centro Hospitalar de Entre
o Douro e Vouga.
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Conferéncia 1 - Epilepsia e
Autoimunidade

Moderacao: José Pimentel
josepimentel@fm.ul.pt

Autoimmunity, seizures, and status
epilepticus

Myrna R. Rosenfeld, MD, PhD

Neuroimmunology Program, Institute of Biomedical
Investigation (IDIBAPS) and Department of Neurology, Clinic
Hospital, Barcelona, Spain.
myrna.rosenfeld@uphs.upenn.edu

The encephalitis syndromes associated with antibodies to
neuronal cell surface or synaptic antigens are potentially fatal,
but treatment responsive immune-mediated disorders that
frequently affect young individuals and children. Many of
these syndromes result in seizures or status epilepticus occur-
ring alone or in association with other symptoms. For exam-
ple autoimmunity to the GABA(B) receptor associates with
early and prominent seizures and status epilepticus. Seizures
are often the initial symptom of pediatric patients with anti-
NMDA receptor encephalitis, and status epilepticus can be
the first manifestation of this disorder. For all disorders, some
patients require pharmacologically induced coma for several
months however they can recover after immunotherapy, chal-
lenging concepts regarding expectations for full or near com-
plete functional recovery from severe neurologic dysfunction.

The target antigens of the disorders include LGI1 and
Caspr2 (previously called VGKC antibodies), the NR1 subunit
of the NMDA receptor, the GluR1/2 subunits of the AMPA
receptor, the B1 subunit of the GABA(B) receptor, mGluR5
receptor, DPPX (a cell surface protein modulator of the potas-
sium channel Kv4.2) and GABA(A) receptors. Each of these
autoantibodies associates with a phenotype that resembles
that of pharmacological or genetic disruption of the corres-
ponding antigen. For example, patients with antibodies to
LGI1 (a secreted synaptic protein that when mutated results
in temporal lobe epilepsy) develop temporal lobe and
myoclonic seizures that resemble the phenotype of LGI1-
null mice. However, while LGI1-null mice die of epileptic
seizures, patients with LGI1 antibodies usually recover with
immunotherapy. Moreover, for all the disorders studied
[anti-NMDA, AMPA, GABA(B), GABA(A)], patients’ antibod-
ies alter the structure and/or function of the corresponding
receptor. Based in these findings, seizure disorders that
were previously considered “fever induced”, idiopathic “or
“possibly viral” are now defined as autoimmune and treat-
able. These studies also suggest that many acquired seizure
disorders of unknown etiology including, new onset
seizures/status epilepticus related to cortical and limbic
encephalitis; acute encephalopathy with fever/inflamma-
tion mediated status epilepticus (i.e., fever-induced refrac-
tory epileptic encephalopathy in school-age children
[FIRES], idiopathic hemiconvulsion-hemiplegia syndrome
[IHHS]), and some subtypes of Rasmussen’s encephalitis
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may contain subsets of patients in whom the disorder is
mediated by antibodies that affect neurotransmitter recep-
tors at cell surface or synaptic sites.

Conferéncia 2 - Revisitar as Epilepsias
Generalizadas

Moderacao: Ant6nio Martins da Silva
ams@icbas.up.pt

Generalized Epilepsies Revisited

Peter Wolf
Denmark
pwl@filadelfia.dk

The traditional view of generalized epilepsies is based
upon the scalp EEG finding of bilateral symmetric and syn-
chronous spikes and waves covering more or less the entire
convexity. It was concluded that the responsible neuronal dis-
charge takes place, if not throughout the entire grey matter,
then at least in the greater part of it. The resulting common
view is that generalized seizures involve the entire brain
homogeneously. This has never been quite convincing since
generalized spike-waves (GSW) accompany seizure types
such as absence or myoclonic seizures (MS) where important
functions like consciousness in MS or gait in absences typical-
ly remain unaffected. Also, GSW are not really homogeneous
but accentuated in or even restricted to the frontal, more
rarely the occipital region. An initial debate whether GSW
were a cortical or subcortical phenomenon ended with the
concept of a cortico-thalamic circuit in which the discharge is
generated as a kind of resonance phenomenon.

A series of investigations of spontaneous and reflex epilep-
tic seizures in idiopathic generalized epilepsies (IGEs) with
advanced electrophysiological methods and functional imag-
ing has meantime provided much more detailed information
on the ictogenesis in these epilepsies. The structures involved
seem to include parts of the frontal, parietal and occipital cor-
tex, the default mode network and the anterior thalamus. Part
of the definition of IGE is that the brains of these patients
show no gross morphological changes. However, newer inves-
tigations using magnetic resonance voxel-based or surface-
based morphometry have demonstrated that the areas
involved in the ictogenic networks also display subtle mor-
phological deviations.

The GSW discharge in the ictogenis network can be trig-
gered off from variable sites which may be intraindividually
consistent. The precuneus seems to have a pivotal role, but
the GSW of the photoparoxysmal response appear as a mere-
ly transcortical phenomenon. Praxis induction in Juvenile
Myoclonic Epilepsy (JME) seems to be related to overexcita-
tion of the functional anatomic system serving complex
visuo-motor coordination. Likewise, the language-induced
peri-oral reflex myoclonias which are a frequent symptom of
JME seem to express overexcitation of the networks normally
involved in communicative language including reading.

All findings concur to indicate that the ictogenic mecha-
nisms of “generalized” seizures primarily use pre-existing
functional anatomic networks that normally carry important
physiological brain functions. They are therefore now seen as
prototypes of epilepsies that can best be understood as sys-
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tem disorders of the brain in contradistinction to focal epilep-
sies which are caused by local pathologies.

Grupo de interesse - Epilepsias do lobo
frontal

Moderacao: Ricardo Rego
ricrego@gmail.com

15h30-15h50 Andlise quantitativa da semiologia ictal

Joao Paulo Cunha

Professor Associado do Departamento de
Engenharia Electrotécnica e de Computadores da
FEUP - Universidade do Porto.Coordenador do
grupo BRAIN no INESC TEC.

15h50-16h10 Electroencefalografia ictal e interictal

Ricardo Rego

Neurologista da Unidade de Neurofisiologia e
coordenador da Unidade de Monitorizacdo de
Epilepsia do Centro Hospitalar de Sao Joao.

16h10-16h30 Imagem estrutural e funcional

Duarte Vieira
Neurorradiologista do Servigo de
Neurorradiologia do Centro Hospitalar de Sao Jo@o.

Resumo

A defini¢ao sub-lobar da zona epileptogénica em epilep-
sias do lobo frontal é um desafio fascinante. A andlise da
semiologia e dos dados neurofisioldgicos deve ter em conta a
elaborada conectividade intra- e interhemisférica destas
regioes, que conduz a uma variedade complexa de “report6-
rios ictais”. Por outro lado, a tarefa de localizacao é complica-
da pela existéncia de extensas dreas silenciosas no registo
electroencefalografico de superficie. Nas ultimas décadas
temos assistido a um aumento paulatino do corpo de conhe-
cimento sobre as epilepsias frontais, a que corresponde igual-
mente um aumento na propor¢do de casos operados nas
séries cirtrgicas. Nesta sessdo faremos uma revisao breve de
alguns desses avancgos, concretamente na andlise da semiolo-
gia ictal, electroencefalografia e métodos de imagem.

Grupo de interesse - Epilepsias
Parieto-Occipitais

Moderacao: Alberto Leal
a.leal@aleeg.com

Participantes: Alberto Leal, Ricardo Lopes

Resumo

As epilepsias com origem no cortéx posterior constituiram
durante muito tempo um grupo menor nas séries clinicas de
epileptologia, em relacdo a epilepsias do cortéx frontal e tem-
poral. A evolugdo das técnicas imagiolégicas e neurofisiol6gi-
cas tém demonstrado que o ntmero destas epilepsias foi
subestimado e que eles podem explicar muitos quadros com
aspectos pouco convencionais sendo igualmente a explicacao
para muitos casos de faléncia na Cirurgia da Epilepsia.
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Neste grupo de interesse procuraremos descrever avangos
recentes no estudo deste tipo de epilepsias, com base nos
estudos do nosso grupo de investigacao que se tem concen-
trado nos sindromes epilépticos da infancia. O objectivo fun-
damental serd demonstrar o impacto dos conhecimentos
adquiridos na investigacao das epilepsias idiopaticas a abor-
dagem das epilepsias sintomdticas no contexto da Cirurgia da
Epilepsia. Ilustraremos a necessidade da utilizagao de méto-
dos recentes de imagiologia e neurofisiologia na compreensao
da dinamica, por vezes complexa, das epilepsias posteriores.
A neuropsicologia deste tipo de epilepsias é também pouco
conhecida e avangos nesta drea prometem ganhos de infor-
macao de crucial importancia na abordagem destas situacoes,
quando se considera a hipdtese de uma abordagem cirtrgica.

Descreveremos o impacto dos métodos de estudo desen-
volvidos num projecto de Cirugia da Epilepsia na idade
pediatrica.

Comunicacoes orais

Moderacao: Isabel Santana, Pedro Cabral

Avaliacdo dos Resultados do
Programa de Cirurgia de Epilepsia do
CHSJ: as primeiras 20 cirurgias
ressectivas

Helena Rocha' e Ricardo Rego?, pelo Grupo de Cirurgia de
Epilepsia do CHS]J

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao e
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 2-Unidade de
Neurofisiologia do Centro Hospitalar de Sao Joao.
helen.roch@gmail.com

Introducéo e objetivos: Pretende-se fazer uma avaliagdo
dos resultados nos primeiros 20 doentes submetidos a cirur-
gia ressectiva no CHSJ, assumindo que em alguns doentes o
tempo de seguimento é ainda relativamente curto.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos doentes submeti-
dos a cirurgia de epilepsia no CHSJ entre Setembro de 2011 e
Junho de 2013. Para tal foram colhidos dados demograficos,
clinicos, imagiolégicos, electroencefalograficos e outros rela-
tivos ao procedimento cirdrgico, resultado andtomo-patoldgi-
co, complicacoes e controlo de crises.

Resultados: Dos doentes revistos, 13 eram mulheres. A
média de idades foi de 37 anos a data da cirurgia. De acordo
com a zona epileptogénica presumida, os doentes foram clas-
sificados em 3 grupos: epilepsia temporal mesial (n=14), tem-
poral neocortical (n=3) e extra-temporal (n=3). As patologias
mais prevalentes foram esclerose mesial (n=9) e tumor de
baixo grau (n=4). Durante a investigacao foi realizado registo
invasivo extra-operatério com mapeamento cortical em 3
casos e electrocorticografia intra-operatéria em 5 casos. O pro-
cedimento cirtrgico mais frequente foi a lobectomia temporal
anterior e amigdalo-hipocampectomia (n=16), com lesionec-
tomia concomitante em 5 desses casos. Nos restantes foi efe-
tuada lesionectomia guiada pelo registo intra ou extra-opera-
tério. Em geral, destacam-se como complicacdes cirtrgicas:
meningite (n=1) e isquemia cerebral com afasia transitdria
(n=1). O periodo de seguimento médio foi de 13 meses (6-26
meses). Nove doentes ficaram totalmente livres de crises, 3
manifestaram auras isoladas e 8 tiveram recorréncia de crises
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com interrupgao de consciéncia (raras em todos esses casos).

Conclusdes: Os resultados globais nesta série de doentes
submetidos a cirurgia de epilepsia sdao ainda limitados mas
encorajadores, com uma taxa baixa de complicacdes e um
desfecho no que diz respeito ao controlo de crises semelhan-
te ao reportado em séries internacionais.

Cirurgia da epilepsia do lobo
temporal em idade pediatrica - perfis
eletroclinicos e evolucdo pés-cirurgica de
acordo com a etiologia.

Cristina Pereira, Maria Angeles Pérez-Jiménez, Concepcién
Fournier-Del Castillo, Javier Melero, Marcelo Budke, Marta
Garcia-Fern4dndez, Juan Alvarez-Linera, Francisco Villarejo
Ortega

Unidade de Epilepsia, Hospital Universitdrio Nifio Jesus, Madrid-
Espanha.

cristina.d.pereira@gmail.com

Introducao: A Cirurgia da Epilepsia do Lobo Temporal em
idade pediétrica difere da dos adultos em variados aspetos.

Objetivos: Analisar a semiologia eletroclinica, neuropsico-
logia e a evolucdo pds-cirtrgica em criancas submetidas a
Cirurgia da Epilepsia do Lobo Temporal.

Metodologia: Foram incluidas 50 criancas dos 0 aos 18
anos (mediana de idade 10 anos) com diferentes patologias do
lobo temporal: Esclerose Mesial Temporal (EMT-12),
Displasias Corticais Focais (DCF-12), Esclerose Tuberosa (ET-
6) e Tumores de Baixo Grau (TBG-20). A andlise foi baseada
em resultados de avaliacdo multimodal, realizada pré-cirurgi-
camente e 1 e 3 anos ap0s a cirurgia.

Resultados: Foram observados espasmos epitéticos de ini-
cio precoce associados a descargas focais intercriticas e ativi-
dade epileptiforme generalizada critica em todas as criangas
com ET, em 42% das crian¢as com DCF e em 15% das criancas
com TBG. Anomalias epileptiformes focais e crises tipicas do
lobo temporal foram maioritariamente observadas em crian-
cas com EMT (92%) e em criancas com TBG com inicio de cri-
ses ap0Os os 3 anos de idade (60%). As DCF apresentaram-se
maioritariamente com espasmos epiléticos e/ou crises focais
antes dos 3 anos de vida (67%). Crises hipomotoras e hiper-
motoras foram também registadas. A existéncia de défice inte-
lectual (QI<70) dependeu da etiologia: ET-100%, DCF tipo I-
71%, DCF tipo II-25%, EMT-33% e TBG-10%. Foi diagnostica-
da psicopatologia em 32% dos casos, metade destes corres-
ponderam a problemas comportamentais.

A evolugdo poés-cirtirgica favoravel nao diferiu significativa-
mente de acordo com os grupos etiolégicos. Um e trés anos
ap6s a cirurgia, 86% e 88% respetivamente, obtiveram controlo
ou grande melhoria das crises (classes I e II de Engel). A dura-
¢30 média do follow-up pés-cirdrgico foi de 6 anos. O pior
prognostico poés-cirdrgico foi associado a patologia residual
fora do lobo temporal ressecado. Foram documentadas melho-
rias na memoria e na linguagem em 38% e 14% criancas, respe-
tivamente. Observou-se declinio cognitivo em apenas 2 casos.

Conclusdes: As caracteristicas eletroclinicas e neuropsico-
légicas das criancas submetidas a Cirurgia da Epilepsia do
Lobo Temporal dependem da etiologia, da topografia da lesao,
da idade de inicio da epilepsia e da idade da avaliacao. Na
grande maioria dos casos foi obtido um prognéstico favoravel
no que diz respeito ao controlo das crises e as fun¢des neurop-
sicoldgicas.
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Experiéncia com acetato de
eslicarbazepina na pratica clinica

Ana Gouveia', Rui Barreto? Rute Teoténio', Concei¢ao Bento',
Francisco Sales'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Entre
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anargouveia86@gmail.com

Introducdo: A Eslicarbazepina (ESL), formaco anti-epilép-
tico bloqueador de canais de sédio, é comercializado em
Portugal desde Abril de 2010. Estd aprovado como tratamento
adjuvante de crises focais com ou sem generalizacdo secun-
daria.

Objetivo: Avaliar os resultados da utilizacao de ESL na pré-
tica clinica.

Métodos: Estudo observacional retrospetivo, incluindo
todos os doentes seguidos no nosso hospital com o diagnésti-
co de Epilepsia, a quem foi prescrito ESL entre Abril de 2010 e
Novembro de 2013. Registdmos fatores demograficos, etiologia
e tempo de evolucao da epilepsia, duragao do tratamento com
ESL e resposta ao tratamento. Calculamos as taxas de retengao
e analisdmos os motivos de descontinuacao do farmaco.

Resultados: Identificimos 195 doentes, idade média de
43.91 anos (DP: 16.53), 45.1% do sexo masculino. As etiologias
mais frequentes foram esclerose mesial temporal (9.7%), p6s-
traumadtica (9.7%), anomalias do desenvolvimento cortical
(9.2%) e criptogénica (30.8%). A duracao média da epilepsia foi
de 23.26 anos (DP 15.85). Os doentes cumpriram uma média
de 16.15 meses (DP 12.40) de tratamento com ESL. Aos 6, 12 e
24 meses de tratamento, verificou-se uma reducao superior a
50% na frequéncia das crises em 41.67%, 44.36% e 28.20% dos
doentes, respetivamente. A propor¢ao de doentes livres de cri-
ses aos 6, 12 e 24 meses foi de 30.77%, 31.58% e 16.67%, respe-
tivamente.

Do total de doentes que iniciaram ESL, 85.64% mantinham
a terapéutica aos 6 meses, 80% aos 12 meses e 77.95% aos 24
meses. O motivo mais comum para abandono do farmaco foi
ineficacia (36%), seguido de intolerancia por efeitos adversos
(24%) e questoes econdmicas (12%).

Conclusdo: Dos resultados apresentados salientamos
taxas de retencado elevadas na nossa populacao de doentes,
com um ligeiro decréscimo ao longo do tempo, o que indica
simultaneamente uma boa tolerdncia e eficicia de ESL.

Implicacdes da Ponta Onda Continua
do Sono (POCS) no desenvolvimento
(cognicao/linguagem), comportamento e
aprendizagem escolar - analise
longitudinal de 10 casos com POCS

Conceicgao Robalo, Cldudia Alfaiate, Dulcinia Lages, Isabel
Lucas

Servico do Centro de Desenvolvimento da Crianca — Hospital
Pedidtrico de Coimbra/CHUC.

dulcinialages@hotmail.com

Introduc@o: Para um desenvolvimento adequado, bem
como para a realizacdo de uma aprendizagem normal é fun-
damental a existéncia de um sono bem estruturado. Nas
POCS, o sono é gravemente perturbado por uma atividade
epileptiforme continua, e as suas principais manifestacoes
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sdo a sonoléncia diurna, alteragoes da linguagem e do com-
portamento, deterioracdo cognitiva, com consequéncias sig-
nificativas para a aprendizagem escolar e percurso profissio-
nal futuro. Sao poucos os estudos portugueses relacionando
este diagnodstico com as consequéncias comportamentais e
cognitivas. Pretendemos analisar retrospetiva e longitudinal-
mente 10 casos de POCS, seguidos na Consulta de Epilepsia
do CDC/HP/CHUC.

Objetivo: Analisar o percurso de desenvolvimento de 10
casos clinicos de POCS, seguidos na Consulta de Epilepsia
do CDC/HP/CHUC-EPE.

Método: Consulta do processo clinico individual, sendo
tratada a evolugao dos resultados das baterias de avaliagao da
linguagem, do desenvolvimento cognitivo, das dificuldades
de aprendizagem, e das alteracdes de comportamento das
criancas com POCS, e inquérito telefénico para recolha de
informacao atual.

Resultados: A POCS é responsdvel por uma regressao glo-
bal do funcionamento geral da crianca. Com o controle das cri-
ses e 4 medida que sono se torna mais organizado, verifica-se
uma evolucdo linguistica, cognitiva, comportamental, e uma
progressiva melhoria nas suas capacidades de aprendizagem.
Ainda assim, mesmo apds a resolugao da POCS, o desenvolvi-
mento cognitivo (dificuldades generalizadas), linguistico
(sempre inferior ao esperado para a idade, com todos os domi-
nios da linguagem afetados) e o percurso escolar (com neces-
sidade de manter medidas de Educacado Especial) ficam com-
prometidos.

Comentdrios: Na presenca de POCS, é fundamental uma
avaliacdo e monitorizacdo multidisciplinares (envolvendo as
dreas da psicologia, pedagogia e terapia da fala), que deve ser
realizada em momentos-chave, de acordo com a evolucao cli-
nica, para um ajustado estabelecimento de estratégias de
intervencao.

Previsao de crises epiléticas com
inteligéncia computacional

Anténio Dourado’, César Teixeira', Bruno Direito', Mojtaba
Bandarabadi', Francisco Sales®

1-Universidade de Coimbra, Departamento de Engenharia
Informatica, Portugal; 2-Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal.

dourado@dei.uc.pt

Objectivo: J4 14 vao cerca de trés décadas em que a comu-
nidade cientifica mundial se dedica a desenvolver métodos e
tecnologias para a previsao de crises epiléticas. Esta possibili-
dade, quando concretizada de um modo efetivo, clinicamen-
te vidvel, mudara por completo a vida de milhdes de pessoas
que tém que viver com a possibilidade de sofrerem uma crise
em qualquer instante e em qualquer lugar. De facto cerca de
1% da populacao, de todas as idades e geografias, sofre de epi-
lepsia em qualquer altura das suas vidas. Cerca de dois tercos
podem ser tratados por medicamentos ou cirurgias e vém-se
livres de crises. Mas os restantes ndo tém atualmente essa
esperanca, e por isso as suas vidas profissionais e sociais
sofrem de grandes limitac¢des, influenciando também forte-
mente a vida das suas familias. A questao que se coloca é de
saber se é possivel prever as crises epiléticas.

Metodologia: No presente trabalho aborda-se esta questdao
através de técnicas de inteligéncia computacional: redes neu-
ronais artificiais e maquinas de vetores de suporte (SVM).
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Partindo de uma base de dados com 278 doentes, com regis-
tos de EEG multicanal de longa duragao (4 ou 5 dias), desen-
volvida pelo projeto Epilepsiae (FP7, www.epilepsiae.eu) na
European Epilepsy Database (http://epilepsy-database.eu),
extraem-se 22 caracteristicas do sinal elétrico captado por seis
elétrodos colados no couro cabeludo ou cirurgicamente inse-
ridos dentro do cérebro, no dominio do tempo, da frequéncia
e da estatistica. Constréi-se assim um conjunto de 126 carac-
teristicas que sdo usadas na procura de uma distincao (classi-
ficacdo) do estado do cérebro entre quatro possiveis: o inter-
ictal (normal), o pré-ictal (antes da crise), o ictal (a crise ela
mesma) e 0 pos-ictal (transicao da crise para a normalidade).

A inteligéncia computacional tem grande potencial para
classificar grandes conjuntos de dados, como é o caso. As
redes neuronais artificiais (RNA) sdo treinadas num conjunto
de dados e depois testadas, simulado a previsdao, num outro
conjunto de dados novos do mesmo doente. As maquinas de
vetores de suporte (Suport Vector Machines, SVM) sdo ade-
quadas para tratar problemas de classificagdao em que nao ha
separabilidade linear, como é o caso. Quer num caso quer
noutro, é necessaria uma etapa de otimizacao das suas arqui-
teturas. O estudo segue vdrias etapas: (i) adquirir e anotar o
EEG multicanal, (ii) extrair 22 caracteristicas por canal, (iii)
construir a matriz das caracteristicas e do alvo (target), (iv)
fazer a classificacdo dos instantes com redes neuronais artifi-
ciais e maquinas de vetores de suporte, (iv) pds processar a
classificacdao gerando os alarmes de acordo com esta, e (v)
analisar o desempenho dos classificadores.

A colecao de dados usados do estudo é composta por 236
doentes com EEG escalpe e 42 com EEG intracraniano. H4 9
doentes com EEG misto, mas que foram tratados como de
escalpe.

Aplicaram-se redes neuronais multicamada e SVM, com
um extensivo trabalho de otimizacado das suas arquiteturas.
Experimentaram-se diversos conjuntos de elétrodos e de
valores do intervalo pré-ictal. Os melhores resultados estao
apresentados de seguida.

Resultados:

a) Com Redes Neuronais Artificiais

(i) Doentes com EEG superficial. Numero de crises na fase
de teste: 1141; nimero de doentes com sensibilidade maior
ou igual a 50% e taxa de alarmes negativos inferior a 0.15 por
hora: 52; duracdo dos registos de teste: 18022 horas; sensibili-
dade média (variancia) 61,94 (29,98); especificidade média
(variancia): 99,96 (0,04); taxa de falsos alarmes média (varian-
cia): 0,27 (0,28).

(ii) Doentes com EEG intracraniano. Ntimero de crises na
fase de teste: 343; numero de doentes com sensibilidade
maior ou igual a 50% e taxa de alarmes negativos inferior a
0.15 por hora: 7; duracdo dos registos de teste: 4690 horas;
sensibilidade média (variancia) 54,53 (23,76) especificidade
meédia (variancia): 99,95 (0,04); taxa de falsos alarmes média
(variancia): 0,34 (0,29).

b) Com Méquinas de Vetores de Suporte (SVM)

(i) Doentes com EEG superficial. Numero de crises na fase
de teste: 1121; nimero de doentes com sensibilidade maior
ou igual a 50% e taxa de alarmes negativos inferior a 0.15 por
hora: 76; duracdo dos registos de teste: 18098 horas; sensibili-
dade média (variancia) 57,66 (30,20); especificidade média
(variancia): 99,98 (0,02); taxa de falsos alarmes média (varian-
cia): 0,15 (0,12).

(ii) Doentes com EEG intracraniano. Nuimero de crises na
fase de teste: 350; numero de doentes com sensibilidade
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maior ou igual a 50% e taxa de alarmes negativos inferior a
0.15 por hora: 13; duracdo dos registos de teste: 4680 horas;
sensibilidade média (variancia) 51,88 (20,62) especificidade
meédia (variancia): 99,97 (0,02); taxa de falsos alarmes média
(variancia): 0,20 (0,15).

Conclusao: As técnicas de inteligéncia computacional tém
um grande potencial para extrair conhecimento de dados e
tomar decisoes Uteis (neste caso gerar alarmes). Sendo técni-
cas puramente baseadas em dados, ndo aproveitam o conhe-
cimento neuroldgico existente nem consideram outros tipos
de informacdes. Nesta aplicacdo, os resultados obtidos,
embora promissores para um conjunto de doentes, ndao tém
usabilidade clinica. E necessdrio prosseguir a investigacdo
com a fusdo de todos os tipos de informagdo que se possa

obter sobre os doentes e suas crises.
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CENTRO-07-0224-FEDER-002003. M. Bandarabadi would particularly
like to acknowledge the Portuguese Foundation for Science and
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Spect in patients with PLEDs -
Towards a better definition of the ictal-
interictal continuum
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Introducao: Alguns padroes epileptiformes que nao cum-
prem os critérios electrofisiol6gicos de estado de mal epilépti-
co suscitam duvidas relativamente a sua natureza, como as
descargas epileptiformes periddicas lateralizadas (PLEDs).

O SPECT é um dos exames que poderd ajudar a distinguir
a sua natureza, assumindo que a um padrao de hiperperfusao
ou hipoperfusdo corresponderd um fenémeno ictal ou inte-
rictal respectivamente.

Material e métodos: Estudo prospectivo descritivo de
amostra consecutiva de 11 doentes, internados no HSM -
CHLN, cujo EEG detectou PLEDs ou BiPLEDs que ndo cum-
priam os critérios de estado de mal epiléptico. Foi efectuado
SPECT e colhidas as varidveis demogréficas e clinicas.

Critérios de inclusao: suspeita de estado de mal ndo con-
vulsivo que ndo preencha os critérios neurofisiolégicos,
PLEDs ou BiPLEDs no EEG a frequéncia 0.5-2 Hz e consenti-
mento informado assinado.

Critérios de exclusao: critérios de estado de mal epiléptico
no EEG, EEG com GPEDs ou PEDs multifocais, encefalopatia
hipéxico-isquémica e lesdes cerebrais multifocais (=2 lesoes
difusas ou focais).

Resultados: Foram incluidos 12 doentes, 8 mulheres, idade
média 69 anos [39-86]. 1 doente foi excluido posteriormente.
Apenas 1 doente tinha histéria prévia de epilepsia. 3 doentes
foram classificados clinicamente na altura da realizacdo do
SPECT como tendo crises parciais complexas, 3 como estado
de mal subtil, 2 como epilepsia parcial continua e 3 apresen-
tavam alteracao do estado de consciéncia sem movimentos
involuntarios associados.

Dos 11 doentes, 81% apresentavam captagao cortical de
radiofarmaco, em 72% concordante em termos de localizacao
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com a lesdo e/ou PLEDs.

Conclusoées: Os resultados preliminares deste estudo pare-
cem demonstrar que a maioria dos doentes com PLEDs no
EEG apresentam hipercaptacao no SPECT concordante em
termos de localizacao com lesdo e/ou PLEDs, suportando
uma possivel natureza ictal.

Este pequeno ntiimero ndo permite ainda caracterizar a
populacdo em que tal ndo acontece, sendo necessarios estu-
dos futuros com uma amostra maior.

Posters

Moderacao: Manuela Santos, Isabel Luzeiro

Encefalite anti-NMDAR na crianca -
apresentacdo como epilepsia multifocal

Tiago Santos', Sofia Quintas'?, Sofia Lima?, Teresa Moreno’,
Anténio Levy'

1-Unidade de Neuropediatria, Departamento de Pediatria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte-Hospital de Santa Maria; 2-
Servico de Pediatria, Hospital Beatriz Angelo.
tproencasantos@gmail.com

Introducdo: A encefalite anti-NMDAR é mais prevalente do
que inicialmente reconhecido, embora rara abaixo dos 6 anos. A
apresentacao tipica é multifasica, com perturbagdes do compor-
tamento e memoria, seguidas de psicose, crises epilépticas, dis-
cinesias e disautonomia. No entanto, nomeadamente na crianga,
crises epilépticas podem dominar a apresentacao clinica.

Caso Clinico: Crianca de 4 anos, sexo masculino, saudavel.
Internamento por quadro agudo caracterizado por crises epi-
lépticas multifocais, de dificil controlo terapéutico, associadas
a pico febril no primeiro dia, sem sinais/défices focais nem
alteracdo do estado de consciéncia. Mdltiplas lesdes hipersinal
em T2/FLAIR cértico-subcorticais bilaterais na RM CE.
Pleocitose no LCR. Pesquisa de agente microbiano negativa.
Os EEGs mostraram lentificacdo da electrogénese de base e
actividade paroxistica em diferentes localiza¢des ao longo do
tempo. Terapéutica com antimicrobianos e antiepilépticos,
com controlo das crises apés 3 semanas. Alta clinicamente
bem. Re-internado 2 dias depois, por nova crise epiléptica e
episddios paroxisticos de alteracao do comportamento e aluci-
nagoes. Repetiu RM CE, com melhoria das lesdes prévias e
EEG, que evidenciou maior lentificacao e possiveis crises. Por
necessidade de terapéutica multipla para controlo da clinica,
requereu internamento em UCI. No sangue e LCR foram iden-
tificados anticorpos anti-NMDAR. Restantes anticorpos anti-
neuronais negativos. A investigacdo de patologia tumoral foi
negativa. Realizada terapéutica com gamaglobulina e metil-
prednisolona, com melhoria clinica significativa. Cinco dias
depois, por re-agravamento do quadro de agitacao, foi subme-
tido a plasmaferese, apds o que se manteve clinicamente esta-
vel. A data de alta apresentava apenas discreta lentificacdo do
discurso. Assintomatico um més depois.

