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Editorial

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

As técnicas de imagem cerebral funcional abrem uma janela e permitem uma visdo ampla sobre o modo
como o cérebro funciona. O trabalho realizado na Universidade de Yale no ambito do projeto “Human
Connectome”, recentemente publicado na revista Nature Neuroscience, mostra-nos as enormes potencialida-
des destas metodologias ndo s6 no estudo e compreensdo do funcionamento do cérebro do individuo sauda-
vel como em situacdo de doenca.

Estd demonstrado que mesmo numa populacao de individuos saudaveis do ponto de vista neurolégico,
existe uma grande heterogeneidade de estrutura e funcao cerebral, evidenciada pela anélise de conectividade
funcional a partir de dados recolhidos em repouso e pelos padroes de ativacdo durante a realizacao de tarefas
cognitivas. O estudo agora publicado sugere que hd uma parte do conectoma cerebral, obtido a partir da ana-
lise de dados individuais de ressonancia magnética de imagem funcional (fMRI), que € tnica para cada indi-
viduo e reprodutivel, capaz de funcionar como se de uma impressdo digital se tratasse. Os autores mostraram
que é possivel, com elevada precisdo, identificar um individuo num grupo alargado de individuos com base
apenas na sua matriz de conectividade cerebral. E assim previsivel que num futuro préximo seja possivel
demonstrar de que modo a organizac¢do funcional do cérebro de cada individuo se correlaciona com distintos
fenétipos comportamentais, funcionando como marcadores do comportamento atual e futuro, o que permi-
tird personalizar a educacao e a pratica clinica.

Os estudos de neuroimagem humana movem-se para além das inferéncias a nivel populacional e focam-se
nas inferéncias individuais, observando como estdo funcionalmente organizadas as redes individuais em
padroes Unicos. Perante os admirdveis avancos das tecnologias de imagem cerebral funcional colocam-se
algumas questdes nomeadamente sobre o modo e finalidade do uso dos dados gerados, da ética da utilizacao
desses mesmos dados. Terd a Ciéncia limites? B

Correspondéncia:

Servico de Neurologia do CHUC

Centro de Neurociéncias e Biologia Celular
Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra
Rua Larga

3004-504 COIMBRA

catarina.n.oliveira@gmail.com
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ERRATA
(Sinapse - Volume 15 - Nimero 1 - Maio de 2015)
Pégina Resumo Devera lér-se ainda
218 “Zonisamida (...)
no tratamento...”  Introducdo:

A zonisamida (ZNS) é um andlogo da sulfonamida, aprovado como anti-epiléptico, cujo mecanismo de ac¢do
ndo é ainda completamente conhecido, mas que parece ser semelhante ao do topiramato. Por este motivo e
pela eficdcia comprovada do topiramato como profildtico na enxaqueca, admite-se que também a ZNS possa
ter um papel no seu tratamento.

()




Reabilitacdo do membro superior em utentes pés-AVC com menos de 6
meses de evolucao: uma pesquisa realizada entre fisioterapeutas de

instituicoes portuguesas

Rehabilitation of the upper limb in post-stroke patients under 6 months of
evolution: A survey among physiotherapists from Portuguese institutions

André Vieira

Fisioterapeuta na Prestacdo de Servigos da Escola Superior de Satide Dr. Lopes Dias do Instituto Politécnico de Castelo Branco.

Resumo

Este estudo pretende desenhar o perfil pessoal e profissional dos fisioterapeutas que traba-
lham em Portugal continental na reabilitacio do membro superior em utentes p6s-AVC com
menos de 6 meses de evolugdo, bem como caracterizar essas sessoes de fisioterapia. Para tal foi
distribuido um questiondrio original online em 237 instituicdes com servico de reabilitacao
neurolégica, entre Agosto e Dezembro de 2014. Um total de 179 fisioterapeutas de 64 institui-
¢Oes devolveram o questiondrio (taxa de resposta =38,7%). A idade média dos respondentes foi
de 30,2 (+ 7,4) anos, tendo a maioria terminado o curso de fisioterapia entre 2001 e 2010. Os
resultados mostram que sao realizadas em média 4,74 (+ 0,9) sessdes de fisioterapia/semana
nestes utentes, com uma duracao média por sessao de 59,3 (+ 24,6) minutos. As 5 intervencoes
mais reportadas foram Aprendizagem Motora e Tarefas Orientadas para Objetivos (ambas com
94,5% das respostas n=138); Repeticao de Tarefas (92,4% n=135); Educacdo/Aconselhamento
(90,4% n=132) e Bobath/Terapia pelo Neurodesenvolvimento (89,7% n=131). Metade do tempo
das sessoes é despendido com modalidades ativas. O fator preferencial na decisao terapéutica
utilizada pelos fisioterapeutas é a experiéncia profissional. Em conclusao, recuperar a funcio-
nalidade do membro superior pds-AVC é um desafio na drea da reabilitagao motora. A prética
da fisioterapia em condicoes recentes pds- AVC € bastante variada e sao necessdrias interven-
¢oes especializadas.

Abstract

This study aims to find a personal and professional profile of physiotherapists working in
Portugal in the upper limb rehabilitation in post-stroke patients under 6 months of evolution
and to characterize their therapeutic sessions. For this purpose, an online questionnaire was
distributed in 237 institutions with neurological rehabilitation service, between August and
December 2014. A total of 179 physiotherapists from 64 institutions returned the questionnaire
(response rate =38,7%). The average age of respondents was 30.2 (+ 7.4) years, wherein most
finished the course of physiotherapy between 2001 and 2010. On average 4.74 (+ 0.9) physio-
therapy sessions/week are performed, with a duration per session of 59.3 (+ 24.6) minutes. The
5 most reported interventions were Motor Learning and Oriented-Goal Tasks (both with 94.5%
of respondents n = 138); Task Repetition (92.4% n = 135); Education (90.4% n = 132) and Bobath
/ Neurodevelopment Therapy (89.7% n = 131). More than half of the time in each session is
spent on active modalities. The preferred factor in treatment decisions used by physiothera-
pists is the professional experience. In conclusion, recovering the functionality of post-stroke
upper limb is a challenge in the area of motor rehabilitation. The practice of physiotherapy in
recent post-stroke patients is varied and specializations are needed.
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Introducdo

Em 2012, a incidéncia de Acidentes Vasculares
Cerebrais (AVC) em Portugal foi cerca de 207,3/100.000
individuos /ano'. Apesar de a mortalidade ter decrescido
de 1990 até 2010, os niveis europeus de anos de vida per-
didos relacionados com patologias cerebrovasculares em
Portugal sdo dos mais elevados®. Cerca de 77% dos utentes
que sofrem um AVC terdo sequelas motoras em pelo
menos um dos membros superiores, sendo que com 0s
modelos atuais de intervencdo, aproximadamente 60%
destes nao ird obter a funcionalidade total desse membro
6 meses apods o episddio cerebro-vascular agudo®*. A inca-
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pacidade resultante de um AVC no membro superior em
fase sub-aguda estd diretamente relacionada com uma
diminuicdo da qualidade de vida nestes utentes’.
Encontrar estratégias efetivas para a Reabilitacao
Funcional do Membro Superior em utentes p6s-AVC
(RFMS p6s-AVC) tem sido alvo de pesquisa e debate na
dltima década, uma vez que se repercute num grande
desafio para a comunidade clinica e cientifica encontrar
intervencoes terapéuticas eficazes para recuperar a perfor-
mance motora deste segmento®’.

A fisioterapia surge como uma das principais areas dire-
tamente ligadas a este objetivo. A pratica da fisioterapia tem
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sido alvo de profunda mudanca e evoluc¢ao a nivel mundial,
quer pelo aumento de conhecimentos cientificos, quer pelo
aumento do namero de profissionais de satiide que atuam
nesta drea de reabilitacdo. Em Portugal, a fisioterapia surge
reconhecida pela primeira vez em 1966, tendo-se assistido,
na viragem do milénio, a um crescimento do ntimero de
escolas formadoras com oferta de cursos, traduzindo-se
num aumento exponencial do ntimero de fisioterapeutas e,
concomitantemente, de diferentes modelos e estratégias
transmitidas sobre a reabilitacao motora. Esta diversidade
de modelos pode constituir uma falha na especializagao
dos cuidados atualmente oferecidos pelos fisioterapeutas
nesta drea, uma vez que existirdo diferentes niveis de evi-
déncias cientificas para diferentes intervencoes. A necessi-
dade de conhecer e regular prdticas de intervencdo em
fisioterapia é um assunto de debate ainda atual®.

Durante este rdpido crescimento da profissao em
Portugal poucos foram os estudos que se focaram em per-
ceber os modelos e estratégias implementadas pelos fisio-
terapeutas na prética clinica sendo que, até a data,
nenhum se debrugou sobre o estado da arte da prética dos
fisioterapeutas na reabilitacio do membro superior em
utentes do foro neurolégico. De modo a poderem ser
debatidas novas politicas e meios reguladores da profis-
sdo, é necessdrio saber de que modo esta esta a ser prati-
cada no respectivo pais. Assim, este estudo em particular
terd como objetivos: definir o perfil pessoal e profissional
dos fisioterapeutas que trabalham na reabilitacdo neuro-
l6gica em instituicdes de satide portuguesas e caracterizar
as sessoes de fisioterapia dirigidas a reabilitacdo do mem-
bro superior p6s-AVC com menos de 6 meses de evolugao,
praticadas em Portugal.

Métodos

Foi realizado um estudo transversal com recolha de
dados a nivel nacional através de um questiondrio de
autopreenchimento online.

Amostra

Os participantes deste estudo foram fisioterapeutas a
trabalhar em instituicdes Hospitalares e Unidades de
Cuidados Continuados Integrados de convalescenca,
média e de longa duracao, e que interviessem em utentes
pds-AVC agudo e crénico, tendo sido alvo deste estudo
apenas os utentes p6s-AVC com menos de 6 meses de evo-
lucdo. Nao foi possivel obter o nimero de fisioterapeutas
que trabalham em Portugal com este tipo de utentes, pelo
que nao foi definido um valor para o cdlculo da dimensao
amostra necessdria. Este estudo foi aprovado pela
Comissao de ética do Hospital Pedro-Hispano.

Instrumentos

Nao foi encontrado na literatura um instrumento ade-
quado e vélido para este tipo de estudo. Dado que este foi
um estudo pioneiro na fisioterapia em Portugal, foi utiliza-
do um questiondrio original, baseado e adaptado de outros
questiondrios empiricos de estudos semelhantes noutros
paises®’. Este questiondrio foi desenhado e concebido
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através do uso da ferramenta online disponibilizada em
www.esurv.org. O questiondrio estd disponivel para con-
sulta contactando o autor do estudo. A partir das respostas
dos participantes neste questiondrio, foram definidos 4
grupos de informacao a reter: 1- Perfil pessoal e profissio-
nal dos fisioterapeutas que trabalham na reabilitacdo em
utentes pds-AVGC; 2- Caracteristicas das sessdes de fisiote-
rapia na RFMS p6s-AVC com menos de 6 meses de evolu-
¢ao; 3- Caracteristicas das sessoes de fisioterapia na RFMS
p6s-AVC crénico (> 6 meses pds AVC) e, 4- Conhecimentos
Cientificos sobre aspetos da RFMS po6s-AVC. Este artigo
apenas abordard a informacdo recolhida referente aos 2
primeiros grupos. Para recolher informacéao sobre o perfil
pessoal e profissional foram elaboradas 12 perguntas de
resposta aberta, fechada e sob forma de escala de Likert
com 5 pontos. Para este efeito, foram utilizadas as 12 pri-
meiras perguntas do questiondrio. Para recolher informa-
¢do sobre as sessdes de fisioterapia recolheram-se dados
de 12 perguntas de resposta aberta e fechada.
Consideraram-se as perguntas enumeradas de 13 a 24 para
arecolha destes dados. A validade de contetido do questio-
ndrio foi estabelecida através de opinides e sugestoes de
um painel de 4 experts na drea da reabilitacao neurolégica
(2 fisioterapeutas com mais de 10 anos de trabalho na area,
um deles com o titulo de especialista em fisioterapia, e 2
fisioterapeutas docentes com mestrado na drea) mais um
fisioterapeuta docente no Ensino Superior hd mais de 10
anos, nao ligado as ciéncias da reabilitacdo neuroldgica.
Antes de divulgar o questionério, foi realizado o pré-teste
com 10 fisioterapeutas com pratica clinica na RFMS p6s-
AVC, tendo sido pedido para cronometrarem o preenchi-
mento completo do questiondrio e contribuir com suges-
toes ou duvidas que tenham sido levantadas sobre a inter-
pretacdo do questiondrio. O tempo médio para preenchi-
mento do questiondrio foi de 14 minutos. Tendo sido um
questiondrio de caracterizacao nao foram realizados quais-
quer testes para avaliacdo de propriedades psicométricas.

Procedimentos

A recolha de dados foi realizada entre Agosto e
Dezembro de 2014. Em Marco de 2014 foi solicitada a
Administracdo Central do Sistema de Satide a listagem de
contactos dos Hospitais e Unidades de Cuidados
Continuados Integrados de Portugal. De seguida, foi
enviado um e-mail de explicacdo do estudo para todas as
instituicdes em Agosto 2014, convidando-as a participar
no estudo. Foi perguntado no mesmo e-mail qual o nume-
ro de fisioterapeutas que se encontravam a trabalhar com
utentes p6s-AVC. Apéds a recegao da resposta positiva por
parte das instituicoes, foi enviado um segundo e-mail com
um link eletrénico para que fosse distribuido por todos os
fisioterapeutas considerados adequados para inclusdo no
estudo. Em Outubro de 2014 foi realizado o mesmo proce-
dimento para todas as instituicdes que nao deram qual-
quer feedback ao primeiro e-mail. Em Dezembro de 2014
todas as instituicoes restantes que nao responderam a
qualquer e-mail foram contactadas telefonicamente pelo
investigador.
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Analise estatistica

Todos os dados obtidos foram analisados através do
software PASW Stastistics 22. Foi utilizada estatistica anali-
tica e descritiva. Anélise de frequéncia, frequéncia relativa,
frequéncia cumulativa e médias foram calculadas através
da anélise de dados descritiva.

Resultados

Foram contactadas 237 instituicdes. Cento e vinte e oito
reponderam de volta ao primeiro e-mail. O link do questio-
ndrio online foi enviado a 462 fisioterapeutas que trabalha-
vam com utentes p6s-AVC agudo e crénico. Este foi o
numero de fisioterapeutas total referido pelas instituicoes.
Um total de 179 fisioterapeutas distribuidos por 64 localida-
des diferentes de Portugal Continental respondeu ao ques-
tiondrio, resultando numa taxa de resposta aproximada de
38,7%. Destes, 26 ndo trabalhavam com utentes p6s-AVC
com menos de 6 meses de evolucdo e 1 ndo trabalhava com
qualquer utente p6s-AVC, resultando num total de 152
questiondrios elegiveis para analise estatistica. Toda a infor-
macao sobre a obtencdo de dados encontra-se detalhada
no fluxograma presente na figura I. Todos os resultados
doravante apresentados dizem respeito apenas aos dados
obtidos pelos fisioterapeutas que atuam em utentes com
individuos p6s-AVC com menos de 6 meses de evolugao.

12 email enviado a 237
Instituigoes

79 nao foi conseguido qualquer contacto
eletrénico ou telefonico
23 processos perdidos em burocracia
3 nao aceitaram participar no estudo
2 institugoes sem fisioterapia
1 institui¢do encerrou
I ndo intervinham em utentes pos-AVC

20 email enviado a 128
Instituigoes (462
| fisioterapeutas elegiveis de
responder)

| 179 Questiondrios devolvidos

Dropouts
n=27

- 26 Nao tratavam utentes pos-AVC em fase
aguda
| -1 Nio tratava qualguer utente pis-AVC

—— 152 Questiondrios
| elegiveis para andlise

Figura I. Fluxograma da recolha de dados
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Perfil pessoal e profissional

A tabela I apresenta as caracteristicas basicas da amos-
tra obtida. A idade média dos respondentes foi de 30 anos
e a maioria terminou a licenciatura ou bacharelato entre
2001 e 2010. Na figura II pode-se verificar a distribuicao
dos participantes por idade. A licenciatura foi o grau mais
comum nesta amostra (84,2%), sendo que a maioria traba-
lha em servigos privados (71,1%) e a experiéncia média de
trabalho com utentes p6s-AVC foi de 7 anos. Mais de
metade (56,6%) ndo realizou qualquer tipo de formagao
especifica na reabilitacdo em utentes p6s-AVC e dos que
fizeram formacdo cerca de 70% foi relacionada com o
método de Bobath.

Tabela I. Caracterizacdo scio-demogréfica da amostra

Dados Sécio-demograficos

Idade (anos) (n=152) ~30,2+7,4
Grau Académico (n=152)
Bacharelato 4,6% (n=7)
Licenciatura 84,2% (n=128)
Mestrado 11,2% (n=17)
Doutoramento 0 % (n=0)
Ano de término da graduacao (n=147)
1981-1990 4,6% (n=7)
1991-2000 6,6% (n=10)
2001-2010 61,2% (n=93)
2011-2015 23,7% (n=36)
Setor de trabalho (n=152)
Publico 30,9% (n=48)
Privado 71,1% (n=108)
Social 16,5% (n=25)
Privado e Social 4,6% (n=7)
Publico e Privado 12,5% (n=19)
Publico, Privado e Social 0,7% (n=1)
Experiéncia em intervir em utentes _
p6s-AVC (anos) (n=152) ~7,34£6,9
Formacao em reabilitagdao p6s-AVC (n=152)
o T
Nio (56,6%)

2135 2630 3035 36-40 41-45 46-50 51-55 56-60 61465

Figura Il. Distribuicao da amostra por faixa etdria

Na tabela IT encontra-se descrito o perfil profissional
dos fisioterapeutas participantes. Quase 95% (n=144) da
amostra referiu sentir-se “Suficientemente Preparado” ou
‘Bem preparado” para intervir em utentes pds-AVC.

Todos os inqueridos leram pelo menos um artigo cienti-
fico nos ultimos 3 anos relacionado com a reabilitacdo em
utentes p6s-AVC, tendo sido o intervalo mais representati-
vo da amostra entre os 6 e os 10 artigos lidos, com cerca de
31% (n=47) das respostas. Numa escala crescente de 5 pon-
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Reabilitacao do membro superior em utentes...

Tabela Il. Perfil profissional dos fisioterapeutas que trabalham
com utentes pds-AVC agudo.

‘ % ‘ n
Auto-percepgdo do nivel de preparagdo
para intervir em utentes pés AVC
Muito mau 0 0/152
Mau 7 1/152
Suficiente 43,4 66/152
Bom 51,3 78/152
Muito Bom 4,6 7/152

Artigos cientificos lidos nos uiltimos 3 anos
relacionados com a reabilitacdo do utente pos-AVC

Caracterizacdo das sessdes de fisioterapia p6s-AVC com
menos de 6 meses de evolucao

A tabela III expressa o ntimero total de utentes diferen-
tes em que o fisioterapeuta intervém por semana e a fre-
quéncia semanal e duragdo média das sessdes de trata-
mentos em utentes p6s-AVC. Nas figuras III e IV estdao
explanadas as bases em que os fisioterapeutas apoiam o
seu raciocinio clinico para intervencao na RFMS pés-AVC
e as percentagens de modalidades ativas, passivas e edu-
cacionais despendidas por sessao.

Tabela lll. Caracteristicas das sessoes de fisioterapia em utentes
p6s-AVC agudo.

0 artigos 0 0/152

0-5 artigos 27,6 42/152
6-10 artigos 30,9 47/152
11-15 artigos 16,4 25/152
+15 artigos 25 38/152

Relacgdio de proximidade dos objetivos de reabilitacdo
do fisioterapeuta com os objetivos do utente

(1-5; 1 Muito afastado, 5 Muito perto)

Tempo Ne de Ne de utentes
despendido | sessdes | intervencio-
por sessdo | semanais nados por
(minutos) | por utente semana
n=149 (dias) (utentes)
n=150 n=152
Média 59,3+24,6 | 4,74+0,9 7,76 +£ 8,12
Minimo 15 3 1
Méximo 180 7 60

1 0 0/152
2 2 3/152
3 29,6 45/152
4 57,9 88/152
5 10,5 16/152
Adequacdo da sua prdtica clinica

(1-5; 1 Nada adequada, 5 Muito Adequada)

1 0 0/152
2 0,7 1/152
3 38,8 59/152
4 54,6 83/152
5 5,9 9/152

tos relativa a proximidade dos objetivos terapéuticos entre
o utente e o fisioterapeuta (1 — Muito Afastado; 5 — Muito
Préximo), nenhum dos participantes referiu estar “Muito
afastado”, tendo a maioria optado pelo ponto 4 (58%
(n=88)). Para uma mesma escala, pode-se constatar um
padrdo de respostas semelhante ao da questdo anterior
para a adequacdo dos tratamentos praticados de acordo
com o conhecimento cientifico atual, onde mais de meta-
de das respostas (60,5% (n=92)) se localizou nos graus 4 e 5.

Coadjuvante a questdo anterior, foi também sugerido,
em resposta aberta, a identificacdo das principais barrei-
ras que identificavam para que a sua pratica nao fosse a
ideal. As respostas obtidas foram a falta de tempo, o custo
das formacdes, falta de experiéncia na drea, falta de parti-
cipacdo de mais terapeutas para participar no processo de
reabilitacdo do utente, o facto de ter de partilhar utentes
com outros terapeutas de outras profissoes, falta de mate-
rial, obrigacdo de seguir prescricao médica, o nimero ele-
vado de utentes para intervir, falta de reconhecimento da
profissao, falta de espaco e o baixo potencial de recupera-
¢ao dos utentes.
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Meodalidades terapéuticas usadas nas sessoes

® Activas
* Passivas

= Educagdo

Figura Ill. Modalidades terapéuticas usadas nas sessdes

Raciocinio para a Intervencao

Preferén

m Furdamento Fedrico
® Experidicia

® Evidéncia Cientifica

Experiéncia
5%

Preferéncia do Utente

Lt

Figura IV. Raciocinio para a Intervengao

A tabela IV sumariza as respostas dadas pelos fisiotera-
peutas associadas as modalidades terapéuticas utilizadas
e aquelas que os fisioterapeutas aplicariam caso tivessem
oportunidade.

As 5 modalidades mais utilizadas na RFMS pés-AVC
com menos de 6 meses de evolucdo foram a Aprendizagem
Motora e as Tarefas Orientadas para Objetivos (ambas com
94,5 % n=138), a Repeticdo de Tarefas (92,4% n=135),
Educacdo (90,4% n=132) e Bobath/Terapia Neuro-
desenvolvimental (89,7% n=131). Em contraste, das moda-
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Tabela VI. Distribuicao das respostas dos fisioterapeutas relativa as modalidades terapéuticas utilizadas nas sessoes de fisioterapia na
Reabilitacdo do Membro Superior do utente pés-AVC agudo

n=146 Utiliza na prética Utilizaria caso tivesse Concordancia
atual oportunidade de uso*
Métodos/Conceitos
Bobath/Terapia Neurodesenvolvimental 89.7% 6.8% 96.6%
PNF/Brunnstrom 82.2% 3.4% 85.6%
Margaret Jonhstone 24.7% 37.7% 62.3%
Aprendizagem Motora 94.5% 0.0% 94.5%
Carr & Shepperd 21.9% 32.2% 55.5%
Modalidades Térmicas
Gelo 54.8% 5.5% 60.3%
Calor 68.3% 6.9% 75.2%
Eletroterapia
Ultrassom 37.7% 13.0% 50.7%
Estimulagao Elétrica Neuromuscular (EEN) 42.5% 15.1% 57.5%
Estimulagao Elétrica Funcional (EEF) 28.8% 15.8% 44.5%
Estimulacao Elétrica Transcutanea Nervosa (TENS) 58.2% 9.6% 67.8%
Estimulagdo Magnética Transcraneana (TMS) 4.8% 24.0% 28.4%
Eletromiografia/ Biofeedback 2.1% 47.9% 50.0%
Terapia Pelo Movimento
Repeticao de Tarefas 92.4% 0.7% 93.1%
Terapia do Movimento Induzido por Constricao 37.7% 22.6% 60.3%
Tarefas Orientadas para Objectivos 94.5% 0.7% 95.2%
Restri¢ao do Tronco 46.2% 13.8% 60.0%
Exercicios de Fortalecimento 82.2% 1.4% 83.6%
Exercicio Aerébio 65.1% 4.1% 69.2%
Hidroterapia 10.3% 52.7% 63.0%
Terapia Manual
Massagem 67.8% 4.8% 72.6%
Mobilizacao Articular Passiva 85.6% 85.6%
Manipulacao 28.1% 16.4% 44.5%
Treino Sensorial 74.0% 6.8% 80.8%
Vibracao 20.5% 23.3% 43.8%
Terapias Mentais
Imaginacao Motora 43.8% 21.2% 65.1%
Terapia Pelo Espelho 58.2% 15.8% 74.0%
Realidade Virtual 6.8% 41.1% 47.9%
Terapia Robética 0.0% 38.4% 38.4%
Laser/Fototerapia 11.6% 19.9% 31.5%
Ortéteses 58.9% 10.3% 69.2%
Bandas Neuromusculares 42.5% 22.6% 65.1%
Educacdo 90.4% 0,7% 91.1%

* Soma de “Utiliza na prética” com “Utilizaria caso tivesse oportunidade”.

lidades disponiveis na lista do questiondrio as 5 menos uti-
lizadas foram as Terapias Robéticas (0,0% N=0),
Eletromiografia/Biofeedback (2,1% n=3), Estimulacdo
Magnética Transcraneana (4,8% n=7), Realidade Virtual
(6,8% n=10) e Hidroterapia (10,3% n=15). No ambito das
modalidades mais desejadas de implementar caso obtives-

Volume 15 | N.°2 | Novembro de 2015

sem recursos ou formacao encontram-se em ordem
decrescente a hidroterapia (52,7% n=77), Eletromiografia /
Biofeedback (47,9% n=70), Realidade Virtual (41,1% n=60),
Terapias Robéticas (38,4% n=56) e o conceito de Margaret
Jonhstone (37,7% n=55). Se todas as modalidades estives-
sem disponiveis para colocar em prética, as 5 modalidades
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mais utilizadas seriam Bobath/Terapia Neuro-
desenvolvimental (96,6% n=141), Tarefas Orientadas para
os Objetivos (95,2% n=139), Aprendizagem Motora (94,5%
n=138), Repeticdo de Tarefas (93,1% n=136) e Educacdo
(91,1% n=133). A dispersao de modalidades usadas numa
sessdo entre fisioterapeutas foi elevada, registando-se ape-
nas dois grupos de tratamento idénticos e que foram repe-
tidos apenas uma vez cada.

Para além das modalidades enunciadas no questionério,
foram adicionadas pelos respondentes outras intervencoes
terapéuticas, como Busquets (n=1), Magnetoterapia (n=1),
Mobilizagdo Acesséria (n=1), Mulligan (n=1) e treino de mar-
cha em passadeira com suspensao parcial do peso (n=1).

Discussdo

A maioria dos fisioterapeutas inqueridos que atuam na
RFMS do utente p6s-AVC com menos de 6 meses de evo-
lugao em Portugal possui menos de 30 anos de idade e uti-
lizam vérias modalidades diferentes nas sessdes de trata-
mento para a recuperacao da funcionalidade do membro
superior. Estes dados sugerem a existéncia de uma popu-
lacdo jovem de fisioterapeutas jovens em Portugal que tra-
balham na reabilitagdo neurolégica em estadios precoces
de evolugao da doenca. A variedade de modalidades apli-
cadas com objetivos dirigidos para um mesmo fim, encon-
trada neste estudo, pode dever-se a falta de conhecimento
das melhores técnicas a utilizar, a politicas proprias das
instituicdes, a caracteristicas mais especificas dos utentes
em que intervém, ou a um misto dos fatores referidos.
Denote-se que neste estudo em concreto nao foi oferecido
um caso clinico especifico ou com particularidades para
que os fisioterapeutas escolhessem as melhores opcoes
terapéuticas, mas o solicitado foi identificar quais as
opgoes clinicas que, usualmente, utilizam ou utilizariam
na sua prética clinica com o objetivo de melhorar a fungdo
do membro superior de utentes pds-AVC com menos de 6
meses de evolucdo.

Perfis Profissionais e Pessoais dos Fisioterapeutas

Neste estudo participaram apenas fisioterapeutas que
trabalham em hospitais e unidades de satdde. Mais de
metade da amostra é constituida por profisionais que pos-
suem menos de 5 anos de experiéncia. Um estudo realiza-
do na Alemanha'' registou uma idade média dos fisiotera-
peutas que trabalham com utentes p6s-AVC agudo de 40,8
anos, sendo a média de anos de experiéncia de 17,8 anos,
contra 30,2 anos e 7,34 anos encontrados neste estudo,
respetivamente. Mais de 70% refere trabalhar no sector
privado e cerca de 57% ndo possui qualquer formacado
especifica relacionada com a drea neuroldégica. Num estu-
do realizado no Reino Unido, todos os fisioterapeutas
inquiridos que trabalham com pacientes p6s-AVC fizeram
formacdo especifica, em que 55% da formagao estd rela-
cionada com o Conceito de Bobath'>. A necessidade de
formacao especifica para a drea em que se trabalha parece
ser um assunto em desenvolvimento em Portugal, contu-
do, anecessidade de melhorar os cuidados de satide pode-
rd passar por esta formacdo especializada para fisiotera-
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peutas que intervenham em utentes p6s-AVC. O facto de a
maioria desta amostra possuir poucos anos de experiéncia
profissional pode justificar a falta de formagao especiali-
zada. Assim, serd importante que a formacao futura dispo-
nivel seja uniformizada e baseada em evidéncias cientifi-
cas atuais.

Caracteristicas das sessdes de intervencdao para RFMS
em utentes p6s-AVC com menos de 6 meses de evolucao
Os fisioterapeutas deste estudo utilizam como base de
raciocinio para intervencdo, preferencialmente, a sua
experiéncia profissional em relacao as evidéncias cientifi-
cas, fundamentos tedricos e preferéncias dos utentes,
sendo este dltimo o menos cotado. Um dado interessante
deste estudo, uma vez que a maioria dos profissionais
referiu existir um elevado nivel de concordéancia entre os
objetivos do utente e os dos profissionais de sadde, a pre-
feréncia do paciente é o menos tido em conta para a inter-
vencao. O facto dos objetivos do utente se encontrarem
proximos dos objetivos do fisioterapeuta é um resultado
pouco esperado devido ao mau prognéstico funcional da
recupera¢ao do membro superior nestes casos. Esperava-
se uma maior discrepancia na sobreposicdo destes objeti-
vos funcionais, onde os utentes obteriam maiores expec-
tativas da recuperacdo. Alguns estudos destacam a neces-
sidade da definicao de metas centradas nos objetivos do
utente na reabilitagdo p6s-AVC*?", sendo que os resulta-
dos obtidos neste estudo sugerem a necessidade de um
aprofundamento desta temadtica em Portugal. A preferén-
cia pela experiéncia profissional como pilar principal para
a tomada de decisdo das estratégias terapéuticas a aplicar
é referenciada noutros paises”. Outra conclusdo deste
estudo foi de que uma sessdo de fisioterapia dura em
média 59,3 + 24,6 minutos, em que quase metade do
tempo da sessao é gasto através da utilizacdo de modali-
dades ativas. Uma revisao sistemdtica recente verificou
que a média de treino de atividade do membro superior
em utentes p6s-AVC com menos de 6 meses de evolucao,
observada nos estudos analisados, foi de 4,1 minutos, o
que declaradamente é pouco tempo de reabilitacao
ativa'®. Contudo, uma outra revisao sistemdtica constatou
que nenhuma intervencao, de teor neurofisiolégico ou
musculo-esquelético, passiva ou ativa, se mostrou supe-
rior a outra em termos de ganhos de fun¢do motora'.

Foi além do pretendido deste estudo conhecer os funda-
mentos para a aplicacdo das modalidades terapéuticas, mas
os dados colhidos sugerem que os fisioterapeutas deste
estudo preferiram usar um modelo misto de intervencdes e
ndo apenas modalidades isoladas. Das modalidades apre-
sentadas, pelo menos 16 modalidades diferentes sao utili-
zadas por mais de metade dos fisioterapeutas para recupe-
rar a funcionalidade do membro superior. De referir que
algumas destas técnicas se podem sobrepor, como o forta-
lecimento e o PNF por exemplo. Num estudo j4 anterior-
mente referido, realizado no Reino Unido, 67% dos fisiote-
rapeutas também concorda em usar técnicas diferentes no
que respeita a uma combinacdo de principios tedricos'?.
Esta heterogeneidade de abordagens de intervencdo em
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utentes com AVC foi também verificada num estudo na
India'®. Uma revisdo sistematica'® da Cochrane publicada
em 2014 sobre intervencodes de reabilitacado do membro
superior em utentes p6s-AVC encontrou que as terapias
com evidéncia cientifica de qualidade moderada foram a
Terapia de Movimento Induzido por Constricao, Repeticdo
de Tarefas, Imaginacdo Motora, Terapia pelo espelho, Treino
Sensorial e Realidade Virtual. No estudo presente, apenas a
Repeticdo de Tarefas se encontra entre as mais referidas
pelos profissionais. Contudo, a referida revisao inclui todas
as fases do AVC a respeito de sua cronicidade, sendo dificil
encontrar em revisoes de literatura e meta-andlise uma dis-
tin¢do clara dos resultados agudos e crénicos para a recupe-
racdo do membro superior. Noutro artigo®, foi considerado
um modelo de REMS em utentes p6s-AVC consoante o grau
de incapacidade e a cronicidade do AVC. Para utentes em
fase aguda e incapacidade moderada seria aconselhado
treino de reabilitacdo funcional incluindo estimulagao elé-
trica neuromuscular distal e movimentos bilaterais e para
os utentes com incapacidade severa, o robd bimanual distal
ou semelhante ao proposto para a reabilitacdo em utentes
com incapacidade moderada. Das 5 modalidades referidas
como sendo mais utilizadas pelos fisioterapeutas neste
estudo, 4 podem-se adequar ao treino de reabilitacdao fun-
cional (Aprendizagem Motora, Conceito de Bobath,
Repeticdo de Tarefas e Tarefas Orientadas para Objetivos),
contudo, a Estimulacéo Elétrica Neuromuscular (Funcional
ou nao) aparece com pouca expressio nas modalidades uti-
lizadas pelos fisioterapeutas ou que viriam a utilizar caso
pudessem. Numa revisdo sistemdtica e meta-andlise atual
esta modalidade parece ndo ser importante para a RFMS
pOs-AVC?.
A hidroterapia surge como sendo a interven¢do mais
pretendida pelos fisioterapeutas para utilizar como inter-
vencao na RFMS pds-AVC com menos de 6 meses de evo-
lugdo, contudo a informacao cientifica sobre a sua utilida-
de para ganhos motores é francamente escassa®.
Confrontando os resultados obtidos com evidéncias
recentes sobre a recuperacao funcional do membro supe-
rior em individuos p6s-AVC?, podemos perceber que:
= Apesar de Técnicas Neurodesenvolvimentais surgirem
como sendo das mais utilizadas e consensuais pelos
fisioterapeutas incluidos neste estudo, estas possuem
grau maximo de evidéncia de que nao sdo superiores em
termos de ganhos funcionais;

= O nivel de efetividade da Repeticao de Tarefas (muito
utilizada e consensual entre os fisioterapeutas da amos-
tra) é incerto;

= Apesar de documentado que ndo existem melhorias fun-
cionais, mais de metade dos inquiridos utiliza Ort6teses
de forma regular, e existe um grau de concordancia do
seu uso de cerca de 70%;

= Apesar de documentado que existem beneficios funcio-
nais com a aplicacao da Terapia do Movimento Induzido
por Constricdo, apenas 37,7% dos inquiridos a aplicam;

= Existem indicacdes para ndo se utilizar a EMG/
Biofeedback de forma rotinada na recuperagao do mem-
bro superior pds-AVC, e de facto neste estudo esse dado
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parece surgir de acordo com essas indicacoes;

= Apesar de existirem algumas evidéncias que indicam
potencial utilidade na reabilitacio do membro superior
através das Terapias Virtuais, apenas 6% referiram apli-
car esta modalidade.

Para que a reabilitacdo funcional do membro superior
em utentes pds AVC seja a mais efetiva, segundo guidelines
atuais®*® o trabalho multidisciplinar deveré ser tido em
conta durante todo o processo. Apesar dessa permissa,
uma das barreiras referidas pelos fisioterapeutas inquiri-
dos neste estudo para obter melhores resultados foi relati-
va ao ter de partilhar utentes com outros terapeutas de
outras profissdes, o que levanta a necessidade de imple-
mentar estratégias para que as equipas de satide possam
trabalhar de modo mais eficaz com vista a recuperagao
dos utentes.

Existem vdrias evidéncias®® que defendem que “sobre-
viventes de AVC devem receber a intensidade e a duracdo
da terapia clinicamente relevante definida no seu plano de
reabilitacdo individualizado e adequada as suas necessi-
dades e niveis de tolerancia”, sendo necessario utilizar as
modalidades terapéuticas mais adequadas a cada caso.
Contudo, este processo necessita de formacao especializa-
da, como referido em guidelines recentes®. Para que a
pratica clinica dos profissionais de satide possa ser altera-
da e melhorada, um estudo no Canadd mostrou que os
fisioterapeutas preferem abordagens educacionais pre-
senciais em grupo, com oportunidade de debater estudos
de caso e melhorar a sua destreza manual®.

Limitacoes do estudo

Algumas das limitacoes deste estudo prendem-se com
o tamanho da amostra e com o desconhecimento do
numero de fisioterapeutas que atualmente trabalham em
Portugal, o que tornam impossivel a extrapolacdo de
dados para a populacao. Teremos de ter em conta que para
este estudo nao foram tidos em conta fatores importantes
que poderdo alterar os programas de tratamento como a
idade, existéncia de dor, recidiva de AVC, entre outros.
Apesar do foco principal do questiondrio terem sido as
modalidades utilizadas na reabilitacio do membro supe-
rior, parece ter existido alguma tendéncia de generaliza-
¢do das respostas ao fator reabilitacdo em utente p6s-AVC
com menos de 6 meses de evolucdo. O facto de ser um
questiondrio de autopreenchimento, realizado online é
por si s6 um fator limitante do estudo.

Conclusdes

A RFMS em utentes p6s-AVC com menos de 6 meses de
evolucdo praticada pelos fisioterapeutas incluidos neste
estudo é muito variada, sendo grande a dispersdo de
modalidades e combinacdes de modalidades utilizadas
nas sessoes de tratamento. Pelo facto deste estudo indicar
que a maioria dos fisioterapeutas que trabalham nesta
drea pertence a uma faixa etdria muito jovem, serd impor-
tante investir nos conteidos da formagao especializada,
de modo a uniformizar as praticas desta profissdo. A luz da
evidéncia cientifica atual ndo parecem existir interven-
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¢des dadas como justificadamente superiores a outras, o
que limita o critério de selecao de determinadas modali-
dades terapéuticas em detrimento de outras. Contudo, é
necessdria uma atualizacdo constante dos tratamentos
que se mostrem mais efetivos para a reabilitacdo de deter-
minadas condicdes e, nesse sentido, parece existir falta de
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Abstract

Introduction: Vanishing white matter disease (VWMD) is an inherited leukoencephalopathy
caused by a mutation in any of the five genes encoding subunits of the eukaryotic translation
initiation factor. VWMD has great genotypic and phenotypic variation, including severe antena-
tal forms and mild adult onset courses. Acute exacerbations can follow febrile illness, stress or
head trauma. MRI is frequently indicative of vanishing of the cerebral white matter.

Objective: To describe the clinical and imaging characteristics of all patients followed in our
adult’s neurometabolic outpatient clinic with the diagnosis of VWMD.

Methods: Retrospective review of all patients followed in our adult’s neurometabolic outpa-
tient clinic, from 2003 to 2015, with genetically confirmed VWMD. We reviewed clinical data and
analysed brain MRI.

Results: We included seven patients, five females and two males. All patients were diagnosed
during adulthood, with age of disease onset ranging from 6 to 45 year-old. Three patients had an
acute presentation (tonic-clonic seizures and tetraparesis), with the remaining exhibiting a pro-
gressive neurological impairment. Two of the five female patients and one of the two male
patients had symptoms of hypogonadism. All six patients who performed brain MRI had typical
findings of VWMD.

Conclusion: All but one patient showed adult onset disease, which supports the need to con-
sider this entity in older patients. Brain MRI showed typical findings of VWMD in all cases,
underlying its relevance to the diagnosis. To our knowledge, we describe the first male patient
with symptoms of hypogonadism associated with VWMD.

Resumo

Introducdo: A Leucoencefalopatia com desaparecimento de substancia branca (LDSB) é
uma doenca hereditéria, causada por uma mutagao num dos cinco genes codificantes de subu-
nidades do fator de iniciacdo eucariético. A LDSB tem uma grande variabilidade fenotipica e
genotipica, que inclui formas pré-natais graves e manifestacdes ligeiras de inicio no adulto. As
exacerbacoes podem ocorrer ap6és febre, stress ou traumatismo craniano. Os achados da RM
cerebral sao frequentemente sugestivos do desaparecimento da substancia branca.

Objetivo: Descricao das caracteristicas clinicas e imagiol6gicas de todos os doentes com
LDBS seguidos na consulta de doengas Neurometaboélicas de adultos.

Métodos: Revisao retrospetiva de todos os doentes seguidos de 2003 a 2015 na consulta de
doencas Neurometabdlicas do adulto, com diagndstico genético de LDSB. Foram revistas as
caracteristicas clinicas e analisadas as alteracoes da RM cerebral.

Resultados: Incluimos sete doentes, cinco mulheres e dois homens. A idade de inicio dos
sintomas variou entre os 6 e 45 anos. Todos os doentes foram diagnosticados na idade adulta.
Trés doentes apresentaram sintomas de inicio agudo, nomeadamente crises convulsivas e
tetraparésia; nos restantes, observou-se uma evolugdo progressiva. Duas das mulheres e um
dos homens descreveram sintomas de hipogonadismo. Em todos os doentes que realizaram
RM cerebral (6) observaram-se aspetos tipicos de LDSB.

Conclusao: Seis dos sete doentes relatados apresentaram formas de inicio no adulto, o que
reforca a importancia de considerar esta entidade em doentes nesta faixa etaria. A RM cerebral
revelou aspetos tipicos da doenga, constituindo um exame determinante do diagndstico.
Descrevemos o primeiro doente do género masculino com sintomas de hipogonadismo asso-
ciado a LDSB.
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Vanishing white matter disease (VWMD) is an inherited
leukoencephalopathy. The first complete clinical, imaging

and neuropathological description was made by Van der
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Knaap and colleagues in 1997" and the first gene related to
VWMD was identified in 2001 by Leegwater and colleagues®.
The disease is caused by a mutation in any of the five genes

of the EIF2B encoding respectively the five subunits of the
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eukaryotic translation initiation factor eIF2B (o, 3, y, 8, and
¢). Among them, mutations in EIF2B5 gene are the most
common, accounting for 60-70% of all cases®. VWMD has
great phenotypic and genotypic variation, ranging from
severe antenatal forms to mild adult onset courses.

In physiological conditions, there are mechanisms of
regulation during stress (cellular stress response), including
protein synthesis inhibition, by mRNA translation inhibi-
tion, which reduces cell protein accumulation and energy
expenditure. All the mutations in the EIF2BI-5 genes
reduce elF2B activity by 30-80%, affecting cell protection
mechanisms in VWMD patients, and therefore making
them more sensitive to stress factors*®. In this way, acute
stimuli like febrile illness, acute fright or minor head trau-
ma may trigger the disease®®.

Women with VWMD have been commonly diagnosed
with symptoms of ovary insufficiency and to our best
knowledge hypogonadism in male VWMD patients has not
been described yet’. Although VWMD was initially recog-
nized as a severe condition affecting children®', adult-
onset cases have also been reported but are less frequent'"”
0, Brain MRI shows vanishing of the cerebral white matter
and genetic testing confirms the diagnosis.

Objective

To describe the clinical and imaging characteristics of
all patients followed in our adult’s neurometabolic outpa-
tient clinic with the diagnosis of VWMD.

Methods

Retrospective review of all patients followed in our
adult’s neurometabolic outpatient clinic, from 2003 to
2015, with genetically confirmed VWMD. We reviewed
demographic and clinical data from patients’ clinical
records. Brain MRI was analysed according to 2006 van der
Knaap MRI criteria (5).

Results

Case 1: A 45-year-old woman was admitted to our hos-
pital at the age of 44 for three generalized tonic-clonic
seizures with no trigger factor. The patient rapidly deterio-
rated, developing right-sided pyramidal signs and com-
plete mutism in a few days. The family reported that, dur-
ing the previous year, the patient had been complaining of
fatigue, somnolence, occasional postural instability and
urinary incontinence, often associated with urinary tract
infections.

Concerning the medical history, the patient had normal
psychomotor and cognitive development. At 18 months of
age, she had encephalitis, following Varicela-Zoster vac-
cine, with complete recover. Premature menopause was
diagnosed at 22 years old. At the age of 38, the patient grad-
ually developed irritability, anxiety and depression.

Currently, at neurological examination, the patient has
severe dementia, pseudobulbar affect, recognizes only
close relatives and has spastic tetraparesis. She is severely
disabled, requiring constant care and assistance to walk.

No pathological familiar history was mentioned and no
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consanguinity was reported, although the paternal grand-
mother and maternal grandfather lived in the same small
village. The patient has a brother aged 40 and a sister aged
43, currently healthy.

Case 2: Deceased woman that, at the age of 42, initiated
insidious emotional lability, aggressiveness, disinhibition,
occasional pathological laughter and urinary inconti-
nence, in the context of familiar conflicts. At 46 years-old,
she complained of progressive right hemiparesis and 9
years later, without any recognizable trigger, developed
acute tetraparesis becoming wheelchair-bound and totally
dependent. The patient died at the age of 60. In her last two
years of life she still recognized relatives and answered sim-
ple questions, although severe dysphagia (requiring enteric
feeding), spastic tetraplegia with hyperreflexia and bilater-
al extensor plantar responses (EPR) were present.

Her past medical history was unremarkable until 20
years old, when she developed premature menopause.
There was no parental consanguinity. Her mother had 3
spontaneous miscarriages. The patient had 3 siblings: the
first lived for only few weeks and died of unknown cause;
the second sister never had symptoms of hypogonadism
and died of Hodgkin's lymphoma at age 39; the third and
only alive sibling is a healthy 52 years-old female, with
menopause at the age of 47.

Case 3 and 4: The third and fourth cases are sisters. The
younger sister is 33 years old and presented at the age of 26
with neuropsychiatric symptoms, mainly characterized by
an anxiety disorder, generalized tonic-clonic seizures and
frequent falls. She gradually developed spastic mild tetra-
paresis, generalized hyperreflexia, bilateral EPR, urinary
incontinence and severe gait ataxia.

The older sister, who is now 38 years old, had a normal
psychomotor development, but at the age of 17 developed
epilepsy and acute severe neurological deterioration,
becoming totally dependent in days. Currently, she has
severe spastic tetraparesis and dysphagia, requiring percu-
taneous endoscopic gastrostomy feeding. Both sisters still
menstruate, but were never tested for infertility.

Their parents are first-degree cousins. The mother had
one spontaneous miscarriage (in the first trimester) and
their brother is a 40-year-old healthy man.

Case 5: A 50-year-old male initiates progressive asym-
metrical weakness and spasticity of the limbs since the end
of the second decade of life. Ten years later, the patient
gradually developed gait imbalance, sexual dysfunction
and neuropsychiatric symptoms, including irritability,
aggressiveness, disinhibition and memory dysfunction. At
this stage, neuropsychological evaluation revealed deficits
in the logical memory and associative knowledge. At the
end of the 4th decade, the patient progressively lost
strength of the four limbs, becoming wheelchair-bound at
the age of 47. The last neurological examination showed
severe spastic tetraparesis, bilateral EPR and hyperreflexia.
He is now institutionalized and totally dependent.
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Concerning the familiar history, parents came from the
same small village, however, consanguinity could not be
proved. The patient has 15 siblings, 4 of which had gait
impairment and died between the ages of 3 and 37.

Case 6: A 46-year-old male patient, who develops suba-
cute aphasia and right hemiparesis at the age of 42. Since
then, he gradually deteriorated, becoming severely dis-
abled, unable to attend his own body needs without assis-
tance and wheelchair-bound.

In his past medical history, he had transient chorea after
measles vaccine, with complete recovery, and epilepsy dur-
ing childhood. He experienced learning difficulties and
completed 9th grade under a special individualized educa-
tional program. Symptoms of hypogonadism, namely erec-
tile dysfunction and decreased libido, presented during
puberty and became chronic.

Currently, the neurological examination reveals
dysarthria, frontal release signs, moderate spastic tetra-
paresis, myoclonic jerks of both superior limbs, focal dys-
tonia of the left hand and bilateral cerebellar ataxia.
Neuropsychological evaluation shows severe impairment
in attention, concentration and executive function.

His family history is unremarkable, except for his half-
sister, who has a Multiple Sclerosis diagnosis.

Case 7: A woman of 46 years old initiated severe fatigue
interfering with activities of daily living, urinary inconti-
nence and progressive cognitive dysfunction, after her first
delivery at the age of 22. She had premature menopause at
the age of 38.

Besides learning difficulties during childhood, no other
relevant personal history was mentioned.

The neurological examination revealed bilateral pyram-
idal signs and mild gait ataxia. Her cognitive impairment
affects mainly memory, language, attention and executive
functions.

There is no relevant familiar history.

Brain Imaging
Six patients underwent brain MRI (it wasn't possible to
obtain brain MRI from the 4th patient). All patients fulfilled

Figure 1. Supratentorial MRI findings of two patients (patients 3 and 7),
in axial T2-weighted imaging (A and C) and FLAIR (B and D). Notice the
diffuse white matter hyperintensity, in these cases reaching the subcor-
tical U-fibers, as well as the extensive low signal on FLAIR, correspon-
ding to the areas of cystic degeneration.
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Figure 2. Corpus callosum atrophy (midline sagittal T1-weighted ima-
ging), accompanying the supratentorial white matter changes..

Figure 3. Relative temporal lobe sparing (axial FLAIR) when compared
to the remaining cerebral white matter (see Figure 1).

Figure 4. Cerebellar white matter findings (axial T2-weighted imaging).
High intensity lesions involving the deep cerebellar white matter can
be found. These lesions never show the cystic degeneration that cha-
racterizes the supratentorial white matter changes.

Figure 5. Diffusion-weighted imaging findings in two patients (ADC
map). Notice how the white matter lesions display increased ADC
value, indicating increased water diffusion.
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Figure 6. Hyperintense radiating stripes (sagittal FLAIR) can be seen
within the white matter lesions, usually interpreted as strands of spa-
red axons.

brain MRI criteria for VWMD?, displaying diffuse signal
abnormalities of cerebral white matter, white matter rarefac-

tion and cystic degeneration (Figure 1), with concomitant
callosal atrophy (Figure 2) and relative sparing of the tempo-
ral lobes (Figure 3). Signal changes involving the cerebellar
white matter were found in five patients (Figure 4). The white
matter lesions did not enhance and displayed diffusion facil-
itation (Figure 5). Four patients also showed a pattern of radi-
ating stripes in the supratentorial white matter, correspon-
ding to spared fibers among the rarefied tissue (Figure 6).

Genetics

The genetic studies of all patients, except for the 6th
case, disclosed a homozygous mutation of the EIF2B5 gene
[c.338G>A(p.Argl13His) - exon 3], which was already
described**'. The 6th patient has a compound heterozygo-
ty of the EIF2B5 gene [c.338G>A(p.Argl13His) on exon 3
and c.943C>T(p.Arg315Cys) on exon 7].

Table I. Summary of the clinical characteristics of the seven cases described

Gender | Clinical | Presentation Trigger Familial history Consanguinity Hypogonadism
onset symptoms
(years)
Possibly remote (paternal
. grandmother and mater-
1 F 45 Acute No Negative nal grandfather lived in Yes
the same small village)
Mother: 3 spontaneous
miscarriages.
Siblings:
. Familial con- 1 - Died in the first
2 F 20 Progressive flicts weeks of life No Yes
2 — Died at 39 yo with
Hodgkin’s lymphoma
3 - 2 52 yo Healthy
3 F 27 Progressive Psyghologl cal Sister of 4 Parents are f}rst degree Never tested
istress cousins
4 F 17 Acute Unknown Sister of 3 Never tested
4 of the 15 siblings deve-
loped progressive gait
5 M 19 Progressive Unknown | impairment beginning at Doubtful Doubtful
childhood and died befo-
re the age of 37
6 M 6 Acute Mea§les Half-sister has .Multlple No Yes
vaccine? Sclerosis
7 F 22 Progressive | First delivery Negative No No
F - Female; M — Male.
Table Il. Summary of the MRI characteristics of the seven cases described
p White Cystic Temporal Radiating Callosal Cerebellar DWI/ADC map
t | matter | degene- sparin; stripes atroph changes
changes| ration P g p phy g
1 FPTO + +/- - + + NA
2 FPTO + + + + - NA
3 FPTO + + + + + 1
4 NA NA NA NA NA NA NA
5 FPTO + + - + + NA
6 FPTO + + + + + 1
7 FPTO + + + + + NA
Pt - Patient, FPTO - frontal, parietal, temporal and occipital, NA — not available, DWI - diffusion-weighted imaging, ADC - apparent diffusion coeffi-
cient.
Sinapse Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15




Discussion and Conclusion

We have described the main phenotype of a cohort of
seven patients with the diagnosis of VWMD. The clinical
and imaging features are summarized in tables I and II,
respectively.

Classically, the first symptoms of Vanishing White
Matter Disease appear during childhood. In fact VWMD is
one of the most common hereditary diseases of white mat-
ter in paediatric age. Nevertheless, in our cohort, five of the
seven patients presented the first symptoms in adulthood,
being VWMD the most frequent leukodystrophy in adult-
hood in our institution. This high proportion of adult-onset
patients supports the need to consider this entity in the dif-
ferential diagnosis of leukodystrophies in this age group,
especially when brain MRI is suggestive.

Three cases had acute presentation and the remaining
four were progressive. Not surprisingly, ovary insufficiency
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was present in three of the five female patients with
VWMD, a well-known association. However, to our knowl-
edge, we described the first male patient with symptoms of
hypogonadism.

According to literature, the most prevalent mutations
affect the EIFB5 gene, as in our patients. Homozygous
mutation of EIF2B5 gene [c.338G>A(p.Argl113His) - exon 3]
is frequently associated with late onset and slowly progres-
sive disease®. To our knowledge, we report the first patient
with a compound heterozygoty of the EIFB5 gene
c.338G>A(p.Argl13His) on exon 3 and c.943C>T
(p.Arg315Cys) on exon 7]. Although the area of influence of
our hospital extends throughout all the central region of
our country, all patients are from a single district (Leiria).

The clinical and neuroimaging findings of patients with
VWMD are highly specific, directing the diagnosis and
avoiding unnecessary costs. l
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Psicose secundaria ao HIV versus Esquizofrenia
HIV-associated psychosis versus Schizophrenia

Maria Inés Souto Braz, Frederico Couto, Luis CAimara Pestana
Departamento de Neurociéncias — Servigo de Psiquiatria e Satide Mental, Hospital de Santa Maria.

Resumo

A psicose secunddria ao HIV e a Esquizofrenia sdo duas patologias que tém algumas carac-
teristicas em comum. Este artigo pretende clarificar o diagnéstico diferencial entre estas duas
entidades clinicas, expondo um caso clinico de um doente do sexo masculino, 31 anos de
idade, com seropositividade para HIV ha 7 anos, com mau padrao de adesdo a terapéutica anti-
retroviral, sem antecedentes psiquidtricos conhecidos, com consumos regulares de canabinéi-
des que recorreu ao nosso servigo de urgéncia de Psiquiatria com alteragdes psiquidtricas
(ideacao delirante persecutéria, de grandiosidade, alucinacdes do tipo actstico-verbal e visual)
e do comportamento (heteroagressividade fisica e verbal) que motivaram internamento no
servigo de Psiquiatria.

Durante o internamento realizou-se uma avaliacao multidisciplinar, com participacdo da
Infecciologia, Neurorradiologia e Neurologia face a complexidade do caso, tendo o doente rea-
lizado avaliacao analitica exaustiva com pesquisa das populacdes linfocitarias, carga viral do
HIV, doseamento de ceruloplasmina, estudo da hemocromatose, ressonancia magnética de
cranio, puncao lombar e, por fim, avaliagdo neuropsicolégica, tendo a tltima documentado
alteracdes acentuadas na atenc¢ao sustentada e moderadas nas funcgdes executivas.

Os achados imagiol6gicos eram compativeis com Encefalopatia do HIV que é uma entida-
de clinica caracterizada como sendo uma triade constituida por alteracdes do tipo comporta-
mental, cognitivo e motor, e que ocorre normalmente em fases avancadas da infeccdo do HIV.

O caso clinico suscitou algumas duvidas relativamente ao diagnéstico de Encefalopatia do
HIV pelo facto do doente nao apresentar alteragées motoras, apenas as de causa medicamen-
tosa, e também por se ter constatado uma resposta precdria ao antipsicotico, o que normal-
mente ndo acontece em doentes com psicose e HIV.

Resume

HIV-associated psychosis and Schizophrenia are two pathologies which have some charac-
teristics in common. This article intents to clarify the differential diagnosis between these two
clinical entities, exposing a clinical case with a male patient, 31 years old, HIV positive for 7
years, with poor adherence to treatment, without psychiatric antecedents, a regular cannabis
user who is conducted to our psychiatric emergency with psychiatric alterations (persecutory
delusion, delusion of grandeur, auditory and visual hallucinations) and behavioral alterations
(physical and verbal heteroagressivity). The patient was admitted in our psychiatric department.

During his admission a multidisciplinary assessment was needed, with participation of
Infectiology, Neuroradiology and Neurology, the patient was submitted to an exhaustive evalu-
ation with lymphocyte population counts, HIV viral load, ceruloplasmin levels, hemochro-
matosis tests, magnetic resonance imaging (MRI), cerebrospinal fluid analysis and, finally, neu-
ropsychological testing, which documented severe alterations in sustained attention and mod-
erate alterations in executive functions.

The MRI findings were compatible to HIV Encephalopathy, which is a clinical entity charac-
terized by a triad of behavioral, cognitive and motor dysfunctions that normally occurs in
advanced stages of HIV infection.

This clinical case raised some doubts about HIV Encephalopathy diagnosis not only
because the patient didn’t present motor dysfunctions, only those caused by medication, but
also, because of the poor response to the antipsychotic medication, not usually found in
patients with psychosis and HIV.
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Introducao

A psicose secunddria ao HIV e a esquizofrenia sao duas
doencas que tém algumas caracteristicas em comum,
nomeadamente alteragoes da esfera sensério-perceptiva
(alucinagdes), do contetido do pensamento (delirios) e
cognitivas, sendo estas ultimas constatadas em fases
avancadas de ambas as patologias. As estimativas para os
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primeiros surtos psicéticos em doentes com HIV variam
entre 0,23 e 15% e podem aumentar com a progressao da
infeccao’.

A propésito de um caso clinico pretendemos clarificar
o diagnoéstico diferencial entre estas duas doencas, abor-
dando especificamente uma entidade clinica designada
por Encefalopatia do HIV (igualmente denominada por
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Deméncia do HIV ou Complexo Demencial do HIV) que se
apresenta sob a forma de triade clinica, constituida por
alteracdes comportamentais, cognitivas e, contrariamente
a esquizofrenia, motoras encontrada sobretudo em doen-
tes em fases avancgadas de infec¢do a HIVA.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 31 anos de idade, natural de
Lisboa, vive com a mde, 8° ano de escolaridade, teve mul-
tiplas actividades profissionais de curta duracgdo, a tultima
foi na construcio civil, actualmente desempregado, com
consumos regulares de canabindides. Seguido em
Consulta de Infecciologia desde 2008, altura em que se fez
diagnéstico de seropositividade para HIV no contexto de
estudo de um Sindrome Mononucleose-like, tendo aban-
donado o seguimento entre 2008 até 2014. Apés 6 anos do
diagnéstico de HIV volta a Consulta de Infecciologia, apre-
sentando-se emagrecido, com lesdes cutaneas descamati-
vas, adenopatias cervicais e ainda com alteracdes do com-
portamento, nomeadamente hostilidade e heteroagressi-
vidade verbal e ideacdo delirante de contetido persecut6-
rio e prejuizo dirigida a ex-namorada com quem tinha
mantido uma relacdo de 7 anos. Nesta altura iniciou tera-
péutica anti-retroviral (darunavir 800mg/dia, ritonavir
100mg/dia e abacavir/lamivudina 1mg/dia) e realizou-se
um pedido de colaboracdo a Psiquiatria para o avaliar em
consulta. O doente desde entdo manteve sempre um
padrao de ma adesao a terapéutica e as consultas das duas
especialidades.

Em Abril deste ano o doente recorreu ao Servico de
Urgéncia de Psiquiatria acompanhado pela sua mae por
quadro de agitacdo psicomotora e heteroagressividade
verbal e fisica dirigida 2 mesma. A observagao encontrava-
se vigil, irritdvel, mas colaborante, com aspecto descuida-
do; apresentava humor disférico, ideacao delirante perse-
cutéria e prejuizo focalizado na ex-namorada e de gran-
diosidade. Verbalizava que a ex-namorada lhe tinha rou-
bado os bens e que tencionava vingar-se dela. Referia ser
irmao de figura publica do mundo desportivo, que o filho
deste era seu, que namorava uma cantora de musica pop

Figura 1. RM-CE corte coronal T1 - atrofia cortical de predominio frontal.

Sinapse

internacional e fazia referéncia a multiplos automéveis
topo de gama como sendo seus. Acrescentava ainda ter
ganho trés vezes o euromilhdes. Apresentava ainda activi-
dade alucinatéria visual e acustico-verbal na 22 pessoa —
“Eu vi Nossa Senhora de Fatima que me disse que me ia
curar e que nao devia cortar o cabelo até ir a Fatima”.
Optou-se pelo internamento para estabilizacdo do quadro
psicético.

No internamento o doente apresentava lentificacao
psicomotora, discinésia oromandibular, para manter a
atencao sustentada obrigava a repeticdo de estimulos,
hipertonia axial e dos membros, com tremor minimo e
simétrico dos membros superiores e cefdlico — provavel-
mente secunddrio ao neuroléptico introduzido.
Analiticamente constatou-se doseamento de canabinéi-
des positivo na urina, populacdes linfocitarias CD4+ 147
células/mm® (9%) CD8+ 1133 células/mm?® (67%), carga
viral HIV 86 940 no soro, doseamento de ceruloplasmina
dentro dos valores de referéncia e o estudo da hemocro-
matose sem alteracodes (saturacdo da transferrina 39% e
ferritina 39,8 ng/mL). Foi submetido a puncdo lombar e
no liquor cefalorraquidiano verificou-se aumento das
células (16,8), com predominio das células mononuclea-
das, hiperproteinorraquia (57,7); ADA negativo; antigénio
criptococos negativo; EBV, CMV, HSV-1/2 e JC negativos;
carga viral HIV 573. Realizou RM-CE que evidenciou alte-

Figuras 2 e 3. RM-CE Alteracdo simétrica e difusa do sinal da substan-
cia branca cerebral profunda, subcortical e periventricular em FLAIR,
com alargamento difuso dos sulcos cerebrais.
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racdo simétrica e difusa do sinal da substancia branca
cerebral profunda, subcortical e periventricular em DP, T2
e FLAIR, e hipointensa em T1, com coexisténcia de alarga-
mento difuso dos sulcos cerebrais. Da avaliacdo neuropsi-
colégica realizada destacou-se alteracdes acentuadas na
atencdo sustentada, memoria episddica, capacidades
visuo-perceptivas, raciocinio légico-abstrato e fluéncia
verbal semantica; alteracdes moderadas nas funcdes exe-
cutivas e alteracdes ligeiras na memoria imediata/de tra-
balho; anosognosia para os défices mnésicos. Foi reinsti-
tuida a terapéutica anti-retroviral e introduzida a olanza-
pina 30mg/dia por interac¢do medicamentosa com rito-
navir (ritonavir aumenta a actividade da CYP1A2 e da
UDP-glucoronil-transferase que metabolizam a olanzapi-
na e consequentemente diminui significativamente os
seus niveis plasmdticos). Como a resposta foi precdria,
decidiu-se substituir a olanzapina por haloperidol
15mg/dia com melhoria parcial da sintomatologia psi-
quidtrica. Apresentando sintomatologia extrapiramidal
marcada, foi reduzido o haloperidol para 10mg/dia.

Apb6s dois meses de internamento o doente teve alta
melhorado do ponto de vista psiquiatrico, nao verbalizava
de forma espontanea ideacao delirante e quando verbali-
zada era de menor dinamismo afectivo, mantendo contu-
do sintomas exuberantes de deterioracao cognitiva. O
doente teve alta com o seguinte plano terapéutico: manter
seguimento em consulta de Infecciologia e Psiquiatria e
cumprir
10mg/dia. Ap6s 2 semanas da alta, o doente foi avaliado
em Consulta de Psiquiatria, apresentando-se com sialor-
reia marcada, bradicinésia e rigidez pelo que foi substitui-
do o haloperidol pela risperidona 3mg/dia. Uma semana
apos ajuste terapéutico, o doente ndo apresentava sinto-
matologia extrapiramidal.

terapéutica anti-retroviral e haloperidol

Conclusdes

Os sindromes psicdticos sao mais comuns nos doentes
com HIV em comparagdo com a populagdo geral e ha
varios factores etiopatogénicos responsdveis por este
facto, nomeadamente efeitos directos do HIV no Sistema
Nervoso Central (SNC), infecgdes oportunistas, neoplasias
do SNC, efeitos secunddrios da terapéutica anti-retroviral
(TARV), abuso de substancias tdxicas e factores de stress
psicolégico associados a situacdo de serem portadores de
doenga crénica®.Por este motivo e igualmente pelo facto
da psicose secundéria ao HIV caracterizar-se por manifes-
tacdes clinicas sobreponiveis as observadas na esquizofre-
nia faz com que devamos clarificar precocemente a pre-
senca da infeccao através dos testes seroldgicos, essencial-
mente na populacdo jovem com comportamentos de
risco, de forma a estabelecer-se um diagnéstico diferen-
cial e instituir-se a TARV o mais cedo possivel com intuito
de evitar uma deterioragdo cognitiva rdpida. Nao estd
totalmente claro o efeito da TARV nos sintomas psicéticos,
mas sabe-se que esta pode causar alucina¢des como efei-
tos adversos”.

Este caso clinico ilustra a complexidade do diagndstico
diferencial das perturbacdes psicéticas, que neste caso em
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concreto exigiu uma avaliagdo multidisciplinar, da
Infecciologia, Neurorradiologia e Neurologia. As imagens
da RM-CE do doente anteriormente descritas sdo compa-
tiveis com o diagndstico de Encefalopatia do HIV que se
caracteriza por manifestacoes clinicas variadas do tipo
comportamental, cognitivo e motor, nomeadamente per-
cepcdo visual anormal, alteragdes do humor (depressao e
apatia), retraimento social, aumento da distractibilidade,
diminuicao da atencao e da concentragdo, problemas na
memoria a curto e longo prazo, dificuldades no célculo, na
linguagem e no planeamento e lentificacao psicomotora.
A Encefalopatia do HIV é considerada uma “deméncia
subcortical” em que os dominios cognitivos mais compro-
metidos sdo a atenc@o e as fungdes executivas®.

O doente anteriormente descrito suscitou algumas
duvidas relativamente ao diagndstico de Encefalopatia do
HIV por nao apresentar alteracdes da motricidade, s6 ape-
nas as de causa medicamentosa. Estd documentado que
os doentes com infeccdo de HIV apresentam maior proba-
bilidade em desenvolver sintomatologia extrapiramidal
secunddria ao uso de antipsicéticos, sobretudo com os
tipicos, como se constatou neste caso®*. Sabe-se também
que nas psicoses associadas ao HIV é menos comum
encontrarmos delirios de contetido bizarro e sintomas de
12 ordem de Kurt Schneider (percepcao delirante, alucina-
¢oes acustico-verbais discutindo ou comentando o com-
portamento do doente e as varias formas de alienacao do
pensamento), contrariamente ao que acontece na
Esquizofrenia.

Outro aspecto a referir que revela alguma atipicidade
deste caso clinico € o facto de haver uma resposta apenas
parcial ap6s a introdugdo do antipsicético, normalmente
os doentes com HIV e psicose respondem eficazmente
com doses menores e mais rapidamente, o que nao se
verificou®. Os agentes antipsicéticos tipicos como o halo-
peridol devem ser evitados, privilegiando a utilizacdo dos
atipicos como a olanzapina, quetiapina e risperidona®.

Ap6s o diagnostico de SIDA cerca de 4-8% dos doentes
pode exibir sintomatologia maniforme. Contudo a hipéte-
se diagnéstica de Mania ndo foi admitida neste caso clini-
co porque, embora o doente apresentasse humor disférico
e ideacao delirante de grandiosidade, nao apresentava
outros sintomas necessarios para configurar o diagnéstico
de Mania, tais como taquipsiquismo, pensamento ideofu-
gitivo e diminuicdo da necessidade de dormir®.

O desafio clinico que entendemos como mais dificil,
quando avaliamos estes doentes portadores da infeccao
do HIV e que simultaneamente apresentam alteracoes psi-
quidtricas, é concluir se a psicose € inteiramente primdria
e eventualmente configurar uma esquizofrenia ou se a psi-
cose é secunddria ao HIV, ou se ambas, sobretudo em
doentes jovens com consumos regulares de canabinéides
e com alguns aspectos compativeis com uma personalida-
de esquizdide prévia. B
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Fistula linfatica cervical de alto débito: descricao de um caso e revisdo da

literatura

High-output cervical chyle fistula: case description and review of the

literature
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Resumo

Introducéo: O sistema linfatico é constituido por uma vasta rede de vasos que conduzem a
linfa para o sistema circulatério. As lesdes de grandes vasos linfaticos podem determinar o apa-
recimento de fistulas linfaticas, sobretudo se estas ocorrerem ao nivel do ducto toracico.

Caso clinico: Descreve-se um caso clinico de um homem de 37 anos de idade, vitima de um
traumatismo cervical que originou uma hérnia discal cervical traumdtica. Foi submetido a dis-
cectomia e artrodese cervical por uma abordagem antero-lateral esquerda. No periodo pds-
operatério diagnosticou-se uma fistula linfatica cervical, que sendo de alto débito ndo respon-
deu as medidas terapéuticas conservadoras. Apds o aparecimento de complicagoes decorren-
tes da espoliacdo persistente de linfa, foi submetido a uma laqueagao do ducto tordcico atra-
vés de uma toracotomia direita, com resolucao definitiva da fistula.

Discussao: As fistulas linféaticas cervicais sdo mais comuns a esquerda e resultam da lesao
do ducto torédcico. Embora sejam uma complicacdo possivel de procedimentos cirtirgicos a
regido cervical, sao muito raras apés discectomias cervicais. A maioria dos casos sao fistulas de
baixo débito, diagnosticados no periodo pds-operatério e tratados com sucesso ap6s a institui-
¢ao de medidas terapéuticas conservadoras. As opc¢oes de tratamento invasivo sao variadas e
devem ser implementadas nos casos em que houve faléncia do tratamento médico. Esta pato-
logia apesar de infrequente pode ter complicacdes graves nomeadamente nutricionais, meta-
boélicas e imunolégicas, que podem culminar na morte do doente.

Abstract

Introduction: The lymphatic system is composed by a vast network of vessels that transport
the lymph to the circulatory system. Lesions of main vessels can dictate the appearing of chyle
fistulas, specially if they occur in the thoracic duct.

Case report: We report a case of a 37 year old male, with a cervical disc hernia after a trau-
matic event, submitted to cervical discectomy and arthrodesis through a left anterolateral
approach. A high output chyle fistula was diagnosed a few days after surgery, which persisted
after a period of conservative treatment. After the appearing of disorders related to the massive
loss of lymph, the patient was submitted to a thoracic duct ligation through a right thoracotomy;,
with definitive resolution of the fistula.

Discussion: Chyle fistulas are more common in the left side and are a consequence of a tho-
racic duct injury. Although they are a well-known complication of cervical surgical procedures,
they seldom occur after cervical discectomies. The majority are low output fistulas, are diag-
nosed in the post operative period and can be treated adequately with conservative treatment.
Invasive procedures, such surgery or thoracic duct embolization, are an option and should be
implemented when conservative treatment fails. Although infrequent, this condition may have
severe complications, including nutritional, metabolic and immunological disorders, which
may culminate in death.
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Introducdo

O sistema linfético é constituido por uma extensa rede
de capilares, vasos linfaticos, ganglios e 6rgaos linfoides e
desempenha vérias fun¢des fundamentais, entre as quais
o transporte de proteinas e células do sistema imune;
recolha e filtragdo do excesso de liquido acumulado no
espaco intersticial e reconducao ao sistema circulatorio; e
transporte da gordura absorvida no sistema gastrointesti-
nal para a corrente sanguinea'?.

O ducto torécico, o maior ducto linfitico do corpo, ter-
mina no angulo venoso esquerdo, especificamente na jun-
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¢ao da veia subcldvia esquerda com a veia jugular homo-
lateral. E responsavel pela drenagem da linfa de ambos os
membros inferiores, abdémen, hemitérax esquerdo,
membro superior esquerdo e regido cervical esquerda. A
drenagem linfatica do restante corpo entra no sistema cir-
culatério através do ducto linfatico direito, no angulo
venoso direito'?.

As fistulas linfaticas sdo uma das mais graves condi¢oes
que podem afetar o sistema linfatico e resultam da lesao
dos principais vasos linfaticos, mais frequentemente do
ducto tordcico. Os mecanismos fisiopatolégicos inerentes
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a formacao destas fistulas sdo as laceracoes de vasos linfa-
ticos, dificuldade e/ou obstrucdo da circulacao da linfa e
as malformacdes linfaticas®.

Caso Clinico

Descreve-se um caso de um doente do sexo masculino
com 37 anos com um quadro de mielopatia grave secun-
dério a uma hérnia discal traumética C6-C7. Esta surgiu
apo6s a queda de um balde de dgua, de uma altura de 10
metros, sobre a regido cervical postero-lateral esquerda. O
doente foi submetido a uma discectomia C6-C7 e artrode-
se ao mesmo nivel através de uma via antero-lateral
esquerda. Durante o procedimento, mais especificamente
na fase de dissecdo muscular, foi identificado um liquido
limpido cuja origem nao foi possivel determinar, que foi
interpretado como liquido cefaloraquidiano resultante de
uma laceracdo dural. Alguns dias apds a cirurgia desenvol-
veu uma tumefacdo indolor na regido cervical esquerda,
que resultou em disfagia e mais tardiamente em dispneia.
No decurso da investigagdo efetuou-se uma TC cervico-
dorsal que mostrou uma volumosa colecao de liquido pré-
vertebral paramediana esquerda localizada entre a regido
cervical e 0o mediastino. O estudo foi complementado com
uma puncido e aspiracdo de um liquido leitoso, que se
constatou ser rico em proteinas e triglicerideos, sendo
compativel com liquido linfatico. As medidas terapéuticas
iniciais, foram aplicadas durante 2 semanas e limitaram-
se ao repouso, as puncdes evacuadoras para alivio sinto-
matico, a restricdo de 4cidos gordos de cadeia longa e a
suplementacdo com 4cidos gordos de cadeia média por
via entérica. Ap6s um breve periodo inicial em que ocor-
reu uma diminui¢do do linfocelo, verificou-se depois um

Figura 1. Na TC cervical efetuada ap6s a artrodese cervical observa-se um
volumoso linfocelo (setas) cervical com extensao ao mediastino: (A) visao
sagital paramediana esquerda e (B) vis@o axial centrada ao corpo de C7.

Figura 2. Na TC cervicodorsal efetuada ap6s laqueacao do ducto tordci-
co constata-se o desaparecimento do linfocelo previamente identificado:
(A) visao axial centrada ao corpo de C7 e (B) visao axial ao nivel da carina.

Sinapse

agravamento sintomadtico progressivo. Os passos seguin-
tes do tratamento consistiram na substituicdo da dieta
entérica por uma parentérica, instituicao de octreétido e
por fim a drenagem continua da fistula linfatica, que
sendo de alto débito (1500 — 3000cc/dia), condicionou o
aparecimento de uma hiponatrémia e hipoalbuminémia
graves ao fim de alguns dias. Ao fim de 3 semanas de tra-
tamento conservador (incluindo 5 dias de drenagem linfa-
tica continua), ndo se verificou uma resolucdo da fistula.
Por este motivo foi transferido para o Servico de Cirurgia
Cardiotordcica, onde foi submetido a uma laqueacao do
ducto tordcico (na regido tordcica) através de uma toraco-
tomia direita, com resolucdo definitiva da fistula. Aos 18
meses de seguimento nao se verificou nenhuma compli-
cacao tardia decorrente da laqueacao das vias linféticas.

Discusséao

O primeiro caso descrito de lesdo do ducto tordcico na
regido cervical ocorreu em 1875 ap6s uma cirurgia para
remoc¢do de um tumor maligno®. As cirurgias cervicais
radicais sdo atualmente a causa mais comum de fistula
linfética cervical, podendo ocorrer em até 2,5% dos doen-
tes operados®. Outra causa frequente sdo os traumatismos
penetrantes cervicais, que se associam a lesdes das vias
linfaticas em 0,9% a 1,3% dos casos’. Embora muito mais
raramente, também podem ocorrer apés traumatismos
cervicais fechados e em procedimentos cirtirgicos menos
invasivos, tais como ressecoes de costelas cervicais, abor-
dagens para discectomias cervicais, biépsias ganglionares
cervicais e mesmo em cateterizacdes venosas centrais®'2.
Cerca de 75% dos casos ocorre a esquerda por lesdao do
ducto torécico ou dos seus principais ramos, enquanto a
lesdo dos restantes surge a direita, tanto por lesdo do
ducto linfatico direito, como pela lesdo do ducto torécico
(que se encontra a direita em 6% dos casos)™ .

O diagndstico de fistula linfatica € normalmente realiza-
do entre o 1° e o 5° dia pés-operatério, no entanto a lesdao
dos principais vasos linfaticos pode ser percetivel durante
o préprio procedimento cirtirgico, sobretudo apés a reali-
zacdo de manobras de Valsalva e/ou da compressao abdo-
minal manual®'®"”. Na maioria dos casos o liquido linfatico
tem um aspeto leitoso, no entanto pode ser cristalino em
doentes sob restri¢do lipidica ou jejum'”*®. Nos casos de
linfocelo (fistula linfdtica interna) a sintomatologia ocorre
pelo efeito compressivo decorrente da acumulacdo da
linfa, nomeadamente através de uma tumefacdo cervical
indolor, disfagia por pressao do es6fago ou dispneia pela
compressdo das vias respiratorias’. A confirmagdo diag-
nostica é mandatodria, devendo ser realizada através de
uma avaliacdo laboratorial do liquido, que é rico em com-
ponentes lipidicos e proteinas'®. Apesar de ndo existirem
padrdes radiolégicos especificos, tanto a ecografia como a
TC e a RM podem ser tteis ao diagnéstico, pois permitem
demonstrar a existéncia e a extensdo do linfocelo™. A lin-
fangiografia e a linfocintigrafia sdo exames mais especifi-
cos para o diagndstico desta patologia. A realizacdo da lin-
fangiografia implica a administracdo de contraste radiopa-
co no sistema linfatico, permitindo desta forma a visualiza-
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¢do de toda a vasculatura linfatica, incluindo o local exato
de extravasamento da linfa'’. Por ser um exame invasivo
estd associado a um risco maior de complicacdes, tais
como necrose tecidual, linfoedema e embolismo gordo®?'.
Em oposicdo a linfocintigrafia é um exame nao invasivo
que utiliza radionucle6tidos para a determinacao do local
de extravasamento e do débito linfatico™.

As complicacoes decorrentes da fistula linfatica estdo
dependentes do local, da duracao e do débito fistuloso®.
No caso especifico do linfocelo cervical, pode ocorrer uma
hipoventilacao severa ou mesmo paragem respiratoria,
por compressao das vias respiratérias. Se houver uma dre-
nagem linfatica persistente e/ou significativa podem
ocorrer distirbios metabdlicos, como hipovolemia, hipo-
natremia e acidose metabdlica; disttiirbios nutricionais,
nomeadamente a hipoproteinemia e a deplecdo de vita-
minas lipossoliveis; e ainda distirbios imunolégicos,
como a linfopenia, acarretando uma maior suscetibilida-
de a infecoes™?.

A implementacdo do tratamento deve ser realizada tao
cedo quanto possivel, de forma a cercear as complicagdes.
Nos casos em que a fistula é diagnosticada durante o ato
cirtrgico, é unanime que o problema deva ser prontamen-
te resolvido através da identificacdo e reparacdo ou
laqueagdo dos vasos linfaticos lesados®. Quando o diag-
néstico é feito no periodo poés cirdrgico nao ha consenso
acerca da melhor abordagem terapéutica®. Considerando
que 30% a 80% dos casos sdo resolvidos de forma conser-
vadora, alguns autores advogam que esta deva ser sempre
a tnica forma de tratamento inicial (16). Outros defendem
uma antecipacdo do tratamento cirtirgico, sobretudo em
fistulas linfaticas de alto débito, porque estas estdo asso-
ciadas a uma maior probabilidade de insucesso com o tra-
tamento conservador'®.