Conclusdo: Nas criangas é fundamental investigar a hip6-
tese diagnoéstica de encefalite auto-imune, nomeadamente
anti-NMDAR, perante quadros de encefalite sem agente defi-
nido, em especial quando o quadro epiléptico for predomi-
nante, sem outras manifestacdes neurolégicas tipicas de
encefalite infecciosa associadas. O tratamento imunomodela-
dor deve ser instituido o mais precocemente possivel, de
forma a favorecer o prognéstico.
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Encefalite de Rasmussen associada
a Esclerose Mesial. Implicacao
prognéstica?
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de Neuropediatria, 6-Neurorradiologia, 7-Servico de
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Introducéo: A encefalite de Rasmussen (ER) acompanha-
se, em regra, de epilepsia refractdria e, em casos raros, de
segunda patologia potencialmente causadora de crises epi-
lépticas (CE), como tumores, displasia focal e esclerose mesial
(EM). Hipoteticamente, a ndo inclusdao destas duas ultimas
patologias na peca de resseccdo podera condicionar o prog-
nostico pés-operatério das CEs. Apresentamos um caso de ER
associada a EM ndo identificada precirurgicamente.

Caso Clinico: Sexo masculino, desde os 6 anos com crises
focais motoras do hemicorpo esquerdo. RMN-CE com
demonstracdo de discreta atrofia do hemisfério direito. Cinco
meses depois, surgimento de discreta hemiparesia esquerda e
progressivas dificuldades de aprendizagem. Nova RMN-CE a
demonstrar aumento da referida atrofia, sem alteracoes de
sinal na regido temporal mesial. Por suspeita de ER, adicio-
nou-se imunoglobulina humana e metilprednisolona aos
anti-epilépticos. A monitorizacdo video-EEG revelou lentifi-
cacdo da actividade de base e actividade interictal epileptifor-
me direita e uma crise com inicio frontal. Submetido a hemis-
ferectomia direita incluindo resseccdo da amigdala e hipo-
campo. O diagndstico de ER foi confirmado pela presenca de
infiltrado inflamatério de linfécitos T no parénquima cere-
bral, proliferacdo microglial e astrocitaria reactiva, com for-
macdo de nédulos microgliais; concomitantemente, verifi-
cou-se perda neuronal no sector CAl e CA4 da camada pira-
midal do hipocampo, sem lesdes inflamatoérias associadas,
compativel com EM. Quatro meses de seguimento pés-cirtr-
gico sem ocorréncia de crises.

Conclusao: Existem descricoes raras de ER associada a EM
ipsilateral diagnosticada neuropatologicamente, sem refe-
réncia a identificacao imagioldgica pré-cirtrgica. Este facto,
associado a auséncia de alteracdes no EEG a envolver as
regides temporais mesiais bilateralmente, pode ser um factor
de mau progndstico no que respeita a ocorréncia de CEs, por
poder existir um envolvimento do hemisfério contralateral
pelo processo inflamatério ou pela EM. Mais estudos sao
necessdrios para se esclarecer a eventual implicacdo prog-
nostica desta associagao.

Um caso de panencefalite
esclerosante subaguda num adulto.

Henrique Costa?, Amélia Mendes®, Madalena Pinto’, Isabel
Pires*, Ricardo Rego*, Dilio Alves®, Carolina Garrett'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de S. Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto; 3-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Alto Minho, Viana
do Castelo; 4-Unidade de Neurofisiologia, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar de S. Jodo, Porto.
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Introducéo: Desde a introdug@o do programa de vacinagdo
universal, assistimos em Portugal a uma reducdo drastica do
numero de casos de sarampo e das complicacdes neurolégicas
associadas. Apesar da raridade, continuam a ser observados
casos pontuais de sarampo e panencefalite esclerosante suba-
guda em paises ocidentais. Apesar da descricao classica em
criancas de alteracoes comportamentais e deterioracdo cogni-
tiva inicial, na idade adulta as formas de apresentacdo podem
ser mais atipicas, nomeadamente com envolvimento visual
inaugural.

Caso clinico: Doente de 25 anos, com hipovisdo bilateral
de instalacdo subaguda em Julho de 2013, com diagnéstico de
retinopatia necrotizante de etiologia indeterminada. Inicia
em Outubro 2013 mioclonias dos membros esquerdos, inicial-
mente de predominio no sono, e posteriormente movimentos
hipercinéticos tipo hemibalistico ipsilaterais, com interferén-
cia na marcha. O electroencefalograma (EEG) realizado mos-
trou a presenca de complexos periddicos lentos, difusos, mas
muito mais amplos no hemisférico direito, sincronos com
mioclonias dos membros esquerdos. A RM CE, os titulos ele-
vados de anticorpos anti-virus do sarampo, a presenca de
bandas oligoclonais no soro e a histéria epidemioldgica de
sarampo aos 6 meses de idade, permitiram o diagnéstico de
panencefalite esclerosante subaguda. Foi iniciada terapéutica
com isoprinosina, interferdo alfa 2b intra-ventricular e ribavi-
rina oral, encontrando-se o doente actualmente neurologica-
mente estavel.

Conclusdo: Apesar da forma de apresentacdo visual atipica,
o aparecimento posterior de mioclonias com traducao elec-
troencefalogréfica caracteristica, com complexos periddicos
lentos sincronos, foi fundamental para o diagnéstico etiol6gico
correcto e inicio de terapéutica adequada. A raridade actual dos
casos de panencefalite em Portugal e restantes paises ociden-
tais traduz o beneficio da introducdo da vacinagao universal e a
sua importancia na erradicacao desta condi¢cao devastadora.

Sindrome epiléptico relacionado com
infecgao febril (FIRES) na crianca -
Epilepsia e imunidade

Tiago Santos', Sofia Quintas', Marisa Vieira?, Anténio Levy"
1-Unidade de Neuropediatria, 2-Unidade de Cuidados Intensivos
Pedidtricos, Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte-Hospital de Santa Maria.
tproencasantos@gmail.com

Introducdo: Febrile infection-related epilepsy syndrome
(FIRES) é uma encefalopatia epiléptica p6s-infecciosa grave
que surge em criangas previamente saudéveis. Evolui em trés
fases: inicio com infecdo febril; dias depois a fase aguda, com
crises epilépticas altamente recorrentes ou estado de mal
refratdrio, sem outras alteracdes neuroldgicas e a dltima fase,
crénica, com epilepsia farmacorresistente e compromisso
neurocognitivo.

Caso Clinico: Crianca do sexo masculino, 10 anos, sauda-
vel. Seis dias ap6s quadro de febre e mialgias inicia crises téni-
co-clénicas generalizadas repetidas, que evoluem para estado
de mal convulsivo, sendo transferido para a UCIped HSM.
LCR sem alteracdes no primeiro dia, com pleocitose e hiper-
proteinorraquia no 3° dia. RM CE mostrou hipersinal cortical
transitorio. Pesquisa de agentes microbianos negativa, com
excepcao de IgM para Mycoplasma pneumoniae positiva, com
PCR no LCR negativa. Ac anti-GAD, anti-LGI-1 e anti- VGKC
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negativos. Para controlo de estado de mal foi necessdria esca-
lada terapéutica (varios anti-epilépticos, tiopental e midazo-
lam) que obrigou a ventilagdo mecanica durante 11 dias.
Terapéutica antibidtica, antiviral, com gamaglobulina e metil-
prednisolona, sem efeito significativo. Assistiu-se a uma
melhoria gradual, embora mantendo crises focais ténicas ou
clénicas do hemicorpo direito ou esquerdo, plurididrias, por
vezes com generalizacdo; refractérias a varios anti-epilépticos.
Ao exame neurolégico, destacava-se lentificacdo do discurso,
alteracoes mnésicas e de comportamento. Mantém, 2,5 anos
depois, alteracdes cognitivas e comportamentais significati-
vas, bem como epilepsia multifocal refractaria a terapéutica
farmacolégica; em avaliag@o para eventual colocacdo de neu-
roestimulador vagal.

Conclusao: Na auséncia de processo infeccioso direto do
SNC, tem-se especulado sobre a etiologia auto-imune desta
entidade. No entanto, neste, como noutros casos descritos,
ndo se detectou nenhum auto-anticorpo e nao existiu respos-
ta aos imunomodeladores. Discute-se a etiopatogenia possi-
vel desta entidade, incluindo possiveis causas metabdlicas e a
necessidade de estruturar um fluxograma adequado de inves-
tigacdo e terapéutica para a mesma, com vista a tentar limitar
as suas consequéncias devastadoras.

Encefalopatia Epiléptica por
Mutacdes no Gene STXBP1 - um fenétipo
eletroclinico em expansao

Claudia Melo', Inés Carrilho’, Sara Domingues', Catarina
Magalhaes', Pedro Guimaraes', Mafalda Barbosa?, Rui Chorao?®,
Patricia Maciel’, Teresa Temudo’

1-Servigo de Neuropediatria, Centro Materno-Infantil do Norte -
Centro Hospitalar do Porto, Porto; 2-Department of Genetics and
Genomic Sciences and Psychiatry, Seaver Autism Center, Mindich
Child Health and Development Institute, Icahn School of
Medicine at Mount Sinai, NY, USA; 3-Servico de Neurofisiologia —
Centro Hospitalar do Porto, Porto; 4-Instituto de Ciéncias da Vida
e da Saude, Escola de Ciéncias da Satde da Universidade do
Minho, Braga.

crferrao.melo@gmail.com

Introducéo: As mutacoes no gene STXBP1 estdo associadas
a encefalopatia epiléptica precoce, tendo sido relatados até a
data 50 doentes, com um fenétipo heterogéneo. Apresentamos
dois novos doentes com diagnéstico de encefalopatia epiléptica
associada a mutacdes no STXBP1 com apresentacoes clinicas
distintas.

Caso Clinico: Caso 1 — Doente do sexo masculino, com 12
anos de idade, iniciou no terceiro dia de vida crises focais e
espasmos, evoluindo para um sindrome de West tratado com
vigabatrina. Apés um periodo de 6 anos sem crises iniciou
epilepsia refractdria. O doente evoluiu com um défice intelec-
tual grave e atraso motor. Atualmente apresenta marcha ata-
xica, auséncia de linguagem e diversas estereotipias das maos
e cabeca, bruxismo e hiperventilagdo alternando com
apneias. A RMN encefélica revelou uma discreta assimetria
hipocampal. O doente apresenta uma mutacdo de novo no
gene STXBP1.

Caso 2 — Doente do sexo feminino, com 7 anos de idade,
iniciou crises focais (clonias do membro superior esquerdo e
movimentos de mastigacao) nos primeiros dias de vida, com
EEG sem surtos-supressdo. Com 1 més de idade apresentou
espasmos epilépticos com um EEG interictal sem hipsarrit-
mia. Apés associacdo de carbamazepina e vigabatrina perma-
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nece sem crises desde os 5 anos. Adquiriu marcha indepen-
dente aos 3 anos de idade e atualmente combina 2 palavras. A
RM encefdlica foi normal. O array-CGH revelou uma delecao
no brago longo do cromossoma 9 envolvendo o gene STXBP1
e uma delecdo no brago curto do cromossoma 20 que envolve
o gene MACROD?2.

Conclusoes: O primeiro doente ilustra o amplo espetro
fenotipico das mutagdes no STXBP1 e a necessidade de consi-
derar este diagndstico em pacientes com um fendtipo Rett-
like. A segunda doente apresenta um fendtipo mais modera-
do. Nunca apresentou sindromes de Ohtahara ou de West e
evoluiu para epilepsia de fécil controlo e défice intelectual
moderado. A influéncia da dele¢do do gene MACROD2 per-
manece por esclarecer. Estes casos clinicos introduzem maior
diversidade no fenétipo de encefalopatia epiléptica precoce
por mutacoes no STXBPI.

Epilepsia e défice cognitivo no sexo
feminino - pensar em mutag¢des no
PCDH19

Sofia Quintas', Ana Berta Sousa®, Nuno Lobo Antunes?®, Tiago
Santos', Anténio Levy'

1-Unidade de Neuropediatria, 2-Servico de Genética,
Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar Lisboa Norte —
Hospital de Santa Maria; 3-PIN-Progresso Infantil.
tproencasantos@gmail.com

Introducdo: Mutagoes do gene PCDH19, que codifica a
protocaderina 19 no cromossoma X, causam epilepsia e défi-
ce cognitivo em raparigas/mulheres. Inicialmente descritas
em meninas com encefalopatia epiléptica precoce Dravet-
like, o espectro da epilepsia associada tem-se alargado, até
epilepsia focal em raparigas previamente saudaveis. O grau de
compromisso cognitivo-comportamental é também muito
varidvel, encontrando-se ja descritos casos sem alteracdes a
este nivel.

Caso Clinico: Crianca atualmente com 6 anos, sexo femini-
no, raga caucasiana, com antecedentes familiares e pessoais
irrelevantes. Diagnéstico de epilepsia aos 6 meses, na sequén-
cia de crises ténico-clonicas generalizadas, ocorrendo habi-
tualmente em surtos trimestrais, com 1 a 3 dias de duracao,
em relacdo com episddios febris. Atraso ligeiro/moderado do
desenvolvimento psicomotor notado a partir do inicio das cri-
ses e nao progressivo. Realizou os seguintes exames comple-
mentares de diagndstico: RM CE sem altera¢ées, EEG com
actividade paroxistica temporal esquerda; cromatografia de
aminodcidos no sangue e urina, cromatografia de 4cidos orga-
nicos na urina, potencial redox no sangue e LCR, CDT sem
alteracoes e pesquisa de mutacoes do gene SCN1A negativa. O
estudo do gene PCDH19 identificou uma mutacao patogénica
(956G>T). Aguarda-se o estudo genético do(s) pai(s).

Mantem epilepsia com padrao de crises idénticas, breves e
frequentes, ocorrendo em surtos com 2 dias de duracdo, a
intervalos de 2-4 meses, medicada com 3 anti-epilépticos.

Conclusdo: As mutacgoes do gene PCDH19 sdao uma causa
frequente de epilepsia em meninas/raparigas/mulheres
jovens, nomeadamente com defeito cognitivo varidvel asso-
ciado e fendtipo clinico sugestivo (crises de inicio precoce,
ocorrendo em surtos e com sensibilidade a febre). O diagnés-
tico genético é fundamental, na medida em que permite
obviar a realizagdo de outros exames de investigacao etiol6gi-
ca, orientar o aconselhamento genético das familias, definir o
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prognostico e orientar a terapéutica (esta ainda com algumas
limitacoes).

Hereditariedade paterna de
heterotopia subcortical em banda

Isabel Moreira, Joao Chaves

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

isabelpmoreira@gmail.com

Introducio: A heterotopia subcortical em banda ou duplo
cortex é uma malformacao do desenvolvimento cortical por
perturbacdo da migracdo neuronal. E uma encefalopatia
grave que cursa com atraso do desenvolvimento pisco-motor
e epilepsia refractdria. Geralmente deve-se a mutagao do gene
DCX, tendo um padrao de hereditariedade dominante ligado
ao X. Os doentes herdam o gene de um portador materno
assintomdtico: os homens sao normalmente hemizigéticos e
tém um fenétipo grave e as mulheres sdao heterozigéticas
tendo um fenétipo mais moderado Existem casos em que a
mutacdo ocorre de novo. Apresentamos um caso em que a
transmissao se deu via paterna.

Caso clinico: Mulher, 24 anos, com atraso grave do desen-
volvimento psico-motor que iniciou, aos 13 anos, crises focais
com generalizacdo secunddria: a doente faz versao cefalica
seguida de postura ténica dos membros, tem perda de cons-
ciéncia e mordedura da lingua, sem incontinéncia de esfincte-
res; no pos-critico fica cansada e sonolenta. O eletroencefalo-
grama mostrou atividade paroxistica focal fronto-temporal
esquerda com bilateralizacdo. A ressonancia magnética reve-
lou heterotopia subcortical em banda frontal bilateral e em
alguns pontos o cortex suprajacente encontrava-se espessado
com perda da diferenciacio cortico-subcortical. Atualmente
estd sob carbamazepina 1000mg e topiramato 200mg man-
tendo uma crise a cada 1 a 2 meses.

O seu pai, com 50 anos, sem défices cognitivos, tinha crises
semelhantes com inicio aos 16 anos. Foi tratado com carba-
mazepina. As crises desapareceram aos 25-30 anos, suspen-
dendo a medicacdo sem recorréncia. A sua ressonancia cere-
bral mostrou heterotopia subcortical em banda frontal bilate-
ral. O estudo do gene DCX no pai detetou a mutacao
¢.557A>G(p.Tyr186Cys) em mosaico.

Conclusao: Trata-se do primeiro caso descrito na literatu-
ra de heterotopia subcortical em banda com transmissao
paterna.

O pai é assintomatico, portador da uma mutacao do DCX
em mosaico.

Mutacdes dos canais de sédio e
Epilepsia Generalizada com Convulsdes
Febris plus

Ricardo Almendra, Andreia Matas, Ana Graca Velon, Pedro
Guimaraes, Mario Rui Silva

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

ricardo.jorge.almendra@gmail.com

Introducao: A epilepsia é uma doenga prevalente na nossa
populacdo e a sua incidéncia afeta principalmente as faixas
etdrias extremas. Existem vdrios tipos de epilepsia que surgem
na infancia, com uma enorme variabilidade prognéstica.
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Numa posicdo intermédia encontra-se a Epilepsia
Generalizada com Convulsoes Febris plus (GEFS plus). Este
trabalho tem como objetivo apresentar dois casos de GEFS
plus com mutagdes genéticas nao descritas na literatura.

Caso 1: Sexo feminino, 16 anos de idade, com epis6dio
inaugural de crise febril aos 4 meses apds vacinagao tripla
contra sarampo, parotidite e rubéola. Persisténcia de crises
febris até aos 5 anos de idade, a partir da qual terd tido varios
episddios sem febre e associados ao exercicio fisico. Nao exis-
tiam antecedentes pessoais relevantes nem histéria familiar
de epilepsia. Realizou estudo genético que revelou mutacgao
no exao 13 do gene SCN1A, ainda ndo descrita na literatura, da
qual resulta a introducdo de um codao STOP, que origina uma
proteina truncada, ndo funcionante, compativel com o diag-
néstico de GEFS plus tipo 2.

Caso 2: Sexo feminino, 13 anos de idade, com episédio
inaugural de crise febril aos 2 meses de idade. Teve crises
febris até aos 6 anos. Nao tera tido mais episddios até aos 12
anos, quando desenvolve 3 crises, sem febre, de fenomenolo-
gia dialética, duas delas associadas a movimentos tonicocl6-
nicos. Existe histdria familiar de consanguinidade e, na linha-
gem materna, de crises febris. Foi pedido estudo genético que
mostrou mutagdo no gene SCN9A, ainda néo descrita na lite-
ratura, da qual resulta substituicdo de uma serina de por argi-
nina na posicdo 1181. Embora esta muta¢do nao traduza
necessariamente doenga, junto com a histéria prévia torna o
diagnéstico de GEFS plus tipo 7 bastante provavel.

Conclusao: Existem centenas de mutacoes dos canais de
sédio ligadas a epilepsia, quase todos no gene SCNI1A.
Mutagoes no gene SCN9A tem sido associadas a outras pato-
logias neuroldgicas e raramente a epilepsia. Assim, achamos
pertinente a documentacao destes casos para o conhecimen-
to cientifico. Embora atualmente a classificagao das epilepsias
se baseie em dados maioritariamente clinicos, cada vez mais
os estudos genéticos apoiam a informacao clinica e abrem
horizontes fisiopatoldgicos e terapéuticos.

Convulsoes, agitacdo e impulsividade
num rapaz de 10 anos. Sinto-me sozinho.
E agora?

Alexandra Pedruco’, Inés Nunes Vicente', Dulcinia Lages’,
Francisca Régo?, Conceicao Robalo’

1-Centro de Desenvolvimento da Crianca (CDC), Hospital
Pediatrico de Coimbra (HPC), Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra (CHUC), E.PE,; 2-Faculdade de Psicologia e de
Ciéncias da Educacao, Universidade de Coimbra.
alexandrapedruco@chc.min-saude.pt

Introducdo: As situagdes de ansiedade e as experiéncias
traumdticas podem ter um impacto devastador nas criancas,
perturbando o seu desenvolvimento fisico, emocional, cogni-
tivo e social, podendo ser marcados por um acentuado sofri-
mento.

Caso clinico: Crianga do sexo masculino,10 anos, com o
diagnéstico de Ponta Onda Continua do Sono (POCS) feito no
exterior, desde os 5 anos. Frequenta o 4° ano com dificuldades
de aprendizagem. Medicado com metilfenidato em consulta
de Pedopsiquiatria no exterior por agitacdo e impulsividade.
Iniciou entdo periodos de paragem de atividade e sialorreia
intensa. Observado pela primeira vez na Consulta de
Epilepsia do HPC, apresentava valproatémia muito elevada
(163 p/ml;v.r. 50-100), tendo sido feito reajustamento da dose
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de valproato, suspensao do metilfenidato e introducao de ris-
peridona. Nos dias seguintes verificou-se agravamento pro-
gressivo do comportamento: polifagia, periodos de agitacao,
agressividade e impulsividade alternando com periodos de
sonoléncia, pelo que foi internado no Servigo de Pediatria
Médica. Pedida colaboracdo da Psicologia Clinica em D1 de
internamento, tendo sido feita avaliacao da histéria individual
e da estrutura e dinamica familiares com a seguinte bateria de
testes: Desenho da familia real (DFR), Desenho da familia
imagindria (DFI), Inventdrio de Comportamentos da Crianca
para Pais (ICCP), Tarefa de Completamento de Frases (TCF).
Apés identificacdo de situagdes ansidgenas -conflitos conju-
gais no subsistema parental e violéncia familiar, iniciou inter-
vencao psicoterapéutica de orientacao dinamica com melho-
ria substancial do comportamento. Em D5, associou-se tera-
péutica com corticéides (2 mg/kg/dia). Nao repetiu episddios
sugestivos de crises epiléticas e o tracado electroencefalogra-
fico normalizou. A data da alta, apresentava-se assintomatico,
calmo, colaborante e com apetite normal, sob corticoterapia,
depakine, castilium, risperidona e seguimento em Consultas
de Epilepsia e de Psicologia Clinica.

Comentdrios: Neste caso, apesar do diagndstico de POCS
justificar as altera¢gdes do comportamento, optou-se por uma
terapia conjunta — intervenc¢do psicoterapéutica, a qual se
associou corticoterapia, com impacto significativo na crianca,
na dinamica familiar e no controlo da doenca de base. A ava-
liagdo e identificacdo precoces das situagdes de ansiedade sdao
fundamentais para atenuar o impacto neurobioldgico das
mesmas na crianca e na familia.

Epilepsia focal com actividade
eléctrica continua no sono: da
investigacao etiolégica a abordagem
terapéutica.

Catarina Magalhaes', Cristina Garrido', Adriana Ribeiro? Rui
Chorio?, Inés Sampaio?®, Inés Carrilho'

1-Servico de Neuropediatria, 2-Servico de Neurofisiologia,
Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio; 3-
Servico de Medicina Nuclear, Instituto Portugués de Oncologia
do Porto.

c-magalhaes@netcabo.pt

Introducéo: Na epilepsia focal sem lesao na ressonancia
magnética (RM) cerebral a tomografia com emissdo de posi-
troes (PET) pode ser ttil na avaliagdo e na decisao terapéuti-
ca. A sua interpretacao estd dependente de varios factores.

Caso Clinico: Trata-se de uma crianca de 2 anos e meio do
sexo feminino, que desde os 9 meses apresenta episodios de
contraccdo da comissura labial direita, nessa altura muito bre-
ves e pouco frequentes, nao valorizados pelos pais. Aos 19
meses teve uma crise com caracteristicas semelhantes mas
associada a olhar fixo e sialorreia, com duragao de segundos. O
electroencefalograma (EEG) apresentava abundante activida-
de paroxistica fronto-centro-parietal esquerda, hemisférica
esquerda e generalizada que se acentuava no sono, sendo sub-
continua. Apresentava exame neurolégico e desenvolvimento
psicomotor normais. No EEG efectuado duas semanas depois
observava-se actividade paroxistica generalizada, escassa, na
baixa de vigilia. Ficou sem medicacdo antiepiléptica até aos 21
meses, altura em que reinicia os episédios sendo medicada
com valproato. Evoluiu em duas semanas para clonias da
hemiface direita quase continuas, associadas a contrac¢ao do
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polegar direito e, esporadicamente, dificuldade em falar, com
boa resposta clinica e electroencefalografica a fenitoina endo-
venosa. Por reaparecimento das crises houve necessidade de
ajuste terapéutico com politerapia. O EEG evoluiu para activi-
dade paroxistica fronto-centro-temporal e hemisférica esquer-
da de novo mais frequente. A RM cerebral (3T) nao revelou
alteracoes. O PET (18F-fluorodeoxiglucose) evidenciou foco de
hipercaptacao frontal pré-central esquerdo.

Mantém-se com desenvolvimento psicomotor, exame
neurolégico e comportamento adequados. As crises limitam-
se a hemiface direita, uma a duas vezes por més. No EEG per-
siste foco muito activo, com actividade paroxistica continua
em sono.

Conclusdes: Questoes que se colocam: 1) etiologia idiopéti-
ca (epilepsia autolimitada) ou sintomadtica (lesional); 2) hiper-
captacdo na PET pela presenca de foco epiléptico muito activo?
(nao sugere lesao); terapéutica: antiepilépticos, corticoterapia
ou cirurgia.

Epilepsia Mioclénica como primeira
manifestacdo de Ataxia de Friedreich?

Raquel Samaes', Inés Carrilho?, Bruno Moreira®, Jodo Chaves'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neuropediatria, 3-Servigo
de Neurorradiologia, Hospital de Santo Anténio — Centro
Hospitalar do Porto.

araquelfsamoes@hotmail.com

Introducdo: A Ataxia de Friedreich (AF) é a ataxia heredi-
taria (recessiva) mais frequente. Mesmo considerando a
variabilidade de fenétipo, a epilepsia generalizada é rara-
mente descrita como manifestacgao.

Caso Clinico: Sexo feminino, 18 anos, sem histéria familiar
de doenca neuroldgica. Aos 10 anos, iniciou episédios de mio-
clonias dos membros superiores, de predominio matinal. O
EEG revelou surtos de actividade paroxistica generalizada,
com resposta fotoparoxistica e fotomioclénica. Foi diagnosti-
cada epilepsia mioclonica juvenil e foi iniciado valproato, que
nao tolerou, instituindo-se lamotrigina, até 50mg/dia, com
bom controlo.

Pelos 12 anos, instalou-se quadro aparentemente progres-
sivo de desequilibrio na marcha, com lesdes ortopédicas fre-
quentes dos membros inferiores. Ao exame neurolégico, apre-
sentava-se cognitivamente preservada (WISC III — QI global =
94), com discreta disartria, pés cavus com dedos em martelo,
arreflexia generalizada (excepto bicipitais, fracos), hipostesia a
picada nas maos e nos pés, hipostesia vibratdria nos haluxes e
polegares, hipersudorese nas palmas das maos e nos pés,
Romberg positivo. Os estudos neurofisiolégicos documenta-
ram uma polineuropatia sensitiva com padrao distal-proximal.

Da investigacao realizada: RM encefdlica com focos de
hipersinal dispersos pela substancia branca subcortical de
ambos os lobos frontais, inespecificos mas patolégicos nesta
faixa etdria; bioquimica normal (incluindo homocisteina,
cobre, perfil lipidico, glucose, vitamina E, acantdcitos); estudo
imunolégico negativo; PL normal (incluindo citoquimico, lac-
tatos e pesquisa de bandas oligoclonais). Exame oftalmolégi-
co e avaliacdo cardiaca também normais. O teste genético
para AF detectou duas expansdes em heterozigotia no gene da
frataxina.

Conclusdo: Apresentamos este caso por constituir um
desafio diagndstico e por ser uma apresentacdo rara de uma
AF: o que comecou por ser uma Epilepsia Mioclénica Juvenil,
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na presenca de uma ataxia progressiva, passou a requerer que
se considerassem outras sindromes, nomeadamente do espec-
tro das epilepsias mioclénicas progressivas. Sendo rara a asso-
ciacdo com a epilepsia, mas sendo a AF uma mitocondriopatia
pode especular-se que lhe confira alguma suscetibilidade.

Sindroma de Rett no género
masculino com perturbacdo do movimento
e epilepsia - Um desafio diagnéstico e
terapéutico

Sandra Jacinto, Rita Silva, Ana Isabel Dias, Ana Moreira, Euldlia
Calado

Servico de Neurologia, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE

ritalopessilva@hotmail.com

Introducdo: O S. de Rett é uma doenca com hereditarieda-
de dominante ligada ao cromossoma X, devido a mutacdo do
gene MECP2. Afecta sobretudo raparigas e até hd poucos anos
era considerado letal nos rapazes. Com os avan¢os da genéti-
ca, algumas centenas de casos tém sido descritos em rapazes,
com um vasto espectro de fenétipos, desde encefalopatia neo-
natal até atraso mental sem outras manifestacoes sindrémicas.
Pode coexistir epilepsia e vérios tipos de movimentos anéma-
los, sendo por vezes dificil o seu diagnéstico diferencial.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de um rapaz de 10 anos,
segundo filho de casal saudével, sem consanguinidade, que
tem uma irma com diagnéstico recente de S. de Rett, com
confirmacao genética.

A gravidez, parto e periodo perinatal decorreram sem pro-
blemas. Desde sempre foi notado atraso global e profundo de
desenvolvimento psicomotor, sem dismorfias. Fez investiga-
¢ao que foi inconclusiva, incluindo RM encefélica e estudos
genéticos e metabdlicos. Apés diagndstico da irma foi feito
estudo do gene MECP2 que revelou mutacao p.Pro389.