As medidas terapéuticas conservadoras contemplam o
repouso, ajustes nutricionais, a terapia farmacoldgica, a
aspiracao do linfocelo, a drenagem continua e a terapia de
ferida com pressdo negativa'>*"*. O ajuste nutricional tem
como objetivos repor as perdas de fluidos e eletrolitos,
manter ou repor um adequado aporte nutricional e dimi-
nuir a producdo do liquido linfatico, aumentando desta
forma a possibilidade de encerramento espontaneo®?.0
primeiro passo do tratamento consiste em diminuir o
débito da fistula linfatica através da implementagao de
uma dieta pobre em lipidos suplementada com trigliceri-
deos de cadeia média, pois estes sdo diretamente absorvi-
dos na corrente sanguinea e como tal nao contribuem para
a producdo de linfa'®*"*®, Se estas medidas forem insufi-
cientes, o passo seguinte do tratamento passa pela dieta
parentérica total e posteriormente pela terapéutica farma-
colégica, designadamente a somatostatina ou o seu anélo-
go octredtido, isto porque estes firmacos também contri-
buem para a diminui¢do da producéo de linfa'**3!, A dre-
nagem continua e as pungdes evacuadoras podem auxiliar
o tratamento, particularmente em linfocelos resultantes de
fistulas linfaticas de baixo débito'***. Em 2012 Kadota et al
descreveu um caso de fistula linfatica cervical p6s-operat6-
ria de baixo débito tratado com sucesso através de uma
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terapia de pressdo negativa sobre a ferida cirurgica®. Um
dos principais riscos inerentes a esta técnica é a lesao vas-
cular, podendo ocorrer hemorragias abundantes, especial-
mente quanto este procedimento é usado perto de vasos
de grande calibre*. Como a maioria dos casos de fistula
linfética cervical ocorre por lesdo do ducto tordcico junto a
veia jugular interna e artéria carétida, a aplicacdo desta
técnica deve ser feita com precaucao®.

As formas de tratamento mais invasivas sdo variadas e
estdo normalmente reservadas para os casos de faléncia
do tratamento conservador'?. A re-exploragdo cirtrgica é
uma das formas de tratamento possiveis e tem como prin-
cipal propdésito a resolucao imediata da fistula linfatica,
que pode ser realizada através da reparacao das vias linfa-
ticas lesadas, pela realizacdo de anastomoses linfatico-
venosas ou ainda pela laqueacdo do ducto tordcico®. Uma
outra possibilidade é a colocacdo de um retalho miofascial
sobre a drea afetada, sobretudo nos casos onde nao é pos-
sivel a identificagao das vias linfaticas®. Esta técnica pode
ser complementada com a aplicacao local de cola de fibri-
na ou de substancias esclerosantes como a doxiciclina,
tetraciclina ou mesmo p6 de talco®***., Embora tanto a
laqueac¢do do ducto tordcico na regido cervical como a
colocacao de retalho miofascial possam ser utilizadas iso-
ladamente, alguns autores advogam que estas técnicas sdo
mais eficazes se forem utilizadas simultaneamente®.
Outra opcao de tratamento cirdrgico consiste na laquea-
¢do do ducto tordcico na regido tordcica, que tanto pode
ser efetuada por toracoscopia como pela tradicional tora-
cotomia direita®. A toracoscopia é uma das técnicas de
eleicao para o tratamento das fistulas linfaticas cervicais
porque apresenta uma eficdcia elevada, que é semelhante
a da toracotomia, mas sendo uma técnica menos invasiva
estd associada a uma menor morbilidade cirdargica®*. A
embolizacdo do ducto tordcico é outra opg¢do existente
para o tratamento de fistulas linfaticas. Consiste na catete-
rizacdo da cisterna do quilo e subsequente embolizagdo
do ducto tordcico numa regido proximal ao local da
lesao®***, Embora seja um procedimento minimamente
invasivo com uma alta eficdcia e uma baixa morbi-morta-
lidade, a elevada dificuldade técnica e a grande quantida-
de de tempo necessdria para o procedimento sdo um obs-
tdculo ao seu uso generalizado®.

A complexidade inerente ao tratamento da patologia
faz-nos levantar algumas questoes pertinentes: (i) a partir
de quando é que se considera haver uma faléncia do trata-
mento conservador? (ii) ja que o débito da fistula linfatica
é o principal fator progndstico para avaliar a eficdcia do
tratamento conservador, é licito passar para formas de tra-
tamento mais agressivas logo apds o diagnéstico de fistu-
la de alto débito? (iii) e para que valores desse débito? Até
ao momento ndo hd respostas consensuais para nenhuma
destas perguntas, nem tao pouco qual a técnica a ser utili-
zada em primeira instancia.

A faléncia do tratamento, incidindo quase exclusiva-
mente nas fistulas de alto débito, leva a perpetuagao dos
distirbios nutricionais, metabdlicos e imunolégicos, que
podem culminar na morte do doente*. Além das compli-

Sinapse

25



26

cagdes que surgem durante a fase ativa da fistula, existem
outras que podem ocorrer mesmo ap0s um tratamento
bem-sucedido, nomeadamente linfoedema crénico nos
membros inferiores, diarreia crénica e/ou ascite abdomi-
nal, principalmente nos casos de laqueagdo ou emboliza-
¢do do ducto toracico®.

Conclusdo

As fistulas linféticas cervicais sdo muito raras apos dis-
cectomias cervicais. Ocorrem mais frequentemente a
esquerda por lesdo do ducto tordcico. Embora o diagnés-
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Resumo

Introducdo: A alexia pura é um defeito parcial ou completo da capacidade de ler, com pre-
servacao da capacidade de escrita e de outras fun¢des primarias de linguagem. Classicamente
o défice foi atribuido a lesoes estratégicas e desconectivas do esplénio do corpo caloso e, mais
recentemente, ao envolvimento da regido intermédia do sulco occipito-temporal lateral
esquerdo, associando-se tipicamente a defeitos do campo visual direito. Apresentamos um
caso de alexia pura sem defeito de campo visual, associado a lesao tnica occipito-temporal
esquerda.

Descricao do caso clinico: Homem de 68 anos apresenta-se com quadro de instalagdo aguda
de alexia, sem agrafia. No exame neurolégico nao foram identificadas outras alteracoes relevan-
tes. A avaliac@o neuropsicolégica demonstrou alexia, com dificuldade em copiar palavras mas
com escrita espontanea e por ditado mantidas. Os estudos por ressondncia magnética (RM)
revelaram lesdo isquémica, com transformacdo hemorragica, occipito-temporal esquerda, pou-
pando o corpo caloso e os seus tratos de saida (demonstrado na RM com tractografia). O estu-
do de RM funcional utilizando um paradigma visual complexo, demonstrou auséncia de ativa-
¢do da regido cortical de interesse (drea da word form ou forma visual da palavra).

Discussao: Este € um caso pouco frequente de alexia pura como manifestacao de uma lesao
Gnica, que envolve ou desaferenta as regides do cortex visual especializadas na representacdo
da word form, sem defeito de campo visual. Confirma-se assim que existem alternativas a pro-
posta classica de sindroma desconectivo proposto por Dejerine.

Abstract

Introduction: Pure alexia is a partial or complete impairment of the ability to read, with
preservation of the ability to write and of other primary language functions. Classically, this
impairment was associated with right visual field defects and was attributed to strategic discon-
nective lesions in the splenium of the corpus callosum and more recently to the medium region
of the left lateral occipitotemporal sulcus. We report a case of pure alexia without visual field
defect, related to a single left occipitotemporal lesion.

Case presentation: Male patient, 68 years old, presented with acute-onset alexia, without
agraphia. Neurological examination did not reveal further significant impairments. Thorough
neuropsychological evaluation demonstrated alexia, with severe difficulties in word copying
tasks, but with preserved spontaneous and by dictation writing. MRI imaging revealed left occip-
itotemporal ischemic lesion, with hemorrhagic transformation, sparing the corpus callosum and
its exit tracts (demonstrated by MRI-tratography). The functional-MRI study, using a complex
visual paradigm, demonstrated absence of activation of the cortical region of interest (visual
word form area).

Discussion: This is an infrequent case of pure alexia as a manifestation of a single lesion,
which involves or deafferentates the cortical regions specialized in the representation of word
form, without visual field defects. Hence, we illustrate that this does not always imply the classi-
cal Dejerine proposal of a disconnective syndrome.
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Introducdo

A alexia pura é um defeito parcial ou completo da capa-
cidade de ler, com a aparentemente paradoxal manuten-
¢ao da capacidade de producao de linguagem escrita (“o
doente ndo consegue ler o que acabou de escrever”). Estao
ainda preservadas a capacidade de soletrar palavras e
outras funcdes de linguagem, nomeadamente a com-
preensao verbal noutras modalidades’. A alteracdo pecu-
liar desta sindroma é o efeito de comprimento da palavra
(ntmero de letras) relacionado com o aumento despro-
porcional do tempo de leitura da mesma**.

Volume 15 | N.°2 | Novembro de 2015

Em 1892, Joseph Dejerine, na sua descricao seminal de
Monsieur C', prop0s pela primeira vez este sindrome de
desconexdo, que relacionou com as duas lesdes simulta-
neas reveladas na autépsia: uma no lobo occipital esquer-
do (determinante de defeito de campo visual direito) e
outra no esplénio do corpo caloso, a qual impediria a
comunicacao do lobo occipital direito com as dreas de lin-
guagem no lobo temporal esquerdo. No entanto, Dejerine
admitia que a lesao do corpo caloso nao era necessaria
para explicar aquilo a que chamou cecité verbale pure
(cegueira verbal pura)®. Estudos posteriores revelaram
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como darea lesional mais frequente, a regido intermédia do
sulco occipito-temporal lateral esquerdo, também conhe-
cida como érea da “word form” (ou forma visual da pala-
vra)®. Alternativamente, as lesdes que envolvam a substan-
cia branca subjacente, poupando o cértex, poderdo indu-
zir um défice equivalente, por desaferentacdo cortical’.
Descrevem-se ainda outras localiza¢gdes, como sejam a
nivel da substancia branca na &rea para-ventricular do
lobo occipital esquerdo’; na substincia cinzenta e branca
no lobo temporal ventral esquerdo, incluindo o girus fusi-
forme anterior e temporal inferior® ou da parte posterior
do girus fusiforme esquerdo e tecido adjacente®.

Pensa-se que a forma visual da palavra é o resultado
final da anédlise de uma série de letras consecutivas pela
ansa ventral (ansa what) do sistema visual'’. Estudos por
ressonancia funcional indicam que o processamento da
forma visual da palavra é realizado numa regido do cértex
occipito-temporal esquerdo, localizada na regido intermé-
dia do sulco occipito-temporal lateral esquerdo*“'?. Esses
mesmos estudos funcionais sobre a drea da forma visual
da palavra demonstraram o seu envolvimento no proces-
samento das representacdes ortograficas (letras e morfe-
mas), sendo independente do tamanho ou formato". Este
procedimento é genericamente equivalente ao reconheci-
mento de faces, realizado em regioes simétricas do hemis-
fério direito'. O resultado deste processamento rapido
serve depois de substrato a outros processos de linguagem
mais complexos®', incluindo a conversdo grafema-fone-
ma (via da "leitura superficial") ou envolvendo a informa-
¢do lexical armazenada (via da "leitura profunda")'®.

Caso clinico

Homem de 68 anos, dextro, com antecedentes de taba-
gismo (102 UMA) e diabetes mellitus 2, que recorre ao ser-
vico de urgéncia por uma queixa, que o préprio considera-
va “intrigante”, de incapacidade de ler. Dez dias antes teria
apresentado um quadro subito descrito pelos familiares
como de "ndo responsividade”, com duracdo de cerca de
meia hora, com comportamento inadequado nas duas
horas seguintes. Desde entdo, apresentava alexia profun-
da, mas conseguia escrever sem problemas. O restante
exame neuroldgico revelou hiperreflexia direita, sem
defeito de campo ou afasia. Numa avaliagdo cognitiva
superficial doente era incapaz de ler palavras, apesar de
identificar as letras; paradoxalmente, apresentava uma
escrita espontanea fluente e graficamente correta, embora
com dificuldade em copiar palavras e frases.

Na avaliagdo neuropsicolégica formal, o doente obteve
23/30 no MMSE" (pontuacdo considerada normal para os
seus 11 anos de escolaridade) e 11 pontos na ADAS-COG',
por penalizacdo nas provas de memoria verbal (pontua-
¢ao global normal, considerando os valores normativos
portugueses para a idade/escolaridade). O discurso
espontaneo era fluente e com sintaxe e contetido seman-
tico normais, 0 mesmo acontecendo com a compreensao
verbal complexa (Token test=22/22); no teste de nomea-
¢do por confrontagdo apresentava algum defeito em diver-
sas categorias (objetos, animais e cores), apresentando
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omissdes, circunléquios e parafasias semanticas.
Confirmou-se alexia franca, com incapacidade de ler pala-
vras, mas identificava letras isoladas e soletrava. A escrita
espontanea (fig. 1) e por ditado (fig. 2) era normal. A escri-
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Figura 1. Escrita espontanea de uma carta (normal).
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Figura 2. Escrita por cépia (alterada) e por ditado (normal).

ta por cOpia estava severamente afetada (fig. 2). Nao apre-
sentava alteracdes noutras funcoes relacionadas com a
prega curva (orientagdo direito-esquerdo, digitognosia ou
célculo) mas na leitura de nimeros apresentava dificulda-
de em nimeros com mais de um algarismo, sem dificulda-
de na leitura destes isoladamente. Nao foi demonstrada
acromatépsia na tarefa de emparelhamento de cores.
Havia ainda compromisso da memoria episédica verbal,
com defeito de aprendizagem e de armazenamento e alte-
racdo mais discreta da memoria episédica visual por
defeito de armazenamento.

Realizou TC-CE que revelou lesdo vascular posterior do
hemisfério esquerdo. A RMN-ce (fig. 3) confirmou "lesdao
temporal medial e occipital a esquerda, heterogénea, que
se caracterizava por hipossinal em T1 e hipersinal nas
sequéncias de TR longo, associando-se no seu interior a
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Figura 3. Imagens de RMN-ce, revelando lesao temporal medial e occipi-
tal a esquerda (A e B) e lesao talamica direita (C).

dreas de morfologia giriforme, espontaneamente hiperin-
tensas em T1, hipointensas em T2 e que se acentuavam na
sequéncia T2*, em provavel relacdo com dreas hemorragi-
cas. Identificou-se ainda uma outra lesao infracentimétri-
ca talamica direita, hiperintensa em T2, hipointensa em
T1, com discreta restricao a difusao. Estas alteracdes eram
compativeis com lesdes vasculares isquémicas em fase
subaguda, com transformacao hemorrdgica da lesdo occi-
pitotemporal esquerda.”

Posteriormente realizou-se um estudo de ressonancia
por tractografia e funcionais. O primeiro, demonstrou que
as fibras de conexdo do corpo caloso estavam poupadas
(fig. 4). Enquanto o estudo funcional utilizando um para-
digma de cenas visuais complexas evidenciou a auséncia

de ativacdo da regido intermédia do sulco occipito-tempo-
ral lateral esquerdo (fig. 5).

Figura 4. Estudo por tractogragia que confirmam que as das fibras de
saida do corpo caloso estdo preservadas (a seta indica a lesao).

Figura 5. Ressonancia Magnética funcional (RMf): O protocolo de deci-
sdo semantica com estimulacdo auditiva demonstrou dominéancia
esquerda da linguagem (A). Em tarefas de estimulagao visual com cenas
visuais complexas demonstrou-se ativacao temporal inferior direita (via
ventral) e auséncia de ativagdo no lado da lesdo, que atinge a regido da
drea visual da forma da palavra (B e C).

De referir que a causa do AVC permanece indetermina-
da: a localizagao das lesdes e a transformacao hemorrdgi-
ca sugeriam uma etiologia embélica, no entanto o ecocar-
diograma e o Holter foram normais e eco-Doppler revelou
apenas estenose de 50% da artéria carétida interna direita.

Volume 15 | N.°2 | Novembro de 2015

Discussdo

Na descrigdo classica de Dejerine, a alexia pura é apon-
tada como uma sindroma desconectiva consequente a
duas lesdes simultaneas: uma no lobo occipital esquerdo e
outra no esplénio do corpo caloso*. No entanto, tém sido
descritos doentes, como o que apresentamos, com lesao
Unica e que nao envolve o esplénio”. Nestes casos, alguns
autores explicam a alexia pura como uma manifestacao da
desconexdo entre ambos os lobos occipitais e a drea de lin-
guagem, estando a lesdo a nivel da substancia branca®;
outros autores propoem um envolvimento predominante-
mente cortical, nomeadamente em regides do cértex
visual especializadas na representacdo de letras®, sendo
que na maioria destes casos as lesdes situam-se na regiao
occipito-temporal esquerda’. No nosso doente, a lesao
abrange efetivamente a regido cortico-subcortical aponta-
da como responsdvel pelo processamento da forma visual
da palavra, ao mesmo tempo que o estudo por ressonan-
cia funcional confirma a exclusdo desta drea no processa-
mento de estimulos visuais complexos. Por outro lado,
tanto o estudo morfolégico, como a tractografia confir-
mam a integridade do esplénio do corpo caloso e dos tra-
tos de conexdo intra e inter-hemisféricos, afastando a
hipé6tese desconectiva.

Outro aspeto peculiar do caso que apresentamos, é a
auséncia de defeito de campo visual, considerando que
92% dos doentes com alexia pura tém hemi ou quadranta-
nopsia direita®’. A preservacdo da capacidade visual para
estimulos nao verbais no campo visual direito do nosso
doente, confirma a seletividade do défice para o processo
de leitura e o envolvimento especifico de dreas especiali-
zadas nas representagdes ortogréficas e na Word Form?'.

Como referimos, observou-se ainda algum compro-
misso da memoéria episddica verbal, caracterizado como
defeito de aprendizagem e de armazenamento, muito pro-
vavelmente pela inclusdo do hipocampo esquerdo no
enfarte hemorragico occipito-temporal esquerdo e tam-
bém defeito discreto de armazenamento de material
visual, que relacionamos com a lesdo aparentemente con-
temporanea a nivel do tdlamo direito.

Em conclusao, este caso de alexia pura, estudado com
técnicas recentes de ressonancia funcional e tractografia,
reafirma evidéncias prévias de que uma lesdo tnica, corti-
cal e sem envolvimento do corpo caloso pode causar esta
sindroma tao especifico. Confirma também que o defeito
de campo visual, presente em quase todos os doentes, nao
é necessdrio para o defeito de leitura, refor¢ando a impor-
tancia do envolvimento de dreas especializadas nas repre-
sentacgdes ortogréficas. B
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Resumo

Introducéo: O internamento em Unidades de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) esta
recomendado para prevencao, diagnéstico precoce e tratamento de complica¢des associadas a
resseccao de neoplasias cerebrais em criancas.

Métodos: Caracterizacdo da populacdo internada numa UCIP, apds a primeira cirurgia para
exérese de tumor encefalico, entre Janeiro 2007 e Dezembro 2013 através da revisao dos pro-
cessos clinicos, exames imagiol6gicos e laboratoriais. Avalidmos varidveis pré, intra e p6s-ope-
ratérias. Compardmos estas varidveis entre dois grupos: grupo A (internamento na UCIP com
duracao inferior ou igual a 24 horas); grupo B (internamento na UCIP com durag¢ao superior a
24 horas).

Resultados: O estudo incluiu 54 doentes com idade média de 6,7 anos. A maioria dos doen-
tes (70,4%) apresentava sinais de hipertensdo intracraniana. Localizacdo tumoral mais fre-
quente: fossa posterior (59,3%). Tipos histolégicos mais comuns: meduloblastoma (24,1%) e
astrocitoma pilocitico (24,1%). Existia hidrocefalia em 61,1% e desvio da linha média/hernia-
¢ao encefdlica em 25,9%. Registou-se um 6bito. O internamento na UCIP durou, em média, 79
horas. A extubagao foi realizada invariavelmente na UCIP, em média, 9,8 horas ap6s a admis-
sdo. Registaram-se eventos adversos em 40,7%. Apos a alta, trés criancas foram re-internadas
na UCIP. Os grupos A e B incluiram 27 criangas. Relacionou-se com internamento com dura-
¢do superior a 24 horas: cirurgia prolongada (p=0,006), défice neurolégico de novo (p=0,018),
realizagdo de TC/RMN-CE urgente (p=0,002), tempo até extubagdo superior (p=0,000).

Conclusoes: Na auséncia de intercorréncias intra ou p6s-operatérias, a transferéncia dos
doentes da UCIP para a enfermaria é segura nas primeiras 24 horas ap6s a ressec¢ao de neo-
plasias cerebrais.

Abstract

Background: Admission at Pediatric Intensive Care Units (PICU) is recommended for pre-
vention, early diagnosis and treatment of complications related to the resection of brain neo-
plasms in children.

Methods: Characterization of population admitted at a PICU, after the first surgery for
resection of brain tumor, between January 2007 and December 2013. We reviewed clinical
records as well as imaging and laboratory tests. We evaluated pre-operative, intra-operative and
post-operative variables. We compared those variables between two groups: group A (less than
or 24 hours at PICU); group B (more than 24 hours at PICU).

Results: The study included 54 patients. The median age was 6,7 years. The majority of
patients (70,4%) presented intracranial hypertension. The most common tumor location was
the posterior fossa (59,3%). The most common histological types were: medulloblastoma
(24,1%) and pylocitic astrocytoma. Hydrocephalus (61,1%) and midline shift/brain herniation
(25,9%) existed frequently. One patient died. Patients stayed at PICU, on average, 79 hours.
They were extubated invariably, on average, 9,8 hours after admission. Postoperative adverse
events occurred in 40.7% of patients. After discharge to the ward, 3 patients were re-admitted
at PICU. Both groups A and B included 27 children. The following variables were associated
with internment at PICU longer than 24 hours: prolonged surgery (p=0.006), de novo neurolog-
ic deficit (p=0.018), need to perform an urgent cranial CT/MRI (p=0.002), longer time until
extubation (p=0.000).

Conclusions: In the absence of intra or post-operative adverse events, the transfer of
patients from PICU to ward less than 24 hours after surgery for brain tumor resection is safe.
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Introducdo

As neoplasias primdrias do sistema nervoso central
(SNC) sdo as neoplasias s6lidas mais comuns na populacdo
pediatrica (40-50%)."* O seu tratamento é, geralmente,
multidisciplinar e multimodal. O papel da cirurgia no tra-
tamento das neoplasias do SNC inclui: obtencao de mate-
rial para diagnéstico histolégico, exérese parcial ou total da
lesao, tratamento de complicagdes como edema maligno,
hemorragia e hidrocefalia, descompressao de estruturas
eloquentes e controlo da hipertensao intracraniana.

Os internamentos apoés cirurgia para exérese de neo-
plasia cerebral correspondem a cerca de 20% das admis-
soes por causa neurolégica em Unidades de Cuidados
Intensivos Pedidtricos (UCIP).> A prevengdo, diagnéstico
precoce e tratamento eficaz das complicagdes sistémicas e
neuroldgicas associadas ao tratamento cirdrgico das neo-
plasias cerebrais tém impacto positivo na reducao da mor-
bilidade e mortalidade destes doentes.

Apesar do interesse crescente na implementacao e
desenvolvimento de unidades de doentes neurocriticos
pediatricos’, a caracterizacdo dos doentes com neoplasias
cerebrais tratados cirurgicamente e a sua evolu¢do duran-
te o periodo pés-operatério tém sido pouco estudadas."*?
Neste contexto, o presente estudo tem dois objetivos: 1)
caracterizar a populacdo pedidtrica submetida a primeira
cirurgia pararessec¢do de neoplasia do SNC considerando
aspetos pré-operatorios, intra-operatorios e pés-operato-
rios; 2) identificar fatores preditivos de um internamento
prolongado (com duragao superior a 24 horas) na UCIP.

Métodos

O Hospital Pediétrico de Coimbra — Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra EPE € o tinico hospital pediatri-
co de nivel III da Regido Centro de Portugal. Até Janeiro de
2011, recebia criangas entre os 0 e 12 anos e, a partir dessa
data, entre os 0 e 18 anos.

Procedeu-se a avaliacdo retrospectiva dos registos cli-
nicos, exames imagiolégicos e laboratoriais dos doentes
internados na UCIP apds a primeira cirurgia para exérese
de neoplasia cerebral, entre Janeiro de 2007 e Dezembro
de 2013. Foram excluidos os doentes submetidos a biépsia
tumoral bem como aqueles com intervencao cirdrgica
prévia para resseccao tumoral.

Nesta instituicdo, os doentes submetidos a exérese de
neoplasia do SNC sdo internados na UCIB sob ventilacdao
mecanica. O momento da extubacdo é determinado pelo
estado de consciéncia, eficdcia dos mecanismos de permea-
bilizacao/proteccdo da via aérea e autonomia ventilatéria.
Na auséncia de intercorréncias, sdo realizados exames ima-
giol6gicos de controlo nos primeiros dias apds a cirurgia.

As varidveis analisadas neste estudo foram divididas
nas categorias enumeradas na Tabela 1.

Com base na duracao do internamento na UCIP, foram
definidos dois grupos de doentes: A) internados por um
periodo inferior ou igual a 24 horas, B) internados por um
periodo superior a 24 horas.

As varidveis anteriormente referidas foram comparadas
nestes dois grupos. A andlise estatistica foi realizada com
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Tabela 1. Variaveis estudadas

Sexo
Idade

Co-morbilidades

Clinica de apresentacao

Variaveis pré-operatdrias Localizacao

Histopatologia

Desvio da linha média/
herniacao encefalica

Hidrocefalia

Duracdo da cirurgia

Variaveis intra-operatérias |Volume de sangue perdido

Transfusao de GV

Obito no periodo
poés-operatério

Duragao do internamento
na UCIP

Tempo entre admissao
na UCIP e extubacao

Eventos adversos

e L. metabdlicos na UCIP
Varidveis p6s-operatorias

Eventos adversos
neuroldgicos na UCIP

TC/RMN néao programada
na UCIP

Cirurgia nao programada
durante internamento na
UCIP

Re-internamento na UCIP

GV: glébulos vermelhos.

recurso ao programa informético SPSS (versao 17.0) para
Windows e foram utilizados os seguintes testes estatisticos:
Qui-quadrado, Independent t-test e Mann-Whitney. Foi con-
siderado um valor estatisticamente significativo se p<0,05.

Resultados
Varidveis pré-operatdérias

Durante os sete anos estudados, foram internadas na
UCIP 2390 criangas das quais 427 eram doentes neurocri-
ticos (17,9%). O grupo de estudo incluiu 54 destes 427
doentes (11,9%).

Verificou-se um predominio de doentes o sexo mascu-
lino (57,4%).

A idade das criancgas variou entre 7 meses e 17 anos
(média 6,7 anos, mediana 7 anos). Catorze doentes
(25,9%) tinham idade inferior ou igual a dois anos e quin-
ze doentes (27,7%) idade superior ou igual a dez anos.

Trés criangas tinham antecedentes conhecidos de neu-
rofibromatose tipo 1. Uma crianca tinha o diagndstico de
epilepsia desde os 8 meses sendo o diagnéstico da neopla-
sia encefélica efetuado aos 13 anos. Uma adolescente
tinha antecedentes de depressao.

As manifestacdes clinicas dominantes no momento do
diagndstico encontram-se enumeradas na Tabela 2.

Em nenhum caso, a doenga se manifestou por hiper-
tensdo intracraniana aguda grave associada a edema
macico, hemorragia ou hidrocefalia aguda.
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Tabela 2. Manifestagoes clinicas dominantes no momento do
diagnoéstico (n=54)

Manifestacdo Total Percentagem
Hipertensao intracraniana 38 70,4
Alteracoes oftalmoldgicas 16 29,6
Ataxia da marcha 16 29,6
Défice motor 15 27,8
Atraso ou regressao do DPM 9 16,7
Torcicolo/lateralizacao

6 11,1
da cabeca
Convulsao 4 7,4
Anorexia, MPP ou perda

4 7,4
ponderal
Macrocefalia 3 55
Hipotonia axial 3 5,5
Puberdade precoce 1 1,9

MPP: ma progressao ponderal; DPM: desenvolvimento psicomotor.

Tabela 3. Localizacao das neoplasias encefalicas

Localizacdo Total Percentagem
Supratentorial 22 40,7
Selar/supraselar 7 12,9
Temporal 4 7,4
Intraventricular 3 5,5
Talamico-nuclear 2 3,7
Frontal 2 3,7
Parietal 1 1,9
Hemisférico 1 1,9
Talamico-nuclear e

hemisférico 1 19
Regido pineal 1 1,9
Infratentorial 32 59,3
Mediano 41 75,9
Lateral 13 24,1
Tabela 4. Histologia das neoplasias encefalicas
Histologia Total Percentagem
Meduloblastoma 13 24,1
Astrocitoma pilocitico 13 24,1
Ependimoma anaplésico 6 11,1
Craniofaringioma 3 5,6
Astrocitoma de baixo grau 3 5,6
Ganglioneuroma 3 5,6
Glioblastoma 3 5,6
Ependimoma de baixo grau 3 5,6
Papiloma atipico 1 1,8
Neurocitoma 1 1,8
Oligoc}epdroglioma 1 18
anaplasico ’
Papiloma benigno 1 1,8
Histologia inconclusiva 3 5,6
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Os quatro doentes com convulsdes na apresentacido da
doenga tinham tumores localizados no lobo temporal.

Cinco dos seis doentes com torcicolo na altura do diag-
néstico tinham tumores da fossa posterior.

A localizacdo tumoral mais frequente foi a fossa poste-
rior (59,3%) (Tabela 3). Trés quartos dos tumores (75,9%)
apresentavam uma localizacao na linha média. O medulo-
blastoma (24,1%) e o astrocitoma pilocitico (24,1%) foram
os tipos histol6gicos mais comuns (Tabela 4). No momen-
to do diagnéstico, as lesdes tumorais associavam-se, com
frequéncia, a desvio da linha média/herniacao encefélica
(25,9%) e a hidrocefalia obstrutiva (61,1%).

Varidveis intra-operatoérias

A duracio da cirurgia para remocao da neoplasia cere-
bral variou entre 2 horas e meia e 15 horas (média 6,1
horas, mediana 6 horas).

Ocorreram perdas sanguineas significativas em 27 de 47
criancas (57,4%). Neste grupo, a perda sanguinea estimada
variou entre 1,5 ml/Kg e 27 ml/kg (média 7,4 ml/Kg, media-
na 7,7 ml/kg). Quinze criancas (55,5%) necessitaram de
transfusao intra-operatéria de glébulos vermelhos (TGV).

Varidveis pés-operatdrias

Registou-se o 6bito de um doente de nove anos opera-
do a um meduloblastoma, 72 horas ap6s admissdo na
UCIP, por HIC grave refrataria ao tratamento. Os restantes
53 doentes foram transferidos da UCIP para a enfermaria
de Neurocirurgia. A duracdo do internamento na UCIP
variou entre 11 horas e 27 dias (média 79 horas, mediana
30 horas). Metade das criancas (n=27) esteve internada na
UCIP mais de 24 horas, a maioria das quais (n=20) perma-
neceu mais de 48 horas. O internamento mais prolongado
correspondeu ao de uma adolescente intervencionada a
um meduloblastoma que apresentou hemorragia intra-
operatoria grave e importantes sequelas p6s-operatorias.

Nenhuma crianga estava entubada ou ventilada pré-
operatoriamente. Todos os doentes foram admitidos na
UCIP entubados e ventilados. Entre os 53 doentes extuba-
dos, o intervalo temporal entre a admissdo e a extubacao
variou entre 1 hora e 6 dias (média 9,8 horas, mediana 3
horas). Apenas trés criancas foram extubadas apds 48
horas da admissao, uma das quais foi re-entubada duas
horas depois, no contexto de ndo recuperacdo/depressao
do estado de consciéncia associada a complicacdes pos-
cirdrgicas (hemorragia e edema da fossa posterior).

Vinte e dois doentes (40,7%) apresentaram eventos
adversos durante o internamento na UCIP. Dezoito doentes
(33,3%) apresentaram eventos adversos neurolégicos e 11
doentes (20,4%) apresentaram eventos adversos metaboli-
cos (Tabela 5). A complicacdo neuroldgica mais frequente
foi o aparecimento de défices neurolégicos focais de novo
(n=11), que ocorreu nos seguintes casos: astrocitoma piloci-
tico da fossa posterior (n=3), meduloblastoma (n=2), epen-
dimoma anaplésico da fossa posterior (n=1), ganglioneuro-
ma temporal esquerdo (n=1), oligodendroglioma anapléasi-
co frontal bilateral (n=1), neurocitoma do ventriculo lateral
esquerdo (n=1), astrocitoma pilocitico do quiasma 6ptico
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Tabela 5. Comparacdo de varidveis entre os grupos A e B

Total (n=54) Grupo A (n=27) Grupo B (n=27) P
Idade (anos) 6,67 6,88 6,46 0,876
Duracdo da cirurgia (horas) 6,12 5,79 7,06 0,006
Perda de sangue (ml/Kg)* 7,43 6,05 8,92 0.099
Tempo até extubacao (horas) 9,90 2,28 17,81 0,000

Grupo A: doentes internados <24 horas; Grupo B: doentes internados > 24 horas. Foi utilizado o Teste de Mann-Whitney (teste de comparacao de
médias) para calcular o p-value, para varidveis independentes quando nao seguem a normalidade. A normalidade das varidveis foi testada com o teste

Kolmogorov-Smirnov e teste de Shapiro-Wilk. *n=27.

(n=1) e ependimoma anapldsico talamico-nuclear direito
(n=1). As convulsdes pds-cirtrgicas (n=5) ocorreram exclu-
sivamente nos doentes intervencionados a tumores selares
e supra-selares. Nenhum destes doentes apresentou con-
vulsdes como manifestacdo inicial da doenca.

A complicacdo metabdlica mais frequente foi a hipona-
trémia (n=8), que ocorreu nos seguintes casos: medulo-
blastoma (n=2), ependimoma anaplésico da fossa poste-
rior (n=2), craniofaringioma (n=2), astrocitoma pilocitico
do quiasma 6ptico (n=1) e oligodendroglioma anaplasico
frontal direito (n=1). Registou-se um caso de pan-hipopi-
tutarismo (astrocitoma pilocitico do quiasma 6ptico).

Catorze doentes (25,9%) realizaram TC/RMN cranio-
encefélica urgente/ndo programada durante o internamen-
to na UCIP: 5 doentes por HIC, 5 doentes por défice neuro-
légico focal de novo, 3 doentes por convulsoes e 1 doente
para controlo ap6s hemorragia intra-operatéria grave. Dos

Tabela 6. Comparagao de varidveis entre os grupos A e B

exames efetuados, cinco evidenciaram complicagdes que
motivaram cirurgias urgentes/ndo programadas: 3 doentes
com hidrocefalia, 1 doente com hemorragia intraventricular
e hidrocefalia, 1 doente com edema cerebral e hidrocefalia.
Até a alta hospitalar, trés criancas (5,5%) foram re-
internadas na UCIP. Os motivos de re-internamento
foram: 1) coma associado a lesdo isquémica tdlamo-
nuclear direita numa crianca de quatro anos, operada a
um craniofaringioma (reinternada menos de 24 horas
ap6s transferéncia para a enfermaria); 2) depressao do
estado de consciéncia associado a hiponatrémia e desi-
dratacdo, numa crianca de sete anos, operada a um astro-
citoma pilocitico do quiasma 6ptico (reinternada oito dias
apo6s transferéncia); 3) HIC e convulsdo numa crianca de
nove anos, operada a um ependimoma anapldésico tala-
mo-nuclear (reinternada nove dias apés transferéncia).

Total (n=54) Grupo A (n=27) Grupo B (n=27) P
Clinica de apresentacido
Hipertensao intracraniana 38 (70,4) 17 21 0,233
Localizacao da neoplasia
Supratentorial 22 (40,7) 11 11 0,903
Infratentorial 32 (59,3) 16 16 0,903
Mediano 41 (75,9) 20 21 0,750
Lateral 13 (24,1) 6 7 0,588
Desvio da linha média/herniacao encefélica 14 (25,9) 7 7 1
Hidrocefalia 33 (61,1) 14 19 0,163
Perda de sangue significativa* 27 (50) 11 16 0,174
Transfusdo de GV 15 (27,8) 6 9 0,651
Eventos adversos 22 (40,7) 15 0,027
Eventos adversos metabélicos (n=11)
Hiponatrémia 8 (14,8) 2 6 0,125
Diabetes insipida 4 (7,4) 1 3 0,299
Pan-hipopituitarismo 1(1,9) 0 1 0,313
Eventos adversos neurolégicos (n=18)
Défice neuroldgico de novo 11 (24) 2 9 0,018
Convulsao 5(9,3) 2 3 0,639
Hipertensao intracraniana 5(9,3) 2 3 0,639
TC/RMN urgente/néo programada 14 (25,9) 2 12 0,002

Grupo A: doentes internados <24 horas; Grupo B: doentes internados >24 horas. GV: glébulos vermelhos; TC: tomografia computorizada; RMN: resso-

nancia magnética.*n=27.
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Fatores preditivos de internamento prolongado na UCIP

Nas tabelas 5 e 6 apresenta-se a comparacao das varia-
veis pré, intra e pés-operatérias entre os doentes com
internamento na UCIP com duracao inferior ou igual a 24
horas (grupo A) e os doentes com internamento na UCIP
com duragdo superior a 24 horas (grupo B).

Nenhuma varidvel pré-operatéria apresentou relacao
estatistica com um internamento na UCIP com duracao
superior a 24 horas.

Entre as varidveis intra-operatérias analisadas, a dura-
¢ao da cirurgia foi significativamente superior no grupo B.
Embora sem significado estatistico, no grupo B, foi regista-
do um maior volume médio de perdas sanguineas (8,9 vs
6,0 ml/Kg) e maior nimero de doentes recebeu TGV
intraoperatéria (n=9 vs n=6).

No periodo pés-operatério imediato, a realizacao de exa-
mes imagiolégicos urgentes/nao programados, o apareci-
mento de défices neurolégicos focais de novo e um interva-
lo temporal entre a admissdo e a extubacdo mais prolonga-
do associaram-se, de forma estatisticamente significativa, a
internamentos na UCIP com duragao superior a 24 horas.

Discusséao

Poucas publicacoes caracterizaram a populacdo de
criangas com neoplasias encefdlicas submetidas a cirurgia e
a sua evolugdo no periodo p6s-operatério imediato."** Neste
contexto particular da Medicina Neuro-Intensiva, a revisao
da literatura torna evidente a escassez de linhas orientado-
ras, dificultando a otimizacgdo da relag@o entre a qualidade
dos cuidados prestados e o consumo de recursos associado.

O estudo descreve a realidade do tinico hospital pedia-
trico de nivel III da Regido Centro de Portugal. Os cuidados
apo6s excisdao de neoplasia do SNC motivaram cerca de
12% dos internamentos na UCIP, uma percentagem infe-
rior a apontada por Thomas et al..* Importa salientar que,
nesta série, foram incluidos, apenas, os doentes submeti-
dos a primeira cirurgia para remocdo tumoral. As caracte-
risticas demogréficas da populacdo estudada, as caracte-
risticas clinicas e imagioldgicas das neoplasias cerebrais e
os resultados terapéuticos sdo consistentes com outras
séries cirurgicas de maior dimenséo."*

Em metade dos doentes estudados, o internamento na
UCIP teve duracao inferior ou igual a 24 horas. Thomas et
al apresentaram uma duracdo mediana do internamento
na UCIP superior (30 horas vs 48 horas).? Por outro lado,
noutros centros, os doentes sdo extubados ainda no bloco
operat6rio’ ou permanecem entubados na UCIP durante
um intervalo temporal maior.°®

Os eventos adversos pés-operatérios dependem do
estado clinico prévio do doente, da localiza¢do e dimen-
soes da lesdo tumoral e do tipo de cirurgia realizada.
Registaram-se eventos adversos em 40,7% dos doentes. Os
eventos adversos mais frequentes foram o aparecimento
de défices neurolégicos focais de novo (20,4%) e a hipona-
trémia (14,8%). Ocorreram convulsdes pds-operatérias
em 9,2% dos doentes, incidéncia superior a descrita nou-
tros estudos.*® Cinco dos sete doentes com tumores sela-
res/supra-selares apresentaram convulsdes no periodo
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poés-operatério. Por outro lado, ndo ocorreu nenhuma
convulsao ap6s a exérese de tumores hemisféricos. Dos 18
doentes com evolucdo desfavoravel durante o interna-
mento na UCIP, 14 realizaram exames imagiolégicos
urgentes/nao programados e 5 foram submetidos a cirur-
gia urgente/ndo programada.

Apenas trés criangas foram re-internadas na UCIP, duas
das quais oito/nove dias apds a transferéncia para a enfer-
maria de Neurocirurgia. Das 27 criangas com internamen-
to na UCIP com duragao inferior ou igual a 24 horas, ape-
nas uma foi re-internada.

Para o otimizacdo da qualidade dos cuidados e do con-
sumo de recursos, é importante o reconhecimento de indi-
cadores de gravidade que justifiquem um internamento
mais prolongado e, eventualmente, um plano de monitori-
zacdo, prevencdo e intervencdo diferenciado. Importa
salientar que as varidveis pré-operatdrias e, em particular, a
idade do doente, ndo se relacionaram de forma significativa
com um internamento prolongado. Contudo, uma cirurgia
mais prolongada (p=0,006), maior perda sanguinea e neces-
sidade de TGV intraoperatdria indiciam maior complexida-
de técnica da cirurgia e, eventualmente, maior probabilida-
de de eventos adversos. A evolucao clinica nas primeiras
horas apés a cirurgia fornece, igualmente, indicios da
necessidade de um internamento prolongado. O apareci-
mento de défices neurolégicos focais de novo (p=0,018), a
realizacao de exames de imagem motivada por complica-
coes (p=0,002), e a necessidade de manter o doente entuba-
do mais tempo (p=0,000) relacionaram-se significativamen-
te com um internamento mais prolongado.

Este estudo padece de vdrias limitacdes das quais se
destacam: a natureza retrospectiva; o reduzido nimero de
doentes; a ndo inclusao de criangas com mau estado sisté-
mico ou neurolégico a apresentacdo e/ou criangas opera-
das em contexto de emergéncia; a exclusdao de varidveis
relacionadas com a conduta individual dos neurocirur-
gides e anestesistas.

Conclusdes

Nenhuma varidvel pré-operatéria incluindo a idade do
doente, modo de apresenta¢do da doenca ou caracteristi-
cas da lesao tumoral foi associada a um internamento na
UCIP prolongado.

Na auséncia de intercorréncias intra ou pds-operato-
rias, a transferéncia dos doentes da UCIP para a enferma-
ria é segura nas primeiras 24 horas apds a resseccdo de
neoplasias cerebrais.

Considerando as varidveis intraoperatorias, é de esperar
que cirurgias mais demoradas se associem a internamentos
mais prolongados. Uma perda de maior volume de sangue
durante a cirurgia e a necessidade de TGV poderdo, tam-
bém, ser indicadores de maior tempo de internamento,
apesar da auséncia de significado estatistico neste estudo.

A ocorréncia de complicacdes no periodo pés-operaté-
rio imediato, nomeadamente, défice neuroldgico de novo,
a necessidade de realizacao urgente de exames imagiol6-
gicos e a impossibilidade extubacdo a curto-prazo, pode-
rdo condicionar internamentos mais prolongados. B
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The musician entrapped in the aphasic mind: The tragic story of Maurice

Ravel

O musico aprisionado na mente afasica: A historia tragica de Maurice Ravel

Carolina Maruta

Psic6loga Clinica, MPsychol, PhD. Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa.

Abstract

Primary Progressive Aphasia (PPA) is defined as the insidious onset and progressive loss of
linguistic abilities in the absence of major deficits in other areas of cognition or in activities of
daily living, not explained by a focal brain lesion but rather a selective degeneration of the lan-
guage-dominant hemisphere. Here we report the interesting story of the most famous patient
presenting with PPA, the French composer Maurice Ravel. In the last years of his life, the com-
poser developed a progressive aphasia and apraxia (presumably in the context of a general
Frontotemporal Lobar Degeneration spectrum disorder) that culminated in a total inability to
communicate both in verbal and musical terms. The implications of this condition in his last
creative works are also addressed.

Resumo

A Afasia Progressiva Primadria (APP) é uma entidade clinica que se define pela perda progres-
siva de diferentes dominios da linguagem, na auséncia de quaisquer outros défices cognitivos
ou funcionais, nao explicada por uma lesdo focal mas devida a degenerescéncia seletiva do
hemisfério dominante para a linguagem. Apresentamos a interessante histéria do doente mais
conhecido com uma APP, o compositor francés Maurice Ravel. Nos tltimos anos de vida, o
compositor desenvolveu afasia e apraxia progressivas (provavelmente no contexto de uma
Degenerescéncia Lobar Fronto-Temporal) as quais culminaram numa perda total da capacida-
de para comunicar em termos verbais e musicais. As implicagdes desta doenca nos seus ulti-
mos trabalhos artisticos sdo, igualmente, apresentadas no presente artigo.

Informacgodes:

Artigo de Historia, publicado
em Sinapse, Volume 15,
Ntmero 2, Novembro de 2015.
Versdo eletronica em
www.spneurologia.com

© 2015 Sociedade Portuguesa
de Neurologia. Todos os direi-
tos reservados.

Key-words:

Primary Progressive Aphasia
Maurice Ravel
Frontotemporal Lobar
Degeneration

Aphasia

Apraxia

Palavras-chave:

Afasia Progressiva Primadria
Maurice Ravel
Degenrescéncia Lobar Fronto-
Temporal

Afasia

Apraxia

Correspondéncia

com o autor:

C. Maruta, MPsychol, PhD
Laboratério de Estudos de
Linguagem

Departamento de
Neurociéncias e Saide Mental
Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa

e Centro Hospitalar Lisboa
Norte — Hospital de Santa
Maria

Avenida Professor Egas Moniz,
1649-028 Lisboa, Portugal
carolmaruta@gmail.com;
labling@medicina.ulisboa.pt

Introduction

Primary Progressive Aphasia (PPA)'? is a clinical syn-
drome led by a progressive, relatively selected language
impairment, variably affecting word-finding, object nam-
ing, syntax, phonology, morphology, spelling or word
comprehension, without an identifiable cause other neu-
rodegeneration (ruling out other possible causes for the
language deficit, such as stroke or brain tumours)**.

This aphasic disorder should be the most prominent
deficit (i.e. primary) at symptom onset and in the initial
phases of the disease, and should be solely responsible for
impaired activities of daily living for, at least, one to two
years. In fact, memory for recent events, reasoning, visu-
ospatial and social skills are relatively well preserved in
PPA, at least, during the initial stages’. Prominent behav-
ioural disturbances should also be absent in order to make
a root diagnosis of PPA’. PPA is the result of a
selective/focal degeneration of the left language-domi-
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nant cerebral hemisphere. In the majority of cases, such
mechanism can be attributable to a spectrum of disease
processes grouped under the wumbrella term of
Frontotemporal Lobar Degeneration (FTLD)*"#%'°, which
encompasses a group of clinical, pathological and geneti-
cally heterogeneous disorders. Some cases have also been
associated with Alzheimer’s disease pathology'®'"'%.

Here we present the case of a well-known musical com-
poser and how this clinical condition affected his ability to
produce music.

Development

Joseph-Maurice Ravel (1875 — 1937) was a French com-
poser (of paternal Swiss and maternal Basque descent),
known especially for his melodies, masterful orchestra-
tion, richly evocative harmonies and inventive instrumen-
tal textures and effects'. Along with Claude Debussy, he
became one of the most prominent figures associated with
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the Impressionist movement in music. While celebrated
for his musical legacy, he also represents a fascinating
neurological case-study.

His condition is stated to have begun in 1927, when he
was 52 years old, by a progressive deterioration of writing
and subsequent word-finding problems. Interestingly,
these symptoms emerged one year before the completion
of his masterpiece Boléro and the Piano Concerto for the
Left Hand (the latter being commissioned by the Austrian
pianist Paul Wittgenstein, who had lost is right harm dur-
ing the World War I).

Boléro is one of those compositions that is hardly for-
gotten once heard (Figure). Much of its impressiveness is
certainly the result of how it was written: by alternating
between two main melodic themes, repeating the pair
eight times with increasing volume and layers of instru-
mentation. On explaining the idea for the piece, Ravel stat-
ed that his intention was “(...) to repeat it a number of
times on different orchestral levels but without any devel-
opment (...)” thus having “(...) no music in it (...)” (Ravel,
1927; sic. ). In the last decade, some authors have argued
that this musical technique was already revealing signs of
his disease because it appeared to present a compulsive,
structured, even perseverative nature®. In fact, despite the
extraordinary complexity of this piece, it is sufficiently dif-
ferent from other earlier compositions to raise the ques-
tion whether something was already going wrong with
Ravel’s brain. Yet, this is a matter still in debate, especially
because other pieces that followed the creation of Boléro
do not seem to show such a pattern'®.

Ravel became aware of his inability to make familiar
gestures during the summer of 1933. However, the signs of
this ideomotor apraxia were, in fact, present earlier in the
course of the disease as they were accompanied initially by
tremor of hand, and manifested by blunders in writing,
erasures and slowing of gestures. To his horror, the ability
to write both in verbal and musical terms became largely
compromised: he found increasing difficulty in putting his

musical thoughts on paper, coping became impossible
and he could no longer play the piano.
His last creative work, Ronsard & son Ame, is known to

«

have been written down to Ravel’s “(...) laborious dictation
(..)” (sic. ') in 1933. The following year he wrote, with
major difficulties, his last letter and signed for the last time
his own name. By that time, he also “(...) scarcely attempt-
ed to speak (...)" (sic. '), which suggests that his speech
production was already very disturbed at this stage, almost
near mutism. Despite the growing spoken and written lan-
guage impairments, Ravel was able to recognize through
audition his productions and whether musical instru-
ments were out of tune, indicating that at least auditory
perception was preserved'®. In short, Ravel’s intact affec-
tivity, aesthetic sensitivity and musical thinking contrast-
ed with his extreme difficulty in expressing such dimen-
sions, which made it impossible for him to produce music.
Like a writer who no longer can translate his ideas and
images into words, Ravel could no longer translate the pat-
terns which were his music into symbols: he was agraphic
for music. In his presumably words “(...) this opera is here,
in my head, I hear it, but I will never write it (...) I can no
longer write my music. (...)” (sic. ).

In his clinical notes, Théophile Alajouanine, his neurol-
ogist between 1933 and 1936, concluded that Ravel’s slow-
ly progressive apraxia and aphasia pointed towards a cere-
bral atrophy with prominent involvement of the left hemi-
sphere. Since an autopsy was never performed, one can
only speculate that Ravel’s disease was compatible with
FTLD, probably overlapping, from a clinical standpoint,
Pick’s disease (PiD) or a Corticobasal Degeneration (CBD)
(15,18). Until his death in 1937, at the age of 62, due to
complications resulting from an attempt to neurosurgical
treatment (a right side exploratory craniotomy performed
by Clovis Vincent), he remained socially active, making us
think that he never actually reached a dementia stage.

Maurice RAVEL

BOLERO

s s e e Bges B oy

IS DURAND Fdsons Msces

Figure. Maurice Ravel in 1925 and Boléro music sheet. Sources: Bibliotheque nationale de France; hitp://www.diarezzo.de
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Discussion

Communication can be defined as the sharing of infor-
mation by means of a symbol system in order to express a
particular idea. It is present in many animal species and
facilitates complex social relationships and interactions.
Human language is a unique system of communication. It
involves the use of arbitrary signs and symbols, reliant on
phonology and rules of syntax to express lexical or seman-
tic meaning (i.e. using words)'**°.

Music itself represents a form of communication as it is
the art of thinking in sounds, conveying emotions by means
of its own universal language, a product of the human mind
and creativity*'. While much has been written about creativ-
ity in music, an important element seems to be ever-pres-
ent, which is the fact that creativity and “geniousness” have
been many times associated with some sort of mental ill-
ness. The present paper focused on one specific composer
and how a progressive neurological disorder affecting com-
munication influenced his artistic production.

In 1892, Arnold Pick first described a patient with a his-
tory of gradually progressive speech disturbance associat-
ed with atrophy of the left temporo-polar region and pos-
terior two thirds of the frontal lobe, in the context of a pro-
gressive social disorder characterized by disinhibited,
socially inappropriate behaviour®. However, it was only a
century later, in the early eighties of the 20th century, that
a syndrome of progressive aphasia in the absence of
dementia was brought to clinical attention, by the hand of
the American neurologist Marsel-Mesulam. In a case-
series published in 1982, he described six right-handed
patients, who in the presenium experienced the insidious
onset and gradual progression of an aphasic disorder.
Activities of daily living were essentially well preserved
and patients showed a good judgment and insight into
their difficulties. This condition became known as Primary
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Progressive Aphasia (PPA)*’. Since Mesulam’s seminal
paper, PPA has undergone an intensive clinical, neuropsy-
chological, imaging and genetic study and became a major
research field. The advances in structural, functional and
molecular imaging have been essential for the definition
of the biological neural mechanisms underlying PPA in
particular, and FTLD in general. In a time where neurolog-
ical conditions were largely defined by their presenting
symptoms, with a direct brain-behaviour relationship, in
the absence of imaging methods (for instance, CT-scan),
Alajouanine was able to suggest a probable etiology for
Ravel’s apraxia and aphasia. Interestingly, his and other
authors’ descriptions of Ravel’s last years were detailed
enough to hypothesize a probable clinical (and also
pathological) diagnosis aligning with the current diagnos-
tic criteria for specific FTLD spectrum disorders.

We have come a long way since the description of the
first signs of Ravel’s condition, as we now hold knowledge
of the neural basis of language and progressive aphasias.
Science, in its own thorough, systematic manner (akin to
Ravel’s own style) was able to decipher his affliction. That is
to say, it translated into words what this condition repre-
sented, giving us a glimpse of the musician’s aphasic mind,
and ultimately speaking for him. However, while listening
to his remarkable masterpieces, one can only believe that
his tremendous geniality could have never truly been lost
or “entrapped” by his aphasic mind, as it lingers in the
memory of those who keep experiencing his creations. B
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Ordem dos Médicos
Colégio da Especialidade de Neurologia

Balanco do mandato do Conselho Diretivo do
Colégio da Especialidade de Neurologia da Ordem dos Médicos (2012-2105)

Composicao do Conselho Diretivo no triénio 2012-2015
José Barros (presidente), Ana Paula Breia, Carla Ferreira, José Rente, José Vale, Livia Diogo Sousa, Maria José Rosas, Miguel
Rodrigues, Teresa Pinho e Melo, Vitor Tedim Cruz.

Balanco do Mandato

Enquadramento institucional

No balango do mandato do triénio 2012-2015 do Conselho Diretivo do Colégio da Especialidade de Neurologia (CDdCN)
da Ordem dos Médicos (OM), destacamos trés dominios satisfatérios.

Aa andlises de queixas e exposi¢cdes de doentes, médicos e associacdes, além da preparacao de respostas aos media e da
emissdo de pareceres, sao matérias de grande importancia social, que tratamos de forma rdpida e rigorosa. Alguns casos
resolveram-se ao telefone; outros envolveram tribunais ou comissdes parlamentares.

Outra vertente importante da nossa atividade foi a publicacdo de documentos (programa do internato de Neurologia,
recomendacoes aos juris e caraterizacao demogréfica da Neurologia portuguesa, entre outros), incorporando as sugestoes
de outros neurologistas.

Por fim, temos a verificacdo da formacao, incluindo treze visitas a hospitais, resultando em atribuicdo, confirmacao,
condicionamento ou suspensao da idoneidade e capacidade formativas.

O ponto fraco do mandato foi a nossa incompeténcia na mobilizacdo dos neurologistas para os temas ligados a vida
coletiva da especialidade. Continuam a ser raros os colegas que fazem criticas ou que dao sugestdes.

Apresentamos versoes resumidas de textos incorporados em atas ou anexos, designadamente sobre:

01. Organizacao interna
02. Inquéritos, averiguacdes, processos disciplinares e peritagens clinicas
03. Idoneidade e capacidade formativa
03.1 Definigdo prévia
03.2 Questiondrio
03.3 Visitas
03.4 Avaliagoes e decisoes
03.5 Numero de capacidades reconhecidas e niimero de vagas recomendadas
03.6 Regulamento do CNE sobre idoneidades e capacidade formativas
04. Programa do Internato de Neurologia
05. Caraterizacao da demogréfica da Neurologia portuguesa
06. Rede neurolégica nacional
07. Limiar minimo de médicos por servico
08. Concentracao de Servico de Urgéncia (SU) de Neurologia
09. Internos no Servico de Urgéncia

Sinapse Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



10. Iniquidade na assisténcia urgente a doentes vasculares cerebrais

11. Polémicas sobre acesso a medicamentos

12. Normas de Orientacao Clinica

13. Pobreza nosolégica das tabelas de meios complementares (MCDT)

14. Patrocinio cientifico

15. Competéncia em Medicina do Sono

16. Subespecialidade de Pediatria do Neurodesenvolvimento.

17. Competéncia de Neuropatologia

18. Subespecialidade ou competéncia Medicina de urgéncia

19. Regime especial de prote¢do na invalidez

20. MOSTREM

21. Juris das provas finais de avaliagdo do internato de Neurologia

22. Jari Nacional da Especialidade de Neurologia

23. Recomendacdes aos juris de procedimentos concursais de habilitacdo ao grau de consultor
24. Juris de procedimentos concursais de habilitacdo ao grau de consultor
25. Homenagem a memoria de Orlando Leitao

1. Organizagao interna

O CDdCN reuniu formalmente treze vezes entre 05 de julho de 2012 e 12 de fevereiro de 2015, com uma taxa de presen-
¢as dos seus membros de 97%.

Para presidente do CDACN e responsavel pelas relacbes com a comunicacdo social foi eleito José Barros; Miguel
Rodrigues foi delegado a UEMS (European Union of Medical Specialists); Carla Ferreira, Livia Sousa e Ana Paula Paula Breia
foram coordenadoras regionais do norte, centro e sul, respetivamente; Teresa Pinho e Melo foi responsdvel pelos assuntos
juridicos. O CDACN foi completado por Maria José Rosas, Vitor Tedim Cruz, José Rente e José Vale.

O programa do CDdCN para o triénio foi publicado no sitio da Ordem dos Médicos na Internet e no 6rgao oficial da
Sociedade Portuguesa de Neurologia [SINAPSE 2012; 12(2): 62-65].

Instituiu-se o principio da rotatividade regional das reunides, a aprovacao das atas no final das reunides a que respei-
tam, o uso de correio eletrénico nas discussoes e validacdo de decisdes colegiais entre reunides formais, sendo incorpora-

das na ata da reunido subsequente.

Foi criada e anunciada por correio convencional a conta colegiodeneurologia@gmail.com, destinada a facilitar e pro-
mover a comunicacio entre o CDACN e os inscritos no Colégio de Neurologia.

Tendo-se constatado que os recém-neurologistas tendem a retardar a inscricdo no Colégio de Neurologia, o CDdCN pas-
sou a contactar os que ndo sao membros, sensibilizando-os para a conveniéncia de estarmos agregados em tempo dificeis

e convidando-os a inscri¢ao.

O presidente do CDACN e um dos vogais participaram em todas as edicdoes da “Reunido Geral dos Colégios de
Especialidade”.

2. Inquéritos, averiguacoes, processos disciplinares e peritagens clinicas

Por precaucao ética e legal, dada a natureza deste trabalho, ndo deveremos ir além de generalidades no que respeita a
inquéritos, averiguacdes, processos disciplinares e peritagens clinicas.

Os membros do CDdCN apreciaram numerosos documentos oficiais remetidos pelo Conselho Nacional Executivo
(CNE), por conselhos disciplinares regionais, por tribunais de diferentes naturezas e pelos servicos do Ministério Publico.
Os projetos de relatério foram elaborados por um ou dois membros e depois submetidos a discussdao em reuniao formal
do CDACN, donde sairam as versoes finais.

Demos a opinido do CDACN sobre os contetidos funcionais e os limites de algumas profissdes ou dreas temadticas da satide.

O CDdCN indigitou diversos neurologistas para peritagens técnicas em tribunais.
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3. Idoneidade e capacidade formativa
3.1 Definicao prévia

No inicio do mandato, em Reunido Geral dos Colégios de Especialidade, o presidente do CDdCN disse ter a percegdo
empirica de que alguns colégios minimizam as capacidades formativas e dificultam o acesso ao internato, perguntando
publicamente ao Bastondrio se a OM queria que os colégios de especialidade informassem sobre a “capacidade formativa”
(nossa convicgdo) ou a calculassem uma “capacidade formativa revista em baixa” (atendendo a demografia, aos receios do
futuro, ao eventual desemprego). Resposta: os colégios devem indicar as capacidades com rigor técnico.

3.2 Questionério

O CDdCN promoveu um processo de atualizacdo e qualificacdo do questiondrio de candidatura dos hospitais a atribui-
¢do ou renovacdo de idoneidade e capacidade formativa para fins de formacao de especialistas, incluindo a transicdo para
suporte eletrénico. A matriz Excel estd disponivel nos sitios na Internet da OM e da Administra¢do Central do Sistema de
Saude (ACSS).

O CDdCN convidou os hospitais a desburocratizarem a submissdo dos questiondrios, podendo fazé-la oficiosamente
em fevereiro, com os dados respeitantes ao ano civil anterior, permitindo agendar e concretizar visitas de verificagdo em
tempo util (1° trimestre).

3.3 Visitas

O CDdCN fez uma proposta ao CNE de simplificacdo de procedimentos e fluxograma das visitas de verificacao de ido-
neidade formativa, defendendo um processo sujeito ao primado técnico-cientifico dos colégios de especialidade, a possi-
bilidade de candidatura espontanea dos hospitais e tendencialmente precoce no ano civil, a redefinicdo dinamica do
numero méximo de internos de cada servico em fun¢do de conclusdes da formacao, transicoes e desisténcias.

Durante o mandato foram visitados os Servicos ou Unidades de Neurologia de:
Unidade Local de Satide do Alto Minho, Viana do Castelo (2 vezes)

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

Unidade Local de Satide de Matosinhos

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho

Hospital Beatriz Angelo, Loures

Instituto Portugués de Oncologia, Lisboa

Hospital de Cascais

Centro Hospitalar de Settibal

Centro Hospitalar do Algarve, Faro (2 vezes)

Hospital Dr. Nélio Mendonca, Funchal

Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada

Os relatérios foram consensualizados pelos membros das comissoes e homologados pelo CNE.

3.4 Avaliacoes e decisoes
Foi atribuida idoneidade ao Hospital Beatriz Angelo (pela primeira vez), retomadas as capacidades formativas do Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho e da Unidade Local de Satide de Matosinhos, e suspensa a capacidade formativa

do Hospital Dr. Nélio Mendonga, Funchal.

Quatro hospitais foram particularmente acompanhados, visando a implementacdo de recomendag¢des de melhoria
(ULS do Alto Minho, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Hospital de Cascais e Centro Hospitalar do Algarve).

Os processos de avaliacdo de trés hospitais ndo passaram da fase de andlise documental, nao tendo sido promovidas
visitas de verificagdo, dada a falta notéria e objetiva de condicdes “sine qua non” exigida pelas normas em vigor.
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3.5 Numero de capacidades reconhecidas e nimero de vagas recomendadas
O nuimero de capacidades reconhecidas e o niimero de vagas recomendadas foram coincidentes.

2013: a decisdo foi ainda do CDACN anterior; 2014: 25 capacidades / 25 vagas; 2015: 27 capacidades / 27 vagas.

2014 2015

Unidade Local de Satde do Alto Minho

Hospital de Braga

Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro
Centro Hospitalar de Sao Joao

Centro Hospitalar do Porto

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho
Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga
Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra
Hospital Beatriz Angelo, Loures (*)

Centro Hospitalar de Lisboa-Norte

Centro Hospitalar de Lisboa-Central

Centro Hospitalar de Lisboa-Ocidental

Instituto Portugués de Oncologia, Lisboa (*) -
Hospital Fernando da Fonseca, Amadora
Hospital de Cascais (*) -
Hospital Garcia de Orta, Almada
Centro Hospitalar de Settbal
Centro Hospitalar do Algarve, Faro (*) - 1

Hospital Divino Espirito Santo, Ponta Delgada (*) - 1
(*) Idoneidade parcial em Neurologia Clinica
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Nao concorddmos com as pretensdes da ACSS de abertura e/ou aumento de vagas para ingresso para além das capaci-
dades reconhecidas, sob pretexto de garantir o acesso a todos os candidatos a formacao especifica, mas por apelo do
Bastondrio, feito reiteradamente a todos os colégios, aceitdimos com a abertura de uma vaga adicional para o concurso B
de 2014 no CHLN, com a anuéncia do Diretor de Servico.

3.6 Regulamento do CNE sobre idoneidades e capacidade formativas

O CNE pediu sugestdes para a revisdo do regulamento do Conselho Nacional Executivo sobre idoneidades e capacida-
de formativas. Entendemos sugerir uma mudanca de paradigma na atribui¢ao das idoneidades. Propusemos a aboli¢cdo da
dicotomia “idoneidade total” versus “idoneidade parcial” e a criacdo de um conceito de “idoneidade dindmica” para a
especialidade-mae (Neurologia, no nosso caso), sujeita a restricdes temporais ou temdticas, a recomendacdes, a exigéncias
concretas e definidas caso-a-caso (uma espécie de caderno de encargos detalhado a incorporar o programa formativo de
cada um dos hospitais).

4. Programa do Internato de Neurologia

Em 2012 o CDACN foi convidado pelo Conselho Nacional do Internato Médico (CNIM) a revalidar o programa do
Internato de Neurologia elaborado no mandato 2006-2009 e que ndo foi aprovado atempadamente pelos 6rgdos compe-
tentes. Entendemos esta seria uma boa oportunidade para:

a) Simplificar estrutura do programa,

b) Explicitar a reparticao de tempos e locais nos estdgios em tempo parcial, minimizando as iniquidades institucionais

no que respeita ao tronco comum obrigatério do internato,

c) Dar maior liberdade e plasticidade a componente opcional do internato, alargando o espetro de estdgios opcionais,

valorizando a diversidade de interesses e a cultura cientifica,

d) Reafirmar a recomendacao expressa de que um estagio seja no estrangeiro (colocada em divida pelo CNIM).

A proposta foi enviada por correio eletrénico aos membros do Colégio de Neurologia, tendo-se recebido e incorporado algu-
mas sugestdes. O texto foi enviado ao CNE e ao CNIM, vindo a tomar a forma de lei (Portaria 376/2012 de 19 de novembro).
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5. Caraterizacdo da demografica da Neurologia portuquesa

Em setembro de 2012 iniciou-se o processo de caracterizacdo demogréfica da Neurologia portuguesa. O relatério estd
acessivel no sitio da Ordem dos Médicos na Internet (Colégios — Demografia Médica).

6. Rede neuroldgica nacional

O CNE solicitou-nos a apreciagdo da portaria n.c 82/2014 de 10 de abril. Decidimos focalizar a andlise a Neurologia e
especialidades afins, facilitando o trabalho de agregacao de informacao e de sintese do CNE.

O alastramento da assisténcia neurolégica a todos os centros hospitalares gerais (grupos I, II, e III) teve a nossa concor-
dancia. Nos dltimos anos caminhou-se nesse sentido, particularmente no norte do pais. Defendemos que Portugal devera
caminhar para 4 neurologistas por 100.000 habitantes até 2025, devendo a distribuicdo compatibilizar a demografia, a
assisténcia de proximidade e o desenvolvimento de centros neurolégicos de média e elevada diferenciacao.

E necessario que a ampliacdo da rede de servicos ou unidades se traduza numa cobertura neurolégica efetiva. A
Neurologia clinica adquiriu uma grande diferenciagdo e tem forte ligacdo quotidiana a outras especialidades ou subespe-
cialidades, destacando-se a Neurofisiologia e a Neurorradiologia, mas também a Neurocirurgia, a Neuropediatria e a
Neuropatologia. Os servi¢os ou unidades a criar ou a desenvolver terdo de ter um corpo de neurologistas com massa criti-
ca, formacao diversificada e ligacoes a outros especialistas da drea. A criacdo simbdlica de unidades frageis, instéveis ou
uninominais € lesiva do interesse dos cidadaos, criando uma falsa sensacao de cobertura neurolégica, gerando listas de
espera irresoltveis, privando os doentes de cuidados diferenciados e impedindo-os de recorrer a outros hospitais (aten-
dendo ao desenho nao competitivo do sistema de referenciagao “consulta a tempo e horas”).

A rede hospitalar deverd desenvolver a cooperacao entre centros, podendo evoluir para a agrega¢ao de pequenas uni-
dades de Neurologia de hospitais préximos ou para a criacdo de unidades afiliadas a hospitais de grau superior.

Em resumo, defendemos o alastramento seguro e consistente da rede neurolégica nacional, com énfase na cooperagao
e interdependéncia entre centros hospitalares, e alertamos para a falsa sensacdo de seguranca gerada pelas unidades sem
massa critica. Poderemos avangar com propostas mais detalhadas, regido a regiao, quando a OM considerar oportuno ou
conveniente.

7. Limiar minimo de médicos por servigo

O Conselho Diretivo da Administracdo Central do Sistema de Satide, pediu um parecer ao CNE sobre a determinacao do
limiar minimo de médicos por “unidade/ servi¢co” hospitalar.

No que respeita a Neurologia, o Servico Nacional de Satide (SNS) devera evoluir para servicos com seis ou mais neuro-
logistas. Um nuimero inferior de especialistas serd considerado apenas em hospitais de regides de baixa densidade demo-
gréfica e muito distantes de outros hospitais.

Os servicos com menos de seis neurologistas deverdo crescer ou ser técnica e cientificamente agregados a servicos de
hospitais centrais (modalidade organizacional que o Ministério da Satide deveria comecar a desenvolver).

8. Concentracao de Servico de Urgéncia (SU) de Neurologia

O CDdCN compreende e aceita a racionaliza¢do de recursos humanos e materiais do SNS, designadamente no que res-
peita aos servigos de urgéncia, mas a criacao de urgéncias regionais de Neurologia tem particularidades e riscos.

Depois de analisada toda a informacao disponivel sobre a criacao da Urgéncia Metropolitana de Lisboa, alerta-se para
o0 seguinte:

a) A listagem de emergéncias neurolégicas emitida pela Administragdo Regional de Satide de Lisboa e Vale do Tejo (ARS-
LVT) tem dois problemas:
» E redutora, esquecendo por exemplo as sindromes neurolégicas focais de etiologia indeterminada, as infecdes
complexas do sistema nervoso central, as paraparésias agudas, as cefaleias agudas, além da febre, do coma ou
da deterioracao do contetido da consciéncia nao atribuiveis a causa sistémica ou metabdlica;
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* Presume que os diagnoésticos corretos (AVC, sindrome de Guillain-Barré, crise miasténica, estado de mal epilé-
tico) precedem a intervencao do neurologista.

b) As falhas de alguns diagnésticos podem néo ter consequéncias imediatas, ndo sendo notadas, nem causando escan-
dalo ptublico (por exemplo, acidente isquémico transitério, hemorragia subaracnoideia); no entanto, as consequén-
cias a prazo poderao ser catastroficas.

¢) Ao contrario de outras especialidades (urologia, psiquiatria, oftalmologia, pediatria), os sintomas de alerta para recur-
so a uma urgéncia de Neurologia ndo sao faceis de identificar por leigos (doentes, familiares), triadores ou mesmo por
alguns médicos.

d) Os doentes raramente sao apenas “neuroldgicos”;

e) O tratamento agudo do AVC exige rapidez, conhecimento e decisao, devendo ser garantido preferencialmente por
neurologistas;

f) A observacdo e orientacdo de alguns doentes neurolégicos sdao demoradas, quer pela necessidade de execugao
sequencial de exames, quer pela vantagem em testemunhar a evolucdo do quadro clinico ou a resposta terapéutica.

O trabalho de racionalizacdo da rede de SU devera ser feito cuidadosamente, ouvidos os Diretores de Servico de
Neurologia das instituicdes envolvidas.

9. Internos no Servigo de Urgéncia

Fizemos uma proposta sobre “trabalho e acompanhamento dos internos de Neurologia no Servico de Urgéncia’, na
sequéncia de carta do CNE:

“O trabalho dos especialistas em Servico de Urgéncia é condicionado por diversos fatores, frequentemente de concilia-
¢ao dificil. A presenca fisica permanente de um neurologista no Servico de Urgéncia é o modelo ideal no contexto organi-
zacional do nosso sistema de satiide. No entanto, na maioria dos hospitais, a distribuicao etdria e os direitos laborais dos
médicos especialistas podem tornam este modelo inexequivel durante alguns turnos. Reconhecem-se modelos alternati-
vos, que deverao ser limitados, enquadrados tecnicamente, formalizados e acompanhados.

As obrigacdes do interno de Neurologia em Servico de Urgéncia estao definidas na portaria 376/ 2012 de 19 de novem-
bro. Nos 3/5 iniciais do internato o médico em formagao deverd contar com a orientacao de um especialista em regime de
presenca fisica. Nos 2/5 finais da formacdo o interno deverd assumir responsabilidades e fun¢des proporcionais as suas
competéncias e de conhecimentos. No limite, o médico interno podera assumir a chefia operacional da equipa de urgén-
cia, tendo o orientador de formacao (ou outro médico especialista) contactavel e disponivel para aconselhamento. A pro-
gressdo e as aptidoes individuais para estas funcées podem assumir uma variabilidade enorme, recomendando-se a sua
avaliacdo personalizada, sem associacao automadtica ao tempo de internato.

A aptiddo para a chefia operacional da equipa de urgéncia devera ser aceite cumulativamente pelo interno, pelo diretor
de servico e do orientador de formacdo. A resolucdo fundamentada seréd obrigatoriamente comunicada ao quadro do ser-
vico, ao diretor clinico da instituicdo, ao Conselho Nacional da Pés-Graduacdo e ao CDACN.”

10. Iniquidade na assisténcia urgente a doentes vasculares cerebrais

O presidente do Conselho Regional do Centro da Ordem dos Médicos solicitou ao CDdCN pareceres sobre alegadas
insuficiéncias na assisténcia a doentes neurolégicos agudos em hospitais da regido. Nao conseguimos recolher dados segu-
ros e parece-nos pouco produtivo investir meios na averiguacao de factos que nos parecem verosimeis, bastante provaveis
e de ambito nacional.

Aconselhamos a Ordem dos Médicos a usar a sua forca institucional, eventualmente com a ajuda da Sociedade
Portuguesa de Neurologia (SPN), Sociedade Portuguesa do AVC e a Sociedade Portuguesa de Neurorradiologia, para con-
frontar as estruturas de organizacdo e de regulacdo do Ministério da Satide com a persisténcia da iniquidade na assistén-
cia a doentes vasculares cerebrais e a doentes neurolégicos agudos em geral.

Os hospitais, sejam publicos ou privados, sem meios para a investigacao urgente e tratamento imediato de doentes com
suspeita de AVC deverao socorrer-se de outros hospitais da regido, através de uma rede integrada e inequivoca. O Instituto
Nacional de Emergéncia Médica (INEM) e outros agentes do sistema nacional de satide deverao encaminhar os doentes
com suspeita de AVC apenas para hospitais permanentemente preparados.
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11. Polémicas sobre acesso a medicamentos

O CDdCN foi confrontado com pedidos de esclarecimento ou convites a tomadas de posicado sobre alegadas restricoes
no acesso a medicamentos ou a formas farmacéuticas no ambito do Servico Nacional de Satide (por exemplo, interferon,
natalizumab, apomorfina ou L-dopa por infusao).

Recebemos mensagens de correio eletrénico e tomamos conhecimento de opinides, individuais ou de grupo, veicula-
das nos “media” ou em redes sociais. Nunca recebemos nenhuma queixa proveniente de um neurologista do SNS, desig-
nadamente dos que se dedicam as dreas mais visadas nas noticias.

Frequentemente, estranhdmos a interpretacao de factos, os juizos e o encarnicamento da linguagem. Averiguamos e as
nossas conclusdes foram sempre transmitidas ao Bastondrio ou, em nome da Ordem dos Médicos, a 6rgaos de soberania
(Comissdo Parlamentar de Satde, por exemplo). Assumimos o dever de reserva e deixamos ao CNE a interface com os
“media”, as associacoes de doentes e os cidadaos.

12. Normas de Orientacao Clinica

O CDdCN indicou ao CNE Teresa Pinho e Melo, Miguel Rodrigues e Carolina Almeida Garrett para integrarem grupos de
trabalho no ambito das “Normas de Orientacao Clinica” (NOC) sobre “avaliacao clinica apés acidente vascular cerebral”,
“terapéutica antitrombdtica na fibrilhacao auricular” e “antipsicéticos”, respetivamente, no dambito da cooperacao com a
Direcao Geral da Satide (DGS).

O CDdCN sugeriu os seguintes temas no ambito das NOC: “Tratamento médico e cirtrgico das epilepsias”, “Tratamento
das cefaleias idiopdticas” e “Tratamento do enfarte cerebral agudo” (sugestdo conjunta com o Colégio de
Neurorradiologia). No entanto, o CNE viria a recomendar a suspensao da colaboracdo técnica com a DGS.

13. Pobreza nosolégica das tabelas de meios complementares (MCDT)

Foi redigido um documento apelando a ACSS no sentido de corrigir a pobreza nosolégica das tabelas oficiais de codifi-
cacdo de exames de neurogenética (a maioria dos testes moleculares de doencas neurolégicas de inicio no adulto ndo estdo
previstos).

14. Patrocinio cientifico

Foi decidido propor ao Conselho Nacional de P6s-Graduagao (CNPG), as seguintes recomendagdes para atribuicao de
patrocinio cientifico a cursos pela Ordem dos Médicos:

a) Duracao igual ou superior a seis horas efetivas;

b) Garantia de registos de presenca e assiduidade (superior a 80%);

¢) Garantia de avaliacdo, com publicacao das classificacoes;

d) Patrocinio cientifico inaplicdvel a simpésios comerciais e a alunos ndo médicos

O CDdCN mediou os processos de acreditagdo dos cursos da SPN, junto do CNPG da OM.
15. Competéncia em Medicina do Sono

Sobre uma proposta remetida pelo CNE sobre criagao da competéncia em Medicina do Sono foi decidido recomendar
ao CNE o seguinte:

a) A criacdo da competéncia de Medicina do Sono é pertinente;

b) A atribuicdo da competéncia deverd fundar-se primordialmente em critérios de competéncia clinica, diversos con-
soante a especialidade de cada um dos candidatos;

¢) Os graus académicos, as categorias da funcdo ptblica e os cargos em empresas deverdo ter um peso acessorio ou
mesmo marginal;

d) Os tempos de exercicio profissional ininterruptos numa mesma tarefa, propostos pelos autores, parecem-nos exces-
sivos e desajustados da dindmica atual das carreiras profissionais.
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16. Subespecialidade de Pediatria do Neurodesenvolvimento

O CDdCN apreciou a proposta de criacdo de uma subespecialidade com a denominacdo de Pediatria de
Neurodesenvolvimento.

A subespecializacdo em Pediatria de desenvolvimento terd beneficios potenciais para as criancas e adolescentes portu-
gueses, desde que seja vocacionada para o diagnéstico da incapacidade funcional e focada na reabilitacao, independente-
mente das fung¢des atingidas (comportamentais, cognitivas, emocionais, comunicacionais, motoras ou sensoriais). No
entanto, a maioria das alteracdes sérias provavelmente necessitam do diagndstico de um subespecialista em Neuropediatria
ou de um especialista em Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia. H4 riscos de deriva de finalidades e de sobreposicdo as
funcoes especificas e inaliendveis da Neuropediatria (gerando uma espécie de “neuropediatria leve”, sem neuropediatras).

No mundo contemporaneo o prefixo “Neuro-" confere prestigio e tem aura de “bom marketing”, na medicina e nas cién-
cias. Os neurologistas ndo tém sentimento de posse sobre o prefixo, que entra na denominacdo de especialidades
(Neurocirurgia, Neurorradiologia), de subespecialidades (Neurofisiologia, Neuropediatria) e de uma competéncia
(Neuropatologia). Todas incorporam formagao em Neurologia e comungam as linguagens e praxis, com maior ou menor
intensidade.

Recomendacoes

1. A criacao da nova subespecialidade devera ser ponderada pelo CNE com a especialidade e a subespecialidade de fron-
teira (Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia e Neuropediatria).
2. A denominacao “Pediatria do neurodesenvolvimento” parece-nos inaceitdvel porque:
a) E redutora, parecendo prescindir das perturbacées do comportamento, pilar essencial desta area;
b) Assemelha-se excessivamente a Neuropediatria, induzindo ambiguidades nas interpretacoes dos “consumido-
res”; no limite, hd riscos de ser lida como publicidade enganosa;
¢) Abriria um precedente, a raiar a abusiva banalizacdo de conceitos, sendo a primeira drea reconhecida pelo
Ordem dos Médicos a usar o prefixo “Neuro-" em que os médicos seriam totalmente desprovidos de formagado
pos-graduada em Neurologia.
d) E uma designacdo minoritéria a nivel internacional.

17. Competéncia de Neuropatologia

O CDdCN indicou trés neurologistas para a comissdo instaladora da subespecialidade de Neuropatologia: Candida
Barroso; José Cortez Pimentel e Manuel Melo Pires.

18. Subespecialidade ou competéncia Medicina de urgéncia

Sobre a eventual criacdo de uma subespecialidade ou uma competéncia de medicina de urgéncia, consideramos:

a) Nao podera por em causa a componente de urgéncia ou emergéncia de outras especialidades médicas;

b) Nao podera servir para certificar “a posteriori” opg¢oes institucionais ou pessoais assumidas sem audicao da Ordem
dos Médicos;

c) A formacao devera ser sdlida e estruturada.

19. Regime especial de protecdo na invalidez
A lei prevé um regime especial de protecdo na invalidez aos cidadaos em situacao de incapacidade para o trabalho ori-
ginada por algumas doencas neuroldgicas (paramiloidose, doenga de Machado-Joseph, esclerose multipla, esclerose late-

ral amiotréfica, doenca de Parkinson e doenca de Alzheimer).

A comissao especializada tem competéncia para definir os critérios de natureza clinica para determinacao das doencas
suscetiveis de serem abrangidas por este regime, bem como para avaliar e reavaliar trienalmente a lista.

A comissao definiu critérios “sine qua non” de inclusao na lista de doencas: inicio entre os 16 e os 66 anos, rapida pro-
gressdo, elevado potencial incapacitante a curto prazo, fundamentacao clinica.