Em Agosto de 2013 foi internado com um quadro interpre-
tado como de estado de mal epiléptico inaugural, com crises
ténico-clénicas aparentemente generalizadas, em contexto
de infeccao respiratéria grave. Fez EEG que revelou actividade
paroxistica frontal abundante e foi medicado com VPA, PHT e
CLB. Manteve tremor cinético (postural) com componente de
repouso, cefdlico e do tronco, na vigilia, com exacerbagao evi-
dente apés estimulacdo e aspectos que simulavam crises
generalizadas, mas sem traducdo no EEG. Esta perturbagdo
do movimento nao melhorou com TPM, LEV ou trihexifenidi-
lo, sendo apenas notada melhoria parcial com introducao de
propanolol. Durante o internamento suspendeu os anti-epi-
lépticos inicialmente instituidos, sem recorréncia das crises
epilépticas e sem actividade paroxistica nos EEGs.

Conclusdes: O S. de Rett € muito raro no género masculino
mas deverd ser considerado perante atraso profundo do
desenvolvimento psicomotor sem etiologia conhecida. Pode
cursar com epilepsia, mas habitualmente as perturbagdes do
movimento sao mais prevalentes. E fundamental caracterizar
e correlacionar o quadro clinico e electroencefalografico para
estabelecer o diagnéstico diferencial entre estas duas entida-
des, de modo a seleccionar a terapéutica mais adequada.
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Disfuncdo respiratéria no sindrome
de Rett - importancia do diagnéstico
diferencial
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Chorao?, Dilio Alves®, Manuela Santos’
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Integrado, Centro Hospitalar de Sao Joao; 2-Servico de
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Introducéo: O sindrome de Rett é uma doenca complexa
do neurodesenvolvimento cujos mecanismos fisiopatoldgicos
sdo ainda pouco conhecidos. Do fendtipo fazem parte a epi-
lepsia, as alteracoes do movimento e a disfuncao respiratoria.
A distingao entre crises epilépticas e eventos paroxisticos nao
epilépticos é dificil com base apenas na clinica, sendo funda-
mental o registo video-EEG destes episédios.

Caso Clinico: Apresentamos o caso clinico de uma crianca
do sexo feminino com 9 anos de idade e o diagnéstico de sin-
drome de Rett. Apresenta desde os 6 anos epilepsia refrataria
e o registo eletroencefalografico mostra abundante atividade
paroxistica generalizada de predominio frontal, por vezes
continua. Aos 6 anos e meio inicia episédios em vigilia de
paragem, cianose e clonias generalizadas. A partir dos 8 anos
estes episddios passam a ser mais frequentes, surgindo com
apneia, nem sempre precedida de hiperventilacdo, sendo pos-
sivel o seu registo video-EEG, que revela marcada atenuacdo
da amplitude do tragado surgindo atividade teta ritmica sem
focalizacdo, o que é interpretado como um fenémeno de
natureza nao epiléptica. A terapéutica antiepiléptica sao asso-
ciados sucessivamente risperidona, fluoxetina e buspirona,
até a data com resposta clinica parcial.

Conclusoes: A disfuncao respiratéria no sindrome de Rett
ocorre em mais de metade dos doentes e a exposicao a hipo-
xia e ao stress oxidativo acarreta consequéncias graves a longo
prazo na homeostasia cardiorrespiratoria.

Pretendemos salientar a importancia do diagnéstico dife-
rencial entre os episddios de disfunc¢ao respiratoéria e as crises
epilépticas, dado que coexistem frequentemente no sindrome
de Rett e que o seu tratamento € distinto.

Palavras-chave: Sindrome de Rett, apneia, hipoventilacao,
hiperventilacao, epilepsia

Epilepsia e ataques de panico. Quem
tem medo do lobo mau?

Alexandra Pedruco’, Francisca Régo?, David Neves®, Conceicao
Robalo*
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Hospitalar e Universitdrio de Coimbra (CHUC), E.PE.; 4-Centro
de Desenvolvimento da Crianc¢a (CDC), Hospital Pedidtrico de
Coimbra (HPC), Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
(CHUCQ). E.PE.

alexandrapedruco@chc.min-saude.pt

Introducdo: A ansiedade é um estado em que ocorrem senti-
mentos de medo, associados a manifestagdes somaticas. Os ata-
ques de panico sao definidos como episddios paroxisticos agu-
dos e graves de ansiedade, com inicio stbito e de curta duragao.
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Caso clinico: Crianca do sexo masculino, 9 anos, com his-
téria de convulsoes febris e crises epiléticas, até aos 4 anos de
idade. Recorre frequentemente ao Servico de Urgéncia (SU)
por precordialgia e sincope, com estudo cardiaco normal.
Episodios caraterizados por dor precordial, mal-estar geral,
quedas para o chdo, perda de conhecimento, os tltimos dos
quais com revulsdo ocular e hipertonia dos membros com
duracdo de 10 minutos. Feito diagndstico de epilepsia apds
EEG (7/10/2013), iniciou medica¢do com levetiracetam. Por
ter ocorrido agravamento do namero de crises nos trés dias
subsequentes, foi internado na Unidade de Internamento de
Curta Duragdo (UICD). Teve alta ap6s 24h mas regressa 12
horas depois por nova crise com as carateristicas acima des-
critas. Por manutengao das crises, inicia clobazan e é transfe-
rido para o Servico de Medicina (13/10/2013). No interna-
mento apresentou evolucao clinica favoravel, manteve-se
assintomdtico, sem alteracbes no exame neurolégico nem
episddios convulsivos. Apés alta (18/10/2013), segundo a
mae, tinha sono muito agitado com insénias. Voltou a recorrer
ao SU por 3 vezes (em 4 dias) com sintomatologia semelhan-
te. A chegada apresentava-se consciente, sem alteracdo de
sinais vitais. Foi internado novamente no Servico de Medicina
do HPC (22/10/2013) para esclarecimento do quadro clinico e
monitorizacdo de EEG. Pedida colaboragdo de Psicologia
Clinica: entrevista semi-estruturada, genograma e avaliacao
psicoldgica projetiva. Foram identificados ataques de panico
na crianca, fatores ansiégenos precipitantes e fragilidade
parental na familia. Procedeu-se a Intervencao
Psicoterapéutica Familiar de Orientagao Dindmica com técni-
cas ativas psicodramadticas, em regime de internamento. Teve
alta (25/10/2013) apresentando-se assintomatico e sinténico.
Manteve consultas de Epilepsia e de Psicologia Clinica no
CDC/HPC.

Comentadrios: Identificados os estimulos situacionais,
desencadeadores dos ataques de panico, foi possivel iniciar
intervencdo psicoterapéutica familiar, tendo grande impacto
na crianga e na familia. As queixas cessaram, a dindmica fami-
liar tornou-se funcional com controlo total das pseudocrises e
das crises epiléticas anteriormente diagnosticadas.

Bruxismo nocturno como
manifestacao ictal?

Carina Fernandes', Diana Sousa?, Carla Bentes*?, Ana Rita
Peralta**

1-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte —
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-Laboratério de EEG/Sono,
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte —
Hospital de Santa Maria, Lisboa.
fernandes.carina@gmail.com

Introducdo: O diagnéstico diferencial entre as parassénias
do sono NREM, as perturba¢des do movimento durante o
sono e a epilepsia nocturna é frequentemente dificil porque
podem apresentar-se com semiologias muito semelhantes e
podem coexistir num mesmo doente.

Caso Clinico: Sexo feminino, 18 anos de idade, sem antece-
dentes pessoais relevantes, com antecedentes familiares de
provével parassénia do sono NREM (mae) e de epilepsia (avo
paterna), mal caracterizados. Iniciou aos dois anos de idade
epis6dios nocturnos recorrentes, breves, ocorridos na primei-
ra metade da noite, caracterizados por choro, gritos, expres-
sao de medo, postura de defesa, ficando inconsolavel e confu-
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sa. Raramente, tinha também episédios de deambulacdo, sem
propésito aparente e sem manipulagdo de objectos ou outros
comportamentos habituais da vigilia. Tinham inicialmente
frequéncia semanal ou quinzenal, tendo esta aumentado
cerca dos 7-8 anos de idade, em que ocorriam frequentemen-
te varias vezes por noite. Ap6s os 12 anos de idade houve
diminuicdo da frequéncia dos episddios, ocorrendo actual-
mente cerca de uma vez por més e habitualmente isolados. A
doente nao tem memoria destes episdios e estes nunca ocor-
reram no periodo diurno. A monitorizacao video polissono-
gréfica realizada revelou actividade epiléptica intercritica
fronto-temporal esquerda e multiplos despertares acompa-
nhados de bruxismo e ocasionais comportamentos motores
estereotipados, caracterizado por postura distonica do mem-
bro superior direito. Estes despertares eram frequentemente
precedidos de actividade ictal temporal esquerda.

Conclusdo: O presente caso ilustra a importancia da ava-
liacao neurofisiolégica no diagnoéstico diferencial de terrores
nocturnos/ sonambulismo e epilepsia. Um caso previamente
descrito documenta um doente com bruxismo em vigilia e
sono como manifestacdo ictal. O bruxismo nocturno desta
doente pode representar uma manifestacao ictal ou um feno-
meno motor breve, associado as flutuacoes da vigilia desenca-
deadas pelas descargas epilépticas. A epilepsia deve ser inte-
grada no diagnéstico diferencial desta perturba¢do do movi-
mento durante o sono.

Electroencefalograma no Servico de
Urgéncia

Célia Machado, Ana Filipa Santos, Sara Varanda, Joao Pinho,
Liliana Valbom, Jodo Pereira, Fitima Almeida, Esmeralda
Lourenco

Servico de Neurologia do Hospital de Braga, Braga.
ccarinamachado@gmail.com

Introducdo: Crises epilépticas e alteracoes do estado de
consciéncia sdo frequentes no Servico de Urgéncia (SU). A
sensibilidade do Electroencefalograma (EEG) aumenta quan-
do realizado nas primeiras 24h apés uma crise epiléptica.
Actividade epileptiforme € preditiva de recorréncia e altera-
¢oes especificas ajudam a caracterizar o tipo de crise e sindro-
me epiléptica. O EEG é fundamental para o diagnéstico do
estado de mal ndo convulsivo (EMNC) subjacente a alteracoes
do estado de consciéncia de etiologia indeterminada.

Objectivos: Estabelecer em que medida o EEG realizado no
SU contribuiu para o diagnéstico, terapéutica e orientagdo do
doente.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos processos clinicos
de todos os doentes que realizaram EEG no SU do Hospital de
Braga, entre Setembro de 2012 e Setembro de 2013. As varid-
veis estudadas: idade, género, antecedentes, indicacoes, tipo
de crises, caracteristicas do EEG, diagnostico e orientacao.

Resultados: Realizaram-se 159 EEGs, 75% nas primeiras 24
horas. Primeiro exame em 73.9% dos doentes. Mediana etaria
de 40 anos (36,5% em idade pediatrica), 50,9% do sexo mascu-
lino. Requisitado EEG por crise epiléptica e/ou suspeita em
82,4%, encefalopatia em 15,1% e alteracdes do comportamen-
to em 2,5%. Em 30,8% dos casos tinham antecedentes de epi-
lepsia, 23,3% sob terapéutica antiepiléptica (AE). Actividade
de base alfa em 56,9%, teta em 42,4% e beta em 0,7%. Em 22%
dos EEGs foi registada actividade epileptiforme (focal em
15,7% focal e generalizada em 3,8% e generalizada em 2,5%)
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em 33,3% actividade lenta focal e/ou generalizada. EMNC em
5,7% dos casos (mais de um terco dos doentes com alteracao
da consciéncia de causa indeterminada). Ap6s o EEG em
23,3% dos doentes iniciou-se medicacao AE, em 2,5% ajustou-
se amedicacdo AE prévia e em 4,4% foram tomadas outras ati-
tudes. A data da alta do SU 56,6% dos doentes tinham o diag-
nostico de Epilepsia, de novo em metade deles. Outros diag-
nosticos: encefalopatia 20,2%, pseudocrises 14,5% e diagnos-
tico nao esclarecido 29%.

Conclusoes: O EEG foi decisivo para o esclarecimento
diagnéstico na maioria dos doentes e num terco implicou
modificacdo da atitude clinica. A disponibilidade deste exame
no SU permite melhorar a abordagem dos doentes com crises
epilépticas e/ou alteracdo do estado de consciéncia.

“Avé Maria''- estado de mal ndo
convulsivo

Ana Franco!, Joao Ferreira', Ana Patricia Antunes’, Rita Peralta’,
Miguel Coelho', Luisa Albuquerque'

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte EPE, Lisboa, Portugal.
catie.ann@gmail.com

Introducdo: As manifestagdes religiosas podem ocorrer
associadas a crises epilépticas quer na forma de aura expe-
riencial, quer no periodo pés-ictal e interictal. Contudo, as
oracoes nao foram descritas como fendmenos ictais.
Reportamos o caso de uma doente em estado de mal nao con-
vulsivo com uma perturbacao do discurso do tipo jargao con-
tinuo que se assemelha a uma oragao.

Caso clinico: Uma mulher de 81 anos, previamente inde-
pendente, foi admitida no nosso Hospital com quadro confu-
sional, hiponatrémia (121mEq/L), uma infeccdo urindria e
hipotiroidismo. Quatro dias ap6s a admissao, inicia quadro de
perturbacdo do discurso com um jargao continuo com ritmo
e melodia da oracdo “Avé Maria”. Tinha ainda uma perturba-
¢ao da atencao, com interaccao flutuante com o observador,
ndo nomeia objectos e repete e cumpre ordens simples incon-
sistentemente. Sem outras alteracdes no exame neuroldgico.
O EEG mostrava multiplas crises epilépticas com inicio nas
derivacdes centrais esquerdas e rdpida propagacao frontal e
fronto-temporal, de acordo com um estado de mal epiléptico
nao convulsivo. A RM-CE mostrou uma pequena area de res-
tricao a difusdo no tdlamo esquerdo. A puncao lombar nao
tinha alteracdes e os anticorpos antineuronais eram negati-
vos. Fez tratamento com valproato, levetiracetam, fenitoina,
topiramato e levotiroxina com melhoria clinica e electroence-
falografica progressiva. Dois meses depois, houve recorréncia
do estado de mal epiléptico com deterioracao cognitiva pro-
gressiva, parcialmente revertida com tratamento anti-epilép-
tico e corticosterdide. A etiologia do estado de mal epiléptico
permanece nao esclarecida.

Conclusao: Este caso alerta para o facto de que um discur-
so tipo jargao com ritmo e melodia de oracao pode ser uma
manifestacdo de estado mal epiléptico ndo convulsivo.
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Espasmo facial isolado como
manifestacdo de epilepsia parcial continua:
estudo electrofisiolégico de um caso
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Introducdo: A epilepsia parcial continua (EPC) é uma
forma rara de estado de mal epiléptico focal que afecta geral-
mente segmentos corporais unilaterais.

Estudo de caso: Homem, 77 anos de idade, dextro, admiti-
do na sequéncia de crise convulsiva, apresentava contragoes
paroxisticas envolvendo o andar inferior da face, afasia, paré-
sia do membro superior e facial central direita. A monitoriza-
¢ao video-EEG revelou descargas frontais e fronto-temporais
periddicas, com morfologia mono, bi ou polifésica e frequén-
cia variavel (0,3 a 1 Hz). O registo EMG de superficie no mus-
culo orbicularis oris (OL) esquerdo registou activacoes com
200-250 mseg associadas a contraccao visivel no registo video.
Os transitérios electroencefalograficos apresentavam uma
relacdo varidvel com as clonias. No sentido de localizar o gera-
dor das descargas epileptiformes aplicimos técnicas de “jerk-
locked back-averaging” da actividade EEG, tendo sido obtida
uma onda central negativa com pico 20 mseg antes do inicio
do movimento clénico facial, confirmando a origem cortical
da EPC. A TC-CE revelou uma lesao hipodensa esquerda e o
doente teve alta sob terapéutica anti-epiléptica, com remissao
das clonias e da actividade epiléptica no EEG. Readmitido
dois meses depois por recorréncia, realizou RM-CE que reve-
lou lesdes intra-axiais parieto-opercular e insulares esquerdas
compativeis com neoplasia cerebral intra-axial. Realizada
nova monitoriza¢do EEG com registo EMG dos musculos OL
bilateralmente e back-averaging, que evidenciou co-contra-
¢do sincrona do OL esquerdo e direito associada a onda corti-
cal negativa frontal e fronto-temporal esquerda, com inicio
cerca de 20-30 ms antes da activacdo muscular, definindo a
origem cortical da actividade na lesdo epileptogénica.

Conclusdo: Relatamos um caso de epilepsia parcial conti-
nua com clonias faciais bilaterais, com preservacao da cons-
ciéncia. Neste caso foi possivel demonstrar a origem cortical
unilateral deste fenémeno, o que reforga as teorias que pro-
poe que este tipo de fenomenologia epiléptica bilateral com
preservacao da consciéncia resulta de propagacgao através de
vias subcorticais, provavelmente transcalosas.

Auditory Event-Related Potentials in
children with benign epilepsy with centro-
temporal spikes

David Tomé"? Mafalda Sampaio?, José Mendes-Ribeiro*,
Fernando Barbosa?, Joao Marques-Teixeira*

1-Department of Audiology, School of Allied Health Sciences,
Polytechnic Institute of Porto, Portugal; 2-Faculty of Psychology
and Educational Sciences, Laboratory of Neuropsychophysiology,
University of Porto, Portugal; 3-Servico de Neuropediatria,
Hospital de S. Jodo, Portugal; 4-Servico de Neurologia, Hospital
de S. Jodo, Portugal.
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Volume 14 | N.°1 | Maio de 2014

Introduction: Epilepsy is characterized by different anom-
alous manifestations of the behaviour of the mind, being
described as a disturbance of the brain function, originated in
an anomalous discharge of a set or totality of the neurons of
the brain cortex. Benign focal epilepsy in childhood with cen-
tro-temporal spikes (BECTS) is one of the most common
forms of idiopathic epilepsy, with onset from age 3 to 13 years.
Although the prognosis for children with BECTS is excellent,
some studies have revealed neuropsychological deficits in
many domains, including language. Auditory event-related
potentials (AERPs) provide an objective measure of central
auditory processing. These potentials reflect activation of dif-
ferent neuronal populations and are suggested to contribute
to the scalp recorded auditory N1 (auditory discrimination),
N2 (attention allocation and phonological categorization) and
mismatch negativity (MMN; echoic memory).

Objectives: The scarce existing literature about this theme
and no investigation in the Portuguese population motivated
the present study, which aim is to investigate and document
the existing changes or discoveries in AERPs components in a
group of Portuguese children with BCECTS.

Method: AERPs were recorded, during the day, to both
standard and deviant tones and consonant-vowels in 5 chil-
dren with BECTS (aged 8-12; mean=10 years; male=5) and in 6
gender and age-matched controls. All participants had nor-
mal hearing and vision and right handed (Oldfield, 1971).
Signed informed consents were obtained after ethical clear-
ances. Recordings were obtained from the following montage
of cup-shaped silver chloride (Ag-AgCl) electrodes: Cz, Fz,
Fpz, M1, M2 and Oz (ground), referenced to averaged ear
lobes (Al and A2).

Results: Results revealed reduced amplitude of AERPs for
the group of children with BECTS with a slight latency delay
more pronounced in fronto-central electrodes. Further, these
results provide insight into altered brain processes underlying
the discrimination and perception of speech and non-speech
in the presence of rolandic epilepsy.

Conclusions: Children with BECTS may have abnormal
central auditory processing, reflected by electrophysiological
measures such as AERPs. Our findings support neuropsycho-
logical deficits in literature, concerning language develop-
ment. We propose that nocturnal seizures with centro-tempo-
ral spikes might affect and delay maturation of central audito-
ry pathways and processes. Thus, AERPs seem to be a good
tool to assess and prognosis auditory processing in children
with BECTS.

Key words: benign rolandic epilepsy; N1; N2; auditory pro-
cessing.

Epilepsia e a escola

Pereira. P!, Duarte. A.%, Monteiro. J.? Vilaca. G.%, Barbosa. C.%,
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1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Pediatria, Centro de
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Introducio: A estigmatizacdo dos doentes com epilepsia
ocorre em todas as etapas da sua vida, incluindo na escola'.
Esta atitude pode influenciar de forma negativa a aprendiza-
gem e o comportamento, independentemente do nivel de
inteligéncia, controlo de crises, presenca de outras patologias
ou efeitos secunddarios dos antiepiléticos**. Evidéncia recente
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sugere que os fatores sociais e familiares estdo entre os mais
influentes em qualquer processo de aprendizagem da crian-
¢a*®. O professor pode ter um papel estratégico na minoragdo
do estigma social destes doentes.

Objetivos: Avaliar o conhecimento global, percecoes e ati-
tudes dos professores sobre epilepsia.

Métodos: Apos revisdao bibliogréfica®™? foi desenvolvido
um questiondrio, utilizando os formularios Google®, com 44
itens, que incluia dados demogréficos e questdes sobre
conhecimentos gerais, experiéncia prévia, atitudes e conheci-
mento pratico sobre epilepsia. Populacao-alvo: professores
das escolas publicas da drea de influéncia do Hospital Garcia
de Orta. Entre Fevereiro e Maio de 2013 os diretores dos agru-
pamentos escolares foram convidados a enviar o questionario
por correio eletrénico aos professores do seu agrupamento.
Realizou-se a andlise descritiva dos dados obtidos.

Resultados: Dos 6434 professores do ensino publico que
trabalham nesta regido, o questiondrio foi enviado a 2291. Um
total de 251 (11%) professores responderam ao questionario.
A idade média foi de 47,2 + 7,3 anos e 84,5% eram do sexo
feminino.

Quanto ao conhecimento global da doenca destaca-se que
15,9% consideraram a epilepsia uma doenca psiquidtrica e
que mais de metade nao sabia que os antiepiléticos causam
sonoléncia e que as criancas com epilepsia podem apresentar
problemas de aprendizagem e frequentemente sao discrimi-
nadas. Apenas 56% ja tinha lido informacao sobre epilepsia.

Alarga maioria dos professores (>93%) revelou atitudes inte-
gradoras na escola relativamente aos doentes com epilepsia.

Cerca de um terco dos professores ndo soube determinar
carreiras adequadas para estes doentes, ndo considerando
adequada, por exemplo, a carreira de enfermeiro.

Quanto aos conhecimentos perante uma convulsao, 75%
nunca realizou treino de suporte basico de vida, 54% achou
que se deve colocar algo na boca e 65% chamaria logo a
ambulancia.

Conclusdes: Este estudo revela que os professores pare-
cem ter uma atitude integradora relativamente as criangas
com epilepsia mas carecem de formacdo tedrica e pratica
sobre a doenca. Independentemente do risco viés de selecao
neste tipo de estudos, esta metodologia demonstrou ser uma
ferramenta pratica e valida.
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Projeto Testemunhos: O impacto do
diagnostico Epilepsia

Vanda Vicente', Andreia Guerreiro?, Marta Almeida?, Marta
Pévoas?®, Cristina L. Martins®, Sofia Neves®, José Paulo Monteiro*
1-Enfermeira - Servico de Pediatria do Hospital Garcia de Orta; 2-
Interna de Pediatria do Hospital Garcia de Orta; 3-Interna de
Pediatria do Hospital do Espirito Santo; 4-Neuropediatra - Centro
de Desenvolvimento da Criang¢a Torrado da Silva, Servico de
Pediatria do Hospital Garcia de Orta; 5-Psicéloga, Liga
portuguesa Contra a Epilepsia.

vandam@sapo.pt

Introducao: O que epilepsia significa para uma crianga,
para a sua familia, professores e cuidadores depende de mul-
tiplos factores e também daquilo que os préprios sabem e
sentem acerca da epilepsia. (Pellock, 2008).

Um dos momentos mais marcantes no percurso de vida
das criancas e adolescentes com epilepsia e das suas familias
é o momento do diagnéstico. Este momento, que por vezes
decorre em ambiente de internamento hospitalar, exige a ade-
quacdo e a coeréncia da informacdo transmitida pelas dife-
rentes equipas participantes nos cuidados hospitalares.
Muitas vezes, este também é o primeiro contacto com a doen-
¢a crénica na infancia. Estes aspetos conferem uma maior
vulnerabilidade emocional do doente e sua familia. A necessi-
dade de intervir nesta drea conduz a utilizagao de recursos
como sao a utilizacdo de pequenas brochuras com informa-
¢do escrita e a partilha entre pares.

Objetivos e método: Foi elaborada uma brochura com o
objetivo de transmitir informacgdo geral sobre epilepsia na
infancia e adolescéncia (perguntas e respostas) e de partilhar
Testemunhos de pais de criangas com epilepsia. Pretende ser
um suporte as familias no momento do diagnéstico, a utilizar
nos Servicos de Pediatria, no ambito de internamento e
ambulatorio.

Para tal foram selecionados pais em que o diagnéstico nos
filhos tenha ocorrido hd pelo menos 6 meses.

O convite a participacdo decorreu de Marco a Junho de
2013 e Novembro a Dezembro de 2013.

Resultados: Foram convidadas 17 familias e recolhidos 8
testemunhos que relatam varias estratégias de elaboracgao do
luto e de lidar com a doenca nos seus varios graus de gravida-
de e dimensoes biopsicossociais. Partilhas sentidas e constru-
tivas que promovem a esperanca nas familias que enfrentam
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no presente o diagnéstico Epilepsia.

O projeto, ja concluido, divide-se em Nota de Autor,
Agradecimentos, Introdugdo, Testemunhos, Perguntas frequen-
tes, Contactos tteis.

Conclusdo: Este instrumento poderd contribuir para a
melhor compreensao da doenca e sua aceitacao pelo doente e
familiares, para a promocao da adesdo terapéutica e para
melhoria da qualidade de vida.

Posters

Moderacao: Jodao Chaves, Conceicao Robalo

Sequranca do acetato de
eslicarbazepina apdés 4 anos de
experiéncia poés-comercializacdo na
Europa

Helena Gama',Mariana Vieira', Raquel Costa’', Hélder
Fernandes', Rui Sousa', Roberto Pinto', Patricio Soares-da-
Silva'?

1-Dept. Investigacao & Desenvolvimento, BIAL - Portela & C —
S.A., S. Mamede do Coronado, Portugal; 2-Dept. Farmacologia &
Terapéutica, Faculdade de Medicina, Universidade do Porto,
Porto, Portugal.

rui.sousa@bial.com

Introducéo: A Comissao Europeia concedeu, a 21 de abril
de 2009, uma autorizacao de comercializacao para o acetato
de eslicarbazepina (ESL), valida em toda a Unido Europeia,
como terapéutica adjuvante de doentes adultos com crises
epiléticas focais com ou sem generaliza¢do secunddria.

Objetivos: Avaliar o perfil de seguranca do ESL ap6s 4 anos
de experiéncia de comercializacdo em 18 paises europeus.

Metodologia: Desde 1 de outubro de 2009 (data do primei-
ro lancamento do ESL no Mercado) até 21 de outubro de 2013,
foi reunida e analisada informacdo de seguranca a partir de
fontes pés-comercializagao, incluindo relatos espontaneos,
de autoridades competentes e de artigos publicados e estudos
ndo-interventivos pés-comercializagdo. Todos os eventos
adversos (EA) do farmaco foram codificados utilizando a ver-
530 16.0 do MedDRA, e avaliados para gravidade e frequéncia.
Os resultados cumulativos foram comparados com a informa-
¢do de seguranca de referéncia aprovada.

Resultados: A exposi¢do ao farmaco foi estimada em 434
468.3 doentes-més. Foram reportados 367 EA graves e 509 EA
nao-graves a partir de relatos espontaneos, de autoridades
competentes e de artigos da literatura e 15 eventos adversos
graves a partir de estudos nao-interventivos pds-comercializa-
¢ao. A maioria dos EA listados e reportados sao relativos a dis-
tarbios do sistema nervoso central (188); distarbios do meta-
bolismo e da nutri¢do (150), perturbacdes gerais e alteracdes
no local da administragao (129) e afe¢des dos tecidos cutaneos
e subcutaneos (80). Os termos mais vezes reportados foram
hiponatrémia (114), nenhum EA (66), convulsao (48), utiliza-
¢ao fora da indicacdo (32), tonturas (29), fadiga (25), diminui-
¢do do sédio sanguineo (21), vertigem (18) e rash (17).

Conclusdo: A informacdo de seguranca sobre o ESL acu-
mulada durante o periodo de 4 anos de experiéncia de comer-
cializagao esta de acordo com a experiéncia acumulada a par-
tir dos ensaios clinicos, e nao foi identificado qualquer aspeto
novo relacionado com a seguranca do medicamento. Com
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base na informacao disponivel, o perfil de risco-beneficio do

farmaco permanece inalterado e favoravel.
Este estudo foi patrocinado por Bial - Portela & C2. S.A.

Seguranca e eficacia do tratamento
com acetato de eslicarbazepina em
doentes idosos

Raquel Costa’, Cristina Oliveira', Nelson Lopes', Helena Gama’,
Hélder Fernandes', Rui Sousa’', Teresa Nunes', Patricio Soares-
da-Silva'*

1-Dept. Investigagao & Desenvolvimento, BIAL - Portela & C2 —
S.A., S. Mamede do Coronado, Portugal; 2-Dept. Farmacologia &
Terapéutica, Faculdade de Medicina, Universidade do Porto,
Porto, Portugal.

rui.sousa@bial.com

Introducido: Durante o desenvolvimento clinico, a utiliza-
cao do acetato de eslicarbazepina (ESL) em doentes idosos
(=65 anos) foi limitada e, por conseguinte, a informacao sobre
o tratamento com ESL nesta populacao é escassa.

Objetivos: Avaliar a eficdcia e tolerabilidade do ESL como
terapéutica adjuvante oral em doentes com crises epiléticas
focais e idade =65 anos.

Metodologia: Estudo de fase III, multicéntrico, em exten-
sdo aberta e ndo controlado, que incluiu 72 doentes com pelo
menos 2 crises epiléticas focais, os quais estavam medicados
com 1-2 antiepiléticos. Apés um periodo basal de 8 semanas,
os doentes entraram num periodo de manutencdo de 26
semanas, iniciando-o com a dosagem de 400 mg de ESL uma
vez por dia, a qual foi ajustada (400 a 1200 mg) com base na
resposta individual. A segurancga e tolerabilidade foram ava-
liadas através de eventos adversos (EA), avaliagdes laborato-
riais, sinais vitais, ECG 12-derivacgoes, e exame fisico/neurol6-
gico. A varidvel de eficdcia consistiu na variacao da frequéncia
padronizada de crises (FPC) a partir do periodo basal.

Resultados: Globalmente, 47 (65.3%) doentes experiencia-
ram 152 eventos adversos emergentes com o tratamento
(EAET). Os mais frequentes foram tonturas (12.5%), sonolén-
cia (9.7%), fadiga, convulsao e hiponatrémia (8.3% cada). A
incidéncia de EAET foi de 43.1%, 29.2% e 4.2% em doentes tra-
tados com 400, 800 e 1200 mg de ESL, respetivamente. Trés
doentes faleceram devido a insuficiéncia cardiaca, glioblasto-
ma multiforme e acidente vascular cerebral isquémico (rela-
¢do ndo provavel/sem relacdo com o farmaco). Globalmente,
18 (25.0%) doentes descontinuaram prematuramente o far-
maco devido a EAET. A incidéncia de achados clinicamente
significativos foi baixa para sinais vitais, ECG, exame fisico e
neuroldgico. O ESL diminuiu a FPC de 29 crises (no periodo
basal) para 1.2 durante o periodo de manutengao. A variacao
mediana relativa na FPC foi de -54.1%.

Conclusao: O estudo clinico demonstrou que a toma tinica
diaria de ESL como terapéutica adjuvante de crises epilépticas
focais em doentes idosos, nas doses de 400 a 1200 mg, no origi-
nou preocupacoes significativas major relativas a seguranca e

foi eficaz.
Este estudo foi patrocinado por Bial — Portela & C2. S.A.
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Avaliacao do potencial da via
intranasal para a administracdo de
farmacos antiepiléticos: aplicacao a
carbamazepina

Ana Serralheiro'?, Gilberto Alves?®, Ana Fortuna'?, Amilcar
Falcao'”

1-Laboratério Farmacologia, Faculdade de Farmdcia,
Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-CNC - Centro de
Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra,
Coimbra; 3-CICS-UBI - Centro Investigagdo em Ciéncias da
Saude, Universidade da Beira Interior, Covilha.
ana.aserralheiro@gmail.com

Introducao: Apesar do amplo espetro de farmacos antiepilé-
ticos atualmente disponivel, a sua administracao pelas vias oral e
intravenosa proporciona uma distribuigao sistémica pouco sele-
tiva para a biofase (cérebro), condicionando a manifestagao de
efeitos adversos periféricos. Ao invés, a administracdo intranasal,
pelo seu potencial para promover um inicio de acao rapido e
uma distribuicdo preferencial ao cérebro, tem surgido na litera-
tura como uma alternativa promissora para a administracao de
farmacos cujo alvo terapéutico € o sistema nervoso central.

Objetivo: Estudar e comparar os perfis farmacocinéticos
da carbamazepina administrada por via intranasal e intrave-
nosa em murganhos e investigar o seu eventual transporte
direto da cavidade nasal para o cérebro.

Metodologia: Murganhos CD-1 foram anestesiados e de
seguida tratados com uma dose tnica de carbamazepina (0,4
mg/kg) por via intranasal e intravenosa. A carbamazepina foi
quantificada no plasma, cérebro e figado aos 5, 10, 15, 30, 45,
60, 90, 120, 180 e 240 min ap6s administracao (n=4) e os resul-
tados foram submetidos a uma andlise farmacocinética nao-
compartimental. O envolvimento do transporte direto da car-
bamazepina da cavidade nasal para o cérebro foi avaliado
recorrendo ao padrao de biodistribuicao plasmaética e cere-
bral aos 5, 10, 15, 30 e 60 min p6s-dose (n=4).

Resultados: Os perfis farmacocinéticos obtidos apds as
duas vias de administracao foram semelhantes em todas as
matrizes. A elevada biodisponibilidade absoluta (107,64%) e o
paralelismo existente entre as curvas representativas da con-
centracao plasmatica e cerebral ap6s administracdo intrana-
sal, demonstram que uma fracdo substancial do fairmaco é
extensivamente absorvida, alcancando o cérebro predomi-
nantemente através da circulacdo sistémica. A distribuicdao
cerebral homogénea da carbamazepina obtida ap6s adminis-
tracdo intravenosa contrasta com a predominancia de con-
centragdes mais elevadas no bolbo olfativo e cortex frontal
ap6s administracdo intranasal. Estas diferencas sugerem a
existéncia de uma via de transporte direto da cavidade nasal
para o cérebro provavelmente por meio do epitélio olfativo.

Conclusao: Os resultados aqui apresentados demonstram
que, apds administracao intranasal, a carbamazepina € distri-
buida para o cérebro pela combinacao das vias sistémica e
olfativa. Por promover uma absorcdo rdpida e extensa do far-
maco, a via intranasal evidencia um elevado potencial para
administrar a carbamazepina no controlo da epilepsia e em

situa¢des de emergéncia.
Agradecimentos: FCT
cofinanciado pelo FSE.

(SFRH/BD/64895/2009) e POPH,
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Beneficio da dieta cetogénica num
doente com sialidose tipo 1.

Henrique Costa'?, Carlos Andrade'?, J. Mendes Ribeiro?, Ricardo
Rego?, Dilio Alves®

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de S. Joao, Porto; 2-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto; 3-
Unidade de Neurofisiologia, Servi¢o de Neurologia, Centro
Hospitalar de S. Jodo, Porto.

henriqg.costa@gmail.com

Introducio: A sialidose tipo 1 € causada pela deficiéncia de
alfa-neuraminidase e tem inicio em idade juvenil ou adulta com
mioclonias de acgdo e intengdo, crises ténico-clénicas (TC) e
perda visual lenta e progressiva. A resposta aos farmacos anti-
epilépticos é limitada e nao existem dados sobre a resposta a
modalidades alternativas de tratamento, nomeadamente dieta
cetogénica.

Caso clinico: Doente de 21 anos, com inicio aos 13 anos de
mioclonias de accdo, ataxia e crises TC generalizadas. Aos 15
anos foi estabelecido o diagndstico de sialidose tipo 1 (macu-
lopatia com mancha vermelho cereja e auséncia de actividade
da enzima alfa-neuraminidase). Nos anos subsequentes,
houve um agravamento progressivo do quadro, com aumento
das mioclonias de acgdo, com incapacidade para a marcha, e
periodos de salvas de crises tonicas, de predominio no sono,
que se iniciam com mioclonias generalizadas e raramente
evoluem para TCG. Em 2013 teve trés internamentos muito
prolongados por salvas de crises ténicas muito frequentes,
com necessidade de admissao em Cuidados Intensivos e de
inducdo de coma barbitdrico em dois dos internamentos e
perfusdo de quetamina noutro, totalizando nesse periodo 168
dias de internamento. Ap6s o inicio da dieta cetogénica com
6leo rico em triglicerideos de cadeia média (MCT) houve uma
franca redugao do ntimero e da duracao das crises tipo ténico
e ndo foram registadas novas salvas de crises ou admissoes
hospitalares nos 6 meses de seguimento. Nao houve mudan-
¢as concomitantes no esquema de medicagdo anti-epiléptica.

Conclusao: Descrevemos um doente com sialidose tipo I
em que se constatou uma melhoria dréstica no controlo de
crises ap6s inicio de dieta cetogénica, o que, tanto quanto é do
conhecimento dos autores, ndao estd documentado na litera-
tura existente sobre o manejo terapéutico desta patologia.

Cavernomas Cerebrais Multiplos e
Cirurgia de Epilepsia - um desafio a dois
tempos?

Inés Marques', Nadine Ferreira'
1-Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
inesrosariomarques@gmail.com

Introducdo: Os cavernomas cerebrais sao malformagdes
vasculares dindmicas, geralmente solitdrias, presentes em 0,4-
0,9% da populacao. Casos de cavernomas multiplos sao mais
raros, na sua maioria de incidéncia familiar, e constituem um
verdadeiro desafio terapéutico.

Caso Clinico: Doente de 30 anos, com epilepsia de inicio 3
anos antes, com crises estereotipadas caracterizadas por alte-
racdo da consciéncia, automatismos manuais e oro-mandibu-
lares e discurso automaético, de frequéncia diaria.

A investigacdo etiolégica revelou numerosos cavernomas
cerebrais supratentoriais corticais bilaterais, o EEG mostrou
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actividade paroxistica focal temporal direita. Verificou-se ape-
nas discreta diminuicdo da frequéncia de crises com dois
esquemas de anti-epilépticos. Estd actualmente em avaliacao
para cirurgia de epilepsia tendo em conta a estereotipia das
crises e EEG com foco tnico.

Existe historia familiar positiva em varios elementos (mae,
tia e prima maternas), apontando para hereditariedade domi-
nante.

A Mae da doente, de 49 anos, foi igualmente observada em
Consulta de Epilepsia por crises parciais complexas. Tem his-
téria de crises focais com generalizacdo secunddria desde os
13 anos, tendo sido submetida a excisao cirtrgica de caverno-
ma cortical parietal direito aos 27 anos, com intervalo livre de
crises e sem terapéutica de 8 anos. Reinicia crises epilépticas
aos 35 anos, estereotipadas, caracterizadas por perturbacao
da consciéncia com automatismos mastigatérios e posicao
disténica do membro superior direito, precedida de aura epi-
gdstrica. Iniciou terapéutica, mantendo auras. Na RM-CE
objectivaram-se multiplos cavernomas supratentoriais em
ambos os hemisférios, nomeadamente na vertente interna do
lobo frontal esquerdo. O EEG foi normal. Considera-se nova
proposta cirargica.

Encontra-se em curso o Estudo Genético para formas
familiares de cavernomas multiplos.

Discussao: Os dois casos descritos ilustram a complexa
abordagem terapéutica desta entidade clinica. A cirurgia de
epilepsia tem-se mostrado vantajosa em doentes com caver-
nomas multiplos e foco epileptogénico tinico. Recomendacoes
recentes, provindas da ILAE, sugerem referenciagao cirtrgica
precoce dada a caracteristica refractariedade destas lesoes e a
progressiva deterioracdo do prognéstico poés-cirirgico com a
duracdo da epilepsia. O exemplo da Mae ilustra o beneficio
desta solucao, com intervalo livre de crises e sem terapéutica
significativo, nomeadamente durante os periodos gestacio-
nais. Ndo existem, contudo, orientacoes referentes a uma
segunda intervencdo no caso de recorréncia de crises. Uma vez
que o nimero e a dimensao das lesdes tende a aumentar ao
longo dos anos, é expectavel esta histéria natural.

Epilepsia associada a cavernomas
cerebrais na idade pediatrica - Questoes
na sua abordagem e seguimento

Carina Fernandes', Tiago Geraldes', José Paulo Monteiro®
1-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-
Centro de Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva, Servico
de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada.
fernandes.carina@gmail.com

Introducdo: A incidéncia estimada dos cavernomas cere-
brais na idade pediatrica é de 0,37-0,53%, ligeiramente inferior a
dos adultos. As crises epilépticas sdo a manifestacdo clinica ini-
cial mais frequente, sendo elevado o risco de recorréncia apds
uma primeira crise.

Caso Clinico: Trés criangas do sexo masculino, previamen-
te saudaveis, com idades compreendidas entre 4 e 9 anos, sem
antecedentes familiares de epilepsia ou cavernomas cere-
brais. Foram admitidos por crise epiléptica focal inaugural,
isolada em dois casos e recorrente no outro. Apenas num dos
casos foi reportado adicionalmente cefaleia nas semanas
anteriores. Na admissao, o exame neurolégico era normal. Foi
realizada Ressonancia Magnética Encefalica (RM-E) que reve-
lou a presenca de cavernoma cerebral supratentorial, lobar,
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unico, de grandes dimensdes, em topografias fronto-basal
medial a direita, cortical parieto-occipital esquerdo e cértico-
subcortical pré-central médio a direita, dois dos quais com
hemorragia recente. Foi instituida terapéutica anti-epiléptica
e foram submetidos a cirurgia para excisdo da lesao, 1 a 3
meses ap6s o diagndstico. Apés a cirurgia, mantiveram-se
sem défices nas avaliagdes neuroldgica e cognitiva e com con-
trolo completo das crises epilépticas. Nas RM-E de controlo
ndo houve em nenhum caso evidéncia de crescimento/recidi-
va da les@o ou surgimento de novos cavernomas. As criancas
com cavernoma fronto-basal direito e parieto-occipital
esquerdo tém um seguimento de 7 anos e 6 meses, sem crises,
encontrando-se a primeira sem terapéutica anti-epiléptica ha
dois anos e a segunda em descontinuacao da mesma, actual-
mente ja sob dose baixa. A crianca com cavernoma pré-cen-
tral direito tem um seguimento de 3 anos e 4 meses, sem cri-
ses, mantendo a terapéutica anti-epiléptica.

Conclusdes: Nas séries publicadas, a proporcdo de doentes
com epilepsia associada a cavernomas cerebrais sem recorrén-
cia de crises ap0s a cirurgia é elevada. Contudo, estes ndo sao
lesdes estdticas, verificando-se por vezes recidiva ou surgi-
mento de novos cavernomas. Nas trés criancas acima descri-
tas, com um tempo de seguimento de 3 a 7 anos, ocorreu uma
evolugdo clinica favordvel apés a cirurgia, sem evidéncia de
novas lesdes ou recorréncia de crises epilépticas. Na idade
pediatrica, em que os efeitos cognitivos a longo prazo da medi-
cacdo anti-epiléptica sdo particularmente prementes, a ques-
tdo fundamental seria identificar factores preditivos de um
baixo risco de recorréncia neste tipo de lesdes, que suportas-
sem decisoes relativas ao momento da suspensao da terapéu-
tica anti-epiléptica.

Bolsa social da liga portuguesa
contra a epilepsia.
Plataforma digital interativa "“descobrir a
epilepsia".

Vitor Alves, S6nia Miranda', Conceicdao Bento? Ana Pereira’
1-Servigo de Neurofisiologia, 2-Servico de Neurologia dos CHUC.
vitor.alves.h@gmail.com, sonia.c.m.santos@gmail.com

Finalidade: Este projeto visa a criacdo de uma aplicacdo
com a designacao — Plataforma Digital Interativa “Descobrir a
Epilepsia”. A aplicacdo foi desenvolvida para, dispositivos
Android (Tablet e Telemoveis), dispositivos IOS (Iphone/Ipad)
e digital (para Pc).

A aplicagao é constituida por material pedagoégico, educa-
cional, lidico e informativo sobre Epilepsia destinado ao
publico em geral, mas também as pessoas com Epilepsia e
seus familiares e / ou cuidadores, tornando-se assim um guia
répido, com informacdes essenciais sobre epilepsia.

Descricao:

A aplicagao foi desenvolvida para:

- Dispositivos Android (Tablet e teleméveis);

- Dispositivos I0S (Iphone/Ipad);

- Digital (para Pc).

As aplicacodes para os dispositivos Android e I0S, compreen-
dem um conjunto de menus principais, tais como: Conheca a
Epilepsia, Quando ligar o 112, Curiosidades sobre Epilepsia, As
minhas notas, Crises Epilépticas, Institui¢des, Medicacao,
Primeiros Socorros, Iniciativas, O que fazer numa crise, Contatos.

A aplicagdo digital (para Pc), compreende um conjunto de
informacodes sobre a Epilepsia (material pedagégico, educa-
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cional, lidico e informativo). Os principais menus que consti-
tuem a pagina inicial da plataforma, sao: Educativo (contendo
informacodes sobre epilepsia), Multimédia (contendo videos e
imagens), Jogos interativos e Informacdes diversas.

Resultados/Conclusdo: Foi desenvolvida uma aplicacdo
com a designacdo — Plataforma Digital Interativa “Descobrir a
Epilepsia”. A aplicacdo foi desenvolvida para dispositivos
Android (Tablet e telemoveis), dispositivos I0S (Iphone/Ipad)
e digital (para Pc).

As informacdes para o download da aplica¢ao, estao dispo-
niveis no site da LPCE.

Espera-se que este projeto possa ter dupla vertente, forma-
tiva e informativa sobre epilepsia.

166 Sinapse

Maio de 2014 | N.°1 | Volume 14



CONGRESSO -
NACIONAL

da E‘:\
SOCIEDADE PORTUGUESA Yy
DOENCAS DO MOVIMENTO (SPMOV)

28a30deMarcode 2014 Hotel Golf&Mar Vimeiro

Comissao Organizadora:
Prof. Doutor Joaquim Ferreira
Dr. Alexandre Mendes

Prof. Doutor Tiago Outeiro
Dra. Dulce Neutel

Dr. Miguel Gago

Programa

Sexta-feira, 28 Marco 2014

15:00-15:30 CURSO PRE-CONGRESSO: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL E TRATAMENTO DAS
DISTONIAS

15:00-15:10 Abertura

15:10-15:20 Histéria da Distonia em 10 minutos
Dr. Miguel Grunho

15:20-15:50 Semiologia/fenomelogia e classificagdo das distonias
Dr.2 Maria José Rosas

15:50-16:10 Fisiopatologia das distonias
Dr. Paulo Bugalho

16:10-16:50 Diagnéstico diferencial das principais sindromas clinicas
DYT - Dr.2 Ana Morgadinho
ndo DYT - Prof. Doutora Cristina Januario

16:50-17:10 Coffee break

17:10-17:30 Exames Complementares de Diagnédstico - Métodos de Imagem
Dr.2 Sofia Reimao

17:30-17:50 Exames Complementares de Diagnéstico - Papel da Neurofisiologia
Prof . Doutor Jodo Costa

17:50-18:30 Tratamento das distonias: Farmacoldgico, Cirdrgico e Reabilitacdo
Dr. Miguel Coelho, Dr. Alexandre Mendes e Fisioterapeuta Josefa Domingos

18:30-19:30 Comunicacdes orais
Dr.2 Teresa Temudo e Dr. Miguel Gago

20:00-21:30 Jantar
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08:00-09:30 Reunides de trabalho

09:30-10:30 Conferéncia - “DystoniaNet: the Dutch approach to research, education and
clinical care in dystonia"
Prof. Doutora Marina Tijssen

11:00-13:00 Comunicacdes Orais
Dr. Jodao Massano e Dr. Mario Miguel Rosa

14:00-15:30 Comunicagdes Orais
Dr.2 Ana Morgadinho e Prof. Doutor Tiago Outeiro

16:00-16:30 Apresentacdo do Estudo Epidemiolégico de Avaliacdo da Prevaléncia de Doenca
de Parkinson em Portugal
Prof. Doutor Joaquim Ferreira, Dr.2 Nilza Goncalves, Comité Cientifico do estudo PrevPark

16:30-18:00 Clube dos Ganglios da Base
Moderacdo: Prof. Doutor Bastos Lima e Dr. Miguel Coelho

18:00-19:00 Conferéncia - “What are the best PD candidates for DBS?"
Prof. Doutor Michael Schupbach

19:00-20:00 Assembleia geral

21:30-22:00 MovingQuizz

08:30-09:00 Apresentacao Grupos de Trabalho SPDMov

09:00-10:00 Reunido de Ativacdo do Estudo de Validacao da Traducdo da MDS-UPDRS e
UdysRS

10:30-11:30 Conferéncia — A Doenca de Parkinson vista de dentro para fora"”
Dr. Paulo Teixeira Pinto

11:30-13:00 UpDate on
Moderador - Prof. Doutor Joaguim Ferreira
Doenca de Parkinson — Dr. Nuno Vila-Cha
Parkinsonismos atipicos e secundérios — Dr. Miguel Grunho
Deep Brain Stimulation — Dr.2 Patricia P Lobo
Doenca de Hungtinton e outras coreias — Dr 2. Joana Damadsio
Ataxias e SPG - Prof.2 Doutora Cristina Costa
Distonia e outras hipercinésias — Dr.2 Marina Magalhaes
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Resumos

CLUBE DOS GANGLIOS DA BASE

Moderadores: Prof. Doutor Bastos Lima e Dr. Miguel Coelho

Blefaroespasmo em crianca com doenca
PKAN

Rui Barreto', Marina Magalhaes?, Inés Carrilho?, Teresa Temudo®
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Entre o Douro e
Vouga; 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto; 3-
Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto

Introducédo: O blefarospasmo é uma forma de distonia
focal, incomum na idade pedidtrica, caracterizada pela con-
tracao involuntdria espasmodica dos musculos periorbicula-
res levando ao encerramento das pdlpebras. A sua gravidade é
varidvel entre o simples aumento do pestanejo e a incapacida-
de total de abrir os olhos.

Caso clinico: Crianca do sexo masculino, actualmente com
9 anos de idade, filho de pais ndo consanguineos, com desen-
volvimento psicomotor normal até aos 4 anos, altura em que
inicia marcha em pontas, perda de controlo de esfincteres e
disartria. Referenciado a consulta aos 5 anos por quedas fre-
quentes e desequilibrio. Dado apresentar neuroimagem
sugestiva e uma irma com o diagndstico de neurodegenera-
¢do associada a pantotenato-cinase, foi efectuado estudo
genético que confirmou a presenca de mutacdo do gene
PANK2. Um ano depois apresentava distonia oro-mandibular
e de accao do membro superior esquerdo além de tremor
intencional. Com sete anos de idade nao tinha capacidade de
marcha, apresentando distonia generalizada com disartria e
disfagia importante, tetraparésia com sinais piramidais e reti-
nopatia. Pelos 9 anos é notada dificuldade em abrir os olhos
(registada em video), sendo incapaz de o fazer sem recorrer a
truque sensitivo simultaneo (toque com a mao no olho opos-
to) sugerindo blefarospasmo grave. Realizou infiltracdo do
musculo orbicular com toxina botulinica (Dysport®), com
bons resultados durante um periodo de seis semanas mas
com necessidade de reinfiltracdo precoce. Iniciou tetrabena-
zina com parcial controlo sintomadtico.

Conclusdo: As mutacoes do gene PANK2 causam acumula-
¢do de ferro e destruicdo das estruturas cerebrais responsaveis
pelo movimento, apresentando-se sob formas clinicas heterogé-
neas. O blefarospasmo foi descrito raramente nestes casos e, na
literatura disponivel, nunca em idades pedidtricas. O tratamen-
to local com toxina botulinica parece eficaz nestas condi¢des.

Tratamento da distonia tardia dos
neurolépticos por cirurgia de estimulacao
cerebral profunda do globo palido interno

Patricia Pita Lobo"?, Miguel Coelho'? Begona Cattoni®, Leonor
Correia Guedes'?, Herculano Carvalho®, Joaquim J Ferreira'?,
Mirio Miguel Rosa'?, A Gongalves Ferreira®

1-Servico neurologia, HSM, Lisboa; 2-Unidade de Farmacologia
Clinica, IMM, Lisboa; 3-Servigo de neurocirurgia, HSM, Lisboa

Introducdo: A cirurgia de estimulacdo cerebral profunda
(ECP) do globo pélido interno (GPi) é segura e eficaz no trata-
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mento das distonias primarias. No entanto, os dados sao
ainda insuficientes para refutar ou suportar a utilizagdao da
ECP-GPi no tratamento das distonias secunddrias (nivel de
evidéncia U). Reportamos dois doentes com distonia tardia
submetidos a ECP-GPi.

Caso clinico 1: homem de 26 anos com histéria de surto
psicotico aos 20 anos associado a consumo de cannabis e
medicado durante 4 anos com risperidona, altura em que ini-
ciou queixas de movimentos involuntérios inicialmente oro-
mandibulares e posteriormente cervicais, do tronco e mem-
bros, incapacitantes para as actividades de vida didria.
Observou-se uma distonia generalizada grave, sobretudo axial
com retrocollis cervical e extensdo do tronco, com geste anta-
goniste, e tiques vocais simples. Excluiram-se doencgas genéti-
cas/neurodegenerativas (Doenca de Huntington, HD-L1,2,
DRPLA, SCA17, DYT1, DYT6 negativos; RM-CE, EEG, estudo
do cobre normais); suspendeu-se a risperidona mas sem
beneficio, e a distonia foi refractaria a terapéutica instituida
(tetrabenazina 200mg/dia, tri-hexifenidilo 18mg/dia, loraze-
pam 10mg/dia, paroxetina 40mg/dia).

Caso clinico 2: homem de 51 anos, com sindrome depressi-
vo com episédios maniacos e surtos psicoticos desde os 38
anos, medicado sucessivamente com pimozide e olanzapina.
Desenvolveu aos 46 anos uma distonia tardia caracterizada
por movimentos oromandibulares e cervicais incapacitantes e
com resposta parcial a terapéutica médica (tetrabenazina
150mg/dia, rivotril 4mg/dia, artane 5mg/dia) e sem resposta a
toxina botulinica. Desenvolveu ainda um parkinsonismo inca-
pacitante com a tetrabenazina. Os doentes foram submetidos
a ECP-GPi bilateralmente. Avaliacdo neurolégica sob estimula-
cao, revelou melhoria significativa (>50%) da distonia.

Conclusdes: Reportamos dois casos de distonia tardia aos
neurolépticos refractdarias a melhor terapéutica médica que
beneficiaram de forma significativa e sem efeitos adversos a
ECP-GPi. Esta forma de distonia secundéria podera ser uma
boa respondedora a ECP, apesar da auséncia actual de crité-
rios especificos de seleccao destes doentes.

Estimulagao palidal bilateral em distonia
primdria com envolvimento oromandibular
e do discurso

Adriana Rua', Joana Damdsio’, Carla Silva?, Ant6nio Verdelho?,
Alexandre Mendes'?, Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Santo
Antonio, Centro Hospitalar do Porto; 3-Unidade Multidisciplinar
de Investigacao Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto

Introduc@o: A estimulacdo cerebral profunda dos globus pal-
lidus internos (DBS-GPi) é eficaz na distonia generalizada pri-
madria sem resposta ao tratamento médico. Tradicionalmente o
envolvimento oromandibular e do discurso apresentam menor
resposta com DBS-GPi, comparada com a obtida nos sintomas
axiais e apendiculares.

Caso-clinico: Doente de 30 anos, com inicio aos 3 anos de
distonia do membro inferior que evoluiu para uma forma
generalizada com marcado envolvimento oromandibular e do
discurso. A investigacdo: RMN cerebral, genética (DYT 1, DYT
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6, PANK?2, ataxia telangiectasia) e doencas metabdlicas/mito-
condriais foi normal/negativa. O longo seguimento do quadro
unicamente disténico, muito mével, grande incapacidade
funcional nos membros superiores, a negatividade da investi-
gacdo e a falha das outras terapéuticas justificou a opcao pela
DBS-GPi. A doente apresentou melhoria global da distonia,
incluindo o componente oromandibular e do discurso.
Salientamos no presente caso, o beneficio menos esperado da
DBS no envolvimento oromandibular e do discurso.

Alteracdes da marcha nas Doencas do
Movimento

Luciano Almendra’', M4rio Sousa', Joao Lemos', Cristina Janudrio'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC), Coimbra.

Introducéo: As perturbacdes da marcha sao uma causa
comum de incapacidade particularmente no idoso.
Discutimos 2 casos clinicos de doentes com alteragoes da
marcha de dificil caracterizacao.

Caso clinico 1: Homem de 67 anos com alteracdes da mar-
cha, com 4 anos de evolucao, consistindo em hesitacao, “free-
zing” e decomposicao das voltas. Sem outros sinais de doenca
extrapiramidal. Terapéutica com levodopa oral 400mg didria
durante 3 meses revelou-se ineficaz. A investigacdo comple-
mentar nao evidenciou alteracoes conclusivas.

Caso clinico 2: Homem de 67 anos com altera¢gdes da mar-
cha, com 2 anos de evolugao, caracterizada por base alargada,
balanceio vertical e “freezing”. O aparecimento tardio de
outras manifestagdes associadas dificultou o diagndstico. As
perturbagcoes da marcha constituem situacdoes complexas,
que oferecem dificuldades no seu diagnéstico e consequente
orientacgdo terapéutica.

Peculiaridades da marcha num doente
com PARK2

Goncalo Cacdo, Joana Damadsio, Anténio Bastos Lima
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Antdnio - Centro
Hospitalar do Porto

Introducdo: A distonia dos membros inferiores (MI) ¢ uma
apresentacdo frequente nos doentes com parkinsonismo de
inicio precoce, particularmente nos causados pela mutacao
no gene parkin.

Caso Clinico: Homem, que aos 31 anos iniciou postura dis-
ténica e tremor do MIE com repercussao na marcha. Quando
observado, apresentava sindromo parkinsénico acinético-
rigido de predominio esquerdo e distonia do MIE. Tratado
com levodopa, com boa resposta clinica que se mantem ha 26
anos. Teste genético com mutacdo no gene parkin. Ao longo
do tempo o que tem sido mais incapacitante é a postura dis-
ténica do MIE que lhe confere uma marcha peculiar, com
hiperextensado do joelho e dorsiflexdo do pé, com passos “sal-
titantes” com o MI contralateral e freezing em calcanhares.

Conclusdes: As alteracoes da marcha induzidas por postu-
ras distonicas podem ser bizarras, flutuantes e confundiveis
com doengas nao organicas. Apresentamos este caso pelas
particularidades da marcha presentes num doente com par-
kinsonismo genético.
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Gaguez, uma forma de distonia induzida
pela ac¢ao?

Gongalo Cacdo, Joana Damadsio
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio - Centro
Hospitalar do Porto

Introducdo: Hé vérios autores que defendem que a gaguez
corresponde a uma forma de distonia de accao uma vez que é
especifica de tarefa, melhora com manipulacao de aferéncias
sensitivas e apresenta redu¢ao da inibi¢ao intra-cortical.

Caso clinico: Jovem de 35 anos com sindrome de Gilles de
la Tourette, rituais obsessivo-compulsivos e gaguez desde a
infancia. Até aos 17 anos esteve medicado com neurolépticos,
com controlo dos tiques e rituais, sem melhoria da gaguez.
Desde os 25 anos apresenta movimentos peri-orais e emite
sons (estalidos ou tssstsss ndo suprimiveis) no inicio das pala-
vras ou frases em que bloqueia, que permitem melhorar a
fluéncia do discurso. A investigagdo realizada foi normal.

Comentdrios: Este caso ilustra a presenca de diferentes
“truques” que permitem melhorar a fluéncia verbal e podem
ser considerados sensory tricks. Tal como descrito pensamos
que a gaguez pode corresponder a uma forma de distonia de
acgao.

Distonia de inicio tardio apés AVC?