Volume 15 | N.°2 | Novembro de 2015 Sinapse

47



=

O representante da Direcdo-Geral da Satde solicitou a colaboracdo da Ordem dos Médicos, no sentido de acautelar o
principio da equidade entre portadores de diferentes doengas.

Pressupostos da analise e propostas do CDdCN:

a) Circunscricdo a doengas primariamente neurolégicas; outros colégios de especialidade completardo o trabalho.

b) A invalidez do cidadao individualmente considerado deverd ser uma pré-condicdo; o doente terd de satisfazer cumu-
lativamente critérios de diagnéstico clinico e de incapacidade funcional.

¢) A maioria das doencas neurolégicas progressivas e inexoraveis manifesta-se antes dos 16 anos (neuropedidtricas) ou
depois dos 65 anos (neurogeriatricas); o presente trabalho restringe-se a cidadaos em idade laboral.

d) A lista atual estd ancorada a doengas com rétulos emblematicos. Mesmo assim, escaparam alguns ep6nimos medid-
ticos, incluindo a temivel doenca de Huntington. Todas as doengas merecem la estar, mas faltam outras do mesmo
grupo ou causadoras do mesmo sofrimento.

e) Perante a lei atual, dois doentes com sindromes e invalidez idénticas podem ter protecdes sociais diferentes, con-
soante a pericia do neurologista, os meios investidos no refinamento do diagnéstico etioldgico, a “sorte” de ser por-
tador de uma mutacgao ja conhecida ou o “azar” de se ser “negativo” para tudo. A construcao da nova lista deverd
assentar em sindromes, em grupos nosolégicos ou em doenca-pivot e seus diagnésticos diferenciais. Por exemplo,
ataxias espino-cerebelosas em vez de doen¢a de Machado-Joseph, sindromes parkinsénicas em vez de doenca de
Parkinson ou deméncias progressivas em vez de doenca de Alzheimer.

f) Deveremos considerar as doencas neurolégicas com histéria natural progressiva e inexordvel, incapacitantes ou limi-
tadoras do exercicio profissional ou vida de relagdo, sem cura ou sem tratamento etiolégico eficiente. O diagnéstico
tera de ser estabelecido ou corroborado em Servico de Neurologia do Servico Nacional de Satide.

g) O projeto final deverd ser colocado a discussdo publica, livre ou condicionada, antes da sua publicacao.

h) A comissdo deverd preparar as revisdes trianuais com a participagado alargada, designadamente da Ordem dos Médicos.

20. MOSTREM

A iniciativa “MOSTREM/ Jornadas sobre Internato Médico 2014 — as opc¢des na escolha da especialidade” teve a colabo-
racdo de Miguel Rodrigues, que representou a Neurologia.

21. Juris das provas finais de avaliacdo do internato de Neurologia

Indigitamos dezenas de neurologistas para integrar os onze jdris das provas finais de avaliacdo do internato de
Neurologia, sendo as instituicdes de acolhimento e o presidente do juri designados pela ACSS. Recebemos trés pedidos de
escusa, que aceitimos independentemente das suas razdes.

Jurados indicados pelo CDdCN a ACSS:
22 época 2012, Centro Hospitalar de Lisboa Norte
Patricia Canhao, Ricardo Maré, Madrio Rui Silva; Sofia Calado (supl), Cldudia Guarda (supl).
12 época 2013, Centro Hospitalar do Porto
Gabriela Lopes, Candida Barroso, Luisa Albuquerque; Elia Baeta (supl), Joaquim Pinheiro (supl).
12 época 2013, Hospital Prof. Fernando da Fonseca
Amélia Nogueira Pinto, Alvaro Machado, Hans Peter Grebe; Elsa Parreira (supl), Leonor C. Guedes (supl).
12 época 2013; Centro Hospitalar Lisboa Central
Rita Almeida, Pedro Abreu, Helena Beatriz Santiago; Paula Esperanca (supl), Helena Aguas (supl).
22 época 2013, Hospital Garcia de Orta
Miguel Rodrigues, Pedro Abreu, Joao Chaves; Rui Matos (supl), Ana Rita Peralta (supl).
12 época 2014, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental
Sofia Calado, Carmo Macdrio, Ana Martins da Silva; Paulo Alegria (supl), Ctia Carmona (supl).
12 época 2014, Centro Hospitalar Sao Jodo
Madalena Pinto, Isabel Conceigao, Manuel Manita; Graca Sousa (supl), Manuela Costa (supl).
12 época 2014, Centro Hospitalar do Alto Minho
Elia Baeta, Mdrio Rui Silva, Mario M. Rosa; Esmeralda Lourenco (supl), Ernestina Santos (supl).
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22 época 2014, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho

Graga Sousa, José Leal Loureiro, Rui Matos; Sandra Perdigao (supl), Maria do Céu Branco (supl).
12 época 2015, Hospital de Braga

Alvaro Machado, Joaquim Pinheiro, Carmo Macdrio; Elia Baeta (supl), Jodo Paulo Gabriel (supl).
12 época 2015, Centro Hospitalar Lisboa-Norte

José Pimentel, Marta Carvalho, Paulo Bugalho; Carla Bentes (supl), Patricia Canhao (supl).

22. Juri Nacional da Especialidade de Neurologia

A OM aprovou o “Guia de procedimentos para inscrigdes nos colégios ao abrigo do art.c 92° do Estatuto da Ordem dos
Médicos”. Este artigo diz que ‘A inscrigdo nos Colégios das Especialidades da Ordem dos Médicos é requerida ao Conselho
Nacional Executivo e condicionada pela aprovagdo em provas da especialidade em referéncia prestadas perante juri propos-
to pelo respetivo colégio ou por qualificacdo considerada equivalente pela Ordem dos Médicos, com parecer favordvel, de um
Juiri Nacional da respetiva especialidade, nomeado pelo Conselho Nacional Executivo’.

O CNE solicitou a indigitacdo do Juri de Neurologia.

Foram propostos:

- Anténio Freire Gongalves, presidente, Sec¢cao Regional do Centro;
- Carolina Almeida Garrett, Seccdo Regional do Norte;

— Patricia Canhao, Sec¢ao Regional do Sul.

23. Recomendacodes aos juris de procedimentos concursais de habilitacdo ao grau de consultor

O rascunho das recomendacdes aos juris de procedimentos concursais de habilitagdo ao grau de consultor da carreira
meédica foi submetido a discussdo ptiblica. O documento definitivo foi aprovado na em reuniao do CDdCN; os membros
do CDACN com o grau de especialista e/ou a categoria de assistente nao participaram na votagao final (por eventual con-
flito de interesses).

Atendendo a incorporacao neste concurso de candidatos subespecialistas (neuropediatras e neurofisiologistas e neuro-
patologistas), decidiu-se reformular as recomendacdes previamente aprovadas.

O documento estd disponivel no sitio da OM e na revista da SPN (Sinapse 2014; 14 (2): 30-43).
24. Juris de procedimentos concursais de habilitacdao ao grau de consultor

Decidiu-se que todos os membros elegiveis do CDACN deveriam integrar os juris e que deveria promover-se mobilida-
de entre regides, reforcando o ambito nacional do concurso. Manteve-se a decisdo, apesar da réplica do Ministério da
Satde insistindo em nomeacdes de incidéncia local ou regional. Aprovou-se a seguinte proposta:

Jari com sede na ARS Norte

20 vogal: José Vale (Hospital Beatriz Angelo, Loures)

vogal suplente: Isabel Luzeiro (Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra)
Jari com sede na ARS Centro

20 vogal: Teresa Pinho e Melo (Centro Hospitalar Lisboa Norte)

vogal suplente: Ana Paula Breia (Hospital Garcia de Orta, Almada)

Jari com sede na ARS Lisboa e Vale do Tejo

20 vogal: José Barros (Centro Hospitalar do Porto)

vogal suplente: Livia Diogo Sousa (Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra)

No Aviso n.° 8270/2014, publicado na 22 série do Diario da Reptiblica de 16 de julho, a composi¢ao do Jurin° 1 tinha irre-

gularidades grosseiras. O CDACN deu conhecimento disso as estruturas centrais da OM e a ACSS. O Juri foi modificado
(retificacdo n° 908/2014, publicada em DR, 22 série, de 16 de setembro).
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25. Homenagem a memoéria de Orlando Leitdo

O Dr. Orlando Leitao faleceu a 19 de outubro de 2014, tendo o CCdCN sido representado no funeral por José Vale.
Aprovou-se o seguinte texto, como publica homenagem do Colégio de Neurologia, tendo sido enviado a familia e publica-
do na “Revista da Ordem dos Médicos” e na “NorteMédico”:

“O Dr. Orlando Anténio Coelho Leitdao (1931-2014) foi um dos fundadores da Neurologia portuguesa contemporanea e
das suas subespecialidades. Foi Chefe de Servico do Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Diretor de Servico do
Hospital Egas Moniz, Professor Convidado da Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa e muito
mais.

O Dr. Orlando Leitao foi um homem excecional. Ao longo de décadas dedicou-se a muitos doentes e suas familias, mar-
cando diversas geracoes de estudantes e médicos, que tiveram o privilégio de lhe conhecer a sofisticacao do conhecimen-
to, a elegancia do trabalho e a personalidade inquieta, tranquila, irénica e generosa.

E indelével a marca do Dr. Orlando Leitdo na Neurologia portuguesa e em muitos de nés”.

O mandato do CDdCN terminou formalmente a 30 de abril de 2015.

Porto, 1° de maio de 2015

José Barros
Presidente do Conselho Diretivo do Colégio da Especialidade de Neurologia

Abreviaturas

ACSS Administracao Central do Sistema de Satide

ARS-IVT Administracao Regional de Satide de Lisboa e Vale do Tejo
CDdCN Conselho Diretivo do Colégio da Especialidade de Neurologia
CNE Conselho Nacional Executivo

CNIM Conselho Nacional do Internato Médico

CNPG Conselho Nacional de P6s-Graduagao

DGS Direcao Geral da Satde

INEM Instituto Nacional de Emergéncia Médica
NOC Normas de Orientagao Clinica

OM Ordem dos Médicos

SNS Servico Nacional de Satide

SPN Sociedade Portuguesa de Neurologia

SU Servico de Urgéncia

supl Suplente

UEMS European Union of Medical Specialists

Contactos:

José Barros

Departamento de Neurociéncias do CHP
Hospital de Santo Anténio

Largo Professor Abel Salazar

4099-001 PORTO
colegiodeneurologia@gmail.com
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08:30

09:00-17:30

09:00

09:15

11:45

14:00

Abertura do Secretariado

REUNIOES PRE-CONGRESSO
4° SIMPOSIO DE ENFERMAGEM EM NEUROLOGIA

SESSAO DE ABERTURA

SPN, Victor Oliveira

OE, Germano Couto

CA CHLN, EPE, Catarina Batuca
CO do Simpésio, Célia Rato

MESA | - “Multidisciplinaridade na Esclerose Multipla (EM)"

Moderador: Ana Paula Fernandes (CHLN)

“Papel de enfermeria en el manejo del paciente com EM. Adherencia y cumplimiento del
tratamiento”

Maria Beatriz del Rio Mufioz (Hospital universitario de la Princesa - Madrid)
“Intervencdo do Enfermeiro Especialista de Reabilitacdo na EM"”

Miguel Santos (CHSJ - Pélo Valongo)

“Avaliacdo e reabilitacdo neuropsicolégica da pessoa com EM"

José Gois Horacio (Neuropsicologo CHLO/ ICS-UCP/ UL)

“Cuidadores na Esclerose Multipla"

Carlos Cordeiro (CHLN)

“Direitos e Beneficios. Realidade ou Utopia?"

Rita Dias (Assistente Social CHLN)

"Vivéncia com tudo: incapacidades e capacidades multiplas"

Luisa Matias (Doente com EM)

MESA Il - “"Deméncia: uma epidemiologia global"”
Moderador: Graca Melo (ESEL)

"0 Cuidado de Enfermagem a Pessoa com Deméncia"
“A comunica¢cdo com a pessoa com deméncia"

Isabel Santos (Hospital do Mar)

“A pessoa com deméncia internada por doenca aguda”
Catia Rosa (Hospital de Faro)

MESA Il - “Acidente Vascular Cerebral: da emergéncia a reabilitacao”
Moderador: Ricardo Braga (CHLC)

"Via Verde AVC"

Alexandre Amaral e Silva (Médico HVFX)

“Complicacoes médicas pos AVC"

Ana Paiva Nunes (Médica CHLC)

'"Reabilitacdo na fase aguda”

Arlinda Oliveira (Hospital Dr. Nélio Monteiro - Funchal)

“"Reabilitacao cardio-respiratéria”

Miguel Angelo Castro (CHLC)
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16:00

17:30

09:00-18:30

09:00
09:20
09:40
10:00
10:20
10:40

11:30
11:50
12:10
12:30
12:50

PObh~

18:00

18:30
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MESA VI - “Cuidados Paliativos: Reflectir para cuidar"

Moderador: Amélia Matos (CHLN)

""Saber, Cuidar e Sentir"”

Elisabete Chibante (CHLN)

"Do inicio ao fim: um olhar sobre ELA"

Emilia Fradique e Alda Fidalgo (CHLN)

“A interaccao e integracdo dos Servicos de Cuidados Paliativos no sistema de saude”

Manuel Luis Capelas (ICS-UCP / Presidente da Direcgdo da Associacdo Portuguesa de Cuidados
Paliativos)

Sessdo de Encerramento

CURSO DE INTRODUQAO AO ESTAGIO DE NEUROSSONOLOGIA
Organizacdo: Sociedade Portuguesa de Neurossonologia / Sociedade Portuguesa de Neurologia

A. NOCOES TEORICAS BASICAS EM NEUROSSONOLOGIA

Principios fisicos e técnicos gerais - Vitor Oliveira

Eco-Doppler na patologia ateromatosa extracraniana - Miguel Rodrigues

Eco-Doppler na patologia extracraniana nao-ateromatosa - José Roriz

Diagnéstico de oclusdo/estenose intracraniana e de vasospasmo - Marta Carvalho

Doppler transcraniano em UCI, hipertensao intracraniana e morte cerebral - Manuel Manita
Discussdo

B. NEUROSSONOLOGIA NAS DECISOES TERAPEUTICAS (casos clinicos educativos)
Neurossonologia na fase aguda do AVC - Jodo Sargento Freitas

Monitorizacao: pesquisa de FOP, detecao de @mbolos - Alexandre Amaral e Silva

Como classificar esta estenose carotidea aterosclerética? - Pedro Barros

Que doenca é esta? (patologia ndo ateromatosa) - Elsa Azevedo

Discussdo

C. PRATICA NEUROSSONOLOGICA HANDS-ON (grupos com rotacdo nas 4 técnicas)
Doppler transcraniano - Sofia Calado e Catia Carmona

Eco-Doppler transcraniano - Fernando Silva e Ana Gouveia

Eco-Doppler cervical - Paulo Simdes Coelho e Rui Felgueiras

Monitorizacdao DTC e estudo de hemodinamica cerebral - Pedro Castro e Ana Monteiro

D. CONFERENCIA
Doppler transcraniano e estudos funcionais da hemodinamica cerebral - Elsa Azevedo

Encerramento
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14:30-19:00

14h30

14h35-16h30

17h00-18h45

18h45-19h15

19:00

REUNIAO DO GRUPO DE NEUROLOGIA DO COMPORTAMENTO
Abertura

MESA REDONDA: Neuroimunologia e Cognicdo

Moderadores: Sénia Batista, Ana Silvestre

Palestrantes: Carlos Vasconcelos, Raquel Faria, Filipe Palavra, Ana Martins da Silva,
Sara Cavaco

COMUNICAQC")ES ORAIS
Moderadores: Elia Baeta, Isabel Pavao

A influéncia da escolaridade na dimensao macrolinguistica do discurso

Autores: Filipa Miranda, Ana Mineiro, Dora Colago

Instituicoes: Instituto de Ciéncias da Satde, Universidade Catélica Portuguesa, Lisboa

Alteracdes neuropsiquidtricas em doentes com Liipus Eritematoso Sistémico

Autores: Pedro Alves', Mariana Dias', Mariana Costa', Isabel Amorim', Miguel Santos', Carolina
Maruta?® Ana Patricia Antunes', Isabel Pavdao Martins?, Luisa Albuquerque’

Instituicoes: 1-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncia e Satide Mental, Centro Hospital
Lisboa Norte - Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa.

Dois casos de disgrafia pés-Acidente Vascular Cerebral - dificuldades diagnésticas e de classificacdo
Autores: Pedro Viana', Gabriela Leal?, Isabel Pavdao Martins"?

Instituicoes: 1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-Laboratério de Estudos da
Linguagem, Centro de Estudos Egas Moniz.

Alteracoes cognitivas em lesdo isquémica do niicleo anterior do tdlamo

Autores: Pedro Alves', Carolina Maruta?, Isabel Pavao Martins?

Instituicoes: 1-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncia e Satide Mental, Centro Hospital
Lisboa Norte - Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa.

Variabilidade de apresentacio clinica em dois casos de Degenerescéncia Lobar Frontotemporal
familiar associada a mutacao do gene C9orf72

Autores: Carolina Maruta', Leonor Guedes?, Isabel Pavao Martins'

Afiliacoes: 1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 2-
Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncia e Saide Mental, Centro Hospitalar Lisboa Norte
- Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Modulacio das Redes Neuronais de Repouso em EEG em diversos estados comportamentais

Autor: Alberto Leal

Instituicao: Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa

Direct gaze partially overcomes hemispatial neglect and captures spatial attention

Autores: Miguel Leal-Rato’; Inés Mares, MSc? Atsushi Senju, PhD? Isabel Pavdo Martins, M.D., PhD'.
Instituicoes: 1-Language Research Laboratory, Faculty of Medicine, University of Lisbon; 2-Centre for
Brain and Cognitive Development, Department of Psychological Sciences, Birkbeck College.

Versdo abreviada da Escala de Inteligéncia de Wechsler para Adultos (WAIS-III) para doentes
Epiléticos candidatos a cirurgia

Autores: Marta de Assung¢ao Gongalves', Mario Rodrigues Simaes® e Alexandre Castro-Caldas®
Instituicdes: 1-Laboratério de Estudos de Linguagem (LEL), FM-UL; 2-CINEICC, FPCE-UGC;

3-Instituto de Ciéncias da Satide, Universidade Catoélica Portuguesa (UCP)

Estabilidade Temporal da Dementia Rating Scale-2

Autores: Fernandes J, Cavaco S,

Afiliacoes: 1-Unidade de Neuropsicologia, 2-Laboratério de Neurobiologia do Comportamento
Humano, do Centro Hospitalar do Porto, Porto.

Alteracdes neuropsicolégicas num caso de Ataxia Espino-Cerebelosa de tipo 17

Autores: Carolina Maruta', Leonor Guedes?, Lara Caeiro? Isabel Pavao Martins'

Instituicdes: 1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa;
2-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncia e Satide Mental, Centro Hospitalar Lisboa
Norte - Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Reunido Administrativa e Encerramento

Afixacado de Posters

Volume 15 | N.22 | Novembro de 2015 Sinapse

55



56

08:00 Abertura do Secretariado

08:00-09:00 Posters 1
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Tema: Ataxias / Neuro-oncologia
Moderadores: lida Costa, Leonor Guedes

Ataxia por deficiéncia de vitamina E com alteracoes imagiolégicas singulares

Cristiana Silva', Dulce Neutel3, Sofia Reima02, Joaquim Ferreiral,4, Miguel Coelhol,4

1- Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte; 3-Servico de Neurologia, Hospital do Espirito Santo de Evora; 4-Instituto de Medicina
Molecular, Unidade de Farmacologia Clinica, Lisboa.

Ataxia de Friedreich de inicio muito tardio: um diagnéstico a ndo esquecer

Andreia Costa'*, Joana Meireles*, Miguel Ledo*?, Pedro Abreu'*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Genética Médica, 3-Unidade de Neuropediatria, Centro
Hospitalar Sao Joao, Porto; 4-Departamento de Neurociéncias Clinicas e Saide Mental, Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto, Porto.

Sindrome de Cogan — um desafio oto-oftalmo-neurolégico

Ana Luisa Sousa', Ana Carolina Vale?, José Gameiro dos Santos®, Rui Felgueiras'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Oftalmologia, 3-Servigo de Otorrinolaringologia do Centro
Hospitalar do Porto.

Paquimeningite, hipopituitarismo e lesdes 6sseas: manifestacdes raras de uma doenca sistémica
Adriana Rua!, Luis Manzanera?, Francesc Graus®*

1-Servico de Neurologia, Hospital de Santo Ant6énio, Centro Hospitalar do Porto; 2-Service of Radiology,
3-Service of Neurology, Hospital Clinic, Barcelona, Spain; 4-Institut d’Investigacié Biomedica August Pi i
Sunyer (IDIBAPS), Barcelona, Spain.

Ataxia adquirida em idade adulta - Um desafio clinico

Ricardo Varela', Benilde Barbosa?, Sénia Baptista', Luis Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
Xantoastrocitoma pleomoérfico anapldsico intramedular. Entidade rara em localizacdo rara.

Cristina Rosado Coelho’, José Pimentel?, Pedro Pereira?, Carmo Martins®, Liicia Roque?, Jodo Paulo Farias®
1-Servico de Neurologia, Hospital de Sao Bernardo, Centro Hospitalar de Settibal; 2-Laboratério de
Neuropatologia, 3-Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte;
4-Unidade de Investiga¢cao em Patobiologia Molecular, Instituto de Portugués de Oncologia de Lisboa.
Apresentacoes neuroldgicas atipicas de Linfoma nao-Hodgkin Difuso de Grandes Células

Jodo Pedro Marto', Filipa Ladeira', Mdrio Campos?, Claudia Borbinha', TAnia Lampreia', Miguel Viana
Baptista'?

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia do Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa
Ocidental; 3-CEDOC - Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa.

Manifestacdes neuro-oftalmolégicas de neoplasias hematolégicas

Cristina Duque’, Ricardo Varela', Luciano Almendra’, Daniela Pereira?, Fernando Silva', Pedro Fonseca®,
Jodo Lemos!, Luis Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

Carcinomatose meningea por recidiva de carcinoma géastrico

André Caetano!, Francisco Gouveia®, Rita Feria?, Luisa Alves'

1-Servico de Neurologia, 3-Servico de Anatomia Patoldgica, Hospital Egas Moniz - Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, Lisboa; 2-Servico de Medicina Interna, Hospital Nossa Senhora do Rosdrio, Barreiro.
Dois tumores, a mesma origem: o contributo da andlise citogenética

Jodo Peres'”, Lia Leitdo"?, Alexandra Santos®®, Pedro Pereira®, Lucia Roque*, Carmo Martins®, José
Pimentel®

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando da Fonseca; 2-Servico de Neurocirurgia,
Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 3-Laboratério de Neuropatologia, Hospital de
Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 4-Grupo de Citogenética de Tumores Sélidos, UIPM,
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil.
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09:30-18:00

09:30-10:45

10:45-12:00

14:00-15:15

Tema: Doencas Infecciosas |
Moderadores: Fernando Pita, Miguel Rodrigues

Micro abcessos cerebrais - uma apresentacdo rara de infecdo do sistema nervoso central por listeria
monocytogenes

Vera Montes, Sandra Sousa, Cdtia Carmona, Fernando Pita

Servico de Neurologia, HPP Cascais.

Abscesso talamico em crianca com drenagem por estereotaxia: relato de caso

Marecia Cristina da Paixdo Rodrigues, José Eduardo Souza Dias Jinior, Marcos Anténio Pereira do Rego
Servico de Neurocirurgia do Hospital Estadual Mario Covas, Santo André, SP, Brasil.

Streptococcus Suis — uma causa invulgar de meningite em Portugal

Ana Luisa Sousa', Isabel Moreira', Sueila Martins®, Rui Felgueiras', Olga Vasconcelos®

1-Servico de Neurologia, Hospital Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 2-Servico de Doencas
Infecciosas, Unidade Joaquim Urbano, Centro Hospitalar do Porto.

Meningoencefalomielite por Streptococcus anginosus

Helena Felgueiras', Ant6nio Martins de Campos’, Filipa Borges®, Telma Santos', Joana Nunes?,
Margarida Mota®, Pedro Carneiro’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, 3-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar de
Vila Nova de Gaia/Espinho.

Neuroborreliose possivel em doente com meningite linfocitdria e mononeuropatia maltipla.

André Militdo, Anabela Valadas, Marisa Brum, Ana Romeiro, Rui Guerreiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settbal, Settibal.

Mielite Extensa como manifestacédo de Neuroborreliose

Ana Bras', Nuno Marques®, Beatriz Santiago', Fradique Moreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Infecciologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
Deméncia Rapidamente Progressiva e Discinésia Oro-facial: Neurosifilis e “Candy Sign”?

Jodo Pedro Marto', Claudia Borbinha',Tania Lampreia', Luisa Alves"?, Miguel Viana Baptista'?
1-Servico de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 2-CEDOC -
Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa.

Da crise convulsiva ao desafio diagnéstico

Rita Martins', David Aparicio?, Rita Manso?, Vasco Geraldes?, Angela Timéteo’, José Campillo’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Cirurgia, 2-Servico de Anatomia Patolégica, Hospital Professor
Doutor Fernando Fonseca.

Paquimeningite hipertréfica nao idiopatica

Andreia Magalhaes', Catarina Campos', Diogo Simao? Ana Patricia Antunes', Filipa Falcdo', Luisa
Albuquerque', José Pimentel'

1-Departamento de Neurociéncias, Servico de Neurologia, 2-Departamento de Neurociéncias, Servico
de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE, Lisboa.
Neurossarcoidose: por vezes o essencial € invisivel aos olhos

Elisa Campos Costa', Ana Patricia Pereira?, Inés Rosario Marques', Ana Ribeiro’

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

XIV FORUM DE CIRURGIA DA EPILEPSIA
Centro Hospitalar Lisboa Norte (CHLN)
Moderador: Coordenador do grupo CHLO

Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC)
Moderador: Coordenador do grupo CHLN

Centro Hospitalar do Porto (CHP)
Moderador: Coordenador do grupo CHUC
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15:15-16:30 Centro Hospitalar de S. Joao (CHSJ)
Moderador: Coordenador do grupo CHP

14:00-15:15 Centro Hospitalar de S. Jodo (CHSJ)
Moderador: Coordenador do grupo CHP

16:45-18:00 Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental (CHLO)
Moderador: Coordenador do grupo CHSJ

9:00-10:30 Mesa-Redonda
"Avancos em Neuro-Oncologia"
Palestrantes: Alexandre Campos, M.2 Rita Dionisio, Luisa Albuquerque
Moderadores: Cristina Oliveira, Bravo Marques

11:00-12:00 Comunicac¢des Orais 1

Tema: Neuro-oncologia
Moderadores: Luisa Albuquerque, Bravo Marques

CO1. Perfil Genético de Gliomas Cerebrais Pediadtricos
Laura Frazdo', Duarte Salgado?, Sofia Nunes?, José Pimentel®, Manuela Mafra®, José Miguéis*, Claudia
Faria*, Amets Sagarribay®, Médrio Matos®, Carmo Martins', Vasco Moura-Nunes', Liicia Roque'
1-Unidade de Investigacdo em Patobiologia Molecular, 2-Departamento de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia, Lisboa; 3-Departamento de Neuropatologia, 5-Departamento de Neurocirurgia,
Hospital de Santa Maria, CHLN, Lisboa; 4-Departamento de Neuropatologia, 6- Departamento de
Neurocirurgia, Hospital S. José, Lisboa.

CO2. Complicacoes cerebrovasculares tardias em criancas com tumores primarios do sistema nervoso
central tratadas com radioterapia
Jodo Passos', Hipélito Nzwalo*, Mariana Valente', Joana Marques', Ana Azevedo', Eduardo Netto?, Sofia
Nunes?®, Duarte Salgado"®
1-Servico de Neurologia, 3-Servico de Radioterapia, 4-Departamento de Neuro-oncologia pedidtrica,
Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil, Lisboa; 2-Servico de Neurologia do Hospital de Faro.

CO03. Oligodendrogliomas em localizacdo atipica
Rita Miguel'®, Sara Dias*%, S6nia Santos®, Mariana Fernandes*, Jodo Marques®, Luisa Albuquerque®, José
Pimentel®
1-Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz (CHLO); 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
de Lisboa Central; 3-GenoMed Diagnostic Laboratory, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa; 4-
Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil; 5-Servigo de Neurologia, 6-
Laboratério de Neuropatologia, Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria (CHLN).

CO4. Influéncia do racio neutréfilo-linf6cito na sobrevida de doentes com glioblastoma multiforme
submetidos a cirurgia de ressec¢do tumoral
Marta Lopes', Bruno Carvalho??, Rui Vaz***, Paulo Linhares®**
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Servico
de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto; 3-Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto; 4-Unidade de Neurociéncias Hospital CUF Porto.

CO5. Tumores malignos da bainha dos nervos periféricos em doentes com Neurofibromatose tipo 1
Mariana Fernandes', Jodo Passos', Joana Marques', Ana Azevedo', Manuela Mafra?, Sofia Nunes®,
Duarte Salgado'?
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Anatomia Patoldgica, 3-Servico de Pediatria, Instituto Portugués
de Oncologia de Lisboa.

C06. Monitorizagdo neurofisiolégica intra-operatéria na resseccio de tumores intra-medulares
Claudia Marques-Matos'?, Paulo Pereira***, Rui Vaz***, Fernando Silveira"*
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Jodo, 3-Departamento de
Neurociéncias Clinicas e Satiide Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, 4-Centro de
Neurociéncias, CUF Porto.

58 Sinapse Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



11:00-12:00 Comunicag¢des Orais 2

Tema: Doencas Movimento |
Moderadores: Cristina Januario, M.2 José Rosas

CO7. Funcionamento sexual em mulheres com doenca de Parkinson
Sara Varanda', Joana Ribeiro da Silva®, Ana Sofia Costa?, José Nuno Alves', Margarida Rodrigues', Gisela Carneiro’
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neurocognicao, Servico de Neurologia, Hospital de Braga;
3-Servico de Psiquiatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE.

CO08. Sintomas nao motores e qualidade de vida na doenca de Parkinson
Margarida Calejo', Alexandra Gongalves?, Inés Moreira’, Joana Fernandes?, Nuno Vila-Cha', Joana
Damadsio', A. Bastos Lima', Sara Cavaco®, Alexandre Mendes'
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropsicologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar
do Porto.

CO09. Impacto psicossocial da disartria na pessoa com Doenca de Parkinson
Rita Cardoso"?, Diana Lizandra Fernandes®, Helena Santos?, Josefa Domingos'?, Isabel Guimaraes®?,
Joaquim J. Ferreira"?
1-Campus Neurolégico Sénior, Torres Vedras, 2-Laboratério de Farmacologia Clinica e Terapéutica,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, 3-Escola Superior de Satide do Alcoitdo-Santa Casa da
Misericérdia de Lisboa, Lisboa.

CO010. Frequéncia e fen6tipo associado a mutacdes GBA num coorte Portugués de doentes de Parkinson
Leonor Correia Guedes"?, Raquel Bouga’, Tiago Soares', Miguel Coelho'?, Mério Miguel Rosa'2, Isabel
Alonso®, Vincenzo Bonifati?, Gabriel Miltenberger-Miltenyi®, Joaquim J Ferreira'?
1-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa; 2-Servi¢o de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 3-CGPP e UnIGENe, IBMC, Porto; 4-Erasmus
MC, University Medical Center Rotterdam, Rotterdam, The Netherlands; 5-Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa.

CO11. Vale a pena subir a levodopa no estadio tardio da Doenca de Parkinson?

Margherita Fabbri, MD', Miguel Coelho, MD"?, Daisy Abreu', Leonor Correia Guedes, MD"?, Mario M.
Rosa, MD"*%, Nilza Costa', Angelo Antonini, MD, PhD*, Joaquim J Ferreira, MD, PhD"??

1-Clinical Pharmacology Unit, Instituto de Medicina Molecular, Faculty of Medicine, University of
Lisbon, Portugal; 2-Department of Neurosciences, Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal; 3-Laboratory of Clinical Pharmacology and
Therapeutics, Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal.

CO12. Efeito dalevodopa nos sintomas ndo motores na fase tardia da Doenca de Parkinson?

Margherita Fabbri, MD', Miguel Coelho, MD'?, Daisy Abreu', Leonor Correia Guedes, MD'?, Mario M.
Rosa, MD"** Nilza Costa', Angelo Antonini, MD, PhD*, Joaquim J Ferreira, MD, PhD'?*

1-Clinical Pharmacology Unit, Instituto de Medicina Molecular, Faculty of Medicine, University of
Lisbon, Portugal; 2-Department of Neurosciences, Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal; 3-Laboratory of Clinical Pharmacology and
Therapeutics, Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal.

12:00-13:30 Mesa-Redonda
"Doenca Neurolégica na idade pediatrica: transicdo para a vida adulta"
Palestrantes: Eulalia Calado, José Vale, Luisa Diogo
Moderadora: Rita Silva
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14:30-16:00

16:00-17:00

16:00

16:05

16:30

16:55

17:30-18:00

18:00-18:30

18:30-19:30

CO13.

CO14.

CO15.
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Mesa-Redonda
"Medicina Intensiva"
Moderadores: Antero Fernandes (Almada), Filipa Falcao (Lisboa)

Monitorizacdo da autorregulagdo cerebral, passado e futuro
Celeste Dias (Porto)

Delirium

Rita Faria (Leiria)

Estado de mal - monitorizagdo EEG continuo

Ricardo Rego (Porto)

Simpoésio Genzyme-Sanofi
“AUBAGIO: silenciando a Esclerose Multipla"
Chairman: Rui Pedrosa - Hospital Santo Anténio dos Capuchos - CHLC

Boas Vindas

Rui Pedrosa - Hospital Santo Anténio dos Capuchos - CHLC
Aubagio e RM: A imagem da mudanc¢a

Rui Pedrosa - Hospital Santo Anténio dos Capuchos - CHLC
Quieting MS: Bring AUBAGIO to daily practice

Mar Tintoré - Hospital Universitari Vall d'Hebron, Barcelona
Discussdo e conclusdes

Conferéncia

“Cirurgia das Doencas Psiquiatricas: perspectiva actual”
Palestrante: Goncalves Ferreira

Moderador: Vara Luiz

Conferéncia de Abertura
“Where is pain in the brain?"
Palestrante: Amos Korczyn (Tel Aviv)
Moderador: Direccdao SPN

Comunicacgodes Orais 3

Tema: Doencas Vasculares |
Moderadores: José Ferro, Freire Gongalves

POST-NOAC: Estudo observacional portugués de Acidente Vascular Cerebral em doentes medicados
com anticoagulantes orais ndo antagonistas da vitamina K

Jodo Pedro Marto', José Beato-Coelho?, José Nuno Alves®, Claudia Marques-Matos®, Jodo Pinho?, Elsa
Azevedo®, Miguel Viana-Baptista', Jodo Sargento-Freitas®

1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 2-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra; 3-Servico de Neurologia, Hospital de Braga;
4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Sao Joao.

Alberta Stroke Program Early CT Score (ASPECTS) e lesao irreversivel do parénquima cerebral — o
melhor método de avaliacdo

Inés Correia’, Jodo Sargento-Freitas"?, Joana Jesus Ribeiro!, Mariana Batista®, Orlando Galego®, Ana Inés
Martins', Sara Sintra*, Fernando Silva"?, Gustavo Santo', Luis Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia, Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, 4-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
CBV-ASPECTS como preditor do enfarte final no Acidente Vascular Cerebral isquémico agudo

Joana Jesus Ribeiro', Jodo Sargento-Freitas', Inés Correia', Mariana Baptista?, Orlando Galego?, Ana Inés
Martins', Sara Sintra®, Fernando Silva', Gustavo Cordeiro', Lufs Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Area funcional de Neurorradiologia, Servico de Imagem Médica, 3-Servico
de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
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CO16.

CO17.

CO18.

18:30-19:30

CO19.

C020.

CO021.

C022.

C023.

18:30-19:30

C024.

C025.

Recanalizac¢do arterial modula associacdo entre tensdo arterial e prognéstico funcional no AVC
isquémico

Ana Inés Martins', Jodo Sargento-Freitas®, Fernando Silva?, Inés Correia’, Joana Jesus Ribeiro’, Jodo
Pedro Gomes®, Mariana Gongalves®, Leila Cardoso®, Cristina Machado', Bruno Rodrigues', Gustavo
Cordeiro!, Luis Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia, Servico de Neurologia, 3-Servigo de
Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Variacao circadiana do timing de tratamento com alteplase no acidente vascular cerebral isquémico
e progndstico aos 3 meses

José Nuno Alves', Célia Machado', José Amorim?, José Aratijo’, Ana Filipa Santos', Sara Varanda', Jodo
Pinho!, Carla Ferreira'

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

Impacto clinico da calcificacdo das calcificacdes arteriais intracranianas nos doentes com AVC
tratados com trombélise

Miguel Tdbuas-Pereira, Jodo Sargento-Freitas, Fernando Silva, Miguel Mesquita, Mariana Baptista,
Cristina Machado, Bruno Rodrigues, Gustavo Cordeiro, Luis Cunha

Servico de Neurologia — Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Comunicagdes Orais 4

Tema: Cefaleias / Neurofisiologia
Moderadores: Isabel Luzeiro, Isabel Pavao Martins

Preditores clinicos da qualidade de vida na enxaqueca

Joana Jesus Ribeiro, Ana Margarida Novo, Livia Sousa, S6nia Batista

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Factores clinicos associados a cronificacdo da enxaqueca

Ana Margarida Novo, Joana Jesus Ribeiro, Livia Sousa, Sénia Batista

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Arterite de células gigantes: o papel da biépsia da artéria temporal na decisado terapéutica.

Luciano Almendra’, Jodo Sargento-Freitas? Fernando Silva?, Olinda Rebelo®, Maria Carmo Macario',
Gustavo Cordeiro!, Luis Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia, 3-Neuropatologia, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

CADASIL - revisdao de uma casuistica

Paula Salgado', Ana Luisa Sousa', Margarida Calejo', Isabel Moreira', José Pereira-Monteiro'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 2-Hospital e Instituto CUF Porto.
Monitorizacdo neurofisiolégica de resseccdo cirtirgica de angiomas cavernosos do tronco cerebral
Ana Aires'”, Elsa Azevedo'®, Anténio Vilarinho?*, Pedro Alberto Silva?**, Rui Vaz>**, Fernando Silveira®
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Sao Jodo; 3-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto; 4-Unidade de Neurociéncias CUF Porto.

Comunicacoes Orais 5

Tema: Epilepsia
Moderadores: José Pimentel, Francisco Sales

Esclerose Tuberosa — Caracterizacdo dos doentes num hospital pedidtrico tercidrio

Rosdrio Perry da Camara', Maria Beatriz Costa', Mdrcia Rodrigues?, Sandra Jacinto’, José Pedro Vieira',
Marta Amorim?, Carla Conceicdo®, Ana Isabel Cordeiro®, Rita Silva'

1-Servico de Neurologia, Area de Pediatria Médica, 2-Servico de Genética Médica, Area de Pediatria
Médica, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Area de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, CHLC-
EPE, Lisboa.

Tratamento do Estado de Mal Epiléptico: Um Vislumbre da Realidade

Inés Rosario Marques, Carina Fernandes, Francisco Antunes, Miguel Grunho

Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
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CO26.

C027.

Co2s.

C029.

Efetividade do acetato de eslicarbazepina como terapéutica adjuvante em doentes adultos com
crises epiléticas focais — Estudo ESLADOBA

Jodo Chaves', Paula Breia?, José Pimentel®®, Rita Pelejao’, Marta Carvalho®, Pureza Mateus®, Peter
Grebe’, Antonio Mestre®, Hélder Fernandes', Rui Sousa'’, Acilio Gala'

1-Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto; 2-Hospital Garcia de Orta, Almada;
3-Centro Hospitalar de Lisboa Norte — Hospital Santa Maria, Lisboa; 4-Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental - Hospital Egas Moniz, Lisboa; 5-Centro Hospitalar Sdo Jodo — Hospital S. Jodo, Porto; 6-Centro
Hospitalar de Leiria — Hospital Santo André, Leiria; 7-Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga —
Hospital S. Sebastido, Santa Maria da Feira; 8-Clinicoimbra, Coimbra; 9-CUF Descobertas, Lisboa; 10-
BIAL-Portela & C2., S.A., Coronado (S. Romao e S. Mamede).

Cirurgia de epilepsia em doentes com esclerose mesial temporal

Pedro Correia, Joana Parra, Rute Teoténio, Conceicao Bento, Francisco Sales

Programa de Cirurgia de Epilepsia do Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Factores preditores de prognéstico na cirurgia de epilepsia

Joana Parra, Pedro Correia, Rute Teoténio, Concei¢do Bento, Francisco Sales

Programa de Cirurgia de Epilepsia do Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

MicroRNAs in epilepsy: new biomarkers for epileptogenesis?

Barbara Leal'?, Cldudia Carvalho'? Ricardo Ferreira?, Jodo Chaves'®, Andreia Bettencourt'?, Joel Freitas®,
Jodo Lopes®, Jodo Ramalheira®, Paulo P Costa'*, Anténio Martins da Silva'?, Berta Martins da Silva’
1-Univ Porto, Lab Imunogenetics & Autoimmu and NeuroScien, UMIB, Inst Ciencias Biomed Abel
Salazar, 2-Laboratério Imunogenética - Departamento Patologia e Imunologia Molecular, ICBAS-
UPorto; 3-Hospital Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto; 4-Instituto Nacional de Satide Dr.
Ricardo Jorge — Porto (INSA-Porto).
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08:00-09:00 Posters 3

PO21.

PO22.

PO23.

PO24.

PO25.

PO26.

PO27.

PO28.

PO29.

PO30.

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

Desvio conjugado do olhar: sinal localizador de acidente isquémico transitério de causa
hemodindmica?

Helena Felgueiras', Sofia Figueiredo', Pedro Barros'?, Ludovina Paredes?, Tiago Gregorio®, Sérgio
Castro®, Manuel Ribeiro®, Miguel Veloso'?

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de AVC, 3-Servi¢o de Imagiologia, Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia/Espinho.

O calcanhar de Aquiles no diagnéstico de lesdo talamica: um caso clinico

Ricardo Soares-dos-Reis'?, Luis Braz'?, Jodo Pedro Filipe?, Madalena Pinto’

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

Hipoacusia bilateral stbita: uma forma rara de apresentacao de isquemia vertebrobasilar

Sofia Figueiredo', Pedro Barros'*, Sara Ferreira®, Sérgio Castro®, Daniela Seixas®, Miguel Veloso"*
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Cardiologia, 3-Servico de Imagiologia, 4-Unidade de AVC, Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.

Sindrome de Roubo da Artéria Subclavia: um caso de “insuficiéncia” vertebro-basilar

Sofia de Figueiredo', Sérgio Castro?, Manuel Ribeiro?, Pedro Barros'?, Ludovina Paredes?, Tiago
Gregorio®, Alexandra Canedo*, Miguel Veloso'?

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Imagiologia, 3-Unidade de AVC, 4-Servi¢o de Cirurgia Vascular,
Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.

Sindrome hemi-bulbar com hemiparésia ispilateral: uma pista para o diagnéstico de disseccdo
arterial?

Raquel Barbosa', Filipa Ladeira', Sofia Calado'?, Miguel Viana-Baptista'*

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

Disseccao carotidea: um evento isolado, um evento recorrente, ou um fenétipo de lesdo arterial?
Claudia Borbinha', Filipa Ladeira’, Jodo Pedro Marto', Sofia Calado"*?, Miguel Viana-Baptista"*?
1-Servico Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental (CHLO), 2-Unidade
AVC, Hospital Sao Francisco Xavier, CHLO, 3-CEDOC, NOVA Medical School.

Quando a clinica tem razao

Francisco Bernardo', Lia Leitdo', Mariana Santos', Luisa Biscoito?, Elsa Parreira', Amélia Nogueira Pinto'
1-Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora; 2-Departamento de
Imagiologia, Hospital CUF Infante Santo, Lisboa.

Sindrome de encefalopatia posterior reversivel e drepanocitose

Ana Arraiolos!, Pedro Vilela?, José Vale!, Nuno Indcio’

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Hospital Beatriz Angelo, Loures.

Variante infratentorial de Sindrome de encefalopatia posterior reversivel complicado por enfarte
isquémico bilateral

Filipa Ladeira, André Caetano, Sofia Calado, Francisca S&

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisbon/Portugal.

Variante central do sindrome da encefalopatia posterior reversivel: talvez mais comum do que o
esperado

Catarina Félix"? Hipolito Nzwalo"**, Miguel Milheiro"?, Motasem Shamasna'?, Luis Soleiro"?, Fatima
Ferreira'?, Carlos Basilio'?

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de AVC, Hospital de Faro, 3-Universidade do Algarve.
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08:00-09:00 Posters 4

Tema: Neuromusculares | / Neurociéncias / Genética / Patologia do Sono
Moderadores: Isabel Conceicdo, Melo Pires

PO31. Miastenia gravis induzida por ipilimumab em doente com melanoma avancado
Vera Montes, Sandra Sousa, Rui Guerreiro, Fernando Pita
Servico de Neurologia, HPP Cascais.
PO32. Doenca de Brody: desafio diagnéstico e descricao de duas novas mutacdes
Telma Santos', Helena Felgueiras', Ricardo Taipa?, Manuel Melo Pires?, Ana Filipa Brandao®, Isabel
Alonso®, Hugo Morais'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho; 2-Unidade de Neuropatologia,
Centro Hospitalar do Porto; 3-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, IBMC.
PO33. Polimiosite na Sindrome Antissintetase: uma peca do puzzle
Tiago Geraldes', Inés Cordeiro?, Inés Cruz’, Miguel Grunho', Ana Cldudia Ribeiro'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, 3-Servico de Cardiologia do Hospital Garcia de Orta.
PO34. Miofasceite macrofdgica — um achado histolégico ou uma entidade clinico-patolégica distinta?
Sandra Moreira', José Mdrio Roriz', Catarina Santos', Ricardo Taipa?, Manuel Melo Pires®
1-Servico de Neurologia, CHEDV; 2-Unidade de Neuropatologia, CHSA.
PO35. Anticorpos anti-AchR numa doente com Esclerose Lateral Amiotréfica
Ana Luisa Sousa', Isabel Moreira', Raquel Samoes', Marcio Cardoso?, Nuno Vila-Cha’
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurofisiologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto.
PO36. Avaliacdo da qualidade de comunicacao entre cuidados de satide primarios e consulta de neurologia
hospitalar
Ana Nabais', Dulce Neutel®
1-Medicina Geral e Familiar, Unidade Satide Familiar Eborae, Evora, 2-Assistente Hospitalar, Servico de
Neurologia do Hospital do Espirito Santo, Evora, EPE.
PO37. Um caso de paraparésia espdstica: excisao cirdrgica ou excisdao molecular?
Ricardo Soares-dos-Reis'?, Maria José Rosas', Pedro Castro'?
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto, 2- Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto.
PO38. Movimentos periédicos dos membros inferiores num doente em coma
Ana Aires'?, Helena Rocha'?, Ricardo Rego'
1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Jodo, 2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

08:00-09:00 Posters 5

Tema: Doencas Infecciosas Il / Doencas Metabdlicas
Moderadores: M.2 Carmo Macario, Vitor Tedim

P0O39. Uma causa rara de parésia facial periférica
Mariana Carvalho Dias, Patricia Antunes, Catarina Fonseca, Teresa Pinho e Melo
Servico de Neurologia, Hospital Santa Maria, Lisboa.

P0O40. Polirradiculite pés-infeciosa como complicacéo neurolégica rara de varicela
Ana Monteiro™*, Tiago Gomes"*, Mafalda Sampaio?, Miguel Ledo***
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neuropediatria, Servico de Pediatria, 3-Servico de Genética do
Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto; 4-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

PO41. Encefalite anti-NMDAR ap6s encefalite herpética em doente adulto
Paula Salgado', Isabel Moreira', Luis Albuquerque?, Ana Martins Silva'?
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto, 3-Unidade
Multidisciplinar de Investigacao Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto, Porto.

PO42. Mielopatia cervical progressiva associada a infecao pelo virus linfotrépico humano de células-T
Miguel Oliveira Santos, Isabel Amorim, Cristiana Silva, Patricia Antunes, Filipa Falcao, Luisa
Albuquerque
Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte, Lisboa, Portugal.
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9:00-09:30

9:30-11:00

11:30-12:00

12:00-13:00

14:30-15:30

Encefalopatia de Wernicke por subestenose do piloro: uma etiologia pouco comum

Carolina Lopes'?, Ana Monteiro'?, Henrique Costa'?

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

Desnutricdo no idoso e Encefalopatia de Wernicke

FJ Ros Forteza', Heidy Cabrera?, Marco Bousende®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina da Unidade Local de Satde da Guarda, E.PE,;
3-Servico de Neurorradiologia do Centro Hospitalar Sdo Jodo, E.P, Porto.

Doenca de Marchiafava Bignami - relato de caso com perfil clinico e imagiol6gico atipico
Juliana Castelo, Catarina Silva Santos

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira
Xantomatose Cerebrotendinosa: uma doenca rara com implicacoes terapéuticas

Telma Santos', Anténio Martins Campos', Helena Felgueiras’, Sofia de Figueiredo', Daniela Seixas*,
Hugo Morais'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho,
3-Departamento de Biologia Experimental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Conferéncia

"AVC criptogénico: do diagndstico a terapéutica"
Palestrante: Jodo de Sousa

Moderadores: Catarina Fonseca, Mério Oliveira

Mesa-Redonda

"Fronteiras da Cognicdo: Os dois lados do cérebro"
Palestrantes: Silvia Ouakinin, Claudia Guarda, Cortez Pinto, Elia Baeta
Moderadora: Isabel Santana

Conferéncia

"Doencas neurolégicas com manifestacoes oftalmolégicas"
Palestrante: Pedro Fonseca

Moderador: Freire Gongalves

Simpésio Novartis
“GILENYA: ONE STEP CLOSER" Estratégias de tratamento na EM

Abertura

Nova exigéncia nos objetivos terapéuticos: da reducdo de surtos a NEDA-4
Luis Cunha, CHUC e Maria José Sa, CHSJ

Identificar precocemente a faléncia terapéutica na EM

Jodo de S&, CHLN

Gilenya - mais de 10 anos de experiéncia em ensaios clinicos

Ana Martins da Silva, CHP

Otimizacdo precoce do tratamento na EM: uma visao baseada na experiéncia
Livia Sousa, CHUC

Conclusoes

Luis Cunha, CHUC e Maria José Sa, CHSJ

Mesa-Redonda

"Drogas Antigas Perigos Modernos"
Palestrantes: Mario Rosa, Filipe Palavra
Moderador: Fontes Ribeiro
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PO55.

Simpésio EISAI
“Novo alvo terapéutico na Epilepsia”
Moderador: Manuel Antunes

Mesa-Redonda

"Terapéutica Endovascular no AVC agudo”

Palestrantes: Luisa Biscoito, Anténio Moreno, Teresa Pinho e Melo
Moderador: Carlos Correia, Pedro Vilela

Conferéncia

"Filantropia, Ciéncia e Interesse Publico: interesses complementares ou conflituais"
Palestrante: Cristina Sampaio (EUA)

Moderadores: Carolina Garrett

Posters 6

Tema: Doencas Vasculares Il
Moderadores: Teresa Pinho e Melo, Carlos Correia

Infeccdo de hematoma intracerebral apés terapéutica com rt-PA IV

Mariana Carvalho Dias', Patricia Canhao', Carlos Casimiro®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.
Oftalmoparésia e Arterite Temporal: problemas a duplicar

Inés Rosario Marques, Francisco Antunes, Miguel Grunho, Ana Cldudia Ribeiro

Servigo de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Acidente Vascular Cerebral e Vasculopatia a Virus Varicela-Zoster

Claudia Borbinha', Jodo Pedro Marto', Sofia Calado'**, Miguel Viana-Baptista
1-Servico Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental (CHLO), 2-Unidade
AVC, Hospital Sao Francisco Xavier, CHLO; 3-CEDOC, NOVA Medical School.

Excrescéncias de Lambl e AVC isquémico

Sofia de Figueiredo', Pedro Barros"*, Sérgio Castro®, Manuel Ribeiro?, Francisco Sampaio®, Ludovina
Paredes’, Tiago Gregorio®, Miguel Veloso™*

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, 3-Servico de Cardiologia, 4-Unidade de AVC, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia.

Parésia do nervo oculomotor e ataxia cerebelar ipsilateral - um desafio diagnéstico

Juliana Castelo, Mariana Branco, Peter Grebe

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.
Neurossonologia na oclusio da Artéria Central da Retina — caso clinico com spot sign

Ana Inés Martins', Jodo Sargento-Freitas?, Mariana Batista®, Mafalda Magalhaes®, Cristina Duque’, Rui
Araujo’, Pedro Fonseca®, Fernando Silva®, Gustavo Cordeiro', Luis Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia, Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, 4-Servico de Radiologia, 5-Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra.

Sindrome Cerebeloso por Fen6meno de Roubo Condicionado por Fistula Arteriovenosa Dural
Anténio Martins de Campos’, Helena Felgueiras', Sérgio Castro?, Manuel Ribeiro?, Pedro Carneiro’
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
Fistula Arteriovenosa Dural miiltipla dos seios cavernoso, esfenoparietal e esfenobasal: desafio
diagnéstico e terapéutico

Telma Santos', Sofia de Figueiredo', Ménica Loureiro?, Dalia Meira®, Sérgio Castro®, Manuel Ribeiro®,
Pedro Barros'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Oftalmologia, 3-Servico de Imagiologia, Centro Hospitalar Vila
Nova de Gaia/Espinho.

Telangiectasias capilares cerebrais sintomaticas: 3 casos clinicos

Ana Monteiro'?, Carolina Lopes"?, Diogo Fitas'?, Henrique Costa'?, Madalena Pinto'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto; 2-Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto; 3-Servico de Neurologia da Unidade Local de Satide do Alto Minho, Viana do Castelo.
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19:00-20:00
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Puncao lombar associada a corticoterapia como factor predisponente de Trombose Venosa Cerebral
Isabel Amorim, Cristiana Silva, Miguel Santos, Patricia Antunes, Filipa Falcao, Luisa Albuquerque
Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte.

Posters 7

Tema: Doencas Movimento
Moderadores: Joao Massano, Rita Simoes

Perturbacdo de controlo de impulsos e sindrome de desregulacao dopaminérgica na Doenca de
Parkinson e Cirurgia de Estimulac@o Cerebral Profunda: Caso Clinico

Maério Sousa’, Fradique Moreira', Nadia Candrio®, Ricardo Pereira?, Manuel Rito?, Cristina Janudrio'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra;
3-Instituto de Ciéncias Nucleares Aplicadas a Satide, Universidade de Coimbra.

Cervicalgia e Sindroma de Horner no Servico de Urgéncia: Pense Fora da Caixa!

Francisco Antunes, Inés Marques, Carolina Pires, Ana Claudia Ribeiro, Miguel Grunho

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta.

Sindrome cértico-basal associado a mutacdo do gene da progranulina

Jodo Carvalho', André Leitdo?, Cristina Januério'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar Tondela-Viseu.

Distonia induzida por lesao do nervo periférico. A propésito de um caso clinico.

Filipe Blanco, Carla Cecilia, Jodo Sargento-Freitas, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Tetraplegia ap6s tratamento com toxina botulinica tipo A em doente com distonia cervical

Soraia Vaz', Joana Morgado', Ariana Barros', Luisa Medeiros?, Ana Calado’

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 2-Unidade de Neurofisiologia, Hospital
de Sdo José, Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Um caso de distonia generalizada tardia ap6s lesdo hipoxico-isquémica: correlacdo anatomo-
funcional dos ganglios da base

Mario Sousa’, Joana Jesus Ribeiro', Nadia Candrio? Fradique Moreira', Cristina Janudrio’

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2-Instituto de Ciéncias
Nucleares Aplicadas a Satide, Universidade de Coimbra;

Encefalopatia Recorrente Autoimune

Ana Brés, Pedro Correia, Beatriz Santiago

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Sindrome de Fahr: caracterizacdo clinica e imagiol6gica de uma nova mutacgdo do gene SLC20A2
Rui Aradjo’, Hugo Clemente?, Ana Ribeiro®, Diana Duro', Ana Morgadinho'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
3-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta.

Sindrome de pernas inquietas como manifestacao de doenca celiaca

Andreia Costa'®, Andreia Albuquerque?, Pedro Abreu'?, Sara Vieira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Gastroenterologia, Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto,
3-Departamento de Neurociéncias clinicas e satide mental, Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto, Porto.

Posters 8

Tema: Doencas Vasculares Il / Epilepsia / Neurociéncias
Moderadores: Ruth Geraldes, Anténio Martins

Embolia gasosa cerebral associada a catéter venoso central: casos clinicos e revisdo sistematica.

José Aratijo’, Jodo Pinho', José Manuel Amorim?, Helena Vilaca®, Manuel Ribeiro*, Jodo Pereira’, Carla
Ferreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Braga; 3-Servico de Medicina
Interna, Hospital Conde de Bertiandos — Ponte de Lima; 4-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia.
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20:00-21:00
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Estado epiléptico ndo-convulsivo afasico mimetizando Acidente Vascular Cerebral isquémico agudo
Pedro Bras', Ary de Sousa', Alexandra Gaspar?, Catarina Frias’, Ana Nunes', Manuel Manita'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central, 2-Servigo de Medicina Interna,
Hospital Santo Anténio dos Capuchos - Centro Hospitalar de Lisboa Central, 3-Servico de Medicina
Interna - Hospital Curry Cabral - Centro Hospitalar de Lisboa Central, 4-Unidade CerebroVascular -
Hospital Sao José - Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Desvio paroxistico do olhar em idade pediatrica: ser ou néo ser epilepsia, eis a questao.

Constanca Soares dos Santos’, Catarina de Abreu Amaro’, Sofia Ferreira', Ricardo Costa', Luiza
Rosado®?

1-Servico de Pediatria, 2-Servico Neurologia, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilh3; 3-Faculdade de
Ciéncias da Satide da Universidade da Beira Interior.

Insulinoma como causa rara de epilepsia refratdria de novo

Tiago Gomes'?, Ana Monteiro'?, Claudia Nogueira?, César Esteves®®, Sara Franca'

1-Servico de Neurologia, 3-Servico de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar Sdo
Jodo, Porto; 2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Singulto: uma rara manifestacao de estado mal epiléptico ndao convulsivo

Catarina Falcdo de Campos, Andreia D. Magalhdes, Ana Rita Peralta, Ana Patricia Antunes, Filipa Falcao,
José Pimentel, Luisa Albuquerque

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

Estado de mal de auséncias no adulto: subtileza das manifestacdes clinicas

Francisco Bernardo, Rita Martins, Elsa Parreira, Anténio Martins, Amélia Nogueira Pinto

Servigo de Neurologia Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora.

Lipoma da fissura silvica associado a displasia cortical

Joana Parra, Alcinda David, Conceicdo Bento, Francisco Sales

Unidade de Monitorizagado de Epilepsia e Sono, Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra

Amoxicilina: um firmaco potencialmente epileptogénico

Jodo Raposo, Miguel Pereira, Rute Teoténio, Conceicdo Bento, Francisco Sales

Unidade de Epilepsia do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Importéancia do Tdlamo na comunicacdo entre dreas corticais visuais primdrias e secunddrias.
Andlise em dois doentes com lesdes vasculares neonatais.

Alberto Leal

Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa.

Assembleia-Geral
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Tema: Doencas Desmielinizantes
Moderadores: Vasco Salgado, José Vale

Lesdo desmielinizante encefélica pseudotumoral: relato de caso

Marcia Cristina da Paixdo Rodrigues, José Eduardo Souza Dias Junior, Rafael Basilio Guimaraes
Servico de Neurocirurgia do Hospital Estadual Mario Covas, Santo André - SP, Brasil.

Esclerose miltipla e hepatite autoimune.

Gongalo Cacdo’, Ernestina Santos?, Ana Martins Silva"?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto, Porto.

Andlise da custo-utilidade do Fumarato de Dimetilo no tratamento de doentes adultos com Esclerose
Miuiltipla Surto-Remissdao em Portugal

Luis Miguel', Jodo de S&% Bernardete Pinheiro', Carlos Acosta®

1-CISEP Centro de Investigacdo Sobre Economia Portuguesa, Lisboa, 2-Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, Lisboa, 3-Biogen, Lisboa.

Efeito rebound do fingolimod durante a gravidez

Adriana Rua', Nuria Sola-Valls?, Maria Septlveda?, Yolanda Blanco?, Sara Llufriu?, Albert Saiz’

1- Servico de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto; 2- Center for
Neuroimmunology, Service of Neurology, Hospital Clinic and Institut d’Investigacié Biomeédica August
Pi i Sunyer (IDIBAPS), Barcelona, Spain.

Infeccdo a Clostridium difficile em doente sob fingolimod

Filipa Ladeira', Claudia Borbinha', Ana Sofia Correia"?, Susana Peres>*, Miguel Viana Baptista'?
1-Servico de Neurologia, 3-Servico de Infecciologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa,
Portugal; 2-CEDOC, Nova Medical School/Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de
Lisboa, Lisboa, Portugal; 4-Nova Medical School/Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade, Nova
de Lisboa, Lisboa, Portugal.

Lesdes encefélicas muiiltiplas com captacdo em anel - ADEM aos 74 anos?

André Caetano', Ana Sofia Correia’, Ding Zhang?, Martinha Chorao?, Francisca Sa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurocirurgia, 3-Servico de Anatomia Patolégica, Hospital Egas
Moniz - Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa.

Provavel rombencefalite de Bickerstaff com anticorpos anti-GQ1b negativos.

André Militao, Ana Romeiro, Rui Guerreiro.

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Setubal, Settibal.

Paquimeningite hipertréfica recorrente por Sindrome de Hiper 1gG4

Joana Martins', 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.

Leukoencephalopathy with vanishing white matter com deméncia e parkinsonismo no adulto

Ana Arraiolos, Rita Simoes, José Vale

Servico de Neurologia do Hospital Beatriz Angelo.

Envolvimento neurolégico na Linfohistiocitose hemofagocitica do adulto como manifestacao
inaugural de Lipus eritematoso sistémico

Ary de Sousa', Pedro Brés', Isabel Botelho?, Monica Almeida®, Manuel Manita'

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 2- Unidade de Cuidados Intensivos
Polivalentes, Hospital de Sao José, Centro Hospitalar de Lisboa Central
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Tema: Deméncias / Cefaleias
Moderadores: Carolina Garrett, Elsa Parreira

Hipersexualidade e defeito cognitivo

Célia Machado', Maria do Céu Ferreira®, Ana Sofia Costa', Sofia Rocha', Alvaro Machado'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Psiquiatria, Hospital de Braga, Braga.

Intoleréncia frio como manifestacéo disautonémica, em dois doentes com Deméncia
Frontotemporal

Luciano Almendra’, Joana Parra’, Diana Duro', Ricardo Morais?, Isabel Santana'**

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra,
Coimbra; 3-Centro de Neurciéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra;

4-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra.

Mutacdo no gene C90rf72 como Deméncia com Corpos de Lewy

Joana Parra', Miguel Pereira’, Diana Duro', Maria Rosério Almeida?®, Isabel Santana'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Centro de Neurociéncias e
Biologia Celular, Universidade de Coimbra

Sindrome da mao alienigena como primeira manifestacdo de doenca de Creutzfeldt — Jakob

Pedro Lopes, Marina Couto, Leandro Valdemar

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

Deméncia em doente com Polineuropatia Amiloidética Familiar de inicio tardio

Jodo Durdes', Miguel Pereira', Diana Duro®, César Nunes?, Maria do Carmo Macério’, Isabel Santana'®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra;
3-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra.

Manifestacdes do Sistema Nervoso Central na Esclerodermia: um caso clinico

Miguel Tdbuas-Pereira, Ricardo Varela, Ana Rita Nogueira, Maria Jodo Henriques, Maria do Carmo
Macdrio, Isabel Santana

Servigo de Neurologia — Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Encefalopatia de inicio stibito - efeito adverso raro de um exame comum

Mariana Almeida Branco, Luis Fontao, Vitor Tedim Cruz

Servigo de Neurologia — Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira.

Visual snow — uma nova entidade neurolégica

Ana Luisa Sousa, Manuel Correia

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

Siringomielia associada a nevralgia do trigémio: a propésito de 2 casos clinicos

Ricardo Almendra, Vera Espirito Santo, Andreia Veiga, Pedro Guimaraes, Ana Graca Velon

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

SUNCT (Short-lasting Unilateral Neuralgiform Headache Attacks With Conjuntival Injection and
Tearing) em mae e filho

Pedro Viana', Patricia Pita Lobo?, Isabel Pavdo Martins'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte, 2-Servico de Neurologia, Hospital Fernando
da Fonseca.

08:00-09:00 Posters 11
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Tema: Neuromusculares Il
Moderadores: Luis Santos, Fernando Silveira

Paralisia idiopatica do nervo grande hipoglosso - um diagnéstico de exclusio.

Mariana Santos', Lia Leitdo', Angela Timéteo', Elsa Parreira', Luis Santos?, Cristina Costa’

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurofisiologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, EPE Amadora-Sintra.

Sindrome complexa regional dolorosa apés cirurgia a sindrome do ttnel carpico

Andreia Costa'?, Joana Meireles'?, Paula Barbosa?, Armanda Gomes?, Pedro Abreu'*

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de dor crénica, Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto; 3-Departamento
de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.
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Polineuropatia axonal aguda vasculitica severa associada a crioglobulinémia mista idiopatica
Pedro Lopes', Leandro Valdemar', Miriam Cimbron?, Ricardo Taipa®, Paula Macedo?, Rui Mota'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta
Delgada, EPE, 3-Unidade de Neuropatologia do Centro Hospitalar do Porto.

Polineuropatia axonal lentamente progressiva de inicio tardio - uma etiologia tratavel

Mariana Almeida Branco', Luis Ruano’, Ricardo Taipa?, Manuel Melo Pires?, Vitor Tedim Cruz'
1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira;
2-Unidade de Neuropatologia do Hospital de Santo Anténio - Centro Hospitalar do Porto, Porto
Mioquimias faciais: um sinal precoce de Sindrome de Guillain-Barré

Telma Santos', Anténio Martins Campos’, Renata Rothwell?, Ménica Loureiro?, Pedro Carneiro’, Délia
Meira?, Hugo Morais'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
Traumatismo e Sindrome de Guillain-Barré: trés casos clinicos

Célia Machado, José Nuno Alves, Ana Filipa Santos, Jodo Pinho, Ricardo Maré, Carla Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital de Braga, Braga.

Doenca de Charcot-Marie-Tooth 1B causada por uma nova mutacao no gene MPZ

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

Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra, Coimbra.

Envolvimento do SNC na Polineuropatia Amiloid6tica Familiar: que mecanismos?

José Aratjo’, José Nuno Alves', Célia Machado', Virginia Mendes?, Jodo Pereira’, Jodo Pinho'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Hospital de Braga.

Eventos neurolégicos focais transitérios em doentes com polineuropatia amiloidética familiar apé6s
transplante hepatico

Carlota Cunha, Sara Franga, Filipe Correia, Manuela Costa

Servigo de Neurologia da Unidade Local de Satide de Matosinhos.

Comunicacdes Orais 6

Tema: Doengas Desmielinizantes
Moderadores: Livia de Sousa, Jodo Sa

Bandas Oligoclonais e formas de apresentacao de Esclerose Miiltipla

Inés Correia', Mério Sousa', Inés Brds Marques', S6nia Batista', José Tomas', Inés Baldeiras*®, Carla
Nunes', Carmo Macdrio’, Livia Sousa®

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra, 3-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra, Portugal.

Perturbacgoes de Sono na Esclerose Miiltipla - resultados do estudo transversal multicéntrico inMS
Pedro Viana', Elisabete Rodrigues?, Carina Fernandes®, Andreia Matas®, Rui Barreto®, Marcelo
Mendonga®, Rita Peralta"’, Ruth Geraldes®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do
Funchal; 3-Servigco de Neurologia, Hospital Garcia de Orta; 4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
Tras-os-Montes e Alto Douro; 5-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Entre o Douro e Vouga; 6-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 7-Laboratério de EEG / Sono, Servigo de
Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 8-Nufield Department of Clinical Neurosciences, Oxford
University Hospital.

Alteracoes disauténomicas na Esclerose Miiltipla - da bateria cldssica de Ewing aos novos métodos
de avaliacao da funcao autonémica.

Pedro Castro"?, Gongalo Videira', Jodo Pedro Filipe®, Bitia Vieira', Rosa Santos"?, Maria José Sa**, Elsa
Azevedo'?, Carina Reis®, Pedro Abreu"?

1-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar Sao Jodo; 4-Faculdade de Ciéncias da Satde da Universidade
Fernando Pessoa.
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C033.

C034.

CO035.

CO36.

C037.

CO3s.

09:00-10:30

Sinapse

C039.

CO40.

CO41.

The role of two Nrf2 Polymorphisms on Multiple Sclerosis

Andreia Bettencourt', Andreia Cunha? Nuno Sepulveda®*, Ernestina Santos"®, Raquel Samoes®, Paulo
Pinho e Costa'®, Miguel Soares®, Berta Martins da Silva', Ana Martins da Silva'®

1-Unit for Multidisciplinary Research in Biomedicine, Abel Salazar Institute of Biomedical Sciences,
University of Porto - UMIB/ICBAS/UP, Porto; 2-Instituto Gulbenkian de Ciéncia, Lisbon; 3-London
School of Hygiene and Tropical Medicine, London; 4-Center of Statistics and Applications of University
of Lisbon, Faculdade de Ciéncias da Universidade de Lisboa, Lisbon; 5-Centro Hospitalar do Porto-
Hospital de Santo Anténio, Porto; 6-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge, Porto.

Avaliacao do efeito comparativo de terapéuticas modificadoras de doenca de primeira linha na
esclerose miltipla pelo nimero necessério para tratar

Madrio Veloso

ARN - Anestesia, Reanimacao e Neurologia — Lda., Lisboa, Portugal.

Fampridina na esclerose miiltipla: resultados da pratica clinica.

Gongalo Cacdo’, Inés Moreira?, Joana Martins’, Isabel Moreira', Andreia Bettencourt?, Ernestina
Santos"?, Ana Martins Silva'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacdo
Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto, Porto.

Doencas autoimunes em doentes com neuromielite 6ptica

Ana Sofia Correia'?, George Tackley®, Mark Woodhall?, Joseph Nour?, Rosie Gore?, Patrick Waters?,
Jacqueline Palace?, Maria Isabel Leite?

1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz (Centro Hospitalar Lisboa Ocidental), Lisboa; 2-Nuffield
Department of Clinical Neurosciences, Oxford University Hospitals National Health Service Trust,
Oxford, Reino Unido.

Caracteristicas associadas a poliautoimunidade em doentes com neuromielite 6ptica

Ana Sofia Correia'?, George Tackley®, Mark Woodhall?, Joseph Nour?, Rosie Gore?, Patrick Waters?,
Jacqueline Palace?, Maria Isabel Leite?

1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz (Centro Hospitalar Lisboa Ocidental), Lisboa; 2-Nuffield
Department of Clinical Neurosciences, Oxford University Hospitals National Health Service Trust,
Oxford, Reino Unido.

Autoimunidade anti-aquaporina 4 em doentes com patologia auto-imune da tiréide

Ana Sofia Correia"®, Rute Ferreira?, Lufsa Pinto*, Ant6nio Galzerano®, Manuela Oliveira?, Patrick Waters®,
Angela Vincent®, Mark Woodhall’, Maria Isabel Leite®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Endocrinologia, Hospital Egas Moniz (Centro Hospitalar Lisboa
Ocidental), Lisboa; 3-Nuffield Department of Clinical Neurosciences, Oxford University Hospitals
National Health Service Trust, Oxford, Reino Unido; 4-Servigo de Patologia Clinica, 5-Servico de
Anatomia Patolégica, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa.

Comunicacoes Orais 7

Tema: Deméncias
Moderadores: Elia Baeta, Isabel Santana

Cognitive Performance of Primary Care based Cohort using Mini Mental State Examination

Ilka Martins Rosa, Ana Gabriela Henriques, Odete Beirdo Cruz e Silva

Universidade de Aveiro, Aveiro.

0 "head turning sign" na Doenca de Alzheimer e Défice Cognitivo Ligeiro-Amnésico

Jodo Durdes', Miguel Pereira', Rui Aratjo’, Sandra Bernardino? Diana Duro®, Beatriz Santiago', Isabel
Santana®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Faculdade de Psicologia e de
Ciéncias da Educagdo da Universidade de Coimbra; 3-Faculdade de Medicina da Universidade de
Coimbra.

Antecedentes familiares de distirbios do desenvolvimento e doenca psiquidtrica na Doenca de
Alzheimer e Deméncia Frontotemporal

Ana Gouveia, Miguel Pereira, Diana Duro, Carmo Macdrio, Beatriz Santiago, Isabel Santana

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
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Deméncia frontotemporal associada a mutacdo P301L no gene MAPT: revisao clinica e
neuropatolégica

Joana Morgado', Sergi Borrego?, Oriol Grau®, Ramén Refié’, Isabel Hernandez®, Mircea Balasa?, Albert
Llad6?, Ellen Gelpi®, Raquel Sdnchez-Valle?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa; 2-Unidad de Alzheimer y otros
trastornos cognitivos; 3-Banco de tejidos neurolégicos, Biobanc IDIBAPS, Hospital Clinic, Barcelona; 4-
Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Bellvitge, Barcelona; 5-Unidad de Memoria, Fundaci6
ACE (ICNA), Barcelona.

Sindrome cérticobasal numa consulta de Deméncias - da caracterizacio clinica ao diagnéstico
etiolégico

Marta Arenga', Miguel Pereira', Beatriz Santiago’, Inés Baldeiras?, Maria Rosério Almeida®, Isabel Santana'’
1-Consulta de Deméncias, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC), 2-Laboratério de
Neuroquimica, CHUC e Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra, 3-Centro de Neurociéncias
e Biologia Celular, Universidade de Coimbra.

Varidveis preditivas de disfuncéo cognitiva no Liipus Eritematoso Sistémico e no Sjogren Primario
Sara Cavaco?, Ernestina Santos?, Maria Inés Moreira'?, Isabel Moreira?, Raquel Samdes?, Raquel Faria®,
Mariana Brandao®, Anténio Marinho®, Isabel Almeida®, Fatima Farinha®, Carlos Vasconcelos®, Ana
Martins Silva®

1-Unidade de Neuropsicologia, 2-Servico de Neurologia, 3-Unidade de Imunologia Clinica, Centro
Hospitalar do Porto, Porto.

Encefalites limbicas: revisao dos tiltimos 5 anos de experiéncia clinica institucional

Tiago Gomes'?, Ana Monteiro'?, Teresa Mendonga', Madalena Pinto’

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

Perfil de biomarcadores no liquido cefalorraquidiano em doentes com hidrocéfalo de pressao
normal idiopatico

Cristina Duque', Miguel Pereira’, Inés Baldeiras**, Catarina Resende de Oliveira®®, Isabel Santana’
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 3-Centro de Neurociéncias e Biologia Molecular, Universidade de Coimbra.

Hidrocefalia de Pressdo Normal: Avaliacdo dos resultados do tratamento cirtrgico

Dalila Forte', Jodo Sequeira®, Luis Cardoso', Pedro Branco', Anabela Nabais', Joaquim Monteiro', Nuno Reis
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Comunicacoes Orais 8

Tema: Neuromusculares / Neurofisiologia / Neuropatologia
Moderadores: Teresa Coelho, Luis Negrdo

Epidemiology of transthyretin familial amyloid polyneuropathy in Portugal

Moénica Inés', Teresa Coelho?, Isabel Conceicdo®, Lara Ferreira?, Mamede de Carvalho', Jodo Costa'
1-Instituto de Medicina Molecular, Unidade de Fisiologia Clinica e Translacional, Lisboa; 2-Centro
Hospitalar do Porto, Unidade Corino de Andrade, Porto; 3-Centro Hospitalar Lisboa Norte, Servico de
Neurologia, Lisboa; 4-Universidade do Algarve, Faro.

Transthyretin familial amyloid polyneuropathy impact on health-related quality of life

Moénica Inés', Teresa Coelho?, Isabel Conceicdo®, Lara Ferreira?, Mamede de Carvalho', Jodo Costa'
1-Instituto de Medicina Molecular, Unidade de Fisiologia Clinica e Translacional, Lisboa; 2-Centro
Hospitalar do Porto, Unidade Corino de Andrade, Porto; 3-Centro Hospitalar Lisboa Norte, Servico de
Neurologia, Lisboa; 4-Universidade do Algarve, Faro.

Envolvimento do SNC em doentes com polineuropatia amiloidética familiar - Casuista de um Centro
Ana Franco', Carla Bentes'? Vanda Castro*, Mamede de Carvalho®, Isabel Conceicdo'?

1-Departamento de Neurociéncias, 2-Laboratério de EEG/Sono, Departamento de Neurociéncias, 3-
Laboratério de EMG, Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte; 4-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 5-
Instituto de Fisiologia, Faculdade de Medicina, Instituto de Medicina Molecular, Universidade de Lisboa.
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Phase 2 Open-Label Extention Study of Patisiran, an Investigational siRNA Agent for Familial
Amyloidotic Polyneuropathy

Teresa Coelho', Ole Suhr?, Isabel Conceicao®, Marcia Waddington-Cruz’, Hartmut Schmidt®, Juan
Buades®, Josep Campistol’, Jean Pouget®, John Berk®, Brian Bettencourt', Jared Gollob", David Adams'?
1-Unidade Clinica de Paramiloidose, Hospital de Santo Antonio, Portugal; 2-Department of Public
Health and Clinical Medicine, Umea University, Sweden; 3-Centro Hospitalar Lisboa Norte-Hospital de
Santa Maria, Portugal; 4-Hospital Universitario Clementino Fraga Filho, Brazil; 5-The University
Hospital of Muenster, Germany; 6-Hospital Son Llatzer, Spain; 7-Hospital Clinic, Spain; 8-Centre de
Reference des Maladies Naueromusculaires et de la SLA, Hopital de la Timone, France; 9-Amyloidosis
Center, Boston University, USA; 10-Alnylam Pharmaceuticals, USA; 11-Alnylam Pharmaceuticals, USA;
12-Centre Paris-Sud, APHP, Hopital de Bicetre, INSERM U788, Service de Neurologie, and Centre de
Reference des Neuropathies Amyloides Familiales, France.

Envolvimento do Sistema Nervoso Periférico na Doenca de Machado-Joseph - avaliacao clinica e
neurofisiolégica

Joana Afonso Ribeiro"?, Ana Margarida Novo?, Luciano Almendra', Anabela Matos', Cristina Janudrio?,
Lufs Negrao'

1-Consulta de Doencas Neuromusculares, 2-Consulta de Neurogenética, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra.

Sindromes Miasténicos Congénitos: Casuistica da Unidade de Doencas Neuromusculares do CHUC.
Luciano Almendra’, Cristina Duque?, Joana Ribeiro', Olinda Rebelo®, Argemiro Geraldo', Anabela
Matos', Lufs Negrao'

1-Consulta de Doencas Neuromusculares, 2-Servigo de Neurologia, 3-Neuropatologia, Servico de
Neurologia do Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra.

Rianodinopatias: um grupo heterogéneo de miopatias

Raquel Samdes', Margarida Calejo’, Teresa Coelho®®, Jorge Oliveira®, Ana Gongalves®, Rosério Santos®,
Ricardo Taipa*, Manuel Melo Pires*, Manuela Santos®®

1-Servico de Neurologia, 2-Consulta de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurofisiologia, 3-
Unidade de Genética Molecular, Centro de Genética Médica, 4-Unidade de Neuropatologia, 5-Consulta
de Doengas Neuromusculares, Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de
Santo Anténio.

Perfil evolutivo da histopatologia inflamatéria e neurodegenerativa na miosite de corpos de inclusao
Miguel Mendonga Pinto', Ricardo Taipa?, Anténio Guimaraes®, Manuel Melo Pires®

1-Departamento de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Unidade
de Neuropatologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro Hospitalar do Porto.

Axonal Hyperpolarization in Amyotrophic Lateral Sclerosis

Marisa Brum"?, Mamede de Carvalho®*

1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Settbal, Settibal; 2-Instituto de Medicina Molecular da
Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 3-Servico de Neurologia do Hospital Santa Maria —
Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Conferéncia

"Terapéuticas Dirigidas em Doencas Neurodegenerativas: O Caso da Doenca de
Huntington"

Palestrante: Cristina Sampaio (EUA)

Moderador: Joaquim Ferreira

Simpésio Biogen

“Terapéutica individualizada no doente com EM: mais solugdes, novos desafios’
Palestrantes: Carlos Capela (Hospital das Forcas Armadas - Lisboa) e

Dulce Neutel (Hospital Espirito Santo - Evora)

Moderador: José Vale (Hospital Beatriz Angelo - Loures)

Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



14:30-15:00
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CO057.

CO58.

CO59.

C060.

CO61.

CO062.

17:30-18:30

C063.

Conferéncia

"Qualidade em Cuidados de Saide em Portugal: Que Desafios?"
Palestrante: Luis Campos

Moderador: Vitor Oliveira

Simpésio BIAL
“A Experiéncia Clinica Pés-Comercializacdo com Acetato de Eslicarbazepina (ESL)
em Terapéutica Adjuvante”
Moderador: José Pimentel - Centro Hospitalar de Lisboa Norte - Hospital de Santa Maria
Palestrantes: Rita Pelejdo - Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental - Hospital Egas Moniz

Jodo Chaves - Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio

Mesa-Redonda

"Levodopa: 50 anos de uma droga "milagrosa""
Palestrantes: Joaquim Ferreira, A Castro-Caldas
Moderadores: Cristina Sampaio

Comunicacdes Orais 9

Tema: Doencas Vasculares Il
Moderadores: Manuel Correia, Miguel Viana Baptista

Acidente Vascular Cerebral isquémico ao acordar ndo se associa a fibrilhacao auricular
diagnosticada de novo

Pedro Alves, Teresa Pinho e Melo, José Ferro, Ana Catarina Fonseca

Unidade de Doengas Vasculares Cerebrais, Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria.