Elisabete de Lima Rodrigues, Dr.2 Teresa Carolina, Dr. Orlando
Sousa
Servico de Neurologia do Hospital Central do Funchal - Funchal

Caso Clinico: Doente, sexo feminino, 29 anos, caucasiana,
com antecedentes pessoais de AVC aos 7 anos com hemipare-
sia espastica direita sequelar. Iniciou distonia da mao direita
aos 14 anos, pela qual é seguida e tratada com toxina botulini-
ca na consulta de distonias focais. Ha cerca de sete meses ini-
ciou postura disténica do pé direito. Sem outras alteracoes
neurolégicas ou cognitivas na observacao. Sem antecedentes
familiares relevantes. A RMN CE revelou lesdo sequelar lenti-
culo-capsular esquerda, de natureza vascular.

Discussao: A doente tem sido seguida com o diagndstico
de distonia secunddria a AVC. O periodo de laténcia descrito
na literatura entre a distonia e o AVC varia entre 1 a 5 anos. O
envolvimento de um novo segmento pela distonia mais de 20
anos ap6s o AVC torna o seu papel etiolégico discutivel no
quadro clinico atual.

Degenerescéncia cerebelosa subaguda
como manifestacado inicial de carcinoma
mamario

Célia Machado, Filipa Sousa, Jodao Rocha, Joao Pereira,
Margarida Rodrigues, Gisela Carneiro
Servico de Neurologia do Hospital de Braga, Braga

Caso Clinico: Mulher de 46 anos, previamente saudavel, é
avaliada por quadro de desequilibrio e oscilépsia com um
més de evolucdo progressiva. Descrevia quedas frequentes e
tinha muita dificuldade em caminhar sem apoio. Ao exame
apresentava ligeiras mas persistentes oscilacdes arritmicas
dos olhos em todas as direc¢oes, dismetria dedo-nariz bilate-
ral, ataxia da marcha com base alargada, tremor cinético bila-
teral, reflexos osteotendinosos vivos e simétricos. Pela suspei-
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ta de sindrome cerebelosa paraneopldsica iniciou investiga-
¢do complementar: RM neuro-eixo sem alteracoes. Anti-Ri
positivo no soro, restante estudo analitico do soro e LCR nega-
tivo. Identificou-se uma lesdo nodular na axila direita.
Mamografia, ecografia e RM mamadria normais. TC toraco-
abdomino-pélvica sem alteracoes. Biopsia de adenopatia axi-
lar revelou metdstase ganglionar de carcinoma mamadrio. A
doente iniciou Imunoglobulinas e posteriormente
Quimioterapia (adriamicina, ciclofosfamida, docetaxel e tras-
tuzumab). Passados 7 meses do inicio da clinica, a doente
apresenta melhorias na oscilépsia e na ataxia da marcha, ja
consegue deambular de forma independente.

Tremor/Mioclonus ortostatico - um caso
atipico

M. Leitao Marques, L. Almendra, C. Janudrio
Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra

Caso Clinico: Jovem de 27 anos que por volta dos 18 anos
inicia um quadro tremérico com envolvimento preferencial
dos membros inferiores, também axial e cefalico, surgindo em
ortostatismo mas mantendo-se durante a marcha. Por vezes
acompanhado de mioclonus, o tremor tem periodos de maior
exuberancia, interferindo com as actividades de vida didria,
impedindo o exercicio de actividade profissional regular.
Apresenta postura disténica com anterocolis, sem outras alte-
ragdes no exame neurolégico. O doente tem uma perturbagdo
obsessivo-compulsiva, com diagnéstico na infancia de sin-
drome de Hiperactividade e Défice de Atencao o que terd jus-
tificado um mau rendimento escolar. Sem outros anteceden-
tes relevantes. Resposta parcial e insatisfatéria aos diferentes
esquemas terapéuticos ensaiados (propanolol, clonazepam,
alprazolam, primidona, entre outros). Realizou estudo etiol6-
gico exaustivo que foi inconclusivo. O doente apresenta um
quadro de tremor/mioclénus ortostético atipico, sem etiolo-
gia definida, com marcado compromisso funcional, discutin-
do-se qual a mais adequada abordagem terapéutica.

Comunicacoes Orais
Moderadores: Dr.2 Teresa Temudo e Dr. Miguel Gago

Monocoreia-balismo como forma de
apresentacdo de Acidente Vascular
Cerebral isquémico do territério vertebro-
basilar

Ana Franco', Patricia Pita Lobo', Miguel Coelho’, Ruth
Geraldes', Teresa Pinho e Melo’

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte

Introduc@o: Os movimentos involuntérios na fase aguda
de Acidente Vascular Cerebral (AVC) sdo raros, sendo a hemi-
coreia/balismo os mais frequentemente descritos. As lesdes
isquémicas lenticulares e talamicas sdo as mais frequente-
mente associadas a hemicoreia vascular, embora outras
regides possam estar envolvidas, como o nudcleo subtalamico.

Caso Clinico: Mulher de 77 anos, sem factores de risco car-
diovasculares conhecidos, admitida no nosso Servico por ins-
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talacdo subita de nduseas, vomitos e movimentos involunta-
rios do membro inferior direito. A observacdo, salienta-se
diplopia horizontal binocular na supra e dextroversao, ptose
palpebral esquerda, hemiparésia grau 4 direita e movimentos
involuntarios do membro inferior direito, de tipo coreico, com
incapacidade para a marcha (NIHSS 4). A RM-CE mostrou
drea de isquémica aguda infra centimétrica envolvendo a
transicdo subtdlamo anterior/substancia nigra/nucleo rubro
a esquerda. Houve melhoria destes movimentos com diaze-
pam 5mg 3id e amissulpride 200mg 3id. Apds dois meses,
apresentava apenas ligeira coreia do membro inferior direito.

Conclusao: Ap6s uma revisao da literatura encontramos
apenas 7 casos descritos na literatura de monocoreia como
manifestacao inicial de AVC isquémico, sendo o nosso o
unico descrito com lesdo no ntcleo subtalamico. O nosso
caso corrobora uma organizacdo somatotépica deste nticleo.

Sinal do “olho de tigre” em doente com
atrofia dentato-rubro-palido-luisiana

Joana Morgado', Sofia Reimao**, Miguel Coelho**, Leonor
Correia Guedes®*

1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central,
2-Servico de Neurorradiologia e 3-Servico de Neurologia do
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, 4-
Unidade de Farmacologia Clinica, IMM.

Introdugdo: A atrofia dentato-rubro-palido-luisiana
(DRPLA) associa-se a altera¢cdes neuroimagiolégicas que
incluem atrofia do cerebelo, tronco cerebral e cortex cerebral,
bem como dreas de hipersinal em sequéncias TR longo na
substancia branca periventricular, profunda e vertente central
da protuberancia e mesencéfalo. Descrevemos um caso de
DRPLA cuja RMN cerebral demonstrou adicionalmente dep6-
sitos de ferro e gliose no globo palido esbogando o sinal do
“olho de tigre”.

Caso clinico: Homem de 57 anos com desequilibrio da
marcha de agravamento progressivo desde hd 6 anos.
Apresentava alteragdo da perseguicdo ocular com interrup-
¢oes, discreta coreia da face e membros e marcha atéxica. De
antecedentes familiares, salienta-se o pai de 90 anos com
desequilibrio da marcha desde hd 10 anos e deméncia; um
irmao de 64 anos com desequilibrio da marcha e a filha deste
falecida aos 19 anos com alteracdes cognitivas, motoras e epi-
lepsia desde a infancia. A RMN cerebral do doente revelou
uma acentuacdo do normal hipossinal do globo pélido em
sequéncias ponderadas em T2 e hipersinal central definindo
um sinal do “olho de tigre” e atrofia do mesencéfalo, protube-
rancia, cerebelo e peddnculos cerebelosos médios e superio-
res. Os testes genéticos identificaram uma expansado de repe-
ticdes CAG num dos alelos do gene atrofina-1, permitindo o
diagnoéstico de DRPLA (15/60). Uma irma de 60 anos, assinto-
matica, realizou RMN cerebral que demonstrou igualmente
um sinal do “olho de tigre”, atrofia do mesencéfalo, protube-
rancia e peddnculos cerebelosos médios e superiores, aguar-
dando o teste genético.

Conclusao: Descrito em algumas das patologias classica-
mente agrupadas nas Neurodegenerescéncias com
Acumulacao de Ferro (NBIA’), o sinal do “olho de tigre” tem
sido também reportado infrequentemente em parkinsonis-
mos atipicos e raramente em adultos aparentemente sauda-
veis. Julgamos descrever o primeiro caso de DRPLA associado
a sinal do “olho de tigre”.
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Paraparesia espastica familiar -
caracterizacdo clinica e molecular de uma
familia com mutacao no gene SPGi1

Joana Afonso Ribeiro, Luciano Almendra, Cristina Januario
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introducéo: As paraparésias espdsticas familiares (HSP)
sdo um grupo de doengas clinica e geneticamente heterogé-
neas, atingindo uma prevaléncia estimada em Portugal de
4,1:100 000 habitantes. Destas, as mutacoes no gene SPG11
(cromossoma 15) representam 19,4% de todas as familias com
AR-HSP, e associam-se a fendtipos com corpo caloso fino
(TCCQ), atraso mental e idade de inicio precoce.

Caso Clinico: Reportamos uma familia do distrito de
Coimbra, em que dois individuos de uma prole de quatro
filhos do sexo masculino apresentavam atraso mental, altera-
¢oes progressivas da marcha com inicio na primeira década de
vida, e paraparésia espdstica. Pais ndo consanguineos. Na pri-
meira observagdo eram evidentes o marcado defeito cognitivo
e a paraparésia espdstica. O estudo inicial de imagem por RM-
CE nao demonstrou alteragdes nos dois individuos afectados.
Actualmente, com cerca de 20 anos de evolucao da doenga,
apresentam um fenétipo severo de HSP complexa, caracteriza-
da por défice cognitivo grave, limitacdo dos movimentos ocu-
lares, anartria, hipotonia cervical e dos membros superiores,
com atrofia marcada das eminéncias tenar e hipotenar. Sem
sinais de neuropatia periférica. Do estudo molecular realizado,
os individuos afectados apresentam duas mutacoes em hete-
rozigotia ¢.6206-2_6343+2del e c.733_734del, a primeira das
quais foi descrita pela primeira vez. A mae é portadora em
heterozigotia de um dos alelos mutados, e um dos irmaos ndao
afectados é portador em heterozigotia de um outro.

Conclusdo: Tém sido identificadas varias muta¢des como
causa de SPG11. A descrigdo desta familia refor¢a a necessida-
de de aplicar testes neuropsicoldgicos e exames de imagem
dirigidos, na fase inicial da doenga cuja progressdo é altamen-
te incapacitante.

Torcicolo paroxistico da infancia: sera
sempre benigno?

Cristina Garrido, Catarina Mendes, Catarina Magalhaes, Sénia
Figueiroa,Teresa Temudo, Inés Carrilho
Servico de Neuropediatria do Centro Hospitalar Porto

Introducdo: O torcicolo paroxistico benigno da infancia
(TPBI) faz parte do grupo de doencas do movimento paroxisti-
cas da infancia. Caracteriza-se por episddios de distonia cervi-
cal autolimitados, de duracdo varidvel, acompanhados fre-
quentemente por outros sintomas como irritabilidade, vomitos
e ataxia. Apesar de considerado benigno, reconhece-se associa-
¢do com atraso de desenvolvimento da motricidade grosseira e
com enxaqueca na idade adulta. Por outro lado, o seu diagnés-
tico implica, na maioria dos casos, a realizacao de investigacao
complementar para exclusdo de outras patologias.

Objetivos: Caracterizacdo clinica das criancas seguidas na
consulta externa de Neuropediatria por torcicolo paroxistico.

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos clinicos das
criancas com registo de diagnoéstico de torcicolo paroxistico
no arquivo da consulta.

Resultados: Dos 26 casos encontrados, 2 foram eliminados
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por falta de dados. Dos 24 estudados, 18 pertencem ao género
feminino, e 6 apresentam histéria familiar de enxaqueca. O
inicio dos sintomas variou entre os 2 meses e 0s 6 anos
(mediana 7 meses). A resolucdo dos sintomas aconteceu em
meédia 27,4 meses depois (mediana 23), em média aos 2,8 anos
de idade (entre os 5,5 meses e 0s 7 anos). Em 50% observados
sintomas acompanhantes (em 4 ataxia). Sete apresentavam
atraso do desenvolvimento psicomotor (29%). Na investiga-
¢do etioldgica, 22 realizaram RMN e 20 estudo metabdlico.
Dos 24 casos de torcicolo paroxistico, 19 foram classificados
como TPBI e os restantes 5 apresentaram outros diagndésticos
(3 patologia osteoarticular/reumatolégica, 1 sindrome do
aqueduto vestibular largo e 1 tumor da medula). Dos doentes
que mantiveram seguimento 6 evoluiram para enxaqueca ou
vertigem paroxistica benigna.

Conclusdes: O TPBI deve fazer parte dos diagnosticos dife-
renciais das distonias cervicais. Apesar de considerado benig-
no esta entidade pode cursar com atraso psicomotor e evoluir
para enxaqueca. A nossa amostra € demonstrativa desta rela-
¢do pois, encontramos uma elevada percentagem de casos
com atraso psicomotor (29%) e evolucdo para cefaleias tipo
enxaqueca (25%).

Coreias - uma série de 21 casos em idade
pediatrica

Isabel Moreira', Esmeralda Martins®, Anabela Bandeira?, S6nia
Figueiroa®, Inés Carrilho®, Teresa Temudo*

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto; 2-Unidade
de Doencas Metabdlicas, Centro Hospitalar do Porto; 3-Servigo
de Neurologia Pediatrica, Centro Hospitalar do Porto

Introducio: A coreia é uma doenca do movimento invo-
luntdria e hipercinética, que envolve os membros, face e/ou
tronco podendo ter multiplas etiologias.

Objetivo: Estudo da coreia em idade pedidtrica.

Métodos: Andlise da base de dados da consulta do Servico
de Neuropediatria do Centro Hospitalar do Porto nos tltimos
15 anos, seguida da revisdo dos processos clinicos e andlise
dos videos dos doentes.

Resultados: Foram encontrados 21 casos de coreia. A causa
mais frequente foi pds-infeciosa (6 doentes): 3 criancas com
coreia de Sydenham, 2 com possivel coreia de Sydenham e 1
com PANDAS. A segunda causa mais frequente foi genética (6
doentes): 2 rapazes com doenc¢a de Huntington com inicio
juvenil (um com inicio da clinica aos 8 anos e expansao alélica
de 90 CAGs e outro com inicio da clinica aos 7 anos e expansao
alélica de 81 CAGs), 3 doentes com clinica de coreia heredita-
ria benigna e 1 menina com sindrome de RETT. Quatro crian-
cas desenvolveram coreia por doenca metabdlica: um rapaz
com sindrome da deficiéncia de GLUT1, um rapaz com sindro-
me de Lesch-Nyhann, uma rapariga com acidtria metilmaléni-
ca com homocistintiria e outra com aciduria glutdrica. Duas
raparigas, de 2 e 4 anos, tiveram coreia por provdvel encefalite
auto-imune. Duas criangas desenvolveram hemicoreia por
doencas vasculares: um angioma cavernoso e uma sindrome
de Moya-Moya. Um rapaz teve coreia de instalacdo aguda aos
4 anos de etiologia indeterminada.

Conclusio: A coreia em idade pedidtrica estd associada a
uma grande diversidade de patologias constituindo um desa-
fio diagnostico. A forma de instalacdo, exuberancia e sintomas
associados sao muito variados, sendo importante pensar sem-
pre numa causa metabélica numa coreia de instalagdo aguda.
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Caracterizacdao de uma amostra de
doentes com distonia generalizada
seguida em consulta de Neurogenética do
CHUC

Filipe Blanco, Rui Araijo, Cristina Duque, Ana Gouveia, Jodao
Lemos, Ana Sofia Morgadinho, Cristina Janudrio
Departamento de Doencas do Movimento do Centro Hospitalar
Universitario de Coimbra

Introducao: As distonias sdo doencas do movimento hiper-
cinéticas caracterizadas por contracturas musculares manti-
das, originando posturas anormais e movimentos de tor¢ao
repetitivos. As distonias primdrias de torcao (DPT) represen-
tam cerca de 75% dos casos de distonia. Tém um espectro cli-
nico amplo, desde as formas generalizadas de inicio precoce
(abaixo dos 25 anos) até formas focais do adulto. A maioria das
DPT de inicio precoce tém etiologia genética monogénica.

Objectivos: Caracterizagdo clinica e genética de uma
amostra de doentes com distonia generalizada de inicio pre-
coce seguido em consulta de Neurogenética dos CHUC.

Metodologia: Revisao da casuistica dos doentes com disto-
nia generalizada seguidos em consulta de Neurogenética
entre Janeiro de 2004 e Dezembro de 2013. Foram usados
como critérios de inclusao: idade de inicio < 25 anos; auséncia
de histdria perinatal relevante ou exposicao a fairmacos blo-
queadores dopaminérgicos; presenca de distonia generaliza-
da; auséncia de outros sinais neurolégicos além de tremor,
mioclonias ou parkinsonismo.

Resultados: Foram incluidos 16 doentes, 9 (56%) do sexo
masculino, com idades de inicio compreendidas entre 5 e 24
anos (média 13,4 anos). Todos se associaram a uma distribui-
¢ao focal no inicio da distonia, 6 (37,5%) pelo membro supe-
rior, 7 (43,8%) pelo membro inferior e 3 (18,7%) bulbar. Estes
doentes realizaram teste genético para DYT1. Em casos selec-
cionados foram pesquisadas mutagdes para DYT6, DYT11 e
DYT12. Apenas 4 (25%) se associaram a uma causa monogéni-
ca de distonia generalizada: dois DYT1, um DYT6 e um DYT 12.

Conclusdes: A evolucdo da genética nas distonias tem sido
significativa nos ultimos anos, levando a identificacao de 5
novos genes desde 2011. A semelhanca fenotipica encontrada
na amostra de doentes estudados obriga a revisdao dos casos,
indo de encontro aos novos conhecimentos fornecidos pela
genética.

Comunicacoes Orais
Moderadores: Dr. Jodo Massano e Dr. Mario Miguel Rosa

Alpha-synuclein as a blood biomarker for
Parkinson's Disease

Hugo Vicente Miranda', Rafaela Céssio', Déborah Penque?,
Leonor Correia-Guedes®*, Tiago Soares®, Miguel Coelho**, Mdrio
Miguel Rosa**, Joaquim J Ferreira®*, Tiago Fleming Outeiro'*®
1-Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina, 2-
Laboratorio de Prote6mica, Departamento de Genética, Instituto
Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge, 3-Unidade de Farmacologia
Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa, 4-Department of Clinical Neurosciences,
Hospital de Santa Maria, 5-Instituto de Fisiologia, Faculdade de
Medicina de Lisboa.
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There is a high demand for early-diagnosis and tracking of
Parkinson’s disease (PD) progression, as no reliable diagnosis
or disease prognostic biomarkers exist. Thus, it is essential to
identify novel putative biomarkers to develop simple and
inexpensive diagnostic methods. The development of such
methods would allow the study of novel disease-modifying
approaches that could be initiated prior to the onset of the PD
cardinal symptoms. Although PD is a multifactorial disease,
alpha-synuclein (aSyn) plays a central role in the disorder,
where it aggregates and accumulates in Lewy Bodies (LBs).
Interestingly, several post-translational modifications (PTMs)
were already identified in aSyn extracted from LBs. In these
inclusions, the majority of aSyn is phosphorylated. Additional
PTMs such as ubiquitination, sumoylation, and glycation
were also identified. In additional to their normal biological
role, the relevance of these modified forms of aSyn in the con-
text of neurodegeneration and disease progression is still
unclear. Importantly, aSyn was recently discovered in blood
erythrocytes, an easily accessible pool of protein. We hypoth-
esize that the characterization of aSyn PTMs in blood erythro-
cytes might be used as a diagnosis biomarker for PD, reporting
on pathological events also taking place in the brain. Taking
advantage of our established method that facilitates the map-
ping of aSyn modifications, we are identifying PD-associated
PTMs in aSyn in the blood erythrocytes of PD patients. We
expect to contribute to the development of novel methods for
early diagnosis of PD. Ultimately this will enable the design of
novel clinical trials where disease progression could be fol-
lowed in a more precise way, potentiating the discovery of
more effective therapies for PD.

Locus ceruleus and substancia nigra
magnetic resonance imaging in patients
with early Parkinson's Disease

Sofia Reimao’, Patricia Lobo? Dulce Neutel? Rita Nunes?, Joana
Ferreira®, Jorge Campos’, Joaquim J Ferreira*

1-Neurologial Imaging Department, Centro Hospitalar Lisboa
Norte - Hospital de Santa Maria, 2-Neurology Department,
Centro Hospitalar Lisboa Norte - Hospital de Santa Maria, 3-
Biomedical Engineering Institut, Sciences Faculty, University of
Lisbon, 4-Clinical Pharmacology Unit, Instituto de Medicina
Molecular and Laboratory of Clinical Pharmacology and
Therapeutics, Faculty of Medicine, University of Lisbon

Background and purpose: Parkinson’s disease (PD) is
characterized by depletion of dopaminergic neurons in the
substantia nigra (SN) pars compacta and of noradrenergic
neurons in the locus ceruleus (LC). Depigmentation of the SN
and LC is a conspicuous pathological feature of PD, related to
the loss of neuromelanin, substance with paramagnetic prop-
erties that result in high signal on specific T1-weighted
sequences.

We examined neuromelanin patterns in LC and SN in early
PD trying to identify disease patterns and association with dif-
ferent disease phenotypes.

Methods: Cross-sectional case-control study examining 22
patients with PD (12 de novo patients never treated with
antiparkinson medication and 10 patients with 2 to 5 years
disease duration) and 10 healthy subjects. A high resolution
axial T1-weighted MRI was obtained with a 3-Tesla MRI scan-
ner allowing the in vivo visualization of LC and SN in all sub-
jects. The neuromelanin signal in the SN and LC was qualita-
tively evaluated and graded.
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Results/Conclusions: We found a significant reduction in
the SN and LC signal in PD patients as compared to controls
with a clear asymmetry that correlated with disease clinical
features. Neuromelanin MR imaging is a possible disease bio-
marker and might help to understand some of the disease
pathological-clinical correlations and measure disease pro-
gression.

Tomografia de coeréncia 6ptica na doenca
de Parkinson com mutacao no gene
LRRK2 - protocolo de estudo

Cristina Duque’, Jodao Lemos', Anténio Correia?, Pedro
Fonseca®, Luisa Ribeiro?, Rui Bernardes®*, Cristina Janudrio'®,
Anténio Freire'®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, 2-Associacdo para Investigacao Biomédica e Inovacao
em Luz e Imagem, Coimbra, 3-Servico de Oftalmologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, 4-Instituto de Imagem
Biomédica e Ciéncias da Vida, Coimbra, 5-Faculdade de
Medicina da Universidade de Coimbra

Introducéo: A Doenca de Parkinson (DP) é uma doenca
neurodegenerativa idiopdtica, caracterizada essencialmente
por um défice dopaminérgico. Mutac¢des no gene LRRK2 cau-
sam formas monogénicas de DP, representando cerca de 10%
dos casos com transmissao autossémica dominante. As alte-
ragdes visuais sdo frequentes na DP e incluem défices da acui-
dade visual e alucinacdes. Estas alteracdes poderao ser causa-
das por um défice dopaminérgico nas células amdacrinas A18
retinianas, com consequente atrofia. A quantificacao da
espessura da camada de fibras nervosas retinianas (RNFL)
através de tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) fornece-nos
uma medida indirecta desta atrofia. A espessura da RNFL
peripapilar temporal e parafoveolar superior e inferior encon-
tra-se diminuida na DP. Nao existem estudos sobre a espessu-
ra da retina em doentes com DP e mutagao LRRK2.

Objectivos: Comparacao da estrutura retiniana por OCT
na DP com e sem LRRK2 versus controlos.

Metodologia: Doentes com o diagndstico de DP de acordo
com os critérios UKPDS Brain Bank recrutados da Consulta
de Doencas do Movimento do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, tendo sido definidos trés grupos:
DP com mutacao LRRK2 (G2019S), DP sem mutacao e contro-
los. Todos os participantes realizarao estudo por HD-OCT
com medi¢do da espessura retiniana, RNFL peripapilar, e
RNFL macular. Seré feita a compara¢ao dos dados imagioldgi-
cos retinianos entre os grupos, e correlacdo com varidveis
demogrdficas e clinicas.

Resultados preliminares: Realizado OCT em dois doentes
com DP e mutagao LRRK2, calculando: espessura RNFL perifo-
veolar temporal (OD 23; OS 22 e 24 micron) e espessura média
RNFL disco 6ptico (OD 97 e 95 micron, OS 95 micron); volume
(OD 10 e 10,2 mm?® 0S 9,8 e 10,1 mm®) e espessura média (OD
279 e 282 micron; OS 272 e 281 micron) do cubo macular.

Discussdo: A OCT poderd constituir um método de diag-
ndstico nao invasivo de DP e estabelecer diferencas entre per-
fis genéticos distintos, identificando biomarcadores in vivo.
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A disfuncao olfactiva na doenca de
Parkinson

Ricardo Varela', Susana Lopes?, Joao Carlos Ribeiro®, Joao
Lemos', Cristina Janudrio'

1-Servico de Neurologia do CHUC, 2-UCSP Dr. Manuel Cunha
ACES Baixo Mondego, 3-Servico de Otorrinolaringologia do
CHUC.

Introducio: A disfuncao olfactiva na Doenca de Parkinson
(DP) tem sido reconhecida como um sintoma ndao motor da
doenca que pode acompanhar ou preceder o aparecimento
dos sintomas motores. O estudo do olfacto é assim particular-
mente til na avaliacdo do doente parkinsénico.

Objectivos: Caracterizar a funcao olfactiva numa amostra
de pacientes com DP idiopatica e avaliar a relacdo da mesma
com determinantes clinicos e epidemiolégicos.

Metodologia e desenho do estudo: Estudo prospectivo,
analitico, observacional, tipo caso-controlo, realizado na
Consulta de Doengas do Movimento dos HUC. Foram avalia-
dos consecutivamente 45 individuos com diagnéstico de DP
de acordo com os critérios de UK Parkinson’s Disease Society
Brain Bank, e 30 individuos saudaveis, emparelhados segun-
do a idade e género. Foram excluidos todos os individuos que
apresentavam causas intra ou extra-nasais passiveis de com-
promisso do olfacto. Todos os doentes e controlos foram sub-
metidos a avaliacdo neuroldgica, cognitiva (MMSE) e olfacti-
va, sendo aqui utilizados os “Testes do limiar olfactivo e supra-
liminar”, desenvolvidos e validados no servico de
Otorrinolaringologia dos HUC.

Resultados: Os limiares olfactivos dos individuos com DP
foram significativamente superiores aos dos controlos (p
<0,05). A capacidade de identificacao olfactiva dos doentes
parkinsoénicos foi inferior a dos controlos (p <0,05). As altera-
¢oes observadas foram independentes da forma clinica da
doenca (Tremérica; Bradicinético-Rigida; Mista), da presenca
de sintomatologia ndo motora e da terapéutica anti-parkinsé-
nica. Verificou-se, contudo, uma correlagdo entre a intensida-
de do défice olfactivo e o estadio da doenca.

Conclusdes: A disfuncao olfactiva constitui um fenémeno
muito prevalente na DP. A sua avaliacao revela-se especial-
mente pertinente nao s6 no diagnéstico precoce, como no
decurso da doenca. Contudo, a morosidade das baterias utili-
zadas tende a limitar a sua aplicacao clinica.

Distonia do musico como apresentacdo
inicial de doenca de Parkinson

Ana Castro Caldas', Leonor Correia Guedes'?, Joaquim J
Ferreira'?, Miguel Coelho"*

1-Departamento de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa,
Portugal, 2-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de
Medicina Molecular, Lisboa, Portugal

Introducio: A distonia pode ser um sinal de apresentacao
de Doenca de Parkinson de inicio precoce. Geralmente ocorre
em contexto de discinesias wearing-off e envolve mais fre-
quentemente os membros inferiores.

Caso Clinico: Homem de 42 anos de idade, professor de
musica de guitarra com histéria de depressdo major tratada
com sertralina aos 32 anos, inicia dificuldade em relaxar o
quarto e quinto dedo da mao direita, ao tocar guitarra. O qua-
dro teve inicio aos 41 anos, seguido de envolvimento de mao
contralateral durante a mesma tarefa. Seis meses depois,
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notou algumas dificuldades enquanto escrevia no teclado do
computador. O doente negou hisposmia, sintomas sugestivos
de RBD, bem como caracteristicas de disautonomia. O exame
neuroldégico mostrou a presenca de reflexo palmomentonia-
no, hipomimia facial, tonus muscular normal, tremor de
repouso de grau 1 do membro superior direito (MSD) com
exacerbacdo postural, e distonia do MSD ao tocar a guitarra,
caracterizada por uma extensdo do terceiro dedo e flexdo do
quarto e quinto dedos com alguma postura disténica em
repouso. Observou-se também bradicinésia de grau 1 do
MSD, sem alteragoes da marcha e sem instabilidade postural.
A investigacdao com pesquisa de acantdcitos, metabolismo do
cobre e do ferro, assim como a RMN-CE néo revelou altera-
¢oes. O DaTSCAN documentou insuficiéncia grave do sistema
transportador pre-sindptico de dopamina nos nucleos da
base mais proeminente no lado esquerdo. O doente apresen-
tou melhoria da distonia e do tremor sob ropinirol 4mg/dia.
Aguarda teste genetico de PARK-2.

Conclusdo: Relatamos o primeiro caso de distonia do
musico como sinal inicial de Doenca de Parkinson. A Doenca
de Parkinson de inicio precoce pode-se manifestar como dis-
tonia de tarefa especifica

Mutacdes no gene da glucocerebrosidase e
doenca de Parkinson

Fradique Moreiral, Luciano Almendral, Ana Morgadinhol,
Maria Rosdario Almeida2 Cristina Janudriol

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC), Coimbra; 2-Centro de Neurociéncias e
Biologia Celular da Universidade de Coimbra (CNC), Coimbra

Introducdo: As mutacdes no gene da glucocerebrosidase
(GBA) constituem um factor de risco genético associado a
Doenca de Parkinson (DP) idiopética e familiar. A sua preva-
léncia e tipo nao sao totalmente conhecidos e variam entre
diferentes populacoes. A DP, associada a mutacdes no gene da
GBA é clinica patolégica e farmacologicamente indistinguivel
da DP esporadica, embora tenha um inicio mais precoce e se
associe mais frequentemente a disfun¢ao cognitiva.

Objetivo: Identificar a frequéncia e o tipo de mutacdes no
gene da GBA numa populacdo de doentes com DP seguidos
na Consulta de Doencas do Movimento do CHUC.

Métodos: Seleccionados consecutivamente 67 doentes
com DP que apresentavam pelo menos 2 de 3 caracteristicas
previamente definidas: inicio precoce, disfuncao cognitiva
(avaliada através do Montreal Cognitive Assessment - MoCA) e
alteracdo dos movimentos oculares. Foram realizados em
todos os doentes testes genéticos para as duas mutagdes pato-
génicas mais frequentes (N370S e L444P).

Resultados: Em quatro doentes encontrou-se pelo menos
uma mutacdo no gene da GBA. Trés em heterozigotia e num
doente uma mutag@o em heterozigotia composta.

Conclusdo: Na amostra seleccionada foram identificados 4
doentes com mutacdes no gene da GBA. Correlagdes genoti-
po-fenétipo nas mutagdes da GBA ainda nao foram devida-
mente definidas, especialmente em doentes com DP.
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Alteracdes cognitivas, sindrome
parkinsénico e ataxia cerebelosa
resultante de calcinose cerebral extensa
num doente com LES

Jodao Ferreira, Tiago Teodoro, Ruth Geraldes, Leonor Correia
Guedes

Servico de Neurologia; Hospital de Santa Maria — Centro
Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: O Lipus Eritematoso Sistémico (LES) e o
Sindrome de Anticorpos Antifosfolipidos (SAAF) podem cur-
sar com perturba¢des do movimento, como parkinsonismo,
coreia ou ataxia. Os exames imagiol6gicos podem revelar a
presenca de patologia vascular associada, frequentemente
nao apresentam alteracoes, e s3o raros os casos descritos com
deposicao de célcio e nestes a relacdo etioldgica nao estd
completamente esclarecida.

Caso Clinico: Mulher de 70 anos, com histéria de hiper-
tensao arterial e depressdo, admitida por quadro, com cerca
de quinze meses de evolucao e agravamento recente, de labi-
lidade emocional, alteracao da articulacao verbal e desequili-
brio na marcha. Ao exame neurolégico destacava-se a presen-
¢a de hipomimia facial, decomposicdo das sacadas, voz
escandida, tremor postural e intencional e ataxia da marcha.
Na TAC-CE observavam-se multiplos depdsitos célcicos simé-
tricos nos niucleos dentados, pulvinar, nicleos lenticulares e
caudados, coroas radiatas e cdrtex parietal e occipital.
Analiticamente realcava-se: anemia (Hb 11,4g/dL), insufi-
ciéncia renal (CICr 55mL/min/1,73m?), hiperparatiroidismo
(PTH 147pg/mL), deficiéncia de 25-OH vitamina D
(27,3ng/mL), célcio e fésforo normais, anticorpos antifosfoli-
pidos positivos, anticorpos antinucleares positivos (1/160),
com dsDNA 531UI/mL, e hipocomplementémia. A gamagra-
fia das paratiréides foi normal. Fez-se o diagnéstico de insufi-
ciéncia renal por nefropatia ltipica associada a hiperparatiroi-
dismo secundario; iniciou hidroxicloroquina e colecalciferol.
Verifica-se posteriormente um agravamento progressivo do
quadro comportamental e cerebeloso, inicio insidioso de
deterioracdo cognitiva e aparecimento de rigidez dos mem-
bros superiores e bradicinésia apendicular e da marcha, pelo
que inicia terapéutica com levodopa, com melhoria parcial.

Conclusdes: A associacdo entre LES e calcificacdes cere-
brais é rara e, geralmente, ndo predominam manifestacdes
extra-piramidais. Os casos descritos de LES e perturbacgdes do
movimento associadas tém apenas alteracdes inespecificas
nos exames imagioldgicos. Descrevemos um caso raro de alte-
ragdes cognitivo-comportamentais, ataxia e manifestacoes
extrapiramidais como forma de apresentacao de LES associa-
do a depositos célcicos cerebrais e cerebelosos com uma rela-
¢ao etiologica esclarecida, pela presenca de hiperparatiroidis-
mo secunddrio.

Comportamentos suicidas em ensaios
clinicos de farmacos anti-parkinsénicos
para doenca de Parkinson

Tiago Teodoro"*?, Hip6lito Nzwalo*, Leonor Guedes'**, Miguel
Coelho'?*? Mario M Rosa"*?, Joaquim J Ferreira'**

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, 2-Laboratério
de Farmacologia Clinica, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, 3-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de
Medicina Molecular, 4-Servigo de Neurologia, Hospital de Faro
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Introducéo: Alguns estudos tém registado um aumento da
frequéncia de comportamentos e ideacao suicida ap6s ECP-
NST para doenca de Parkinson (DP). Recentemente,
Schupbach sugeriu que a entrada em alguns ensaios clinicos
pode seleccionar doentes com maior susceptibilidade para o
suicidio. A ocorréncia de comportamentos suicidas em
ensaios clinicos de farmacos antiparkinsénicos nunca foi ana-
lisada sistematicamente.

Objectivos: Quantificar a frequéncia de comportamentos
suicidas e de "suicidalidade", reportados como eventos adver-
sos, em ensaios clinicos avaliando formacos antiparkinséni-
cos para DP.

Métodos: Revisao sistemdtica de ensaios clinicos aleatori-
zados, paralelos, controlados com placebo, avaliando farma-
cos antiparkinsénicos para doenca de Parkinson idiopética.
Foram pesquisados na Pubmed ensaios publicados até
31/12/2012. O parametro primario de avaliacao foi os compor-
tamentos suicidas (CS) (incluindo suicidio concretizado e ten-
tado) reportados como eventos adversos. O pardmetro secun-
dario foi a "suicidalidade" (incluindo CS e ideagdo suicida)
reportada como evento adverso. Através das frequéncias abso-
lutas de eventos, estimaram-se frequéncias globais e planeou-
se calcular odds-ratios para farmacos antiparkinsénicos.

Resultados: Um total de 136 ensaios foi incluido na andli-
se, totalizando 29266 doentes (17975 nos bragos "intervencao
activa" e 10971 nos bracos "placebo"). Comportamentos sui-
cidas ocorreram muito raramente, com 1 tentativa de suicidio
nos bracos "intervenc¢ao activa" e 2 suicidios concretizados
nos bragos "placebo". Nao foi reportada ideacdo suicida.
Registaram-se 102 mortes em 29266 doentes incluidos nos
ensaios (50 nos bracos "intervencdo activa", 47 nos bracos
"placebo" e 5 desconhecidas), incluindo 2/102 (1.96%) mortes
por suicidio.

Discussd@o e Conclusdes: CS foram raramente reportados
em ensaios de farmacos antiparkinsénicos para DP (3 eventos
em 29266 doentes incluidos). Globalmente, esta frequéncia é
baixa quando comparada com as frequéncia reportadas em
ensaios de ECP para DP (12 eventos em 1744 doentes, em
outra meta-andlise), e ajudam a analisar estas em prespectiva.

Risco de comportamentos suicidas em
doentes incluidos em ensaios clinicos de
ECP para a doenca de Parkinson

Tiago Teodoro"**, Hipélito Nzwalo*, Leonor Guedes"*?, Miguel
Coelho'*?*, Mdrio M Rosa"*?, Joaquim J Ferreira"**

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, 2-Laboratério
de Farmacologia Clinica, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, 3-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de
Medicina Molecular, 4. Servico de Neurologia, Hospital de Faro

Introducéo: O ensaio “EARLYSTIM”, que comparou esti-
mulacdo cerebral profunda do nticleo subtalamico (ECP-NST)
precoce com terapéutica médica, reportou em ambos os bra-
¢os uma frequéncia de comportamentos suicidas (CS) supe-
rior ao esperado. Colocou-se a hipdtese de que a participagao
em ensaios clinicos de ECP para DP se associe a um aumento
dos CS.

Objectivo: Quantificar a frequéncia de CS (suicidio concre-
tizado ou tentado) reportados como eventos adversos nos
ensaios clinicos de ECP para DP.

Métodos: Revisao sistemdtica de ensaios clinicos controla-
dos e aleatorizados, paralelos, em DP, incluindo pelo menos

Sinapse

um braco submetido a ECP, publicados até 31/12/2013. O
parametro primdrio de avaliacao foi os CS. Foram calculadas
frequéncias absolutas de eventos para "ensaios ECP" (incluin-
do todos os doentes incluidos em todos os ensaios selecciona-
dos), "bracos cirtrgicos" (apenas doentes sob ECP) e "bracos
terapéutica médica" (doentes apenas sob terapéutica médica).

Resultados: Foram incluidos onze ensaios (total 1744
doentes - 1188 doentes sob ECP e 532 sob tratamento médi-
co). A estimativa de frequéncia de CS em “ensaios ECP” foi de
0.011 (95% CI, 0.006 a 0.020). As frequéncias de suicidios ten-
tados e concretizados foram de 0.008 (95% CI, 0.004 a 0.015).
Ocorreram 3 CS em "bracos terapéutica médica" - frequéncia
de 0.014 (95% CI, 0.006-0.035).

Discussdo e Conclusdes: As frequéncias de CS em ensaios
de ECP para DP sao semelhantes as reportadas por Voon 2008,
num estudo retrospectivo de CS ap6s ECP-NST. Esta compara-
¢do indirecta nao apoia a existéncia de um efeito suicidogéni-
co da inclusdao em ensaios clinicos de ECP. No entanto, a fre-
quéncia de 3/532 CS nos bracos "terapéutica médica" con-
trasta com uma frequéncia muito inferior (1/17975) registada
nos bracos de intervencao activa de ensaios de fairmacos anti-
parkinsonicos para DP (vide outra meta-andlise). Esta compa-
ragao sugere a existéncia de um efeito suicidogénico da inclu-
sao em ensaios ECP, independente dos efeitos da neuroesti-
mulacao.

Comunicacoes Orais
Moderadores: Dr.2 Ana Morgadinho e Prof. Doutor Tiago Outeiro

Controlo postural na doenca de Parkinson:
alteracoes caracteristicas em funcdo dos
diferentes estadios de evolucao da doenca

Catarina Godinho'?, Véronique Ferret-Sena', José Brito’,
Margarida Dias®, Ana Calado?, Cristina Semedo?, Josefa
Domingos*, Filipe Melo?

1-Centro de Investigacao Interdisciplinar Egas Moniz (CiiEM),
Cooperativa de Ensino Superior Egas Moniz, Monte de Caparica,
Portugal, 2-Laboratério de Comportamento Motor, Centro
Interdisciplinar de Estudos da Performance Humana (CIPER),
Faculdade de Motricidade Humana, Universidade de Lisboa, 3-
Servico de Neurologia do Hospital Santo Anténio dos Capuchos
(CHLC-EPE), Lisboa, Portugal, 4-Campus Neurolégico Sénior
(CNS), Torres Vedras, Portugal.

Introducdo: A maioria dos estudos sobre o comportamen-
to postural, em doentes com Doenca de Parkinson (DP) anali-
sam 0s parametros posturograficos sem distin¢ao do nivel de
severidade da doenca. Esta metodologia de andlise fornece
informacao limitada sobre as caracteristicas inerentes a cada
nivel de progressao.

Objetivo: Caracterizar as alteragdes do comportamento
postural associadas aos diferentes estadios de progressao da
doenga através da andlise quantitativa das séries temporais do
centro de gravidade (CG), registados durante a realizacao tes-
tes posturograficos.

Metdologia: A amostra foi constituida por 103 individuos
diagnosticados com DP (45 mulheres e 58 homens, 70.5+8.4
anos) nos estadios 1 a 4 da escala de H&Y (15 no estadio 1; 33 no
estadio 2; 47 no estadio 3 e 8 no estadio 4). Os testes posturogra-
ficos realizados foram o modified Clinical Test of Sensory
Interaction on Balance (mCTSIB) e os Limits of Stability test
(LOS). Foram utilizados testes estatisticos (MANOVA One-way;,
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ANOVA one-way e Andlise Fatorial) para comparar o comporta-
mento postural nos diferentes estadios de evolucdo da doenga.

Resultados: No teste mCTSIB, o alinhamento do CG,
encontra-se significativamente alterado em funcao da severi-
dade da doenca (p = 0.037). Observou-se, com a evolucao do
estadio, uma projecao anterior progressiva do CG relacionado
com a alteracdo da informacao somato-sensorial inerente a
realizacao do teste. No teste LOS, observou-se, uma diminui-
¢ao da distancia do limite de estabilidade na dire¢ao anterior
relacionado com a progressdao da doenga, que embora nao
sendo significativa (p = 0.057), poderd indicar uma tendéncia
para uma menor drea de controlo da estabilidade.

Conclusao: As alteracdes do equilibrio e do controlo motor
poderao ser melhor identificadas através da realizagao de tes-
tes de avaliacdo quantitativos, nomeadamente posturografi-
cos. O desenvolvimento de programas de fisioterapia para
reduzir a instabilidade postural e prevenir quedas deverao ter
em consideracao estas alteragdes posturais, caracteristicas de
cada estadio.

Avaliacdo do efeito da levodopa na
estabilidade postural na Doenca de
Parkinson por analise cinematica por
sensores corporais

Miguel Gago'?, Maria José Jordao', Maria Lurdes Rodrigues’,
Luis Rocha?, Estela Bicho?, Nuno Sousa®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Alto Ave, EPE, 2-
Instituto de Investigacao em Ciéncias da Vida e da Satide
(ICVS)/Universidade do Minho, 3-Centro Algoritmi, Faculdade de
Engenharia, Universidade do Minho

Introducdo: A estabilidade postural na Doenca de
Parkinson (DP), no que concerne a sua resposta a terapéutica
com levodopa na heterogeneidade clinica e temporal da DB,
permanece em investigacdo. Os sensores corporais sao uma
nova ferramenta de investigacao cinemadtica, permitindo ava-
liar corre¢des posturais em varios segmentos corporais.

Objetivos: Avaliacdo do efeito da levodopa na estabilidade
postural, no estadio inicial da DB, através da anélise cinemati-
ca por sensores corporais.

Métodos: Avaliados 10 doentes com DP Hoehn&Yahr <2
(em off), formas acinético-rigidas, sem discinésias, com idade
72 +5.94 (anos), duracdo de doenca 4.70 + 1.42 (anos), centro
de massa(COM) (55% da altura corpural) 88.66 + 3.90 (cm),
indice de massa corporal 28.2 + 2.70 (kg/m2), MDR-UPDRS III
em off 31.60 + 11.79, e dose didria de equivalentes de levodo-
pa 804 + 354 (mg). Avaliacdo clinica e cinematica em off e em
on ap6s dose supraméxima de levodopa em trés provas: esta-
¢do de pé, Romberg olhos abertos e Romberg olhos fechados.
Avaliagdo cinemadtica derivada do sensor corporal (aceleréme-
tro&giroscopio) colocado no COM, com integracdo matemati-
ca da informacao de sensores (2 na coxa e 2 no tornozelo),
com sincronizacao video.

Resultados: Apds dose supramdaxima de levodopa verifi-
cou-se reducdo significativa da MDS-UPDRS III (13.40 + 7.73,
p=0.002) com beneficio motor de 61+14.38 (%). Verificou-se
uma resposta significativa de off para on nos parametros cine-
madticos: “Total sway length” (cm) (13.89+4.05 para 19.08+4.55,
p=0.027), “Maximal distance of sway” (cm)( 2.28+0.87 para
1.35+0.49, p=0.002), “Mean distance of sway” (cm) (1.25+0.50
para 0.72+0.19) e “Mean Velocity of sway” (cm/s) (0.70+2.58
para 2.51£1.19, p=0.004).
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Conclusao: Apesar das limitacoes desta avaliagao, amostra
de tamanho reduzido, constatou-se um efeito significativo da
levodopa na estabilidade postural. Este resultado vai de
encontro ao descrito na literatura, no que diz respeito a anali-
se postural cinética por método de plataformas de forcas.

Efeito da estimulacao cerebral profunda
sobre o controlo motor em doentes com
doenca de Parkinson - estudo preliminar

Catarina Godinho'?, Véronique Ferret-Sena', Margarida Dias®,
Ana Calado?®, Cristina Semedo?®, Josefa Domingos*, Filipe Melo*
1-Centro de Investigacao Interdisciplinar Egas Moniz (CiiEM),
Cooperativa de Ensino Superior Egas Moniz, Monte de Caparica,
Portugal, 2-Laboratério de Comportamento Motor, Centro
Interdisciplinar de Estudos da Performance Humana (CIPER),
Faculdade de Motricidade Humana, Universidade de Lisboa, 3-
Servico de Neurologia do Hospital Santo Anténio dos Capuchos
(CHLC-EPE), Lisboa, Portugal, 4-Campus Neuroldgico Sénior
(CNS), Torres Vedras, Portugal.

Introducdo: A estimulacdo cerebral profunda (DBS) é con-
siderada uma alternativa para o tratamento de doentes com
Doenga de Parkinson (DP) com complicacdes motoras, como
flutuacoes motoras e discinesias, associado a uma terapia a
longo prazo, com levodopa. Poucos estudos quantificam de
forma objetiva com recurso a posturografia, as alteracoes do
comportamento motor pos-cirurgia.

Objetivo: Quantificar as alteracdes a curto prazo, no com-
portamento motor voluntario, ap6s a realizacdao de DBS.

Metodologia: Este estudo preliminar consistiu na avalia-
¢ao de 5 individuos (2 mulheres e 3 homens, 55+8 anos) diag-
nosticados com DP nos estddios 2 a 4 de acordo com a escala
de Hoehn and Yahr (H&Y). Estes doentes realizaram testes
posturograficos (modified Clinical Test of Sensory Interaction
on Balance (mCTSIB) e Limits of Stability test (LOS)), 1 sema-
na antes, e num periodo entre 2 a 8 semanas apos a cirurgia.
Foi utilizada a estatistica descritiva, dado o reduzido tamanho
da amostra incluido neste estudo preliminar, para analisar a
evolucdo do comportamento postural depois da cirurgia.

Resultados: No teste mCTSIB verificamos uma tendéncia
para a alterac@o da posicdo preferencial do centro de gravidade
(CG) em todos os doentes. Antes da cirurgia o CG apresentava
uma localizacao preferencial no plano posterior que se alterou
para um plano anterior ap6s cirurgia. No teste LOS, verificamos
uma tendéncia para o aumento generalizado da distancia per-
corrida pelo CG durante a realizacdo dos limites maximos de
estabilidade, com maior énfase para a direcao anterior, que se
sabe estar diminuida nesta doenca do movimento.

Conclusoes: Estes resultados preliminares apresentam
uma tendéncia para alteracdes do comportamento motor que
deverado ser analisadas de uma forma mais abrangente e siste-
madtica, bem como ap6s um periodo de tempo pds-cirtirgico
mais alargado. Esta informacdo quantitativa devera ser alvo
de reflexao durante a elaboragdo de programas de neuro-rea-
bilitagao para doentes pés-cirtrgicos.
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Avaliacdo da aplicabilidade de programa
intensivo de reabilitacdo para individuos
com doenca de Parkinson

Ver6nica Canica', Josefa Domingos', Catarina Godinho'??, Alice
Pinho', Daniela Guerreiro', Francisco Queimado’, Pedro
Martins', Rita Cardoso', Rita Loureiro’, Joaquim J Ferreira*
1-Campus Neurolégico Sénior (CNS), Torres Vedras, 2-Centro de
Investigacdo Interdisciplinar Egas Moniz (CiiEM), Cooperativa de
Ensino Superior Egas Moniz, Monte de Caparica, 3-Laboratério
de Comportamento Motor, Centro Interdisciplinar de Estudos da
Performance Humana (CIPER), Faculdade de Motricidade
Humana, Universidade de Lisboa, Lisboa, Portugal, 4-Unidade de
Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.

Introducdo: Existe cada vez mais evidéncia a sugerir que
os programas de reabilitacdo intensivos poderao ser eficazes
para o tratamento da Doenca de Parkinson (DP). No entanto,
existem ainda poucos dados que suportem um protocolo
especifico de intervencao bem como os melhores parametros
para avaliar a sua eficdcia.

Objetivos: Definicao de um programa intensivo de reabili-
tacdo incluindo exercicio fisico e aconselhamento para indivi-
duos com DP e avaliacido da sua aplicabilidade em doentes
em estadios avancados de DP.

Metodologia: A amostra foi constituida por 13 individuos
diagnosticados com DP (6 mulheres e 7 homens, 68,3+ 7 anos)
nos estadios III-IV da escala de Hoeh & Yahr (HY), com um
tempo médio de doenca de 8 anos. O programa de reabilita-
¢ao consistiu num treino individual entre 2 a 3 horas didrias,
durante 4 a 12 semanas, e incluiu: hidroterapia; treino de
forca/equilibrio em gindsio; treino de marcha e ainda sessodes
de aconselhamento e gestao de doenca. Foram realizados tes-
tes posturogréficos antes e ap6s a aplicacdo do programa
intensivo. Foi utilizada a estatistica descritiva, para analisar a
evolu¢ao do comportamento motor e do equilibrio apds a
intervencao.

Resultados: Todos os participantes concluiram o programa
planeado de acordo com o protocolo predefinido. O programa
intensivo foi aplicado num total de 6h por semana, durante 4
semanas a 6 doentes e durante 12 semanas a 7 doentes. A com-
paracao dos valores médios, dos resultados dos testes posturo-
graficos, permitiu verificar uma tendéncia para melhoria nos
seguintes parametros: limites maximos de estabilidade, tempo
de reacdo, controlo direcional, indice de elevacao dos mem-
bros inferiores, comprimento e largura da passada.

Conclusdo: Estes resultados concluem pela aplicabilidade
dos programas intensivos a doentes com DP nos estadios III e
IV de HY e sugerem uma tendéncia para a melhoria do com-
portamento motor e do equilibrio com um programa de exer-
cicio intensivo. Este protocolo serd agora avaliado em estudos
controlados.

Hospitalizacdo na doenca de Parkinson:
motivo, duracdao e mortalidade

Joana Martins', Adriana Rua', Nuno Vila-Cha'?

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto, 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto

Introducéo: A doenca de Parkinson (DP) é uma das doen-
¢as neurodegenerativas mais comuns e esté associada a uma
maior necessidade de cuidados hospitalares com elevadas
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taxas de morbilidade e mortalidade.

Objetivos: Avaliacdo dos motivos e duracdo dos interna-
mentos de doentes com DP e determinacgao da taxa de morta-
lidade hospitalar.

Metodologia: Identificacdo dos internamentos dos doen-
tes com DP durante um periodo de 10 anos (2003 a 2012) atra-
vés da andlise da codificagdao ICD-9. Revisao retrospectiva dos
processos clinicos.

Resultados: Foram identificados 1630 internamentos de
doentes com DP. Os doentes tinham uma idade média de 75,2
anos (+ 11,4 anos) e 51% eram do sexo masculino. A duracao
meédia de internamento foi de 11,8 dias (+ 13,3 dias). O ntimero
médio de hospitalizacoes foi de 1,63. Em 31,8% dos casos a infe-
¢ao foi o motivo de hospitalizacao (respiratéria em 61,5%, uri-
ndria em 17,3% e outra em 19,6%). Em 15,6% o motivo de inter-
namento foi neurolégico; directamente relacionado com a DP
em 74% (colocac@o ou ajuste de DBS em 44,1%, investigacdo
em 16%, psicose iatrogénica em 8%), AVC em 16,9% e outros
motivos em 9,1%. O traumatismo foi a terceira causa mais
comum, em 10,5% dos casos (fratura em 65,5%, traumatismo
cerebral em 32,2%). Seguiram-se causas do foro gastrointestinal
em 9,5%, cardiaco em 8,4%, neopldsico em 6% e musculo-
esquelético em 4,9%. A taxa de mortalidade foi de 10,9%.

Conclusdes: Os doentes com DP apresentam internamen-
tos longos e taxas de mortalidade elevadas, a semelhanca dos
dados publicados na literatura. A infecao, as doencas neurol6-
gicas (sobretudo relacionada com a DP) e o traumatismo
foram as principais causas de hospitaliza¢gao, em detrimento
de motivos cardiacos, neopldsicos e gastrointestinais.

Associacdo entre a dor e os sintomas
motores na doenca de Parkinson

N.Vila-Cha"*?, Alexandra Gongalves'?*, Inés Moreira®, A.
Mendes'**, LF Azevedo®, S. Cavaco'**, JM Castro-Lopes®
1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto, 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto, 3-Centro de
Investigacao em Tecnologias e Sistemas de Informacao em
Saude. Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, 4-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, 5-Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS), Universidade do
Porto, 6-Departamento de Biologia Experimental, Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto

Introduc@o: A doenca de Parkinson (DP) é atualmente
reconhecida como uma doenc¢a complexa que inclui varios
sintomas nao-motores. A dor é um dos mais frequentes e
incapacitantes. Existem estudos contraditérios relativos a
associac¢do entre a dor e a gravidade motora da doenga.

Objetivo: Estudar a relagdo entre a dor e a gravidade moto-
ra da DP.

Métodos: Realizado estudo transversal em que foram ava-
liados consecutivamente 136 doentes com DP. Foi realizada
uma entrevista estruturada para a presenca e caracteristica da
dor. O impacto da dor foi avaliado pelo indice de incapacida-
de relacionada com a dor (IIRD). Os sintomas motores foram
avaliados em off usando a escala UPDRS-III e a de Hoehn e
Yahr (HY). Como escala de funcionalidade foi utilizada a de
Schwab & England (SE) em off. Foram excluidos doentes com
deméncia (DRS-2 ajustado<-2) ou escolaridade <3 anos. O
teste t para amostras independentes e a regressdo logistica
multivariada (sem sele¢dao de varidveis) foram usados para
analisar os resultados.
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Resultados: Foram incluidos 93 doentes (54% sexo femini-
no; idade média=65.9+11.9, duracao da doenga=7.2+5.4, dose
equivalente de levodopa=753+542 mg, UPDRS-III em
0ff=28.5+9.3, estadio de HY em 0ff=2.5+0.6 e escala de SE em
0ff=81+£14%). Sessenta e oito doentes (73%) apresentaram dor
(49% musculo-esquelética, 18% musculo-esquelética e dist6-
nica, 17% neuropatica central, 8% radicular-neuropdtica, 7%
disténica, 1% neuropdtica central e disténica; IIRD=25+15).
Foram encontradas associacoes significativas entre a presen-
¢a da dor e a maior pontuacao na UPDRS-III-offip=0.017),
estadio mais avangado de HY-off(p=0.001) e menor funciona-
lidade medida pela escala SE-off{p=0.005). Quando controla-
do para a idade, sexo e durag@o da doenca, o odds de ter dor
manteve-se significativamente superior para valores mais ele-
vados de UPDRS-III em off (ORajustado=1.07) e HY-off
(ORajustado=12.9) e para valores mais baixos de SE-off
(ORajustado=0.92).

Conclusoes: Este estudo mostra que a dor € um sintoma
ndo-motor frequente e estd associada a uma maior gravidade
motora da DP.

Perturbacao do controlo de impulsos na
Doenca de Parkinson

Adriana Rua', Alexandra Gongalves'??, Inés Moreira', Sara
Cavaco'?, Nuno Vila-Cha'??, Anténio Bastos Lima', Alexandre
Mendes'?

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto; 3-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto

Introducdo: A perturbagdo do controlo de impulsos
(Impulse control disorders - ICD) na Doenca de Parkinson (DP)
inclui jogo patoldgico, hipersexualidade, compras excessivas e
abuso alimentar. Tem uma prevaléncia estimada de 13,6%
(Weintraub et al 2010). O uso compulsivo de medicacao, o
hobismo e o punding sdo perturbacoes associadas ao ICD.

Objetivos: Determinar a prevaléncia de ICD e perturba-
¢oes associadas numa populac¢ao de doentes com DP. Estudar
a associacdo dessas perturbagdes com caracteristicas demo-
graficas e clinicas.

Metodologia: Andlise de dados de estudo transversal de
doentes com DP. Foram estudados 195 doentes (51% do sexo
feminino; com médias de idade=68.9+11.1, escolarida-
de=5.8+4.2, idade de inicio da doenca=60.6+11.7, duracao da
doenca=8.3+5.7 anos, dose equivalente de levodopa 846+546
mg, UPDRSIII em 0ff33.2+11.6). Rastreio de ICD realizado atra-
vés do Questionnaire for ICD in Parkinson’s Disease-Current-
Short. Ansiedade e depressao avaliadas com o Hospital Anxiety
and Depression Scale. Teste do qui-quadrado e teste de Mann-
Whitney foram usados para andlise estatistica.

Resultados: Trinta e quatro doentes (17%) tinham pelo
menos um sintoma atual de ICD ou perturbacdes associadas
(hipersexualidade 5%; alimentacdo 5%; compras 2%; jogo 1%;
hobbyism 7%, punding 4% e abuso de medicacao 3%). Foram
encontradas associacoes significativas entre ICD e sexo mas-
culino (p=0.040), uso de agonistas da dopamina (p<0.001),
menor idade (p=0.011), idade de inicio de doen¢a mais preco-
ce (p<0.001) e maior duracao da doenca (p=0.026). Nao foi
encontrada associacao significativa com: UPDRSIII (p=0.939),
dose equivalente de levodopa (p=0.062), sintomas de ansieda-
de (p=0.776) e depressao (p=0.986).

Conclusoes: A prevaléncia de ICD encontrada e a associa-
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¢do a algumas varidveis demogréficas e clinicas estd de acor-
do com a literatura. Nao parece existir relacdo entre a severi-
dade motora da doenca e a presenca de ICD. Este estudo con-
tribui para identificar factores de risco (sexo, idade de inicio
precoce e uso de agonistas) de ICD.

A ECP-NST para doenca de Parkinson
induz comportamentos suicidas? Meta-
anadlise de ensaios clinicos

Tiago Teodoro"??, Hip6lito Nzwalo*, Leonor Guedes"**, Miguel
Coelho'?*? Mario M Rosa"*?, Joaquim J Ferreira'**

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santa Maria, 2-Laboratério
de Farmacologia Clinica, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, 3-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de
Medicina Molecular, 4-Servigo de Neurologia, Hospital de Faro

Introducédo: Estudos observacionais tém reportado um
aumento dos comportamentos suicidas (CS) apés ECP-NST
(estimulacgdo cerebral profunda do ntcleo subtalamico) para
doenca de Parkinson (DP). No entanto, os ensaios clinicos de
ECP-NST tém apresentado resultados contraditérios em rela-
cao a este aspecto.