Acidente Vascular Cerebral hemorragico em idade pedidtrica: casuistica de 7 anos

Liliana Pereira’, Maria José Fonseca®, José Paulo Monteiro®

1-Servico de Neurologia, 2-Centro de Desenvolvimento da Criang¢a Torrado da Silva, Hospital Garcia de
Orta, Almada.

Acidente Vascular Cerebral recorrente: estudo retrospetivo de uma base de dados hospitalar

Ricardo Almendra’, Vera Espirito Santo', Andreia Veiga', Andreia Matas', Pedro Guimaraes"?, Alexandre
Costa'?, Dina Carvalho?, Rui Couto?, Ana Graga Velon', Mério Rui Silva'

1-Servico de Neurologia, 2-Unidade Cérebro-Vascular do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro.
Amnésia Global Transitéria: estudo retrospetivo de um centro hospitalar

Ricardo Almendra', Ménica Almeida? Vera Espirito Santo', Andreia Veiga', Alexandre Costa', Ana Graga
Velon', Pedro Guimaraes'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real; 2-USF Aquilino Ribeiro.
Eficacia da acetazolamida em doentes com trombose venosa cerebral

Diana Aguiar de Sousa', José M. Ferro', Patricia Canhdo', Fernando Barinagarrementeria®, Marie-
Germaine Bousser®, Jam Stam*, the ISCVT investigators

1-Department of Neurosciences (Neurology), Hospital de Santa Maria, University of Lisbon; 2-
Department of Neurology, Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirurgia, México City, Mexico; 3-
Department of Neurology, Hopital Lariboisieére, Paris, France; 4-Department of Neurology, Academic
Medical Centre, Amsterdam, The Netherlands.

Fistulas carétido-cavernosas: caracterizacdo de uma populacdo hospitalar

José Beato-Coelho', Miguel Pereira', Mariana Batista?, César Nunes?, Fradique Moreira', Cristina Janudrio'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia do Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra.

Comunicacodes Orais 10

Tema: Doencas Movimento Il
Moderadores: Joaquim Ferreira, Cristina Sampaio

Hiperecogenicidade da Substancia Nigra e compromisso motor contralateral na Doenca de Parkinson
Joana Jesus Ribeiro', Jodo Sargento-Freitas?, Mdrio Sousa', Fernando Silva?, Ant6nio Freire', Cristina Januario
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.
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Estimulacédo Cerebral Profunda em doentes com doenca de Parkinson com mutacgdo do gene GBA
Leonor Correia Guedes"?, Raquel Bouga', Mario Miguel Rosa"?, Patricia Pita Lobo', Margherita Fabbri',
Begona Cattoni®, Herculano Carvalho®, Anténio Gongalves Ferreira®, Gabriel Miltenberger-Miltenyi*,
Joaquim J Ferreira"?, Miguel Coelho'?

1-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina Molecular, Lisboa; 2-Servi¢o de Neurologia,
3-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 4-Faculdade de
Medicina da Universidade de Lisboa.

Complicacdes da cirurgia de estimulacdo cerebral profunda no tratamento da Doenca de Parkinson
Jodo Sequeira’, Pedro Brés', Dalila Forte?, Sara Dias', Ana Calado', Cristina Semedo®, Margarida Dias’,
Manuel Almeida’, José Bras?, Joaquim Monteiro®

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 3-Servigo de
Neurologia, Centro Hospitalar de Settbal.

Avaliacdo intra-operatéria da rigidez na cirurgia da doenca de Parkinson.

Pedro Costa', Maria José Rosas?, Clara Chamadoira®®, Paulo Linhares**, Rui Vaz***, Jodo Paulo Cunha’
1-Instituto de Engenharia de Sistemas e Computadores e Faculdade de Engenharia, Universidade do
Porto, Portugal; 2-Unidade de Doencas do Movimento e Cirurgia Funcional do Hospital de Sao Joao,
Porto; 3-Departamento de Neurociéncias Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;
4-Unidade de Neurociéncias do Hospital CUF Porto.

Sindrome corticobasal: caracterizacao clinica, imagiolégica e genética

Rui Aratjo, Jodo Carvalho, Ana Bras, Ana Morgadinho

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Estudo de frequéncia de tremor por electromiografia: correlacao com aplicacdes para Iphone®

Rui Aratjo, Anabela Matos, Luis Negrdao, Ana Morgadinho

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

2,3,4

Comunicacdes Orais 11

Tema: Doencas Movimento Ill / Ataxias / Doengcas Metabdlicas / Doengas
Infecciosas / Neurofisiologia
Moderadores: Cristina Costa, Marina Magalhdes

O Neurologista e o Gastrenterologista — Consulta Interna de Neurologia ao Servico de
Gastrenterologia e Hepatologia do CHLN

Pedro Viana', Patricia Santos?, Leonor Correia Guedes', Ana Verdelho', José Pimentel', José M Ferro'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Gastrenterologia e Hepatologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
Degenerescéncia hepatocerebral adquirida: eficicia do transplante hepético em 9 doentes

Joana Martins', José Eduardo Alves?, Sara Cavaco'*, Judit Gandara®, Sofia Ferreira’, Helena Pessegueiro®,
Marina Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Unidade de Transplantacao Hépato-
PancredaticaHepatico, Centro Hospitalar do Porto; 4-Unidade Multidisciplinar de Investigagao
Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto.

Neuroborreliose, uma doenca heterogénea a suspeitar

Vera Espirito Santo, Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Alexandre Costa, Ana Graga Velon, Pedro
Guimardes, Mario Rui Silva

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

Ataxia Esporadica do Adulto: o que existe para 1 da Atrofia Multissistémica?

Raquel Barbosa', Paulo Bugalho'?, Tania Lampreia’

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

Anidlise quantivativa da funcdo oculomotora na ataxia espinhocerebelosa tipo 3

Ana Margarida Novo, Cristina Duque, Joana Afonso Ribeiro, Joao Lemos, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Classificacdo automadtica de doentes com Perturbacoes Neuropsiquidtricas

Vania Tavares, Ricardo Maximiano, Francisco Fernandes, Hugo Ferreira

Instituto de Biofisica e Engenharia Biomédica, Faculdade de Ciéncias da Universidade de Lisboa.

Entrega de Prémios e Encerramento
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Quarta-feira, 11 de Novembro

08:30 Abertura do Secretariado

013" 0013 CURSO DE INTRODUGAO AO
09:0013:00 CEROOERY ESTAGIO DE NEUROSSONOLOGIA
13:00-14:00 Almogo 13:00-14:30 Almoco

0017 2010~ 2018 CURSO DE INTRODUGAO AO

19:00 Afixacdo de Posters

Quinta-feira, 12 de Novembro
08:00 Abertura do Secretariado
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1:00-11:30 Café
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16:30-17:00 Café
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20:00-21:00 Assembleia-Geral
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17:30-18:30 Doencas Vasculares Il Doengas Movimento Il Doengas Movimento Ill / Ataxias / Doengas

Metabdlicas / Doengas Infecciosas / Neurofisiologia

18:30-19:00 Entrega de Prémios e Encerramento
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O Jacaranda do Largo do Viriato
José Barros

Plantamos um jacaranda-mimoso no Hospital de Santo Antdnio, no dia 25 de
julho, assinalando os 75 anos da Neurologia e das Neurociéncias clinicas no Porto
e no Norte de Portugal.

Na vizinhanca do hospital temos diversas arvores com a classificacdo legal de
interesse publico. Na antiga freguesia da Vitdria, a Cordoaria conserva uma
araucaria-da-Australia (Araucaria bidwillii Hook), com 150 anos e 40 metros,
ladeada por uma alameda de 37 platanos (Platanus orientalis) de tronco cénico,
achatado e bizarro, nunca visto e de significado incerto. A 100 metros, ja na
antiga freguesia de Miragaia, temos uma nogueira-do-Japdo (Gingko biloba), com
200 anos e 35 metros, das mais belas, altas e antigas da europa. O largo do
Viriato, entre as Virtudes e o Santo Antdnio, foi absolutamente preenchido por
um jacarandd-mimoso (Jacaranda mimosifolia D. Don), com 17 x 17 metros,
tornando-se magnifico na semana de Sdo Jodo, como tdo bem escreveu Jorge
Sousa Braga, médico do hospital e poeta grande desta cidade?:

Extravasou do largo o jacarandd
Com as suas flores miudas
Ocupa agora toda a manhd.

O jacaranda era muito admirado por aqui, talvez por ser um vizinho raro (havia (440 do viriato olhado a partir do Edificio Dr.
poucos no Porto), muito chegado a nés, gigante, redondo e simétrico, acantonado  Luis de Carvalho do Hospital de Santo Antdnio
num largo pequeno, de chdo desnivelado e contornos irregulares, resultante da  (osé Barros, 2001)

demolicdo, em 1841, da casa dos irmdos Moraes e Castro (os Carrancas), que

ocupava o lugar de Santo Anténio da Bandeirinha, seguida da desmontagem da

enorme pedreira que lhe suportava os alicerces.?

Em Portugal, Antdnio Barreto é o propagandista maior desta espécie. Durante 20 anos, alertou-nos no Publico para a
primeira flor do ano dos jacarandas de Lisboa, na avenida D. Carlos I, no largo de Santos ou no parque Eduardo VI,
exultando pela sua fiabilidade:

Mau grado os urbanistas, os arquitetos, as multinacionais, a burocracia, os grandes projetos, o Estado, o poder local,
os capitalistas, os promotores e os indigenas, 0s jacarandds continuam fiéis. E insistem na beleza, sem parGmetros
nem paradigmas. (2003)3

Valham-nos os jacarandds. Apesar da crise e mau grado uma primavera esquisita, o primeiro, Id para os lados de
Belém, floriu esta semana. Timidamente. Ainda sem brilho aparente. Mas jd cd estd. (2009)*

Ainda por cima, em tempos de mentira, reviravolta e ocultacdo, é bom perceber que hd coisas eternas, cuja
repeticdo sazonal nos dd a garantia de que a vida nos oferece permanéncia e lealdade! (2010)>

Anténio Barreto, com raizes em Tras-os-Montes e no Douro, deu-se com médicos das Neurociéncias do nosso hospital,
particularmente no inicio e no final da década de 1970, na resisténcia a ditadura (grupo de Genebra) e depois nas
correntes reformadoras que aqui foram partilhadas por Manuel Canijo, Paulo Mendo, Luis Roseira e outros. Ndo
sabemos se conheceu o jacarandd do largo do Viriato, mas isso é verosimil, é virtualmente certo.

Sobre Eugénio de Andrade ndo ha duvidas. O jacarandd esta presente na sua (rara) prosa®:

Tem a certeza que estes jacarandds ... - Tenho, venha vé-los. - E na verdade ali estéo, no campo 24 de agosto, eu
s6 conhecia o largo do Viriato, fomos vé-lo também: a visita era mais do que merecida, vergava de tanto azul
hesitante entre violeta e lilds, o azul-jacarandd.

Num manifesto sobre um I6ddo municipalmente abatido, talvez na década de 1980, Eugénio de Andrade exigiu:
“Reclamo da Cédmara, para me reconciliar com a cidade, uma drvore. € ndo quero uma drvore qualquer: exijo um
jacarandd! Para que a sua flor me anuncie perpetuamente o verdo™.

Mais tarde, esta arvore impds-se também na constelacdo vegetal da sua poesia, bem a tempo de rivalizar com a rosa, a
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palmeira ou a flor da mostarda, destacando-se o poema Aos jacarandas de Lisboa8:
Sdo eles que anunciam o verdo.
Ndo sei doutra gldria, doutro
paraiso: a sua entrada os jacarandds
estdo em flor, um de cada lado.

Paula Coutinho tem um jacaranda velho em Macieira de Cambra, que cresceu demasiado e contra a casa, a semelhanca
do carvalho-do-Canadé que Corino de Andrade plantou com Alvaro Ferreira Alves na rua dos Castelos. A pretexto do
paralelismo, pedimos-lhe uma histéria que ligasse Corino ao largo do Viriato, mas sem sucesso. Lembra-se que o
“patrdo” olhava o jacarandad da janela do carro, na boleia que Ihe dava para casa (Corino nunca tirou a carta), mas ndo

recorda que se alargasse em elogios.

Antdnio Rocha Melo, neurocirurgido e botanico, colaborador de Corino e amigo de Eugénio, gostava de apreciar a arvore
florida a partir do bloco operatério do torredo sul. Ernesto de Carvalho testemunhou esta afeicdo no prefacio da sua
biografia®:

Fico para sempre sem entender o mistério do jacarandd. Alguns saberdo que o Dr. Rocha Melo apreciava imenso o
jacarandd que existe no largo do Viriato e quantas vezes partilhei o seu deleite quando o admirava da sala de
operacdes. Um ano o jacarandd tardava em florir e o Dr. Rocha Melo manifestou a sua apreensdo pois considerava
que se tal acontecesse isso seria mau prenuncio para si. Floriu mais tarde. Contudo, em 2007 ndo s6 floriu mais
tarde como tal se verificou apenas num pequeno ramo do lado esquerdo como se fosse uma homenagem e toda a
imensiddo da restante drvore, uma imensa tristeza para sempre, mas em pé.

Na primavera seguinte o Ministério da Agricultura emitiu o Aviso de Desclassificacdo n° 2/2008, mandando que seja
desclassificada como drvore de interesse publico o jacarandd mimosifolia D. Don, drvore vulgarmente conhecida por
jacarandd, existente no largo do Viriato, freguesia de Miragaia, concelho do Porto, propriedade da Cdmara Municipal
do Porto. Esta desclassificacdo resulta do facto deste exemplar ter secado.10

0 escritor Mdrio Claudio (a quem Corino de Andrade espantou na infancia com a pergunta rispida: - Ouve cd, jd te conta-
ram a histdria do Minotauro?) defendeu no evento Um Objeto e os Seus Lugares!! que deveriamos guardar recordacdes
materiais de plantas notaveis quando morrem, lembrando o jacaranda do largo do Viriato, a dltima drvore que Eugénio
de Andrade viu florir, a partir de uma janela do Hospital de Santo Antdnio.

Eugénio de Andrade e Corino de Andrade morreram em junho de 2005, durante a ultima grande floracdo do jacaranda.
Rocha Melo morreu em maio de 2007, seguindo-se-lhe a derradeira e timida tentativa de floracdo azul-lilds no largo do
Viriato.

Plantamos o novo Jacarandd mimosifolia D. Don no canteiro esquerdo do jardim, o lado tradicional das Neurociéncias
do Hospital de Santo Antdnio. Neurorradiologistas e neurofisiologistas, vizinhos no piso térreo do hospital, regaram-no
no seu primeiro verdo, e esta agora bem vicoso. Provavelmente, fazer-se-a uma bela arvore para as comemoracées do
centendrio.

1. Fogo sobre fogo, Jorge de Sousa Braga, ASA, 1998, ISBN 9789729184628
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7. http://cheirar.blogspot.pt/2015_04_01_archive.html
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NeuroPorto.75
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75 anos de Neurociéncias no Norte de Portugal

CENTRO HOSPITALAR DO PORTO, DEPARTAMENTO DE NEUROCIENCIAS

As atividades NeuroPorto.75 comecaram a 25 de julho de 2015, no Hospital de Santo Anténio. A sessdo
foi aberta por Elia Costa Gomes, em nome do Centro Hospitalar do Porto (CHP). Paulo Mendo, Presidente da
Comissdo de Honra, apresentou a histéria do “Servico de Neurologia de Corino de Andrade” e dos seus
variados ramos. José Barros falou sobre o estado atual das neurociéncias clinicas no Norte de Portugal e
também do simbolismo do jacaranda no Hospital de Santo Anténio. Anténio Martins da Silva apresentou as
perspetivas de NeuroPorto.75 para um ano e para o futuro. Foram muitos os encontros entre antigos e
atuais neurocirurgides, neurorradiologistas, neurologistas, neurofisiologistas, neuropatologistas, neuroanest-
esias, enfermeiros, técnicos, administrativos e auxiliares. € sentiram-se as faltas, claro. No final, plantou-se
um jacaranda-mimoso.

As duas sessdes de continuidade NeuroPorto.75 correram bem. Em setembro apresentou-se e debateu-se
a cooperacdo multidisciplinar em patologia do sono. Em outubro foi divulgado o trabalho da Unidade de Epilep-
sia do Departamento de Neurociéncias, recentemente reconhecida como referéncia nacional em epilepsias
refratdrias da crianca, do adolescente e do adulto.

PROXIMAS SESSOES DE SEGUNDA-FEIRA - 11h00-13h00
AUDITORIO ALEXANDRE MOREIRA DO CHP

Entrada livre para profissionais e estudantes de saude, sem inscricdo prévia.

09/11/2015 | Da encefalografia gasosa a tratografia, Servico de Neurorradiologia

21/12/2015 | Made in Porto and grown up in UK
Isabel Leitel, com a colaboracdo de Assuncdo Tunal, Ester Coutinho® e Mdnica Marta?
1- John Radcliffe Hospital, Oxford; 2- Barts and The London School of Medicine and Dentistry, Londres.

09/01/2016 | 40 anos de Neuropatologia, Unidade de Neuropatologia e Banco Portugués de Cérebros
08/02/2016 | Tratamento multidisciplinar do AVC agudo, Servicos de Neurologia, Neurorradiologia e Neurocirurgia
14/03/2016 | Enfermagem e neurociéncias, Enfermeira Supervisora do Departamento de Neurociéncias e colaboradores

11/04/2016 | Estimulacdo cerebral profunda, Servicos de Neurologia, Neurorradiologia e Neurocirurgia

09/05/2016 | Algias faciais sintomaticas, Servicos de Oftalmologia, ORL, Neurologia, Neurocirurgia e Estomatologia

16/06/2016 | Dia Nacional de Paramiloidose, Unidade Corino de Andrade e Associacdo Nacional de Paramiloidose

NeuroPorto.75 - SESSAO ESPECIAL
23/07/16, SABADO
SALAO NOBRE DO HOSPITAL DE SANTO ANTONIO

Programa em preparacdo.

Atualizacoes em www.chporto.pt e www.facebook.com/neuroporto.75
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THE 10" WORLD CONGRESS ON
CONTROVERSIES IN NEUROLOGY

Lisbon, Portugal « March 17-20, 2016

DEMENTm e e NEURopATHOLOGY __________________

Murat Emre, Turkey Lea Grinberg, USA/Brazil

Alexandre Mendonca, Portugal Ricardo Taipa, Portugal

EPILEPSY PD/MD

Francisco Sales, Portugal Joaquim Ferreira, Portugal

Michael Sperling, USA Heinz Reichmann, Germany

HEADACHE REHABILITATION

Jose Maria Pereira Monteiro, Portugal Jorge Lains, Portugal

Alan Rapoport, USA Dafin Muresanu, Romania

MS STROKE

Xavier Montalban, Spain Natan Bornstein, Israel

Olaf Stive, USA José Manuel Morao Cabral Ferro, Portugal

Beyond the Horizon in...
.. dementia ... Parkinson’s diseases ... stroke
.. neuropathology ...movement disorders ... autoimmune diseases
... genetics s LS ... muscle diseases
Abstract submission deadline: Early registration:
January 4, 2016 January 10, 2016
Applied for CME
www.comtecmed.com/cony
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Perfil Genético de Gliomas Cerebrais
Pediatricos

Laura Frazao', Duarte Salgado?, Sofia Nunes?, José Pimentel?,
Manuela Mafra®, José Miguéis*, Claudia Faria*, Amets
Sagarribay®, Mdario Matos®, Carmo Martins', Vasco Moura-
Nunes', Liicia Roque’

1-Unidade de Investigacao em Patobiologia Molecular,
2-Departamento de Neurologia, Instituto Portugués de
Oncologia, Lisboa; 3-Departamento de Neuropatologia,
5-Departamento de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria,
CHLN, Lisboa; 4-Departamento de Neuropatologia,

6- Departamento de Neurocirurgia, Hospital S. José, Lisboa.
dsalgado@ipolisboa.min-saude.pt

Introduc@o: As alteracoes genéticas presentes nos gliomas
pedidtricos constituem importantes marcadores de diagnésti-
co e prognostico e sdo base para o desenvolvimento de novas
formas terapéuticas com o objectivo de reduzir a mortalidade
e a morbilidade dos doentes.

Objectivos: Neste trabalho avalidmos o cariotipo e a fre-
quéncia de alteragdes nos genes BRAE MYB, MYBL1, FGFR1,
H3F3A/B e p16 com o objectivo de determinar o perfil genéti-
co dos gliomas pedidtricos referenciados ao IPOLFG e fazer a
transposicao dos dados genéticos para a pratica clinica e labo-
ratorial.

Metodologia: 103 gliomas pedidtricos foram cultivados,
analisados por “Comparative Genomic Hybridization”(CGH),
“Fluorescent In Situ Hybridization(FISH)” e por sequenciacao
pelo método de Sanger.

Resultados: O rearranjo BRAF/KIAA1549 foi a alteragdo
mais frequente nos astrocitomas pilociticos (50%). A mutagdo
BRAF V600E foi observada sobretudo em tumores localizados
nos hemisférios cerebrais (p=0,0258) e estava associada ao
diagnoéstico de ganglioglioma (33%) e de Xantoastrocitoma
(100%). Foi estabelecida uma linha de cultura de um xantoas-
trocitoma anapldsico com a mutacdo V600E. Nenhum glioma
de graulll/IV tinha rearranjos do gene BRAF e 12,5% eram
BRAFV600E. Nao foram observados rearranjos dos genes MYB,
MYBLI e FGFR1 em nenhum tumor. A frequéncia de delecgoes
no gene oncosupressor-p16 aumentou de acordo com o grau
do tumor: grau I - 10% v.s.43% em gliomas grau IV. As muta-
¢oes da histona H3F3 s6 foram observadas em gliomas de alto
grau (grau III-15%; grau IV-62,5%). Estas mutagoes estao asso-
ciadas de forma especifica a localizagao do tumor: a mutacao
K27M foi observada exclusivamente em tumores do tronco e a
mutacao G34R/V nos hemisférios cerebrais.

Conclusoes: i) O perfil genético dos gliomas pediatricos é
atil para a caracterizacdo tumoral, podendo ter inferéncias
prognosticas; ii) O estabelecimento de uma linha tumoral
com a mutacao V600E pode servir de base para ensaios pré-
clinicos de susceptibilidade a novos farmacos.

Complicacoes cerebrovasculares
tardias em criancas com tumores
primdrios do sistema nervoso central
tratadas com radioterapia

Joao Passos', Hipélito Nzwalo*, Mariana Valente', Joana Marques',
Ana Azevedo', Eduardo Netto? Sofia Nunes®, Duarte Salgado'®
1-Servico de Neurologia, 3-Servigo de Radioterapia,
4-Departamento de Neuro-oncologia pedidtrica, Instituto
Portugués de Oncologia Francisco Gentil, Lisboa; 2-Servico de
Neurologia do Hospital de Faro.
passos.joao.marques@gmail.com
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Introducdo: A radioterapia cerebral desempenha um
papel central no tratamento de diferentes tipos de tumores
primadrios do sistema nervoso central (TPSNC) que ocorrem
em idade pedidtrica. No entanto, pode também lesionar o
tecido cerebral normal, causando complicacdes neurolégicas
agudas e crénicas. Apesar do nimero crescente de sobrevi-
ventes de TPSNC em idade pediatrica, existem poucos estu-
dos que avaliem a ocorréncia de complicacoes cerebrovascu-
lares tardias (CCT) tais como cavernomas, moyamoya, micro-
hemorragias, siderose superficial e AVC.

Métodos: Revisao retrospetiva de uma série de casos con-
secutivos, descrevendo a ocorréncia e caracteristicas das
complicacdes cerebrovasculares tardias em 100 sobreviventes
de TPSNC em idade pedidtrica tratados com radioterapia.
Foram analisados aspetos demogrdéficos, clinicos e radiol6gi-
cos, incluindo sequéncia de gradiente eco.

Resultados: Verificou-se a ocorréncia de CCT em 36 (36%)
dos doentes incluidos no estudo. A idade média aquando da
radioterapia foi de 8.6 anos (3-17) e aquando do diagndstico
23.9 (3-38). As complica¢des mais comuns foram microbleeds
(29/36; 80.6%) e cavernomas (19/36; 53.8%). Em sete (19.4%)
as CCT foram sintomaticas: epilepsia (duas), defeito lingua-
gem e motor (duas), surdez neurossensorial e ataxia progres-
siva (trés) associadas a cavernomas, AVC e siderose superfi-
cial, respetivamente. O periodo de seguimento estava associa-
do com um aumento do diagnéstico de CCT (P>0.0001). As
CCT ocorreram mais comumente em criangas tratadas com
radioterapia holocraniana (P=0.046). Fatores como sexo, qui-
mioterapia e tipo histolégico do tumor nao se correlaciona-
ram com CCT.

Conclusao: Embora as CCT nao sejam na maioria dos
casos sintomadticas, ocorrem frequentemente nos sobreviven-
tes de TPSN tratados com radioterapia. O seguimento prolon-
gado aumenta a probabilidade de diagnéstico. O impacto e
valor prognéstico das CCT ainda nao esta clarificado.

Oligodendrogliomas em localizacao
atipica

Rita Miguel"®, Sara Dias*%, S6nia Santos®, Mariana Fernandes®,
Joao Marques*, Luisa Albuquerque®, José Pimentel®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz (CHLO);
2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central;
3-GenoMed Diagnostic Laboratory, Instituto de Medicina
Molecular, Lisboa; 4-Servico de Neurologia, Instituto Portugués
de Oncologia Francisco Gentil; 5-Servico de Neurologia,
6-Laboratério de Neuropatologia, Servigo de Neurologia,
Hospital de Santa Maria (CHLN).

rita.miguel85@gmail.com

Introducdo: Os oligodendrogliomas (OLG) sdo tumores
gliais habitualmente com localiza¢ao hemisférica. Raramente
surgem noutras localiza¢des, ndo estando o prognéstico des-
tes tumores ainda bem estabelecido.

Objectivos: Avaliagdo das carateristicas clinicas, histolégi-
cas e citogenéticas dos OLG em localizacdo atipica e identifi-
cacgao de fatores prognésticos.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos OLG diagnosticados
no Servico de Neuropatologia de um hospital tercidrio entre
Outubro.2000-Junho.2015; selecao daqueles com localizacao
atipica, revisao dos registos clinicos e material andtomo-pato-
légico.

Resultados: Em 428 OLG diagnosticados, 26 (6,5%) tinham
uma localizagdo atipica (5 intraventriculares, 14 dos ganglios
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da base, corpo caloso ou talamo, 2 do cerebelo e 5 do tronco
cerebral). 50% eram homens (mediana de idades de 46 anos).
A grande maioria (84,6%), eram de grau III (anaplésicos); ape-
nas 4.4% mostraram imunopresenca da mutagao IDH1. O sin-
droma de hipertensao intracraniana foi a forma de apresenta-
¢ao mais frequente (46,2%). 8 doentes submeteram-se a resse-
¢do cirtrgica (total em 50% destes). Pelo menos 12 doentes
(85,7%) fizeram terapéutica adjuvante. A sobrevida ao 1° ano
foi de 50% e ao 5° ano de 4,2%. A morte ocorreu, em média,
aos 13 meses apds cirurgia. Comparando subgrupos com
sobrevida <1 e >1 ano, o primeiro tinha idade superior
(mediana 64 vs. 20 anos), grau de anaplasia superior (III em
100% vs. 75%) e menor frequéncia de delecdes/co-delecoes
1p36/19q13 (42,9% vs. 66,7%), diferencas porém nao estatisti-
camente significativas. Comparando subgrupos em diferentes
faixas etdrias, aqueles com > 70 anos apresentaram menor
sobrevida (mediana 4 vs. 16, p=0.024) e maior mortalidade ao
1° ano (100% vs. 36,8, p=0.037). Comparando subgrupos com
e sem ressecdo cirdrgica, verificou-se uma tendéncia, nao
estatisticamente significativa, para maior sobrevida nos doen-
tes submetidos a intervencdo cirtirgica (mediana 21 vs. 4,5
meses).

Conclusdes: Os resultados sugerem que OLG em localiza-
¢ao atipica s@o raros e com pior prognéstico, possivelmente
influenciado pela idade, perfil citogenético e intervencao
cirtrgica.

Influéncia do racio neutréfilo-
linfécito na sobrevida de doentes com
glioblastoma multiforme submetidos a
cirurgia de ressecao tumoral

Marta Lopes', Bruno Carvalho*®, Rui Vaz>**, Paulo Linhares>**
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Servi¢o de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto; 3-Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto; 4-Unidade de Neurociéncias Hospital
CUF Porto.

marta.fmup@gmail.com

Introducéo: O rdcio neutréfilo-linfécito (RNL) é considera-
do um marcador de inflamacao sistémica e tem sido apontado
em vdrios estudos como marcador de mau prognéstico em
varios tipos de neoplasias malignas. Existem ainda poucos
estudos em doentes com glioblastoma multiforme (GBM).

Objetivos: Analisar a relagao do RNL com sobrevida global
e tempo até a progressdo em doentes com glioblastoma mul-
tiforme.

Metodologia: Foram avaliados retrospetivamente os doen-
tes com diagndéstico de GBM submetidos a cirurgia de resse-
¢do no Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Sao
Jodo, entre 2005 e 2012. Foi realizada uma andlise descritiva
dos dados demogréficos, caracteristicas do tumor e tratamen-
tos efetuados e andlise de sobrevivéncia univariada e multiva-
riada usando o método de regressao de Cox. Consideramos
estatisticamente significativo um valor de p <0,05.

Resultados: Foram incluidos 140 doentes. A média de ida-
des a data da cirurgia foi de 62,9 anos (34-80) e a data do 6bito
64,4 anos (35-81). O tempo de sobrevida médio foi de 18,8
meses e 0 tempo até a progressao de 9,4 meses. As varidveis
com relacdo estatisticamente significativa com o tempo de
sobrevida na andlise multivariada foram: localiza¢ao do tumor
(p=.013), comorbilidades com impacto potencial no RNL
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(p=.040), tratamento sistémico de 12 linha (p=.020), tratamen-
to sistémico de 22 linha (p=.032) e KPS pré-cirtrgico (p=.000).
Nao encontramos qualquer relagdo do RNL com a sobrevida,
contudo um RNLs<5 associou-se de forma estatisticamente sig-
nificativa a um menor tempo até a progressao (p=.032).

Conclusdes: A literatura existente nesta drea é ainda escas-
sa. Alguns estudos apontam para uma relacao entre um maior
RNL e pior sobrevida global em doentes com glioblastoma
multiforme. Os resultados do presente estudo nao confirma-
ram essa relacdo, mas mostraram ser um factor de prognosti-
co para o tempo até a progressao.

Tumores malignos da bainha dos
nervos periféricos em doentes com
Neurofibromatose tipo 1

Mariana Fernandes', Jodao Passos', Joana Marques', Ana
Azevedo', Manuela Mafra® Sofia Nunes®, Duarte Salgado'®
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Anatomia Patoldgica,
3-Servigo de Pediatria, Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa.

mariana.valente.fernandes@gmail.com

Introducdo: Os tumores malignos da bainha dos nervos
periféricos (TMBNP) sdo tumores raros e de mau prognéstico.
Nos doentes com Neurofibromatose tipo 1 (NF1), o risco de
desenvolvimento destes tumores (a partir de um neurofibro-
ma plexiforme pré-existente ou de novo) é de aproximada-
mente 10%. O gold standard do tratamento destes tumores
consiste na resseccdo cirtrgica méxima, nio estando compro-
vado o beneficio da radioterapia e da quimioterapia.

Casos clinicos: Descrevemos seis doentes (trés do sexo
masculino, trés do sexo feminino), com idades compreendi-
das entre os 16 e os 42 anos (média de idades: 26 anos) a altura
do diagnéstico. Em dois dos seis doentes, o diagndstico clini-
co de NF1 s6 foi realizado aquando do diagnéstico de TMBNP.
A dor fazia parte do quadro clinico de apresentacao em quatro
dos seis doentes. Os tumores tinham a seguinte localizacdo:
paravertebral (trés), membros (dois) e mesentério (um).
Todos os doentes foram submetidos a cirurgia (resseccao par-
cial: quatro; resseccao total: dois), cinco realizaram radiotera-
pia e trés, quimioterapia. Dos seis doentes referidos, apenas
um se encontra vivo (tempo actual de seguimento: nove
meses). Os cinco doentes falecidos tiveram uma sobrevida
média de 11,4 meses (5-28 meses). Em dois destes doentes,
houve evidéncia de metastizacdo leptomeningea (presente
num deles desde o diagnéstico inicial), em dois outros de
metastizacdo pulmonar e no doente com TMBNP do mesen-
tério constatou-se metastizacao peritoneal.

Conclusdo: Os casos clinicos apresentados salientam a
importancia do diagnoéstico precoce e do acompanhamento
metédico dos doentes com NF1. O aparecimento ou agrava-
mento de um quadro 4lgico assume-se como particularmente
relevante no diagnéstico atempado de um possivel TMBNP.
Enfatiza-se ainda o curso altamente agressivo destes tumores
e a baixa sobrevida dos doentes com este diagnéstico. Na
abordagem dos doentes com TMBNP é fundamental uma
visdo multidisciplinar e a orientacdo cirdrgica deve, sempre
que possivel, ter como intuito a ressec¢ao completa.
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Monitorizacao neurofisiolégica
intra-operatoria na ressec¢ao de tumores
intra-medulares

Cldudia Marques-Matos"?, Paulo Pereira®**, Rui Vaz***,
Fernando Silveira'*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Hospital de
Sao Jodo, 3-Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satde
Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, 4-
Centro de Neurociéncias, CUF Porto.
marques.matos.claudia@gmail.com

Introducdo: Embora a ressecgao total seja a forma de trata-
mento ideal em muitos tumores intra-medulares, a morbilida-
de neurolédgica que dai advém pode ser limitativa. A monitori-
za¢do neurofisioldgica intra-operatéria (MNIO) com poten-
ciais evocados somato-sensitivos (PESS) e potenciais evocados
motores musculares (PEMm) e epidurais (onda D), permite
prever o outcome funcional e adaptar a conduta cirdargica de
forma a minimizar a morbilidade, maximizando a ressecgao.

Objetivo e metodologia: Revisdo sistematica dos doentes
com tumores intra-medulares operados sob MNIO no nosso
centro.

Resultados: Entre 2011 e 2015, foram operados sob MNIO,
10 doentes com tumores intramedulares - 6 criancas (4-14
anos) e 4 adultos (44-69 anos) - sendo 3 ependimomas (grau II
OMS), 6 astrocitomas (grau I ou II OMS) e 1 ganglioglioma
multifocal. Seis dos tumores eram tordcicos e 4 cervicais. A
remocao total do tumor foi possivel em cinco doentes (2
ependimomas e 3 astrocitomas).

Na maioria dos doentes ndo se registaram défices neurol6-
gicos de novo no follow-up a 6 meses, sendo que, dos 4 que
pioraram o seu score de Rankin modificado (mRS), nenhum
registou incapacidade para a marcha ou mRS>2.

Em 8 dos doentes registou-se diminuicao da amplitude ou
desaparecimento dos PEMm durante a cirurgia mas a onda D
manteve-se inalterada ou com um decréscimo de amplitude
inferior a 50% em relagao ao basal. Dois destes doentes nao
tiveram défice motor pés-cirtirgico, podendo ser falsos positi-
vos. O doente com pior outcome funcional apresentava défice
motor pré-cirargico.

Trés dos doentes sofreram alteracoes dos PESS durante a
cirurgia, embora apenas um tenha experienciado défice pro-
pioceptivo e ataxia transitéria. Um dos doentes apresentou
hemihipostesia contralateral com nivel que nao pode ser pre-
vista pela MNIO.

Conclusdo: Esta revisdo corrobora a importancia da utili-
zacao de MNIO (incluindo a onda D) na resseccao dos tumo-
res intra-medulares.

Funcionamento sexual em mulheres
com doenca de Parkinson

Sara Varanda', Joana Ribeiro da Silva®, Ana Sofia Costa?, José
Nuno Alves', Margarida Rodrigues’, Gisela Carneiro'
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de Neurocognicao, Servigo
de Neurologia, Hospital de Braga; 3-Servico de Psiquiatria,
Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE.

svaranda@gmail.com

Introducéo: a disfuncdo sexual constitui um sintoma nao
motor da doencga de Parkinson (DP). Tem sido amplamente
descrita em homens e s6 superficialmente abordada nas
mulheres.
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Objetivos: caraterizacdo do funcionamento sexual em
mulheres com DP; descricao de disfunc¢oes; correlagdo com
aspetos da DP.

Metodologia: recolha de dados sociodemogréficos e clini-
cos de mulheres com DP diagnosticada de acordo com "UK
Parkinson's Disease Society Brain Bank Clinical Diagnostic
Criteria", observadas consecutivamente em consulta de doen-
¢as do movimento, num periodo de trés meses. Aplicacao dos
seguintes instrumentos: "Unified Parkinson's Disease Rating
Scale" (UPDRS); escala de Hoehn e Yahr; inventério da depres-
sdo de Beck, 22 edicao (BDI-II); indice de funcionamento
sexual feminino (FSFI); entrevista de avaliacdo das disfungoes
sexuais, versdo feminina reduzida (SDI). Critério tnico de
exclusdo: deterioracdo cognitiva condicionando a compreen-
sao dos testes. Aprovagao pela comissao de ética hospitalar e
obtencdo do consentimento informado escrito.

Resultados: identificadas 95 mulheres. Excluidas 12 por
deterioracdo cognitiva e 22 por ndo consentimento. Incluidas
61, com média de idades de 66 anos (40-89) e duracao média
da doenca de sete anos (1-18). Vinte e nove apresentavam sin-
drome acinético-rigida, 25 forma tremdrica e as restantes,
forma mista. Pontuagdes médias na UPDRS/UPDRS-III em
"on": 46/31 (desvio padrao=15.0/8.9). Apurou-se a existéncia
de disfuncdo sexual em 51, mostrando a andlise de regressao
multilinear o valor preditivo da idade e da gravidade de sinto-
matologia depressiva (BDI-II) na medida de disfun¢do sexual.
A duracdo, o estddio e a forma de doenga, a pontuacdo na
UPDRS-III e o tipo de medicagdo anti-parkinsénica nao mos-
traram valor preditivo significativo.

Conclusdes: a elevada prevaléncia de disfuncao sexual
nesta amostra, superior a descrita na literatura para os
homens, alerta para a necessidade de uma abordagem especi-
fica, corrigindo eventuais fatores contributivos. Realca-se a
necessidade de prosseguir o estudo de controlos sem DP,
emparelhados por critérios sociodemograficos.

Sintomas nao motores e qualidade
de vida na doenca de Parkinson

Margarida Calejo', Alexandra Gongalves?, Inés Moreira? Joana
Fernandes? Nuno Vila-Cha', Joana Damadsio’, A. Bastos Lima’,
Sara Cavaco?, Alexandre Mendes'

1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de Neuropsicologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
mgcalejo@gmail.com

Introducdo: A doenca de Parkinson (DP) tem marcado
impacto na qualidade de vida (QdV) dos doentes, sendo impor-
tante identificar os sintomas tratdveis que contribuem para a
perda de QdV. Além dos sintomas motores, bem reconhecidos
na DB tem sido dada importancia aos sintomas nao motores,
designadamente na sua contribui¢ao negativa na QdV.

Objetivo: Estudar a influéncia de sintomas ndo motores na
QdV numa populacao de doentes com DP.

Métodos: Num estudo transversal foram avaliados conse-
cutivamente 179 doentes com DP, sem deméncia (de acordo
com a Dementia Rating Scale-2): 53% de homens, idade
média=66+11 anos, duracdo média de doenca=8t6anos.
Foram aplicadas: a Parkinson’s Disease Questionnaire-
39items (PDQ-39), a subescala III da Unified Parkinson's
Disease Rating Scale (UPDRS-III) em OFF (ap6s 12 horas sem
medicacao anti-parkinsénica), a Hoehn & Yahr (H&Y) em OFF
e a Non-Motor Symptoms Scale (NMSS). Calculou-se um indi-
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ce de sintomas axiais em OFF a partir da UPDRS-III (items
18,27,28,29 e 30). Foi usada a correlag@o de Pearson e a regres-
sdo linear multipla na analise dos dados.

Resultados: Foram encontradas correlacdes positivas
entre a PDQ-39 total e as seguintes medidas: NMSS total
(r=0,625,p<0,001), UPDRS-III em OFF (r=0,479,p<0,001) e
indice axial em OFF (r=0,414, p<0,001). Quando controlada
para o sexo, a idade e a UPDRS-III em OFFE a associagao entre
sintomas nao motores (NMSS total) e pior QdV (PDQ-39 total)
manteve-se significativa (p<0,001). Os sintomas nido motores
com maior correlacdo (p<0,001) com a PDQ-39 total foram:
cognicao e humor (r=0,555), atencao e memoria (r=0,401), dor
e paladar/olfacto (r=0,375) e sono/fadiga (r=0,375).

Conclusdo: Os sintomas nao-motores podem afetar nega-
tivamente a QdV nos doentes com DP, independentemente da
severidade dos sintomas motores. Deve ser dada particular
atencdo ao tratamento de alteracdes cognitivas, perturbacoes
do humor, alteragdes do sono, fadiga e dor, pois estes sinto-
mas parecem contribuir para a perda de QdV nestes doentes.

Impacto psicossocial da disartria na
pessoa com Doenca de Parkinson

Rita Cardoso'? Diana Lizandra Fernandes?, Helena Santos?,
Josefa Domingos'?, Isabel Guimaraes®?, Joaquim J. Ferreira"*
1-Campus Neurolégico Sénior, Torres Vedras, 2-Laboratério de
Farmacologia Clinica e Terapéutica, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa, 3-Escola Superior de Satide do Alcoitao-
Santa Casa da Misericérdia de Lisboa, Lisboa.
joaquimjferreira@gmail.com

Introducdo: Entre 70 a 90% das pessoas com Doenga de
Parkinson (DP) podem desenvolver disartria, contudo, encon-
tra-se pouco documentado o impacto psicossocial da mesma.

Objetivos: (i) Analisar o nivel de preocupacao com a disar-
tria; (ii) Quantificar o impacto psicossocial da disartria; (iii)
Avaliar a relacdo do impacto com a duracao da doenga e inca-
pacidade.

Metodologia: Estudo caso-controlo em que participaram
44 pessoas com DP e 44 pessoas sem perturbacgdes de fala
emparelhadas por idade e género sem defeito cognitivo valo-
rizavel. O parametro primario de avaliacdo foi o questiondrio
do perfil do impacto da disartria.

Resultados: As pessoas com DP (idade média de 63 anos, des-
vio padrao 11.2) tém a doenca em média héd 10.8 anos (desvio
padrao=6.9) e um valor de MDS-UPDR total (média=73.2+desvio
padrao=33.9). O nivel de preocupagao com a disartria auto-rela-
tado era para 50% a menor preocupacao, 29.5% ligeira preocupa-
¢ao, 9% preocupacao, 4.5% muita preocupacao e 4,5% a maior
preocupacao. O impacto psicossocial da disartria € significativa-
mente mais negativo (p<0.05) nas pessoas com DP (184.3+26.3)
do que nas pessoas sem perturbacgoes da fala (217.3+9.6). As pes-
soas com DP que relataram a menor preocupacao com a disar-
tria apresentam um impacto piscossocial (174.2+25.6) significa-
tivamente (p<0.05) mais negativo do que as pessoas sem pertur-
bacdes da fala. Existe correlacao moderada negativa significativa
(r=0.539) apenas com a duracdo da doenga.

Conclusdo: Este estudo revela que a pessoa com DB, sem
defeito cognitivo e em estadio moderado de evolucdo da
doenca, apresenta um impacto psicossocial da disartria signi-
ficativamente mais negativo do que a pessoa sem perturba-
coes da fala, mesmo quando a disartira é a menor preocupa-
cao relativamente a outras queixas. Quanto maior a duracao
da doenga maior o impacto da disartria.
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Frequéncia e fendtipo associado a
mutacoes GBA num coorte Portugués de
doentes de Parkinson
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Introducao: O estado de portador de mutagdes do gene
GBA € o factor de risco conhecido mais relevante para doenca
de Parkinson (DP) e estd associado a um fenétipo parcialmen-
te sobreponivel a doenca de Parkinson idiopética, com dife-
rencas descritas em dominios como a idade de inicio, subtipo
motor, cogni¢do ou complicagdes motoras.

Objectivos: Avaliar a frequéncia de mutacoes do gene GBA
num coorte de doentes com doenca de Parkinson e estudar o
fendtipo associado.

Métodos: Estudo genético de doentes com DP recrutados
consecutivamente na consulta de doencas do Movimento do
Hospital de Santa Maria em Lisboa e a aplicagdo de um ques-
tiondrio estruturado e escalas e testes de avaliacdo de sinto-
mas motores e ndo-motores entre os quais a MDS-UPDRS,
NMSS, NMSQ, HADS, Escala de Depressdao de Hamilton,
Escala de Avaliacdo de Apatia, MMSE, SAPS, SCOPA-AUT,
PPQ, QUIP-RS, FSS, PDSS e 0 SS-16.

Resultados: Foram estudados 458 doentes com DP, dos
quais 14 (3,28%) apresentaram uma muta¢do no gene GBA.
Um doente apresentou uma mutacdo ainda nao descrita na
literatura (c.149_150insGTAT). 57,1% (8/14) dos doentes sao
do sexo feminino e 37,7% (5/14) tem histéria familiar. A média
de idade de inicio de sintomas foi de 54,7 + 22,8 anos e 64,3%
(9/14) apresentou um quadro acinético-rigido. A data da
observagao, com uma duragao média de doenca de 13,5 + 5,7
anos, os doentes apresentavam em média: MDS-UPDRS 1 :
13,7+ 6,12; 11: 20,14 + 11,64, 111 : 48,93 + 21,92, HY 2,64 + 1,28,
MMSE 23,36 + 6,23 e QUIP-RS 11,1 + 17,2,

Conclusao: O fené6tipo de doenca de Parkinson em doen-
tes com mutacdo GBA apresentou-se em diversos dominios
semelhante ao descrito na doenca de Parkinson idiopatica.
Destaca-se a predominancia do fenétipo acinético-rigido nos
doentes com mutacgdo do gene da glucocerebrosidase, confor-
me o descrito na literatura.

Vale a pena subir a levodopa no
estadio tardio da Doenca de Parkinson?

Margherita Fabbri, MD', Miguel Coelho, MD'?, Daisy Abreu’,
Leonor Correia Guedes, MD"?, Mario M. Rosa, MD"*?, Nilza
Costa', Angelo Antonini, MD, PhD*, Joaquim J Ferreira, MD,
Pth,Z,S

1-Clinical Pharmacology Unit, Instituto de Medicina Molecular,
Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal; 2-
Department of Neurosciences, Servigo de Neurologia, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal;
3-Laboratory of Clinical Pharmacology and Therapeutics, Faculty
of Medicine, University of Lisbon, Portugal.
margheritafabbrimd@gmail.com
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Introducdo: A fase tardia da Doenca de Parkinson (DP) é
caracterizada pela perda de autonomia para as actividades de
vida didria devido a sintomas motores e ndo motores que nao
respondem significativamente a levodopa. E incerto se a dimi-
nuicao da eficacia da levodopa nesta fase da DP é real ou
resultado da diminuicdo da dose dos antiparkinsénicos por
ocorréncia de efeitos adversos (EA).

Objectivos: Estudar a resposta a um teste com levodopa
em doentes com DP em fase tardia (LSPD).

Metodologia: 20 doentes com LSDP definidos por uma
pontuacgdo <50 na escala de Schwab and England ou um esta-
dio Hoehn Yahr >3 em MED ON foram submetidos a um teste
com levodopa com dose supraméxima (150%). Foram avalia-
dos com MDS-UPDRS-III e a “Modified Abnormal Involuntary
Movement Scale” antes e ap6s a toma de levodopa. Realizou-
se uma comparac¢ao com os resultados obtidos em 22 doentes
com DP submetidos a estimulacdo cerebral profunda do
ntcleo subtalamico (ECP-NST) hé pelo menos 3 anos.

Resultados: A mediana da idade dos doentes e da duracao
de doenca foi respectivamente de 78.8 (IQR: 73.5-82) e 14 anos
para os doentes com LSDP e 66 (IQR: 61-72) e 18 anos (IQR:
15-22) para os doentes ECP-NST. Foi documentada uma
melhoria de 11.3% e 37% da MDS-UPDRS-III respectivamente
nos doentes com LSDP e ECP-NST. O tremor foi o sintoma que
respondeu melhor, seguido da rigidez e bradicinésia. Os sinto-
mas axiais nao apresentaram melhoria. A resposta a levodopa
correlacionou-se positivamente com a presenca de disciné-
sias nos doentes LSPD. 30% dos doentes LSPD e 9% dos sub-
metidos a ECP-NST reportaram sonoléncia durante o teste

Conclusoes: A resposta motora dos doentes LSPD a uma
dose supraméxima de levodopa foi ligeira, acompanhada fre-
quentemente de efeitos adversos. Os doentes que apresentam
discinésias e tremor poderao beneficiar da subida da dose de
levodopa. Uma diminuicao da resposta a levodopa pode ser
um marcador de progressao da DP em fase tardia.

Efeito da levodopa nos sintomas
ndo motores na fase tardia da Doenca de
Parkinson?

Margherita Fabbri, MD', Miguel Coelho, MD"?, Daisy Abreu’,
Leonor Correia Guedes, MD"?, Mario M. Rosa, MD"*?, Nilza
Costa', Angelo Antonini, MD, PhD*, Joaquim J Ferreira, MD,
PhD1,2.3

1-Clinical Pharmacology Unit, Instituto de Medicina Molecular,
Faculty of Medicine, University of Lisbon, Portugal; 2-
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de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal;
3-Laboratory of Clinical Pharmacology and Therapeutics, Faculty
of Medicine, University of Lisbon, Portugal.
margheritafabbrimd@gmail.com

Introducdo: Os sintomas nao motores (SNM) da doenca de
Parkinson (DP) sao frequentes e graves na fase tardia da doen-
¢a, desconhecendo-se com rigor o efeito da levodopa nos
SNM nesta fase da doenga.

Objectivos: Estudar a resposta dos SNM a um teste com
levodopa em doentes com DP em fase tardia (LSPD).

Metodologia: 20 doentes com LSDP definidos por uma
pontuacgdo <50 na escala de Schwab and England ou um esta-
dio Hoehn Yahr >3 em MED ON foram submetidos a um teste
com levodopa com dose supraméxima (150%). A pressao arte-
rial (PA) em dectibito e ap6és 3 minutos de ortostatismo, a
Escala Visual Analégica (EVA) da dor e fadiga, e a “State Trait of
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Anxiety Inventory Scale” (STAIS) foram avaliadas antes e apds
a toma de levodopa. Realizou-se uma comparac¢ao dos resul-
tados com os obtidos em 22 doentes com DP que tinham sido
submetidos a estimulacao cerebral profunda do nticleo suba-
témico (ECP-NST) ha pelo menos 3 anos.

Resultados: A mediana da idade dos doentes e da duracao
de doenca foi respectivamente de 78.8 (IQR: 73.5-82) e 14 anos
para os doentes com LSDP e 66 (IQR: 61-72) e 18 anos (IQR:
15-22) para os doentes ECP-NST. A medicao da PA em ortosta-
tismo, a aplicacao da EVA e da STAIS nao foram possiveis res-
pectivamente em 4, 8 e 13 doentes com LSPD. 4 doentes LSPD
desenvolveram hipotensao ortostatica (HO) (1 sintomatico).
Nao foi documentada alteragao de parametros de dor, fadiga
ou da ansiedade. Nos doentes ECP-NST, 5 desenvolveram HO
assintomatica, foi documentado melhoria da dor e ansiedade
mas ndo da fadiga. 30% dos doentes LSPD e 9% dos submeti-
dos a ECP-NST reportaram sonoléncia.

Conclusdes: A avaliacdo de alguns SNM da fase tardia da
DP ¢ dificultada pela falta de instrumentos de avalia¢do ade-
quados e pelo handicap dos doentes. Contudo, nesta popula-
¢do de doentes é sugerido haver menor efeito da levodopa
sobre os SNM e maior frequéncia de efeitos adversos quando
comparado com os doentes em fase avangada (ECP-NST).

POST-NOAC: Estudo observacional
portugués de Acidente Vascular Cerebral
em doentes medicados com
anticoagulantes orais ndao antagonistas da
vitamina K

Joao Pedro Marto!, José Beato-Coelho?, José Nuno Alves?®,
Claudia Marques-Matos®, Jodao Pinho?®, Elsa Azevedo*, Miguel
Viana-Baptista', Jodo Sargento-Freitas®
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Universitdrio de Coimbra; 3-Servigo de Neurologia, Hospital de
Braga; 4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Sao Joao.
joao.pedro.seabra.marto@gmail.com

Introducdo: Os anticoagulantes orais ndo antagonistas da
vitamina K (NOACs) demonstram um perfil de seguranca e
eficdcia nao inferior aos dos antagonistas da vitamina K (AVK)
em doentes com fibrilagdo auricular nao valvular. A medica-
¢ao prévia com AVK em doentes com acidente vascular cere-
bral isquémico (AVCi) demonstrou melhorar o resultado clini-
co do evento. Este efeito nao foi avaliado de forma consistente
para os NOACs.

Objectivo: Comparar resultado funcional e complica¢des
hemorragicas nos doentes com AVCi previamente medicados
com AVK e NOACs.

Metodologia: Estudo multicéntrico de coorte retrospectivo
incluindo doentes consecutivos internados em Servicos de
Neurologia de quatro hospitais portugueses com AVCi sob
terapéutica anticoagulante, no periodo de dois anos.
Identificimos dois grupos: Sob AVK e sob NOACs. O prognés-
tico funcional aos trés meses foi avaliado através da mRS
(modified Rankin Scale) e dicotomizado em bom (mRS<2) e
mau (mRS>2). Foi ainda avaliada a presenca de transformacao
hemorrdgica parenquimatosa (THp), hemorragia intracrania-
na sintomadtica (HICs) e morte. O método de andlise foi o
modelo de regressao ordinal para o progndstico funcional aos
3 meses, para os restantes foi usado o modelo de regressao
logistica. Os modelos foram ajustados para idade, sexo, coa-
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gulacdo e tratamento de fase aguda. Foi assumido significado
estatistico para p<0.05.

Resultados: Foram analisados 359 doentes, com idade
meédia 76,8 (9.93) anos, 174 (48.5%) do sexo masculino. 256
(71.3%) medicados com AVK, 103 (28.7%) com NOACs. A ana-
lise multivariada nao revelou diferencas no prognéstico aos 3
meses (OR: 1.254; IC95%: 0.829-1.895; p=0.284) nem na forma
dicotomizada (OR: 1.010; IC95%: 0.606-1.710; p=0.946). Nao
houve diferengas na ocorréncia de THp (OR: 1.077; 1C95%:
0.397-2.922; p=0.884), HICs (OR: 0.975; 1C95%: 0.253-3.760;
p=0.971), e morte (OR: 1.097; IC95%: 0.575-2.090; p=0.779).

Conclusdo: No presente estudo nao se verificaram diferen-
¢as nos resultados clinicos e imagiol6gicos entre doentes com
AVCi previamente medicados com AVK e NOACs.

Alberta Stroke Program Early CT
Score (ASPECTS) e lesdo irreversivel do
parénquima cerebral - o melhor método de
avaliacdo

Inés Correia’, Joao Sargento-Freitas'?, Joana Jesus Ribeiro’,
Mariana Batista®, Orlando Galego? Ana Inés Martins', Sara
Sintra*, Fernando Silva'?, Gustavo Santol, Luis Cunha'
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia,
Servico de Neurologia, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico
de Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

mcorreia.ines@gmail.com

Introducdo: O Alberta Stroke Program Early CT Score
(ASPECTS) foi desenvolvido para quantificar as alteracoes
isquémicas agudas no territério da artéria cerebral média
(ACM) em TC-cranio-encefdlica (TC-ce), sendo utilizado na
selecao de doentes candidatos a fibrinélise. Classicamente, cal-
cula-se com base na presenca de dreas de atenuacdo de parén-
quima cerebral e/ou sugestivas de edema local. Contudo, a irre-
versibilidade das lesdes que se traduzem inicialmente por
edema nao estd esclarecida, pelo que alguns autores propdoem
que a sua quantificacdo nao deveria ser incluida.

Objectivos: Avaliacdo dos dois métodos de ASPECTS na
descriminacao de lesdo reversivel.

Métodos: Incluidos doentes consecutivos com AVC isqué-
mico do territério da ACM submetidos a fibrindlise endoveno-
sa entre Janeiro/2009 e Julho/2015, com evidéncia de recanali-
zac¢do nas primeiras 6 horas (documentada por Eco-Doppler
Transcraniano Codificado a Cores e/ou angio-TC).
Determinacao do ASPECTS na TC-ce inicial, por dois neurorra-
diologistas, de forma independente e cegos para resultado
final: ASPECTS-D calculado com base em dreas de atenuacao e
de edema (método clédssico), ASPECTS-H apenas consideran-
do éareas de atenuacao. Enfarte final quantificado em TC-ce as
24 horas (ASPECTS-24). Lesao considerada reversivel se dife-
renca entre ASPECTS-24 e ASPECTS inicial (D e H) positiva.

Resultados: Incluidos 252 doentes, 55.16% do sexo mascu-
lino (n=139), idade média 73.10 (+-11.20) anos. Para avaliacao
de ASPECTS obteve-se nivel de concordancia inter-observa-
dores elevado para ASPECTS-D (Coeficiente Kappa de Cohen
para: 0.90), e ainda superior para ASPECTS-H e ASPECTS-24
(0.95; p<0.001). Mediana de ASPECTS-D: 9.0 (AIQ 2.0) vs.
ASPECTS-H: 9.0 (AIQ 3.0) (p<0.001); de ASPECTS-24 8.0 (IQR
3.0). Registou-se diferenca estatisticamente significativa entre
os dois métodos na quantificacao de lesdo reversivel: 20.4%
em ASPECTS-D vs. 5.95% por ASPECTS-H (p<0.001).
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Conclusao: A pontuagao ASPECTS na TC-ce inicial, avalia-
da apenas com base em dareas de atenuacdo do parénquima
cerebral, é mais especifico na demonstragao de lesao irrever-

sivel.

CBV-ASPECTS como preditor do
enfarte final no Acidente Vascular
Cerebral isquémico agudo

Joana Jesus Ribeiro', Joao Sargento-Freitas', Inés Correia’,
Mariana Baptista®, Orlando Galego? Ana Inés Martins', Sara
Sintra®, Fernando Silva', Gustavo Cordeiro’, Luis Cunha'
1-Servico de Neurologia, 2-Area funcional de Neurorradiologia,
Servico de Imagem Médica, 3-Servico de Medicina Interna,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
joanajribeiro@gmail.com

Introducao: A TC-perfusao cerebral pode complementar a
informacao da TC ndo contrastada na quantificagdo dos sinais
precoces de enfarte pelo Alberta Stroke Program Early CT
Score (ASPECTS). O volume sanguineo cerebral (CBV) é um
dos indicadores da viabilidade neuronal, podendo quantifi-
car-se pelo CBV-ASPECTS. A consisténcia entre alteracdes no
CBV e extensdo do enfarte apds tratamento reperfusor é con-
troversa, dependendo de diversas varidveis que concorrem
para o volume final do enfarte. Desconhece-se o seu potencial
preditivo em doentes que recanalizaram na fase aguda do AVC
isquémico (AVCi).

Objectivos: Verificar se o CBV-ASPECTS é um bom preditor
da extensao do enfarte final em doentes com AVCi e recanali-
zagao arterial em fase aguda.

Metodologia: Incluimos doentes com AVCi da circulacdo
anterior, submetidos a terapéutica reperfusora endovenosa
e/ou intra-arterial, entre Janeiro 2009 e Julho 2015 que realiza-
ram TC-perfusdo em fase aguda. Recanalizacdo arterial foi
confirmada nas primeiras 6 horas por EcoDoppler transcra-
niano, angio-TAC ou angiografia. Foi quantificado CBV-
ASPECTS na TC-perfusdo inicial e a 4rea final enfartada na TC-
CE as 24h pelo ASPECTS final (ASPECTSf). Aplicou-se o teste
T-student para amostras emparelhadas e o nivel de concor-
dancia inter-observador foi estabelecido através do
Coeficiente Kappa de Cohen.

Resultados: 54 doentes realizaram TC-perfusao em fase
aguda. Destes, foi documentada recanalizagdao em 42 (77.8%),
23 (54.8%) do sexo masculino, idade média de 70.4+13.3 anos.
O NIHSS de entrada médio foi de 14.0+6.8, com um tempo
sintoma-agulha médio de 142.4+60.3 minutos. Apds confir-
macdo de um bom nivel de concordéancia inter-observadores
para CBV-ASPECTS (Coeficiente Kappa de Choen: 0.71,
p<0.001) e elevado para o ASPECTSf (Kappa de Cohen: 0.92,
p<0.001), verificou-se que o CBV-ASPECTS e ASPECTSf nao
foram significativamente diferentes (t=0.672; p=0.506).

Conclusoes: O CBV-ASPECTS é um bom preditor da exten-
sao do enfarte final em doentes com AVCi e recanalizacao
arterial precoce, apresentando um bom nivel de concordancia
inter-observadores.
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Recanalizacao arterial modula
associacao entre tensdo arterial e
prognéstico funcional no AVC isquémico

Ana Inés Martins', Jodo Sargento-Freitas?, Fernando Silva?, Inés
Correia', Joana Jesus Ribeiro’, Joao Pedro Gomes®, Mariana
Gongalves?®, Leila Cardoso?, Cristina Machado', Bruno
Rodrigues’, Gustavo Cordeiro’, Luis Cunha'

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

ana.inesm@hotmail.com

Introducao: No AVC isquémico agudo o compromisso da
autorregulacdo cerebral condiciona uma associacdo entre ten-
sdo arterial (TA) e prognéstico funcional. Classicamente, sao
descritos modelos em “J” ou “U”, no qual os valores de TA extre-
mos se associam a pior prognéstico. Contudo, tal descri¢do
antecede a utilizagao disseminada de terapéuticas de recanali-
zac¢do, desconhecendo-se a sua relacdo neste contexto.

Objectivo: Estudar a relacdo entre a TA nas primeiras
24horas p6s-AVC e resultado clinico em doentes submetidos a
fibrinélise endovenosa.

Metodologia: Incluiram-se doentes consecutivos submeti-
dos a fibrinélise endovenosa por AVC isquémico, com mRS
prévio inferior a 3 e informacao disponivel sobre a existéncia
de recanalizacdo arterial nas primeiras 6 horas (neurossono-
logia e/ou Angio-TC). Foram recolhidos os valores de TA das
primeiras 24horas. O resultado clinico foi avaliado pela escala
de Rankin modificada (mRS) aos 3 meses. Aplicaram-se
modelos de regressao lineares e quadraticas multivaridveis
para preditores de resultado clinico.

Resultados: Incluimos 571 doentes, idade média de 72.13
(+-10.79) anos, 44% do sexo feminino. Na populacgao total a TA
sistdlica e diastdlica apresentaram associacdes em “J” com o
resultado clinico. Nos doentes nao recanalizados as TA sistdli-
ca e diastdlica demonstraram associagdoes em “J” com mRS
aos 3meses (OR: 1.014, IC95%: 1.001-1.028, p=0.048; mudanca
de R2: 0.013, p=0.033) e (OR: 1.019, IC95%: 1.005-1.033,
p=0.006; mudancga de R2: 0.014, p=0.029) respectivamente.
Nos doentes com recanalizacdo as TA sistélica e diastélica
tiveram associacdo linear com o resultado funcional (OR:
1.018, 1C95%: 1.008-1.028, p<0.001; mudanca de R2: 0.007,
p=0.107) e (OR: 1.221, IC95%: 1.003-1.037, p=0.018; mudanca
de R2: 0.0, p=0.821) respectivamente.

Conclusdo: A TA sistélica e diastélica apresentam uma
associacdo em “J” com o resultado funcional aos 3 meses na
populacdo total de doentes submetidos a fibrindlise endove-
nosa. Contudo, esta relagdo é diferente em funcao do estado
de recanalizagao arterial.

Variacdo circadiana do timing de
tratamento com alteplase no acidente
vascular cerebral isquémico e prognéstico
aos 3 meses

José Nuno Alves', Célia Machado', José Amorim?, José Araijo',
Ana Filipa Santos’, Sara Varanda', Joao Pinho', Carla Ferreira'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
de Braga.

jose.nuno.aalves@gmail.com
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Introducao: Existe evidéncia que a incidéncia das doencas
vasculares apresenta variacdo circadiana, sob influéncia de
fatores biolégicos.

Objectivo: Determinar se o prognéstico aos 3 meses é
influenciado pela hora do dia em que os sintomas se iniciam,
num grupo de doentes tratados com alteplase, por via endo-
venosa.

Materiais e Métodos: A partir do registo prospetivo de
doentes tratados com alteplase, entre fevereiro de 2007 e
junho de 2015, procedeu-se a sua distribuicdo por grupos
consoante a hora de inicio dos sintomas: G1 (00:01-6:00h), G2
(6:01-12:00), G3 (12:01-18:00), G4 (18:01-24:00). Analisadas
variaveis demogréficas, gravidade inicial (NIHSS a admissao),
caracteristicas em TAC (scores ASPECTS e pcASPECTS), tem-
pos clinica-agulha (CA) e porta-agulha (PA), etiologia do AVC
e prognéstico aos 3 meses (escala modificada de Rankin).
Andlise estatistica descritiva e inferencial usando SPSS-22.

Resultados: Dos 593 doentes (56% mulheres, mediana 74
anos, 35 submetidos a revascularizacdao adicional), com
NIHSS mediano na admissao de 14, tempos CA e PA medianos
de 150 (115-195) e 47min (36-62), 22 incluiam-se no G1, 203
no G2, 212 no G3 e 156 no G4. No G1 sao mais novos, menos
hipertensos, mais vezes circulagdao posterior e mais vezes
independentes aos 3 meses, que nas restantes horas. No G2
tém NIHSS mais baixo e sdo mais vezes independentes. No G3
foram menos submetidos a revscularizacao adicional, menos
vezes independentes. No G4 foram mais vezes submetidos a
revasculariza¢do adicional. Apds ajuste para idade, NIHSS,
ASPECTS, tempo CA e revascularizagao endovascular adicio-
nal, apenas a inclusdo no G2 continua estar associada a
melhor prognéstico (OR=1.8, 95%CI=1.07-3.08, p=0,026).

Conclusdo: Os doentes tratados com alteplase, com inicio
dos sintomas entre as 6 e as 12h, apresentam melhor prognés-
tico que os doentes cujos sintomas se iniciam nas outras
horas do dia.

Impacto clinico da calcificacao das
calcificacOes arteriais intracranianas nos
doentes com AVC tratados com
trombdlise

Miguel Tdbuas-Pereira, Jodo Sargento-Freitas, Fernando Silva,
Miguel Mesquita, Mariana Baptista, Cristina Machado, Bruno
Rodrigues, Gustavo Cordeiro, Luis Cunha

Servico de Neurologia — Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

miguelatcp@gmail.com

Introducao: Sendo um componente importante das placas
de aterosclerose, as calcificagoes tém sido utilizadas como um
marcador deste processo em diferentes territérios vasculares.
A TC-cranio-encefalica (TC-ce), realizada por rotina na fase
aguda do AVC, deteta com fiabilidade as calcificacdes intra-
cranianas. Assim, a capacidade de predizer o resultado fun-
cional a partir desta informacdo podera ter utilidade clinica
significativa, com potencial tedrico de ser incluido em algorit-
mos de decisdo no AVC.

Objectivo: Investigar a associacdo entre calcificacdes da
artéria carétida interna intracraniana e recanalizacdo, hemor-
ragia intracraniana sintomadtica (sICH), resultado funcional e
morte em doentes com AVC isquémico submetidos a trata-
mento fibrinolitico.

Métodos: Foram incluidos 396 doentes consecutivos com

Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



AVC isquémico que efectuaram trombdlise entre Janeiro de
2011 e Setembro de 2014. As TC-ce iniciais foram revistas por
dois neurorradiologistas para calcular o score de calcificacao
total do sifao carotideo (CTSC). Os pacientes foram seguidos
durante pelo menos 6 meses ou até a morte. As medidas ana-
lisadas foram a recanalizacdo nas primeiras 6 horas (eco-
Doppler transcraniano codificado a cores e/ou angio-TC),
sICH, avaliacdo do estado funcional aos 3 meses p6s-AVC (foi
considerado bom resultado funcional uma pontua¢do menor
que 3 na escala de Rankin modificada) e morte.

Resultados: O grau de calcificacdo da parede da artéria
carotidea (CTSC) nao prediz a recanalizacdo (OR: 0.940,
95%CI=[0.837, 1.055], p=0.294), o desenvolvimento de sICH
(OR: 1.090, 95%CI=[0.840, 1.414], p=0.517) ou bom resultado
funcional (OR: 0.933, 95%CI=[0.824, 1.056], p=0.270). No
entanto, prediz mortalidade (HR: 1.117, 95%CI=[1.004, 1.243],
p=0.042).

Conclusdes: A calcificacdo da artéria cardtida interna
intracraniana ndo aumenta o risco de hemorragia cerebral
sintomadtica secunddria a tratamento fibrinolitico. Contudo,
os doentes com maior grau de calcificacdo da parede da arté-
ria cardtida interna intracraniana parecem ter um maior risco
de morte.

Preditores clinicos da qualidade de
vida na enxaqueca

Joana Jesus Ribeiro, Ana Margarida Novo, Livia Sousa, S6nia
Batista

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

joanajribeiro@gmail.com

Introducdo: A enxaqueca apresenta uma prevaléncia glo-
bal de 14.7%, sendo a 72 causa mais frequente de incapacida-
de segundo a Global Burden of Disease Survey 2010-OMS.
Contudo, constata-se uma subvalorizacdo generalizada do
seu impacto na qualidade de vida (QoL) dos doentes.

Objectivos: Determinar preditores clinicos com impacto
na qualidade de vida dos doentes com enxaqueca.

Metodologia: Doentes com diagnéstico de enxaqueca
segundo a ICHD-3 beta, incluidos consecutivamente, efectua-
ram entrevista estruturada com recolha de dados demografi-
cos/clinicos, e preenchimento de escalas de: Qualidade de
vida (Migraine Specific quality of life-MSQoL); Incapacidade
em enxaqueca (Migraine Disability Scale-MIDAS); Ansiedade
(Zung-EAZ) e Depressao (Beck Depression Inventory-BDI).

Resultados: Incluidos 60 doentes com enxaqueca, dos
quais 50% apresentavam enxaqueca cronica. No global, 93.3%
eram do sexo feminino, com média de idades de 42.6anos
(0:12.9). A MSQoL e a MIDAS apresentaram uma pontuacao
média de 69,4 (0:15.9) e 19.0 (0:18.7) respectivamente, verifi-
cando-se piores pontuac¢oes na MSQoL (t=3.45, p=0.001) e na
MIDAS (t=-3.27, p=0.002) nos doentes com enxaqueca croni-
ca. A frequéncia de enxaqueca com aura foi de 43.3%, ndo se
verificando diferencas significativas na MSQoL entre o grupo
de doentes com aura e sem aura. Verificou-se historia prévia
de uso excessivo de medicacdo em 16.7% dos doentes, sendo
que a MSQoL foi inferior nesses doentes (t=3.25, p=0.002).
Obtiveram-se correlagdes significativas entre a MSQoL e a
pontuacdo da MIDAS (r=-0.309; p= 0.015), da EAZ (r=-0.471,
p=0.00) e da BDI (r=-0.416, p=0.001). Os factores preditores de
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MSQoL foram: pontuagao BDI (f=-0.291, p=0.017), uso exces-
sivo de medicacao (f=-0.288, p=0.017) e pontuagao MIDAS
(B=-0.236, p=0.042).

Conclusdes: Os principais preditores de uma pior qualida-
de de vida em enxaqueca foram a pontuac¢do da BDI, o uso
prévio excessivo de medicacdo e a incapacidade na MIDAS.
Os doentes com enxaqueca cronica apresentaram piores indi-
ces de QoL, nao se verificando diferencas significativas nos
doentes com aura.

Factores clinicos associados a
cronificacdo da enxaqueca

Ana Margarida Novo, Joana Jesus Ribeiro, Livia Sousa, S6nia
Batista

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

amfloresnovo@gmail.com

Introducdo: Anualmente, cerca de 2.5% dos portadores de
enxaqueca episédica (EE) evoluem para enxaqueca crénica
(EC). A cronificag@o da enxaqueca é geralmente um processo
gradual, cuja fisiopatologia permanece pouco compreendida.
Contudo, tém sido identificados varios factores que, aliados a
susceptibilidade genética, poderao favorecer esta transforma-
cao.

Objectivo: Identificar varidveis clinicas e demogréficas
associadas a EC.

Metodologia: Foram incluidos de forma consecutiva 30
doentes com EC e 30 com EE (de acordo com os critérios da
Classificacao Internacional de Cefaleias ICHD3-beta), segui-
dos regularmente em consulta de Cefaleias e emparelhados
em idade, género e escolaridade. Procedeu-se a revisao dos
processos clinicos e entrevista clinica estruturada. A anélise
estatistica das varidveis clinicas e demogréficas foi realizada
com recurso ao SPSS-versao22, de modo a identificar os fato-
res associados a ocorréncia de EC.

Resultados: O ntimero de crises no inicio da doenga, a
duracao das crises e o indice de massa corporal (IMC) foram
significativamente superiores no grupo com EC, relativamen-
te ao grupo com EE (p=0.001, p=0.042, p=0.029, respetivamen-
te). Os doentes com EC também apresentaram uma prevalén-
cia significativamente superior de aura (p=0.020), alodinia
(p=0.035), histéria prévia de uso excessivo de medicacao
(p=0.003) e roncopatia (p=0.028). Na andlise de regressdo,
identificaram-se como preditores de EC o namero de crises
no inicio (OR=1.693, p=0.007, IC 95%: 1.157-2.477), a duragdo
das crises (OR=1.040, p=0.018, IC 95%: 1.007-1.075) e o IMC
(OR=1.257, p=0.014, IC 95%: 1.048-1.507).

Conclusoes: A maior frequéncia e duracao das crises, pela
repetida e/ou persistente activacao do sistema trigémino-vas-
cular, podera levar a reducdo do limiar de activacdo deste sis-
tema e assim contribuir para a cronificacdo da enxaqueca.
Especula-se que na obesidade sejam libertadas pelo tecido
adiposo varias moléculas pré-inflamatdrias, algumas das quais
envolvidas na fisiopatologia da enxaqueca, o que podera expli-
car a relacao encontrada entre IMC e enxaqueca crénica.
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Arterite de células gigantes: o papel
da bidpsia da artéria temporal na decisdo
terapéutica.

Luciano Almendra’, Joao Sargento-Freitas'?, Fernando Silva'?,
Olinda Rebelo®, Maria Carmo Macdrio', Gustavo Cordeiro’, Luis
Cunha'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratdrio de Neurossonologia, 3-
Neuropatologia, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

luciano.af.vieira@gmail.com

Introducdo: A arterite de células gigantes (ACG) é a forma
mais comum das vasculites sistémicas primadrias, afetando
preferencialmente vasos de médio e grande calibre, sendo a
sua incidéncia mais elevada a partir dos 50 anos. O seu diag-
ndstico é baseado em achados clinicos, elevacao dos parame-
tros inflamatérios e na demonstracao de infiltrados inflama-
térios na bidépsia da artéria temporal superficial (BATS). O
estudo ecografico da artéria temporal, pelas suas caracteristi-
cas, tem sido cada vez mais utilizado como complemento da
BATS, numa perspetiva diagnéstica e de monitorizacao tera-
péutica. Contudo, ndo é ainda consensual o seu papel nos
algoritmos diagnoésticos de ACG.

Objetivo: Avaliar o impacto do resultado da BATS na deci-
sdo terapéutica nos doentes com clinica e achados ecografi-
cos concordantes.

Material e métodos: Andlise retrospetiva de doentes sub-
metidos a estudo ecografico das artérias temporais por sus-
peita de ACG.

Definimos clinica sugestiva como doentes que preenchiam
pelo menos 3 dos seguintes critérios: idade superior a 50 anos,
velocidade de sedimentacdo elevada, cefaleia unilateral de
novo, claudicagdo mandibular, diminui¢ao stbita da acuida-
de visual ou dor a palpacao do trajeto da artéria temporal.
Assumimos estudo ultrassonografico positivo pela presenca
de halo hipo-ecogénico uni ou bilateral.

Incluimos na andlise doentes com estudo ultrassonografico
e clinica sugestivos de ACG bem como doentes sem achados
ecogréficos sugestivos de arterite e clinica pouco sugestiva de
ACG. Avaliou-se o impacto terapéutico do resultado da BATS.

Resultados: Incluimos 79 doentes, idade média 72,97
(0=10,99) anos, 63,3% do sexo feminino. Apresentavam clinica
sugestiva de arterite temporal 30,4% dos doentes. Foi realiza-
da BATS em 25,3%, sendo positiva em 50% dos casos. Foi assu-
mido o diagnéstico de ACG em 80% dos doentes com BATS
normal e 100% dos casos com BATS patoldgica (p=0,474).

Conclusdo: O resultado da BATS ndo influenciou de forma
estatisticamente significativa a atitude terapéutica nos doen-
tes com clinica e ultrassonografia concordantes.

CADASIL - revisao de uma
casuistica

Paula Salgado’, Ana Luisa Sousa’', Margarida Calejo’, Isabel
Moreira', José Pereira-Monteiro'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto;
2-Hospital e Instituto CUF Porto.
paulasalgado88@gmail.com

Introducdo: CADASIL é uma forma de angiopatia cerebral
hereditdria, cujas principais manifestacoes incluem enxaque-
ca, enfartes cerebrais subcorticais recorrentes, deméncia e
alteragdes psiquidtricas. A raridade da doenca e significativa
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variabilidade clinica e genética dificultam o diagndstico e
investigacao nesta drea.

Objectivo: Descrever a populagao de doentes com CADA-
SIL seguidos na consulta de Neurologia do Centro Hospitalar
do Porto.

Metodologia: Num estudo observacional retrospectivo,
identificaram-se os doentes com pedido de pesquisa de muta-
¢do do gene NOTCH3 pelo Servico de Neurologia, entre 2004 e
2014. Analisaram-se os processos dos doentes com mutacao
identificada e foram recolhidos dados demogréficos, clinicos
e genéticos.

Resultados: Identificaram-se 26 individuos, com predomi-
nio de mulheres (61,5%) e idade média ao diagnoéstico de
46,8+13,2anos. O principal motivo de referenciagao foi hist6-
ria familiar de CADASIL (34,6%) seguido de eventos vasculares
e défices neuroldgicos transitérios (26,9%). A maioria dos
doentes apresentava cefaleia (n=18, 69,2%), com predominio
de enxaqueca com e sem aura (n=15). A segunda manifesta-
¢do mais frequente foi a isquemia cerebral aguda (n=14), com
inicio precoce em média pelos 47.4anos, incluindo 12 enfartes
cerebrais, maioritariamente do tipo lacunar. Doze doentes
(46.2%) manifestaram sintomas psiquidtricos, com predomi-
nio de depressao/ansiedade. Deméncia em idade jovem foi
diagnosticada em 10 doentes (40,4%), com idade média de
inicio pelos 52.8anos. A RMN cerebral mostrou alteracdes na
maioria dos doentes (n=23). A mutacao mais frequente foi a
R558C no exao 11 (n=18), com 7 casos provenientes de 2 fami-
lias, seguida da mutacdo G420C no exao 8 (n=4). Encontrou-se
1 mutagdo provavelmente patogénica.

Conclusao: Apresentamos uma coorte de doentes portu-
gueses com CADASIL. As caracteristicas clinicas encontradas
enquadram-se na literatura existente, com excepcao da eleva-
da prevaléncia de sintomas psiquiatricos. Destaca-se o predo-
minio de mutacdes no exao 11, menos frequentes noutras
populacdes estudadas, corroborando uma provavel variacao
genética entre regides. Salienta-se a importancia de pesquisar
este exdo no estudo diagnéstico.

Monitorizacdo neurofisiolégica de
resseccao ciruirgica de angiomas
cavernosos do tronco cerebral

Ana Aires"?, Elsa Azevedo'?, Anténio Vilarinho**, Pedro Alberto

Silva*>**, Rui Vaz>**, Fernando Silveira'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar Sao Joao; 3-Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto; 4-Unidade de Neurociéncias CUF Porto.
ana.aires.mail@gmail.com

Introdugd@o: Os angiomas cavernosos sdo malformacoes
vasculares compostas por vasos sinusoidais anormais. Em par-
ticular no tronco cerebral, apresentam um comportamento
clinico mais agressivo e causar défices funcionais importantes
ou mesmo a morte. A indicacdo cirtirgica resulta da existéncia
de hemorragia prévia, tendo como objetivo prevenir novos
eventos. A morbi-mortalidade cirtrgica depende da localiza-
¢do do angioma, sendo a monitorizac¢do intra-operatdria fun-
damental para diminuir os efeitos adversos da cirurgia.

Objetivos: O objetivo deste trabalho é fazer uma revisao
retrospetiva de 8 doentes com angiomas cavernosos do tronco
cerebral, operados consecutivamente no Centro Hospitalar
Sao Jodo, sob monitorizagao neurofisiolégica intraoperatoria,
avaliando o contributo desta para o resultado final.
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Metodologia: Foram revistos 8 doentes submetidos a res-
secdo cirtrgica de angiomas cavernosos do tronco cerebral,
com utilizacao de monitorizacao neurofisiolégica intraopera-
téria. A informacao basal, as caracteristicas clinicas, as abor-
dagens cirdrgicas, os parametros neurofisioldgicos e os resul-
tados do seguimento foram analisados.

Resultados: Foram incluidos 8 doentes, 6 mulheres, com
idade média de 34,1 +/- 21,8 anos. Os cavernomas localiza-
vam-se no mesencéfalo (n=3), no pavimento do 4° ventriculo
e mesencéfalo (n=2), na transicdo ponto-mesencefélica (n=1),
na protuberdncia (n=1) e na transicdo bulboprotuberancial
(n=1). Os sinais e sintomas mais comuns foram défices nos
nervos cranianos (62,5%), ataxia (50%) e hemiparésia (50%).
Em 4 doentes, ndo se registaram eventos durante a monitori-
zagdo neurofisiolégica, 1 teve melhoria transitéria dos poten-
ciais evocados motores (MEPs), 1 teve perda completa de
MEPs (verificando-se agravamento da hemiparésia no poés-
operatério) e 2 tiveram alteracOes transitorias. A estratégia
cirtirgica, incluindo a via de abordagem e o local de remocao
da lesdo, baseou-se nestes achados.

Conclusdes: Embora tenhamos estudado um ndmero
reduzido de doentes, podemos afirmar que a monitorizagao
eletrofisiol6gica é um método seguro e confidvel, com poten-
cial para reduzir a morbi-mortalidade cirtrgica. O desenvolvi-
mento da técnica trard seguramente beneficios para os doen-
tes com este tipo de patologia.

Esclerose Tuberosa -
Caracterizacdo dos doentes num hospital
pediatrico terciario

Rosirio Perry da Camara', Maria Beatriz Costa', Marcia
Rodrigues?, Sandra Jacinto’, José Pedro Vieira', Marta Amorim?,
Carla Conceicao®, Ana Isabel Cordeiro*, Rita Silva'

1-Servico de Neurologia, Area de Pediatria Médica, 2-Servico de
Genética Médica, Area de Pediatria Médica, 3-Servico de
Neurorradiologia, 4-Area de Pediatria Médica, Hospital Dona
Estefania, CHLC-EPE, Lisboa.

rosarioperry@gmail.com

Introducao: A Esclerose Tuberosa (ET) é uma doenca
autossoOmica dominante com envolvimento multissistémico,
que se caracteriza pelo desenvolvimento de hamartomas em
diferentes 6rgaos. Resulta de mutacdes nos genes supressores
tumorais TSC1 (codifica a proteina hamartina, no cromosso-
ma 9q34) e TSC2 (codifica a proteina tuberina, no cromosso-
ma 16p13.3).

Objectivos: Caracterizacao dos doentes com ET seguidos
em vérias consultas num hospital pediatrico terciario.

Metodologia: Revisao dos processos de todos os doentes
com o diagnoéstico de ET.

Resultados: Sdo seguidos 20 doentes, 15 sexo masculino
(75%), com idade média de 13 anos. O diagndstico pré-natal
foi possivel em 5 doentes (25%). As manifestacdes mais
comuns nha altura do diagnéstico sdo as maculas hipomelano-
citicas (80%), angiofibromas (70%) e os angiomiolipomas
(60%). Dos 15 doentes avaliados com ecografia renal, 67% tem
muiltiplos quistos renais. Dezassete doentes (85%) tém epilep-
sia, 16 (80%) défice cognitivo e 12 (60%) perturbac¢des do com-
portamento, na maioria dos casos PHDA. A RM encefdlica foi
efectuada no nosso hospital em 16 doentes, sendo as altera-
¢des mais frequentes os nédulos subependimarios (100%) e a
displasia cortical (85%). Oito doentes tém algum familiar com
a mesma patologia, nomeadamente um dos progenitores
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(88% dos casos). Nove doentes tém estudo genético (8 com
mutacdo no gene TSC2 e 1 no gene TSC1). Estes doentes sao
seguidos em média em 4 consultas diferentes no nosso hospi-
tal (min 1 -max 10), sendo as subespecialidades mais comuns
a Neurologia, a Cardiologia Pediatrica, a Oftalmologia e a
Dermatologia. Pelo menos oito sdo seguidos noutro local,
hospital da drea de residéncia ou consulta privada.

Conclusao: Os doentes da nossa amostra apresentam
varias complica¢des e, como em todas as doengas crénicas,
sdo seguidos em multiplas consultas. Consideramos funda-
mental a criagdo de uma consulta multidisciplinar, com vdrias
subespecialidades. Além de permitir uma melhor articulacao
e diferencia¢ao de cuidados, os doentes e as familias ganham
em qualidade de vida.

Tratamento do Estado de Mal
Epiléptico: Um Vislumbre da Realidade

Inés Rosdrio Marques, Carina Fernandes, Francisco Antunes,
Miguel Grunho

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
inesrosariomarques@gmail.com

Introdug@o: O Estado de Mal Epiléptico (EME) é uma emer-
géncia neurolégica com morbilidade e mortalidade significati-
vas, sendo imperativo um tratamento precoce e racional.

Objectivos: Caracterizacdo da abordagem terapéutica do
EME em doentes adultos admitidos por EME num hospital
central, num periodo de sete anos.

Metodologia: Estudo observacional, transversal, retros-
pectivo e descritivo, em que se analisaram os relatérios dos
electroencefalogramas realizados entre Janeiro/2008 e
Dezembro/2014, em adultos, seleccionando-se aqueles que
cumpriam critérios para EME ou cujo motivo de pedido foi a
exclusao/controlo de EME. Reviram-se os processos clinicos
dos doentes e foram analisadas varidveis demogréficas, clini-
cas, de tratamento e evolugao clinica.

Resultados: Obteve-se um total de 74 doentes, 54% do sexo
feminino, com uma mediana de idades de 63 anos. O EME foi
ndo-convulsivo (EMENC) em 62% dos doentes e convulsivo
(EMEC) em 38%. Em 58% dos casos o diagndstico foi estabe-
lecido no Servigo de Urgéncia. A abordagem terapéutica foi
orientada por um neurologista em 77% dos doentes. Um ter¢o
destes encontrava-se em EMEC, tendo sido realizada a deno-
minada terapéutica de primeira linha (benzodiazepina em
bolus) em 84%. Em oposi¢ao, nos doentes com EMEC obser-
vados por médico ndo-neurologista, em apenas 22% dos
doentes foi administrada terapéutica de primeira linha, tendo
na maioria dos casos o primeiro fairmaco administrado sido
de terceira linha (anestésico). Apenas 15% dos casos de
EMENC foram abordados por ndo-neurologista. Ao longo dos
anos a abordagem terapéutica foi globalmente sobreponivel.
Em 2008 o primeiro fairmaco anti-epiléptico mais usado foi a
Fenitoina (48% dos doentes), enquanto que em 2014 foi o
Valproato de Sédio.

Conclusdes: Constatou-se uma assinaldvel heterogeneida-
de na abordagem terapéutica intra-hospitalar do EME, princi-
palmente no que concerne ao EMEC, refor¢ando a necessida-
de de optimizacdo dos protocolos de actuacao, adequando-os
a realidade do funcionamento de cada hospital, com particu-
lar énfase na sua aplicabilidade em contexto de urgéncia.
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Efetividade do acetato de
eslicarbazepina como terapéutica
adjuvante em doentes adultos com crises
epiléticas focais - Estudo ESLADOBA

Joao Chaves', Paula Breia? José Pimentel*’, Rita Pelejao*, Marta
Carvalho®, Pureza Mateus®, Peter Grebe’, Ant6nio Mestre®,
Hélder Fernandes', Rui Sousa'’, Acilio Gala'®
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joaomchaves71@hotmail.com; apaulabreia@hotmail.com;
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Objetivos: Avaliar o controlo de crises e tolerabilidade do
acetato de eslicarbazepina (ESL) como terapéutica adjuvante
de um farmaco antiepilético (FAE), em doentes adultos com
crises epiléticas focais.

Metodologia: Estudo multicéntrico, ndo interventivo e
prospetivo com periodo de observacdo de pelo menos, 6
meses, desde o inicio da terapéutica adjuvante com ESL em
doentes que nao estavam controlados sob um FAE e aos quais
o clinico entendeu associar ESL. O parametro primdrio foi a
proporcao de doentes medicados com ESL na avaliacao final
(taxa de retencao).

Resultados: Foram incluidos 52 doentes, de 9 centros por-
tugueses com média de idades de 41,5 anos (min.: 20, max.:
75), 48,1% do sexo masculino, com duracao média de epilep-
sia de 18,5 anos. Os FAE mais utilizados concomitantemente
com ESL no inicio do estudo foram: dcido valpréico/valproato
(28,8%), carbamazepina (26,9%) e levetiracetam (21,2%). A
taxa de retencao foi 73,0%, a taxa de respondedores foi 71,1%,
a taxa de doentes livres de crises foi 39,5%. Globalmente,
houve uma reducdo média/mediana de 46,5%/82,2% na fre-
quéncia de crises. 23,1% dos doentes tiveram pelo menos um
evento adverso (EA), sendo um EA considerado grave (ndo
tendo sido relacionado com a medicagdo do estudo e sendo
resolvido sem sequelas). Os EA mais comuns foram, com dois
episddios cada, insénia e intoxicacdo medicamentosa (esta
altima resolveu em ambas as situacdes sem sequelas, através
da reducao da dosagem do antiepilético concomitante).

Conclusdes: Apesar do reduzido tamanho da amostra
deste estudo observacional o ESL evidenciou ser bem tolerado
e efetivo quando adicionado a um FAE. Os dados sdo idénticos
aos observados em outros estudos similares de fase IV.

Cirurgia de epilepsia em doentes
com esclerose mesial temporal

Pedro Correia, Joana Parra, Rute Teoténio, Conceicdo Bento,
Francisco Sales

Programa de Cirurgia de Epilepsia do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

pedro.correia.med@gmail.com
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Introducdo: A cirurgia de epilepsia é um tratamento eficaz
em casos de epilepsia refractdria a terapéutica médica. Na epi-
lepsia refractdria associada a esclerose mesial temporal a cirur-
gia é superior ao tratamento farmacoldgico isoladamente.

Objectivos: Descrever a nossa série de doentes submetidos
a tratamento cirdargico para epilepsia associada a esclerose
mesial temporal. Identificar factores preditores independen-
tes de progndéstico nestes doentes.

Metodologia: Foram analisadas as caracteristicas epidemio-
légicas, clinicas, da avaliagao pré-cirirgica e resultados pos-
cirdrgicos dos doentes submetidos a cirurgia de epilepsia por
esclerose mesial temporal no nosso Hospital, entre Janeiro de
1997 e Setembro de 2014. Foi efectuada uma anadlise univariada
e multivariada por regressao logistica para identificar factores
preditores de progndstico aos 1 e 3 anos ap6s cirurgia. Foi con-
siderado bom prognostico a classe I na escala de Engel.

Resultados: Foram incluidos 83 doentes submetidos a
cirurgia de epilepsia por esclerose mesial temporal, 48.2% a
esquerda, num total de 86 cirurgias. Destes, 65.1% eram do
género feminino, com idade média de inicio das crises de
10.55+9.98 anos, duracdao média da epilepsia de 27.87+12.16
anos e idade média a data da cirurgia de 38.34+10.38 anos. Na
maioria dos doentes (88.0%) nao se registaram complicacoes
cirtrgicas. Aos 3 anos, 70.0% apresentavam bom prognéstico,
sendo que 55.4% se apresentava livre de crises (Engel Ia). Na
maioria dos doentes (57.8%) foi possivel reduzir os firmacos
antiepilépticos apds cirurgia. Na andlise univariada ao 1 ano,
a auséncia de lesao residual na RM pds-operatoria e a presen-
ca de factores de risco para epilepsia influenciaram o diagnés-
tico e aos 3 anos apenas a auséncia de lesao residual na RM
pos-operatéria. Na andlise multivariada, ndo foi encontrado
nenhum factor preditor de prognéstico.

Conclusodes: Na nossa série, a auséncia de lesao residual foi
uma variavel que influenciou o prognéstico. No entanto, ndao
se identificou nenhum factor preditor independente de prog-
nostico.

Factores preditores de prognéstico
na cirurgia de epilepsia

Joana Parra, Pedro Correia, Rute Teoténio, Conceicdo Bento,
Francisco Sales

Programa de Cirurgia de Epilepsia do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

joana_parra@hotmail.com

Introducio: A identificagdo de factores preditores de bom
progndstico em doentes submetidos a cirurgia de epilepsia é
atil na avaliacdo pré-cirtrgica.

Objectivos: Identificar factores preditores independentes
de prognéstico na nossa série de doentes cirtrgicos.

Metodologia: Foram analisadas as caracteristicas epide-
mioldgicas, clinicas, da avaliacdo pré-cirtrgica e resultados
pos-cirargicos dos doentes submetidos a cirurgia de epilepsia
no nosso Hospital, entre Janeiro de 1997 e Setembro de 2014.
Foi efectuada uma andlise univariada e multivariada por
regressao logistica para identificar factores preditores de
prognostico aos 1 e 3 anos ap6s cirurgia. Foi considerado bom
prognéstico a classe I na escala de Engel.

Resultados: Foram incluidos 183 doentes, num total de 203
cirurgias. Destes, 98 (53.6%) eram do género feminino, idade
média de inicio das crises de 16.61+13.78 anos, duracao média
de epilepsia 17.86+14.05 anos e idade média a data da cirurgia
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de 34.69+11.90 anos. A etiologia em 45.4% dos doentes foi
esclerose mesial temporal seguida de DNET ou ganglioglioma
em 17.5%. A maioria dos doentes (86.9%) nao apresentou
complicagdes cirtirgicas. Aos 3 anos, 66.1% dos doentes apre-
sentavam bom prognéstico e 50.8% estavam livres de crises
(Engel Ia). Foi possivel reduzir os fairmacos antiepilépticos
ap6s a cirurgia em 42.1% dos doentes. Na andlise univariada,
aos 1 e 3 anos respectivamente, a topografia da lesdo (p=0.009
e p=0.030), a etiologia (p=0.001 e p=0.002) e a auséncia de
lesdo residual na RM pés-cirurgia (p<0.001 e p<0.001) influen-
ciaram o prognéstico. Na andlise multivariada ao 1 ano, foram
preditores de bom progndstico a monoterapia e duoterapia
antes da cirurgia (OR 9.70 e OR 4.78, respectivamente) e aos 3
anos, apenas a monoterapia (OR 4.42).

Conclusdes: Na nossa série, a topografia, etiologia e ausén-
cia de lesdo residual foram varidveis que influenciaram o prog-
noéstico. Na andlise multivariada, o nimero de firmacos anti-
epilépticos foi factor preditor independente de prognéstico.

MicroRNAs in epilepsy: new
biomarkers for epileptogenesis?

Barbara Leal?, Claudia Carvalho"? Ricardo Ferreira?, Joao
Chaves'?, Andreia Bettencourt'?, Joel Freitas®, Joao Lopes?, Jodao
Ramalheira®, Paulo P Costa', Anténio Martins da Silva'®, Berta
Martins da Silva’

1-Univ Porto, Lab Imunogenetics & Autoimmu and NeuroScien,
UMIB, Inst Ciencias Biomed Abel Salazar, 2-Laboratério
Imunogenética - Departamento Patologia e Imunologia
Molecular, ICBAS-UPorto; 3-Hospital Santo Anténio — Centro
Hospitalar do Porto; 4-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo
Jorge — Porto (INSA-Porto).

baguerraleal@gmail.com

Background: MicroRNAs (miRNAs) are emerging as new
players in the epileptogenic mechanisms. MicroRNAs
(miRNA), small non-coding RNA molecules, function as post-
transcriptional regulators of gene expression controlling
diverse biological processes, including immune responses.
Several evidences, both in patients and animal studies, have
demonstrated an abnormal brain expression of miR-146a and
miR-155 in Mesial Temporal Lobe Epilepsy, the most refracto-
ry epilepsy. Recently, an overexpression of circulating miR-
146a was observed also in patients with genetic generalized
epilepsy (GGE). Our aim was to characterize miR-146a and
miR-155 expression in serum of MTLE and GGE patients.

Methods: Expression levels of miR-146a, miR-155 and
RNU48 small nuclear RNA gene (reference gene) were quanti-
fied by Real-Time PCR in serum of 18 GGE patients and 16
MTLE patients all with Hippocampal Sclerosis. A group of 24
healthy individuals was used as control. Relative expression
values were calculated using the 2-AACt method.

Results: The expression of miR-146a was similar in GGE
patients when compared to controls but was 6 fold higher in
MTLE patients. Expression of mir-155 was 3 fold lower in GGE
patients but 2 fold higher in MTLE patients when compared to
controls. Conclusion: Our results, although preliminary, show
that these miRs may be suitable biomarkers for epileptogene-
sis. The different expression patterns in GGE and MTLE may
reflect the different pathways involved in seizures’ generation
and propagation in these 2 epilepsy types. The comprehen-
sion of the role of microRNAs in epilepsy’s pathophysiological
mechanisms may provide the development of new therapeu-

tic strategies.
Supported by a BICE Tecnifar Grant 2013.
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Bandas Oligoclonais e formas de
apresentacao de Esclerose Multipla

Inés Correia’', Mdrio Sousa’, Inés Bras Marques', S6nia Batista',
José Tomas', Inés Baldeiras*®, Carla Nunes', Carmo Macdrio’,
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1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica, Centro
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Introducao: As bandas oligoclonais (BOC’s) no LCR, des-
critas em mais de 87% dos doentes com Esclerose Multipla
(EM), representam sintese intratecal de IgG tendo um papel
importante no diagndstico de EM. A sua relacdo com as dife-
rentes formas de apresentacdo de EM nao estd descrita.

Objectivos: Avaliar a frequéncia de positividade das BOC'’s
em doentes com EM ou CIS (“Clinically Isolated Syndrome”),
relacionando-a com dados demogréficos e forma de apresen-
tacao da doenca.

Metodologia: Estudo retrospectivo. Utilizada a base de
dados IMED® da consulta de Doengas Desmielinizantes.
Selecionados doentes com EM/CIS nos quais se realizou pes-
quisa de BOC’s no LCR. Retirados os seguintes dados: género,
idade de inicio e de diagndstico, forma de apresentacdo de
EM, resultados da pesquisa de BOC'’s.

Resultados: Da base completa de EM (n=966), foram inclui-
dos 449 doentes nos quais foram pesquisadas BOC’s. Idade
média de inicio de EM 32.9+11.1 anos, tempo médio até diag-
nostico 3.3+5.5 anos, 72.2% sexo feminino (n=324), formas de
apresentacdo: medular 38.1% (n=171), tronco/cerebelo 22.7%
(n=102), supratentorial 17.1% (n=77), vias épticas 14.7% (n=66),
polissintomatica 7.3% (n=33). BOC’s positivas em 82% dos
doentes (n=368), variando significativamente mediante a forma
de apresentacdo: polissintomdtica 87.9% (n=29), medular
85.4% (n=146), tronco-cerebelo 84.3% (n=86), supratentorial
79.2% (n=61), vias Opticas 69.7% (n=46) (p=0.048).
Relativamente a género, idade de inicio de EM ou duracao de
doenga até diagnostico nao houve diferencas significativas.

Conclusdes: Confirmou-se elevada positividade para bandas
oligoclonais na nossa populacdo de doentes, contudo, o seu
resultado variou consoante a forma de apresentagdo de doenca.
Na apresentacao com alteracao das vias 6pticas as bandas oligo-
clonais foram positivas numa menor percentagem de doentes,
pelo que a sua auséncia deverd ser cautelosamente avaliada e
nao conduzir imediatamente a exclusao do diagndstico.

Perturbacdoes de Sono na Esclerose
Maltipla - resultados do estudo
transversal multicéntrico inMS

Pedro Viana', Elisabete Rodrigues?, Carina Fernandes®, Andreia
Matas*, Rui Barreto®, Marcelo Mendonca®, Rita Peralta'’, Ruth
Geraldes®
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Introducdo: As perturbacdes de sono (PS) sdo sub-diag-
nosticadas em doentes com Esclerose Multipla (EM) apesar
da sua prevaléncia neste grupo de doentes ser elevada, de
acordo com a literatura recente. Nao existem, no entanto,
estudos na populacdo portuguesa.

Objectivos: Caracterizar as perturbacoes de sono existen-
tes numa populacao portuguesa de doentes com EM.

Metodologia: O estudo hospitalar, transversal e multicén-
trico inMS em doentes com EM, recrutados consecutivamen-
te na consulta externa, EDSS < 8, clinicamente estaveis nos
dltimos 3 meses avaliou, através de questiondrios, a prevalén-
cia Perturbacdo de Insénia Croénica (PIC), a frequéncia por
rastreio de Sindroma de Pernas Inquietas (SPI), o risco de
Sindroma de Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS), a frequéncia
de noctiria e outros sintomas nocturnos (dor, espasmos e
desconforto por imobilidade).

Resultados: Foram avaliados 206 doentes, dos quais 69,9%
mulheres, idade média de 42,1 anos, 88,8% com forma Surto-
Remissao, e EDSS mediano era de 1,5. Destes, 22,3% (n=46)
apresentavam PIC, 25,2% (n=52) rastreio positivo de SPI, 21,4%
(n=44) risco elevado de SAOS, 28,3% (n=58) nocturia e 36,9%
(n=76) um de outros sintomas nocturnos. Pelo menos um des-
tes problemas estava presente em 69,1% (n=134) dos doentes.

Conclusdes: As perturbagdes de sono sdo frequentes na
nossa populacao de doentes com EM, incluindo em fase clini-
camente estavel e de baixa incapacidade de doenga. A sua
natureza é provavelmente multifactorial, envolvendo factores
relacionados com a doenca, comorbilidades médicas e psi-
quidtricas, patologias de sono associadas e efeito farmacol6gi-
co. Muitos destes factores sdo potencialmente tratéveis e
podem levar a uma melhor qualidade de sono nestes doentes.

Alteracdes disautonomicas na
Esclerose Miiltipla - da bateria classica de
Ewing aos novos métodos de avaliacdo da
funcao autondémica.

Pedro Castro'?, Gongalo Videira', Jodo Pedro Filipe®, Bitia
Vieira', Rosa Santos'?, Maria José S4>*, Elsa Azevedo'?, Carina
Reis?, Pedro Abreu'?
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Introducdo: A disfun¢do autonémica (DA) é um sintoma
comum na esclerose mdltipla (EM), ainda assim a sua fisiopa-
tologia é pouco conhecida, tal como, ndo esta bem estabeleci-
do o melhor método, nesta doenga, para a estudar/rastrear.

Objetivos: 1) Investigar a DA na EM através da bateria clds-
sica de Ewing e de outros métodos de aplica¢cdo mais recente.
2) Perceber se a DA se relaciona com lesoes desmielinizantes
localizadas nas areas cerebrais da rede autonémica central
(RAC).

Métodos: Foram incluidos 20 doentes com EM surto-
remissao (12 eram mulheres; mediana da idade 36 [intervalo
interquartil (IQR) 32 - 46] anos, duracao da doencga 5.5 (varia-
¢d0 2.2 - 6.8) anos, EDSS 1.0 (variagdo 1.0 - 1.5) e taxa anuali-
zada de surtos 0.33 (variag@o 0 — 0.48) surtos/ano) (grupo-A) e
20 controlos (grupo-B), emparelhados para idade e género. Os
sintomas de DA foram avaliados através de uma versao portu-
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guesa, ainda nao validada, do "Composite Autonomic
Symptom Score" (COMPASS31). Para rastreio de DA, foram
efetuados os seguintes estudos: bateria de Ewing (BE) (respi-
racdo profunda, valsalva, ortostatismo e contragao isométri-
ca), variabilidade da frequéncia cardiaca (VFC) e funcdo
barorreflexa espontidnea (FBE). A presenca e localizacdo das
lesoes desmielinizantes nas estruturas da RAC foram avalia-
das por RM cerebral de forma independente. Utilizou-se, para
andlise estatistica, o programa IBM SPSS Statistics versdo23.

Resultados: Na BE, apenas no grupo-A, o teste de contra-
cao isométrica estava significativamente alterado (p=0.006). A
VFC demonstrou no grupo-A DA parassimpdtica e simpdtica
com significado estatistico (p<0.05). Nao encontramos dife-
rencas estatisticas na FBE. A DA, verificada nos testes aplica-
dos, ndo se relacionou com o envolvimento, por lesdes des-
mielinizantes, da RAC.

Conclusao: A anélise simples da variabilidade da frequén-
cia cardiaca permitiu evidenciar DA nos doentes com EM,
sendo que a BE apenas o demonstrou num dos seus testes
(contracdo isométrica). Ndo encontramos relagao entre DA e
lesoes desmielinizantes da RAC.

The role of two Nrf2
Polymorphisms on Multiple Sclerosis

Andreia Bettencourt', Andreia Cunha?, Nuno Septlveda®*,
Ernestina Santos'®, Raquel Samdes®, Paulo Pinho e Costa'?,
Miguel Soares?, Berta Martins da Silva', Ana Martins da Silva'®
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UMIB/ICBAS/UP, Porto; 2-Instituto Gulbenkian de Ciéncia,
Lisbon; 3-London School of Hygiene and Tropical Medicine,
London; 4-Center of Statistics and Applications of University of
Lisbon, Faculdade de Ciéncias da Universidade de Lisboa,
Lisbon; 5-Centro Hospitalar do Porto- Hospital de Santo Anténio,
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Introduction: The understanding of the neurodegenera-
tive disease component of Multiple Sclerosis (MS) remains
limited because only a few studies have explored the genetic
predisposition to MS progression and no locus has yet been
detected for MS severity. The classic description of MS
involves a T-cell mediated process with demyelination and
inflammation of the Central Nervous System. In addition, the
release of free radicals (oxygen and nitrogen) by infiltrating
monocytes promotes neurodegeneration owing to the fact
that cells of the CNS are highly sensitive to excessive oxidative
stress. Nuclear factor [erythroid-derived 2]-like 2 (Nrf2) is a
basic leucine zipper transcription factor that binds to the pro-
moter sequence of “antioxidant responsive element” (ARE)
leading to coordinated up-regulation of ARE driven detoxifi-
cation and antioxidant genes.

Aims: To investigate the association of two single
nucleotide polymorphisms (SNPs) in Nrf2 gene [rs35652124 (-
653A/G) and rs6721961 (-617C/A)] with MS susceptibility, dis-
ease forms and progression.

Methods: The study included 493 MS patients (387
Relapsing-Remitting (RR), 54 Secondary Progressive (SP) and
52 Primary Progressive (PP)) from the outpatient
Neuroimmunology Clinic of CHP-HSA - and 287 healthy con-
trols. SNP genotyping was performed by Simple Probe allelic
discrimination assay.

Results: No significant differences in SNP genotype fre-
quencies were observed between patients and controls.
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However, the -653AA genotype frequency was statistically
higher in PPMS compared to RR and SP (73.1%PP vs 51.2%RR
and 59.3%SP, p=0.001). No significant differences were found
for the other SNP in relation to disease forms and progression.

Conclusions: Both SNPs reduce the transcription activity
of Nrf2 resulting in a decreased detoxification and antioxidant
genes transcription. MS patients with the 653AA genotype,
and consequently with low Nrf2 expression, appear to be
more prone to develop a progressive course. This is in agree-
ment with experimental data using animal models, where
knocking Nrf2 gene out exacerbates experimental autoim-
mune encephalomyelitis severity.

Avaliacdo do efeito comparativo de
terapéuticas modificadoras de doenca de
primeira linha na esclerose multipla pelo
numero necessario para tratar

Mairio Veloso

ARN - Anestesia, Reanimacao e Neurologia — Lda., Lisboa,
Portugal.

marioluisveloso@gmail.com

Introducéo: Tem sido pratica corrente na medicina basea-
da na evidéncia a utilizacao da reduc¢ao do risco absoluto e do
ndmero necessdaria para tratar (NNT) como forma de avaliar
resultados clinicos. No entanto, ultimamente, tem predomi-
nado a utiliza¢do da reduc¢ao do risco relativo (RRR) para efei-
tos de comparagdo de resultados. Contrariamente ao NNT,
que toma em consideracao a prevaléncia dos eventos, a RRR
nao contempla as diferengas das populacoes de doentes nos
ensaios clinicos e pode sobrevalorizar os efeitos terapéuticos
quando a frequéncia dos eventos é reduzida.

A diferenca entre as populacdes estudadas e o lapso tem-
poral entre os estudos dificulta adicionalmente a comparacao
entre as intervencoes.

Objetivos: Analisar a eficacia clinica das terapéuticas
modificadores da doenga (TMDs) de primeira linha nos doen-
tes com esclerose multipla surto remissao através dos NNTs e,
secundariamente, a sua consisténcia pelas RRR correspon-
dentes.

Métodos: Foram incluidos os estudos aleatérios, com
dupla ocultagdo, controlados por placebo que levaram a apro-
vacao das TMDs, tendo sido determinado os NNTs, juntamen-
te com as RRRs, referentes a taxa anualisada de surtos, pro-
porcao de doentes sem surtos e progressdo da incapacidade
mantida por 3 meses, a 2 anos.

Resultados: Os NNTs para prevenir 1 surto foram: Avonex
7, Rebif 44 2, Betaferon 2, Copaxone 4, Aubagio 6 e Tecfidera 5;
prevenir que 1 doente tenha surtos, respetivamente, 9, 6, 7, 15,
9 e 5; prevenir que 1 doente tenha progressdo da incapacida-
de, respetivamente, 8, 9, 10, 33, 14 e 9. Os dados de RRR sdo
também apresentados para comparagao analitica.

Conclusoes: As comparacgoes entre estudos clinicos tém
limitacoes devidas as diferencas das populagdes estudadas,
do comportamento dos comparadores (placebo) e das meto-
dologias. O NNT deve ser usado em complemento da RRR
para comparar resultados entre estudos clinicos e, quando os
dois métodos sao contraditérios, nenhum deles devera ser
invocado como predominante.
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Introducio: A fampridina foi recentemente aprovada no
tratamento sintomadtico da diminui¢ao da capacidade de mar-
cha na esclerose multipla (EM).

Objetivo/Métodos: Avaliar a eficdcia da fampridina na
marcha dos doentes com EM através da comparagao do teste
timed 25-Foot Walk (T25-FW) realizado no inicio, as 2 sema-
nas, 3 e 6 meses de tratamento. Adicionalmente, avaliar a
melhoria na Twelve Item MS Walking Scale (MSWS-12), 9-Hole
Peg Test (9-HPT) e Symbol Digit Modalities Test (SDMT).

Resultados: Cinquenta e quatro doentes seguidos na
Consulta de Neuroimunologia do CHP-HSA receberam fam-
pridina, apresentando um EDSS médio de 5.6 e sendo o curso
de doenca progressivo em 36. Na avalia¢do inicial, apresenta-
vam uma média de 2.29ft/s no T25-FW, 79% no MSWS-12, 60s
no 9-HPTD, 68s no 9-HPTE e 37.5 pontos no SDMT.

Apés 2 semanas, 42 doentes (77.8%) eram respondedores
(melhoria 220% no T25-FW), 5 ndo-respondedores (melhoria
<15% no T25-FW), 2 suspenderam por possiveis efeitos
secunddrios e um faltou a avaliacdo. Quatro doentes com
melhoria entre 15% e 20% foram reavaliados ap6s mais 2
semanas de tratamento, 3 passando a respondedores.

Aos 3 meses, 38 (92.7%) mantinham-se respondedores.
Destes, 29 doentes ja foram reavaliados aos 6 meses, manten-
do-se 25 (86.2%) respondedores, apresentando melhorias de
34.1% no T25-FW, 11.4% no MSWS-12, 15.3% no 9-HPTD,
19.3% no 9-HPTE e 11% no SDMT.

Trés doentes apresentaram efeitos secundérios com possi-
vel relacdo com farmaco: colestase hepdtica (concomitante a
infecdo urindria), sintomas gripais e nevralgia do trigémeo.

Conclusao: A fampridina é um farmaco bem tolerado e efi-
caz na melhoria da velocidade da marcha, suportando estudos
prévios. A melhoria em medidas de destreza manual (9HPT) e
cognitivas (SDMT), numa populacdo onde 66.7% tem curso
progressivo, podera traduzir o efeito do farmaco em outras
fungdes neurolégicas. Estudos em maior escala sdo necessa-
rios para suportar estes efeitos e seus beneficios clinicos.

Doencas autoimunes em doentes
com neuromielite optica

Ana Sofia Correia'?, George Tackley?, Mark Woodhall? Joseph
Nour?, Rosie Gore?, Patrick Waters?, Jacqueline Palace?®, Maria
Isabel Leite*

1-Servico de Neurologia, Hospital Egas Moniz (Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental), Lisboa; 2-Nuffield Department of Clinical
Neurosciences, Oxford University Hospitals National Health
Service Trust, Oxford, Reino Unido.
anasofiacorreia.neurologia@hotmail.com

Introducao: A neuromielite 6ptica é uma doenca mediada

por autoanticorpos que frequentemente se associa a outras
doengas auto-imunes.

Sinapse 97



=

98

Objectivos: O objectivo principal deste estudo é caracteri-
zar a ocorréncia de doengas auto-imunes num grupo de
doentes com doengas do espectro da neuromielite éptica
(DENMO).

Metodologia: Realizou-se uma andlise retrospectiva dos
processos clinicos de 106 doentes com DENMO e seropositi-
vidade para o anticorpo anti-aquaporina 4, acompanhados no
Hospital John Radcliffe (Oxford) ou Hospital Egas Moniz
(Lisboa).

Resultados: Trinta e um doentes com DENMO (29,2%)
tinham outra doenca auto-imune diagnosticada: miastenia
gravis (MG) (N=8), sindrome de Sjogren (N=3); lipus eritema-
toso sistémico (LES) (N=3); sindrome de sobreposicao de LES,
vasculite associada a anticorpos anti-citoplasma de neutrofi-
los e policondrite recidivante (N=1); lipus profundo (N=1);
artrite reumato6ide (N=3); artrite cronica juvenil oligoarticular
(N=1); neutropenia auto-imune (N=2); parpura trombocito-
penica trombdtica (N=1); psoriase (N=2); vitiligo (N=2); colite
ulcerosa (N=1); doenca celiaca (N=1); colangite esclerosante
primadria (N=1), diabetes tipo 1 (N=1); sindrome de sobreposi-
¢ao de doenca do tecido conjuntivo (N=1); encefalite limbica
(N=1); doenca de Graves (N=1); tiroidite de Hashimoto (N=4).
Na maioria dos casos o inicio da outra doencga auto-imune
precedeu a DENMO.

Conclusdo: Outras doencas auto-imunes podem afectar
cerca de um ter¢o dos doentes com DENMO. Em particular, a
associacao entre NMO e MG é muito maior do que o esperado
tendo em conta a prevaléncia das duas doencas.

Em doentes com antecedentes de patologia auto-imune, o
diagnéstico de NMO deve ser sempre considerado quando

ocorre envolvimento medular ou do nervo 6ptico.
Agradecimentos: O trabalho foi realizado com o apoio de uma
fellowship da European Academy of Neurology.
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Introduc@o: A poliautoimunidade em doentes com neuro-
mielite 6ptica (NMO) é frequente e estudos prévios sugeriram
que pode estar associada a determinados factores demografi-
cos (etnia caucasiana) e clinicos (evolucao recorrente da NMO
e pior prognéstico), embora existam resultados discordantes
na literatura.

Objectivos: O principal objectivo deste estudo € avaliar a
associacao entre a presenca de poliautoimunidade e as carac-
teristicas dos doentes com doenca do especto da NMO
(DENMO), incluindo dados demogrificas e caracteristicas cli-
nicas da DENMO.

Metodologia: Foram incluidos 106 doentes com DENMO e
seropositividade para o anticorpo anti-aquaporina 4, acom-
panhados no Hospital John Radcliffe (Oxford) ou Hospital
Egas Moniz (Lisboa). Os dados dos doentes foram colhidos
retrospectivamente, através de consulta de processo clinico.
Os doentes com poliautoimunidade foram comparados com
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os doentes que ndo tinham mais nenhuma doenga auto-
imune e que ndo apresentavam anticorpos anti-nucleares
(ANAs) nem anti-tiroperoxidase (anti-TPO) positivos.

Resultados: Quando os doentes com uma doenca auto-
imune associada (N=31) foram comparados com doentes sem
nenhuma outra doenga autoimune e sem ANAs nem anticor-
pos anti-TPO (N=29), ndo foram encontradas diferencas esta-
tisticamente significativas em relacdo as caracteristicas demo-
gréficas (género, etnia), idade de inicio da DENMO ou carac-
teristicas clinicas da DENMO - caracteristicas do primeiro
surto, envolvimento do cérebro ou tronco cerebral, evolucao
clinica (monofésica versus recorrente), taxa anual de surtos,
incapacidade permanente (dependéncia de cadeira-de-rodas,
cegueira unilateral/ bilateral), tempo de seguimento e morta-
lidade.

Conclusdo: Neste estudo nao foram encontradas caracte-
risticas que possam ajudar a distinguir doentes com DENMO
com e sem poliautoimunidade. Sdo necessarios estudos adi-
cionais para avaliar o impacto que a comorbilidade autoimu-

ne pode ter na qualidade de vida dos doentes com DENMO.
Agradecimentos: O trabalho foi realizado com o apoio de uma
fellowship da European Academy of Neurology.
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Introducao: A associacdo de outras patologias auto-imu-
nes (nomeadamente tiroidite) em doentes com neuromielite
optica (NMO) é frequente e a presenca de uma doenca auto-
imune pode aumentar o risco de um doente desenvolver
NMO. O anticorpo anti-aquaporina 4 é especifico paraa NMO
e pode surgir varios anos antes da apresentagdo clinica. Na
NMO o inicio precoce de tratamento imunosupressor pode
prevenir incapacidade permanente.

Objectivos: O objectivo principal deste estudo é avaliar a
frequéncia de seropositividade para o anticorpo anti-aquapo-
rina 4 em doentes com patologia auto-imune da tiréide.

Metodologia: Foram recrutados doentes com autoanticor-
pos anti-tiroideus positivos no soro. A avalia¢do do anticorpo
anti-aquaporina 4 foi realizada através de um ensaio celular
em que sao utilizadas células embriondrias de rim vivas sub-
metidas a transfeccdo de forma a expressarem transitoria-
mente aquaporina 4.

Resultados: Foram incluidos 295 doentes e entre eles
87,4% eram do sexo feminino e 93% eram caucasianos. A
idade média dos doentes era 55,8+14 anos e a maior parte
deles tinha uma tiroidite do espectro da doenca de
Hashimoto, enquanto 27,9% tinham doenca de Graves. Cerca
de um quinto dos doentes tinha o diagnéstico de outra doen-
¢a auto-imune para além de tiroidite. Relativamente a diag-
nosticos prévios de doengas auto-imunes neuroldgicas, uma
doente tinha uma doenga do espectro da NMO e quatro doen-
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tes tinham esclerose multipla. O anticorpo anti-aquaporina 4
foi detectado apenas no soro do doente que ja tinha previa-
mente o diagndstico de uma doenga do espectro da NMO,
enquanto os restantes doentes foram seronegativos para este
anticorpo.

Conclusao: A prevaléncia de seropositividade para o anti-
corpo anti-aquaporina 4 em doentes com autoimunidade da
tiréide é provavemente muito baixa, o que pode ser explicado
pela raridade da NMO e pela especificidade deste anticorpo.

Agradecimentos: O trabalho foi realizado com o apoio de uma
fellowship da European Academy of Neurology.
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Introduction: The Mini Mental State Examination (MMSE)
is a questionnaire for cognitive assessment which tests the fol-
lowing brain functions: orientation, retention, attention and
calculation, evocation and language. The total score is 30. The
MMSE used was adjusted for the Portuguese population. The
cutoff was 22 for 0 and 2 years of literacy; 24 for 3 to 6 years of
literacy; 27 for equal to or more than 7 years of literacy.

Objectives: To characterize the cognitive performance of a
patients from primary care based setting using MMSE.

Methods: In Aveiro, 590 patients in primary care participat-
ed in this project. The study was approved by the Ethical
Committee, ARS Coimbra. Sociodemographic and clinical
characteristics were collected. SPSS software (version 22; SPSS
Inc, Chicago, Illinois) was used with p-value <0.05 taken as
statistically significant.

Results: Upon applying the Exclusion Criteria, the study
group had 564 individuals. In the study, the prevalence of
abnormal cognitive performance, based on the MMSE was 9%
(51/564). The worse results were obtained: Evocation (not
remembering at least one of the words): 92.2% (N= 47);
Attention and Calculation (missing at least one of the subtrac-
tions): 86.3% (N= 44); Constructive Ability: 80.4% (N= 41);
Temporal Orientation - Day of the month: 64.7% (N= 33).The
group of patients with abnormal MMSE had a higher propor-
tion of patients aged between 75 and 90 years (52.9%) and had
a lower mean years of literacy (3.4 + 3) (p <0.05). Patients with
abnormal MMSE had a higher probability of more Diabetes
Mellitus (DM), with moderate statistically significant differ-
ence (p=0,094).

Conclusion: The MMSE proved to be a useful tool to eval-
uate cognitive performance of patients in a primary care base
setting. An association between worse scores and literacy was
evident as well as a correlation with DM.

0 "head turning sign" na Doenca
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Introducdo: O "head turning sign" (HTS) consiste num
movimento de rotacgao cefalica voluntario do doente na dire-
c¢ao do acompanhante, na procura de resposta ou confirma-
¢ao, quando diretamente questionado. Embora ainda pouco
caracterizado, parece ser um sinal com elevada especificidade
para defeito cognitivo, que podera estar relacionado com a
sua severidade, percecdo da doenca ("insight") e outros fato-
res, como depressiao ou ansiedade.

Objectivos: Caracterizar o HTS em doentes com Doenca de
Alzheimer (DA) ou Défice Cognitivo Ligeiro-Amnésico (DCLa)
na sua relacdo com a severidade do defeito cognitivo,
"insight", depressao e biomarcadores de LCR para DA.

Metodologia: Os doentes cumpriam os critérios de diag-
néstico provavel de DA (McKhann et al., 2011) ou DCLa
(Albert et al., 2011). Para a pesquisa do HTS foi utilizado um
protocolo composto por 5 perguntas e a intensidade do sinal
foi avaliada numa escala de 0 a 5. O "insight" foi avaliado atra-
vés de um questiondrio (Verhey et al., 1993), o defeito cogniti-
vo com 0 MMSE e 0 MoCA e a gravidade da depressdo com a
GDS (versao reduzida).

Resultados: Dos 50 doentes estudados, o HTS estava pre-
sente em 21/25 com DA (84%) e 11/25 com DCLa (44%). A
intensidade do sinal é maior na DA (p=0.010). Encontrou-se
uma correlacdo moderada positiva entre a intensidade do
HTS e os valores de proteina tau (r=0.463, p=0.002), tau-fosfo-
rilada (r=0.427, p=0.005) e rdcio tau/AB-42 (r= 0.459 ,p=0.003)
no LCR, considerando todos os doentes.

Conclusées: O HTS correlaciona-se com os biomarcadores
de neurodegenerescéncia. A sua presenga e intensidade é a
favor do diagnéstico de DA. Nao foi encontrada relacdo estatis-
ticamente significativa com o "insight" ou severidade do defei-
to cognitivo, mas esta relacdo poderd estar mascarada por uma
distribui¢ao quadratica e pela amostra reduzida, pelo que sdo
necessdrios estudos com maior poténcia. Serd também inte-
ressante analisar a especificidade do sinal para DA.

Antecedentes familiares de
disturbios do desenvolvimento e doenca
psiquiatrica na Doenca de Alzheimer e
Deméncia Frontotemporal

Ana Gouveia, Miguel Pereira, Diana Duro, Carmo Maciério,
Beatriz Santiago, Isabel Santana

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

anargouveia86@gmail.com

Introducdo: A fisiopatologia das principais deméncias
degenerativas, nomeadamente os seus mecanismos prima-
rios e componente genética, sdo parcialmente conhecidos.
Utilizando como exemplo paradigmdtico a Trissomia 21,
alguns autores sugerem uma base metabdlica e/ou genética
comum entre as deméncias degenerativas de inicio precoce,
algumas doencas do neuro-desenvolvimento e patologias psi-
quidtricas.

Objetivo: Comparar a frequéncia de doencas do desenvol-
vimento e de disttirbios psiquidtricos em familiares de doen-
tes com formas precoces e tardias das duas deméncias dege-
nerativas mais prevalentes - Doenca de Alzheimer(DA) e
Deméncia Frontotemporal(DFT).

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos registados na
base de dados da consulta externa de Deméncias com o diag-
nostico clinico de DA e de DFT nos tltimos 10 anos. Assumiu-
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se deméncia de inicio precoce para idades de inicio inferiores
a 65 anos. Avaliou-se a histdria familiar de atraso do desenvol-
vimento e de doenga psiquidtrica (incluindo disttrbios psico-
ticos e doencga bipolar) em trés geracoes. A andlise estatistica
foi realizada através do teste 2. O significado estatistico foi
definido para p<0.05.

Resultados: Incluimos 949 doentes, 747(78.7%) com diag-
ndstico de DA e 202(21.3%) de DFT. As formas precoces cons-
titufam 33% do global de doentes, correspondendo a 28.8%
dos casos de DA e 48.3% das DFTs. Nos doentes com DA, veri-
ficou-se uma associacdo estatisticamente significativa entre
DA precoce e histdria familiar de atraso do desenvolvimento
(x2=5.553; p=0.043). Os distirbios do desenvolvimento
encontrados foram Trissomia 21 (3) e distiirbio do desenvolvi-
mento intelectual (DSM V) (3). Nao se encontrou relagdo esta-
tistica entre este antecedente e DFT, o mesmo acontecendo
com a histéria familiar de distdarbios psiquiatricos nas duas
doencas degenerativas.

Conclusdo: Os resultados confirmam uma associagdao
entre DA precoce e histéria familiar de doengas do neuro-
desenvolvimento, apontando para bases fisiopatolégicas
comuns. Assim, admite-se que os distiirbios do desenvolvi-
mento e processos neuro-degenerativos partilhem influéncias
genéticas, com expressdo fenotipica varidvel consoante a
idade de inicio.

Deméncia frontotemporal
associada a mutacdo P301L no gene
MAPT: revisdo clinica e neuropatoldgica

Joana Morgado', Sergi Borrego?, Oriol Grau®, Ramén Reifié’,
Isabel Hernandez’, Mircea Balasa?, Albert Llad6?, Ellen Gelpi®,
Raquel Sanchez-Valle®

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
Lisboa; 2-Unidad de Alzheimer y otros trastornos cognitivos; 3-
Banco de tejidos neuroldgicos, Biobanc IDIBAPS, Hospital Clinic,
Barcelona; 4-Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de
Bellvitge, Barcelona; 5-Unidad de Memoria, Fundacié ACE
(ICNA), Barcelona.

joanacmorgado@gmail.com

Introducdo: As mutacdes no gene MAPT (microtubule-
associated protein tau) causam cerca de 10 a 23% das demén-
cias frontotemporais geneticamente determinadas (gFTLD).
Objectivo: Analisar as caracteristicas clinicas e neuropatolégi-
cas da gFTLD associada a mutacao P301L no gene MAPT.

Métodos: Estudo retrospectivo com analise de dados clini-
cos e neuropatolégicos de uma amostra de individuos com
gFTLD por mutacdo P301L no gene MAPT procedentes de
uma drea geografica comum.

Resultados: De um total de 45 casos de gFTLD registados,
identificaram-se 13 doentes portadores da mutagao P301L no
gene MAPT, 9 dos quais com estudo postmortem. A idade
mediana de inicio da doenca desta amostra foi de 51 anos
(minimo 43, maximo 69) e a duracdo mediana de 6 anos
(minimo 2, maximo 13). Doze doentes (92%) apresentavam
histéria familiar da doenca. Os sintomas iniciais mais fre-
quentes foram alteracdes do comportamento (61.5%) e/ou de
linguagem do tipo semantico (46%). Trés manifestaram par-
kinsonismo concomitante (23%). O estudo neuropatolégico
revelou um padrao de degenerescéncia lobar frontotemporal
com neurénios balonados, marcada degenerescéncia da
substancia negra, extensa taupatia neuronal e glial atipica
com predominio de isoformas tau de 4 repeticdes (4R) e mar-
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cada afectagdo do giro dentado.

Conclusdo: A mutacdo P301L no gene MAPT causa uma
gFTLD de inicio precoce com elevada carga familiar, apresen-
tando-se clinicamente como deméncia frontotemporal
variante comportamental, deméncia semantica ou parkinso-
nismo. Associa-se a uma taupatia 4R com caracteristicas neu-
ropatoldgicas distintas das formas esporddicas, representan-
do um fenétipo clinico-patolégico relativamente homogéneo.

Sindrome cérticobasal numa
consulta de Deméncias - da
caracterizacdo clinica ao diagnéstico
etioldgico

Marta Arenga', Miguel Pereira’, Beatriz Santiago’, Inés
Baldeiras?, Maria Rosdrio Almeida®, Isabel Santana’
1-Consulta de Deméncias, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC), 2-Laboratério de Neuroquimica, CHUC e
Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra, 3-Centro de
Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra.
martarenga@gmail.com

Introducao: O sindrome cérticobasal (SCB) é uma conste-
lacdo rara e peculiar de sinais neurolégicos resultantes de
uma disfuncao assimétrica de areas corticais de predominio
parietal e respectivas conexdes com os ntcleos da base. Ainda
que a correlagdo clinicopatolégica mais cldssica se estabeleca
com a Degenerescéncia Cortico-Basal (DCB), o SCB tem sido
descrito noutras doencas neurodegenerativas. Os novos crité-
rios de diagndstico de DCB (2013) propdem uma operaciona-
lizacdo mais objectiva dos parametros clinicos, contribuindo
para a clarificacdao do diagnéstico de ambas as entidades.

Objectivo: Descricao do espectro etiolégico dos doentes
com SCB seguidos numa consulta de Deméncia, de acordo
com os critérios citados.

Metodologia: 1) Identificacdo dos doentes com SCB na
nossa base de consulta de 2000 casos; 2) Caracterizagao clini-
ca, laboratorial, imagiolégica, genética e andtomopatolégica
através da revisdo do processo clinico; 3) Classificacao de
acordo com as categorias de diagndstico clinico possivel, pro-
vével e definitivo.

Resultados: Identificdmos 10 doentes com clinica de SCB.
Relativamente ao fenétipo, 3 doentes cumprem critérios para
SCB provavel, dos quais 2 correspondem a DCB esporéddica
provavel e 1 apresenta critérios de exclusao para DCB. Em 7
doentes o diagndstico sindromdtico foi de SCB possivel,
sendo que 1 cumpre critérios para DCB esporddica provavel, 2
para DCB possivel e 4 para exclusao de DCB. No subgrupo de
exclusdo encontram-se 3 casos de diagnéstico definitivo de
Deméncia Frontotemporal (DFT) com mutacdes no gene da
progranulina, 1 caso de Deméncia de Alzheimer provavel
apoiado por andlise de biomarcadores e 1 caso de Doenca de
Creutzfeldt-Jakob (diagnéstico definitivo).

Conclusdes: O SCB é uma entidade rara na nossa consulta,
identificada em 0,5% dos casos. A DCB continua a ser o diag-
nostico clinico mais frequente (50%); nos restantes casos, 0s
estudos do LCR e genéticos permitiram um diagndstico etio-
légico em vida, salientando-se como mais representativo a
DFT com mutagoes da progranulina.
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Variaveis preditivas de disfuncao
cognitiva no LUpus Eritematoso Sistémico
e no Sjogren Primario

Sara Cavaco'?, Ernestina Santos? Maria Inés Moreira'? Isabel
Moreira?, Raquel Samoes?, Raquel Faria®, Mariana Brandao?,
Anténio Marinho?®, Isabel Almeida®, Fatima Farinha?®, Carlos
Vasconcelos®, Ana Martins Silva®

1-Unidade de Neuropsicologia, 2-Servico de Neurologia, 3-
Unidade de Imunologia Clinica, Centro Hospitalar do Porto, Porto.
saramscavaco@gmail.com

Introducdo: O Lupus Eritematoso Sistémico (SLE) e o
Sjogren primdrio (pSS) sdo doencas autoimunes cronicas e
multi-sistémicas que podem atingir o SNC.

Objetivos: Explorar o funcionamento cognitivo em doen-
tes com SLE e pSS.

Metodologia: Cento e dez doentes (78 com SLE e 32 com
pSS) foram submetidos a uma avaliagdo neurolégica, comple-
taram quatro testes neuropsicolégicos (Auditory Verbal
Learning Test, Fluéncia Semantica, Fluéncia Fonémica e Trail
Making Test) e responderam ao questiondrio Hospital Anxiety
and Depression Scale (HADS). O percentil 5 das normas
Portuguesas (com ajustamento para as caracteristicas demo-
gréficas sexo, idade e escolaridade de cada sujeito) foi usado
como ponto de corte para défice nos testes neuropsicolégicos.
Foram considerados com disfuncao cognitiva os doentes com
défice em >2 testes neuropsicolégicos. Foi aplicado o ponto de
corte >11 nas subescalas da HADS. Os testes de Qui-Quadrado
e Mann-Whitney foram aplicados na andlise dos dados.

Resultados: A frequéncia de envolvimento neurolégico
(44% vs. 22%; p=0.020) e de disfuncao cognitiva (31% vs. 14%;
p=0.038) foi superior nos pSS do que nos SLE. Foram encon-
tradas associacoes significativas entre disfuncao cognitiva e
envolvimento neuroldgico nos SLE (8% vs. 35%; p=0.005) e
nos pSS (30% vs. 70%; p=0.044). Registou-se uma tendéncia
para os pSS com disfuncao cognitiva terem uma idade de ini-
cio da doenga mais tardia (p=0.051), mas ndo nos SLE
(p=0.747). Nao foram encontradas associacoes significativas
(p>0.05) com as varidveis sexo, idade, escolaridade, duracao
da doenca, ansiedade e depressao.

Conclusdes: Na nossa amostra de doentes, a disfuncao
cognitiva foi mais frequente nos pSS do que nos SLE (sem sin-
drome antifosfolipideo ou Sjogren associados). Nos doentes
com SLE, a disfun¢@o cognitiva estd claramente associada ao
envolvimento neurolégico conhecido. Nos pSS, esta associa-
¢do foi mais modesta, o que sugere que a disfuncao cognitiva
nos pSS poderé resultar de envolvimento clinico ou sub-clini-
co do SNC.

Encefalites limbicas: revisao dos
ultimos 5 anos de experiéncia clinica
institucional

Tiago Gomes'? Ana Monteiro"? Teresa Mendonca', Madalena
Pinto'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto; 2-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
tiago.bernardino.gomes@gmail.com

Introducdo: As encefalites limbicas (EL) autoimunes sdo

uma categoria neuropatolégica com epidemiologia e semiolo-
gia heterogéneas e inespecificas, incluindo disfuncao neurop-
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siquidtrica, cognitivo-comportamental, extrapiramidal, epi-
lepsia, etc. Nao obstante a elevada morbimortalidade associa-
da ao atraso no diagnéstico, as EL apresentam boa resposta a
imunoterapia precoce.

Objetivos: Caracterizar os casos de EL do CHS]J entre 2009-
2014.

Metodologia: Avaliados os internamentos com diagndstico
de encefalite e/ou encefalopatia autoimune ou de etiologia
indeterminada (ICD9: 323.6, 323.8, 323.8, 323.9 e 348.39) e
idade = 18 anos. Colhidos os dados dos processos clinicos até
a ultima avaliacao por Neurologia em ambulatdrio.

Resultados: Dos 46 doentes listados, foram confirmados 8
casos de EL com média ~55 anos de idade (19-73 anos), 4 do
género masculino. Confirmados 2 casos de anti-LGI1, 2 de
anti-NMDAR, e restantes com estudo negativo (1 ndo testa-
do). Os anti-LGI1 apresentaram-se com crises faciobraquiais
distdnicas e os restantes com epilepsia e/ou estados encefalo-
paticos. Na evolucao, todos apresentaram epilepsia e altera-
¢des neuropsiquidtricas precoces, com predominante disfun-
cao executiva e comportamental. Apenas 3 demonstraram
disautonomia cardiovascular e os quadros extrapiramidais
corresponderam aos anti-NMDAR. No LCR: 6 com proteinor-
raquia (0,58-1,82 g/L), 4 com pleocitose mononuclear (6-
104/uL), glicorrdquias normal, 1 em 5 com BOCs positivas.
Restante estudo imunolégico normal. RM com alteracao
hipocampal em 3 de 8 casos. EEG encefalopdtico com ativida-
de epilética e/ou epileptiforme em 7 de 8 casos. Hiponatremia
nos anti-LGI1 positivos. Estudo neopldsico positivo apenas
num anti-NMDAR: teratoma ovdrico. Todos necessitaram de
multiplos cursos de corticoterapia e imunoglobulinas até a
recuperacao, persistindo disfun¢ao frontal residual em ape-
nas 2 casos.

Conclusdes: A EL mantém-se um desafio diagnéstico e
acreditamos que seja sub-reportada e erradamente diagnosti-
cada como psicopatologia, epilepsia ou doenca do movimen-
to. Um baixo limiar de suspeita neste contexto favorece o
diagndstico precoce, essencial a instituicdo terapéutica ade-
quada e a um progndstico favoravel.

Perfil de biomarcadores no liquido
cefalorraquidiano em doentes com
hidrocéfalo de pressdao normal idiopatico

Cristina Duque’, Miguel Pereira’, Inés Baldeiras*?, Catarina
Resende de Oliveira*?, Isabel Santana'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neuroquimica do
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 3-Centro de
Neurociéncias e Biologia Molecular, Universidade de Coimbra.
acristinaduques@gmail.com

Iintroducao: O hidrocéfalo de pressdao normal idiopéatico
(HPNi) é uma causa tratdvel de deméncia. Mas o sucesso tera-
péutico depende de um diagnéstico diferencial, por vezes
complexo, com Deméncia Vascular (DV) e a Doenca de
Alzheimer (DA). O perfil de biomarcadores no LCR (ap42, tau
e p-tau), indicador de patologia subjacente, podera contribuir
para um diagnoéstico mais rigoroso e uma decisao terapéutica
mais sustentada.

Objectivos: Estudo explorador em que pretendemos carac-
terizar os biomarcadores do LCR em doentes com HPNi e ana-
lisar a sua relevancia no prognéstico.

Metodologia: Estudo retrospectivo selecionando doentes
consecutivos com o diagndstico clinico de HPNi e estudo do
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LCR no laboratério de Neuroquimica. Foram recolhidos dados
clinicos e perfil evolutivo através da consulta do processo cli-
nico. Os resultados obtidos foram tratados por andlise estatis-
tica descritiva e univariada.

Resultados: Foram incluidos 46 doentes, 59% HPNi com
diagnoéstico provdvel e 41% possivel. A idade média era de 70.7
(+7.3) anos, 61% do sexo masculino e idade média de inicio
dos sintomas 68.7(+8.5)anos. Até ao momento foram estuda-
dos 22 doentes (48% da mostra) com biomarcadores no LCR,
obtendo-se os seguintes resultados médios: proteinas
totais=47.9 (+20)mg/dL; Ap42=453.48 (+209.47)pg/mL;
tTau=285.58 (+321.96)pg/mL; p-tau=40.00 (+48.78)pg/mL.
Utilizando os dados de referéncia do laboratério, 70% dos
doentes apresentava razdo Af/tTau compativel com DA,
sobretudo a custa da reducao dos niveis de Ap. No controlo
evolutivo dos casos ja estudados, ndo se observou uma rela-
¢ao estatistica com as varidveis demograficas, idade de inicio,
a severidade do défice cognitivo (MMSE), tratamento cirirgi-
co vs. conservador ou com os biomarcadores.

Conclusdes: A analise preliminar indica tendéncia para uma
reducao isolada dos niveis de AB42 . Este perfil é consistente
com patologia de DA ou DV e pode ainda indicar alteracdao na
clearance da proteina decorrente da hidrocefalia. Inferéncias
progndsticas implicam uma prossecucao do estudo.

Hidrocefalia de Pressao Normal:
Avaliacdo dos resultados do tratamento
cirdrgico

Dalila Forte’, Joao Sequeira?, Luis Cardoso’, Pedro Branco',
Anabela Nabais', Joaquim Monteiro', Nuno Reis'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central.

dalila.forte@gmail.com

Introducdo: A Hidrocefalia de Pressdo Normal (HPN) é
uma sindrome neurolégica que atinge a populacdo idosa,
com um impacto negativo relevante na qualidade de vida dos
doentes. O tratamento cirtrgico permite reduzir o grau de
dependéncia.

Objectivos: Pretende-se avaliar o beneficio clinico do tra-
tamento cirdrgico dos doentes com HPN tratados num centro
hospitalar tercidrio nos dltimos 6 anos.

Metodologia: Foram analisados retrospectivamente os
casos de HPN tratados entre janeiro de 2009 e julho de 2015.
Recolha de dados através da consulta de processos clinicos,
incluindo caracteristicas demogréficas, clinicas e imagioldgi-
cas pré-operatorias, o tipo de tratamento e os resultados obti-
dos (aplicando a escala de Kiefer e a NHP recovery rate).

Resultados: Foram incluidos 29 doentes, com idades com-
preendidas entre 61 e 80 anos (média 74), 55% do sexo femini-
no. O tempo médio de follow-up foi 38 meses. Todos os doen-
tes manifestavam alteragdes da marcha e cognitivas, com dis-
funcao esfincteriana em 79% e outros sintomas (cefaleias,
desequilibrio) em 34%. O tempo médio de evolugdo dos sinto-
mas foi 14 meses. O tratamento cirdrgico consistiu na coloca-
¢ao de derivacao ventriculo-peritoneal em 28 doentes, 62% de
pressao programavel (pressao média inicial de 13,6cmH20) e
28% de pressao fixa. Um doente foi submetido a ventriculos-
tomia endoscdpica. Obteve-se uma reducgao significativa do
score de Kiefer médio apds a cirurgia (8,9 para 5,1), mais
expressiva na marcha relativamente aos restantes parametros.
Ap6s estratificacdo dos resultados segundo a NPH recovery
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rate, verifica-se que apenas 14% dos doentes apresentaram
mau resultado apds o tratamento. Ao longo do periodo de fol-
low-up registou-se 1 6bito. A taxa de complicacdes foi 20% e
houve necessidade de cirurgia de revisdo em 10% dos casos.

Conclusoes: A andlise da nossa série apoia que o tratamen-
to cirdrgico da HPN é globalmente seguro e eficaz.

Epidemiology of transthyretin
familial amyloid polyneuropathy in
Portugal

Ménica Inés', Teresa Coelho?, Isabel Conceicao®, Lara Ferreira®,
Mamede de Carvalho', Jodo Costa'

1-Instituto de Medicina Molecular, Unidade de Fisiologia Clinica
e Translacional, Lisboa; 2-Centro Hospitalar do Porto, Unidade
Corino de Andrade, Porto; 3-Centro Hospitalar Lisboa Norte,
Servico de Neurologia, Lisboa; 4-Universidade do Algarve, Faro.
monica.s.ines@gmail.com

Introduction:  Transthyretin Familial ~ Amyloid
Polyneuropathy (TTR-FAP) is progressive, debilitating and
life-threatening neurodegenerative disease. TTR-FAP is a rare
disease worldwide. Portugal has the largest cluster worldwide
but up-to-date epidemiologic data is lacking.

Objectives: The purpose of this study is to estimate current
TTR-FAP prevalence in Portugal across the country.

Methods: In Portugal, TTR-FAP patient’s medicines utiliza-
tion is fully funded by National Health Service since 2001.
Also, since March 2013 Portuguese electronic prescription sys-
tem became more generalized, allowing central monitoring
and validation of medicines prescription and dispensing.
TTR-FAP anonymized patient’s prescription data was request-
ed to Administracdo Central do Sistema Satide. For each pre-
scription the database has information regarding the local
where the medicines were dispensed. Hence, for each patient,
the most frequent municipality was identified and used as a
proxy for residence. Portuguese total inhabitants by munici-
pality was obtained from the official source - Instituto
Nacional de Estatistica. Prevalence was reported for mainland
country and by municipality as number of cases per 2000
inhabitants.

Results: Trough year 2014, a total of 70286 electronic dis-
pensing acts were extracted from ACSS database, unravelling
a total of 2013 distinctive TTR-FAP patients. A prevalence of
0,41 per 2000 inhabitants was estimated. The disease is cur-
rently spread across 160 of the 278 Portuguese municipalities
and in 19 of them affects more than 1 per 2000 inhabitants.
The municipalities with higher TTR-FAP prevalence are:
Pévoa de Varzim, Pampilhosa da Serra, Seia, Esposende, Vila
do Conde, Figueira da Foz, Boticas and Barcelos.

Conclusion: We can estimate that TTR-FAP disease has a
current prevalence of 0,41 per 2000 inhabitants in Portugal
and it is currently disseminated across the country being
Pévoa de Varzim still the most impacted municipality with
3,95 cases per 2000 inhabitants, nearly ten times higher than
overall country prevalence.
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Introduction:  Transthyretin Familial  Amyloid
Polyneuropathy (TTR-FAP) is a rare, progressive, debilitating
and life-threatening neurodegenerative disease. Literature on
TTR-FAP patients health-related quality of life (HRQoL) is
scarce and no evidence for Portugal has been published.

Objectives: The purpose of this study was to assess HRQoL
impact of TTR-FAP disease versus Portuguese general popula-
tion and to disentangle individual patient characteristics that
affect HRQoL.

Methods: HRQoL was measured using the validated
EuroQoL five dimensions three levels (EQ5D-3L) question-
naire being the index score calculated trough the Portuguese
scoring algorithm. The Portuguese general population refer-
ence set (n = 1500) was pooled with TTR-FAP patients specific
data extracted from Transthyretin Amyloidosis Outcomes
Survey (THAOS) registry. Ordinary Least Squares and
Generalized linear models (GLM) were specified. Clinical vari-
ables include disease onset (early/late), polyneuropathy dis-
ability (PND) score, liver transplant and pharmacologic treat-
ment. Akaike information criteria were used to select the most
adequate econometric model.

Results: In a scale from -0.50 to 1.00 the average utility
score was 0.76 (0.25) for general population, 0.823 (0.24) for
TTR-FAP asymptomatic carriers (n=525) and 0.50 (0.37) for
symptomatic TTR-FAP patients (n = 566). No significant statis-
tical effect on utility for being a TTR-FAP asymptomatic carri-
er versus general population (p-value 0.54) was detected.
Average women aged 44 years being symptomatic TTR-FAP
patient, has on average 40% impairment on HRQoL versus
general population. Within TTR-FAP symptomatic popula-
tion, individual patient characteristics such as gender, age,
disease onset (early/late), polyneuropathy disability (PND)
score, liver transplant and pharmacologic treatment were
tested for significant statistical effect.

Conclusions: The preference-based utility measures used
in this study adequately quantify the large impact of TTR-FAP
disease on patient’s health-related quality of life and allow dis-
criminating across different TTR-FAP clinical stages, interven-
tions and demographic characteristics.

Envolvimento do SNC em doentes
com polineuropatia amiloidética familiar -
Casuista de um Centro

Ana Franco', Carla Bentes'? Vanda Castro*, Mamede de
Carvalho®, Isabel Conceigao"®

1-Departamento de Neurociéncias, 2-Laboratério de EEG/Sono,
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Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 5-Instituto de
Fisiologia, Faculdade de Medicina, Instituto de Medicina
Molecular, Universidade de Lisboa.
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Introducdo: A polineuropatia amiloidética familiar (FAP)
relacionada com a Val30Met (TTR-FAP) causa uma polineuro-
patia sensitivo-motora e autonémica axonal progressiva. O
transplante hepético (TH) levou a um aumento da esperanca
média de vida nestes doentes e a alteracao da histéria natural
da doenca. A progressdao da doenga ocular apés TH é bem
conhecia mas o envolvimento do SNC foi apenas recentemen-
te descrito.

Objectivos: Estudo da prevaléncia e tipo de envolvimento
do SNC em doentes com PAF e com doenca de longa duragao
(>10 anos) seguidos no CHLN/HSM em Lisboa.

Métodos: Os doentes foram avaliados para a presenca de
disfun¢d@o do SNC. Todos os que tinham manifestacdes do
SNC realizaram TC-CE ou RM-CE, EEG, estudo neurovascular
e avaliacdo neuropsicolégica formal.

Resultados: De 83 doentes com uma duracao de doenga
superior a 10 anos (média 15,6, + 5,1), dos quais 91,6% (76/83)
foram submetidos a TH, 16,9% (14/83) tinham manifestacdes
do SNC. O intervalo médio entre a apresentacao da doenca e
as manifestacoes do SNC foi 16,9+5,5 anos. No grupo de doen-
tes afectados, 64,3% (9/14) teve episodios AIT-like, 7,1% (1/14)
AVC isquémico, 7,1% (1/14) hematoma cerebral, 42,9% (6/14)
crises epilépticas, 7,1% (1/14) evento psicético e, 92,9%
(13/14) defeito cognitivo ligeiro, sem critérios para deméncia.

Conclusdes: Apesar das manifestagdes do SNC na PAF-
TTR Val30Met nao fazerem parte da descricdo cldssica da
doenca, com o aumento da sobrevida dada pelos tratamentos
modificadores da doencga, aumenta o nimero de doentes com
maior tempo de duracdo de doenca, assim como a prevalén-
cia de manifestacdes do SNC, colocando novos desafios na
sua abordagem terapéutica.

Phase 2 Open-Label Extention
Study of Patisiran, an Investigational
siRNA Agent for Familial Amyloidotic
Polyneuropathy

Teresa Coelho', Ole Suhr?, Isabel Conceicao®, Marcia
Waddington-Cruz*, Hartmut Schmidt®, Juan Buades®, Josep
Campistol’, Jean Pouget®, John Berk®, Brian Bettencourt'’, Jared
Gollob'!, David Adams'?

1-Unidade Clinica de Paramiloidose, Hospital de Santo Antonio,
Portugal; 2-Department of Public Health and Clinical Medicine,
Umea University, Sweden; 3-Centro Hospitalar Lisboa Norte-
Hospital de Santa Maria, Portugal; 4-Hospital Universitario
Clementino Fraga Filho, Brazil; 5-The University Hospital of
Muenster, Germany; 6-Hospital Son Llatzer, Spain; 7-Hospital
Clinic, Spain; 8-Centre de Reference des Maladies
Naueromusculaires et de la SLA, Hopital de la Timone, France;
9-Amyloidosis Center, Boston University, USA; 10-Alnylam
Pharmaceuticals, USA; 11-Alnylam Pharmaceuticals, USA;
12-Centre Paris-Sud, APHP, Hopital de Bicetre, INSERM U788,
Service de Neurologie, and Centre de Reference des Neuropathies
Amyloides Familiales, France.

tcoelho@netcabo.pt

Introduction: FAP is a progressive and fatal, autosomal
dominant disease caused by deposition of transthyretin
(TTR). Patisiran, an investigational lipid nanoparticle (LNP)
formulated small interfering RNA (siRNA) that inhibits TTR
synthesis. Phase 2 patisiran data in FAP patients (N=29)
showed >80% sustained mean knockdown of serum TTR and
a generally tolerated safety profile (Suhr, Orphanet 2015).

Objectives: The primary objective of this open-label exten-
sion (OLE) study is to evaluate the safety and tolerability of
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patisiran for up to 2 years. Secondary objectives include
patisiran’s effect on serum TTR levels, clinical measures
including mNIS+7 and quality of life (QOL).

Methods: A phase 2, international, open-label extension
(OLE) study of patisiran in patients with FAP, who participated
in the aforementioned trial. Patisiran was administered intra-
venously at a dose of 0.3mg/mg once every 3 weeks for up to 2
years.

Results: Twenty-seven patients were enrolled; median age
64 years (range: 29-77 years). Chronic dosing with patisiran
has been generally well tolerated and there have been no dis-
continuations; 3 patients experienced unrelated serious
adverse events. Mild flushing and infusion-related reactions
were observed in 22.2% and 18.5% of the patients, respective-
ly. Sustained mean serum TTR lowering of ~80% was achieved
(mean nadir: up to 88% between doses for ~16 months) and
QOL was stabilized. Among the 20 evaluable patients (12
month data cutoff), neuropathy impairment scores were sta-
ble; mean change from baseline in mNIS+7 and NIS of -2.5
and 0.4 points, respectively; this compares favorably to the 10-
18 point increase in neurologic impairment scores estimated
at 12 months from prior FAP studies in similar patient popula-
tions (Adams, Neurology 2015).

Conclusion: Data from this Phase 2 OLE study demon-
strate that 12-months of patisiran was generally well-tolerat-
ed, resulted in sustained mean serum TTR lowering, and has
the potential to halt neuropathy progression; 18-months
results will be presented.

Envolvimento do Sistema Nervoso
Periférico na Doenca de Machado-Joseph
- avaliacao clinica e neurofisiolégica

Joana Afonso Ribeiro'?, Ana Margarida Novo?, Luciano
Almendra', Anabela Matos', Cristina Janudrio?, Luis Negrao'
1-Consulta de Doengas Neuromusculares, 2-Consulta de
Neurogenética, Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra.
joanaaribeiro87@gmail.com

Introducéo: A doenca de Machado-Joseph (DM]) € a ataxia
espinho-cerebelosa autossémica dominante mais frequente.
O envolvimento do SNP na DM]J esté descrito desde o final dos
anos 70.

Objectivos: Determinar a frequéncia e o tipo de envolvi-
mento do SNP na DM]J.

Metodologia: Avaliacdo de uma coorte de doentes com
DM]J com confirmag¢do molecular. Foram aplicados os scores
clinicos de avaliagao da ataxia (SARA) e da neuropatia perifé-
rica (cTNS). A avaliacdo neurofisiolégica incluiu estudo de
conduc¢do nervosa motora e sensitiva, resposta cutanea sim-
pética (SSR) e exame com eléctrodo agulha. Foram realizadas
andlises estatisticas comparativas e de regressao linear.
Assumiu-se um nivel de significancia de p=0.05.

Resultados: A amostra inclui 19 doentes pertencentes a 16
familias, 9 do sexo masculino (47.4%) e 10 do sexo feminino
(52.6%). A média de idades atual é de 50.6 anos (DP 12.0), de
inicio da doenca 40.1 anos (DP 13.7), e de duracdo da doenca
10.5 anos (DP 5.6). O valor médio do nimero de tripletos CAG
expandidos é de 72.6 (63-88). Obteve-se um score SARA médio
de 14.7 e um score cTNS médio de 4.7. Na avaliacdo neurofi-
siolégica 11 doentes (57.9%) apresentam envolvimento do
SNP: 6 (31.6%) neuronopatia sensitiva, 2 (10.5%) neuronopa-
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tia sensitiva e motora, 2 (10.5%) neuronopatia distal sensitiva,
e 1 (5.2%) neuronopatia motora. Sete doentes (36.8%) apre-
sentam alteracdes na SSR, 2 deles (10.5%) com alteragoes iso-
ladas a nivel dos membros inferiores. Nao se identificaram
varidveis independentes relacionadas com a presenca de neu-
ropatia.

Conclusdo: O envolvimento do SNP é frequente na DM]J
(>50%), com predominio do compromisso sensitivo.

Sindromes Miasténicos Congénitos:
Casuistica da Unidade de Doencas
Neuromusculares do CHUC.

Luciano Almendra’, Cristina Duque?, Joana Ribeiro’, Olinda
Rebelo?, Argemiro Geraldo', Anabela Matos', Luis Negrao'
1-Consulta de Doengas Neuromusculares, 2-Servigco de
Neurologia, 3-Neuropatologia, Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra.
luciano.af.vieira@gmail.com

Introducio: Os sindromes miasténicos congénitos (SMC)
sao doengas hereditdrias da jun¢do neuromuscular, secunda-
rios a mutagdes que comprometem o fator de seguranca da
transmissdo da jun¢do neuromuscular. As primeiras manifes-
tacoes surgem frequentemente nos primeiros anos de vida,
sendo caracterizadas por sintomas oculares, bulbares ou res-
piratorios. Os SMC sdo doengas raras cujo diagnéstico mole-
cular é dificil, mas fundamental na orientacao terapéutica.

Objetivo: Caracterizagdo de uma populacao de doentes
com o diagndstico clinico e/ou molecular de SMC observados
na Unidade de Doengas Neuromusculares, do Servico de
Neurologia, do Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Métodos: Estudo observacional retrospectivo, clinico,
laboratorial e molecular dos doentes com o diagndstico clini-
co de SMC.

Resultados: Identificamos 10 doentes com diagnéstico cli-
nico e/ou molecular de SMC, 6 sexo feminino. A média de ida-
des atual é de 42,1 anos, sendo a idade média de inicio dos
sintomas de 9,2 anos. Verificou-se a existéncia de histéria
familiar em 50% dos casos. Relativamente as caracteristicas
fenotipicas verificamos a existéncia de fraqueza cervical e
oftalmoplegia externa em 6 doentes, fraqueza muscular das
cinturas em 7 doentes e em 5 doentes envolvimento axial. Na
investigacdo complementar identificou-se resposta decre-
mental, na estimulacdo nervosa repetitiva em 6 doentes,
padrao ventilatério restritivo em 6 doentes e auséncia de alte-
ragdes histolégicas em 5 dos 7 doentes submetidos a bipsia
muscular. O estudo molecular foi positivo em 5 doentes
(50%), 2 secunddrios a mutagdes no gene DOK-7 e 3 com
mutagdes do gene CHRNE. Os portadores de mutagdes
CHRNE apresentaram boa resposta a piridostigmina, com os
DOK-7 a apresentar resposta favoravel ao salbutamol, dos res-
tantes doentes, 4 apresentaram boa resposta a piridostigmina
e 1 ao salbutamol

Conclusao: Os doentes descritos nesta casuistica vém ilus-
trar a heterogeneidade fenotipica desta patologia, bem como
a dificuldade na sua identificagdo molecular. O tamanho
reduzido da amostra ndo permitiu estabelecer qualquer cor-
relacdo genoétipo-fenétipo.
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Rianodinopatias: um grupo
heterogéneo de miopatias

Raquel Samdes', Margarida Calejo', Teresa Coelho?®, Jorge
Oliveira®, Ana Gongalves®, Rosdrio Santos?®, Ricardo Taipa®,
Manuel Melo Pires’, Manuela Santos>®

1-Servico de Neurologia, 2-Consulta de Doencas
Neuromusculares, Servico de Neurofisiologia, 3-Unidade de
Genética Molecular, Centro de Genética Médica, 4-Unidade de
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araquelfsamoes@hotmail.com

Introducdo: As mutagdes no gene do recetor 1 da rianodi-
na (RYR1) sdo causa frequente de miopatias congénitas. O
espectro clinico e histopatolégico é muito varidvel.

Objetivos: Efetuar a caracterizagao clinica e histopatolégi-
ca de um grupo de doentes com confirmacao genética de ria-
nodinopatia, seguidos na consulta de doengas neuromuscula-
res do nosso hospital.

Metodologia: Os doentes foram identificados a partir da
base de dados da consulta de doengas neuromusculares.
Foram revistos retrospetivamente os processos clinicos e as
laminas das biépsias musculares.

Resultados: Foram incluidos 14 doentes (10 familias),
71.4% do género feminino, média de idades=21.9 anos (5
meses-51anos). Na maioria dos doentes [N=11 (78.6%)], o ini-
cio dos sintomas foi congénito/no primeiro ano de vida e nos
restantes foi mais tarde na infancia. A clinica predominante é
tetraparésia proximal (com 2 doentes, da mesma familia, que
nunca adquiriram marcha auténoma), havendo envolvimento
da musculatura extraocular em 3(21.4% - 2 da mesma familia),
facial em 8(57.1%), bulbar em 4(28.6%), respiratdria grave em
4(28.6%) e axial em seis doentes (42.9%), submetidos a cirurgia
de escoliose. Cinco doentes (35.7% - 3 da mesma familia) apre-
sentam laxidez tendinosa. Em quatro doentes (28.6%) é desco-
nhecida histéria familiar de miopatia. Nenhum tem envolvi-
mento cardiaco. Doze doentes fizeram bidpsia muscular, das
quais 4 (33.3%) revelaram miopatia centronuclear, 4 central
core e 4 com predominio de fibras tipo 1. Foram identificadas
17 variantes distintas (14 alelos patogénicos), a maioria
(47.1%) localizada no “hotspot” mutacional 3 (exdes 92-105)
do gene RYRI e autossémica recessiva. Duas familias apresen-
tam variantes caracterizadas funcionalmente e comprovada-
mente causadoras de hipertermia maligna.

Conclusdes: Na nossa amostra, identificaram-se quatro
fené6tipos de miopatia: pouco incapacitante, muito grave com
envolvimento dos musculos extraoculares, envolvimento
axial e com laxidez articular. A variabilidade fenotipica,
auséncia de histéria familiar e alteracdes nao especificas da
biépsia podem dificultar o diagndstico desta entidade por
vezes associada a hipertermia maligna.

Perfil evolutivo da histopatologia
inflamatéria e neurodegenerativa na
miosite de corpos de inclusao

Miguel Mendonga Pinto’, Ricardo Taipa®, Ant6nio Guimaraes?,
Manuel Melo Pires*

1-Departamento de Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental; 2-Unidade de Neuropatologia,
Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
migueljmp@gmail.com
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Introducdo: A forma esporddica da miosite de corpos de
inclusdao (sIBM) é uma entidade classicamente incluida no
grupo das miopatias inflamatérias. O seu diagndstico patol6-
gico é sustentado pela presenca de “rimmed vacuoles”, fila-
mentos citoplasmaticos tipicos e fagocitose de fibras nao-
necréticas. Admite-se que a patogénese envolva uma interac-
¢ao entre dois componentes inflamatdérios e neurodegenerati-
vos, sendo todavia controversa a sequéncia temporal na qual
contribuem para a agressao muscular.

Objectivos: Correlacionar a gravidade dos achados infla-
matérios e neurodegenerativos com o tempo de evolugdo da
doenca e a idade do doente a data da biépsia muscular.
Secundariamente, avaliar as caracteristicas gerais do musculo
e alteracdes mitocondriais nessas amostras.

Métodos: Foram pesquisadas amostras musculares num
centro de referéncia neuropatolégico que preenchessem crité-
rios histopatolégicos possiveis ou definitivos para sIBM.
Avaliaram-se os componentes inflamatérios e neurodegenera-
tivos, através de escalas qualitativas para infiltragao inflamat6-
ria e “rimmed vacuoles”. Foram comparadas estatisticamente
estas varidveis com a idade e tempo de evolucdo da doenga.