Objectivos: Quantificar a frequéncia de CS e de "suicidali-
dade" reportados como eventos adversos em ensaios clinicos
ECP-NST.

Métodos: Revisao sistemdtica de ensaios clinicos aleatori-
zados, paralelos, em DP idiopdtica, incluindo pelo menos 1
braco de doentes submetidos a ECP-NST. Foram pesquisados
na Pubmed ensaios clinicos publicados até 31/12/2013. O
parametro primério de avaliacao foi os comportamentos sui-
cidas (CS) (incluindo suicidios tentados e concretizados)
reportados como eventos adversos. O parametro secundario
foi a "suicidalidade" (incluindo CS e ideacao suicida) reporta-
da como evento adverso. Determinaram-se frequéncias abso-
lutas de eventos e odd-ratio para CS apés ECP-NST.

Resultados: Onze ensaios com 1744 doentes foram inclui-
dos na nossa analise. Um total de 815 doentes foi submetido a
ECP-NST, e 835 mantiveram terapéutica médica (532) ou
foram submetidos a outras estratégias cirtrgicas (303). A
duracao de seguimento variou entre 6 e 24 meses. Em compa-
racdo com outras intervencoes, incluindo tratamento médico,
a ECP-NST associou-se a um aumento de comportamentos
suicidas (odds ratio, 1.30; 95% CI, 0.44 a 3.84, valor-p 0.64) e de
"suicidalidade" (odds ratio, 1.60; 95% CI, 0.67 a 3.81, valor-p
0.29), mas os resultados nao foram estatisticamente significa-
tivos. Apés restringir a andlise a ensaios comparando ECP-
NST com terapéutica médica, o odds-ratio para "suicidalida-
de" aumentou (2.34; 95% CI, 0.73 a 7.47), mas mais uma vez
sem significancia estatistica (valor-p 0.15). A heterogeneidade
foi reduzida em todas as anadlises (I°= 0).

Discussdo e Conclusdes: Apesar da ECP-NST se associar a
um aumento da frequéncia de comportamentos suicidas e de
suicidalidade, com uma baixa heterogeneidade, esta tendén-
cia ndo alcancou a significancia estatistica. As dimensoes da
amostra poderdo ter condicionado estes resultados. Deste
modo, ndo podemos excluir definitivamente um efeito suici-
dogénico da ECP-NST.
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Estudo Epidemioldgico de Avaliacao da
Prevaléncia de Doenca de Parkinson em
Portugal

Joaquim Ferreira'?, Nilza Gongalves?, Anabela Valadas?, Cristina
Janudrio®, Lénia Nogueira®, José Luis Mota Vieira®, Mdrio Rui
Silva®, Anténio E Bastos Lima’

1-Laboratério de Farmacologia Clinica e Terapéutica, Faculdade
de Medicina, Universidade de Lisboa; 2-Unidade de
Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina Molecular; 3-
Hospital Universitdrio de Coimbra; 4-KeyPoint, Consultoria
Cientifica Lda; 5-Associacao Portuguesa de Doentes de Parkinson
(APDPk); 6-Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro; 7-
Hospital Geral de Santo Ant6nio.

Introducéo: A DP é a segunda doenca neurodegenerativa
mais prevalente, estimando-se que cerca de 1% da populagao
mundial com idade = a 65 anos seja afectada. Na Europa a taxa
de prevaléncia bruta varia entre 65,6/100,000 até
12.500/100.000. Portugal é um dos paises com provéavel maior
prevaléncia de PD, condicionado pela elevada prevaléncia da
mutagao LRRK2-G2019S, considerada a causa mais frequente
de DP familiar ou esporddica. A prevaléncia estimada, com
base no estudo da rede SENTINELA, foi de 1,4/1.000 nos
homens e 1,3/1,000 nas mulheres.

Objectivos: A auséncia de estudos de base populacional,
em Portugal, com metodologia porta-a-porta, motivou a rea-
lizagao de um estudo para determinar a prevaléncia da DP em
Portugal.

Metodologia: Foi desenhado um estudo epidemiolégico
transversal para a populacdo Portuguesa com 50 ou mais
anos, realizado em duas fases: na primeira foi aplicado um
questiondrio a uma amostra de 5.042 individuos pelo método
randam route, que permitiu identificar potenciais casos de
DP; na segunda fase, estes casos foram avaliados por um neu-
rologista para confirmacgao do diagndstico. A andlise estatisti-
ca incluiu a estimacdo de intervalos de confianca a 95% para
a prevaléncia de DP.

Resultados: A prevaléncia estimada de DP para a popula-
¢ao com 50 ou mais anos foi de 0,24% (IC95% [0,043%;
0,492%]), mais elevada no sexo masculino (0,45% versus
0,12%), e acima dos 65 anos (0,56% versus 0,12%). Os casos
positivos de DP encontravam-se entre o estddio 2 e 3 de
Hoehn & Yahr modificado, com um valor mediano de 80 no
indice de actividade de Schwab & England.

Conclusdo: O numero total de casos estimado de DP na
populacao com 50 ou mais anos foi de 12,9/1.000, superior ao
observado anteriormente mas aquém do previsto. A nao
inclusdo na base de amostragem de lares e instituicoes pode
ser um viés determinante da precisdo desta estimativa.

180 Sinapse Maio de 2014 | N.°1 | Volume 14



Reunido de Primavera
da Sociedade Portuguesa
de Cefaleias 2014

Reunido de

Braga, 11 e 12 de Abril

Hotel Mercure

Programa

13h00 Abertura Secretariado

14h00 Abertura da Reunido da Primavera
Direc¢do SPC, Fatima Almeida (Directora do Servico Neurologia do Hospital de Braga)

14h15 CASOS CLINICOS
Moderadores: Helena Gens, Gabriela Machado

Cefaleia e oftalmoparésia no adulto jovem: 2 casos de dificil diagnéstico

= J. Nuno Alves

Cefaleia como manifestacdo isolada de Sindrome de Susac - Andreia Matas
Cefaleia e esclerose miltipla: sintoma ou comorbilidade? - Ana Gouveia

Cefaleia em salva e disseccao carotidea: origem comum ou mera coincidéncia?
= Raquel Samoes

Cefaleia em salvas como forma de apresentacao de fistula arteriovenosa dural
- Ricardo Almendra

15h00 CONFERENCIA
Genética da enxaqueca
José Barros
Moderador: Jorge Machado

15h45 CASOS INTERACTIVOS
Moderadores: Manuela Palmeira, José Barros

Caso 1 - Andreia Matas

Caso 2 - Anténio Campos
Caso 3 - Luciano Almendra
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17h00 MESA REDONDA
Aplicabilidade da nova classificacao a Enxagueca na idade pediatrica
Moderadores: Isabel Fineza, Fatima Almeida

Particularidades da Enxaqueca na crianga - Inés Carrilho
Sindromes episédicos que podem estar associados a enxaqueca - Cristina Garrido

17h45 COMUNICA@()ES ORAIS
Moderadores: Paula Esperanca, Antdnio Jorge

"“Quantas auras deve ter um status de aura” - Ana Jodo

Avaliacao da resposta da alodinia aos tratamentos preventivos da enxaqueca
utilizados na pratica clinica de rotina - Ana Gouveia

Cefaleia isolada como manifestacao de TVC - Joana Martins

Cefaleia ortostatica: desafio de diagndstico e tratamento - Sara Varanda
Torcicolo paroxistico: sempre benigno? - Catarina Mendes

19h00 Reunido administrativa

09h30 CASOS CLINICOS
Moderadores: Gisela Carneiro, Conceicdo Morais

“Enxaqueca’” oftalmoplégica na crianca: dificuldades no diagnéstico - Ana Filipa
Santos

Cefaleia noturna no idoso: ndo esquecer a cefaleia hipnica - Telma Santos
Epistaxis numa cefaleia trigémino-autonémica - Goncalo Cacédo

Fenémenos visuais transitérios: aura tipica sem cefaleia ou enxaqueca retiniana?
- Célia Machado

Linfoma MALT intra-orbitario no diagndstico diferencial da arterite temporal -
Ricardo Almendra

Sindrome dos vémitos ciclicos: revisdo de dois casos clinicos - Telma Santos
SUNCT: uma observacao oportuna - Marcia Meireles

11hOO MESA REDONDA
Enguadramento dos triptanos no tratamento sintomatico da enxaqueca
Moderadores: Isabel Luzeiro, Pereira Monteiro

Farmacocinética e farmacodinamica dos triptanos - Fontes Ribeiro
Qual o mais adequado? - Livia de Sousa

Doentes respondedores e nao respondedores - Paulo Coelho
Quando os triptanos estdo contraindicados... - Sénia Batista

Atribuicao do prémio SPC ao melhor Caso Clinico apresentado na reunido
Apoio VIDJEN Pharma
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Resumos

Cefaleias e oftalmoparésia no adulto
jovem: dois casos de dificil diagndstico

José Nuno Alves, Célia Machado, Ana Filipa Santos, Ricardo
Maré, Margarida Rodrigues, Esmeralda Lourengo
Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Introducao: A enxaqueca oftalmoplégica caracteriza-se por
crises recorrentes de cefaleias com caracteristicas de enxaque-
ca associadas a parésia de um ou mais nervos oculomotores.

Caso Clinico 1: Mulher de 35 anos, com antecedentes de
Tiroidite de Hashimoto e histéria familiar de enxaqueca. Aos
21 anos inicia episédios recorrentes de cefaleias retrooculares
direitas intensas, pulsdteis, associadas a vomitos e fotofobia
com duracio varidvel associados a parésia completa do nervo
oculomotor direito que recupera entre 3 semanas a 4 meses.
Em 14 anos registaram-se 8 episddios, com episédio de dor
particularmente resistente a corticoterapia na gravidez e com
actual parésia residual do oculomotor. RM CE com contraste
e angiografia nao revelaram alteracgoes.

Caso Clinico 2: Mulher de 38 anos, sem antecedentes pes-
soais ou familiares de relevo. Aos 32 anos recorreu ao SU por
quadro de ptose da palpebra esquerda e diplopia vertical apos
episédio de cefaleia supra-orbitaria ipsilateral no dia anterior.
Apresentava parésia da divisao superior do III par. A investiga-
¢ao laboratorial e imagiolégica de parésia isolada do nervo ocu-
lomotor foi normal. Em 6 anos de evoluc¢ao apresentou 4 episo-
dios de cefaleias supra-orbitdrias esquerdas associados a ptose
da pélpebra esquerda e num destes episddios diplopia vertical
e anisocoria (pupila esquerda maior que a direita). Medicada
desde 2011 com flunarizina verificando-se correlacdo entre
periodos de suspensao terapéutica e recorréncia da clinica.

Discussao: Descrevem-se dois casos que cumprem o0s Cri-
térios de neuropatia dolorosa/enxaqueca oftalmoplégica da
ICHD-II Apesar da idade de inicio tardia, a exclusdo de outras
causas e o padrao de evolugao clinica permitiram os diagnés-
ticos.

Cefaleia como manifestacao isolada de
Sindroma de Susac

Andreia Matas, Angel Moya, Jodo Gabriel, Mario Rui
Centro Hospitalar de Trds-os-Montes-e-Alto-Douro.

Introducéo: A Sindrome de Susac é uma entidade clinica
incomum que se caracteriza pela triade de encefalopatia, reti-
nopatia e surdez neurossensorial. Cefaleia, por vezes intensa e
de caracteristicas migranosas, ¢ um sintoma frequentemente
associados, mas muitas vezes subvalorizado.

Caso Clinico: Senhora de 52 anos de idade, em anteceden-
tes pessoais ou familiares relevantes, referenciada a consulta
de Neurologia por cefaleia com cerca de 10 anos de evolucao.
Relata uma cefaleia holocraneana de predominio bifrontal,
pulsdtil, associada ocasionalmente a vertigem e nduseas,
recentemente agravada. Sem mengao a qualquer outra sinto-
matologia associada ou a histéria recente ou remota de perda
subita de acuidade visual ou auditiva. Ao exame neuroldgico,
sem alteracdes ao nivel dos pares cranianos, sinais piramidais
ou cerebelosos, ou evidéncia de disfuncao cognitiva. O estudo
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analitico, incluindo estudo imunolégico e virolégico, resultou
negativo, assim como o estudo citoquimico, microbiolégico,
pesquisa de virus e bandas oligoclonais no LCR. A RMN ence-
falica evidenciou mdiltiplas lesdes infra e supratentoriais, com
envolvimento do corpo caloso e centros semiovais, num
padrao sugestivo do diagnéstico de Sindroma de Susac. No fol-
low up um ano depois, a doente mantém-se sem tratamento
imunossupressor, com mencao a episédios ocasionais de cefa-
leia que sao tratados sintomaticamente, sem qualquer outra
sintomatologia nem alterac@o do seu estado neurolégico.
Conclusao: O espectro de apresentacao da Sindroma de
Susac € heterogéneo, sendo actualmente reconhecidas vérias
formas de apresentacao atipica. Destaca-se o caso clinico
apresentado pela particularidade da cefaleia surgir como
manifestacdo isolada desta infrequente entidade clinica.

Cefaleia e Esclerose Multipla: sintoma ou
comorbilidade?

Ana Gouveia, Inés Correia, S6nia Batista, Livia Sousa
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: A cefaleia ndo é classicamente reconhecida
como sintoma de Esclerose Multipla (EM). Frequentemente o
estudo etiolégico de uma cefaleia leva ao reconhecimento de
Sindrome Radioldgico Isolado (RIS), que em muitos casos se
converte em EM. Os mecanismos propostos para a cefaleia na
EM sao a libertacao de citocinas proinflamatorias, desregulacao
serotoninérgica e localizacdo das lesdes em dreas adjacentes a
substancia cinzenta periaqueductal ou em segmentos cervicais.

Casos clinicos: Mulher, 42 anos, sem cefaleia prévia,
desenvolve cefaleia crénica didaria, durante 6 meses.
Localizacdo frontal e occipital bilateral, em “aperto”, de inten-
sidade moderada, acompanhada de fotofobia. A RM-CE reve-
lou muiltiplas lesdes de substdncia branca, incluindo uma
parietal de maiores dimensdes, captante (RIS). Meses depois,
é efetuado diagnéstico de EM.

Mulher, 28 anos, com EM agressiva desde os 19 anos, sem
histoéria de cefaleia. Aos 27 anos, na mudanca de natalizumab
para fingolimod, desenvolve uma cefaleia muito intensa,
durante 10 dias. A cefaleia era holocraniana, tipo aperto ou
pulsétil nos periodos de agravamento, sem alteracdo com o
dectibito ou sintomas acompanhantes. A RM-CE realizada
apos este periodo mostrou uma nova lesao frontal esquerda,
ndo presente em exame prévio recente.

Homem, 26 anos, com EM desde os 20 anos, antecedentes
de cefaleia tipo tensao episddica. Aos 23 anos, apés abandono
prévio de consulta e tratamento, pede ajuda por cefaleia muito
intensa e frequente, desde ha 4 meses. Referia periodos de exa-
cerbacdo da dor que duravam 8 a 10 dias, intervalados por
outros com cefaleia ligeira mas mantida. Nalguns periodos de
agravamento descrevia “machadadas” sobre a regido frontal
direita. RM-CE com elevada carga lesional e lesoes captantes.

Conclusdo: Nestes trés casos a cefaleia foi o tnico sintoma
referido pelo doente no periodo de agravamento confirmado
pela RM. As cefaleias apresentavam aspetos de enxaqueca ou
de cefaleia primaria tipo guinada, semelhante ao referido na
literatura.
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Cefaleia em salva e disseccdo carotidea -
origem comum ou mera coincidéncia?

Raquel Samoes', Bruno Moreira?, Joao Chaves'

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

Introducéo: Existem vérios casos publicados de cefaleia
em salva (CS) secundéria a disseccao carotidea (DC), mas
apenas um em que coexiste CS primaéria e CS secundaria a
DC. Apresentamos um caso semelhante.

Caso Clinico: Homem de 45 anos, sem antecedentes pato-
l6gicos pessoais ou familiares de relevo, apresenta, desde os 17
anos, cefaleia fronto-temporal direita, muito intensa, com
duracao de 1-2 horas, frequéncia de 1-3 episédios por dia, por
vezes noturnos, ocorrendo em alturas particulares do ano, com
rubor conjuntival, lacrimejo, diminui¢do da fenda palpebral e
congestdo nasal ipsilaterais associados. Aos 41 anos, foi feito o
diagnéstico de CS episddica, tendo sido medicado profilatica-
mente com verapamil e triptano em SOS, com boa resposta.
Aos 42 anos, durante semana com sindrome gripal, novo
aumento da frequéncia dos episddios de dor, com caracteristi-
cas sobreponiveis aos habituais, mas, como um dos epis6dios
teve duragdo mais prolongada e associou-se a sensagdo de
adormecimento em localizacdo correspondente a dor, recor-
reu ao Servico de Urgéncia. A admissao, ao exame neurolégico,
sem sindrome de Horner ou outros sinais disautonémicos,
sem défices neurolégicos focais. A TC cerebral revelou aumen-
to do diametro do segmento cervical alto da artéria cardtida
interna direita (ACID) com hiperdensidade espontanea da sua
parede. O estudo angiogréfico mostrou disseccdo pds-bulbar
com hematoma mural, aneurisma dissecante distal e tortuosi-
dade (kinking) proximal. O doente ficou hipocoagulado duran-
te 6 meses. Quatro meses apds a dissecc¢ao, realizou RM ence-
falica e angio-TC, que mostraram menor calibre na por¢ao cer-
vical alta da ACID, sem outras lesdes vasculares e sem altera-
¢des parenquimatosas. Clinicamente, manteve a distribuicao
anual caracteristica dos episédios de dor, sem novas atipias.

Conclusdo: Este caso realca a importancia de valorizar as
alteracoes das caracteristicas das cefaleias habituais dos
doentes. Discute-se se existird um mecanismo etiopatogénico
comum na génese da cefaleia na CS e na DC por disfunc¢ado do
sistema trigémino-vascular.

Cefaleia em salvas como forma de
apresentacao de fistula arteriovenosa dural

Ricardo Almendra; Pedro Guimaraes; Ana Velon; Mario Rui
Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Tras os Montes e
Alto Douro, Vila Real.

Introducdo: A cefaleia em salvas representa um subtipo de
cefaleia primadria, com critérios de diagnéstico bem definidos.
Raramente a mesma apresentacao sindromdtica pode ser
secunddria como exemplifica o caso de seguida descrito.

Caso Clinico: Mulher, 23 anos, observada em consulta de
Neurologia por episddios recorrentes de cefaleia supra-orbi-
téria, unilateral direita, tipo pulsétil, com intensidade méxima
desde inicio, duracdo de 15 minutos, acompanhados por
edema palpebral e lacrimejo homolateral. A descri¢ao da pré-
pria evocava periodos raros de diplopia horizontal acompa-
nhante. Aconteciam sobretudo pela manha, ou precipitados
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pelo exercicio fisico e com alivio parcial com paracetamol. A
frequéncia era de 1 a 2 vezes por semana. Da histdria pessoal
de salientar episddios raros sugestivos de cefaleia de tensdo e
na histéria familiar doenca vascular cerebral do avé materno.
O exame neurolégico em periodo assintomatico revelou-se
sempre normal. Efetuou investigacdo com TC cerebral e
angio-RMN encefélica que nao revelaram alteracdes patologi-
cas. Foi medicada com flunarizina, tendo-se verificado paula-
tino agravamento da frequéncia e duragao das crises e refrac-
tariedade crescente a analgesia. Tendo em conta a descricao
sindromadtica sugestiva de cefaleia trigemino-autondmica,
nomeadamente de cefaleia em salvas, iniciou profilaxia com
verapamilo com melhoria incipiente da frequéncia, manten-
do no entanto cerca de 20 epis6dios mensais mesmo com a
maximizacdo posolégica. Salienta-se que as crises nao alivia-
vam com oxigenoterapia e triptano, mas tinham a essa altura
alivio parcial com ibuprofeno. As atipias verificadas motiva-
ram nova angio-RMN encefalica que probabilizou a existéncia
de fistula arteriovenosa a nivel do dngulo ponto-cerebeloso
direito confirmada por arteriografia cldssica. A posterior
embolizagdo, embora parcial, foi terapéutica, com frequéncia
atual de cerca de dois episddios mensais sem necessidade de
terapéutica sintomaética.

Conclusdo: O caso descrito alerta para os sintomas atipi-
cos e auséncia de resposta a terapéutica classica como validos
motivos para a investigacao de causa secundéria num sindro-
me sugestivo de cefaleia em salvas.

Meningite de Mollaret: diagnéstico
improvavel num caso de cefaleia
recorrente

Andreia Matas, Ricardo Almendra, Ana Graca Velon, Joao Paulo
Gabriel, Mdrio Rui Silva

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

Introducdo: A meningite de Mollaret é uma entidade clini-
ca rara caracterizada por episddios recorrentes de cefaleia
intensa, meningismo e febre. Apresentamos um caso por nés
recentemente diagnosticado, em que a cefaleia recorrente foi
um elemento essencial para estabelecer este improvavel diag-
nostico.

Caso Clinico: Senhora de 31 anos de idade trazida ao servi-
¢o de urgéncia por quadro de cefaleia holocraneana intensa
com irradiagdo cervical, de instalacdo subita, associada a foto-
fobia e agravada com as manobras de valsalva. Apresentava
febre, sem sinais de instabilidade hemodinamica e assinalava-
se, ao exame neuroldgico, rigidez terminal da nuca sem qual-
quer défice motor ou sensitivo focal associado. Destacam-se
dos antecedentes pessoais um episddio prévio documentado
de meningite asséptica 5 meses atrds e mencao a varios outros
episddios de cefaleia de caracteristicas em tudo semelhantes a
do actual episddio nos tltimos 18 meses. O estudo analitico,
incluindo estudo imunolégico e virolégico, foi negativo e a
RMN Encefdlica ndo evidenciou alteragoes clinicamente rele-
vantes. O estudo do LCR revelou pleocitose (80% de células
polimorfonucleares), com normoglicorrdquia e normoprotei-
norraquia; o estudo microbiolégico, assim como a pesquisa de
bandas oligoclonais e de PCR para M. tuberculosis, HSV 1 e 2,
Borrelia, Brucella, EBV e CMYV, foi negativo. O tratamento
adoptado foi apenas sintomaético, tendo-se assistido a uma
remissao completa do quadro cerca de 48 horas apés a sua ins-
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talacao. Ao follow up aos 5 meses a doente mantém-se assinto-
madtica, sem mencado a novos episddios ou evidéncia de qual-
quer altera¢do ao exame neurolégico.

Conclusdo: Este caso alude a uma entidade clinica benig-
na, pouco frequente, que se associa a cefaleia recorrente. A
sua identificagdo tem importantes implicacdes prognésticas e
evita a realizacdo desnecessdria de investigacdo extensa em
cada episddio futuro.

Cefaleia do avido: caso clinico de uma
entidade recente

Anténio Martins de Campos; Helena Felgueiras; Telma Santos;
Pedro Carneiro

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/ Espinho.

Introducdo: O primeiro caso de “cefaleias do avido” foi
publicado em 2004 tendo havido desde entdao cada vez mais
interesse por este tipo de cefaleia, verificando-se um grande
aumento do ntimero de casos descritos nos ultimos anos.
Estas ocorrem durante viagens de avido apresentando carac-
teristicas especificas, o que levou a que fosse incluida na ter-
ceira edicao da Classificacao Internacional de Cefaleias como
cefaleia atribuida a perturbacdo da homeostase. Dos varios
mecanismos fisiopatolégicos propostos, o principal parece
ser o barotrauma.

Caso clinico: Apresentamos o caso de um homem de 26
anos que teve cefaleias associadas exclusivamente a viagens
de avido. As cefaleias comecavam abruptamente quando o
avido iniciava a descida e eram tipo agulhada, na regido
periorbitdria esquerda, intensidade 9/10, sendo acompanha-
das de lacrimejo ipsilateral. A dor atingia intensidade maxima
em segundos, cessando em cerca de 10min, com a aterragem
do avido. Sem ndauseas, vomitos ou fono/foto/osmofobia
associados. O doente viajava desde os 5 anos, relatando epis6-
dios de cefaleia apenas nas suas ultimas duas viagens. Nao
apresentava sintomas compativeis com infeccao respiratéria
alta, nomeadamente sinusite, a data dos voos. Antecedentes
pessoais de ritnite alérgica. Nao faz medicacao habitual. O
exame neurolégico era normal. Sem alteragdes imagiolégicas
na RM e angio-RM cerebral. A TC dos seios perinasais revelou
espessamentos mucosos inflamatérios e desvio do septo
nasal. Realizou como profilaxia, uma semana antes do proxi-
mo voo, anti-histaminico oral, corticéide inaldvel e vasocons-
tritor topico obtendo sucesso terapéutico completo.

Conclusao: Apresentamos um doente com cefaleias cujas
caracteristicas sdo semelhantes aos casos descritos como
“cefaleia do aviao”. Realcamos a necessidade de estar atento
para esta entidade recente para a correcta classificacao das
cefaleias destes doentes e exclusdo de causas secunddrias. E
necessdrio serem reportados mais casos para ser melhor
enquadrada na Classificacao Internacional de Cefaleias.

Pneumocefalia: Uma outra causa de
cefaleia pés-parto

Luciano Almendra’, Joana Parra', S6nia Ribeiro? Sénia Batista'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Obstetricia, Maternidade Bissaya Barreto,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Introducdo: A cefaleia é uma queixa comum no puerpério,
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que pode ser precipitada, agravada ou causada por uma varie-
dade de fatores. A pneumocefalia associada a anestesia epidu-
ral é uma causa rara. Pneumocefalia define-se pela presenca
de contetido gasoso intracraniano, decorrente, habitualmen-
te, de alteracdes pos-traumaticas, procedimentos invasivos,
infecdes ou lesdes tumorais. O seu espectro de manifestacoes
inclui cefaleia, nauseas, vomitos, convulsoes, tonturas ou
alteracao do estado de consciéncia, dependendo do volume e
localizacdo das colecdes gasosas.

Caso clinico: Mulher de 22 anos com quadro de cefaleia
frontal intensa, vomitos e tonturas com inicio stbito apds
parto de feto morto, as 22 semanas. Efetuada anestesia epidu-
ral sem dificuldades técnicas. Abordagem terapéutica da dor
com recurso a analgésicos de vérios grupos farmacolégicos,
incluindo cafeina endovenosa, sem evidéncia de melhoria cli-
nica. Ao quarto dia, pela refratariedade a terapéutica é solici-
tada observacao por Neurologia. A cefaleia era agora descrita
como holocraniana de predominio occipital, pulsatil, muito
intensa, com nduseas, vomitos e fotofobia, e sem relacdo com
o ortostatismo. Exame neurolégico normal, sem sinais menin-
geos. Imagiologicamente sem alteragdes parenquimatosas,
sendo evidentes focos de pneumocefalia subaracnéideus.
Realizada terapéutica sintomdtica antiemética e analgésica,
associada a oxigenoterapia com fiO2 a 100%. Melhoria ao ter-
ceiro dia de terapéutica, tendo alta assintomatica.

Conclusdo: A cefaleia secunddria a anestesia epidural é
comummente atribuida a transposi¢do inadvertida da dura-
mater, com consequente baixa na pressao do LCR, por extra-
vasamento. A cefaleia associada a pneumocefalia difere da
cefaleia pds-puncao, pelo seu tempo de instalagdo, que ocor-
re de forma stibita, enquanto na dltima tende a ocorrer 24 a 48
horas apds o procedimento. A maioria das colecdes gasosas
comporta-se de forma benigna, respondendo a terapéutica
conservadora. A oxigenoterapia com fiO2 elevada promove o
aumento da taxa de reabsor¢do. O tempo de recuperacao
médio ronda os 4 a 5 dias, a medida que o ar é reabsorvido.

Quantas auras deve ter um status de
aura?

Ana Alagoa Joao', Tomdas Goucha MD??, Isabel Pavao Martins
MD PhD'

1-Dep. de Neurociéncias Clinicas, Ins. de Medicina Molecular,
Universidade de Lisboa, Portugal; 2-Max Planck Institute for
Human Cognitive and Brain Sciences, Leipzig, Germany; 3-Berlin
School of Mind and Brain, Humboldt University, Betlin,
Germany.

Introducdo: A aura status é uma variante de Enxaqueca
definida por critérios de pesquisa nao validados.

Objetivos: Os autores efetuaram uma revisao sistemdtica
dos casos publicados na literatura, assim como uma anélise
retrospetiva de 500 casos de Enxaqueca com Aura, para avaliar
a aplicabilidade e caracteristicas clinicas dos critérios sugeri-
dos pela ICHD-IIIbeta, comparativamente a uma defini¢cao
diagnodstica mais liberal: 3 ou mais episédios de aura num
maximo de 3 dias consecutivos.

Resultados: Muitas publicagdes sob o titulo aura status
correspondem a aura persistente ou a previamente denomi-
nada aura prolongada. Nove casos preencheram os critérios
ICHD-IlIbeta para aura status. Nesta série, 1,7% ou 4,2% dos
casos preencheram os critérios ICHD-IIIbeta ou aqueles defi-
nidos pelos autores, respetivamente. Independentemente dos
critérios aplicados, os individuos com aura status sao mais
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velhos no momento de inicio, quando comparados com os
casos de aura tipica. Apresentam ainda predominio de sinto-
mas visuais e auséncia de alteracoes imagioldgicas significati-
vas ou sequelas neuroldgicas. Em alguns casos, verificou-se
recorréncia do quadro.

Conclusao: Ambos os critérios identificam uma populacao
semelhante de doentes (idade, género, principais sintomas,
imagiologia e evolucdo). Tendo em conta que os casos de
auras recorrentes frequentes poderdo suscitar as mesmas
questdes na prética clinica, independentemente dos critérios
aplicados, a utilizacdo de uma definicdo mais abrangente
pode permitir obter um maior ntimero de casos, conduzindo
eventualmente a identificacdo de subtipos de aura status.

Avaliacdo da resposta da alodinia aos
tratamentos preventivos da enxaqueca
utilizados na pratica clinica de rotina

Ana Gouveia', Joana Parra', Ana Sofia Morais®, Inés Marques’,
Livia Sousa', Isabel Luzeiro'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Psiquiatria, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: A alodinia, definida como percecao de dor em
resposta a estimula¢@o cutdnea nao nociceptiva, afeta cerca
de 50-60% dos doentes com enxaqueca. Parece ser mais fre-
quente no sexo feminino, doentes com enxaqueca com aura,
elevada frequéncia de crises, enxaqueca crénica e maior pon-
tuagdo em escalas de incapacidade. Associa-se a sindromes
de dor crénica, depressao e ansiedade. O conhecimento atual
sobre a eficacia dos tratamentos (abortivos ou preventivos) da
enxaqueca na alodinia é escasso. Apresentamos o protocolo
de um estudo de investigacao clinica sobre alodinia e trata-
mentos de enxaqueca.