Resultados: Foram encontrados 35 casos com idade média
de 50,6 anos e tempo médio de evolucao dos sintomas de 4,1
anos. Nao foi encontrada relagdo estatisticamente significati-
va entre a idade ou o tempo de evolucao dos sintomas, e a pre-
senca de “rimmed vacuoles” ou o grau de inflamacao.
Verificou-se contudo uma forte relacdo entre o nimero de
vacuolos e a gravidade do perfil inflamatério (p<0,05). Apesar
de estatisticamente ndo significativo, estes perfis eram ten-
dencialmente mais graves nas amostras obtidas nos musculos
gémeos/peroneais.

Discussao: Apesar da reduzida amostra, nao parece haver
predominio do componente inflamatério ou neurodegenera-
tivo consoante a idade ou tempo de evolugao da doenca. A
correlacdo entre a presenca de “rimmed vacuoles” e o grau de
inflamacao sugere que estes possam ser processos mutuos e
nao sequenciais. O local da biépsia poderd ser um factor a
considerar no diagnoéstico patoldgico de sIBM.

Axonal Hyperpolarization in
Amyotrophic Lateral Sclerosis

Marisa Brum"? Mamede de Carvalho*®

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Settbal,
Setuibal; 2-Instituto de Medicina Molecular da Faculdade de
Medicina da Universidade de Lisboa; 3-Servigco de Neurologia do
Hospital Santa Maria — Centro Hospitalar Lisboa Norte.
marisatbrum@gmail.com

Background: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progres-
sive fatal neurodegenerative disorder of uncertain pathogenesis.
Nerve excitability examination (Threshold Tracking) is a novel
method that provides the physiological mechanisms underlying
axonal membrane properties. Our aim is to study the effect of
contraction on ion channels function of peripheral axons in ALS
patients, in muscles with different degree of motor unit loss.

Methods: We examined the median nerve of 10 healthy
controls and 22 ALS patients divided in 2 groups according to
the M-wave peak-to-baseline amplitude of the ABP response
(ALS group 1 > median value, ALS group 2 < median value)
using the automated threshold-tacking program, QTRAC.
Differences in baseline values were tested through the One-
way analysis of variance (ANOVA), between the three inde-
pendent groups. Paired-t test was applied to compare results
before and after contraction in each group.
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Results: No significant differences in demographic charac-
teristics were found among groups. At baseline, values were
not significantly different among the three groups for all the
measurements investigated. In the group of healthy controls,
comparing measurements before and after exercise did show
a significantly smaller resting I/V slope (p<0.001), greater
threshold changes in TEd peak and TEd20(peak) — (p<0.000
and p=0.001, respectively) and reduced refractoriness at 2 ms
(p=0.001), after exercise. In ALS group 1, we observed a statis-
tically significant reduction in the relative refractory period, as
well in the refractoriness at 2 and 2.5 ms (p=0.001 for all), and
increased superexcitability at 5 ms (p=0.001), following con-
traction. In ALS patients group 2, we observed a significant
reduction during the early phases of hyperpolarization,
TEh(10-20 ms) - (p<0.001).

Conclusion: In ALS patients, our observations suggest a dys-
functional Na+/K+ pump, in particular in weak muscles. This
might imply that in weak muscles, exercise can be detrimental to
axons, which are unable to compensate repeated depolarization.

Acidente Vascular Cerebral
isquémico ao acordar ndo se associa a
fibrilhacao auricular diagnosticada de
novo

Pedro Alves, Teresa Pinho e Melo, José Ferro, Ana Catarina
Fonseca

Unidade de Doengas Vasculares Cerebrais, Servico de Neurologia,
Hospital de Santa Maria.

pedronascimentoalves@gmail.com

Introducdo: O Acidente Vascular Cerebral (AVC) Isquémico
ao acordar implica frequentemente a nao realizagao de trom-
bélise Um maior conhecimento fisiopatolégico do AVC ao
acordar poderd permitir melhorar o seu progndstico.
Recentemente a fibrilhagdo auricular (FA) diagnosticada de
novo foi associada ao AVC ao acordar. Foi colocada a hip6tese
de o sono poder desencadear instabilidade eléctrica cardiaca
devido a altera¢des na actividade autonémica.

Objectivo: Determinar se o AVC ao acordar estd associado
ao diagnostico de FA de novo.

Metodologia: Estudo prospectivo de uma amostra conse-
cutiva de doentes com AVC isquémico. Foram recolhidas
informacoes sobre dados demograficos e tempo de instalagdao
do AVC. Para classificacdo etiolégica foi utilizada a classifica-
¢ao TOAST. Para investigacao de FA de novo foi realizado um
ECG a entrada e Holter 24 horas nas primeiras 72 horas e um
meés apds o evento vascular. A variabilidade da frequéncia car-
diaca foi registada como medida da atividade simpética. O
ecocardiograma permitiu avaliar dilata¢do auricular esquer-
da. Para analise comparativa foram usados o teste de chi-qua-
drado, teste exacto de Fisher, teste de Mann-Whitney ou t-
teste conforme apropriado.

Resultados: 264 doentes foram incluidos, sendo a idade
mediana 66 anos e o intervalo interquartil 17 anos. Quarenta e
quatro doentes (17%) apresentaram AVC ao acordar. Em 42
doentes (16%) foi diagnosticada FA de novo. Deste grupo, 27
doentes (64,3%) apresentaram FA de novo no ECG de entrada.
Nenhuma associacao estatisticamente significativa foi encon-
trada entre FA de novo e AVC ao acordar (p=0.064). Em 104
doentes foi detectada dilatacdo auricular esquerda. Nao foi
encontrada associagdo entre AVC ao acordar e dilatacdo auri-
cular esquerda ou variabilidade da frequéncia cardiaca
(p=0.65,p=0.76). O AVC ao acordar associou-se de forma esta-
tisticamente significativa a etiologia ndo cardioembdlica.
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Conclusdo: Na nossa série, o AVC ao acordar nao se asso-
ciou de forma estatisticamente significativa a fibrilhacdo auri-
cular de novo.

Acidente Vascular Cerebral
hemorragico em idade pediatrica:
casuistica de 7 anos

Liliana Pereira', Maria José Fonseca?, José Paulo Monteiro®
1-Servico de Neurologia, 2-Centro de Desenvolvimento da
Crianca Torrado da Silva, Hospital Garcia de Orta, Almada.
lipereira@yahoo.com

Introducao: O Acidente Vascular Cerebral (AVC) € raro na
idade pediétrica, mas causa importante morbimortalidade. O
subtipo hemorrédgico embora tao frequente como o isquémico
é menos estudado.

Os autores descrevem caracteristicas clinico-imagiol6gicas
de criancas internadas em Pediatria com AVC hemorrégico.

Metodologia: Em criangas internadas durante 7 anos con-
secutivos com AVC hemorrdgico recolhemos retrospetiva-
mente elementos demogréficos, clinicos, investigacao realiza-
da e progndstico. Apresentam-se estatisticas descritivas.

Resultados: Incluimos 17 criancas (70,6% rapazes), com
idade mediana de 10 anos (amplitude 1 dia-19 anos).

O tempo desde inicio dos sintomas até diagnéstico foi de
1-720 horas. A apresentacdo mais frequente foi com sinais de
hipertensdo intracraniana (64,7%), seguida de convulsdao
(52,9%), alteracao do estado de consciéncia (41,2%) e sinais
focais (23,5%).

A hemorragia foi parenquimatosa em 70,6% (supratentorial
91,7%; hemisfério direito 66,7%; lobar 75,0%; volume mediano
19,2mL), subaracnoideia em 17,6% e intraventricular em 11,8%.

Como fatores de risco identificaram-se linfoma e doencga
de Von Willebrand (5,9% cada). Outra crianca apresentava
aPTT aumentado com posterior diagnéstico de hemofilia A.
Outras causas documentadas de AVC hemorragico foram:
malformacao arteriovenosa (35,3%), cavernoma, aneurisma,
trombose venosa cerebral e infecao sistémica (5,9% cada). Em
6 criangas a causa do hematoma nao foi determinada (35,3%).

Todas as criancas fizeram avaliagdao imagiolégica encefdlica
(tomografia computorizada e/ou ressonancia magnética), mas
apenas em 58,8% complementada com estudo vascular e s6 4
criancas (23,5%) realizaram estudo alargado da coagulacao.

Além do tratamento sintomatico, 17,6% receberam transfu-
sao de fatores de coagulacao e 58,8% cuidados neurocirtrgicos.

A mortalidade a 30 dias foi 0%. Como sequelas observou-se
défice motor em 29,4%, epilepsia 23,5%, afasia 17,6% e altera-
¢ao cognitivo-comportamental 17,6%.

Conclusoes: Perspetivando-se que nao existam ensaios cli-
nicos aleatorizados que permitam definir as melhores estraté-
gias de avaliagdo e tratamento nesta patologia, consideramos
atil criar um registo nacional prospetivo e atualizar/criar
recomendacoes de abordagem, mesmo que estabelecidas por
consenso de peritos.

Acidente Vascular Cerebral
recorrente: estudo retrospetivo de uma
base de dados hospitalar

Ricardo Almendra’, Vera Espirito Santo’, Andreia Veiga',
Andreia Matas', Pedro Guimaraes'?, Alexandre Costa'? Dina
Carvalho?, Rui Couto?, Ana Graca Velon', Mdrio Rui Silva'
1-Servico de Neurologia, 2-Unidade Cérebro-Vascular do Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro.
ricardo.jorge.almendra@gmail.com
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Introducdo: Existem poucos estudos relativos ao perfil de
doentes com acidente vascular cerebral (AVC) recorrente.

Objectivos e Metodologia: Estudo retrospetivo comparati-
vo dos doentes com AVC tnico versus AVC recorrente da
UAVC do CHTMAD entre Janeiro de 2002 e Dezembro de 2014.
Andlise estatistica descritiva atendendo a idade, género,
namero de internamentos, tempo entre internamentos, tipo
de AVC, fatores de risco, escalas de funcionalidade e incapaci-
dade e, mortalidade.

Resultados: No periodo em estudo, foram identificados
4291 doentes com um tnico AVC e 543 doentes (11,2%) com
AVC recorrente (468 (86%) com 2 internamentos, 61 (11%) com
3 internamentos, 12 (2,2%) com 4 internamentos e 2 (0,37%)
com 5 internamentos). Nao foram encontradas diferengas
entre os dois grupos relativamente a idade média (73,31+12,14
vs 73,3219,85 anos) ou género (53% vs 51% doentes do género
masculino). Nos doentes com AVC recorrente constatou-se que
o primeiro evento foi menos grave comparativamente aos
doentes com AVC tnico (escala de Rankin modificada a alta <3:
84%vs67%), no entanto, apresentavam maior prevaléncia de
fatores de risco vascular (FRV), nomeadamente HTA (65% vs
55%), FA (21% vs 18%), DM (24% vs 19%) e dislipidemia (21% vs
18%). A taxa de mortalidade nos reinternamentos foi superior
(12,5% e 17,3% no segundo e terceiro internamentos, respecti-
vamente) comparativamente a taxa de mortalidade global
(11,6%). Em relacdo ao tempo entre o primeiro e o segundo
internamento, 35,9% das recorréncias ocorreram durante o pri-
meiro ano (22,3% nos primeiros 6 meses). As medianas entre o
primeiro e o segundo internamentos e entre o segundo e tercei-
ro internamentos foram de 1,69 e 1,26 anos, respectivamente.

Conclusdo: Os dados apresentados sdo sobreponiveis aos
publicados na literatura. Apesar das limitacoes deste estudo
retrospetivo ele levanta a problemadtica relativamente ao AVC
recorrente e a importancia da prevencao secunddria eficiente
pelo elevado risco de recorréncia nos primeiros meses apos o
evento vascular.

Amnésia Global Transitéria: estudo
retrospetivo de um centro hospitalar

Ricardo Almendra', Ménica Almeida? Vera Espirito Santo’,
Andreia Veiga', Alexandre Costa', Ana Graga Velon', Pedro
Guimaraes'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Trds-os-Montes e
Alto Douro, Vila Real; 2-USF Aquilino Ribeiro.
ricardo.jorge.almendra@gmail.com

Introducdo: A Amnésia Global Transitéria (AGT) é uma
sindrome clinica com inicio stbito de amnésia anterégrada,
que resolve em menos de 24 horas. A sua etiologia permanece
desconhecida e ndo existem exames confirmatérios nem se
recomenda qualquer terapéutica, sendo o progndstico apa-
rentemente favoravel.

Objectivos e Metodologia: Estudo observacional, retros-
pectivo, dos registos clinicos dos doentes admitidos no
CHTMAD entre Janeiro de 2013 e Julho de 2015 com o diag-
nostico inicial de AGT. Andlise descritiva da epidemiologia,
comorbilidades, factores precipitantes, sintomas acompa-
nhantes, exames realizados, terapéutica e seguimento.

Resultados: Incluiram-se 33 doentes com idade média de
64,5+10,4 anos (91% =50 anos), sendo 64% do sexo feminino.
Em 82% dos casos os doentes foram observados no servico de
urgéncia. Foram identificados potenciais factores precipitan-
tes em 46% (exercicio fisico e impacto emocional). A duracao
meédia do episéddio foi de 4 horas (88% com duracgao inferior a
12 horas). Identificaram-se sintomas acompanhantes em 39%
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(cefaleia, nduseas e tonturas). Em relacdo aos antecedentes,
79% dos doentes apresentavam pelo menos um factor de risco
vascular (FRV), 3% tinham histéria de epilepsia, 3% de AIT e
33% de doenca psiquidtrica prévia. Todos os doentes tiveram
alta assintomaticos, tendo sido encaminhados para consulta
externa de Neurologia com tempo de seguimento entre 1 més
e 2,5 anos. A AGT recorreu em 6% (n=2). A investigagao com-
plementar incluiu TC-CE, EEG, eco-Doppler dos vasos do pes-
coco e RMN-CE. Durante o seguimento 3 dos doentes apre-
sentaram deterioracdo cognitiva e 1 teve um AIT carotideo.

Conclusdes: Os resultados obtidos foram, na generalidade,
sobreponiveis aos descritos na literatura, com excecao da ele-
vada prevaléncia de FRV. E importante a realizacdo de estudos
prospectivos na AGT que permitam o desenvolvimento de
recomendacdes baseadas na evidéncia relativas a abordagem
e seguimento destes doentes.

Eficacia da acetazolamida em
doentes com trombose venosa cerebral

Diana Aguiar de Sousa’, José M. Ferro', Patricia Canhao’,
Fernando Barinagarrementeria?, Marie-Germaine Bousser®,
Jam Stam®, the ISCVT investigators

1-Department of Neurosciences (Neurology), Hospital de Santa
Maria, University of Lisbon; 2-Department of Neurology,
Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirurgia, México City,
Mexico; 3-Department of Neurology, Hopital Lariboisieére, Paris,
France; 4-Department of Neurology, Academic Medical Centre,
Amsterdam, The Netherlands.

diana3543@hotmail.com; dianasousa@campus.ul.pt;
jmferro@medicina.ulisboa.pt; pcanhao@medicina.ulisboa.pt

Introducé@o: Os anibidores da anidrase carbénica sao a
principal terapéutica médica para a hipertensdo intracrania-
na (HIC) idiopatica. A acetazolamida (ACZ) é frequentemente
usada no tratamento da hipertensao intracraniana nos doen-
tes com trombose venosa cerebral (TVC), apesar da auséncia
de dados disponiveis relativamente a sua eficacia.

Objectivo: Avaliar a associagao da terapéutica com ACZ
com o prognostico funcional, defeito visual e cefaleia severa
numa coorte de doentes com TVC.

Metodologia: Analisados dados provenientes do
“International Study of Cerebral Vein and Dural Sinus
Thrombosis-ISCVT”, estudo prospectivo com 624 doentes e
seguimento mediano de 14 meses. Comparac¢do do prognosti-
co funcional, defeito visual e cefaleia severa em casos (doen-
tes tratados com ACZ) e controlos (doentes nao tratados com
ACZ), usando 3 desenhos: 1) Anélise da coorte do ISCVT; 2)
Andlise estratificada pela escala de risco para TVC ("CVT risk
score") dicotomizada (=3/<3 pontos); 3) Andlise de regressao
logistica multivariada incluindo predictores de progndstico
previamente definidos. Andlise de sensibilidade de doentes
com apresentacao com HIC isolada.

Resultados: 61 doentes receberam ACZ (9.8%). 1) A tera-
péutica com ACZ nao foi associada a progndstico significati-
vamente diferente (morte ou dependéncia - 9/61 vs 76/486,
OR 0.93, p=0.86). O desenvolvimento de perda visual de novo
ndo foi significativamente diferente. A propor¢ao de doentes
em que foi verificada cefaleia severa no seguimento foi signi-
ficativamente superior no grupo tratado com ACZ (p=0.0005).
2) O tratamento com ACZ ndo se associou ao progndstico
estratificado pela escala de risco para TVC. 3) O tratamento
com ACZ nao foi um predictor de progndstico num modelo de
regressao logistica multivariada (p=0.57). O progndstico nos
26 doentes que se apresentaram com sindroma de HIC isola-
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da tratados com ACZ foi semelhante.

Conclusdes: Neste estudo ndo aleatorizado em doentes
com TVC nao foi observada eficdcia da terapéutica com ACZ
no prognostico funcional, cefaleia severa ou defeito visual.

Fistulas carétido-cavernosas:
caracterizacdao de uma populacao
hospitalar

José Beato-Coelho', Miguel Pereira', Mariana Batista®, César
Nunes?, Fradique Moreira', Cristina Janudrio’

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia do
Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra.
jmcoelho87@gmail.com

Introducao: As fistulas cardtido-cavernosas (FCC) estabele-
cem uma comunicag¢do anormal entre o seio cavernoso e o sis-
tema arterial carotideo. A sua incidéncia ndo se encontra descri-
ta na literatura. As formas de apresentacao sao variadas: desta-
cando-se as hemorragias intracerebrais, sintomas neuro-oftal-
moldgicos e/ou manifestagdes oculares isoladas. A Angiografia
de Subtraccao Digital (ASD) constitui o gold-standard para o
diagnostico e permite ainda a classificagdo das FCC em alto e
baixo fluxo, o que condiciona a orientacao terapéutica. A terapia
endovascular ganhou grande relevo nos tltimos anos.

Objectivos: Casuistica dos casos diagnosticados de FCC e
identificacao dos factores determinantes no prognéstico.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos doentes com diag-
nostico estabelecido de FCC no periodo de Janeiro de 2005 a
Agosto de 2015. Caracterizagdo da demografica e clinica da
populacdo.

Resultados: No periodo descrito identificaram-se 30 casos
de FCC, 66,7% do sexo feminino, com idade média de 57,0
anos. Dos 30 casos identificados, 26,7% (n=8) associaram-se a
traumatismo cranio-encefalico prévio, sendo as restantes
espontdneas. Em 60% (n=18) dos casos as manifestacoes
neuro-oftalmolégicas (Diplopia e diminuicdo da acuidade
visual) foram dominantes, seguindo-se em 23,3% (n=7) os sin-
tomas oculares (proptose, olho vermelho e queimose) e
menos frequentes as hemorragias intracranianas ou eventos
isquémicos (10% - n=3). Do estudo por ASD apenas 20% (n=6)
das FCC eram de alto fluxo.

No total da amostra 46,7% (n=14) foram submetidos a
embolizacao - 35,71% (n=5) de alto fluxo - tendo-se registado
dentro deste subgrupo uma resolucao completa dos sintomas
em 57,1% dos casos. Dos doentes ndao submetidos a qualquer
terapéutica invasiva (n=16), as manifestacoes clinicas eram
menos graves, tendo 75% (n=12) uma recuperacao total.

Conclusdo: A revisdo desta casuistica revela a necessidade
de uma abordagem das FCC multidisciplinar. A decisdo de
intervenc¢do baseia-se na gravidade dos sintomas apresenta-
dos e em factores hemodinamicos locais.

Hiperecogenicidade da Substancia
Nigra e compromisso motor contralateral
na Doenca de Parkinson

Joana Jesus Ribeiro', Jodo Sargento-Freitas?, Mario Sousa’,
Fernando Silva?, Anténio Freire', Cristina Janudério’
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia,
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

joanajribeiro@gmail.com
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Introducdo: A Doenca de Parkinson (DP) é uma doenca
neurodegenerativa caracterizada por bradicinésia, rigidez,
tremor e alteragdes posturais quantificaveis através da Unified
Parkinson's disease rating scale-pontuag¢do motora (UPDRS-
II). A Ecografia TransCraniana (ETC) revela-se de crescente
utilidade na pratica clinica, encontrando-se validada para o
diagnéstico de DP. A hiperecogenicidade da substancia nigra
(SN) tem sido descrita como um marcador estdvel ao longo da
evolucao da DP, desconhecendo-se ainda a sua correlacdo
com a gravidade do envolvimento motor na DP.

Objectivo: Avaliar a correlacdo entre area de hiperecogeni-
cidade da SN e as pontuacdes motoras da UPDRS-III (rigidez,
bradicinésia e tremor) contralaterais.

Metodologia: Estudo seccional-cruzado incluindo doentes
da consulta de Doencas do Movimento com o diagnéstico cli-
nico de DP segundo critérios do Queen Square Brain Bank UK
ap6s um minimo de um ano de seguimento. Todos foram ava-
liados através da UPDRS-III e realizaram ETC no mesmo dia,
tendo sido medida a drea hiperecogénica da SN para cada lado
em plano axial e com sonda sectorial de 3MHz. Recorreu-se a
regressdo linear para determinar a correlagao entre pontuagdes
da UPDRS-III e SN contralateral, ajustando para idade e domi-
nancia do doente (significado estatistico definido para p <0.05).

Resultados: Num total de 35 doentes, foram excluidos 3
(8.6%) por md janela actstica. Os 32 doentes analisados tinham
uma média de idades de 58.4 anos (o: 11.2), sendo 25 (78.1%) do
sexo masculino. Apresentavam uma area de hiperecogenicida-
de média de 0.31cm2 (o: 0.1) e pontuacdo da UPDRS-III médio
de 18.9 (o: 6.1). Ndo se obtiveram associacoes significativas
entre as pontuacoes da UPDRS-III (rigidez, tremor e bradiciné-
sia) e hiperecogenicidade da SN contralateralmente.

Conclusdo: A drea de hiperecogenicidade da SN nao apre-
sentou correlacdo estatisticamente significativa com o atingi-
mento motor contralateral na DP.

Estimulagcdo Cerebral Profunda em
doentes com doenca de Parkinson com
mutacao do gene GBA

Leonor Correia Guedes'?, Raquel Bouca', Mério Miguel Rosa'?,
Patricia Pita Lobo’, Margherita Fabbri', Begoiia Cattoni®,
Herculano Carvalho?® Anténio Gongalves Ferreira®, Gabriel
Miltenberger-Miltenyi‘, Joaquim J Ferreira'?, Miguel Coelho"*
1-Unidade de Farmacologia Clinica, Instituto de Medicina
Molecular, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte; 4-Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa.
Icorreiaguedes@sapo.pt

Introducao: A resposta terapéutica de doentes com doen-
¢a de Parkinson (DP) portadores de mutagdo do gene GBA a
cirurgia de Estimulagdo Cerebral Profunda (DBS) é um dado
relevante para a defini¢do da indicacgao terapéutica para DBS
de doentes com DP portadores desta alteracao genética.

Objectivos: Avaliacao da resposta terapéutica de doentes
com DP portadores de mutagdes no gene GBA submetidos a
DBS.

Métodos: Avaliacdo das componentes motora (UPDRS,
HY) e ndo motora da doenca de Parkinson antes e apds sub-
missdo a DBS.

Resultados: Foram incluidos no estudo 8 doentes. A idade
meédia de inicio de sintomas foi de 46,4+8,8 anos e a duracao
de doenca a data da cirurgia foi de 12,6+2,2 anos. Na avaliacao
pré-cirurgica, a percentagem de melhoria no teste da
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Levodopa foi de 57,7% +12,5. Ap6s uma média de 4,5+3,3
anos, este grupo de doentes apresentou, em ON de estimula-
¢do e medicacdo, um valor médio de 40,1 +9,11 na MDS-
UPDRSIIL; 2,4 +1,1 na HY e 25,1 £6,2 no MMSE.

Conclusdo: Os doentes portadores de mutagdes no gene
GBA operados no nosso centro apresentaram um inicio de
doenca precoce e um beneficio clinico com uma magnitude
sobreponivel a dos doentes operados sem mutacao GBA e de
acordo com o descrito na literatura para doentes sem muta-
¢do genética identificada.

Complicacdes da cirurgia de
estimulacao cerebral profunda no
tratamento da Doenca de Parkinson

Jodo Sequeira’, Pedro Bras', Dalila Forte?, Sara Dias', Ana
Calado', Cristina Semedo?®, Margarida Dias', Manuel Almeida’,
José Bras? Joaquim Monteiro®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central; 3-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Settbal.

joaopfsequeira@gmail.com

Introducdo: A cirurgia de estimulacdo cerebral profunda
(ECP) constitui uma intervencao sintomadtica e eficaz em
doentes seleccionados com Doenca de Parkinson (DP), ndo
sendo contudo desprovida de complicagdes.

Objectivos: Avaliar a frequéncia de complicagdes relacio-
nadas com a ECP em doentes com DP num centro hospitalar
tercidrio.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos casos de DP conse-
cutivamente submetidos a ECP durante o periodo compreendi-
do entre Novembro de 2007 e Junho de 2015. Recolha de dados
através da consulta de processos clinicos, incluindo caracteris-
ticas clinico-demograficas pré-operatoérias, tipo de procedi-
mento e complicacdes atribuiveis a cirurgia, estimulacao e
hardware durante o periodo de internamento e follow-up.

Resultados: Durante este periodo foram realizadas 52
cirurgias de ECP dos ntcleos subtalamicos em 50 doentes,
sendo 28 (56%) do sexo masculino, com idade média de 60
anos, duracdo média de doenga de 12 anos e periodo de fol-
low-up médio de 42 meses. Ocorreram 67 complicacoes em 38
dos doentes. Registaram-se 17 complicacdes relacionadas
com a cirurgia, sendo as mais frequentes a hemorragia intra-
craniana sintomadtica (10%) e confusao peri-operatéria (6%);
47 complicacoes decorrentes da estimulagdo, sendo as mais
frequentes depressdo (14%), alteragdes do comportamento
(12%) e aumento de peso (10%); 3 complicacoes relacionadas
com disfuncdo do hardware, incluindo 1 (2%) infeccao da
sutura que motivou a remocao completa do dispositivo
implantado. Efectuadas 12 substituicdes de neuro-estimula-
dor esgotado, sem registo de complica¢cdes. Um doente fale-
ceu por isquémia mesentérica ao 18° dia pés-cirurgia, nao se
registando outras mortes relacionadas com a intervencao.

Conclusdes: Os resultados apresentados indicam que as
complica¢des mais comuns se relacionam com os efeitos da
estimulacdo, sendo frequentemente transitérias e modificé-
veis. Registamos, em comparacdo com os dados da literatura,
uma frequéncia superior de hemorragia intracraniana sendo
inferior a frequéncia de infecgdes relacionadas com o proce-
dimento. A cirurgia de ECP representa uma alternativa tera-
péutica globalmente segura nestes doentes.
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Avaliacdo intra-operatéria da
rigidez na cirurgia da doenca de
Parkinson.
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Introducao: A Estimulacdo Cerebral Profunda (ECP) em
doentes com Parkinson torna-se necessdria quando as com-
plicacdes motoras da doenca ou relacionadas com a medica-
cao se tornam dificeis de controlar. No nosso centro, defini-
mos a parametriza¢do 6tima de estimulagdo intra-operatéria
avaliando a rigidez do pulso com movimentos passivos de fle-
xa0, com recurso a dois especialistas independentes. Escolhe-
se a maior diminui¢do da rigidez percecionada sem efeitos
secunddrios adversos.

Objetivos: A subjetividade da andlise referida motivou a
procura por uma forma de avaliar objetivamente este efeito
sobre a rigidez.

Metodologia: Desenvolveu-se um novo equipamento ves-
tivel baseado em sensores inerciais, que estima a velocidade
angular da mao relativamente a articulacao do pulso, utilizan-
do um giroscépio. Garante-se a invariancia das medicdes rela-
tivamente a posi¢ao da mao conjugando dados de velocidade
angular e acelerometria por processamento integrado no
equipamento. O sinal é adquirido durante o movimento pas-
sivo de flexdo e sob diferentes estimulacgoes elétricas e é des-
crito utilizando os valores das velocidades angulares médio e
de pico para cada condic¢ao, procurando-se estabelecer a sua
correspondéncia com os valores de diminuicao de rigidez per-
cecionada. Para tal, treinou-se um modelo polinomial de clas-
sificacdao adquirindo sinais de seis pacientes (idade média 67
anos; 3 masculinos e 3 femininos) e testado em 4 pacientes
(idade média 64 anos; 2 masculinos e 2 femininos), todos
sujeitos a ECP com implantacdo bilateral no Ntcleo
Subtalamico (NST).

Resultados: As classificacoes obtidas pelo nosso sistema
em ambiente intra-operatério foram cruzadas com o acordo
de dois especialistas com um acerto de 83,9%. Este distinguiu
ainda com significancia (p < 0.05) entre estados rigidos e nao-
rigidos dos pacientes.

Conclusdes: Os resultados sugerem que o sistema desen-
volvido é um solucdo interessante para avaliacao objetiva da
rigidez durante o procedimento cirtirgico, com recurso a uma
tecnologia precisa, pouco invasiva, confortavel e facil de usar.

Sindrome corticobasal:
caracterizacdo clinica, imagiolégica e
genética
Rui Araiijo, Joao Carvalho, Ana Bras, Ana Morgadinho
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de

Coimbra.
rmma22@gmail.com
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Introducdo: O sindrome corticobasal (SCB) caracteriza-se
por um quadro extrapiramidal assimétrico associado a sinais
corticais. O SCB compreende vdrias patologias, incluindo-se a
Degenerescéncia corticobasal (DCB), degenerescéncia lobar
fronto-temporal (DFT), entre outras. Os critérios de diagnés-
tico de CBD foram alvo de revisao recente. Apresentamos uma
série de doentes com diagndstico de SCB.

Material e métodos: Revisao do processo clinico de doentes
seguidos em uma consulta de Doencas do Movimento com o
diagnéstico de SCB com pelo menos um ano de seguimento.

Resultados: 4 doentes cumpriam os critérios de inclusao
(100% sexo masculino, média idades 60,5 anos, 1.° sintoma
média de 57 anos). Todos cumpriam critérios para SCB prova-
vel, 75% cumpriam critérios para DCB esporadica provdvel e
25% para DCB possivel. Atualmente, rigidez axial e apendicu-
lar e acinésia estdo presentes em todos os doentes; instabili-
dade postural, alteracoes da marcha, distonia ou mioclonias
encontram-se em 75%. A média do score UPDRS motor ao 1°
ano é 26 e ao 5° é 50. 75% apresentavam a admissdo alien
limb, 50% deterioracdo cognitiva, alteragdes comportamento
ou agnosia; sindrome depressivo ou apraxia em 25% e
nenhum doente apresentava alteracdes de linguagem.
Atualmente registam-se alteracdes comportamento, apraxia e
alien limb em 100%, deterioragdao cognitiva ou apraxia em
75%, alteracdo de linguagem ou sindrome depressivo ou
agnosia em 50%. Inicialmente, 75% apresentaram uma res-
posta transitoria a levodopa, 25% apresentava alteracoes dos
movimentos oculares. Um doente apresentava perturbagao
sono REM (RSBD) e histéria familiar positiva. A RMce mostra-
va atrofia cortical assimétrica em 75% dos doentes, e 1 doente
apresentava uma mutacdo no gene da PRGN.

Conclusdes: O SCB apresenta-se como uma forma de par-
kinsonismo assimétrico. Os sinais corticais poderao aparecer
mais tardiamente. A RSBD e a histéria familiar positiva esta-
vam presentes em 1 doente com mutacao da PRGN.

Estudo de frequéncia de tremor por
electromiografia: correlacdo com
aplicacoes para Iphone®

Rui Aratijo, Anabela Matos, Luis Negrao, Ana Morgadinho
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra.

rmma22@gmail.com

Introducdo: O estudo neurofisiolégico (electromiografia —
EMG) do tremor contribui para o diagnéstico de doencas do
movimento, como Doenca de Parkinson (DP) e tremor essen-
cial (TE). Estudos prévios sugerem que o valor de frequéncia
do tremor (FT) obtido por uma aplicagdo (iSeismometer®)
para Iphone® apresenta boa correlagdo com o valor obtido
por EMG. Existem vdrias aplicacdes na App Store capazes de
medir a frequéncia de tremor através do oscilémetro incluido
nos iPhones®.

Objetivos: Comparar os valores de FT de doentes com DB,
TE e tremor rabrico (TR) obtida com trés aplicacoes para
iPhone (iSeismometer®, LiftPulse®, StudyMyTremor®) com o
estudo neurofisioldgico.

Material e métodos: Avaliar a FT de repouso em doentes com
DP e FT postural em doentes com TE através das trés aplicacoes
para iPhone®, seguidos em consulta de Doencas do Movimento.
Seguidamente avaliar através de EMG por oscilometria e por
agulha a FT de repouso em DP e a FT postural em doentes com
TE. Analisar nivel de correlagao entre os valores obtidos para as
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trés aplicagcoes e 0 EMG (correlacao de spearman) e verificar se
os resultados sao equivalentes (teste de wilcoxon).

Resultados: Foram incluidos 22 doentes (12 DB, 9 TE e 1
com TR); 7 doentes do sexo feminino e 15 do sexo masculino.
A média da FT para os doentes com DP foi de 4,5 Hz (mediana
4,4; dp 0,47) e para TE foi de 7,2 Hz (mediana 7,1; dp 1,58).
Todas as aplicagdes apresentam correlacdo muito forte
(p>0,8) enre elas e o EMG. Nao héa diferencas significativas
entre as aplica¢des e o EMG (p>0,05).

Conclusdes: Os valores de FT das aplicagdes correlacio-
nam-se fortemente com os valores obtidos por EMG. Nao ha
diferenca estatisticamente significativa entre os valores obti-
dos pelas diferentes aplica¢des e o estudo neurofisiolégico. As
aplicacoes para dispositivos méveis poderdo ser de grande
utilidade na prética clinica.

O Neurologista e o
Gastrenterologista - Consulta Interna de
Neurologia ao Servico de Gastrenterologia
e Hepatologia do CHLN

Pedro Viana', Patricia Santos?, Leonor Correia Guedes', Ana
Verdelho!, José Pimentel', José M Ferro'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Gastrenterologia e
Hepatologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
pedrofaroviana@gmail.com; Patricia.sants@hotmail.com;
Icorreiaguedes@sapo.pt; averdelho@medicina.ulisboa.pt;
josepimentel@medicina.ulisboa.pt; jmferro@medicina.ulisboa.pt

Introducao: Os doentes com patologia gastrointestinal e
hepatica (GIH) podem ter associadas uma grande variedade
de manifestacdes do sistema nervoso central ou periférico. A
atividade do neurologista inclui aconselhamento diagnéstico
e terapéutico aos servicos de Gastrenterologia e Hepatologia,
sendo a literatura escassa em relacdo as situacdes clinicas
mais frequentemente encontradas.

Objectivos: Caracterizagao clinica dos doentes observados
em Consulta Interna num Servico de Internamento de
Gastrenterologia e Hepatologia.

Metodologia: Estudo observacional, retrospectivo, dos
doentes observados em Consulta Interna de Neurologia,
internados no Servico de Gastrenterologia e Hepatologia do
CHLN, entre Janeiro de 2013 e Junho de 2015. Recolheram-se
dados demogréficos e clinicos, incluindo caracterizacdo da
doenca GIH primdria, existéncia de doenga neuroldgica pré-
via, motivo de pedido de apoio neuroldgico, investigacao diri-
gida e diagnéstico neurolégico final.

Resultados: Foram identificados 37 doentes (59% do sexo
masculino, idade média de 65,1 anos). Entre as patologias GIH
primdrias mais frequentes encontraram-se a doenga hepdtica
crénica (n=17), diversas causas de hemorragia digestiva alta
(n=7) e baixa (n=4), pancreatite aguda (n=3) e colangite aguda
(n=2). Quinze doentes (40,5%) tinham doenca neurolégica pré-
via, incluindo cerebrovascular (n=4), traumadtica (n=2), epilep-
sia (n=2), sindroma parkinsénico (n=2), miastenia gravis (n=1),
e neoplasia (meningioma) do SNC (n=1). Identificaram-se 9
motivos de consulta, mais frequentes: alteracdo do estado de
consciéncia e encefalopatia (n=17), sintomas neuroldgicos
focais (n=6), crises epiléticas (n=5) e movimentos involuntdrios
(n=4). Destes, resultaram 17 diagnésticos neurolégicos finais,
destacando-se encefalopatias hepatica (n=9) e de outras causas
(n=5), crises epiléticas (n=6) e AVC Isquémico Agudo (n=4).

Conclusdes: A associacdo entre patologia GIH e
Neurolégica é frequente, principalmente devido a existéncia
de factores de risco comuns, a complicagoes directas da doen-
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¢a primdria, ou a efeitos secunddrios farmacolégicos. Nesta
série, os autores destacam a elevada prevaléncia de doenca
neuroldgica prévia, sendo a encefalopatia hepdtica o proble-
ma clinico mais frequente.

Degenerescéncia hepatocerebral
adquirida: eficacia do transplante hepatico
em 9 doentes

Joana Martins', José Eduardo Alves?, Sara Cavaco'*, Judit
Gandara®, Sofia Ferreira®, Helena Pessegueiro®, Marina
Magalhaes'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
3-Unidade de Transplantacao Hépato-PancreaticaHepatico,
Centro Hospitalar do Porto; 4-Unidade Multidisciplinar de
Investigacao Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto.
jesfmartins@gmail.com

Introducdo: A degenerescéncia hepatocerebral adquirida
(DHCA) é uma doenca neuroldgica rara, caracterizada por
parkinsonismo e défices cognitivos, que surge como compli-
cacao da doenca hepética avangada com hipertensao portal e
shunt portossistémico. Melhoria dos sintomas neuroldgicos
tem vindo a ser reportada ap6s o transplante hepatico (TH).

Objectivo e métodos: Avaliar a eficacia do TH hepdtico na
melhoria dos sintomas clinicos dos doentes com DHCA atra-
vés da andlises e comparacao dos dados clinicos, neuropsico-
légicos, laboratoriais e imagiol6gicos dos doentes com DHCA,
antes e 6 meses apds o TH.

Resultados: Nove doentes (6 homens) com DHCA no con-
texto de doenca hepdtica avancada de etiologia variada foram
submetidos a TH. A data do TH a duracdo média da doenca
hepatica era de 8,2+4,6 anos e a das alteragdes neuroldgicas de
3,1+2,1 anos. Na avaliacao clinica inicial todos os doentes apre-
sentavam sintomas cognitivos; 5 sintomas extrapiramidais (4
tremor, 3 bradicinésia, 1 distonia, 1 rigidez e 1 discinésia orobu-
cal), 3 alteragdes da oculomotricidade, 1 alteracdo da marcha e
1 sinais piramidais. Simultaneamente, flutuacées da vigilia e
episddios clinicos de encefalopatia coexistiam em 7 e 4 doen-
tes, respectivamente. Todos os doentes melhoraram apds o TH.
Rapidamente desapareceram as alteracoes da vigilia, a encefa-
lopatia e os sintomas extrapiramidais. As alteracdes cognitivas
melhoraram progressivamente. Um doente mantinha a oftal-
moparésia. Outro faleceu no pés-transplante. Os resultados das
avaliagdes neuropsicolégicos comprovam uma melhoria signi-
ficativa em medidas de memoria e de velocidade psicomotora
em todos os doentes avaliados. Os niveis séricos de amonia,
manganésio e o hipersinal palidal em T1 das RMN diminuiram/
atenuaram-se significativamente apds TH.

Conclusao: No nosso coorte de doentes com DHCA, o TH
mostrou-se um tratamento eficaz para os sintomas neurolégi-
cos com melhoria clinica e nos testes neuropsicolégicos. Esta
melhoria acompanhou-se de normalizacdo dos valores séri-
cos da amoénia e do manganésio e atenuagdo do hipersinal
palidal na RMN cerebral.

Neuroborreliose, uma doenca
heterogénea a suspeitar

Vera Espirito Santo, Ricardo Almendra, Andreia Veiga, Alexandre
Costa, Ana Graca Velon, Pedro Guimaraes, Mario Rui Silva
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Trds-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real.

verserluc@gmail.com
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Introducdo: A doenca de Lyme (neuroborreliose) é uma
doenca infeciosa causada pela espiroqueta Borrelia burgdor-
feri, sendo transmitida ao Homem pela mordedura de carra-
cas Ixodes infetadas. O atingimento é multissistémico em 3
fases evolutivas: precoce, disseminada precoce e disseminada
tardia. Cerca de 15% das pessoas infetadas desenvolvem
manifestacdes neurolégicas.

Objetivos: Descricdo das manifestagdes neurolégicas e
respetivos achados paraclinicos de doentes com neuroborre-
liose.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos doentes com neuro-
borreliose entre 2009 e 2015.

Resultados: Foram identificados 11 doentes (6 Homens : 5
Mulheres), entre os 19 e os 83 anos, 7 residentes em meio rural
e 4 em meio urbano. Os quadros neuroldgicos considerados
como formas disseminadas precoces foram: encefalite com
crises sintomdticas agudas (n=1), nevrite éptica isolada (n=1),
trombose venosa cerebral isolada (n=1), nevrite 6ptica e trom-
bose venosa cerebral (n=1), paralisia facial periférica (n=1),
disfunc@o neuropsiquidtrica com alteracdes da substdncia
branca cerebral (SBC) e paralisia facial periférica bilateral
associada a polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante
(n=1). Os casos classificados como formas disseminadas tar-
dias foram: disfuncdo neuropsiquidtrica isolada com altera-
coes da SBC (n=2), disfuncao neuropsiquiatrica com altera-
¢oes da SBC e mielite (n=1), disfun¢do neuropsiquidtrica com
alteracoes urinarias (n=1), polineuropatia axonal sensitivo-
motora e sindrome do ttnel carpico com desnervacao ativa
(n=1). Do estudo do LCR identificou-se pleocitose em 2 doen-
tes e hiperproteinorraquia em 5. Em 8 doentes o DNA Borrelia
burgdorferi foi positivo no LCR, em 2 foram detetadas IgM e
num IgG positivas no sangue. Todos os doentes foram trata-
dos com ceftriaxone ev 2g/dia por um periodo entre 14 a 28
dias, sendo que em 7 doentes verificou-se uma melhoria sig-
nificativa apds o tratamento e nos restantes apenas uma dis-
creta melhoria clinica.

Conclusao: Com este trabalho pretendemos demonstrar o
amplo espectro alteragdes neuroldgicas

que a Doenca de Lyme pode apresentar. O contexto epide-
mioldgico e a suspeita clinica sdo importantes para o seu
diagnéstico.

Ataxia Esporadica do Adulto: o que
existe para la da Atrofia Multissistémica?

Raquel Barbosa', Paulo Bugalho'? T4nia Lampreia'

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

ana.r.barbosa@hotmail.com

Introducio: As ataxias cerebelosas sdo um grupo hetero-
géneo de doencas neurodegenerativas de causa genética ou
adquirida. A Ataxia Esporddica do Adulto (AEA) caracteriza-se
por uma sindrome cerebelosa crénica, auséncia de histéria
familiar e de causas secunddrias. Este grupo engloba doentes
com Atrofia Multissistémica (AMS) e causas monogénicas,
permanecendo um grupo sem diagnéstico etiolégico — ataxia
esporadica do adulto de etiologia indeterminada.

Objetivo: Caracterizagao demografica, clinica e imagiol6-
gica de doentes com AEA. Métodos: Estudo retrospectivo, por
consulta de processo clinico, de doentes com ataxia cerebelo-
sa com inicio ap6s os 20 anos, sem antecedentes familiares,
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com estudo de causas secunddrias negativo (excepto alcool),
observados na consulta de Neurologia do Hospital Egas Moniz
entre Janeiro de 1997 e Julho de 2015.

Resultados: 38 doentes, 19 sexo masculino, idade média de
inicio 54 anos (20-71). 63% apresentavam disartria, 63% alte-
ragoes oculomotoras, 45% sinais piramidais. 13 (34 %) doen-
tes com AMS possivel ou provével, 9 (24%) com consumo
dlcool. Do grupo nao-AMS 16 (64%) realizaram estudo genéti-
co, positivo num doente para Ataxia de Fridereich e um com
provéavel doenca mitocondrial. Disautonomia, parkinsonismo
e RBD com prevaléncia significativamente maior nos doentes
com AMS vs. nao-AMS (92% vs 17%, p= 0,000; 54% vs 9%,
p=0,003; 38% vs 0% p=0,001, respectivamente). No subgrupo
nao-AMS, consumos alcodlicos estiveram associados a maior
prevaléncia de polineuropatia e menor de disartria (43% vs
6%, p=0.03, 29% vs 81%, p=0.02, respectivamente).

Conclusao: De acordo com outras séries, cerca de 1/3 dos
doentes cumpriu critérios para AMS. Para além dos sinais
disautonémicos e extrapiramidais (critérios de diagnoéstico),
apenas o RBD distinguiu este grupo dos restantes. Apenas
39% dos doentes obtiveram um diagndstico definitivo, ndo se
podendo excluir uma causa genética subjacente ou um esta-
dio inicial de AMS. A presenca de alcoolismo, na nossa série,
estd associada a maior prevaléncia de polineuropatia e ausén-
cia de disartria.

Andlise guantivativa da funcdo
oculomotora na ataxia espinhocerebelosa
tipo 3

Ana Margarida Novo, Cristina Duque, Joana Afonso Ribeiro,
Jodao Lemos, Cristina Janudrio

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

amfloresnovo@gmail.com

Introduc@o: A ataxia espinhocerebelosa tipo 3 (SCA3) é a
ataxia autossémica dominante mais comum em Portugal, evi-
denciando alteracdes oto-neuro-oftalmoldgicas que necessi-
tam de uma andlise quantitativa detalhada. A sua correcta
identificagdao permite melhorar a eficdcia diagndstica nas ata-
xias neurodegenerativas.

Objectivo: Andlise quantitativa das alteracdes oto-neuro-
oftalmoldgicas em doentes com SCA3.

Metodologia: Neste estudo preliminar, 11 doentes com
diagnéstico genético de SCA3 (ntiimero de repeticdes CAG
entre 63 e 81) foram submetidos a exame oto-neuro-oftalmo-
légico, video-oculografia (VOG) binocular e teste-video do
impulso cefélico (VHIT).

Resultados: A idade média dos doentes foi 55+/-13 anos (4,
sexo masculino) e a duragdao média da doenca correspondeu a
9.7 anos (3-23 anos). 63% e 18% referiam diplopia e vertigem
prévias, respectivamente. A ocorréncia de estrabismo foi uni-
versal: exotropia (3); esotropia (8). O estudo com VOG
demonstrou intrusdes sacddicas horizontais (>50/min e/ou
>5°) (72%), nistagmo horizontal espontaneo (27%), nistagmo
excéntrico (90%), nistagmo posicional (72%) e oftalmoplegia
internuclear "posterior" (restricdo da abducc¢do e nistagmo
aductor) (18%). O ganho médio da perseguicdo sinusoidal
(15°) horizontal e vertical foi 0.8+/-0.1 e 0.7+/-0.05, respecti-
vamente. O index de velocidade do olho abductor/aductor foi
<0.9 em pelo menos uma direc¢do em 54% dos doentes e 18%
apresentavam sacadas verticais superiores lentas (<200°/s).
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90% apresentavam hiper/hipometria das sacadas. No vHIT,
90% apresentavam ganho médio <0.85 em pelo menos uma
direccdo.

Conclusoes: No nosso estudo, verificou-se nos doentes
com SCA3 uma elevada prevaléncia de intrusdes sacddicas,
nistagmo excéntrico e posicional, alteracdes da vergéncia e
métrica sacddica e hiporreflexia vestibular, sugerindo o atingi-
mento selectivo de estruturas cerebelosas incluindo o nédulo,
uvula, vérmis dorsal, ntcleo fastigial, e estruturas vestibula-
res. Este estudo prosseguird com correlagdes entre os dados
aqui apresentados e escalas funcionais e volumetria anatémi-
ca. A andlise oto-neuro-oftalmolégica quantitativa detalhada
podera ser ttil no diagnéstico diferencial da SCA3.

Classificacdo automatica de
doentes com Perturbacoes
Neuropsiquiatricas

Vania Tavares, Ricardo Maximiano, Francisco Fernandes, Hugo
Ferreira

Instituto de Biofisica e Engenharia Biomédica, Faculdade de
Ciéncias da Universidade de Lisboa.

vanias2tavares@gmail.com, landpt@gmail.com,
fimacedof@gmail.com, hhferreira@fc.ul.pt

Introducio: Os recentes avancos na drea da aprendizagem
automadtica prometem vir a revolucionar a pratica clinica, em
particular, potenciando o desenvolvimento de novas ferra-
mentas de suporte ao diagnéstico. Isto é particularmente ver-
dade na andlise de casos de perturbacdes neuropsiquidtricas
sem sustentacao imagiolégica estrutural, como é o caso das
Perturbagdes do Espectro do Autismo (PEA).

Objetivo: Construcao de um modelo de classificacao de
doentes com PEA utilizando dados de ressonancia magnética
funcional (RMf) com recurso ao estudo das relagoes entre
redes neuronais de repouso (RNR).

Metodologia: Onze RNR foram extraidas de dados de RMf
de 160 individuos (80 diagnosticados com PEA e 80 de contro-
lo/ sem diagndstico PEA). De seguida, analisou-se a conectivi-
dade funcional entre as RNRs com recurso a métricas da
Teoria dos Grafos. Estas métricas foram subsequentemente
utilizadas na constru¢do de modelos de classificacdo de indi-
viduos doentes e controlos, por intermédio de algoritmos de
aprendizagem automadtica. Por fim, a precisao da classificacao
foi testada com estes mesmos modelos.

Resultados e Conclusdes: Os modelos de classificacdo
obtidos consideram importantes para a caracterizacdo de
doentes com PEA as seguintes RNR: Visual Primdria,
Visuoespacial, dos Ganglios da Base, em Modo Padrao e de
Saliéncia. As alteracdes do funcionamento destas redes em
doentes com PEA tém sido associadas as alteracoes caracteris-
ticas do comportamento e integracao social destes doentes.
Os modelos classificaram corretamente 83-90% dos indivi-
duos. Os resultados deste estudo exploratério sugerem que a
andlise das RNRs com recurso a uma abordagem de aprendi-
zagem automadtica pode ser uma mais-valia tanto para a com-
preensdo das alteragdes do funcionamento cerebral na pre-
senca de PEA, como na classificacdo de casos clinicos. O
cardcter automadtico desta abordagem é um fator promissor
para a sua adaptagdo a outras patologias neuroldgicas e psi-
quidtricas e para o desenvolvimento de um sistema computo-
rizado de suporte ao diagndstico.
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Ataxia por deficiéncia de vitamina E
com alteracoes imagioldgicas singulares

Cristiana Silva', Dulce Neutel?, Sofia Reimao?, Joaquim
Ferreira"*, Miguel Coelho"*

1- Servigo de Neurologia, 2-Servi¢o de Neurorradiologia, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 3-Servigo de
Neurologia, Hospital do Espirito Santo de Evora; 4-Instituto de
Medicina Molecular, Unidade de Farmacologia Clinica, Lisboa.
cristiana7silva@gmail.com

A ataxia cerebelosa por deficiéncia de vitamina E, é uma
doenca neurodegenerativa rara, hereditdria, de transmissao
autossémica recessiva, causada por mutacdes no gene que
codifica a proteina de transferéncia de a-tocoferol (TTPA)
localizado no cromossoma 8q13. Manifesta-se clinicamente
por ataxia cerebelosa progressiva, disartria, arreflexia, perda
da sensibilidade proprioceptiva e vibratoria e reflexo cutaneo-
plantar em extensao bilateral.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 33 anos de idade,
seguida por desequilibrio na marcha de agravamento progres-
sivo desde a infancia. Sem histéria de pais consanguineos. Ao
exame neurolégico apresentava defeito cognitivo ligeiro, distro-
fia retiniana, sacadas hipométricas, disartria, tetraparésia (G
4/5), arreflexia, reflexos cutaneo-plantares em extensao bilate-
ral, hipostesia proprioceptiva e vibratoria, ataxia apendicular e
da marcha com claro agravamento com os olhos fechados.

Foi realizada RMN cranio-encefdlica que mostrou atrofia
cortico-subcortical difusa, hipodensidade na cabega e corpo
do ntcleo caudado em T2 e T2* consistente com aumento dos
depositos ferromagnéticos e alteracoes da substancia branca
subcortical bi-parietais. A RMN da coluna cervical evidenciou
uma hiperdensidade medular predominantemente central.

A avaliacdo analitica revelou um défice de vitamina E
(Img/dL). O estudo de lipoproteinas, colesterol, triglicéridos e
enzimas hepdticas foi normal. Sem evidéncia de alteracdo da
cinética do ferro. O teste genético confirmou o diagnéstico de
ataxia por défice de vitamina E - mutacdo homozigética do gene
TTPA [c.227_229delinsATT (p.Trp76_GIn278delinsTyr)-exao 2].

Foi iniciada terapéutica de com altas doses de vitamina E
(900mg/dia) com estabilizacdo clinica (3 anos de seguimento).

Conclusdo: A ataxia cerebelosa por deficiéncia de vitamina
E é uma doenca rara entre as ataxias cerebelosas autossémico
recessivas. Na maioria dos casos reportados a RMN de cranio
é normal. Neste caso clinico descrevemos uma doente com
uma apresentagdo clinica tipica deste sindrome com altera-
¢Oes imagioldgicas ainda nao descritas.

Ataxia de Friedreich de inicio muito
tardio: um diagnéstico a nao esquecer

Andreia Costa'*, Joana Meireles'*, Miguel Ledao*?, Pedro Abreu'*
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Genética Médica, 3-
Unidade de Neuropediatria, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
4-Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satiide Mental,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto.
andreiafgcosta@gmail.com

Introduc@o: A ataxia de Friedreich é uma doenga autosso-
mica recessiva que ocorre por expansao instavel do trinucleo-
tideo GAA com diminuicdo do nivel da proteina frataxina.
Manifesta-se na maioria das vezes antes dos 25 anos sendo
que raramente existem casos de inicio muito tardio (>=40
anos).
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Caso Clinico: Doente do sexo masculino de 65 anos com
antecedentes pessoais de dislipidemia e patologia osteoarti-
cular, sem antecedentes familiares de relevo. Apresenta histo-
ria com trés anos de evolucao de alteragdo do equilibrio, sem
lado preferencial, insidiosa e progressiva associada a alteracao
da fala. Ao exame neurolégico e de relevante, apresentava:
auséncia de alteracoes da oculomotricidade inclusivé dos
movimentos sacddicos, auséncia de nistagmo espontaneo ou
induzido pela fixacao, disartria grave, forca muscular preser-
vada em todos os segmentos, reflexos osteotendinosos pre-
sentes de intensidade 2/4 e simétricos, reflexo cutaneo-plan-
tar direito indiferente e esquerdo extensor, sem alteracoes das
sensibilidades superficiais ou profundas, ataxia do tronco e
apendicular, adiadococinésia, marcha atdxica sem desvio pre-
ferencial. O estudo analitico incluindo vitamina E, alfa-feto-
proteina, cobre, ceruloplasmina e anticorpos antineuronais
foi normal. A RM cerebral e medular ndo mostraram altera-
coes relevantes. Os estudos de condugao nervosa e eletromio-
grafia revelaram polineuropatia sensitiva axonal de gravidade
ligeira. O estudo genético para ataxia de Friedreich revelou
uma expansdo em homozigotia do tripleto GAA (alelo 1 e alelo
2: 140GAAs) do gene da frataxina (cromossoma 9q) confir-
mando a suspeita clinica.

Conclusdes: Apresentamos um caso clinico de uma ataxia
de Friedreich de inicio muito tardio com reflexos osteotendi-
nosos preservados. A pequena expansdo do trinucleotideo
GAA poderad explicar o desenvolvimento tardio dos sintomas
da doenca dado que se tende a relacionar inversamente com
a idade de inicio. A ataxia de Friedreich deve permanecer
como um possivel diagnéstico diferencial nos doentes com
ataxia sem causa ambiental identificada, independentemente
da idade, dado o crescente conhecimento acerca da variabili-
dade fenotipica da doenga.

Sindrome de Cogan - um desafio oto-
oftalmo-neurolégico

Ana Luisa Sousa’, Ana Carolina Vale?, José Gameiro dos Santos?,
Rui Felgueiras’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia, 3-Servico de
Otorrinolaringologia do Centro Hospitalar do Porto.
anasousac8@gmail.com

Introducdo: A Sindrome de Cogan é uma doenca inflama-
téria rara, de possivel etiologia autoimune, que classicamente
se apresenta com a triade de envolvimento ocular inflamat6-
rio, hipoactsia e sintomas vestibulares. Alguns doentes
podem ter uma vasculite associada, com atingimento mul-
tiorganico.

Caso clinico: Homem de 43 anos, com antecedentes de
toxicodependéncia e carcinoma laringeo tratado com radiote-
rapia e quimioterapia, apresentou perda gradual da acuidade
auditiva, zumbido e sensagdo de desequilibrio de agravamen-
to progressivo ao longo de 3 semanas. Notou, associadamen-
te, diminuicao da acuidade visual acompanhada de olhos ver-
melhos. Ao exame objetivo apresentava blefarite e queratite
exuberante bilaterais, diminui¢do da acuidade visual, hipo-
acusia severa e uma marcha ataxica. O audiograma confirmou
a hipoactsia neurosensorial bilateral. A RMN cerebral foi nor-
mal, bem como o estudo analitico que incluiu citoquimico de
LCR, estudo imunolégico e despiste de sifilis, tuberculose e
HIV. Dada a constelacdo de envolvimento ocular tipico e de
sintomas neurovestibulares, foi feito o diagnéstico de
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Sindrome de Cogan. O doente fez tratamento ocular tépico e
metilprednisolona endovenosa durante 5 dias, com melhoria
parcial da hipoacusia e da acuidade visual, mantendo contu-
do a ataxia da marcha. Ficou posteriormente com corticotera-
pia oral em desmame. Nao se encontraram sinais clinicos ou
analiticos de vasculite e foram excluidas complicacoes cardia-
cas valvulares e aneurismaticas, frequentes nesta doenca.
Conclusdo: A Sindrome de Cogan é um diagnéstico clinico
a ter em mente no doente com queratite intersticial nao sifili-
tica e envolvimento cocleovestibular. A sua associacdo com
vasculites sistémicas e a maior eficdcia do tratamento precoce
exigem a consideracao deste diagndstico de forma atempada.
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Introducdo: A paquimeningite hipertréfica é uma entida-
de rara caracterizada por inflamacao crénica com espessa-
mento e fibrose da duramater. Pode ser idiopatica ou secun-
daria a doencas infecciosas, inflamatérias e neopldsicas. A
associacao a manifestacoes multissistémicas deve levantar a
suspeita de uma causa secundaria.

Caso Clinico: Homem de 37 anos, com antecedentes de
hipogonadismo secundario a hipotuitarismo sem causa iden-
tificada sob tratamento com testosterona desde 2012. Em
2014 iniciou episédios de vertigem, ataxia e vomitos. O exame
neuroldgico era normal. A RM mostrou espessamento e realce
paquimeningeo com predominio da fossa posterior, cerebelo,
hipotalamo e hipéfise. O LCR revelou pleocitose linfocitica,
discreto aumento das proteinas, pesquisa de células neopldsi-
cas negativa. O estudo analitico incluindo imunologia e sero-
logias foi normal, a excepcao da elevacao dos niveis da enzima
conversora da angiotensina. A TAC tordcica revelou adenopa-
tias mediastinicas e para-hilares. PET corporal: hipercapta-
¢oes Osseas inespecificas. Ampliou-se estudo com RM corpo-
ral que mostrou lesoes liticas no imero, fémur, vertebras e
crista iliaca. A pesquisa de neoplasia oculta foi negativa. A
puncao aspirativa ganglionar transbréonquica revelou um pro-
cesso inflamatério crénico granulomatoso compativel com
sarcoidose. N3o se iniciou tratamento por se encontrar assin-
tomadtico. Seis meses ap6s hé agravamento clinico com cefa-
leia e recorréncia da vertigem. Na RM era evidente a progres-
sdo da paquimeningite que, para além dos locais previamente
atingidos estendia-se aos pares cranianos, canais auditivos
externos, quiasma optico, lobo temporal direito e frontal
esquerdo. Iniciou corticoides orais com melhoria.

Conclusdo: A sarcoidose é uma doenca multissistémica
clinicamente heterogénea. O diagndéstico é um desafio, princi-
palmente quando se apresenta por envolvimento do SNC ou
se associa a manifestacoes raras como as lesoes Gsseas, que
mimetizam uma etiologia neoplasia ou presentes em doencas
raras como a histiocitose de células ndo-Langerhans. Os exa-
mes de imagem, particularmente a RM e a biépsia de um
orgdo afetado sdo fulcrais no diagndstico.
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Introducio: As ataxias ndo hereditdrias de instalacdo no
adulto tétm uma etiologia ampla que inclui causas téxicas,
inflamatorias, paraneopldsicas, carenciais, vasculares ou
infecciosas.

A ataxia cerebelosa autoimune primdria enquanto patolo-
gia autoimune especifica de orgdo foi recentemente descrita e
pode representar uma por¢ao dos casos previamente classifi-
cados como idiopdticos.

Caso Clinico: Doente do sexo maculino, de 76 anos, admi-
tido no servico de urgéncia por quadro com 2 meses de evolu-
¢ao de nduseas, vomitos, diarreia e perda ponderal complica-
do, nas 3 semanas prévias, por queixas de visdo turva e dese-
quilibrio.

Ao exame neuroldgico apresentava disartria, hiporreflexia
generalizada e alteracdo das provas de coordenacdo estdtica e
dinamica.

Estudo complementar negativo com recurso a avaliacdao
de autoimunidade sistémica, serologias infecciosas, marcado-
res tumorais, doseamento vitamina E, anticorpos antineuro-
nais, anti-gliadina, anti-endomisio, estudo de liquor, electro-
miografia, RMNce, TC toraco-abdomino-pélvica e estudo
digestivo endoscépico.

Durante o internamento, o doente desenvolveu quadro de
ictericia, alteracdao do padrao de citélise hepatica em associa-
¢ao a positividade para anticorpos antimitocondriais e anti-
nucleares que fundamentaram diagnéstico de cirrose biliar
primadria.

Iniciada terapéutica com prednisolona 1mg/Kg/dia duran-
te 5 dias com melhoria franca de alteracdes neurolégicas e
hepaticas.

Conclusao: Neste caso, a associacdo de quadro cerebeloso
subagudo com uma patologia autoimune com franca resposta
a corticoterapia sugere um mecanismo imunomediado de
lesdo do SNC. A negatividade do estudo etiolégico comple-
mentar sustenta o diagndstico de ataxia cerebelosa autoimu-
ne primdria.
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Introducdo: O xantoastrocitoma pleomorfico (XAP) é um
tumor raro, de baixo grau de anaplasia, correspondendo a
apenas 1% dos tumores astrocitdrios, na sua grande maioria
supratentoriais. A maioria dos XAP nao apresenta caracteristi-
cas anapldasicas e os casos de localizacao intramedular sao
excepcionais.
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Caso Clinico: Homem, 36 anos, com lombalgia, paraparé-
sia de predominio direito, hipostesia tactil e dlgica “em sela” e
do membro inferior direito com 2 meses de evolu¢do. RM com
lesdao expansiva intramedular entre T12-L1. Realizada lami-
nectomia T12-L1 e resseccao parcial com biopsia alargada da
lesao. Neuropatologia compativel com XAP anapldsico do
cone medular, com P53 imunorreactividade e IDH1 imunone-
gatividade. A andlise genética (PCR) contudo, revelou muta-
¢ao IDH1 R132C. Radioterapia e quimioterapia com temozo-
lomida complementares. Progressdo do quadro clinico com
falecimento 7 meses depois.

Discussao e Conclusdes: Trinta e um porcento dos XAP
apresentam caracteristicas anapldsicas. Descri¢do na literatu-
ra de 6 casos de XAP intramedulares, com semelhante preva-
léncia de géneros, e idades compreendidas entre 12 e 66 anos.
Apenas 1 caso com localizagdo também no cone medular e 1
outro com caracteristicas anapldsicas. A maioria tem caracte-
risticas imagiol6gicas semelhantes ao nosso caso. Este é o
Gnico caso que revelou mutacao IDH1 R132C.
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Introducdo: O envolvimento do sistema nervoso pelas
neoplasias do sistema linfitico pode ocorrer em diferentes
fases de evolucao da doenca e manifestar-se com diversas sin-
dromes clinicas. Apresentamos dois casos de Linfoma Nao-
Hodgkin Difuso de Grandes Células B (LNH-DGC-B) associa-
dos a uma expressao neuroldgica atipica.

Caso clinico: Caso 1: Homem de 78 anos, com polineuro-
patia craniana subaguda associada a perda ponderal. O exame
do LCR revelava hiperproteinorrdquia sem outras alteracoes.
A RM-CE demonstrou captagdo de contraste no V e VII pares
cranianos esquerdos. Um més depois regista-se envolvimento
do VII par contralateral e outro més depois surgimento de
paraparésia atribuido a neuropatia motora axonal. Realizou
nova RM e PET/CT-FDG que sugeriram envolvimento neoplé-
sico da nasofaringe, sendo que a biépsia revelou LNH-DGC-B.
Uma segunda andlise de LCR confirmou a presenca de células
linféides com o mesmo fenétipo. Iniciou terapéutica com QT
intratecal + R-CHOP. Faleceu por choque séptico com diag-
néstico de neurolinfomatose por LNH-DGC-B estadio IV A.

Caso 2: Mulher de 64 anos, com uveite intermédia em estu-
do associada a perda ponderal. De forma sub-aguda desen-
volve quadro de sindrome medular dorsal e disfun¢ao de mul-
tiplos pares cranianos. A RM do neuro-eixo revelou hipersinal
em T2 multifocal da substancia branca cerebral, tronco cere-
bral e medula cervico-dorsal, com captacdo de contraste no
parénquima protuberancial. O exame do LCR revelou hiper-
proteinorrdquia e discreta pleocitose mononuclear. Um
segundo exame, realizada duas semanas mais tarde, identifi-
cou a presenca de células com fendtipo de LNH-DGC-B.
Iniciou terapéutica com QT intratecal + protocolo Ferrari.
Faleceu por tromboembolismo pulmonar com diagndstico de
LNH-DGC-B primario do SNC.
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Conclusdo: Os linfomas, em particular LNH-DGC-B,
devem ser considerados na presenca de quadros neurolégicos
atipicos, sobretudo se existir envolvimento multifocal e quan-
do associados a sintomas constitucionais. A suspeita desta
etiologia deve promover uma investigacao célere e exaustiva
face as implicacdes progndsticas e terapéuticas.
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Introducdo: As manifestacdes neuro-oftalmoldgicas das
neoplasias hematolégicas sdao frequentes e dispares.
Apresentam-se trés casos de recidivas tumorais com forma de
apresentacao neuro-oftalmolégica.

Caso Clinico 1: Homem, 62A, antecedentes de linfoma
ndo-Hodgkin B difuso de grandes células (LnH-BDGC), sob R-
CHOP (rituximab, ciclofosfamida, hidroxidanorrubicina,
oncovina, prednisolona), apresentou diminuicdo stbita e
indolor de visao OD e ptose palpebral OU. Ao exame apresen-
tava parésia do III OU com envolvimento pupilar e atingimen-
to do II OD, sem alteracdes no segmento posterior. O LCR nao
evidenciava células neoplésicas. A RMNCE evidenciou espes-
samento da por¢ao pré-quiasmaética do nervo dptico direito.
Iniciou quimioterapia sistémica e intratecal acabando por
falecer por sépsis 1 més depois.

Caso Clinico 2: Homem, 47A, diagnéstico prévio de LnH-
BDGC sob CHOP com remissdao completa e transplante aut6-
logo subsequente. Apresentou diplopia binocular horizontal
de predominio na dextroversdo. Ao exame demonstrava paré-
sia do VI OD, skew deviation e nistagmo upbeat e torsional
direito. A RMNCE identificou lesdo no peddnculo cerebeloso
direito com extensao paramediana pontica, sendo a imunofe-
notipagem do LCR normal. O quadro resolveu apdés modifica-
¢ao do esquema quimioterapico.

Caso Clinico 3: Mulher, 77A, diagnéstico prévio de leuce-
mia de plasmécitos, sob CHOP. Apresentou diplopia binocular
obliqua indolor. Ao exame evidenciava parésia completa do III
OD com envolvimento pupilar. A angioTC era normal, tendo a
RMCE demonstrado realce da bainha do nervo 6ptico e seio
cavernoso OD. Admitindo-se provavel infiltracdo leucémica
do seio cavernoso e 6rbita OD modificou esquema quimiote-
rdpico com recuperagao gradual.

Conclusdes: As complicacdes neuro-oftalmolégicas
podem surgir nas neoplasias hematolégicas presumivelmente
causadas por infiltracdo ou compressdo neopldsica. A sua
identificacdo como causa tratavel é crucial.
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Introducdo: A carcinomatose meningea (CM) derivada de
carcinomas gdstricos (CG) é rara, com uma incidéncia inferior
a0.69%. O intervalo de tempo entre o diagnéstico de CG até a
deteccao da CM pode chegar aos 6 anos. A andlise histopato-
légica do liquor é o teste fundamental para o diagndstico. O
prognéstico é extremamente reservado apesar dos avancos
existentes em quimio e radioterapia.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de um homem de 66
anos, com antecedentes de mielopatia espondil6tica cervical
e de um adenocarcinoma gastrico com ressec¢ao gastrica 15
anos antes, com uma endoscopia digestiva alta recente nor-
mal, admitido no servi¢o de urgéncia por um quadro de epi-
s6dios paroxisticos com cada vez mais frequéncia de dor cer-
vical com irradiacao cefélica e para os membros superiores,
acompanhados de sudorese profusa, vomitos e taquicardia.
Estes episddios eram piores em dectbito. O exame neuroldgi-
co revelou edema da papila éptica a esquerda. A TC de cranio
foi normal e a puncdo lombar mostrou um aumento da pres-
sdo de abertura (37cmH20), hiperproteinorrdquia (80mg/dL),
hipoglicorrdquia (33% da glicose sérica) sem pleiocitose (3
céls/ul). A avaliacdo histopatolégica do liquor foi positiva
para células neopldsicas (confirmadas numa segunda pung¢ao
lombar). A RM de cranio ndo mostrou alteracdes, nomeada-
mente nao revelou impregnacdo andémala de contraste
meningeo. Ap6s extensa investigagdo, uma biépsia da anasto-
mose esofago-géstrica foi positiva para carcinoma gastrico.
Faleceu 1 més ap6s o diagnostico.

Conclusdes: Este doente tinha um CG curado durante 15
anos e foi admitido com um quadro neurolégico inespecifico.
Apesar do pequeno nimero de células encontradas no liquor,
a sua avaliacdo histopatolégica revelou-se positiva para
malignidade, permitindo o diagnéstico de CM. Pretendemos
assim reforcar a necessidade de visualizacdo do liquor em
doentes com histéria prévia de neoplasia, mesmo que CM
pareca um diagnoéstico improvavel.

Dois tumores, a mesma origem: o
contributo da analise citogenética
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Introducéo: O gliossarcoma é um subtipo raro de glioblas-
toma, com incidéncia de 1,8-2,8%. E um tumor bifdsico, com
componente glial e mesenquimatoso, cuja patogénese nao é
bem conhecida. O tratamento é semelhante ao do glioblastoma
apesar do beneficio da quimioterapia adjuvante ser discutivel.

Caso clinico: Homem, 47 anos, sem antecedentes relevan-
tes. Uma RM-CE realizada por queixas de cefaleias revelou
duas lesoes tumorais parietais direitas, com edema perilesio-
nal e realce anelar apds contraste. Remocao cirtirgica macros-
copicamente total. Diagnéstico de glioblastoma com compo-
nente oligodendroglial (GFAP, Oligo2 e P53 imunorreactivos e
IDH-1 imunonegativo) e sem qualquer componente sarcoma-
toso. Radio e quimioterapia adjuvantes. Recidiva sete meses
depois com remocgao subtotal da lesao. Diagnéstico, desta vez,
de sarcoma (rede de reticulina abundante, imunorreactivida-
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de para a vimentina) sem evidéncia inequivoca de compo-
nente glial, P53 e IDH-1 com perfil semelhante ao primeiro
tumor. A andlise genética conjunta de FISH de ambas as
lesoes revelou auséncia de deleccao das regides 1p36 e 19q13
e de amplificacdo do gene EGFR e c-MYC, mas delec¢do do
gene PTEN. A andlise molecular mostrou auséncia de metila-
¢do do gene MGMT e de mutacdo do gene IDH1. Confirmou
tratar-se do mesmo tumor.

Conclusao: O estudo neuropatolégico das duas lesoes foi
sugestivo de neoplasias distintas pela inexisténcia de compo-
nente mesenquimatoso na primeira. Porém, o estudo citoge-
nético mostrou perfil genético semelhante, destacando-se a
ndo amplificacdo do gene EGFR, tipica dos gliossarcomas.
Estes dados, sugerindo tratar-se do mesmo tumor, suportam a
teoria de que o mesmo precursor monoclonal estara na ori-
gem dos dois componentes tumorais. As diferengas morfol6-
gicas encontradas poderdo dever-se, tanto a factores de regu-
lacao epigenética, como a diferentes sensibilidades a radiagao
dos componentes sarcomatoso e glial, que terdo favorecido o
répido crescimento do primeiro, constituindo-se como possi-
vel mecanismo de adaptagao tumoral.

Micro abcessos cerebrais - uma
apresentacdo rara de infecdo do sistema
nervoso central por listeria
monocytogenes
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Introducio: Os abcessos cerebrais sdao uma forma rara de
apresentacao de infecdo do SNC por Listeria monocytogenes
com uma elevada taxa de mortalidade. Pretendemos apresen-
tar um caso clinico discutindo algumas particularidades do
seu tratamento.

Caso Clinico: Homem de 54 anos, com antecedentes de
cirrose e infeccao crénica VHC, admitido por febre e crise
ténico-clénico generalizada inaugural, seguida de hemipare-
sia direita e disartria. Realizou TC-CE que revelou area de
edema digitiforme na regido fronto-parietal esquerda e pun-
¢do lombar, cujo estudo do LCR ndo demonstrou alteracoes.
Analiticamente ndo apresentava leucocitose, a PCR era nega-
tiva e em hemocultura isolou-se Listeria monocytogenes.
Admitiu-se infe¢do aguda do SNC por Listeria monocytogenes
e iniciou antibioterapia com ampicilina e gentamicina, que foi
substituida por meropenem, de acordo com antibiograma
que revelou perfil de resisténcia as penicilinas. Por agrava-
mento clinico caracterizado por afasia nao fluente e hemiple-
gia direita, com aumento sérico da PCR, repetiu PL que se
manteve normal e realizou RMN-CE que mostrou micro
abcessos sugestivos de disseminacdo hematogénea de pro-
cesso infecioso. Perante o franco agravamento clinico sob
antibioterapia dirigida sendo duvidosa a penetra¢do do mero-
penem na barreira hemato-encefélica integra, optamos por
reintroduzir o tratamento de 12 linha com ampicilina e genta-
micina, que cumpriu durante 21 e 10 dias, respetivamente.
Verificou-se uma recuperagao gradual dos

défices apresentados. Seis semanas depois, o doente apre-
sentava melhoria significativa da linguagem e capacidade
para marcha auténoma.

Conclusdo: A gravidade das infecdes do SNC por Listeria

Sinapse

117



118

monocytogenes e a sua elevada taxa de mortalidade, deve con-
duzir a um reconhecimento precoce dos sinais e sintomas de
infecdo do SNC, bem como a institui¢do atempada da tera-
péutica. Na auséncia de inflamacdo meningea é questionével
a eficacia dos tratamentos de 22 linha, mesmo tendo em conta
os perfis de suscetibilidade antibiética realizados, nomeada-
mente do meropenem, dado a penetracao na barreira hema-
to-encefélica se encontrar provavelmente reduzida.

Abscesso talamico em crianca com
drenagem por estereotaxia: relato de caso

Marcia Cristina da Paixédo Rodrigues, José Eduardo Souza Dias
Jinior, Marcos Antonio Pereira do Rego

Servigco de Neurocirurgia do Hospital Estadual Mério Covas,
Santo André, SP, Brasil.
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Introducdo: O abscesso cerebral é uma infeccdo intracra-
niana iniciada quando micro-organismos sdo introduzidos
por trauma, infeccdo pericraniana contiguas, meningite ou
disseminacdo hematogénica de foco infeccioso distante. E
raro na infancia. As disseminagdes hematogénicas para o
cérebro podem ter localiza¢do profunda, como no tdlamo.
Apesar da diminuicao da taxa de mortalidade e complicagdes,
apos advento da tomografia axial computadorizada de cranio,
aumento na opcao de antibiéticos, ainda apresenta indices
elevados em torno de 8%. Além do tratamento clinico, as téc-
nicas neurocirtrgicas melhoraram, principalmente com o uso
da estereotaxia para drenagem e diagnéstico.

Caso Clinico: Criangca de 5 anos de idade, masculino,
admitido com cefaléia, hemiparesia esquerda, sonolento, rigi-
dez de nuca +/ 4+, com piodermite em membros inferiores.
Apresentava leucocitose, aumento PCR e VHS. A tomografia
computadorizada de crdnio mostrou imagem sugestiva de
abscesso em tdlamo direito medindo 4 cm em seu maior dia-
metro com efeito compressivo. Foi submetido a drenagem do
abscesso por estereotaxia, uso de antibioticoterapia por 28
dias e recebeu alta com melhora neurolégica e tomografica.

Descricdo do Procedimento: Sob anestesia geral colocacao
do aro estereotaxico e encaminhado a Radiologia para realizar
tomografia computadorizada axial para marcagdo das coorde-
nadas (%, y, z). No centro cirtrgico, realizado trepanacao e dre-
nagem com agulha de Sedan, com saida de material purulento.

Conclusoes: Em revisdo na literatura os autores nao cons-
tataram relato de piodermite em membros inferiores causan-
do abscesso em tdlamo. O tratamento € antibioticoterapia e
quando ha hipertensao intracraniana e nao ha resposta tera-
péutica é indicado o procedimento neurocirtrgico. Abscessos
de localizacdo profunda ou em dreas eloqiientes a estereota-
xia é a escolha para drenagem. A estereotaxia guiada por
tomografia computadorizada para drenagem e diagndstico
em abscessos cerebrais do tdlamo em criancas é eficaz, segura
e de baixa morbidade.

Streptococcus Suis - uma causa
invulgar de meningite em Portugal
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Introducdo: O Streptococcus suis é um patogéneo frequen-
temente descrito em casos de meningite na Asia (China e
Vietname) associado a exposi¢do ocupacional a suinos ou ao
consumo de porco e seus derivados, mal cozinhados. A sua
incidéncia na Europa é baixa e em Portugal existem apenas
seis casos reportados. Este trabalho pretende alertar para uma
causa rara de meningite em Portugal.

Caso clinico: Homem de 48 anos, talhante, foi admitido no
servico de urgéncia ap6s 4 dias de febre, mialgias e mal-estar
geral aos quais se associaram, 2 dias mais tarde, cefaleias,
nduseas, vomitos e diminuicdo da acuidade auditiva. Ao
exame apresentava febre, hipoactisia moderada bilateral, rigi-
dez da nuca e sinal de Kernig. O TC cerebral foi normal. Foi
realizada punc¢do lombar, com saida de LCR turvo cuja andlise
revelou 830 leucécitos/pL, dos quais 451 polimorfonucleares
e 379 mononucleares, proteinorrdquia de 1,45g/L e glicose de
0,02g/L. Iniciou empiricamente ceftriaxone, vancomicina e
dexametasona. O estudo microbiolégico do LCR veio a isolar
um Streptococcus suis sensivel aos antibidticos instituidos,
identificado também nas hemoculturas. Retrospetivamente, o
doente descrevia uma ferida com sinais de supuracao, feita
quatro semanas antes, ap6s queda de uma tabua de corte de
carne sobre o pé. Completou 18 dias de tratamento com
melhoria clinica e analitica, mantendo como sequela uma
surdez bilateral.

Conclusao: descrevemos um caso de meningite bacteriana
por Streptococcus suis com sequelas auditivas. A hipoactsia é
um sintoma frequente na apresentacao (descrita em até 50%
dos casos) e muitas vezes irreversivel. O conhecimento dos
fatores de risco, epidemiologia e aspetos clinicos desta doen-
¢a permite um tratamento dirigido mais precoce e uma possi-
vel melhoria do progndstico.

Meningoencefalomielite por
Streptococcus anginosus

Helena Felgueiras', Ant6nio Martins de Campos’, Filipa Borges®,
Telma Santos', Joana Nunes?, Margarida Mota®, Pedro Carneiro'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, 3-Servico de
Medicina Interna, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho.

hcfelgueiras@gmail.com

Introducio: Os Streptococcus do grupo anginosus (SA) sdo
comensais da orofaringe e trato gastroentestinal tornando-se
altamente patogénicos em ambientes naturalmente estéreis,
sendo capazes de causar infe¢des graves com bacteriémias e
abcessos.

Caso clinico: homem de 43 anos, histéria de tabagismo,
abuso de dlcool e de traumatismo nasal em 1998. Em dezem-
bro de 2012 apresenta quadro agudo de cefaleia, febre e rinor-
reia que evoluem com agitacdo psicomotora. Objetivamente
apresenta 39°C de temperatura, flutuagdo de consciéncia e
rigidez da nuca. A TC cerebral revela apenas sinais de polissi-
nusite, o LCR era turvo com 5000 leucdcitos (98% polimorfo-
nucleares), 13gr de proteinas e 5mg de glicose. O estudo
microbioldgico identificou SA. Com antibioterapia dirigida e
cuidados de suporte observa-se melhoria clinica. Passados 2
dias, ainda sob antibioterapia, desenvolve quadro compativel
com choque medular pelo que realiza RM do neuroeixo que
mostrou empiemas subdurais frontais, conteido purulento
intraventricular, perimedular e perirradicular, abcessos intra-
canalares e lesdo isquémica recente da cdpsula interna
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esquerda. A TC de seios perinasais confirmou soluc¢ao de con-
tinuidade no seio frontal esquerdo e erosao da placa cribifor-
me. Foram excluidos abcessos em outras localizagdes.
Realizada drenagem cirtirgica de abcesso medular seguida de
ciclo de 8 dias de penicilina e metronidazol e 32 dias de mero-
penem, com melhoria clinica e imagioldgica tendo alta hospi-
talar ao fim de 50 dias internamento. Ao fim de 2 anos apre-
senta paraparésia espdstica com marcha independente.

Discussao: Descreveu-se um caso grave de infecao por SA
com atingimento de todos os compartimentos meningeos e
importante comprometimento neuroldgico. Apesar de agres-
sivos apresentam em regra suscetibilidade antibiética ampla,
ainda que os casos mais graves possam necessitar de drena-
gem cirurgica. A sua identificacdo e instituicao de terapéutica
dirigida (médica e cirtrgica) a par da reabilitacdo fisica,
podem contribuir para minimizar as sequelas neuroldgicas a
que frequentemente se associam.

Neuroborreliose possivel em doente
com meningite linfocitaria e
mononeuropatia multipla.

André Militao, Anabela Valadas, Marisa Brum, Ana Romeiro, Rui
Guerreiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settibal, Settibal.
andrefilipemilitao@gmail.com; fanavaladas@sapo.pt;
marisatbrum@gmail.com; ana_carrilho@msn.com;
rpguerreiro@gmail.com.

Introducdo: A neuroborreliose, uma infecao do sistema
nervoso central por bactérias do complexo Borrelia burgdor-
feri sensu lato, pode manifestar-se por diversas sindromes cli-
nicas: encefalite, vasculite cerebral, mielite, meningite e radi-
culoplexoneuropatias, de predominio varidvel consoante o
estddio da infecao.

Caso clinico: Homem, 73 anos, internado por cefaleia
recorrente com 1 més e parésia aguda do musculo ocular reto
externo esquerdo. Realizou TCCE e RMCE sem alteragdes rele-
vantes, com liquor, de pressdo normal, a revelar pleocitose lin-
focitaria (290 leucécitos/pl), proteinorraquia aumentada e
hipoglicorraquia. A investigagdo complementar excluiu pato-
logia sistémica associada, e outras causas frequentes de
meningite linfocitdria. Sem qualquer terapia instituida, teve
alta, melhorado, 42 dias apds admissao, com diplopia incons-
tante na levoversao e reducao ligeira da pleocitose no liquor.
Internado 4 meses depois por paralisia facial periférica
esquerda e ainda parésia do nervo cubital direito iniciada no
meés anterior, mantendo pleocitose no liquor. De acordo com
a clinica de novo do doente e apés reavaliacdo dos exames
anteriormente realizados, atribuiu-se releviancia a um aumen-
to isolado de IgG anti-Borrelia sérico, confirmado em nova
andlise (liquor negativo). Assumindo-se o diagnéstico de neu-
roborreliose (mononeuropatia multipla, meningite linfocitd-
ria e serologia positiva para Borrelia) fez ceftriaxone, 21 dias.
Um més apds terminar o antibiético, o doente ndo apresenta-
va alteracdes neurolégicas de novo e o liquor mostrava uma
reducdo muito significativa de linfécitos.

Conclusdo: A neuroborreliose é de dificil diagnéstico pela
clinica variada e baixa sensibilidade dos testes de diagndstico,
nomeadamente quantificacdo de anticorpos anti-Borrelia e
detecdo do microrganismo por polymerase chain reaction no
liquor. Assim, e como sugerido pelas recomendagdes da
European Federation of Neurological Societies, um alto nivel de
suspeicao de possivel neuroborreliose é necessério para evitar
0 nao-diagndstico de uma doenca potencialmente tratdvel.
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Mielite Extensa como manifestacao
de Neuroborreliose

Ana Bras', Nuno Marques?, Beatriz Santiago', Fradique Moreira'
1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Infecciologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

acatbras4@hotmail.com

Introducédo: As manifesta¢oes neuroldgicas na doenca de
Lyme ocorrem entre 3-12% dos doentes, sendo a forma de
apresentacdo mais comum a meningorradiculite. Outros sin-
tomas de envolvimento do SNC, como encefalomielite e mie-
lite sdao raros (<5%).

Caso Clinico: Quadro subagudo, progressivo, de fraqueza
dos membros inferiores associado a retencao urinaria, em
doente de 66 anos de idade, do sexo masculino.

Ao exame neurolégico apresentava paraparésia assimétri-
ca, com padrao de distribuicdo piramidal da forca muscular
(G2 proximal / G2 distal no membro inferior direito e G3 pro-
ximal / G4 distal no membro inferior esquerdo), hipotonia e
hiporreflexia miotdtica dos membros inferiores, cutaneo-
plantares em extensao bilateralmente, nivel da sensibilidade
dlgica e palestésica em D6 e reflexos cutdneo-abdominais
ausentes. Sem dor ou parestesias sugerindo envolvimento
radicular. Sem eritema identificado.

A RMN-Medular revelou extenso hipersinal medular em
T2, desde o nivel D4-D5 até ao cone medular e envolvimento
transverso superior a 2/3 da medula. A RMN-CE ndo mostrou
realce leptomeningeo nem outras lesoes relevantes.

O estudo citoquimico do LCR revelou pleocitose (40 leucé-
citos mononucleares) e hiperproteinorraquia (120mg/dl). A
pesquisa de bandas oligoclonais foi positiva no LCR (+++) e
soro (+). As serologias virais e bacterianas foram negativas,
com excecdo dos titulos para Borrelia no soro
(IgM23,88;1gG<<5) e LCR (IgM4,93;1gG<<0,2). A pesquisa de
DNA-Borrelia por PCR no LCR foi positiva. O estudo micro-
biolégico (LCR/soro) foi negativo, assim como a investigacao
complementar para causas inflamatérias, autoimunes e para-
neopldsicas. O estudo electromiografico ndo evidenciou
sinais de polineuropatia sensitiva ou motora.

O doente efectuou terapéutica com ceftriaxone 2g/dia
durante 28 dias, verificando-se boa evolucao clinica.

Conclusao: Apresentamos este caso pela sua raridade na
forma de apresentacdo clinica e imagioldgica e sendo uma
doenca tratdvel, realcar a importancia da sua inclusao no
diagnostico diferencial da mielite transversa longitudinal-
mente extensa.

Deméncia Rapidamente Progressiva
e Discinésia Oro-facial: Neurosifilis e
"Candy Sign"'?

Jodo Pedro Marto', Claudia Borbinha',T4nia Lampreia', Luisa
Alves'?, Miguel Viana Baptista'?

1-Servigo de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 2-CEDOC - Faculdade de Ciéncias
Médicas da Universidade Nova de Lisboa.
joao.pedro.seabra.marto@gmail.com

Introducio: A reemergéncia da infeccao sifilitica e a pléia-
de de manifestagoes resultantes do envolvimento do sistema
nervoso central nesta entidade justificam uma particular
atencao por parte do clinico. Apresentamos um caso de neu-
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rosifilis com caracteristicas clinico-imagiolégicas invulgares,
de entre as quais se destaca a presenca de discinésia oro-facial
tipo “Candy-sign”.

Caso clinico: Homem de 45 anos, melanodérmico, traba-
lhador da construcao civil, levado ao servigo de urgéncia por
um quadro de deterioracao cognitiva de inicio insidioso e
curso progressivo com meses de evolucdo. No exame geral
nao tinha alteracdes relevantes e no exame neurolégico apre-
sentava um quadro de compromisso cognitivo global, com
destaque para o compromisso da linguagem e para as altera-
¢oes de comportamento, associadas a presenca de reflexos
primitivos. Paralelamente existia uma subtil e episédica disci-
nésia oro-facial esquerda (documentada em registo de video).
A avaliag@o neuropsicoldgica documentou o compromisso da
linguagem e das fung¢des do lobo frontal. A RM-CE revelou
extenso hipersinal nas sequéncias ponderadas em T2 da subs-
tancia branca subcortical frontal e temporal bilateral. Os tes-
tes treponémicos e ndo-treponémicos foram positivos no
soro, sem co-infec¢ao VIH. O estudo do LCR revelou 15 célu-
las/ul, de predominio mononuclear, hiperproteinorraquia
(100 mg/dL), sintese intratecal de IgG e VDRL positivo.
Realizou terapéutica com penicilina EV 4M de unidades 4/4h
durante catorze dias. Na avaliacdo aos trés meses revelava
melhoria discreta do compromisso cognitivo mas ndo tinha
ainda retomado a sua actividade profissional. Mantinha VDRL
positivo no soro, mas com titulo inferior, e alteracdes imagio-
logicas sobreponiveis.

Conclusdo: Apresentamos um caso de neurosifilis caracte-
rizado por deméncia rapidamente progressiva associada a
alteracao da substancia branca cerebral. A presenca da disci-
nésia oro-facial com as caracteristicas relatadas tem sido
apontada na literatura como manifestacdo rara da infeccao
sifilitica. Um baixo limiar de suspei¢do para o diagndstico da
neurossifilis € importante nos casos de deméncia rapidamen-
te progressiva no jovem.

Da crise convulsiva ao desafio
diagnéstico

Rita Martins', David Aparicio? Rita Manso®, Vasco Geraldes?,
Angela Timéteo’, José Campillo’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Cirurgia, 2-Servico de
Anatomia Patolégica, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca.

ritadossantosmartins@gmail.com

Introducéo: O envolvimento do SNC corresponde a 1%
dos casos de tuberculose em imunocompetentes, apresentan-
do pior prognéstico e morbi-mortalidade comparativamente
ao envolvimento pulmonar. O diagndstico continua a ser um
desafio actual, face o amplo espectro clinico e limitacao labo-
ratorial dirigida a infeccao por mycobaterium tuberculosis.

Caso Clinico: Homem de 35 anos, imunocompetente,
apresenta trés lesdes ocupando espago parenquimatosas bi-
hemisféricas. Foi admitido por crise convulsiva ténico-clénica
generalizada.

RM-CE revelou hipointensidades em T1 e T2 com edema
vasogénico circundante, e ap6s injec¢ao de contraste verifica-
se reforco de sinal periférico, sem captacdo meningea.
Apresentava bom estado geral e exame objectivo normal. De
acordo com as caracteristicas imagiolégicas, admitiram-se as
hipoteses diagnoésticas de abcessos por endocardite, lesdes
metastdticas e toxoplasmose cerebral. O estudo cardiaco foi
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normal. HIV 1 e 2 negativos. Exame citoquimico e microbiol6-
gico de liquor normal. Elevacdo dos marcadores tumorais CA
15.3 (61.50 U/mL) e $2microglobulina (2.59 U/mL). Na inves-
tigacdo de neoplasia primdria, a TC-TAP revelou multiplas
adenopatias mesentéricas e marcado espessamento perito-
neal. Ecografias tiroideia, testicular e broncofibroscopia nor-
mais. Foi realizada laparoscopia abdominal para biépsia, com
aspecto macroscépico muito sugestivo de extensa carcinoma-
tose peritoneal. Contudo, o exame histolégico revelou granu-
lomas inespecificos ndo caseosos ‘tipo-sarcéide’, ndo caracte-
risticos de etiologia neoplésica ou infecciosa. Face os achados
inconclusivos, colocou-se a hipdtese de Tuberculose do SNC e
peritoneal. IGRA positivo (6.41 UI/mL). Hemoculturas, PCR
no soro e liquor de M.tuberculosis negativas. Iniciaram-se
tuberculostéticos e aos 4 meses de terapéutica observou-se
regressdo das lesdes parenquimatosas. Actualmente o doente
encontra-se sob tratamento e vigilancia clinica.

Conclusido: Reportamos um caso de Tuberculose do SNC e
peritoneal num doente imunocompetente, cuja forma de
apresentacao foi atipica. Salientamos a reduzida expressivida-
de clinica face o atingimento destes sistemas de 6rgaos, ausén-
cia radioldgica de captacao meningea e liquor normal. Este
constituiu um diagnéstico presuntivo de elevada suspeita cli-
nica, posteriormente confirmado nas RM-CE de controlo.

Paquimeningite hipertréfica ndo
idiopatica

Andreia Magalhaes', Catarina Campos', Diogo Simao?, Ana
Patricia Antunes’, Filipa Falcao', Luisa Albuquerque’, José
Pimentel’

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

andreiasdmagalhaes@gmail.com

Introducdo: A paquimeningite hipertréfica manifesta-se
com cefaleia, neuropatias cranianas ou ataxia e pode ser cau-
sada por trauma, infecdo, infiltragdo neopldsica e doencas sis-
témicas autoimunes, mas muitos casos sao considerados idio-
paticos.

Caso clinico: Mulher, 43 anos, natural de Sdao Tomé e
Principe, sem antecedentes médico-cirtrgicos relevantes.
Recorreu ao Servigo de Urgéncia, por agravamento desde ha 1
semana de cefaleia frontal bilateral com agravamento com
decubito referindo ainda diminuicao da acuidade visual bila-
teral desde hd 5 meses e ptose palpebral desde hd 1 més. A
observacao apresentava diminui¢do da acuidade visual e atro-
fia otica bilateral, parésia da supraducdo e ptose do olho
esquerdo. A RM do neuroeixo mostrou realce de sinal dural no
pavimento das fossas anterior e média ap6s a injecao de gado-
linio. A avaliacao analitica mostrou estudo de autoimunidade
negativo, serologia HIV, sifilis e HTLV negativas e teste IGRA
positivo. Liquor limpido e incolor com 0,8 células/mm3, gli-
corrdquia e cloretos normais e ligeira hiperproteinorraquia,
exames bacterioldgico e micolégico negativos e coloragao por
Ziehl-Neelsen, cultura micobacterioldgica e PCR de M. tuber-
culosis negativa. A biopsia dural mostrou dreas de inflamacao
granulomatosa necrotizante. A coloracao com Ziehl-Neelsen e
exame cultural micobacteriolégico do tecido de biépsia foram
negativos e a PCR do M. tuberculosis no tecido dural foi posi-
tiva. A doente iniciou terapéutica tuberculostatica e evoluiu
favoravelmente.
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Conclusdes: Na literatura estdo descritos casos de paqui-
meningite hipertréfica “idiopatica” responsiva a tuberculosta-
ticos o que pode sugerir a sua etiologia. Apresentamos um
caso de paquimeningite hipertréfica craniana tuberculosa
sem leptomeningite associada evidenciando a sua dificuldade
diagnéstica. Apenas o exame histopatoldgico e a PCR do M.
tuberculosis do tecido dural sugeriram o diagnéstico. Este
caso reforca a importancia de biépsia dural para estabeleci-
mento do diagnéstico etiolégico e orientacdo terapéutica ade-
quada da paquimeningite hipertréfica.

Neurossarcoidose: por vezes o
essencial é invisivel aos olhos

Elisa Campos Costa’', Ana Patricia Pereira® Inés Rosario
Marques', Ana Ribeiro’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna. Hospital
Garcia de Orta, Almada.

elisacamposcosta@gmail.com

Introducdo: A sarcoidose é uma doengca inflamatéria gra-
nulomatosa sistémica idiopatica. O envolvimento do sistema
nervoso central pode ocorrer em cerca de 5-15% dos casos e
mimetiza frequentemente outras patologias.

Caso Clinico: Mulher, 44 anos, melanodérmica, com ante-
cedentes de pansinusite. Admitida por quadro progressivo,
com trés meses de evolucdo, de diminuicdo da acuidade
visual (olho direito 10/10, olho esquerdo 2/10, com palidez
papilar bilateral). A TC-CE revelou lesao isodensa no tubércu-
lo selar e analiticamente apresentava hiponatrémia. Perante
hipétese diagndstica de neoplasia iniciou corticoterapia com
melhoria sintomatica. Posteriormente apurou-se sindrome
sicca desde hd dois anos, episédios de galactorreia e polidip-
sia. No exame neurolégico salientava-se: defeito pupilar afe-
rente esquerdo, hipostesia em meio e luva baixa com hiporre-
flexia nos membros inferiores. A RM-Encefélica documentou
lesdo extra-axial da linha média da base do cranio, com atin-
gimento das estruturas da regido etmdido-esfenoidal, com
compressao dos nervos 6ticos, edema hipotaldmico e quias-
matico; hipointensa em T2, com reforgo de sinal ap6s gadoli-
nio. Analiticamente destacam-se: elevacao da velocidade de
sedimentacdo e da atividade da enzima conversora de angio-
tensina (ECA), panhipopituitarismo hipofisario. A andlise do
LCR revelou pleocitose com 6 células, aumento de atividade
de adenosina deaminase e ECA, sem celtlas neopldsicas ou
bandas oligoclonais. A eletroneuromiografia foi normal.
Realizou TC-Tordacica que revelou pneumonite intersticial e
adenopatias peri-hilares e subcarinicas, tendo realizado pos-
teriormente broncofibroscopia e biépsia ganglionar que con-
firmaram o diagndstico de sarcoidose. Incrementou-se corti-
coterapia para 1mg/Kg/dia. Admite-se diagndstico final de
sarcoidose pulmonar e neurossarcoidose provével. Seis meses
volvidos assistiu-se a melhoria clinica e regressao lesional par-
cial em RM-Encefdlica.

Conclusao: O presente caso clinico, no qual as manifesta-
¢des neuroldgicas constituem a apresentacdo inaugural de
sarcoidose e cujos achados imagioldgicos sao atipicos, mime-
tizando neoplasia, alerta para a necessidade de um elevado
grau de suspei¢do na avaliacdo diagnéstica diferencial cuida-
da destes doentes.
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Desvio conjugado do olhar: sinal
localizador de acidente isquémico
transitorio de causa hemodinamica?

Helena Felgueiras', Sofia Figueiredo', Pedro Barros'"? Ludovina
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Miguel Veloso'?

1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de AVC, 3-Servi¢o de
Imagiologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.
hcfelgueiras@gmail.com

Introducdo: Os AIT podem apresentar-se com variados
défices neuroldgicos focais. Estdo descritos desvios conjuga-
dos do olhar habitualmente acompanhados de outros défices
neurolégicos (sejam de origem supra ou infratentorial).
Sintomas estereotipados, associados a variagdes posturais,
sugerem isquemia de natureza hemodinamica.

Caso clinico: Homem de 62 anos, fumador, hipertenso,
histéria de AVC de tipo lacunar esquerdo em 2013. Da investi-
gacdo salienta-se oclusao carotidea direita (assintomadtica).
Apresenta-se no SU descrevendo episddios iniciados ha cerca
de 3 meses, transitdrios, intermitentes, estereotipados, com
duracdo aproximada de dois minutos, de desvio conjugado do
olhar para a direita, sem outra sintomatologia associada,
desencadeados pelo ortostatismo e revertidos em dectbito.
Um dos epis6dios foi presenciado no SU; proposto interna-
mento que doente recusa. Uma semana depois apresenta-se
com desvio ocular conjugado direito, hemianopsia homoni-
ma e hemiparésia esquerdas (NIHSS 12), completamente
revertidas ap6s trombolise endovenosa. Passados dois dias
apresenta episédio subito de hemiparésia esquerda isolada
sustentada. Angio-RM cerebral: enfarte recente hemi-protu-
berancial direito, auséncia de lesdes recentes em territério
carotideo, com enfartes antigos cortico-subcorticais direitos
em territério fronteira temporoparietais, oclusdo carotidea
direita, e estudo de perfusao com hipoperfusao em territério
carotideo direito.

Discussdo: Classicamente, os casos descritos de AIT de
causa hemodinamica, apresentam-se com movimentos invo-
luntarios estereotipados dos membros (limb-shaking), acom-
panhados ou ndo de outra sintomatologia. Até a data, contu-
do, ndo temos conhecimento de descri¢cdes com desvios ocu-
lares conjugados (isolados ou ndo). A sua fisiopatologia no
AVC hemisférico esté relacionada com lesao do campo ocular
frontal. O inicio de sintomas com variacdes posturais e drea de
hipoperfusao hemisférica direita, sugerem esta localiza¢ao
como sintomadtica e etiologia hemodinamica. O enfarte protu-
berancial direito tratou-se, na nossa opinidao, de um novo
evento, sem relacao com os episodios prévios.

O calcanhar de Aquiles no
diagnéstico de lesao talamica: um caso
clinico

Ricardo Soares-dos-Reis'?, Luis Braz'?, Joao Pedro Filipe?,
Madalena Pinto’

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

r.soaresdosreis@gmail.com

Introducio: Dada a sua localizacdo privilegiada, os enfar-
tes talamicos podem ter manifestacoes motoras, sensitivas,
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cognitivas e comportamentais. Mais raramente, podem apre-
sentar-se como défices neurolégicos em segmentos corporais
circunscritos, tornando dificil o diagnéstico diferencial.

Caso clinico: Mulher de 57 anos, diabética hd 27 anos, sob
anti-diabéticos orais, hipertensa, dislipidémica, com cardiopa-
tia isquémica (intervencionada cirurgicamente) e diagnéstico
recente de sindrome depressivo. Apés procedimento dentério,
inicia diminuicdo da sensibilidade no calcanhar direito, com
extensao, em horas, da drea hipostésica ao membro inferior
direito (MID) e regido perineal direita, sem percepcao de défi-
ces motores ou alteracoes esfincterianas. No dia seguinte, diri-
ge-se ao servico de urgéncia por manutencdo das queixas e
nocao de défice motor no MID, nomeadamente na marcha. Ao
exame neurolégico, parésia proximal do MID (4+/5) e hiposte-
sia dlgica direita incluindo regido perineal, aparentando nivel
sensitivo por T8-T10 com reflexos médios, simétricos. A TC-CE
nao demonstrou lesdes agudas. No internamento, recuperagao
motora gradual e regressdo progressiva da area hipostésica,
permanecendo, ap6s 7 dias, apenas restrita a regido calcanea
direita. Apresentou, de novo, queixas disestésicas na mesma
area, principalmente noturnas. Realizou RM medular, sem
alteracoes justificativas da clinica. O estudo posterior por RM
encefdlica evidenciou “lesdo isquémica sub-aguda na vertente
posterolateral do tdlamo esquerdo com ligeira extensdo a
regido posterior do bragco posterior da cdpsula interna”.
Substituiu-se aspirina por clopidogrel. Realizou EcoDoppler,
Ecocardiograma transtordcico e Holter que ndo mostraram
alteracdes relevantes. A data de alta, apresentava queda do
MID na prova de Mingazzini, com reflexos aquiliano e rotulia-
no discretamente aumentados e hipostesia centrada na ver-
tente lateral do calcaneo direito e bordo lateral do pé. As quei-
xas disestésicas melhoraram apds introdugdo de gabapentina.

Conclusdes: As lesoes vasculares talamicas podem apre-
sentar-se com sintomatologia atipica, na dependéncia da
somatotopia do individuo em estudo, simulando lesées nou-
tras localizacdes/outras etiologias, podendo levar a atrasos na
orientagdo diagnoéstica e terapéutica.

Hipoacusia bilateral subita: uma
forma rara de apresentacado de isquemia
vertebrobasilar

Sofia Figueiredo', Pedro Barros'*, Sara Ferreira®, Sérgio Castro®,
Daniela Seixas®, Miguel Veloso'*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Cardiologia, 3-Servico de
Imagiologia, 4-Unidade de AVC, Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia/Espinho.

sofia.b.figueiredo@gmail.com

Introducéo: Devido a inexisténcia de circulacdo colateral,
o ouvido interno é particularmente vulneravel no contexto de
isquemia vertebrobasilar. A hipoacusia é, no entanto, uma
forma rara de apresentacdo de evento cerebrovascular da cir-
culagao posterior.

Caso clinico: Homem de 52 anos, histéria de tabagismo,
dislipidemia e diabetes mellitus. Admitido por enfarte agudo
do miocérdio com supradesnivelamento de ST, submetido a
tratamento endovascular de revascularizacdo corondria; uma
hora apés o procedimento instalagdo subita, de hipoacusia
bilateral. Ao exame neuroldgico apresentava hipoacusia bila-
teral grave, disartria, oftalmoparésia complexa e HHE (NIHSS:
4). TC CE sem alteragdes; angio-TC TSA revelou provéavel
trombo endoluminal suboclusivo do terco médio da artéria
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basilar. Nao realizou trombélise EV dado ter APTT>80 seg;
decidido ndo prosseguir para tratamento endovascular dado
NIHSS:4. Iniciou hipocoagulacdo com heparina nao fraccio-
nada em perfusao, tendo-se verificado melhoria significativa
dos défices neurolégicos (24h depois objectivada apenas
hipoacusia bilateral ligeira). Angio-RM demonstrou dreas de
isquemia recente no territério de ambas as PICA”s. Ao 5° dia
de internamento realizou novo AngioTC que revelou recanali-
zacao da artéria basilar, persistindo contudo estenose focal
(cerca de 70%) com cerca de 4mm de comprimento, imediata-
mente proximal em relacdo a origem das AICAS. Realizou
audiometria tonal que revelou perda auditiva neurossensorial
bilateral ligeira. Alta sob terapéutica tripla.

Conclusdo: A artéria auditiva interna é a principal respon-
savel pela irrigacao do nervo colear e da cdclea. Esta artéria
tem habitualmente origem na AICA, embora possa também
provir da PICA ou da artéria basilar. Consideramos que a
causa mais provdvel da hipoacusia é a extensdo de uma
placa/trombo da artéria basilar ao 6stio da AICA e uma dimi-
nuicdo significativa da pressdao de perfusdao em ambas as
AICAs, com hipoperfusao do ouvido interno.

Sindrome de Roubo da Artéria
Subclavia: um caso de "insuficiéncia”
vertebro-basilar

Sofia de Figueiredo’, Sérgio Castro®, Manuel Ribeiro? Pedro
Barros'?, Ludovina Paredes®, Tiago Gregério®, Alexandra
Canedo*, Miguel Veloso'?

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia, 3-Unidade de
AVC, 4-Servico de Cirurgia Vascular, Centro Hospitalar Vila Nova
de Gaia/Espinho.

sofia.b.figueiredo@gmail.com

Introducéo: O fenémeno de roubo da artéria subcldvia
ocorre no contexto de doenca esteno-oclusiva da artéria sub-
cldvia na sua porcdo proximal. A Sindrome de Roubo da
Artéria Subclédvia implica a existéncia de sinais/sintomas neu-
roldgicos do territdrio arterial vertebro-basilar; a existéncia de
sintomatologia estd intimamente dependente do grau de
estenose e da capacidade de colateralizacao de outros territ6-
rios arteriais.

Caso Clinico: Doente de 74 anos, histéria de cardiopatia
isquémica e referéncia a estenose da artéria subcldvia esquer-
da diagnosticada ha mais de 20 anos. Internada por instalacao
stbita de disartria e hemiparésia direita. TC CE revelou possi-
vel lesdo isquémica aguda protuberancial esquerda e multi-
plas lesdes isquémicas ndo recentes em territério posterior.
Da investigacdo realizada salienta-se: ecodoppler dos vasos
pescoco e transcraniano com padrao de sindrome de roubo
‘completo’ da artéria subcldvia esquerda e artéria basilar com
fluxo bidireccional em repouso; angio-RMN com lesao isqué-
mica recente hemiprotuberancial esquerda e evidéncia de
multiplas lesdes vasculares nao recentes (essencialmente da
circulacao posterior), bem como sugestao de estenose bilate-
ral das artérias subcldvias. A angiografia convencional, reve-
lou preenchimento retrégrado da artéria vertebral esquerda,
uma estenose proximal> 70% da artéria subcldvia direita e
oclusao da artéria subcldvia esquerda. Ap6s discussao multi-
disciplinar decidido tratamento endovascular: oclusdao do
segmento V3 esquerdo por embolizacdo com coils (dado que
esta artéria ndo contribuia para a irrigacao do territorio verte-
bro-basilar nem para a irrigacdo do membro superior esquer-
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do) e angioplastia da artéria subcldvia direita. Verificou-se
melhoria tensional em ambos os membros superiores e
melhoria hemodindmica significativa da circulacao posterior.

Conclusao: Apresentamos o caso de doente com patologia
esteno-oclusiva bilateral das artérias subclavias, condicionan-
do marcada repercussdo hemodinamica sobre a circulagao
posterior e, assim, um verdadeiro caso de insuficiéncia verte-
bro-basilar. A opcao pelo tratamento endovascular visou, fun-
damentalmente, a melhoria da hemodinamica da circulacao
posterior e assim, a prevencao da “acumulacao” de lesdes
isquémicas neste territério.

Sindrome hemi-bulbar com
hemiparésia ispilateral: uma pista para o
diagnéstico de disseccao arterial?

Raquel Barbosa', Filipa Ladeira’, Sofia Calado'?, Miguel Viana-
Baptista'?

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

ana.r.barbosa@hotmail.com

Introducdo: A sindroma clinica hemi-bulbar causada por
acidente vascular cerebral é raro, com séries recentes a apon-
tarem para 2,6% dos casos de enfarte bulbar. Tipicamente o
défice motor é contralateral a lesdo, sendo que a presenca de
hemiparésia ipsilateral € um achado raro parecendo dever-se
a les@o do trato piramidal ap6s a decussagao das piramides.
Nesta circunstancia, foi sugerido que a disseccdo, e ndo a
doenca aterosclerética, da artéria vertebral fosse a etiologia
implicada. Apresentamos dois doentes com sindromas hemi-
bulbares com hemiparésia ipsilateral em contexto de dissec-
¢do da artéria vertebral.

Caso 1: Mulher de 41 anos, admitida por quadro com 9 dias
de evolucdo de cefaleia hemicraniana direita, vertigens, diplo-
pia e alteragdes sensitivas na hemiface direita. Ao exame neu-
rolégico apresentava lateropulsao direita do tronco, sindroma
de Horner direito, disfonia, hemiparésia direita discreta de
predominio braquial, hipostesia algica dos membros esquer-
dos e hemiface direita, ataxia apendicular direita. Realizou
RM CE que revelou lesdao isquémica aguda bulbar lateral direi-
ta e disseccdo da artéria vertebral direita V3.

Caso 2: Homem de 33 anos com inicio stbito descoorde-
nacao dos membros direitos, associado a cervicalgia e pares-
tesias do membro superior direito com 3 semanas. Ao exame
neuroldgico disfonia, lateropulsdo direita do tronco, hemipa-
resia direita discreta com parésia facial central direita, hipos-
tesia dlgica dos membros esquerdos e hemiface direita, erros
na sensibilidade proprioceptiva do membro superior direito,
hemiataxia apendicular direita. RM CE com enfarte bulbar
postero-lateral direito na jun¢ao bulbo-medular e dissec¢do
artéria vertebral direita no segmento V3.

Conclusao: Os casos apresentados corroboram a impressao
de que a dissecgao da artéria vertebral esteja implicada nas sin-
dromas hemi-bulbares acompanhados de hemiparésia ipsila-
teral, sendo que o atingimento preferencial do segmento V3
parece ser responsavel pela lesdo das fibras piramidais numa
localizagao mais caudal a causada por doenga ateromatosa.
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Disseccao carotidea: um evento
isolado, um evento recorrente, ou um
fenotipo de lesdo arterial?

Cldudia Borbinha', Filipa Ladeira’, Joao Pedro Marto', Sofia
Calado"** Miguel Viana-Baptista"**

1-Servico Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental (CHLO), 2-Unidade AVC, Hospital Sao
Francisco Xavier, CHLO, 3-CEDOC, NOVA Medical School.
claudiaborbinha3@gmail.com

Introducio: O risco de disseccdo recorrente em artéria ini-
cialmente ndo afectada é de 2% no primeiro més e 1% no pri-
meiro ano, com risco persistentemente aumentado durante,
pelo menos, uma década. Raramente, a dissec¢ao pode recor-
rer na mesma artéria. Os factores preditivos de recorréncia sao
mal conhecidos.

Caso clinico: Doente do sexo masculino que, aos 47 anos,
duas semanas depois de apendicite aguda, desenvolve quadro
de cervicalgia e disfuncao de pares cranianos baixos. O exame
geral ndo tinha alteracoes, referindo-se apenas morfotipo lon-
gilineo. O exame neuroldgico revelava ptose palpebral direita
e compromisso do IX, X e XII nervos cranianos. A RM revelou
dissec¢@o da artéria carétida interna (ACI) direita sem inter-
rupc¢ao do fluxo, tendo o doente ficado sob antiagregacgao pla-
quetdria. No mesmo ano é admitido por insuficiéncia cardia-
ca por miocardiopatia dilatada e desenvolve hipertensao e
hipercolesterolémia. Nao existe clinica sugestiva de disseccao
nem défices ictais até aos 59 anos, altura em que é admitido,
na sequéncia de infeccao das vias respiratérias, por quadro de
hemiparésia esquerda no contexto de dor orbito-frontal direi-
ta e acufeno pulsétil a esquerda. O exame geral ndo tinha
novas alteracdes e o exame neurolégico mostrava hemiparé-
sia flicida esquerda. Em RM objectivou-se lesdo isquémica
aguda tdlamo-capsular direita e, adicionalmente, documen-
tou-se dissec¢do da ACI direita e da ACI esquerda. Sob anti-
coagulacdo com varfarina, registou-se melhoria e o doente
teve de alta sem défices neurolégicos. Em ambas as ocasides
nao foi identificado um traumatismo prévio e os exames labo-
ratoriais nao revelaram alteracdes significativas, (nomeada-
mente o estudo imunolégico que incluiu extensa bateria de
auto-anticorpos).

Conclusdes: Este caso ilustra a possibilidade de recorrén-
cia tardia de dissecc¢ao carotidea e sublinha a necessidade de
monitorizacao a longo prazo. A existéncia de mais do que um
evento e o envolvimento simultaneo de mais do que um vaso
sugere a existéncia de fenétipo vascular predisponente.

Quando a clinica tem razao

Francisco Bernardo', Lia Leitao', Mariana Santos', Luisa
Biscoito?, Elsa Parreira', Amélia Nogueira Pinto'

1-Servigo de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora; 2-Departamento de Imagiologia, Hospital
CUF Infante Santo, Lisboa.

francisco.m.bernardo@gmail.com

Introducao: A disseccdo espontanea da artéria vertebral é
uma causa rara e possivelmente sub-diagnosticada de AVC,
afectando principalmente o adulto jovem. Deste modo, é fun-
damental uma forte suspei¢@o clinica, mesmo nao existindo
confirmacao imagioldgica, visto que pode suscitar implica-
coes terapéuticas.

Caso Clinico: Homem de 29 anos, habitos tabagicos mode-
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rados, recorreu ao servico de urgéncia por instalacao stbita de
cefaleia fronto-parietal direita, parestesias na hemi-face direi-
ta e desequilibrio da marcha com lateropulsao direita. Negava
traumatismo cervical prévio. Realizou TC-CE que revelou
lesdo isquémica no territério da artéria cerebelosa pdstero-
inferior direita, pelo que ficou internado, iniciando anti-agre-
gacao oral. No dia seguinte, instalacdo subita de cefaleia
parietal direita com irradiacao posterior associada a nistagmo
horizonto-rotatério e discreto desequilibrio da marcha, evi-
denciando-se, na RM-CE, enfarte isquémico cerebeloso poés-
tero-inferior e coértico-subcortical occipital péstero-inferior
direito, observando-se fluxo filiforme na artéria vertebral
direita com perda de sinal de fluxo no segmento terminal por
Angio-RM. O presente quadro clinico e imagiolégico sugeriam
uma possivel dissec¢ao vertebral, o que nao foi confirmado
pela Angio-TC dos vasos cervicais. Uma semana depois, sob
anti-agregacao oral, instalag@o subita de cefaleia frontal direi-
ta de intensidade severa associada a parestesias na hemi-face
e membro superior direitos com agravamento do desequili-
brio da marcha prévio, observando-se no exame neurolégico
ptose palpebral, hiperémia conjuntival e miose a direita, bem
como hipostesia tacto-algica da mao direita, iniciando enoxa-
parina em dose terapéutica, ap6s exclusdo de transformacao
hemorragica. Para esclarecimento etiolégico, fez angiografia
cerebral, documentando-se dissec¢ao da artéria vertebral
direita e RM-CE que nao revelou lesoes isquémicas de novo.
Existiu melhoria clinica permanecendo discreta assimetria
palpebral, tendo alta anticoagulado com varfarina.

Conclusoes: O caso descrito demonstra a importancia da
suspeicao clinica e o facto de, por vezes, ser necessario com-
binar diferentes métodos imagioldgicos na abordagem destes
doentes, podendo o atraso diagnéstico levar ao agravamento
clinico incapacitante e piorar o progndstico.

Sindrome de encefalopatia
posterior reversivel e drepanocitose

Ana Arraiolos’, Pedro Vilela?, José Vale', Nuno Inécio’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
Beatriz Angelo, Loures.

arraiolos.ana@gmail.com

Introducéo: O sindromo de encefalopatia posterior rever-
sivel (PRES) é uma entidade clinico-radioldgica definida pela
associacdo de sinais neuroldgicos focais agudos e edema
vasogénico da substancia branca subcortical das regides
parieto-occipitais, sendo actualmente reconhecidas localiza-
¢coes e manifestacoes atipicas. A ocorréncia de PRES associa-
se geralmente a factores predisponentes, tais como, hiperten-
sdo arterial aguda, septicemia, transfusdo, quimioterapia,
eclampsia ou doencgas auto-imunes. Os poucos casos descri-
tos associando drepanocitose e PRES sdo na sua maioria
doentes pediatricos, sendo muito raros em adultos.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 19 anos, melano-
dérmico, com drepanocitose (homozigotia SS), com varias com-
plicacoes crénicas e de dificil controlo, mesmo com suporte
transfusional. Internado por sindrome tordcica aguda complica-
do por choque séptico com faléncia multiorganica. Pela gravida-
de da situacao foi necessario suporte transfusional, aminérgico
e ventilatério, durante 10 dias, periodo durante o qual foram
registados picos hipertensivos recorrentes. Ap6s extubagao,
constatou-se a presenca de depressao do estado da consciéncia,
desvio do olhar para a direita e hemiparésia esquerda de predo-
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minio braquial. A primeira RM-CE revelou a presenca miltiplas
lesdes vasculares hemorrdgicas, bilaterais com localizagao corti-
co-subcortical temporo-parietal direita e fronto-parietal bilate-
ral, com exuberante edema associado. A evolucdo clinica foi
favoravel, com melhoria da hemiparésia esquerda, estando
auténomo a data da alta (27° dia). Na RM-CE, 6 semanas depois,
observou-se uma melhoria significativa das lesdes, consistente
com o diagnostico de PRES complicado por hemorragia.
Conclusoes: Os sinais neurolégicos da PRES podem ser
dificeis de avaliar em doentes internados com multiplas
comorbilidades; todavia a sua ocorréncia deve ser considera-
da quando existem situagdes predisponentes. Além dos
potenciais factores ocorridos durante o internamento, a dis-
funcao endotelial de base associada a drepanocitose terd um
papel fundamental como desencadeante da sindrome neste
doente. Salientamos a evolugao favoravel e a importancia da
discussdo multidisciplinar para melhor correlagdo clinico-
imagioldgica, nomeadamente nos casos atipicos.

Variante infratentorial de Sindrome
de encefalopatia posterior reversivel
complicado por enfarte isquémico bilateral

Filipa Ladeira, André Caetano, Sofia Calado, Francisca Sa
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental,
Lisbon/Portugal.

filipaladeira@msn.com

Introducio: A sindrome de encefalopatia cerebral poste-
rior reversivel (PRES) apresenta-se raramente com envolvi-
mento infratentorial exclusivo. Reportamos o caso clinico de
doente com variante infratentorial complicada de enfartes
lacunares bilaterais da circulacao posterior.

Caso Clinico: Homem de 53 anos, com antecedentes de
infeccao a HCV e hipertensao, admitido no SU por quadro
subagudo de fraqueza e descoordenacdo dos membros
esquerdos, diplopia, desequilibrio da marcha e cefaleia ligei-
ra. Ao exame objectivo apresentava TA 203/125mmHg, hemi-
parésia esquerda com RCP esquerdo extensor, hemiataxia
cerebelosa esquerda. A avaliacdo analitica revelou elevacao da
PCR (5.8mg/L) e crioglobulinémia. No estudo do liquor apre-
sentava hiperproteinorraquia (79 mg/dL) e elevagdo do quo-
ciente de albumina, sem elevacdo de contagem celular ou
alteracdo do estudo imunoldgico. Realizou TC CE que nao
apresentava alteracoes e RM CE que revelou lesao hiperinten-
sa em T2 e FLAIR protuberancial e dos hemisférios cerebelo-
sos, sem alteracdes em DWI mas com hipersinal em mapa
ADC, consistente com edema vasogénico. O estudo por espec-
troscopia foi incompativel com lesdo neoplésica.
Adicionalmente documentaram-se lesdes tdlamo-capsulares
bilaterais com hipersinal em DWI sugestivas de lesdes isqué-
micas recentes. Iniciou terapéutica antihipertensora e metil-
prednisolona. Apds 1 semana verificou-se reversao completa
da hemiparesia e hemiataxia esquerdas, mantendo contudo
RCP esquerdo extensor. Realizou nova RM CE apds 1 més que
documentou reversdo quase completa da lesdo infratentorial
com persisténcia de lesdes nicleo-capsulares bilaterais

Discussdo: O quadro clinico-imagiol6gico do doente descri-
to é sugestivo de variante infratentorial de Sindrome de encefa-
lopatia posterior reversivel em provavel relacao com hiperten-
sao descontrolada e crioglobulinémia. Pretendemos chamar a
atencdo para a necessidade de controlo tensional adequado
para evitar potenciais complica¢gdes como o enfarte isquémico.
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Variante central do sindrome da
encefalopatia posterior reversivel: talvez
mais comum do que o esperado
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1-Servico de Neurologia, 2-Unidade de AVC, Hospital de Faro,
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Introducdo: O sindrome da encefalopatia posterior rever-
sivel (PRES) é uma entidade clinico-radiolégica caracterizada
uma variedade de manifestacdes neurolégicas associadas a
edema vasogenico reversivel envolvendo a substancia corti-
co-subcortical parieto-occipital. Uma das suas caracteristicas
fulcrais passa pela reversibilidade contando que é corrigido
do factor precipitante. A sua variante central, raramente
reportada, (CV-PRES) refere-se ao envolvimento predominan-
te ou exclusivo do tronco cerebral.

Objectivos: Identificacao e caracterizacao dos casos de CV-
PRES num servigo de neurologia, suas caracteristicas clinicas,
diagnéstico, evolugdo e progndstico.

Métodos: Analise retrospectiva de série de casos durante um
periodo de 5 anos (2010-2015) de um servico de neurologia reco-
lhendo caracteristicas demograficas e clinico-radioldgicas.

Resultados: Foram identificados 4 casos, do sexo femini-
no, sendo a idade média de 44 anos. Em todos os casos a etio-
logia foi hipertensiva, com envolvimento quase exclusivo do
tronco cerebral, embora o tdlamo e a substancia branca peri-
ventricular estivessem também afectadas em dois doentes.
Em nenhum dos doentes o diagnéstico de CV-PRES foi colo-
cado inicialmente, os seguintes diagndsticos alternativos
foram colocados: de encefalite (1), glioma intrinseco do tron-
co (2) e lesao desmielinizante (1). A exuberancia radiologica
verificada contrastou a subtileza das manifestacoes clinicas
em todos os casos. O ndo reconhecimento desta entidade
levou a investigacOes extensas, a tratamentos alternativos
incluindo radioterapia e a complicacdes isquémicas. Com a
normalizacdo da tensdo arterial houve remissdo clinico-
radiologica em todos os doentes.

Conclusdo: A CV-PRES é uma entidade clinica potencial-
mente reversivel de evolucao benigna se diagnosticada e tra-
tada precocemente, no entanto, esta série realca a possibilida-
de de subdiagnéstico com as consequéncias negativas que dai
possam advir. Realgcamos que a caracteristica mais marcante
é a dissociacdo clinico-radiolégica pouco provavel nos diag-
ndsticos alternativos que se possam considerar.

Miastenia gravis induzida por
ipilimumab em doente com melanoma
avancado
Vera Montes, Sandra Sousa, Rui Guerreiro, Fernando Pita

Servico de Neurologia, HPP Cascais.
montesveraluciasantos@gmail.com

Introducdo: O melanoma é o mais agressivo dos tumores

cutaneos. O ipilimumab é um anticorpo monoclonal humani-
zado dirigido contra o antigénio 4 de linfécitos T citotéxicos
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(CTLA-4), que esta aprovado para doentes com melanoma
avancado. A ativacdo imunitdria provocada pelo ipilimumab
conduz a respostas de autoimunidade que podem envolver o
sistema nervoso. Ja foram observados casos de neuropatia e
miopatia, no entanto, sdo raros os casos descritos de miaste-
nia gravis (MG) associados a terapéutica com ipilimumab.

Caso Clinico: Homem de 74 anos, com diagnoéstico de
melanoma maligno avancado em 2011, sob terapéutica com
ipilimumab. Cerca de 24 horas ap6és a terceira administracao
de ipilimumab, iniciou quadro de dispneia em repouso,
ortopneia e diplopia, com agravamento vespertino. O doente
apresentava sinais de dificuldade respiratéria, com necessida-
de de aporte de oxigénio e limitacao da adug@o do olho direi-
to, associada a diplopia binocular. Realizou estudo analitico
sumario, TC-toracica, TC-craneo-encefdlica e PL que nao
demonstraram alteracdes. Colocou-se a hipdtese de MG que
foi confirmada por eletromiografia e pela resposta franca-
mente positiva ao teste tensilon. Suspendeu-se o ipilimumab
e iniciou terapéutica com piridostigmina e prednisolona, veri-
ficando-se uma melhoria considerdvel do quadro clinico. A
data de alta, mantinha diplopia, mas sem queixas de dispneia,
tolerando dectbito e capacidade para marcha autbnoma, sem
necessidade de oxignenoterapia.

Conclusao: O presente caso clinico realca a necessidade
dos clinicos que acompanham pacientes tratados com ipili-
mumab, estarem particularmente atentos aos efeitos adversos
relacionados com a ativacao do sistema imunitario potencia-
da pelo farmaco. Astenia, dispneia e disttrbios da visdo com
agravamento vespertino sao sintomas que podem resultar de
um processo de autoimunidade dirigido ao sistema nervoso.
Assim sendo, o estudo aprofundado destes sintomas e a ava-
liagcao diagndstica devem ser iniciados prontamente, devendo
a MG ser considerada como uma complica¢ao da terapia com
ipilimumab.

Doenca de Brody: desafio
diagnéstico e descrigdo de duas novas
mutacoes

Telma Santos', Helena Felgueiras', Ricardo Taipa®, Manuel Melo
Pires? Ana Filipa Brandao®, Isabel Alonso®, Hugo Morais'
1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho; 2-Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar
do Porto; 3-Centro de Genética Preditiva e Preventiva, IBMC.
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducio: A Doenga de Brody (DB) é uma miopatia here-
ditdria rara (incidéncia de 1:10000000) provocada pela muta-
¢do no gene ATP2A1 que codifica uma proteina responsavel
pela recaptagdo de cdlcio apds a contraccdo muscular
(SERCAL). Apresenta-se clinicamente com perturbacao do
relaxamento muscular, o que direcciona a investigacdo para
causas de miotonias distréficas/nao-distréficas e dificulta o
seu diagnostico.

Caso Clinico: Homem, 20 anos. Na infancia inicia quadro
de “rigidez” dos membros inferiores, que ocorria minutos
apos inicio de corrida rédpida e culminava com queda se nao
cessasse o exercicio. Refere ainda dificuldade nos movimentos
das maos e na abertura ocular principalmente apés exposi¢ao
ao frio, que melhora com exercicio repetitivo (fenémeno de
warm-up). Nega fraqueza muscular, mioglobintria e mialgias.
A irma descreve clinica semelhante.

Exame objetivo: sem fécies carateristico
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Exame neurolégico: ligeira miotonia ocular e das maos
ap6s contrac¢do muscular voluntdria, ndo objetivada a per-
cussdo; sem outras alteracgoes.

EMG: sem descargas miotdnicas; Estudo analitico: normal;
Estudo genético CLCN1/SCN4A: negativo; Biopsia de muscu-
lo: atrofia de fibras de tipo 2.

Estudo genético ATP2A1: Foi realizada a pesquisa de muta-
¢oes no gene ATP2A1, por amplificacdo por PCR das regides
exonicas e intrénicas flanqueantes, seguida de sequenciacao
direta e bidirecional. Este doente é um heterozigético compos-
to para as seguintes mutacoes: c.2464dup (p.Arg822Profs*39) e
c.1315G>A (p.Glu439Lys). As mutacdes identificadas permiti-
ram confirmar o diagnéstico clinico de DB.

Conclusoes: Apresentamos o caso de um jovem com clini-
ca de miotonia cuja investigacdo exclui as hipéteses de
Distrofia Mioténica tipo 1/2, Miotonia/Paramiotonia
Congénitas e Paralisia Periédica Hipercalémica.

A DB é uma miopatia muito rara que mimetiza uma mio-
tonia clinica mas sem traducao eletrofisioldgica. O nosso caso
tem ainda a particularidade de descrever duas novas muta-
¢oes associada a doenca.

Salientamos a importancia de reconhecer a DB na aborda-
gem da miotonia clinica, principalmente na auséncia de des-
cargas mioténicas na EMG.

Polimiosite na Sindrome
Antissintetase: uma peca do puzzle

Tiago Geraldes’, Inés Cordeiro?, Inés Cruz’, Miguel Grunho',
Ana Cldudia Ribeiro'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Reumatologia, 3-Servico de
Cardiologia do Hospital Garcia de Orta.

tgeraldes@yahoo.com

Introducdo: A sindrome antissintetase é caracterizada por
miopatia inflamatéria associada a doenga pulmonar intersti-
cial com anticorpos antissintetase positivos. Outros sintomas
associados incluem artrite, fendmeno de Raynaud e maos
mecanicas. Existem diversos anticorpos antissintetase que,
quando presentes, sdo extremamente especificos para derma-
tomiosite, polimiosite ou doenca intersticial pulmonar.

Caso Clinico: Mulher de 61 anos, melanodérmica, com
antecedentes pessoais relevantes de Hipertensao Arterial e
Asma, recorre ao Servico de Urgéncia com queixas de dispneia
e diminui¢do da for¢a muscular generalizada com cerca de 2
anos de evolucdo e agravamento recente. Foi admitida em
Cardiologia para investigacdo etiol6gica por hipertensdo pul-
monar grave com PSAP de 73mmHg. Apés tratamento de
suporte, verificou-se uma melhoria das queixas respiratoérias,
contudo mantinha diminuicdo da for¢a muscular segmentar
proximal dos membros. O exame neurolégico uma tetraparé-
sia proximal sem determinismo piramidal e objectivou-se
ainda a preseng¢a de maos mecanicas. Da investigacao realiza-
da a salientar a avaliacdo analitica com VS e CK elevados, ANA's
e Anticorpos Antissintetase (Ac. Anti PL-7) positivos; realizou
TC-Torax que revelou aspectos sugestivos de pneumonia orga-
nizativa e derrame pericardico; as Provas de Funcao respirat6-
ria revelaram um padrao restritivo. O Estudo Neurofisiol6gico
e a Ressondncia Magnética muscular das cinturas mostraram
alteracoes compativeis com miopatia inflamatéria. Iniciou
corticoterapia na dose 1mg/kg/dia por suspeita de polimiosite,
observando-se uma melhoria clinica progressiva e notéria do
quadro respiratdrio, cutaneo e neurolégico.
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Conclusdes: A sindrome antissintetase € uma doenga rara,
descrita em apenas 30% dos doentes com miopatias inflama-
torias. A hipertensao pulmonar corresponderd a uma mani-
festacdo rara e tardia desta sindrome, enfatizando a necessi-
dade de um elevado grau de suspeicdo para o seu diagnéstico
e atempada instituicao terapéutica. O envolvimento pulmo-
nar é uma das principais causas de morbi-mortalidade, sendo

um importante factor prognéstico e de decisao terapéutica.

Miofasceite macrofagica - um
achado histolégico ou uma entidade
clinico-patoldgica distinta?

Sandra Moreira', José Mdrio Roriz', Catarina Santos', Ricardo
Taipa®, Manuel Melo Pires®

1-Servico de Neurologia, CHEDV; 2-Unidade de Neuropatologia,
CHSA.

sandramor3@msn.com; catarinai.santos@chedv.min-saude.pt;
joseroriz@yahoo.com; ricardotaipa@gmail.com;
melopires@hotmail.com

Introduc@o: As miopatias inflamatérias constituem um
grupo heterogéneo de patologias, que inclui 5 subtipos princi-
pais - dermatomiosite, polimiosite, miosite auto-imune necroti-
zante, miosite por corpos de inclusado e sindromes de sobreposi-
¢do. A inclusdo neste grupo da miofasceite macrofégica, carac-
terizada por um quadro de mialgias e fadiga associado a acha-
dos patoldgicos caracteristicos, permanece ainda controversa.

Caso Clinico: Mulher de 42 anos, com céibras frequentes e
episodios de rash macular do térax, submetida a by-pass gés-
trico em 2010. Desenvolveu ao longo de 1 ano quadro de fadi-
ga, insonia e mialgias proximais dos 4 membros, que se agra-
vavam com os esfor¢os. Ao exame neurolégico apresentava
forca grau 4+/5 generalizada, reflexos osteotendinosos difusa-
mente fracos, sem sinais piramidais, atrofia ou hipertrofia
muscular, alteragdes sensitivas ou parésia de pares cranianos.
A electromiografia mostrou potenciais miopdticos nos 4
membros, de predominio proximal. A biépsia de musculo del-
téide em local de prévia vacinacao para o tétano revelou: raras
fibras em necrose, um unico capilar do endomisio com
pequeno infiltrado linfocitdrio e uma 4area de miofasceite
macrofagica; positividade para MHC classe I na regido da
miofasceite e de forma mais ténue em ocasionais fibras.
Analiticamente: hemograma, fun¢do renal, hepatica e tiroi-
deia, VS e PCR normais; ligeira diminui¢do do acido félico e
hipocalcémia; CK 1531 U/L, com medicdes subsequentes nor-
mais; anticorpos anti-nucleares, anti-sintetase e anti-Mi2
negativos. Melhoria da insénia com antidepressivos, mas com
astenia marcada e agravamento progressivo da fadiga e mial-
gias. Iniciou tratamento com prednisolona 60mg/dia, com
melhoria do quadro ao fim de 2 semanas.

Conclusdes: A classificagdo das miopatias inflamatérias tem
sido alvo de controvérsias e actualizacdes desde o inicio da sua
descricao. A miofasceite macrofdgica permanece indefinida
quanto a sua patogenia e significado clinico, sendo o presente
caso ilustrativo das dificuldades da sua correcta interpretacao.
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Anticorpos anti-AchR numa doente
com Esclerose Lateral Amiotroéfica

Ana Luisa Sousa’, Isabel Moreira', Raquel Samaes', Marcio
Cardoso? Nuno Vila-Cha!

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurofisiologia, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto.
anasousac8@gmail.com

Introduc@o: A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é uma
doenca neurodegenerativa de fisiopatologia complexa. A neu-
roinflamacdo podera ter um papel activo na sua génese, exis-
tindo alguns casos descritos de associacdo desta doenca com
varios anticorpos, alguns classicamente associados a
Miastenia Gravis.

Caso clinico: Senhora de 58 anos, com antecedentes de
tiroidite autoimune, iniciou disartria seguida de disfagia com
agravamento progressivo. Cerca de 4 meses ap0s o inicio da
clinica notou défice motor no membro inferior esquerdo. Ao
exame neuroldgico apresentava reflexos osteotendinosos glo-
balmente vivos, com reflexos cutdneo-plantares em flexao,
sem défice motor mas com aparente fatigabilidade, sem atro-
fia muscular ou fasciculacées. A RMN cerebral e cervical nao
apresentou alteracdes e a EMG mostrou sinais de desnervacao
parcial aguda do musculo tibial anterior esquerdo. Pela
auséncia de sinais clinicos e eletromiograficos de envolvi-
mento do 2° neurénio, alargou-se a investigacdo. O estudo
imunolégico revelou anticorpos anti-receptor da acetilcolina
(0.56 nmol/L), anti-musculo estriado (1/40), anti-antiperoxi-
dase e anti-tiroglobulina positivos. Os sintomas agravaram-se
progressivamente. Ao exame neurolégico, 8 meses depois do
inicio das queixas, apresentava tetraparésia grau 4 com hiper-
reflexia generalizada e clénus aquiliano, associado a diparésia
facial, disartria espdstica e fasciculacoes na lingua. A repeticao
do EMG mostrou sinais de desnervacdo em trés segmentos
espinhais, corroborando o diagnéstico de ELA, clinicamente
com envolvimento preferencial bulbar.

Conclusdo: Recentemente, tem surgido na literatura des-
cricao de casos de ELA associados a positividade de anticor-
pos anti-receptor de acetilcolina, alguns com caracteristicas
clinicas de doenga da placa neuromuscular. A verificacao
desta associacdo pode apontar para alguns mecanismos fisio-
patolégicos comuns entre as duas doengas, nomeadamente i)
a possibilidade da imunidade humoral poder ativamente con-
tribuir para a desnervacdo multissegmentar ou ainda ii) a
hipétese da destruicao/disfuncao da placa neuromuscular
poder despoletar a producao secundéria de anticorpos anti-
receptores da acetilcolina.

Avaliacdo da qualidade de
comunicacdo entre cuidados de saude
primdarios e consulta de neurologia
hospitalar
Ana Nabais', Dulce Neutel?
1-Medicina Geral e Familiar, Unidade Satide Familiar Eborae,
Evora, 2-Assistente Hospitalar, Servico de Neurologia do Hospital

do Espirito Santo, Evora, EPE.
anamnabais@gmail.com; dneutel@gmail.com

Introducéo: A qualidade da comunicacdo entre niveis de

cuidados de satde tem papel essencial no nivel dos servigos
prestados, agilidade diagndstica, terapéutica e na racionaliza-
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¢ao dos recursos disponiveis. Tem particular relevancia em
dreas geograficas mais isoladas e com populacdes muito
dependentes.

Objetivos: Avaliar a qualidade da comunicacdo entre
Cuidados de Satide Primadrios (CSP) e consulta de neurologia do
Hospital do Espirito Santo de Evora, através da informagao for-
necida no documento de referenciacao e na informacao de retor-
no; caracterizar a populacao referenciada; caracterizar o contet-
do do documento de referenciacdo; identificar contetidos que
possam facilitar a comunicacao entre niveis de cuidados.

Metodologia: Estudo retrospetivo. Amostra de convenién-
cia constituida por todos os doentes referenciados dos CSP
entre Outubro e Dezembro de 2014 e com consulta de neuro-
logia efetivada até 31 de Marcgo de 2015.

Resultados: Referenciados 182 doentes , 174 preenchiam
os critérios de inclusdo. 62% mulheres e com predominio da
faixa etdria 70-79 anos. Na avaliacdo da qualidade do contet-
do do documento de 68,9% “Pouco
Satisfatéria”. Constam no contetido do documento de referen-
ciacdo os elementos: descri¢do dos sintomas 75,3%, hipdtese
diagnostica 67,8%, antecedentes pessoais 46,6%, medicacgao
habitual 15,5%, exame objetivo 8% e antecedentes familiares
7,5%. A informacao de retorno foi pouco satisfatéria, ocorren-
do em 1% das consultas. Encontrou-se correlagao significativa

referenciacao:

entre maior qualidade do contetdo da referenciagdo e maio-
res indices de resposta hospitalar ao objetivo da mesma.

Discussdo: A comunicacdo entre niveis de cuidados de
satide foi globalmente pouco satisfatéria. Verificou-se que
melhor conteudo na referenciacdo corresponde a melhor
desempenho na consulta neurologia. Admitimos que, entre
outros ganhos, a inclusdo de contetidos de qualidade nas refe-
renciacoes poderd reduzir tempos de consulta hospitalar,
assim como, a informagao de retorno poderd eventualmente
diminuir o ndmero de consultas de seguimento. Mais estudos
sdo necessdrios para identificar o impacto nos cuidados de
satide de melhores estratégias de comunicacao.

Um caso de paraparésia espastica:
excisdo cirdrgica ou excisao molecular?

Ricardo Soares-dos-Reis'?, Maria José Rosas', Pedro Castro'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto,
2- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
r.soaresdosreis@gmail.com

Introducdo: A abordagem da paraparésia espdstica ndo
compressiva compreende o estudo de multiplas etiologias,
nomeadamente inflamatérias, infeciosas, vasculares, neopla-
sicas, toxico-carenciais e raramente genéticas, o que pode tor-
nar-se num desafio diagnéstico.

Caso clinico: Homem, 42 anos. Antecedentes relevantes de
oligodendroglioma frontoparietal direito diagnosticado e sub-
metido a exérese cirtirgica aos 11 anos. Apresenta queixas de
perda de forca progressiva no membro inferior esquerdo e
posteriormente no direito com 10 anos de evolug¢ao, com con-
comitantes alteracdes na marcha. Ao exame neuroldgico,
apresentava parésia G4+/5 do membro superior esquerdo e
paraparésia G4/5, aqui com marcada espasticidade e reflexos
patolégicos associados. RM cerebral (incluindo estudo fun-
cional) e medular revelaram lesdo cléstica sequelar, atingindo
o lobo frontal posterior, sem sinais de recidiva tumoral.
Estudo de LCR (citoquimico, serologia sifilis e HTLV-1 e 2) sem
alteracdes. Foi pedido estudo genético do gene SPAST que
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revelou uma mutacao sinénima c.870G>A (p.Lys290Lys), cor-
respondendo ao ultimo nucledtido do exdo 5. Utilizando pla-
taformas bioinformaéticas de predicdo, inferimos que a muta-
¢do provavelmente altera o splicing do ARNm, tendo inclusive
sido ja identificada numa série alema de casos de paraparésia
espastica hereditaria.

Conclusdes: As mutacoes em locais de splicing sao relativa-
mente frequentes no gene SPAST. A conjuncao de tumor fron-
tal e paraparésia espéstica de causa genética é invulgar e levou
a um atraso considerdvel no diagndstico etiolégico desde
doente. Deixamos para discussao o potencial papel da neopla-
sia na modulagao da expressao fenotipica desta mutacao.

Movimentos periédicos dos
membros inferiores num doente em coma

Ana Aires'?, Helena Rocha'?, Ricardo Rego'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sdo Joao,
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
ana.aires.mail@gmail.com; helen.roch@gmail.com;
ricrego@gmail.com

Introducgdo: Os movimentos periédicos dos membros
(periodic limb movements, PLM) ocorrem predominante-
mente em sono ndo-REM, estando igualmente descritos nou-
tras fases do ciclo vigilia-sono. Sao encontrados em associa-
¢do a diferentes estados comorbidos, sendo os mais comuns a
sindrome das pernas inquietas e perturbagdes respiratérias
do sono. Que seja do conhecimento dos autores, esta fenome-
nologia nunca foi reportada em doentes comatosos.
Descrevemos um caso de movimentos periédicos dos mem-
bros inferiores, por vezes alternantes, num doente em coma
secunddrio a traumatismo cranio-encefélico (TCE) grave
complicado por infecao do SNC, com respetiva documenta-
¢ao video-neurofisioldgica.

Caso Clinico: Homem de 66 anos, com antecedentes de eti-
lismo crénico e sem histéria de patologia do sono, admitido
por hematoma subdural agudo hemisférico direito com neces-
sidade de evacuagao cirtirgica. A evolucao clinica subsequente
foi complicada por meningite e abcesso frontal direito, com
deterioracao neurolégica até coma. Nessa fase da evolucgao, em
coma e sem sedo-analgesia, foram observados movimentos
alternados dos membros inferiores, consistindo em extensao
do halux, dorsiflexdo do pé e flexdao da perna e coxa, ocorrendo
a intervalos relativamente constantes (entre 5 e 9 segundos),
conforme documentado em video e EMG, cumprindo critérios
consensuais de PLM). Nao havia relacdo destes movimentos
com estimulos externos. O EEG caracterizava-se por atividade
delta ampla difusa. A evolucdo clinica foi lenta mas favoravel,
assistindo-se a recuperacdo gradual de consciéncia ao longo
das semanas seguintes. Os movimentos dos membros inferio-
res em sono tém persistido e continuam a ser reportados pela
esposa na avalia¢ao clinica um ano ap6s o TCE.

Conclusdo: Que seja do conhecimento dos autores, ndao
existem descri¢oes publicadas de movimentos periédicos dos
membros inferiores em estados de depressao grave de cons-
ciéncia. No caso presente, alguns aspetos (nomeadamente o
cardter alternante), evocam a possibilidade de se tratar da
facilitagao de um padrdo locomotor central, precipitado aqui
pelas lesoes cerebrais traumaticas e infeciosas.
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Uma causa rara de parésia facial
periférica

Mariana Carvalho Dias, Patricia Antunes, Catarina Fonseca,
Teresa Pinho e Melo

Servico de Neurologia, Hospital Santa Maria, Lisboa.
marianacarvalhodias@outlook.com; anappantunes@gmail.com;
catarinagfonseca@gmail.com; tmelo@medicina.ulisboa.pt

Introducdo: Apresentamos um caso documentado por
video de uma mulher com parésia facial periférica como
manifestacao inicial de tétano cefalico.

Caso clinico: Uma mulher de 80 anos recorreu ao servigo
de urgéncia com parésia facial periférica direita e um dia
depois iniciou hemi-espasmo facial esquerdo e recusa ali-
mentar. Trés dias antes tinha recorrido ao servico de urgéncia
por ferida com 3 dias de evolucao na hemiface direita, causa-
da por trauma num vaso de plastico que se encontrava num
campo de terra abandonado. Nessa altura foi-lhe administra-
da a vacina e imunoglobulina anti-tetanica, uma vez que a
doente nao tinha histéria de vacinacao prévia contra o tétano.
Ao exame neuroldgico apresentava parésia facial periférica
direita, laterocollis, trismus e teste da espatula positivo — mor-
dia a espatula quando esta tocava na orofaringe. Foi diagnos-
ticada com tétano cefélico e foi iniciada terapéutica com imu-
noglobulina (2500 unidades endovenosas e 2500 unidades
intramusculares) e metronidazol. Foi traqueostomizada de
urgéncia, sedada e ventilada. Permaneceu na unidade de cui-
dados intensivos durante um més tendo-se verificado melho-
ria clinica progressiva.

Conclusdes: O tétano é uma doenga grave e potencialmente
fatal que pode ser evitada pela vacinacao. Em Portugal, devido
ao sucesso do plano nacional de vacinagado, é uma doenca dos
grupos etarios mais velhos. O tétano cefdlico é uma forma de
apresentacao causada por traumatismos cefélicos, caracteriza-
da por trismus associada a neuropatias, tipicamente do sétimo
par craniano. O reconhecimento desta manifestacdo rara de
tétano é essencial para inicio atempado do tratamento.

Polirradiculite pés-infeciosa como
complicacao neuroldgica rara de varicela

Ana Monteiro'*, Tiago Gomes'*, Mafalda Sampaio?, Miguel
Leao>**

1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de Neuropediatria, Servico
de Pediatria, 3-Servico de Genética do Centro Hospitalar Sao
Joao, Porto; 4-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
ana.mg.monteiro@gmail.com

Introducdo: A infecdo aguda pelo virus varicela-zéster
(VVZ) é comum na idade pediatrica. As complicacdes neuro-
légicas sdo raras, sendo a cerebelite pés-infeciosa a mais
comum. As radiculopatias p6s-infeciosas isoladas sdo extre-
mamente raras, sendo fundamental elevada suspeita clinica
para a sua identificacao.

Caso clinico: Crianca de 4 anos, sexo masculino, saudével,
que duas semanas apoés resolucdo de quadro de varicela
desenvolve queixas rapidamente progressivas de prurido e
dor plantar, despertadas pelo ortostatismo e conduzindo a
recusa da marcha. Sem outras queixas. Na avaliacao neurol6-
gica ndo apresentava alteracoes das funcoes nervosas supe-
riores, da funcdo de nervos cranianos, forca muscular ou sen-
sibilidades. Observados reflexos rotulianos débeis e aquilia-
nos abolidos. Sem disfuncdo vestibulo-cerebelosa ou génito-
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urindria. A TC cerebral sugeriu hipodensidade do pedtnculo
cerebeloso médio direito, estendendo-se a protuberancia e
hemisfério cerebeloso adjacentes. O estudo do liquor revelou
2 células, com proteinas e glicose normais. Por suspeita inicial
de processo inflamatério central, fez toma tnica de metil-
prednisolona 1g EV, depois suspensa. Durante o internamen-
to observou-se a reversao completa das queixas (4 dias). ARM
do neuroeixo nao revelou alteracdes encefdlicas, mas
demonstrou captacdo de contraste nas raizes da cauda equi-
na, a sugerir inflamacao aguda. A serologia para VVZ foi IgG
positiva e o estudo imunolégico foi negativo, assim como as
PCR de VVZ no sangue e VVZ, HSV 1/2 e Enterovirus no liquor.
Teve alta assintomadtico, estando sem queixas e com exame
neurolégico normal na reavaliagdo aos 6 meses.

Conclusdo: Apresentamos um caso pedidtrico de polirra-
diculite apds varicela e manifesto por disestesias distais.
Pensamos tratar-se de uma complicacdo neurolégica rara e
pouco descrita desta infecdo, causada provavelmente por
mecanismos imunoldgicos, dada a auséncia de marcadores
objetivos de envolvimento do sistema nervoso central pelo
virus e tendo em conta o hiato temporal entre o quadro sisté-
mico agudo e as manifestacdes neuroldgicas.

Encefalite anti-NMDAR apés
encefalite herpética em doente adulto

Paula Salgado', Isabel Moreira', Luis Albuquerque? Ana Martins
Silva®

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar do Porto, Porto, 3-Unidade Multidisciplinar de
Investigacao Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar, Universidade do Porto, Porto.
paulasalgado88@gmail.com

Introducdo: A encefalite por anticorpos anti-NMDAR ap6s
encefalite herpética tem sido colocada como possivel causa
para o agravamento ou recorréncia de sintomas ap6s o trata-
mento da infec¢@o herpética. Pensa-se que a auto-imunidade
seja desencadeada pela infeccao prévia, tendo como alvo os
neurénios lesados por esta. Alguns casos foram relatados
maioritariamente em criancas e adultos jovens.

Caso Clinico: Homem de 56 anos que recorreu a urgéncia
por febre, afasia sensitiva e crises convulsivas. O liquor apre-
sentava 74 leucocitos (57 mononucleares), 0,47g/L proteinas,
0.85g/L glicose e PCR do HSV-1 positiva. A RM cerebral mos-
trou hipersinal temporal medial e anterior, fronto-basal e
insular com foco micro-hemorrdgico no cértex da insula.
Ap6s 20 dias de aciclovir (750mg 8/8h) e dexametasona (4mg
8/8h), mantinha apenas discreto défice mnésico. Nos meses
seguintes desenvolveu deterioracdo cognitiva com esqueci-
mentos frequentes, desorientacdo temporal, incapacidade
para gerir as contas, a prépria medicacdo e ndo voltou a traba-
lhar. A avalia¢do neuropsicolégica foi compativel com sindro-
me demencial com envolvimento multi-dominios, mas pre-
dominantemente mnésico e executivo. Pelo agravamento cli-
nico, 8 meses depois, repetiu estudo do liquor que apresentou
3 leucocitos, 0.30g/L proteinas, 0.67 g/L glicose, PCR do HSV-
1 negativa, 10 bandas oligoclonais (sem correspondéncia no
soro) e anticorpos anti-NMDAR positivos. Repetiu RM cere-
bral que demonstrou evolugdo atréfica/gliética das lesoes
prévias. Pesquisaram-se os anticorpos anti-NMDAR no pri-
meiro liquor que foram negativos. Pela possibilidade de uma
encefalite por anticorpos anti-NMDAR o doente foi tratado
com plasmaferese e trés meses depois verificou-se melhoria
essencialmente em termos mnésicos.
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Conclusdo: Este caso clinico demostra o desenvolvimento
de anticorpos anti-NMDAR ap6s uma meningoencefalite her-
pética, favorecendo uma provavel associacao entre estas enti-
dades. Esta associagdo tem sido estabelecida preferencialmen-
te em criancas, sendo rara a descricio em adultos.
Pretendemos, assim, alertar para esta possibilidade diagndstica
cujo reconhecimento e tratamento precoce pode impedir um
agravamento clinico progressivo que podera ser irreversivel.

Mielopatia cervical progressiva
associada a infecao pelo virus linfotrépico
humano de células-T

Miguel Oliveira Santos, Isabel Amorim, Cristiana Silva, Patricia
Antunes, Filipa Falcao, Luisa Albuquerque

Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal.
migueloliveirasantos@hotmail.com

Introduc@o: A infe¢do associada ao virus linfotrépico
humano de células-T (HTLV) é, geralmente, assintomadtica. A
mielopatia associada ao HTLV/paraparésia espastica tropical
é a manifestacdo neurolégica mais comum e estima-se que
ocorra em 5% dos doentes.

Caso Clinico: Mulher de 35 anos, raca negra, natural e resi-
dente na Guiné-Bissau, internada por fraqueza muscular dos
4 membros, retengdo urindria e obstipacdo com cerca de 5
anos de evolugdo. O exame neurolégico mostrou tetraparésia
espastica mais acentuada nos membros inferiores com inca-
pacidade para a marcha, reflexos osteotendinosos patologica-
mente vivos, sinais de Hoffmann e Babinski bilaterais, hipoes-
tesia dlgica com nivel em D4-D6 e hipopalestesia com nivel
em D7-D9. A RM de neuroeixo revelou sinais de atrofia medu-
lar dorsal, sem outras alteracdes. Os potenciais evocados mul-
timodais mostraram lesdo medular dorso-lombar cordonal
posterior bilateral e lesdo bilateral da via 6ptica. A serologia do
anticorpo anti-HTLV foi positiva no soro e no liquor. Foram
excluidas outras etiologias mais provédveis, nomeadamente
outras doencas infecciosas (HIV, Lyme, Brucelose, Sifilis e
Tuberculose), neuromielite 6ptica, doencas auto-imunes,
défices nutricionais e sem evidéncia de manifestacoes sisté-
micas, cranianas e/ou oculares sugestivas de sarcoidose. Foi
diagnosticado como co-morbilidade cirrose hepatica a virus
da hepatite B e D (sem hipertensao portal). Admitiu-se o diag-
nostico de mielopatia cervical progressiva associada ao HTLY,
tendo sido efectuado pulso de metilprednisolona endovenosa
1 grama durante 5 dias, sem melhoria neuroldgica.

Conclusdes: A topografia medular cervical, niveis defini-
dos de sensibilidade e lesao bilateral subclinica da via 6ptica
sdo aspectos atipicos, mas ja reportados de infecao por HTLV.
A pesquisa no soro e no liquor do anticorpo anti-HTLV nao
deve ser descurada na presenca de mielopatia ndao-compres-
siva e progressiva, nomeadamente em doentes provenientes
de zonas endémicas.

Encefalopatia de Wernicke por
subestenose do piloro: uma etiologia
pouco comum

Carolina Lopes'?, Ana Monteiro"?, Henrique Costa'*
1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto,

2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto
anacarolinasmlopes@gmail.com
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Introducdo: A Encefalopatia de Wernicke é uma doenca
neuroldgica aguda potencialmente fatal se nao tratada atem-
padamente, caracterizada pela triade clinica de alteracoes da
oculomotricidade, ataxia e alteracdes cognitivas.

Caso clinico: Apresentamos o caso de um homem de 54
anos, com antecedentes de gastrite crénica e consumo de
édlcool esporddico. Admitido no Servico de Urgéncia por vomi-
tos incoerciveis com uma semana de evolugdo e posterior
quadro confusional com alucinagdes visuais e confabulacéo,
vertigens e ataxia. Ao exame neurolégico, encontrava-se ence-
falopatico, com limitacdo da abducao ocular bilateralmente,
nistagmo multidireccional, dismetria dos quatro membros e
ataxia. Por provédvel Encefalopatia de Wernicke, iniciou no
Servico de Urgéncia tiamina endovenosa em altas doses.
Internado no Servigo de Neurologia, tendo-se observado uma
franca melhoria clinica durante o internamento. Da investiga-
¢do realizada neste Servico, salienta-se: hipoproteinémia e
hipoalbuminémia marcadas, défice de vitamina D e acido
folico; RM-CE e electroencefalograma normais; TC abdominal
com espessamento das paredes géstricas. Realizou endosco-
pia digestiva alta, que revelou subestenose pilérica, com
metaplasia intestinal completa associada.

Conclusao: Apesar de mais frequentemente associada a
consumo abusivo de dlcool, outras causas devem ser conside-
radas na investigacdo da Encefalopatia de Wernicke. A subes-
tenose do piloro é uma causa reversivel, salientando-se assim
a importéancia da sua identificacao.

Desnutricdo no idoso e
Encefalopatia de Wernicke

FJ Ros Forteza', Heidy Cabrera?, Marco Bousende®

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Medicina da Unidade Local
de Satide da Guarda, E.PE.; 3-Servico de Neurorradiologia do
Centro Hospitalar Sao Joao, E.P, Porto.

javierros40@hotmail.com

Introducio: A Encefalopatia de Wernicke (EW) é a principal
complicagdo neuroldgica provocada pelo défice de tiamina.
Pode ser alcodlica ou ndo alcodlica. E diagnosticada com os cri-
térios Caine (2/4): défice dieta, disfuncao oculomotora, disfun-
¢do cerebelosa e alteracdo do estado mental. O tratamento pre-
coce é fundamental para evitar o estado comatoso e morte.

Caso clinico: Mulher, 81 anos, 10° ano de escolaridade,
operada hérnia de eséfago hd 18 anos. Apés processo gripal
instala-se em 2 semanas quadro de astenia, desidratagao,
recusa alimentar, alteragdes do estado mental, ciclo sono-
vigilia (por suspensao de sedativos), visdo e marcha. A entrada
no servi¢o de urgéncia verbalizava palavras sem nexo, défice
oculomotor com nistagmo horizonto-rotatério no olhar hori-
zontal, disfagia a liquidos e hipotonia. Andlises: anemia, PCR
8.82 e BZD +++. TAC CE enfarte lacunar da lamina quadrige-
mea direita. Iniciou tratamento com tiamina em altas doses.
Foi internada na U-AVC para excluir enfarte de tronco cere-
bral. ARM (2° dia) revelou hipersinal difuso da: placa tectal do
mesencéfalo, regido periaqueductal, tdlamos mediais, corpos
mamilares, regides adjacentes do diencéfalo e do cortex da
convexidade com atrofia encefélica (traduz imagem de EW); o
LCR foi normal. Foram detectados os seguintes défices: vita-
minas B1, B12 e D; cdlcio, s6dio, magnésio, proteinas e albu-
mina. Transferida para o servico de neurologia: melhoria
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comportamental e do nistagmo, com ataxia objectivavel; fez
EEG com enlentecimento difuso. Na consulta de seguimento
(2° més): bom aspecto geral, discurso coerente, MMSE de 23,
medicada com neurobion 3id e 4cido omega 3. Foi dispensada
PEG. Actualmente tem autocritica, interage com a familia,
marcha possivel com apoio. RM (3° més) desaparecimento
completa das lesoes .

Conclusao: Com este caso queremos alertar para a neces-
sidade de reconhecimento da EW, entidade de alta mortalida-
de, prevenivel e tratavel.

Doenca de Marchiafava Bignami -
relato de caso com perfil clinico e
imagioldgico atipico

Juliana Castelo, Catarina Silva Santos

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

julianacastelo@sapo.pt

Introducdo: A doenga de Marchiava-Bignami (DMB) é
uma patologia rara que se acredita estar relacionada com
alcoolismo crénico e/ou deficiéncia de factores nutricionais
essenciais, caracterizada patologicamente por desmieliniza-
¢ao e necrose do corpo caloso. As lesdes extra corpo caloso sao
raras, envolvem a substancia branca, putamen e cértex frontal
e estdo associadas a pior prognéstico. O espectro de apresen-
tacdo clinica é extenso incluindo alteracdo de consciéncia,
crises convulsivas, disartria, hipertonia membros, sintomas
do lobo frontal nas fases aguda e subaguda sindrome de des-
conexao inter-hemisférica na fase cronica.

Caso Clinico: Homem com 43 anos de idade, com histoéria
de 10 anos de alcoolismo severo, surge com quadro de disfagia
aguda e disartria progressiva. O exame clinico demonstrou
um individuo desnutrido com disartria e disfagia severas,
défices cognitivos nos dominios de aten¢ao, memoria, lingua-
gem e funcao executiva - incluindo apraxia ideomotora - con-
firmados numa avaliacdo neuro-psicolégica posterior.

Analiticamente apresentava niveis séricos de dcido félico
diminuidos e concentracdo normal de vitamina B12. A resso-
nancia magnética cranio-encefdlica (RM-CE) demonstrou
dreas de hipointensidade-T1 e hiperintensidade-T2 envolven-
do todo o corpo caloso, com atrofia do mesmo, consistente
com o diagnéstico de fase cronica de DMB. Adicionalmente
apresentava areas focais e simétricas, hiperintensas-T2, nos
putamen posteriores, tdlamo anterolateral e substancia bran-
ca subcortical fronto-parietal.

O tratamento instituido focou-se na abstinéncia alcodlica,
suplemento de acido félico e complexo vitaminico assim
como reabilitacdo fisica e cognitiva. Uma reavaliacdo aos 4
meses revelou resolucao dos sintomas pseudo-bulbares com
melhoria da restante clinica, e remissao imagiolégica (RM-
CE) completa das lesoes extra-corpo caloso.