Objetivo primadrio: avaliar a resposta da alodinia aos trata-
mentos preventivos da enxaqueca utilizados na prética clini-
ca. Objetivos secunddrios: comparar a eficacia dos farmacos
abortivos de crise, antes e depois da instalacdao de alodinia;
caracterizacdo clinico-demografica da populacdo de doentes
com alodinia.

Metodologia: Estudo observacional de coorte prospectivo.
Inclusdo de todos os doentes observados na Consulta Externa
de Cefaleias, entre os 18 e 65 anos, com diagndstico de
Enxaqueca episddica, créonica ou provavel definida pelos cri-
térios da 32 Edicdo da Classificacdo Internacional das
Cefaleias e com critérios para iniciar tratamento preventivo.
No inicio do estudo, é aplicado um questionario sobre as
dados demogréficos, caracteristicas da cefaleia e comorbilida-
des do doente. No mesmo momento, é avaliada a presenca e
caracteristicas da alodinia através do questionario Allodynia
Symptom Checklist (ASC-12) e de um método quantitativo
(monofilamentos calibrados). Sdo ainda aplicadas as escalas
de incapacidade Migraine Disability Assessment Score
(MIDAS), de qualidade de vida Migraine Specific Quality of
Life (MSQoL) e de avaliacdo de depressdao Beck Depression
Inventory. O doente inicia tratamento preventivo escolhido de
forma individualizada. Durante 3 meses, o doente faz o regis-
to das crises, findos os quais sdo de novo aplicados os questio-
narios ASC-12, MIDAS e MSQoL e serd efetuada nova avalia-
¢ao quantitativa da alodinia.
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Cefaleia isolada como manifestacao de
trombose venosa cerebral

Joana Martins, Goncalo Cacao, Rui Felgueiras, Nuno Vila-Cha
Servico de Neurologia do Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto.

Introducdo: A cefaleia é o sintoma de apresentacao mais
comum da trombose venosa cerebral (TVC). Surge geralmente
em associagao com outras manifestagoes clinicas, no entanto
a forma isolada foi descrita em cerca de 15% dos doentes.

Objectivo: Caracterizar a cefaleia como manifestacao iso-
lada de TVC.

Metodologia: Estudo retrospectivo baseado nos processos
clinicos dos doentes internados no Servico de Neurologia num
intervalo de 15 anos (entre Novembro de 1998 e Novembro de
2013) com o diagnéstico de TVC. O critério de seleccao dos
doentes foi a cefaleia isolada como manifestacgao clinica.

Resultados: Identificaram-se 55 doentes com TVC, dos
quais foram incluidos 14 (25,5%) com cefaleia isolada (idade
média 43,3+16,6 anos, 10 do género feminino). O inicio foi
progressivo em 8 doentes, agudo em 3 e stbito em 3. De loca-
lizacdo hemicraniana em 6 doentes, holocraniana em 4,
bifrontal em 3 e temporo-parietal em 1. Quanto ao tipo de
cefaleia, foi descrita como latejante em 5 doentes, aperto em
4 e fisgada em 3 (ndo registado em 2). Relativamente a evolu-
¢ao, caracterizava-se como continua em 11 e intermitente em
3 doentes. Foi classificada como muito severa ou severa em 7
e moderada em 7. Acompanhava-se por ndusea em 7 doentes,
vomito em 7, fotofobia em 6, fonofobia em 3, alteracoes
visuais em 2, alteragdao do sono em 2, auditivas em 1 e um
doente ndo descrevia outra sintomatologia. Treze doentes nao
apresentavam melhoria com analgesia. Dez doentes nao refe-
riam antecedente de cefaleia. O tempo médio de duracdo até
ao diagnostico foi 9,6+9,7 dias.

Conclusao: Na nossa série, a prevaléncia de cefaleia isola-
da foi superior aos dados publicados na literatura. Nao se
define um padrao tipico, no entanto o nivel de suspeita deve
ser elevado perante uma cefaleia progressiva, continua,
moderada-severa e/ou resistente a analgesia num doente sem
histéria prévia de cefaleia.

Cefaleia Ortostatica - Desafios de
Diagndstico e Tratamento

Sara Varanda', Mauro Pereira?, Gisela Carneiro’
1-Servigo de Neurologia do Hospital de Braga; 2-Servico de
Anestesiologia do Hospital de Braga.

Introducdo: a cefaleia ortostatica é manifestacdo caracte-
ristica da hipotensdo intracraniana. Pode ser esponténea,
secunddria a puncao dural ou a fistula de liquor.

Objectivos: andlise retrospectiva dos casos de cefaleia
ortostdtica atribuivel a hipotensao intracraniana que necessi-
taram de observacao em urgéncia hospitalar.

Metodologia: pesquisa de casos avaliados no servico de
urgéncia entre Janeiro de 2012 e Fevereiro de 2014, com o
diagnéstico sindromaético de cefaleia ortostatica e seu enqua-
dramento na classificacdo internacional de cefaleias.

Resultados: identificaram-se treze doentes, oito mulheres,
com idades compreendidas entre 10 e 72 anos. Além da cefa-
leia, todos apresentavam pelo menos outro dos seguintes sinto-
mas: nauseas, vomitos, tonturas, acufenos, fono/fotofobia ou
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visao dupla. Todos foram admitidos em internamento hospita-
lar, excepto um que foi tratado em ambulatério. Os doentes
internados foram investigados com TC e/ou RM cerebral.
Outros exames realizados em casos especificos foram: puncao
lombar com determinacdo da pressao de abertura de liquor,
RM medular e cisternografia com 111In. Todos cumpriam os
critérios de diagndstico para cefaleia atribuida a hipotensao de
liquor. Um caso preenchia critérios para cefaleia por fistula de
liquor, quatro para cefaleia pds-puncao lombar e oito cum-
priam os critérios de diagnéstico para cefaleia atribuida a hipo-
tensdo intracraniana espontanea. Foi instituido tratamento
conservador em todos, correccao cirdrgica de fistula de liquor
num doente e realizacdo de tamponamento sanguineo epidu-
ral com sangue autélogo em casos seleccionados. Oito doentes
tiveram remissao dos sintomas e cinco com alivio parcial.

Discussao: o diagnoéstico atempado de cefaleia ortostatica
obriga a um elevado nivel de suspeicdo pois cursa com sinto-
mas heterogéneos e os exames complementares podem nao
revelar alteracoes tipicas. As estratégias terapéuticas sao con-
troversas e nao estao padronizadas dificultando a avalia¢ao da
sua eficdcia.

Torcicolo paroxistico: sempre benigno?

Catarina Mendes, Cristina Garrido, Catarina Magalhaes, S6nia
Figueiroa, Teresa Temudo, Inés Carrilho
Servico de Neuropediatria do Centro Hospitalar do Porto.

Introduc@o: O torcicolo paroxistico benigno (TPB) inclui-
se nos sindromes episdédicos que podem estar associados com
enxaqueca. Caracteriza-se por episédios de distonia cervical
autolimitados, de duragdo varidvel, acompanhados frequen-
temente por outros sintomas como irritabilidade, vomitos e
ataxia. Apesar de considerado benigno, reconhece-se associa-
¢do com atraso de desenvolvimento da motricidade grosseira
e enxaqueca na idade adulta.

Objetivos: Caracterizacdo clinica das criancas seguidas na
consulta externa de Neuropediatria por torcicolo paroxistico.

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos clinicos das
criancas com registo de diagnoéstico de torcicolo paroxistico
no arquivo da consulta.

Resultados: Dos 26 casos encontrados, 2 foram eliminados
por falta de dados. Dos 24 estudados, 18 pertencem ao género
feminino e 6 apresentam histéria familiar de enxaqueca. O ini-
cio dos sintomas variou entre os 2 meses e 0s 6 anos (mediana
7 meses). A resolucao dos sintomas aconteceu em média 27,4
meses depois (mediana 23), em média aos 2,8 anos de idade.
Em 50% foram observados sintomas acompanhantes. Sete
apresentavam atraso do desenvolvimento psicomotor (29%).
Na investigacdo etioldgica, 22 realizaram RMN e 20 estudo
metabdlico. Dos 24 casos de torcicolo paroxistico, 19 foram
classificados metabdlico. Dos 24 casos de torcicolo paroxistico,
19 foram classificados como TPB e os restantes 5 revelaram
outros diagnoésticos (3 patologia osteoarticular/reumatolégica,
1 sindrome do aqueduto vestibular largo e 1 tumor da medu-
la). Dos doentes que mantiveram seguimento, 6 evoluiram
para enxaqueca ou vertigem paroxistica benigna (VPB).

Conclusdes: O TPB deve fazer parte dos diagnoésticos dife-
renciais de enxaqueca. No entanto, a realizacdo de investiga-
¢ao complementar é importante, na maioria dos casos, para
exclusao de outras patologias. Na nossa amostra, encontra-
mos uma elevada percentagem de casos com atraso psicomo-
tor (29%) e que evoluiram para enxaqueca ou VPB (25%).
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Cerca de 20% dos casos que inicialmente foram classificados
como TPB, apresentaram outros diagndsticos, incluindo 1
caso de neoplasia. Salienta-se assim a importancia da investi-
gacdo etioldgica e do acompanhamento destes doentes.

“Enxaqueca’” Oftalmoplégica na Crianca -
Dificuldade no Diagnéstico

Ana Filipa Santos', Nuno Ferreira? José Pedro Pereira®, Inés
Carrilho*

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Pediatria, Centro Hospitalar Tamega e Sousa; 3-Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto; 4- Servico de
Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto.

Introducdo: A enxaqueca oftalmoplégica é uma entidade
rara caracterizada por episddios recorrentes de cefaleia unilate-
ral associada a paresia ipsilateral de um ou mais nervos oculo-
motores (geralmente o III) na auséncia de outra lesdo intracra-
niana demonstravel, para além de alteracdo de sinal na RM do
proprio nervo afetado. A maioria dos casos tem inicio na infan-
cia. Previamente classificada como uma variante de enxaqueca
é atualmente considerada uma neuropatia recorrente dolorosa.

Casos clinicos:

1 - Menino de 10 anos, assintomdtico até aos 5 anos quan-
do é internado por cefaleia frontal intensa associada a fonofo-
tofobia, vomitos e diplopia. Avaliacdo oftalmolégica e RM cere-
bral normais. Resolug@o espontanea em 7 dias. Epis6dio seme-
lhante aos 6 anos. Novo internamento aos 7 anos por cefaleia e
diplopia com parésia parcial do III. Estudo imunolégico, infec-
cioso, pré-trombético e liquor normais. RM/AngioRM cerebral
revelou espessamento focal do III nervo craniano esquerdo na
cisterna interpeduncular. Iniciou prednisolona com resolucao
completa. Desde entao epis6dios recorrentes de cefaleia hemi-
craniana/periorbitdria esquerda, sem oftalmoparesia. Apds
um epis6dio repetiu RM cerebral que mostrou espessamento
focal do III, com captacao de contraste.

2 - Menino de 13 anos, assintomadtico até aos 2 anos altura
em que se instala paresia completa do III par direito precedida
de vomitos e desconforto abdominal. Sem cefaleia, febre, trau-
matismo. Estudo analitico, liquor, RM/AngioRM cerebral nor-
mais. Iniciou prednisolona com resolugao completa. Desde
entdo com episddios de enxaqueca. Aos 5 anos episddio de
cefaleia frontal direita e vdmitos com duracdo de 7 dias que
resolveu apos corticdide. RM cerebral (sem contraste) normal.

Discussdo: No primeiro caso, as alteracoes da oculomotrici-
dade, a RM e resposta a corticoterapia favorecem o diagndstico
de enxaqueca oftalmoplégica. No segundo caso, a idade de ini-
cio muito precoce, e o episédio tnico de oftalmoparesia sem
cefaleia, levanta mais questdes de diagndstico. Relembramos a
importancia de realizar RM com contraste nestes casos.

Cefaleia noturna no idoso: ndo esquecer a
Cefaleia Hipnica

Telma Santos, Helena Felgueiras, Anténio Campos, Graca
Sousa, Anténio Jorge, Hugo Morais

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho.

Introducio: A cefaleia hipnica (CH) é uma cefaleia primédria
rara que se carateriza por episédios de dor surda que ocorrem
durante o sono acordando o doente. Afeta predominantemen-
te o género feminino com mais de 50 anos. A cefaleia tem tipi-
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camente uma localizacdo fronto-temporal/difusa, duracdo =15
minutos e inicio 120-480 minutos apds adormecer, na auséncia
de sintomas disautonémicos. Exige diagnéstico diferencial com
outras cefaleias predominantemente/ exclusivamente notur-
nas primadrias (sobretudo o cluster) e secunddrias (hipertensao
intracraniana, perturbacdes do sono, abuso de analgésicos),
incluindo a arterite temporal nos idosos. A cafeina constitui o
tratamento de primeira-linha na fase aguda e profilatica, sur-
gindo como alternativas os analgésicos, litio e indometacina.

Caso clinico: Mulher, 70 anos, descreve desde ha dois anos
episodios recorrentes de cefaleia frontal esquerda tipo aperto
de intensidade moderada (7/10), que ocorrem exclusivamente
durante o sono, acordando-a entre 1-2 horas da madrugada (3
horas ap6s deitar). Estes episddios ocorriam 3 vezes/semana
(exclusivamente 1/noite), totalizando 15-20 episddios/més que
persistem 2 horas na auséncia de analgesia. Nega lacrimejo,
rinorreia, injeccao conjuntival, nduseas e fono/fotofobia. Nega
sonoléncia diurna. Antecedentes pessoais/familiares irrelevan-
tes. Sem alodinia/nodularidades a palpacgao da artéria tempo-
ral. O exame neuroldgico era normal, incluindo fundoscopia. O
estudo analitico, incluindo velocidade de sedimentacao (VS), e
o TC-encefalico ndo evidenciam alteracoes. A doente refere res-
posta total a associacao AAS/cafeina (500mg/30mg) no trata-
mento de fase aguda, e inefic4cia da indometacina como profi-
latico. Os episddios diminuiram de frequéncia no tltimo ano,
encontrando-se assintomadtica desde hd um més.

Conclusao: Apresentamos um caso de cefaleia que ocorre
durante o sono, periddica e sem disautonomia numa idosa,
cumprindo critérios de diagndstico de CH. A auséncia de
nodularidades na artéria temporal e de alteragcdes no fundo
ocular, VS e TC-encefdlico permitiram excluir etiologias
secunddrias. Pelas carateristicas clinicas e especificidades
terapéuticas, realcamos a importancia de considerar a CH no
diagnéstico diferencial de cefaleia noturna.

Epistaxis numa cefaleia trigemino-
autonémica

Gongalo Cacao, Fernando Correia, José Pereira-Monteiro
Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio - Centro
Hospitalar do Porto.

Introduc@o: As cefaleias trigemino-autonémicas caracteri-
zam-se pela presenca de sintomas/sinais autonémicos proe-
minentes, habitualmente unilaterais e ipsilaterais a cefaleia,
sendo que a presenca de epistaxis ndo se encontra descrita.

Caso Clinico: Mulher, 61 anos, com antecedentes de hiper-
tensao arterial, diabetes mellitus e dislipidemia, com histéria
familiar de enxaqueca, apresenta cefaleias de inicio pelos 30
anos, fronto-orbitais esquerdas com irradiacdo parieto-occipi-
tal, pulsateis, acompanhadas de fotofobia, fonofobia, nduseas,
vomitos, edema periorbitario e ptose palpebral esquerda.
Duracao de 48-72h, com frequéncia de 3-4 epis6dios por més.
Ressonancia cerebral inicial normal. Foram tentados, ao longo
do tempo, vérios profilaticos para enxaqueca, sem claro sucesso.

Em Dezembro de 2013 iniciou uma dor tipo fisgada na regiao
periocular esquerda, com duragao de 1 a 2 minutos, acompa-
nhada de hiperemia conjuntival, lacrimejo, rinorreia e edema
palpebral ipsilaterais, frequéncia de 4 a 5 vezes por dia. Em
alguns destes episodios, apresenta epistaxis ipsilateral que inicia
com a dor e é auto-limitada. Mantinha cerca de 4-5 episédios de
enxaqueca por més. Ao exame neurolégico tinha ligeiro edema
palpebral esquerdo e hipostesia dlgica no territério maxilar do
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trigémio esquerdo. Ressonancia cerebral revelou contacto neu-
rovascular no segmento cisternal do trigémio esquerdo (menos
espesso que o direito) com ramo da artéria cerebelosa antero-
inferior. O quadro foi interpretado como provavel SUNCT sinto-
matico a compressao trigeminal por ansa vascular.

Conclusao: Este caso ilustra uma doente com diagnéstico
inicial de enxaqueca, que posteriormente desenvolveu uma
cefaleia trigemino-autondémica sugestiva de SUNCT, com
epistaxis associada.

Embora esteja descrita associacdo entre epistaxis e enxa-
queca, a associacdo com cefaleia trigemino-autonémica nao
foi reportada. Nos casos de enxaqueca o mecanismo propos-
to foi que a activacao do sistema trigeminovascular induziria
vasodilatacdo de ramos das cardtidas internas e externas,
levando a um aumento do fluxo sanguineo no plexo vascular
na mucosa nasal, predispondo a hemorragia. Neste caso,
especulamos que o mecanismo possa ser semelhante.

Fenémenos visuais transitorios: aura
tipica sem cefaleia ou enxaqueca
retiniana?

Célia Machado, José Nuno Alves, Ana Filipa Santos, Esmeralda
Lourenco
Servico de Neurologia, Hospital de Braga.

Introducgdo: Os epis6dios neuroldgicos transitérios,
nomeadamente visuais, sdo relativamente comuns e em mui-
tas situacoes correspondem a auras migranosas. Na maioria
destes casos o diagnostico é de exclusao.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 23 anos, sem ante-
cedentes pessoais relevantes e sem histéria familiar de enxa-
queca. Referenciado por cefaleias, referia episédios desde hé 5
anos, de visao enevoada, fosfenos e escotomas apenas no olho
direito, com duracao de 5-10 minutos. Desapareciam esponta-
neamente e ndo estavam associados a cefaleia. Inicialmente
teriam uma frequéncia de 2/2 meses mas actualmente tem
cerca de 1 episddio/semana. Relata um episddio tinico, hd um
ano, de parestesias no membro superior esquerdo, regido
perioral e lingua com 10 minutos de duragdo seguido, em cerca
de 30 minutos, por cefaleia hemicraniana esquerda pulsatil,
muito intensa, com nduseas, vomitos, fono e fotofobia.
Melhorou apds analgesia endovenosa. Ao exame neurol6gico
nao apresentava alteracdes. Exame oftalmoldgico entre os epi-
sodios apenas com erros refractivos. Ressondncia magnética
cerebral com e sem contraste normal. Electroencefalograma
interictal normal. Estudo analitico sem alteracoes. Eco-Doppler
dos vasos do pescoco, ecocardiograma e holter sem alteracoes.
Iniciou terapéutica profilactica com flunarizina.

Discussao: Excluidas outras causas de alteracoes transito-
rias da visao monocular, os episédios referidos cumprem os cri-
térios da International Headache Society ICHD-2) para aura
tipica sem cefaleia. Contudo, a presenca de sintomas estrita-
mente monoculares coloca a hipdtese de enxaqueca retiniana.

Linfoma MALT intra-orbitario no
diagndstico diferencial da arterite
temporal

Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Andreia Matas, Ana Velon,
Mario Rui

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Trds os Montes e
Alto Douro, Vila Real.
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Introducao: Os linfomas primdarios ndo Hodgkin intraocu-
lares correspondem a cerca de 1-2% de todos os linfomas per-
tencentes a esta categoria, sendo o MALT o mais frequente. A
sua etiopatogenia ainda ndo se encontra completamente
esclarecida, questionando-se a importancia de fatores infecio-
sos e inflamatoérios/autoimunes na resposta celular anémala.

Casos clinicos: Reportam-se 2 doentes do sexo masculino
de 60 e 78 anos com histoéria de cefaleia frontotemporal intensa
associada a sintomas constitucionais frustres. De antecedentes
pessoais a realcar apenas no primeiro doente artrite reumatoi-
de medicada com corticoterapia em baixa doses. O estudo ana-
litico evidenciou elevacao dos marcadores inflamatérios em
ambos e anemia no segundo doente. A investigacdo imagiol6-
gica ndo evidenciou anormalidades. No primeiro caso a bi6psia
de artéria temporal foi negativa. No segundo nao foi realizada.
Ambos iniciaram prednisolona 1mg/kg/d com reversao da sin-
tomatologia dlgica, embora no segundo doente verificada
perda de acuidade visual do olho direito. Cerca de 3 meses ap6s
inicio da sintomatologia no primeiro caso e 4 anos depois no
segundo, apresentam quadro de proptose, quemose, injecao
conjuntival e alteracao da oculomotricidade ocular do olho
direito com hipostesia V1 homolateral. O estudo imagiolégico
evidenciou no primeiro espessamento do musculo retolateral
por massa intraocular e solugdo de continuidade para o andar
superior do cranio e no segundo massa retrocular intraorbitaria
ambas com captacdo de contraste. O estudo dirigido por bi6-
psia evidenciou tratar-se de um linfoma MALT. Iniciada qui-
mioterapia em ambos os casos com resolugao da sintomatolo-
gia ocular, tendo contudo o primeiro persisténcia da cefaleia.

Conclusdo: Sendo o linfoma MALT intraocular uma doen-
¢arara, pretendem estes casos relembrar esta entidade clinica
no diagnéstico diferencial da arterite temporal, sobretudo no
estadios iniciais da doenca.

Sindrome dos vémitos ciclicos: revisdo de
dois casos clinicos

Telma Santos', Helena Felgueiras', Anténio Campos', Ana Lopes?,
Raquel Guedes?, Graca Sousa’, Anténio Jorge', Hugo Morais’
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho; 2-Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/Espinho.

Introducéo: A sindrome dos vémitos ciclicos (SVC) é um
sindrome peri6dico infantil que se carateriza por episédios
estereotipados e periédicos de nauseas e vomitos intensos
que revertem totalmente. A associacao entre SVC e enxaqueca
é conhecida, estimando-se que até 87% destas criancas
desenvolvam enxaqueca. Além disso, verifica-se frequente-
mente histdria familiar de enxaqueca e resposta a terapéutica
anti-migranosa, motivando a sua inclusdo na ICHD-II.

Casos clinicos: Apresentamos dois adolescentes, de 10 e 11
anos, do género masculino e feminino, respetivamente.
Descrevem quadro com 3 anos de evolucdo de episédios
recorrentes e estereotipados caraterizados por nduseas e
vomitos incoerciveis (>10/hora), com inicio entre as 7-8 horas
da manha e duragao entre 24-48 horas, permanecendo assin-
tomaticos entre cada episddio.

O primeiro refere que estes episdios se associavam a dor
abdominal difusa, de intensidade ligeira, sem peridiocidade
definida e na auséncia de cefaleia, febre e diarreia. Iniciou
terapéutica profilatica com propranolol 5mg/tid, nao apre-
sentando novos eventos.
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O segundo refere que estes episddios sdo acompanhados
por cefaleia bi-frontal, pulsitil, de intensidade severa (grau
8/10) e fotofobia, ocorrendo com peridiocidade quadrimes-
tral. A cefaleia tem aumentado progressivamente de intensi-
dade. Medicada com ondasetron e diazepam 10mg na fase
aguda, habitualmente com beneficio.

A investigacdo exaustiva de etiologia neurolégica, gastroin-
testinal ou téxico-metabdlica para os sintomas foi negativa
em ambos os casos. Ambos negam relacao com fatores preci-
pitantes e histdria familiar de enxaqueca.

Conclusao: Reportamos dois pré-adolescentes com epis6-
dios periddicos e estereotipados de vomitos incoerciveis, em
que a exclusdo de outras etiologias permitiu colocar o SVC
como principal hipdtese de diagndstico. No primeiro caso
constatou-se uma 6ptima resposta ao propranolol. No segun-
do caso, o SVC associa-se a cefaleia com carateristicas de
enxaqueca sem aura. Assim, salientamos a importancia de
reconhecer o SVC como uma entidade associada a enxaqueca,
permitindo oferecer a orientagdo e tratamento adequados.

SUNCT - uma observacao oportuna!

Marcia Meireles', JM Pereira Monteiro®

1-Interna de formacao especifica de Medicina Interna do CHMA-
UST; 2-Assistente Graduado de Neurologia do HGSA, Porto;
Professor Agregado de Neurologia do ICBAS/UP.

Introducio: As cefaleias Trigémino Autondmicas (CTA) sdo
um grupo de cefaleias primdrias que incluem cefaleia em sal-
vas (Cluster headache), hemicraniana paroxistica e cefaleia
unilateral nevralgiforme de curta duracdo com hiperémia
conjuntival e lacrimejo (SUNCT). Caracterizam-se por serem
unilaterais, de curta duracdo e ocorrerem em associagao com
sintomas autonémicos craniofaciais ipsilaterais como o lacri-
mejo, hiperémia conjuntival e rinorreia. Apesar dos aspetos
clinicos em comum diferenciam-se pela duracao e frequéncia
da crise dlgica, bem como pela resposta seletiva a terapéutica.
A SUNCT é a que tem menor duracao e maior frequéncia e a
dor é descrita como, tipo facada, queimor, picada ou choque
elétrico sendo, habitualmente de maxima intensidade na dis-
tribuicdo do ramo oftdlmico do nervo trigémio.

Caso Clinico: Mulher de 48 anos, sem antecedentes pes-
soais ou familiares relevantes, com episédios recorrentes de
cefaleias hemicranianas esquerdas de localizacdo témporo-
mandibular, retro ocular e peri orbitaria, associada a ptose
palpebral ipsilateral com 2 anos de evolugdo. A duracao de
cada episédio era de cerca de 5 minutos. A dor caracterizava-
se como tipo picada ou queimor. Negava foto ou fonofobia,
niuseas, vomitos ou sintomas autondmicos craniofaciais.
Nao apresentou resposta aos AINE nem a indometacina.
Durante uma consulta de Neurologia a doente teve um epis6-
dio de cefaleia semelhante aos anteriores, tendo sido eviden-
ciado em simultaneo lacrimejo e hiperemia conjuntival, o que
levantou a hipdtese diagndstica de SUNCT, um diagnéstico
que de outro modo teria sido dificil de alcancar.

Discussao: As CTA sao entidades raras, com grande variabi-
lidade clinica. A aparente auséncia dos sintomas autonémicos
especificos fez retardar o diagnéstico de SUNCT nesta doente,
impedindo a instituicao mais precoce da respetiva terapéutica.
Os autores pretendem com este caso clinico real¢ar a impor-
tancia da caracterizacao clinica pormenorizada dos epis6dios
e, sempre que possivel da observacao direta de uma crise, com
implicag@o no diagnéstico e atitude terapéutica.
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Principios editoriais e normas de publicacao

Sinapse
A SINAPSE é uma revista médica, propriedade da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), publicada em edicdo cldssica
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A SINAPSE é orgado oficial da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), incluindo as secg¢des e os grupos de estudos, da
Liga Portuguesa Contra a Epilepsia (LPCE), da Sociedade Portuguesa de Cefaleias (SPC), da Sociedade Portuguesa de
Estudos de Doengas Neuromusculares (SPEDNM) e da Sociedade Portuguesa de Neuropatologia (SPNp).

Principios gerais
A SINAPSE orienta-se pelos seguintes principios gerais:
1. Defesa e promogao da Neurologia Clinica portuguesa;
2. Apoio empenhado e independente as iniciativas de SPN, LPCE,
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SPC, SPEDNM, SPNp, espelhando os seus estadios de desenvol-
vimento e contribuindo para a sua consolidagdo e robustez;

. Prética da Neurologia Clinica como vocagdo primordial;
. Trabalhos transversais, integradores ou promotores da unidade

da Neurologia como interesses privilegiados;
Preservacdo da memoéria 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;

10.

11.

Rigor e pedagogia na aplicagdo 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. Administracdo. E composta por trés elementos da Direc¢do da

SPN (Presidente, Vice-Presidente para a darea editorial e
Tesoureiro), sendo responsével pelas componentes econdmicas,
financeiras e logisticas.

2. Director. E nomeado pela Direc¢do da SPN, podendo ser mem-

bro dos Orgdos Sociais ou independente; estabelece a orientago
global, a preparacao e execucao das edicoes, ouvido o Conselho
Editorial.

3. Conselho Editorial. E nomeado pela Direcgdo da SPN, mediante

proposta fundamentada do Director, sendo os seus membros
sdcios independentes dos Orgaos Sociais; compete ao Conselho
Editorial participar nas grandes opcdes de natureza editorial,
cientifica e estética.

4, 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. Os trabalhos candidatos a publicacdo serdo inéditos, e nao deve-

rao ser enviados para outras publicacoes.

2. Deverao ser remetidos por correio electrénico, em documentos

anexos (attached files) Microsoft Word™, em qualquer versao
actual.

3. Deverdo ser evitados simbolos, sublinhados, palavras em maius-

culas, bolds, italicos, notas de topo ou de rodapé, e artificios for-
mais.

4. As péginas ndo 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, telemovel e correio electrnico 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. Aterceira 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, discussao e bibliografia. As revisoes 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) concepcao 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 coleccdo 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 ntmero de autores serd parcimonioso, particularmente em “Casos
Clinicos”.

Ainclusao e compromisso do nome das institui¢oes é da responsabi-
lidade dos autores.

3.Resumo
O resumo tem um limite méximo 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 motivagdes 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 nao 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 numeracao drabe, entre paréntesis, ao nivel da linha.
Devem ser numeradas segundo a ordem de aparecimento no
texto. A referéncia deve incluir o apelido e inicial de todos os
autores; se o artigo tiver mais de seis autores, devem ser referidos
apenas 0s trés primeiros, seguindo-se a expressao et al. Os nomes
dos autores devem ser seguidos por titulo do artigo, abreviatura
da revista segundo as recomendacdes do List of Journals Indexed
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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 publicacao, editor, ano, e paginas relevantes. Se algu-
ma referéncia se encontrar pendente de publicacdo deverd des-
crever-se como “in press”. A referéncia a 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 poderd 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 ligacdes 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, ap6s 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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