Conclusdo: Apresentamos um caso de DMB com clinica
predominante atipica (sintomas pseudo-bulbares) e um
envolvimento imagiologicamente reversivel dos putamen,
tdlamo e substancia branca, sendo o segundo caso descrito na
literatura com esta ltima caracteristica. Ressalva-se ainda a
favordvel evolucdo clinica apesar do envolvimento extra-
corpo caloso.
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Xantomatose Cerebrotendinosa:
uma doenca rara com implicacoes
terapéuticas

Telma Santos', Anténio Martins Campos', Helena Felgueiras’,
Sofia de Figueiredo', Daniela Seixas*®, Hugo Morais’

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, 3-Departamento de
Biologia Experimental, Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto.

telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducdo: A Xantomatose Cerebrotendinosa (XCT) é
uma doenca rara do armazenamento de lipidos. E causada
pela mutacdo no gene CYP27A1 que codifica uma enzima
mitocondrial (esterol 27-hidroxilase) envolvida na sintese de
4cidos biliares, provocando a acumulacao de colestanol. As
suas manifestagoes clinicas sao multiplas, incluindo xanto-
mas tendinosos, altera¢cdes neurolégicas (disfuncdo pirami-
dal, extrapiramidal e neuropatia periférica) e psiquidtricas.

Caso Clinico: Mulher, 33 anos.

Antecedentes de atraso do desenvolvimento psicomotor,
alteracdo do comportamento e epilepsia de inicio na infancia
(controlada, medicada com d4cido valpréico 500mg/bid).
Submetida hd 2 anos a exérese de massas volumosas aquilianas
bilaterais, obtendo-se o diagnéstico histolégico de xantomas.
Seguida desde hd vérios anos por Ortopedia e Psiquiatria.

Referenciada a Neurologia por queixas de diminuicao da
forca dos membros inferiores de evolucao insidiosa desde a
adolescéncia.

Observou-se ao exame neurolégico um ténus espastico
global de predominio nos MIs, paraparésia distal grau 4,
hiperreflexia osteotendinosa global, RCP extensores, hiposte-
sia tatil/dlgica em petiga simétrica com nivel pelo 1/3 médio
da perna e pés cavus.

A EMG evidencia uma polineuropatia de predominio axo-
nal e a RMN-CE relata atrofia cortical de predominio fronto-
parietal e ténue hipersinal subcortical periventricular poste-
rior em FLAIR.

O estudo genético CYP27A1 confirma o diagnéstico de XCT
e é proposta terapéutica com dcido quenodesoxicolico.

Conclusoes: Apresentamos o caso de uma jovem com qua-
dro de disfun¢do piramidal e polineuropatia axonal associado
a atraso do desenvolvimento psicomotor, perturbacao psi-
quidtrica, epilepsia e xantomatose tendinosa. Foi colocada a
hipé6tese de XCT e o diagndstico foi confirmado pelo estudo
genético. A doente possuia um longo seguimento hospitalar
mas permanecia sem diagnoéstico.

A XCT é uma doenga metabdlica cujo tratamento repde a
sintese normal de 4cidos biliares com beneficio nos sintomas
neuroldgicos e ndo-neurolégicos.

Salientamos a importéancia do reconhecimento desta pato-
logia, de modo a permitir o diagndstico precoce e a instituigao
do tratamento adequado.

Infeccdo de hematoma intracerebral
apos terapéutica com rt-PA IV

Mariana Carvalho Dias’, Patricia Canhao', Carlos Casimiro®
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢co de Neurorradiologia, Hospital
de Santa Maria, Lisboa.

marianacarvalhodias@outlook.com;
pcanhao@medicina.ulisboa.pt
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Introducdo: Apresentamos um caso de um doente com
AVC isquémico submetido a terapéutica com rt-PA IV, compli-
cada com transformacdo hemorragica intracerebral e poste-
rior infec¢ao do hematoma.

Caso clinico: Homem de 62 anos que recorreu ao servigo
de urgéncia por quadro de instalacdo stbita de diminui¢do da
for¢a do hemicorpo esquerdo. Ao exame neuroldgico apresen-
tava neglect, hemianépsia, parésia facial central, hemiparésia
e hemi-hipostesia esquerdas (NIHSS 16). A TC-CE mostrava
sinais precoces de AVC isquémico do territério da artéria cere-
bral média direita. A administrac¢do do rt-PA IV foi iniciada 135
minutos depois da instalacao do quadro, com uma dose total
de 77mg, e teve que ser interrompida aos 45 minutos de per-
fusdo (dose perfundida 63mg) devido a hemorragia intra-oral
e edema lingual. Verificou-se manutenc¢do dos défices neuro-
légicos no final da perfusdao (NIHSS 16). A TC-CE realizada as
24 horas revelou transformacdo hemorrégica intracerebral
(ndo sintomadtica) e o doente apresentou uma melhoria dos
défices neuroldgicos nos 10 dias seguintes (NIHSS 4). Foi
identificada como etiologia do AVC a presenca de estenose da
Artéria Caré6tida Interna direita (80-90%). Onze dias depois do
AVC iniciou febre e agravamento neuroldégico (NIHSS 15). A
TC-CE realizada nessa altura revelou aumento do hematoma
com extenso edema perilesional. Os parametros inflamat6-
rios, duas hemoculturas e uroculturas foram negativos, a
radiografia do térax, o ecocardiograma transesofagico e a TC
téraco-abdomino-pélvica ndo revelaram alteracoes. A TC-CE
e RMN-CE posteriormente realizadas evidenciaram sinais
sugestivos de infeccdo do hematoma. Foi realizada bi6psia
estereotdxica e drenagem do hematoma. No liquido drenado
foi isolada Klebsiella pneumoniae e o doente foi medicado
com Ceftriaxone 2g 12h/12h durante 6 semanas com melhoria
clinica (NIHSS 3).

Conclusdo: A transformagdo hemorragica intracerebral é
uma complicac¢do esperada na terapéutica do AVC com rt-PA
IV, ndo estando contudo descrita a ocorréncia de infeccao
neste tipo de hematomas.

Oftalmoparésia e Arterite
Temporal: problemas a duplicar

Inés Rosdrio Marques, Francisco Antunes, Miguel Grunho, Ana
Cldudia Ribeiro

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
inesrosariomarques@gmail.com

Introducio: A Arterite Temporal (AT) é uma das vasculites
mais comuns, podendo cursar com diversas manifestacoes
neuro-oftalmolégicas. A mononeuropatia do III nervo crania-
no é uma forma rara de apresentacdo da AT, comportando-se
clinicamente como as neuropatias isquémicas, distinguindo-
se apenas, segundo vérios casos publicados, por uma recupe-
rac¢ao significativamente mais rdpida.

Caso clinico: Homem de 74 anos, com antecedentes de
hipertensao arterial, admitido por quadro agudo de diplopia
binocular. O exame neuroldgico revelou limitacao isolada da
aducdo do olho esquerdo (inclusivamente na convergéncia) e
diplopia binocular horizontal na dextroversao ocular, sem fati-
gabilidade, desaparecendo a imagem externa com a oclusdo
daquele olho. Apresentava ainda artérias temporais proemi-
nentes, com pulsatilidade diminuida. Coexistiam queixas cr6-
nicas (cinco meses) de astenia, emagrecimento (10Kg), dor ao
nivel das cinturas escapular e pélvica, febre ocasional e sudore-
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se nocturna. Da investigagao etioldgica realizada destacavam-
se: anemia microcitica e elevagdo da Velocidade de
Sedimentacao (120mm) nas analises; Cortina de Hess compati-
vel com parésia do recto interno esquerdo; TC-Toracica com
derrame pericérdico e ectasia difusa da aorta; e ecografia das
artérias temporais com sinal de halo bilateralmente, compati-
vel com a hipétese diagnoéstica de AT. Salienta-se ainda a ausén-
cia de lesdes isquémicas recentes na RM-Encefalica, particular-
mente no estudo dirigido ao tronco cerebral. A bidpsia da arté-
ria temporal direita permitiu a confirmacao histolégica do diag-
nostico de AT. Assumiu-se o diagnéstico de Mononeuropatia
incompleta do III Nervo Craniano em contexto de AT. Iniciou-
se corticoterapia oral, com melhoria do quadro de polimialgia e
resolucao completa da oftalmoparésia.

Conclusao: A parésia isolada do recto interno, um padrao
raro de mononeuropatia incompleta do III nervo craniano,
constituiu, neste caso, a inica manifestacao neuro-oftalmolo-
gica de AT. Considerando as possiveis complicacdes da AT e os
beneficios do seu tratamento precoce, é essencial que este
diagnoéstico seja considerado na avaliacdo de mononeuropa-
tias agudas dos nervos oculomotores, nomeadamente em ida-
des mais avangadas.

Acidente Vascular Cerebral e
Vasculopatia a Virus Varicela-Zoster

Claudia Borbinha', Jodao Pedro Marto', Sofia Calado"**, Miguel
Viana-Baptista"**

1-Servico Neurologia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
Lisboa Ocidental (CHLO), 2-Unidade AVC, Hospital Sao
Francisco Xavier, CHLO; 3-CEDOC, NOVA Medical School.
claudiaborbinha3@gmail.com

Introduc@o: O virus varicela zoster (VVZ) tem sido implica-
do em processos de vasculopatia e associado a diferentes
tipos de AVC, tanto na infec¢@o priméria quanto na reactiva-
¢ao. Nao obstante a sua documentacdao no adulto é rara,
sendo que o espectro de manifestacoes parece ser mais vasto
do que o quadro cldssico de hemiplegia ap6s infec¢ao VZV
contralateral.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 31 anos, com
quadro de cefaleia frontal bilateral, ao qual se adiciona suces-
sivamente, em horas, compromisso da sensibilidade e hemi-
anopsia homénima esquerdas. No exame geral observava-se
erupcao vesicular dorsal esquerda no dermatomo T9, em fase
de resolucdo, e no exame neuroldgico confirmavam-se os
défices referidos. A TC cranio-encefdlica revelou enfarte corti-
cal occipital interno da artéria cerebral posterior (ACP) direita.
Sob antiagregacao, nos dias que se seguiram, o quadro agra-
vou-se com compromisso motor e da sensibilidade profunda,
tendo sido documentada extensdo da lesdo ao tdlamo e surgi-
mento de nova lesdo, circunscrita, paraventricular direita,
pelo que foi iniciada anticoagulagao, ao 6° dia. A pesquisa de
fontes embdlicas foi negativa. Ao 13° dia registou-se agrava-
mento agudo dos défices e sonoléncia marcada. A TC-CE
mostrou transformac¢do hemorrdgica no tdlamo. Iniciou
Aciclovir e Prednisolona por suspeita de vasculopatia associa-
da aVZV, a qual viria a ser documentada em angiografia, com
oclusao parcial da ACP direita e padrao de rosario na artéria
pericalosa ipsilateral. O estudo do LCR mostrou discreta pleo-
citose de predominio mononuclear com um indice anticopos
IgG anti-VVZ LCR/soro aumentado, confirmando o envolvi-
mento do VZV no processo (apesar de pesquisa do virus nega-
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tiva). No seguimento aos 3 meses, verificava-se melhoria clini-
ca mantendo mRS4.

Conclusdes: O caso ilustra a necessidade de considerar a
vasculopatia aVZV em individuos com AVC e histéria de infec-
cao/reactivacdo recente. A instituicao de terapéutica dirigida,
mesmo sem demonstragado de eficdcia, deve ser considerada.

Excrescéncias de Lambl e AVC
isquémico

Sofia de Figueiredo', Pedro Barros'*, Sérgio Castro?, Manuel
Ribeiro?, Francisco Sampaio®, Ludovina Paredes’, Tiago
Gregoério*, Miguel Veloso"*

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Imagiologia, 3-Servico de
Cardiologia, 4-Unidade de AVC, Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia.

sofia.b.figueiredo@gmail.com

Introducgdo: As excrescéncias de Lambl sdao pequenas
estruturas filiformes que se formam nas vélvulas cardiacas. O
seu diagndstico, feito por ecocardiograma trans-esofagico,
assenta na identificacao de estruturas hiperméveis e alonga-
das presentes nas areas de coaptacao das valvulas. No entan-
to, a sua associa¢ao a doenca cerebrovascular é ainda contro-
versa.

Caso Clinico: Sexo feminino, 64 anos, antecedentes de dis-
lipidemia medicada, recorre ao SU por quadro de inicio stbito
de hemiparesia e hemi-hipostesia esquerdas, associado a
disartria. Ao exame neurolégico objectivada disartria ligeira e
parésia facial central esquerda. Realizou TC cerebral que nao
revelou lesdes agudas de natureza isquémica ou hemorrdgica;
eram, no entanto, visiveis lesdes isquémicas focais antigas,
subcorticais, frontais bilaterais e cortico-subcorticais occipital
direita e temporo-occipital esquerda. Da investigacao realiza-
da salienta-se: ecodoppler dos troncos supra-adrticos sem
alteracoes relevantes; RM cerebral com lesdes isquémicas
recentes, cortico-subcorticais, frontal e peri-rolandica esquer-
das, além de miiltiplas lesdes isquémicas nao recentes, de pre-
dominio cortico-subcortical, interessando ambos o0s territo-
rios carotideos e a circulacdo posterior, levantando a forte sus-
peita de etiologia cardioembdlica. O estudo Holter nao revelou
achados de relevo. O ecocardiograma trans-esofégico revelou
pequenas estruturas filiformes no bordo livre das ctspides da
vélvula aédrtica, compativeis com excrescéncias de Lambl. A
restante investigacdo (estudo imunolégico e pré-trombdtico)
ndo revelou alteragdes. Decidido iniciar hipocoagulacdo oral
com varfarina, considerando as excrescéncias de Lambl uma
potencial etiologia para os varios eventos isquémicos.

Conclusdo: Este caso alerta-nos para uma causa possivel,
embora ainda controversa, de acidente vascular cerebral, a
considerar em individuos em que o estudo etiolégico tenha
excluido causas mais frequentes de cardioembolismo.

Parésia do nervo oculomotor e
ataxia cerebelar ipsilateral - um desafio
diagnéstico
Juliana Castelo, Mariana Branco, Peter Grebe
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e

Vouga, Santa Maria da Feira.
julianacastelo@sapo.pt

Introducédo: A Sindrome de Nothnagel caracteriza-se por
parésia do terceiro nervo craniano e ataxia cerebelar ipsilate-
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ral. Estes sintomas resultam de uma lesdo mesencefdlica dor-
sal com extensao ao complexo de niicleos do nervo oculomo-
tor e pediinculo cerebelar superior.

Patologicamente tem sido associada a lesdes ocupantes de
espaco, nomeadamente glioma, existindo apenas trés casos
descritos na literatura com etiologia isquémica micro-angio-
pética. Apenas um desses casos apresentou tradugdo imagio-
légica por recurso a técnicas imagiolégicas avancadas.

Caso Clinico: Senhor, 74 anos, com muiltiplos factores de
risco vascular, apresenta-se com quadro de ataxia da marcha
e diplopia de inicio stbito. No exame neurolégico objectivou-
se parésia do nervo oculomotor esquerdo com envolvimento
pupilar, sem compromisso de outros nervos cranianos, dis-
metria esquerda e marcha atdxica com base alargada, sem
outras alteracgoes.

Foi estudado com TC e RM cranio-encefalica que nao evi-
denciaram lesdes vasculares agudas ou ocupantes de espaco
na regido mesencefalica. O estudo etiolégico complementar
(ECG, Holter, Eco-Doppler cervico-cefélico) foi inconclusivo.

Clinicamente diagnosticou-se um enfarte mesencefalico
lacunar de provdvel etiologia microangiopdatica porém sem
correlagdo com técnicas imagiolégicas convencionais. O
doente iniciou tratamento com antiagregante e apresentou
uma resolucao completa dos défices em dois meses.

Conclusao: O surgimento de parésia do nervo oculomotor
associada a ataxia cerebelar ipsilateral resulta habitualmente
de lesdes tumorais invasivas. No caso que apresentamos, a
RM-CE normal e a boa evolucao posterior exclui um processo
tumoral em desenvolvimento, concluindo-se uma etiologia
vascular isquémica lacunar, sendo o quarto caso descrito na
literatura com tais caracteristicas.

Neurossonologia na oclusao da
Artéria Central da Retina - caso clinico
com spot sign

Ana Inés Martins', Jodao Sargento-Freitas®, Mariana Batista®,
Mafalda Magalhaes®, Cristina Duque’, Rui Aratijo', Pedro
Fonseca®, Fernando Silva?, Gustavo Cordeiro’, Luis Cunha'
1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurossonologia,
Servico de Neurologia, 3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico
de Radiologia, 5-Servico de Oftalmologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

ana.inesm@hotmail.com

Introduc@o: A oclusdo da artéria central da retina (OACR)
apresenta como principais etiologias a cardioembolia e a
embolizacao de placa ateromatosa, geralmente de localizacao
carotidea. Clinicamente manifesta-se como um défice da
acuidade visual sendo frequentemente irreversivel. O estudo
neurossonolégico permite estudar a etiologia do evento bem
como a avaliacdo directa estrutural e hemodinamica da arté-
ria central da retina. Foi descrito recentemente o impacto cli-
nico da presenca de uma estrutura hiperecogénica dentro da
artéria ocluida (“spot sign”), possivelmente tradutora de uma
regido calcificada de trombo, diminuindo a probabilidade de
recanalizacdo e de melhoria da acuidade visual.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 68 anos de
idade, com antecedentes pessoais de diabetes mellitus tipo 2
e hipertensdo arterial essencial ndao controlados.
Clinicamente verificou-se diminuicdo da acuidade visual do
olho direito com instalacdo subita e indolor, permitindo ape-
nas visualizacao de vultos no quadrante temporal superior do
campo visual correspondente. A oftalmoscopia apresentava
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“cherry red spot” no fundo ocular direito. Realizou ecografia
Doppler cervical, transcraniana e dos vasos oftdlmicos que
revelou hiperecogenicidade punctiforme - “spot sign” — asso-
ciado a fluxo suboclusivo na artéria central da retina ipsilate-
ral, e ateromatose extracraniana irregular e heterogénea nao
condicionando estenoses com significado hemodinamico.

Em reavaliacao 2 meses ap6s o evento a doente mantinha
um défice de acuidade visual sobreponivel.

Conclusdes: Na OACR o estudo neurossonolégico pode
constituir uma importante ferramenta nao s6 de diagnéstico
mas também preditora da potencialidade de recuperacao do
défice da acuidade visual.

Sindrome Cerebeloso por Fenémeno
de Roubo Condicionado por Fistula
Arteriovenosa Dural

Anténio Martins de Campos', Helena Felgueiras', Sérgio
Castro?, Manuel Ribeiro?, Pedro Carneiro!

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
antonio.mmcm.campos@gmail.com

Introducao: As fistulas arteriovenosas durais sdo anoma-
lias vasculares raras e consistem em numerosas conexoes
entre ramos arteriais e estruturas venosas. A maioria é idiopd-
tica. Os sintomas dependem da localizacdo e padrao de dre-
nagem venosa. A avaliacdo imagioldgica deve incluir RM e
angiografia. O tratamento endovascular tornou-se a principal
opcao terapéutica.

Caso Clinico: Homem, 69 anos, apresentou instalacao
subaguda de alteragdo da marcha. Antecedentes pessoais de
HTA, DM2, dislipidemia e doenga arterial periférica. Medicado
habitualmente com anti-hipertensores, estatina, anti-agregan-
te e insulina. Ao exame neurolégico apresentava sindrome
cerebeloso marcado por marcha de base alargada e lateropul-
sdo direita. A TC cerebral nao revelou lesdes agudas e a RM
cerebral mostrou provavel fistula dural da base do cranio a
direita, com estudo de perfusdo a evidenciar aumento do
tempo de transito médio e diminui¢@o do fluxo no territério da
PICA. A angiografia confirmou fistula da veia condiliana ante-
rior nutrida por ramos durais da artéria faringea ascendente,
occipital e vertebral, notando-se fenémeno de roubo no seg-
mento V4. A fistula foi embolizada por via transjugular, verifi-
cando-se no final obliteracao total da veia condiliana anterior.
Ap6s o procedimento, o doente apresentou resolugao das alte-
ragoes da marcha. Como intercorréncia apresentou surdez
neurossensorial direita, provavelmente devido a insuficiéncia
venosa do ouvido interno, uma vez que a veia do aqueduto
coclear drena para a confluéncia condiliana anterior.

Conclusdes: Os sindromes cerebelosos podem ser mani-
festacdo de um fenémeno de roubo condicionado por fistula
dural da base do cranio. A angiografia cldssica, apesar de nao
ser isenta de complicagdes, continua a ser o método de elei-
¢do para o estudo das fistulas durais. A angiografia é assim
fundamental para a defini¢dao da sua arquitectura e permite o
tratamento endovascular que, no caso apresentado, era o
unico possivel.
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Fistula Arteriovenosa Dural
multipla dos seios cavernoso,
esfenoparietal e esfenobasal: desafio
diagnostico e terapéutico

Telma Santos', Sofia de Figueiredo', Ménica Loureiro? Dilia
Meira?, Sérgio Castro®, Manuel Ribeiro®, Pedro Barros'
1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Oftalmologia, 3-Servico de
Imagiologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introduc@o: As Fistulas Arteriovenosas Durais (FAVD) cor-
respondem a 10-15% de todas as malformacoes arterioveno-
sas cerebrais. A apresentacao clinica é variavel, dependendo
da localizagao e padrao hemodinamico da FAVD.

De acordo com a Literatura, apenas 7-8% das FAVD sao
multiplas e o envolvimento do seio esfenoparietal e esfenoba-
sal é excepcionalmente raro.

Caso clinico: Mulher, 67 anos. Refere cefaleia fronto-parie-
tal esquerda intensa, tipo aperto, refrataria a analgesia, didria
e continua ao longo do dia, de agravamento progressivo desde
hd dois meses. O exame neuroldgico é normal. Realiza RM-CE
que € interpretada como normal.

Um més depois inicia olho vermelho e diplopia. A avalia-
¢do oftalmoldgica identifica a esquerda hiperemia conjunti-
val, limitacao da abducao, dilatagdao dos vasos episclerais e
aumento da tensdo ocular. Realiza angioRM-CE que sugere
FAVD. A ASD identifica FAVD miiltipla dos seios esfenoparie-
tal, esfenobasal e cavernoso esquerdos, de fluxo rapido.

A doente foi submetida a tratamento endovascular.
Efetuou-se inicialmente embolizacdo transarterial do ramo
esfenoidal da artéria meningea média com inje¢do de onyx.
Posteriormente procedeu-se a embolizagdo transvenosa dos
seios cavernoso e esfenobasal esquerdos com coils, através da
veia jugular e seio petroso inferior, com exclusao.

Ap6s o procedimento observamos melhoria progressiva da
cefaleia e dos achados oftalmoldgicos, a excep¢ao da parésia
do VI par (que sofreu ligeiro agravamento).

A angiografia de controlo (trés meses) confirma a exclusao
das FAVD.

Conclusoes: As FAVD podem constituir um desafio diag-
nostico.

Apresentamos um caso excepcionalmente raro de FAVD
multipla dos seios cavernoso, esfenobasal e esfenoparietal
que se manifestou por cefaleia e progrediu com olho verme-
lho e parésia do VI par. A RM-CE inicial foi interpretada como
normal, dificultando o diagnéstico.

O tratamento endovascular foi complexo exigindo uma
abordagem transarterial e transvenosa, com exclusdao da
FAVD. O agravamento da parésia do VI par é atribuida ao efei-
to compressivo dos coils no seio cavernoso.

Telangiectasias capilares cerebrais
sintomaticas: 3 casos clinicos

Ana Monteiro'? Carolina Lopes"?, Diogo Fitas"*, Henrique
Costa'?, Madalena Pinto’

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Servico de
Neurologia da Unidade Local de Satide do Alto Minho, Viana do
Castelo.

ana.mg.monteiro@gmail.com
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Introducdo: As telangiectasias capilares cerebrais (TCC)
sdo lesdes pequenas, angiograficamente ocultas, correspon-
dendo geralmente a um achado incidental. Sao habitualmen-
te consideradas benignas, nao implicando terapéutica ou
monitorizacao especificas. No entanto, até 6% podem provo-
car sintomas neurolégicos.

Casos clinicos: Apresentamos 3 doentes com TCC sinto-
madticas, demonstradas em ressonincia magnética (RM) con-
trastada. O primeiro caso é o de uma mulher de 47 anos que
apresentou queixas sensitivas de inicio stibito na mao e regido
perioral esquerdas com dois dias de evolugao. A RM cerebral
demonstrou TCC envolvendo a hemiprotuberancia e peddan-
culo cerebral direitos, sem efeito de massa ou hemorragia,
sem outras alteracoes de relevo. Apresentou raros episodios
paroxisticos de parestesias periorais esquerdas no seguimen-
to, sem necessidade de medicacdo especifica. O segundo
doente, um homem de 58 anos, teve instalacdo subita de cefa-
leia occipital e diplopia apds o esforco fisico durante o ato
sexual. A TC cerebral demonstrou pequena hemorragia protu-
berancial e a RM cerebral revelou TCC na regido protuberan-
cial mediana. Assintomatico a data de alta. A terceira doente,
uma mulher de 42 anos, apresentava sintomas paroxisticos de
disartria, ataxia, queixas visuais e alteracdes sensitivas do
hemicorpo direito, de duragdo de segundos, com 2 meses de
evolucdao. A RM revelou lesdo ponto-mesencefélica media-
na/paramediana direita compativel com TCC, com veia de
drenagem associada. Foi medicada com carbamazepina, sem
nova recorréncia de sintomas desde entdo. O estudo de AVC
em idade jovem foi negativo em todos os casos, tendo os sin-
tomas sido atribuidos as TCC.

Conclusdo: As telangiectasias capilares cerebrais sao
pouco reportadas na literatura dada a sua natureza benigna.
Embora a maioria nunca cause sintomas, estes casos sugerem
que as TCC podem ser sintomadticas, mesmo sem complica-
¢oes locais. O seu diagndstico baseia-se nos achados radiogra-
ficos tipicos e a sua identificacdo é importante, permitindo
diminuir a ansiedade dos doentes relativamente ao diagndsti-
co e prognostico.

Punc¢ao lombar associada a
corticoterapia como factor predisponente
de Trombose Venosa Cerebral

Isabel Amorim, Cristiana Silva, Miguel Santos, Patricia Antunes,
Filipa Falcao, Luisa Albuquerque

Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
isabelmlamorim@gmail.com

Introducgdo: A trombose venosa cerebral (TVC) afecta
anualmente 3-4 casos/milhdo de pessoas no mundo. Varios
fatores causam TVC: estados protromboticos, contracetivos
orais, gravidez, infecoes e malignidade. A puncao lombar é
uma causa rara de TVC. Tendo a TVC uma etiologia multifato-
rial, quando ocorre apds puncao lombar, geralmente apresen-
ta outros fatores predisponentes.

Casos clinicos:

Mulher de 26 anos internada por anestesia dlgica crural
esquerda e hemihipostesia do perineo ipsilateral. A RMN cra-
niana revelou hipersinal na alta convexidade parietal direita e
na substancia branca occipital a esquerda. A RMN cervical
mostrou hiperintensidade na vertente lateral direita da medu-
la C4-C5. No mesmo dia que realizou puncao lombar, iniciou
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pulso de metilprednisolona e teve alta com o diagndstico de
sindrome clinico isolado. Notou aparecimento de cefaleias
ligeiras, sem caracteristicas de hipertensdo/hipotensao intra-
craniana. Ao terceiro dia foi reinternada por crises epilépticas
focais com generalizacao secundéria. Apresentava monoparé-
sia braquial direita. A RMN craniana mostrou trombose das
veias corticais da alta convexidade fronto parietal esquerda.
Mulher de 23 anos internada por sindrome de Horner
incompleto e queratoconjuntivite. RMN craniana mostrou
hipersinal pericarotideo ipsilateral. Fez puncao lombar segui-
da de pulso de metilprednisolona. Ap6s punc¢ao lombar man-
teve cefaleias severas, mais tarde agravadas pelo dectbito.
Reinternada 9 dias apds pulso de metilprednisolona por
hemiparésia e hemihipostesia direitas. A RMN craniana evi-
denciou trombose do seio longitudinal superior, veias corti-
cais, seio lateral, seio sigmoéide e golfo jugular a direita.
Ambas as doentes tomavam contracetivos orais e em
nenhuma foi identificado um estado pré-trombdtico.
Conclusao: Existe uma relagao entre TVC, puncdo lombar e
corticoterapia. A perda de LCR resulta numa hipotensao intra-
craniana, com dilatagao venosa e estase. Este mecanismo nao é
suficiente para provocar TVC, porém, quando associada a
outros fatores nomeadamente corticoterapia, pode predispor a
esta situacao. Talvez seja apropriado espacar temporalmente a
realizacdo da puncdo lombar e a administracdo de corticéides.

Perturbacao de controlo de
impulsos e sindrome de desrequlacao
dopaminérgica na Doenca de Parkinson e
Cirurgia de Estimulacdo Cerebral
Profunda: Caso Clinico

Mario Sousa’, Fradique Moreira', Nadia Candrio®, Ricardo
Pereira?, Manuel Rito?, Cristina Janudrio'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 3-Instituto de Ciéncias
Nucleares Aplicadas a Satide, Universidade de Coimbra.
mariolOsousa@hotmail.com

Introducdo: O tratamento da Perturbagdo de controlo de
impulsos(PCI) e sindrome de desregulagdo dopaminérgica
(SDD) na Doenca de Parkinson (DP) é complexo. Constatou-
se em algumas series, que os doentes submetidos a cirurgia de
estimulacado cerebral profunda no nicleo subtalamico bilate-
ral(ECP-NST) que previamente apresentavam PCI/SDD
melhoravam significativamente apés a cirurgia. Este dado
tem motivado um interesse crescente na influéncia que a
ECP-NST pode ter nestas situagoes.

Caso Cinico: Doente 52 anos de idade, com DP de inicio
juvenil aos 42 anos, estudo genético (parkina/LRRK2) negati-
vo. Ha 6 anos inicia flutuacdes motoras, inicialmente contro-
ladas com ajuste da terapéutica, mas que 2 anos mais tarde se
tornam complexas e de dificil controlo, desenvolve hiperse-
xualidade e jogo patolégico, com disrup¢do marcada da vida
social, familiar e profissional. Nesta altura encontrava-se
medicado com 1510mg de equivalentes de levodopa(LED),
sendo 260mg sob a forma de ropinirol LP. O agonista dopami-
nérgico é gradualmente suspenso com controlo relativo dos
sintomas de PCI. No dltimo ano inicia SDD, chegando a inge-
rir 2000mg de LED/dia através de formulacdes de levodopa de
curta acg¢ao, com desenvolvimento de discinésias pico dose
exuberantes coreiformes, incomodas, com quedas frequentes
e incapacidade funcional. Apresentava uma resposta motora a
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levodopa de 60%(MDS-UPDRS-III), cognitivamente sem alte-
ragdes significativas (MoCA:21;DRS-II;138), sem depressao
(BDI-1I:27), sem apatia (AES-C:27), PCI moderada(QUIP-
Q:dominio sexual e SDD positivos), Flutuacées ndo-motoras
(NMSS-PD:23; Escala Ardouin:42). Foi submetido a cirurgia
ECT-NST bilateral. Apresentamos o resultado pds-cirtrgico
aos 6 meses.

Conclusao: Nao existe na literatura robustez suficiente
para recorrer a cirurgia de ECP como terapia para PCI/SDD.
No entanto, nos doentes que cumpram critérios para ECP este
procedimento também pode ser ttil no controlo dos sintomas
de PCI/SDD, que tal como este caso ilustra, podem ter um
profundo rebate na vida social, familiar e profissional.

Cervicalgia e Sindroma de Horner
no Servico de Urgéncia: Pense Fora da
Caixa!

Francisco Antunes, Inés Marques, Carolina Pires, Ana Cldudia
Ribeiro, Miguel Grunho

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta.
franciscoadantunes@gmail.com

Introducdo: A Sindroma de Horner (SH), causada pelo
compromisso da inervagdo simpatica ocular, caracteriza-se,
na sua forma completa, pela presenca de ptose, miose, enof-
talmia aparente e anidrose. Esta via percorre um longo trajec-
to, relacionando-se com diversas estruturas anatémicas,
sendo o seu diagnoéstico diferencial etiolégico extenso.

Caso clinico: Trata-se de uma doente do sexo feminino, 65
anos, com antecedentes pessoais relevantes de Sindroma
Parkinsonica (sob investigacao; pelo menos dois anos de evo-
lugao) e diagnoéstico prévio de bexiga neurogénica, medicada
com Levodopa (750mg/dia; sem resposta sintomatica satisfa-
toéria), admitida no Servico de Urgéncia por franco agrava-
mento de quadro crénico de cervicalgia e cefaleia. Referia
ainda ptose palpebral esquerda de cronologia indeterminada.
Negava outros sintomas acompanhantes. Negava traumatis-
mo ou manipulacdo cervical. Na observacao geral apresenta-
va hipotensdo ortostdtica e no Exame Neurolégico SH a
esquerda, disartria, hipofonia, quadro acinético-rigido axial e
apendicular bilateral, poliminimioclénus, anterocollis, dimi-
nuicdo dos reflexos posturais e marcha instavel, com alarga-
mento da base de sustentagdo, pequenos passos e freezing. A
Angio-TC Cervical, para estudo de possivel dissec¢ao caroti-
dea, e a avaliacdo imagioldgica toracica, para exclusao de
Sindroma de Pancoast, revelaram-se normais. A RM-
Encefalica documentou hipossinal T2* putaminal dorsolateral
bilateral. No Estudo do Sono objectivou-se Sindroma de
Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS). Estabeleceu-se o diagnds-
tico de Atrofia de Mdiltiplos Sistemas (AMS) provavel, e cervi-
calgia e cefaleia multifactoriais (secundarias a distonia cervi-
cal e a SAOS). Admitiu-se que a SH se enquadrasse nas mani-
festagdes disautonémicas da AMS. Foi ajustada a terapéutica
anti-parkinsénica e iniciou CPAP, com melhoria parcial do
quadro clinico.

Conclusdo: A SH, manifestacdo disautonémica menos
conhecida e ndo constante nos critérios de diagnostico da
AMS, pode ocorrer em cerca de 21% destes doentes.
Interessantemente, este mesmo fen6meno nao esta descrito
como sinal de disautonomia na Doenca de Parkinson, poden-
do assim constituir um sinal de alerta ttil no diagnéstico dife-
rencial das Sindromas Parkinsénicas.
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Sindrome cértico-basal associado a
mutacao do gene da progranulina
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Introducédo: O sindrome cortico-basal (SCB) representa
um fenotipo clinico caracterizado por doenca do movimento
(parkinsonismo, distonia, mioclonias) tipicamente assimétri-
ca e défice cognitivo (com apraxia e défice sensitivo cortical
proeminentes).

As mutagdes no gene da progranulina (GRN) estdo mais
frequentemente associadas a fenétipos de variante frontal da
deméncia fronto-temporal (DFT), mas tém sido descritas
outras apresentacoes, entre as quais a de sindrome cortico-
basal.

Caso clinico: Doente do sexo masculino que inicia, pelos
56 anos, deterioragdo cognitiva de predominio executivo
associada a apatia e ligeiro parkinsonismo assimétrico, de
predominio esquerdo. O quadro cognitivo e extrapiramidal
(resistente ao tratamento com levodopa) foi agravando pro-
gressivamente, com o aparecimento posterior de marcada
apraxia, hemi-inatengdo esquerda, mioclonias sensiveis a
estimulos tacteis e hiperreflexia miotatica esquerda.

Sem antecedentes pessoais de relevo, é de destacar a pre-
senca de varios familiares (do lado materno) com demeéncias,
alguns com inicio antes dos 60 anos.

A ressondncia magnética cranio-encefdlica revelou uma
atrofia cortical muito assimétrica, com franco predominio
hemisférico direito, tendo o SPECT cerebral revelado uma
hipoperfusao cerebral global, também ela claramente assimé-
trica (compromisso hemisférico direito). O estudo do LCR
revelou um aumento da proteina tau, sendo os valores da
beta-amildide e da tau fosforilada normais. A progranuliné-
mia sérica era baixa, tendo sido detectada a mutagdo patogé-
nica g.2263-2264 dupGT no gene GRN.

Conclusoes: O caso descrito enquadra-se clinicamente
num SCB, com a particularidade de estar associado a uma
mutacdo do gene GRN, tendo a histéria familiar sido uma
importante pista diagnéstica. Casos como este mostram-nos
quao ténues sao as fronteiras clinicas entre DFT e SCB, deven-
do assim ser considerada a possibilidade de mutacdo do gene
GRN em doentes com SCB, sobretudo se a histéria familiar for
positiva.

Distonia induzida por lesao do
nervo periférico. A propésito de um caso
clinico.

Filipe Blanco, Carla Cecilia, Joao Sargento-Freitas, Cristina
Janudrio

Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

sobralblanco@gmail.com

Introducdo: As alteracdes do movimento induzidas por
les@ao do nervo periférico — AMP — caracterizam-se por movi-
mentos involuntarios ou posturas anormais desencadeadas
apos traumatismo de nervo craniano, nervo periférico ou raiz
espinhal. A relagdo anatémica e temporal entre o traumatis-
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mo e as AMP sdo um requisito obrigatério na definicao deste
grupo de doencas. Espasmo hemifacial, distonia, tremor, mio-
clonias, tiques e parkinsonismo sao exemplos de AMP.
Descreve-se um doente com distonia focal do MS direito apds
traumatismo radicular cervical.

Caso Clinico: Doente de 52 anos observado por movimen-
tos involuntérios e posturas anormais do MS direito com 8
anos de evolucdo, que impedem tarefas manuais finas.
Antecedentes de traumatismo e fractura de C5 um ano antes
do inicio dos sintomas. EN: tremor disténico da extremidade
do MS direito que agrava com manobras posturais e escrita.
Atrofia dos musculos deltéide, tricipital e grande peitoral
direitos. Hiporreflexia tricipital e peitoral ipsilateral. Défice de
FM G4 na abducao do brago e extensao do antebraco direitos.
EMG: radiculopatia C5 bilateral de predominio direito. RM
Cervical: discopatia C5-C6 com protusdo disco-osteofitaria
que condiciona estreitamento foraminal e compressdao das
raizes C5 bilateralmente. Ecografia dos ganglios da base:
aumento moderado da drea hiperecogénica da substincia
nigra (0,09 cm2 a direita; 0,25 cm2 a esquerda). DaTSCAN:
sem défice de captacdo dopaminérgica pré-sindptica a nivel
dos ganglios da base. Prova terapéutica com levodopa + carbi-
dopa 250 mg 3id sem sucesso. O doente encontra-se medica-
do com tri-hexifenidilo 2 mg 2id.

Conclusdes: As AMP continuam a suscitar controvérsia
entre os especialistas em Doencas do Movimento. O inicio da
distonia do MS um ano apés o traumatismo radicular cervical
obedece aos critérios de diagnéstico propostos para as AMP.
As AMP colocam em evidéncia a relacao entre alteracao sen-
sorial periférica e a neuroplasticidade cerebral como factor
etiolégico nas distonias. (Apresentacdao com video).

Tetraplegia apos tratamento com
toxina botulinica tipo A em doente com
distonia cervical

Soraia Vaz', Joana Morgado', Ariana Barros', Luisa Medeiros?,
Ana Calado'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central;
2-Unidade de Neurofisiologia, Hospital de Sao José, Centro
Hospitalar de Lisboa Central.

soraia.teixeira2@gmail.com

Introducdo: A toxina botulinica é vastamente utilizada
para diversos fins terapéuticos. Os efeitos adversos sdo escas-
sos e, na maioria, ligeiros e localizados; raramente surgem
reaccoes generalizadas idiossincraticas. Existem ainda raros
relatos de polirradiculoneuropatia apés administracao de
toxina botulinica.

Caso clinico: Homem, 24 anos, caucasiano, com antece-
dentes pessoais de paralisia cerebral do tipo discinético trata-
do trimestralmente com toxina botulinica tipo A (Dysport® -
abobotulinumtoxinA) por distonia cervical. Inicia, 15 dias
apos a ultima administracao na dose habitual (200U no ester-
nocleidomastoideu esquerdo), quadro rapidamente progres-
sivo de diminuicdo generalizada da forca muscular, inicial-
mente dos membros superiores com progressao para 0s
membros inferiores, parestesias das extremidades e afonia.
Observado no servigo de urgéncia com cerca de 1 més de evo-
lucao, destacando-se taquicdrdia sinusal, tetraplegia flacida,
arreflexia osteotendinosa e afonia. Foi realizada puncao lom-
bar que nao revelou dissociagao albumino-citolégica e com
celularidade normal. Foram colocadas as hip6teses diagndsti-
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cas de reacgao sistémica a toxina botulinica vs sindrome de
Guillain-Barré (SGB), pelo que cumpriu tratamento com imu-
noglobulina humana (0.4g/kg/dia durante 5 dias). Realizou
electromiograma sugestivo de polineuropatia sensitivo-moto-
ra de predominio motor, axonal, aguda/sub-aguda, suportan-
do a suspeita de SGB na forma clinica de AMSAN ou AMAN. A
pesquisa de anticorpos anti-gangliosideos foi positiva - GM1
54%, GD1a 43%, GD1b 236%, GQ1b 166%.

Conclusdo: Reportamos um caso de SGB em doente com
distonia cervical ap6s injeccdo de toxina botulinica. Os casos
semelhantes reportados até a data denotam uma relacio tem-
poral que pode sugerir um papel da toxina botulinica na etiopa-
togenia do SGB, como seja uma resposta imunolégica. Relatos
de SGB associados a botulismo bem como a imunizagdo com
toxina tetanica, a qual estd intimamente relacionada com a toxi-
na botulinica, poderdo fornecer dados cientificos que apoiem
esta hipdtese, ou fundamentem a sua investigacao. Uma relagao
etiologica carece de evidéncia cientifica, actualmente.

Um caso de distonia generalizada
tardia apos lesdo hipoxico-isquémica:
correlagdao anatomo-funcional dos
ganglios da base

Mario Sousa’, Joana Jesus Ribeiro', Nadia Candrio?, Fradique
Moreira’, Cristina Janudrio'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de

Coimbra; 2-Instituto de Ciéncias Nucleares Aplicadas a Sadde,
Universidade de Coimbra;

mariolOsousa@hotmail.com

Introducéo: Vdrias doencas do movimento foram descritas
apos insultos hipoxico-isquémicos. A vascularizacao dos gan-
glios da base é particularmente susceptivel a isquemia cere-
bral. Distonia é uma manifestac@o rara neste contexto e nos
casos descritos parece envolver circuitos mais proximais dos
ganglios da base, nomeadamente a nivel do putamen.

Caso Clinico: Doente de 19 anos de idade com quadro
subito de paragem cardiorrespiratéria no contexto de electro-
cussdo acidental. Na admissdo foi instituido protocolo de
hipotermia ligeira durante 24 horas. Nos 7 dias seguintes este-
ve em coma, recuperando gradualmente o estado de cons-
ciéncia. Nove dias ap6s o insulto hipoxico-isquémico, inicia
movimentos coreoatetéticos bilateralmente. Nesta fase a ava-
liagao neuropsicoldgica revelou défices nos dominios executi-
vo, atencdo, fluéncia verbal, meméria e orientagdo. A
Ressonancia Magnética cranioencefélica(RM-CE) entao reali-
zada, nao revelava alteracoes significativas. Posteriormente
observou-se uma recuperagao gradual da memdria e orienta-
¢ao, mantendo-se os restantes dominios inalterados. Os movi-
mentos involuntarios comecaram progressivamente a desa-
parecer, permanecendo no entanto posturas disténicas inter-
mitentes segmentares na face, membro superior e membro
inferior esquerdos: Fahn-Marsden dystonia scale(FMds)= 5.5.
Trés meses mais tarde, desenvolve distonia generalizada, com
alguma predominancia no hemicorpo esquerdo (FMds: 36) e
discreto parkinsonismo acinético-rigido bilateral. RM-CE rea-
lizada aos 6 meses, revelava um subtil hiposinal em T2, locali-
zado na regido posterior do nucleo lenticular bilateralmente,
mais marcado a direita. Realizou DatSCAN cerebral que reve-
lou defeito de captacdo pré-sindptico no caudado e putamen
posterior direito. Iniciou terapéutica com levodopa com boa
resposta aos 6 meses.
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Conclusao: Este caso reporta uma causa rara de distonia
generalizada e parkinsonismo apés paragem cardiorrespira-
téria. Demonstra também a importancia dos ganglios da base
anivel cognitivo e comportamental, assim como a pertinéncia
em avaliar funcionalmente as vias dopaminérgicas nos casos
em que a sintomatologia é sugestiva.

Encefalopatia Recorrente
Autoimune

Ana Brés, Pedro Correia, Beatriz Santiago

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

acatbras4@hotmail.com

Introducio: A Cirrose Biliar Primdria (CBP) é uma doenca
hepatica crénica de etiologia indeterminada, tendo como
complicacgdo rara, em estddio avancado, a encefalopatia hepa-
tica crénica. A prevaléncia de doencas autoimunes associadas
€ elevada (70%-80%).

Caso Clinico: Doente de 87 anos, sexo feminino, antece-
dentes de cirrose biliar primdria, anemia perniciosa, osteopo-
rose grave e diabetes mellitus, apresentava quadro caracteri-
zado por epis6dios recorrentes de desorientagao, alteragao da
memoria recente, apatia, hipersénia e movimentos esponta-
neos dos membros inferiores com 3 anos de duragao.

Objetivamente evidenciava desorientagado, sinais de dis-
funcao cerebral difusa, palildlia, tremor cefalico, distonia da
lingua e mandibula, flapping nos membros superiores, mio-
clonias, hiperreflexia miotdtica, bradicinesia e marcha de
pequenos passos.

Analiticamente verificou-se uma elevacao ligeira da fosfa-
tase alcalina, bilirrubina total e GGT, hiperamoniémia, dimi-
nuicdo ligeira de proteinas totais e albumina (sem contudo
existir alteracoes relevantes nas provas de funcao hepética ao
longo da evolugao).

A investigacdo complementar dirigida a doencas autoimu-
nes mostrou titulos positivos dos anticorpos anti-mitocon-
driais (anti-piruvato IgG-M2, >6001U/ml), anti-GAD 65
(79,19U/ml) e anti-tiroglobulina (11779 IU/ml).

A ecografia da tiréide evidenciou uma textura heterogénea
marcada por varios nédulos hiperecogéneos compativel com
tiroidite.

O tracado electroencefalografico revelou uma encefalopa-
tia difusa G2-G3.

A RMN-CE excluiu o envolvimento dos ganglios da base
por degeneracao hepatolenticular.

Verificou-se uma reducao dos valores séricos de amonié-
mia, embora sem normalizagao completa, com o tratamento
protocolado para encefalopatia hepdtica. Dada a impossibili-
dade de se excluir uma encefalopatia responsiva a corticotera-
pia concomitante, a doente efetuou trés ciclos de metilpredni-
solona com excelente resposta clinica.

Conclusdo: O caso clinico apresentado mostra um caso
raro de causalidade dupla autoimune para uma encefalopatia
por hiperamoniémia recorrente associada a Cirrose Biliar

Primadria, com interposicao de tiroidite auto-imune.
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Sindrome de Fahr: caracterizacdo
clinica e imagioldgica de uma nova
mutacdo do gene SLC20A2

Rui Araiijo', Hugo Clemente?, Ana Ribeiro®, Diana Duro', Ana
Morgadinho'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra, 3-Servigo de Neurologia,
Hospital Garcia de Orta.

rmma22@gmail.com

Introducéo: O sindrome de Fahr é uma doenca neuropsi-
quidtrica rara, que cursa com calcificacdo dos géanglios da
base. Existem formas familiares da doenca, de transmissao
autossémico-dominante. As mutacdes do gene SLC20A2
foram implicadas na patogénese da doenca. Descrevemos um
doente com sindrome de Fahr com uma mutacdo até a data
nao descrita do gene SLC20A2.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, de 59 anos, com
quadro neuropsiquidtrico com inicio aos 57 anos (delirio de
ciime, deteriorac¢do cognitiva, dependéncia progressiva para
as atividades de vida didrias). Realiza TCce em contexto de
consulta de Psiquiatria que revela multiplas calcificacoes. Foi
enviado a consulta de Medicina Interna para exclusdo de alte-
ra¢oes do metabolismo fosfo-célcio e posteriormente enviado
a consulta de Neurologia.

O doente apresentava antecedentes de doenca cardiaca e
hipertensao arterial. Nao apresentava histéria familiar de
deterioracdo cognitiva ou quadros psiquidtricos.

Apresentava um MMSE (42 classe) de 18; sinais de liberta-
¢ao frontal exuberantes, fluéncia verbal diminuida e incapaz
de realizar a manobra de Luria; sinais piramidais bilaterais,
sinais extrapiramidais simétricos — rigidez e acinésia 2/2 nos
membros superiores.

Faz RMce que revela calcificacdes nos nticleos lenticulares,
caudados, tdlamos e nucleos dentados do cerebelo e atrofia
generalizada. O metabolismo fosfo-calcio ndo apresentava
alteracoes. O exame bioquimico, serolégico e citolégico do
LCR foi normal. O doseamento de progranulina no soro foi
normal. Os valores de beta-amiléide no LCR eram de 311.5
(normal > 545 pg/mL), a proteina tau de 314.8 (normal
<212pg/mL). O teste genético para a forma familiar de D. Fahr
revelava uma mutacdo em heterozigotia no gene SCL20A2
ainda ndo descrita- ¢.1952_1953del(p.Tyr651Cysfs*12) — exdo
11. Mantém seguimento em consulta de Neurologia.

Conclusdes: A D.Fahr, na sua forma idiopdtica, é uma
doenca rara com formas de transmissao autossémico-domi-
nante. Apresentamos um caso de D. Fahr com uma mutacao
do gene SLC20A2 previamente ndo descrita.

Sindrome de pernas inquietas como
manifestacao de doenca celiaca

Andreia Costa'?, Andreia Albuquerque?, Pedro Abreu'?, Sara
Vieira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Gastroenterologia, Centro
Hospitalar Sao Joao, Porto, 3-Departamento de Neurociéncias
clinicas e satide mental, Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto, Porto.

andreiafgcosta@gmail.com

Introducao: A sindrome de pernas inquietas (SPI) é uma

patologia neurolégica sensoriomotora crénica idiopética ou
secunddria a inimeras condi¢cdes como a ferropenia, a uremia
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e a gravidez. Recentemente foram descritos sintomas compa-
tiveis com o diagndstico da SPI em cerca de 25% dos doentes
com doenca celiaca.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino de 40 anos com
antecedentes de anemia ferropénica desde os 12 anos e diar-
reia recorrente desde os 20 anos. Foi enviada a consulta por
suspeita da SPI cujos sintomas se iniciaram pelos 16 anos.
Apresentava uma necessidade imperiosa em mobilizar os
membros inferiores e superiores pela presenca de uma sensa-
¢do de desconforto, alivio com o movimento e agravamento
com o repouso, ocorrendo preferencialmente no periodo
noturno. Havia realizado ropinirol mas nao tolerou os seus
efeitos laterais. Ao exame geral e neurolégico ndo apresentava
alteracoes. Iniciou gabapentina 300mg/dia sem aparente
beneficio. O estudo analitico revelou anemia (Hb 11.2g/dL)
normocitica/normocrémica e ferropenia (ferro 40ug/dL,
saturagdo de transferrina 8%, ferritina 7.2ng/mL) pelo que ini-
ciou reposi¢ao com ferro oral. Dois meses depois, a reavalia-
¢do analitica revelou agravamento da ferropenia (ferro
31ug/dL, saturacdo de transferrina 6%, ferritina 10.4ng/mL).
Foi iniciada suplementagdo com ferro endovenoso. Pela sus-
peita da sindrome de mé-absorcdo foi pedido o anticorpo IgA
antitransglutaminase tecidular que se encontrava positivo
(63.0U/mL), endoscopia digestiva alta que revelou apaga-
mento das pregas duodenais e histopatologia que foi compa-
tivel com o diagnéstico de doenga celiaca (Marsh tipo 3).
Iniciou uma dieta sem gliten, manteve gabapentina e suple-
mentacao com ferro e foi adicionado ropinirol, com melhoria
sintomatica.

Conclusdes: As causas secunddrias da SPI devem ser
excluidas dado que o seu tratamento poderd ter impacto nos
sintomas da doenga. Neste caso em particular, a dieta sem
gliten pela correcdo da anemia e ferropenia, podera ter con-
tribuido para a melhoria dos sintomas da SPI.

Embolia gasosa cerebral associada
a catéter venoso central: casos clinicos e
revisao sistematica.

José Aratijo’, Jodao Pinho', José Manuel Amorim? Helena Vilaga®,
Manuel Ribeiro*, Jodao Pereira’, Carla Ferreira'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Hospital
de Braga; 3-Servico de Medicina Interna, Hospital Conde de
Bertiandos — Ponte de Lima; 4-Servico de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.
josedearaujo88@gmail.com

Introducao: A embolia gasosa cerebral (EGC) é uma com-
plicacdo rara e potencialmente catastréfica da manipulagao
ou desconexdo acidental de catéter venoso central (CVC). A
generalizacdo do uso de CVC aumenta o risco de ocorréncia
desta complicacao.

Objectivos: Caracterizacdo das manifestacdes clinicas,
achados imagioldgicos e prognostico da EGC associada a
CVC.

Métodos: Revisao sistemdtica da literatura de todos os
casos publicados de EGC associada a CVC e identificacao de
casos no Hospital de Braga, previamente nao reportados.
Andlise descritiva de todos os casos e andlise de mortalidade
dos casos com dados individualizados.

Resultados: Identificaram-se 4 casos locais cujas caracte-
risticas clinicas e imagiol6gicas se assemelham aos casos des-
critos na literatura. No total foram encontrados 158 doentes
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com EGC associada a CVC, 71.8% eram homens e a idade
média era de 56.4 anos. Os sintomas de EGC ocorreram mais
frequentemente na posic¢ao vertical do tronco. A manifestacao
neuroldgica mais frequente foi défice neurolégico focal de ini-
cio stbito (67.7%), seguido de coma (59.5%), crises epilépticas
(24.7%) e encefalopatia (21.5%). Os exames de imagem revela-
ram bolhas gasosas intra-cranianas em 69.1% e isquemia
cerebral ou edema foram demonstrados em 66.7%. A mortali-
dade foi de 21.7% e os factores preditores de mortalidade
foram a idade mais elevada (p<0.001), coma (p=0.001), para-
gem cardiorrespiratéria imediatamente ap6s o inicio dos sin-
tomas (p<0.001) e sexo masculino (p=0.035).

Conclusoes: A EGC associada a CVC pode simular um aci-
dente vascular cerebral isquémico, mas os doentes apresentam
frequentemente depressao severa do estado de consciéncia e
crises epilépticas. A TAC cerebral na fase aguda revelou ar intra-
craniano em mais de 2/3 dos doentes, e a sua normalidade nao
exclui o diagndstico. A mortalidade ocorre num 1/5 dos casos
reforcando a necessidade de implementar medidas e protoco-
los de prevencdo desta complicacdo grave do uso de CVC.

Estado epiléptico ndo-convulsivo
afasico mimetizando Acidente Vascular
Cerebral isquémico agudo

Pedro Bras', Ary de Sousa', Alexandra Gaspar?, Catarina Frias®,
Ana Nunes®’, Manuel Manita'

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Lisboa Central,
2-Servico de Medicina Interna, Hospital Santo Anténio dos
Capuchos - Centro Hospitalar de Lisboa Central, 3-Servico de
Medicina Interna - Hospital Curry Cabral - Centro Hospitalar de
Lisboa Central, 4-Unidade CerebroVascular - Hospital Sao José -
Centro Hospitalar de Lisboa Central.

helty_bras@hotmail.com

Introducdo: A distin¢cdo entre um AVC e um mimetizador
de AVC representa, frequentemente, uma tarefa desafiante no
contexto de urgéncia. A crise epiléptica pode ser um mimeti-
zador de AVC, nomeadamente nos doentes com paralisia de
Todd ou estado epiléptico ndao convulsivo (EENC).

Caso Clinico: Mulher de 79 anos, autbnoma, com antece-
dentes patolédgicos relevantes de AVC isquémico em 2013 e
medicada com 4cido acetilsalicilico 150 mg por dia.

Trazida ao servico de urgéncia ap6s activagao da Via Verde
AVC por quadro stbito de alteracdo da linguagem e diminui-
¢do da forca muscular no hemicorpo direito. Sem histéria de
crise convulsiva prévia.

No exame objectivo de entrada encontrava-se apirética,
hemodinamicamente estavel, vigil, em mutismo e com hemi-
plegia, hemihipostesia e hemianopsia direitas - NIHSS = 22.
TC-CE e AngioTC-CE sem alteracdes agudas. Neste contexto,
admitiu-se como hip6tese diagnéstica AVC isquémico agudo
e iniciou fibrindlise endovenosa com alteplase 0,9 mg/Kg.

Do estudo complementar destaca-se RMN-CE com aspec-
to tumefacto do cértex temporal interno a esquerda com sinal
hiperintenso em T2 FLAIR e DWI sem correspondente sinal
hipointenso no mapa ADC.

Puncdo lombar com exame citoquimico do LCR sem alte-
ragdes e PCR virais negativas.

EEG revelou lentificacdo difusa da electrogénese de base
com actividade paroxistica frequente e por vezes ritmica em
topografia fronto-temporal esquerda, compativel com estado
epiléptico parcial electrogréfico.

Foi medicada com Fenitoina com melhoria progressiva do
quadro neuroldgico.
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Conclusdes: Os mimetizadores de AVC podem representar
5-30% das sindromes neurolégicas sibitas admitidas como
AVC isquémico agudo. A paresia de Todd pés-ictal é a forma
mais comum de um distirbio epiléptico simular um AVC,
sendo o EENC menos frequente.

Este caso ilustra como um EENC pode ser clinicamente
indistinguivel de um AVC isquémico hemisférico. A sua distin-
cao tem implicacoes terapéuticas importantes e s6 € possivel
por exame de imagem de RMN com estudo por difusao e EEG.

Desvio paroxistico do olhar em
idade pediatrica: ser ou ndo ser epilepsia,
eis a questao.

Constanca Soares dos Santos', Catarina de Abreu Amaro’, Sofia
Ferreira', Ricardo Costa’, Luiza Rosado*®

1-Servico de Pediatria, 2-Servico Neurologia, Centro Hospitalar
Cova da Beira, Covilha; 3-Faculdade de Ciéncias da Satde da
Universidade da Beira Interior.

constanca.s.santos@gmail.com

Introducdo: Os movimentos paroxisticos do olhar sao fre-
quentes em idade pedidtrica. Embora a maioria corresponda
a uma etiologia ndo epiléptica, os desvios horizontais do olhar
podem associar-se a epilepsia. Quando de causa epiléptica,
raramente ocorrem como eventos ictais isolados, acompa-
nhando-se frequentemente de outros sintomas. No entanto, a
distincao clinica é, muitas vezes, dificil, sendo uma indicagao
comum para realizacdo de electroencefalograma.

Caso Clinico: Crianca de 3 anos, sexo masculino, previa-
mente saudédvel, admitida por paroxismos de desvio conjuga-
do do olhar para a direita com 2 dias de evolucdo, por vezes
acompanhados de movimentos de flexdo-rotacao da cabega
para a direita, desencadeados por atencdo visual dirigida a um
ecrd, sem alteracdo do estado de consciéncia. Exame neurol6-
gico normal. O video-electroencefalograma mostrou pontas e
ondas abruptas de projecdo parietal esquerda proximas a
linha média (P3 e Pz) em vigilia, acentuadas pelo sono, sem
coincidéncia directa com os movimentos oculares, sendo
estes mais frequentes que a actividade elétrica anormal,
sobretudo com a crianca concentrada na visualiza¢ao de ima-
gens. A hiperventilagao e a foto-estimulagdo nao desencadea-
ram respostas patolégicas. A ressonancia magnética encefali-
ca excluiu lesdes focais. Foi medicado com levetiracetam 40
mg/kg/dia, com melhoria clinica e electroencefalogréfica,
encontrando-se assintomdtico aos 7 meses de seguimento.

Conclusdes: Os desvios paroxisticos do olhar, mesmo
quando associados a movimentos da cabeca, raramente tém
causa epiléptica. Neste caso, a correlagdo temporal entre a
actividade epileptiforme e as manifestacdes motoras, assim
como a melhoria sob terapéutica antiepiléptica reforcam a
provavel natureza epiléptica do desvio do olhar. A correspon-
déncia nao univoca entre o desvio do olhar e as pontas no
video-electroencefalograma e a auséncia de lesdes focais no
exame imagioldgico poderdo dever-se a limitagdes da tecno-
logia actual, estando indicada a realiza¢do de outros exames
se houver agravamento clinico, com refractaridade aos anti-
epilépticos.
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Insulinoma como causa rara de
epilepsia refrataria de novo

Tiago Gomes'?, Ana Monteiro"?, Cldudia Nogueira?, César
Esteves®?, Sara Franca'

1-Servico de Neurologia, 3-Servigo de Endocrinologia, Diabetes e
Metabolismo, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto; 2-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto.
tiago.bernardino.gomes@gmail.com

Introduc@o: A hipoglicemia pode manifestar-se por episo-
dios de perturbacdo cognitiva-comportamental, alteracdo do
estado de consciéncia, défices neuroldgicos focais ou, mais
raramente, epilepsia sintomadtica. O insulinoma é uma neo-
plasia rara do pancreas endécrino, mas € a causa mais comum
de hipoglicemia associada a hiperinsulinismo endégeno.

Caso Clinico: Mulher de 62 anos com ligeiro atraso do
desenvolvimento psicomotor sequelar a meningite na infancia,
sem outros antecedentes de relevo. Aos 59 anos desenvolve epi-
sodios prolongados (<1 hora) de perda de contacto, sialorreia e
incontinéncia de esfincteres, de predominio matinal e aparen-
temente sem sintomas pés-ictais, exceto amnésia anterégrada.
O quadro foi interpretado como crises epiléticas e teve benefi-
cio inicial com antiepiléticos. Aos 62 anos verifica-se aumento
da frequéncia das crises, com progressdo frequente para crises
ténico-clonica generalizada, e farmaco-resisténcia. O exame
neurolégico manteve-se sobreponivel e sem alteracoes de rele-
vo. TC cerebral sem alteragdes. EEG com surtos de atividade
lenta e epileptiforme frontotemporal esquerda, agravados pela
hiperventilacdo. Num dos episédios detetou-se hipoglicemia
grave e persistente, resistente a glicose endovenosa, sendo o
estudo sugestivo de hiperinsulinismo enddgeno, sem outras
alteracoes. A tomografia abdominal revelou uma lesao da cabe-
¢a do pancreas com confirmac¢ao anatomopatolégica de insuli-
noma ap6s duodeno-pancreatectomia cefdlica. Até a data, esta
intervencdo resolveu os episddios de hipoglicemia e permitiu o
controlo das crises (sem novos episddios desde a cirurgia).

Conclusdo: As neoplasias produtoras de insulina podem
mimetizar aspetos clinicos e eletroencefalogréficos de epilep-
sia, especialmente epilepsia refratdria do lobo temporal. O
tratamento dirigido é eficaz, mas o atraso no diagnéstico
associa-se a sequelas neuroldgicas permanentes, incluido
epilepsia, e risco de morte. Este caso salienta a pertinéncia do
estudo metabdlico nos episddios neurolégicos paroxisticos,
mesmo quando os antecedentes, a clinica e os exames com-
plementares sugerem outras etiologias.

Singulto: uma rara manifestacao de
estado mal epiléptico ndao convulsivo

Catarina Falcdo de Campos, Andreia D. Magalhaes, Ana Rita
Peralta, Ana Patricia Antunes, Filipa Falcao, José Pimentel,
Luisa Albuquerque

Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal.
catarinahfcampos@gmail.com

Introduc@o: O singulto é causado por contracdo miocldni-
ca do diafragma e musculos intercostais inspiratérios seguida
imediatamente de encerramento da glote. O singulto persis-
tente é uma situacao rara e pode ser manifestacao de doenca
do sistema nervoso central.

Caso Clinico: Homem, 20 anos, institucionalizado, admiti-
do no servico de urgéncia por dois episédios de crises ténico-
clonicas generalizadas (CTCG) sem recuperacao da conscién-
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cia entre os episddios. Antecedentes pessoais de epilepsia e
embriofetopatia por exposicdo in utero a valproato de sédio
(VPA), medicado com clobazan, carbamazepina (CBZ), que-
tiapina e haloperidol. A observacao, vigil mas agitado, com
discurso escasso, sem nomeagdo ou cumprimento de ordens.
Reflexo de ameaca presente bilateralmente. Objetivados
movimentos oromandibulares tipo mastigatorios e singultos.
Analiticamente, trombocitopénia, hiponatrémia ligeira e
niveis séricos de CBZ supraterapéuticos. TC-CE sem altera-
¢oes. Video-EEG revelou actividade epiléptica caracterizada
por pontas e polipontas com maximo bifrontal, a cerca de 3-6
Hz, continuas. Estes paroxismos precediam, frequentemente,
os episddios de singultos, sugerindo uma etiologia epiléptica
para este fendmeno motor. Efetuou-se perfusao de VPA, segui-
do de levetiracetam e clonazepam e suspensao de CBZ com
recuperacdo do estado de consciéncia, vigilidade com discur-
so pobre e cumprimento de ordens simples, sobreponivel ao
estado prévio, e regressao dos singultos. EEG com actividade
de base lenta e actividade epiléptica bi-frontal ocasional.

Conclusao: Raros relatos na literatura documentam a pre-
senca de singulto persistente ou recorrente em crises epilépti-
cas focais ou no contexto de epilepsia generalizada idiopdtica.
Este caso documenta, pela primeira vez, esta manifestacao no
contexto de um estado de mal epiléptico ndao convulsivo. Este
sinal, no adequado contexto clinico, deve alertar para a pre-
senca desta patologia.

Estado de mal de auséncias no
adulto: subtileza das manifestacoes
clinicas

Francisco Bernardo, Rita Martins, Elsa Parreira, Ant6nio
Martins, Amélia Nogueira Pinto

Servico de Neurologia Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca, Amadora.

francisco.m.bernardo@gmail.com

Introducao: O estado de mal de auséncias caracteriza-se
por alteracao do estado de consciéncia ou do comportamento
associada a actividade paroxistica continua no electroencefa-
lograma. As manifestacdes clinicas sdo frequentemente sub-
tis, condicionando um verdadeiro desafio diagnéstico.

Caso Clinico: Mulher de 55 anos, antecedentes pessoais de
epilepsia generalizada e perturbac¢ao de ajustamento, medica-
da com topiramato, alprazolam, trazodona e escitalopram. Foi
levada ao servico de urgéncia por ter sido encontrada a deam-
bular na rua com alteragdes comportamentais. A doente apre-
sentava-se em mutismo, com olhar vago, reagia ao estimulo
verbal e cumpria ordens simples. Posteriormente, evidenciou-
se desorientacdo temporo-espacial, discurso pobre, nominal,
perseverante, ecoldlia, riso despropositado, mioclonias supra-
ciliares bilaterais e comportamento apraxico, sem outros
sinais focais ou movimentos involuntérios. Pelo antecedente
pessoal de epilepsia realizou EEG que revelou ponta-onda
continua compativel com estado de mal ndo convulsivo gene-
ralizado, iniciando terapéutica anti-epiléptica com valproato e
levetiracetam. No dia seguinte, a doente apresentava lentifica-
¢do psico-motora, discurso pouco fluente, nistagmo horizon-
to-rotatério e decomposicdo dos movimentos oculares, evi-
denciando-se melhoria electroencefalografica com constata-
¢do de rara actividade paroxistica caracterizada por complexos
ponta-onda generalizados, sem evidéncia de estado de mal.
Realizou RM-CE que revelou hiperintensidades inespecificas
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em T2. Ao longo do internamento existiu melhoria clinica sig-
nificativa, tendo a doente alta medicada com levetiracetam e
topiramato, apenas com lentificacdo difusa ligeira no EEG. Um
meés ap06s alta a doente repetiu RM-CE que evidenciou altera-
¢do difusa de sinal (T2) envolvendo o cértex insular e regido
mesotemporal bilateralmente, bem como a superficie giral das
circunvolucdes neocorticais, aspectos possivelmente relacio-
nados com anomalias peri-ictais transitérias, observando-se
recuperacao clinica total, sem novos epis6dios neurolégicos.

Conclusoes: O caso descrito demonstra a subtileza das
manifestagdes clinicas presentes no estado de mal de ausén-
cias, podendo nao ser valorizadas e atribuidas a outras pato-
logias, nomeadamente psiquidtricas. A suspei¢do clinica e o
registo electroencefalografico sao fundamentais para o diag-
nostico, permitindo uma terapéutica adequada.

Lipoma da fissura silvica associado
a displasia cortical

Joana Parra, Alcinda David, Conceicao Bento, Francisco Sales
Unidade de Monitorizacao de Epilepsia e Sono, Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
joana_parra@hotmail.com

Introducdo: Os lipomas intracranianos sao malformacoes
congénitas que representam 0,1 a 1,3% de todas as lesdes
cerebrais. A ocorréncia fora da linha média é rara e a fissura
silvica é uma localizagao pouco comum, com uma incidéncia
de 3,4 - 5% em algumas séries. Muito raramente, os lipomas
podem ser encontrados na superficie hemisférica cerebral.
Estao muitas vezes associados a anomalias do SNC, tais como
malformacdes corticais. Os sintomas mais comuns sao as cri-
ses epilépticas. Trata-se de uma epilepsia muito bem contro-
lada com terapéutica farmacolégica. Os poucos casos subme-
tidos a resseccao cirtrgica resultaram em morbilidade impor-
tante devido as caracteristicas da lesao.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 25 anos, dextra,
com antecedentes pessoais irrelevantes, que inicia crises dis-
cognitivas pouco frequentes aos 15 anos de idade.
Antecedentes familiares de epilepsia em trés primos paternos
em 2° grau e irmdo com epilepsia secunddria a angioma
cavernoso. O diagndstico de epilepsia é realizado aos 23 anos.
Foi medicada com levetiracetam 1g/dia com controlo total
das crises. A RM CE mostrou lipoma frontal e silvico direito e
displasia cortical frontoinsular direita caracterizada por poli-
microgiria e dreas de heterotopia no centro semioval. A moni-
torizacdo video-EEG confirmou o diagnéstico de epilepsia
focal do lobo frontal. A PET inter-ictal revelou hipometabolis-
mo frontoinsular direito.

Conclusao: Apresentamos este caso de epilepsia focal
devido a lipoma da fissura silvica associado a displasia cortical
focal visto que se trata de uma causa rara de epilepsia. Tal
como descrito na literatura, houve uma éptima resposta a
monoterapia antiepiléptica.

Amoxicilina: um farmaco
potencialmente epileptogénico

Jodo Raposo, Miguel Pereira, Rute Teoténio, Conceicao Bento,
Francisco Sales

Unidade de Epilepsia do Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

jpl.raposo@gmail.com (Jodo Raposo)
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Introducdo: As crises induzidas por farmacos podem ocor-
rer em individuos susceptiveis, com ou sem epilepsia, sobre-
tudo na vigéncia de circunstancias predisponentes, podendo
incluir um amplo espectro de manifestagdes. Os antibidticos
beta-lactamicos sdo amplamente utilizados e o seu potencial
epileptogénico é conhecido desde 1945, sendo atribuido ao
antagonismo da a¢do do GABA do anel beta-lactamico.

Caso clinico: Os autores apresentam o caso de um homem
de 64 anos, sem epilepsia, que procurou o servico de urgéncia
por surtos breves de tremor generalizado, sem outras queixas
associadas, com inicio poucos dias apds a prescricao de amoxi-
cilina para tratamento de uma sinusite, tendo reportado um epi-
sodio sobreponivel cerca de 6 meses antes, sob medicacdo com
o mesmo farmaco. No exame observavam-se episddios breves
de clonias rapidas (tipo vibratério), aparentemente envolvendo
todo o corpo, sem perturbagao da consciéncia ou outras mani-
festagdes visiveis ou subjectivas. O video-EEG revelou surtos
generalizados de actividade rdpida (13-14 Hz) com mdxima
amplitude nas regides frontocentrais (F4-C4, F3-C3 e Fz-Cz),
com duragao de 1 a 3 segundos, associados (time-locked) as clo-
nias. Realizou estudo de imagem por tomografia computorizada
e estudo analitico de rotina que nao revelaram alteracdes. Nao
existiam outros precipitantes para crises epilépticas. A amoxici-
lina foi substituida por claritromicina e o padrao electroclinico
acima descrito desapareceu em menos de 24 horas.

Conclusdes: A semiologia ictal das crises epilépticas situa-
cionais pode ser muito varidvel ultrapassando os quadros cli-
nicos habituais. A investigacao etiolégica deve incluir o efeito
iatrogénico de alguns farmacos. O caso clinico apresentado
documenta um efeito epileptogénico da amoxicilina tal como
ja havia sido descrito para outros beta-lactamicos. A identifi-
cacao destes casos € importante e evita um tratamento anti-
epiléptico desnecessdrio jd que as crises induzidas por farma-
cos sdo habitualmente auto-limitadas e ndo recorrem se o far-
maco for descontinuado.

Importancia do Talamo na
comunicacdo entre areas corticais visuais
primarias e secundarias. Analise em dois
doentes com lesdes vasculares neonatais.

Alberto Leal

Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquidtrico de
Lisboa.

a.leal@neuro.pt

Introducdo: O Tdlamo é uma importante estrutura cere-
bral cujo papel mais conhecido consiste na retransmissdo da
informacao sensorial periférica para o neocortéx. No entanto
diversos ntcleos talamicos nao recebem aferentes sensoriais
periféricos mas estabelecem conexdo entre dreas neocorti-
cais, desempenhando um papel até ao momento mal caracte-
rizado no processamento cerebral da informacao. A comuni-
cacgdo entre dreas neocorticais segue assim um via directa cor-
tico-cortical e uma indirecta, cortico-talamico-cortical cuja
importancia relativa estd pouco estabelecida.

Objectivos: Caracterizar a importancia da via indirecta
cortico-tdlamo-cortical no processamento da informacao
visual.

Metodologia: Em dois doentes adultos com antecedentes
de hemorragia talamica neonatal e destruicdo unilateral do
Pulvinar, foram realizados Potenciais Evocados Visuais usan-
do imagens de faces, carros, palavras e pseudo-palavras, com
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recurso a EEG de alta resolucao (82 eléctrodos). A capacidade
para processar os estimulos visuais foi testada através de tes-
tes neuropsicolégicos (Cambridge Face Memory Test e
Philadelfia Face Perception Battery).

Resultados: Os doentes nao apresentaram défices de
campo visual e o desempenho nos testes visuais de faces foi
normativo. As RMs evidenciaram além da lesao unilateral dos
Pulvinares, atrofia da substidncia branca homolateral, mas
sem atrofia cortical associada. Os potenciais Evocados
demonstraram uma assimetria patolégica para palavras e
pseudo-palavras, com reducdo da amplitude hemisférica
esquerda, enquanto os potenciais hemisféricos direitos per-
maneceram inalterados.

Conclusdes: O atingimento selectivo dos potenciais visuais
tardios sobre o hemisfério esquerdo (com lesao talamica) evi-
dencia o contributo da via cortico-tdlamo-cortical na transfe-
réncia da informacao entre a drea visual primadria occipital e
as secundarias temporo-occipitais inferiores.

Lesdo desmielinizante encefalica
pseudotumoral: relato de caso

Marcia Cristina da Paixao Rodrigues, José Eduardo Souza Dias
Junior, Rafael Basilio Guimaraes

Servico de Neurocirurgia do Hospital Estadual Mario Covas,
Santo André - SP, Brasil.

marcianeurocirurgia@gmail.com

Introducdo: Uma lesdo desmielinizante do sistema nervo-
so central pode mimetizar lesdes expansivas. A forma pseudo-
tumoral é rara com uma estimativa de 1-2 / 1000 casos de
esclerose multipla. O diagnéstico pode ser dificil, pois tanto a
histéria clinica quanto a neuroimagem podem ser semelhan-
tes aos achados nos casos de glioma, linfoma, abscesso. A pes-
quisa de anticorpos antiaquaporina 4 pode auxiliar no diag-
noéstico. O ideal é o diagnostico histopatoldgico. Relatamos
um caso de lesdo tumefeita em drea eloquente com diagnoésti-
co por biépsia estereotaxica.

Caso: Paciente masculino com 21 anos de idade que pro-
curou a emergéncia devido a primeiro episddio de crise con-
vulsiva. Apresentava hemiparesia (grau IV) a esquerda. A
tomografia computadorizada de cranio mostrou uma lesdao
expansiva em drea motora a direita. Realizados exames gerais,
marcadores tumorais e infectoparasitarios que foram negati-
vos, o exame de liquor foi normal. Pesquisa de bandas oli e
policlonais e o anticorpo antiaquoporina 4 foram negativas.
Evoluiu com piora do défice motor e em exame de ressonan-
cia magnética de cranio mostrou aumento da lesdo. Como a
lesdo estava localizada em &rea nobre e com diagndstico
sugestivo de neoplasia foi indicado uma bidpsia estereotéxica.
Evoluiu bem apds a biépsia e o laudo histopatolégico mostrou
infiltrado inflamatdrio de predominio linfoplasmocitério, por
vezes perivascular, com presenga de dreas de degeneracdo
microcistica e raros gemistocitos, auséncia de neoplasia;
compativel com doenca desmielinizante. Feito corticoterapia
e recebeu alta com melhora acentuada da lesdo e do défice
motor e sem crise convulsiva.

Conclusoes: Os autores concluem que em lesdes tumefac-
tas encefdlicas em dreas eloquentes a bidpsia estereotéxica é
segura e eficaz. A pesquisa de anticorpos antiaquoporina 4
auxilia no diagnéstico. O tratamento da forma pseudotumoral
nao é bem definido, mas o consenso geral é o uso de corticos-
teroides.
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Esclerose multipla e hepatite
autoimune.

Gongalo Cagao’, Ernestina Santos'?, Ana Martins Silva'?
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto;
2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao Biomédica, Instituto
de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto,
Porto.

goncalo.cacao@gmail.com; ernestina.santos@gmail.com;
anaadmsilva@gmail.com.

Introducdo: A hepatite autoimune (HAI) é uma doenca
cronica associada a outras doencas autoimunes, mas infre-
quentemente a esclerose multipla (EM), onde a sua prevalén-
cia estima-se em 0.17% versus 0.0169% na populacdo geral.

Casos Clinicos: Descrevem-se 5 casos de HAI associada a EM
seguidos na Consulta de Neuroimunologia/EM do CHP-HSA.

Mulher de 48 anos, diagnosticada como EM recorrente-
remitente (EMRR) em 1996, sem terapéutica modificadora
doenca (TMD) apresenta em 2002 insuficiéncia hepética com
padrao colestdtico. Revela anticorpos anti-musculo liso (AML)
e biépsia hepatica compativel com HAI. Fez azatioprina e cor-
ticoesteroides, mantendo-se estdvel. Em 2014 apresenta
hepatite fulminante, submetida a transplante sem sucesso,
acabando por falecer.

Mulher de 52 anos, diagnosticada com EMRR em 1995, sob
interferdao beta-1b. Em 2007 apresenta hepatite colestética,
suspendendo interferdo sem resolucdo. Revela anticorpos
AML, antinuclear e anti-F-actina. Biopsia hepatica compativel
com HALI Fez corticosteroides e acido ursodeséxicolico com
resolucgao, permanecendo estavel.

Homem de 32 anos, diagnosticado com EMRR em 07/2013,
apresenta em 10/2013 hepatite colestdtica apds corticoterapia
endovenosa por surto de EM, enquanto se encontrava sem
TMD. Bi6psia hepdtica compativel com HAI. Ap6s corticotera-
pia teve resolugdo. Iniciou acetato de glatiramero em 05/2014
sem Novos surtos.

Mulher de 28 anos, diagnosticada com EMRR em 2002, tra-
tada com interferdo beta-1a e natalizumab até 10/2014. Em
11/2014, ap6s bolts de corticosteroides, apresenta insuficién-
cia hepatica com padrao colestatico. Biopsia hepética compa-
tivel com HAI. Tratada com corticosteroides e azatioprina,
mantem-se sem novos surtos.

Mulher de 34 anos, diagnosticada com EMRR em 04/2015,
sem TMD, apresenta em 07/2015 insuficiéncia hepatica com
padrdo colestatico. Bidpsia hepdtica compativel com HAIL
Tratada com corticosteroides e azatioprina, mantem-se sem
NOVOS SUrtos.

Conclusdo: Nestes casos a gravidade da HAI e EM ndo se
correlaciona, variando entre doentes. Apesar de rara, associa-
¢do parece clara, devendo considerar-se bidpsia hepdtica em
doentes com EM e aumento sustentado das enzimas hepdticas.

Analise da custo-utilidade do
Fumarato de Dimetilo no tratamento de
doentes adultos com Esclerose Miltipla
Surto-Remissao em Portugal

Luis Miguel', Jodao de S&? Bernardete Pinheiro', Carlos Acosta®
1-CISEP Centro de Investigacao Sobre Economia Portuguesa,
Lisboa, 2-Centro Hospitalar de Lisboa Norte, Lisboa, 3-Biogen,
Lisboa.

biogenportugal@biogen.com
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Introducdo: O Fumarato de dimetilo (DMF) é um novo far-
maco oral de primeira linha para o tratamento da esclerose
multipla surto-remissdao (EMSR), cuja avaliagao farmacoeco-
ndémica ainda nao foi efetuada em Portugal.

Objetivos: Estudar a custo-utilidade do DMF no tratamen-
to de doentes com EMSR em Portugal.

Metodologia: Um modelo de Markov com ciclos anuais,
baseado no modelo SCHARR, foi utilizado para simular a pro-
gressdao da doenga, medida pela escala EDSS, os surtos e a
evolugdo para formas secundarias progressivas (EMSP).

Assumiu-se que os doentes poderiam descontinuar o tra-
tamento de primeira linha e transitar para segundas linhas,
mas que interromperiam qualquer tratamento se evoluissem
para EDSS 7 ou EMSP.

Os dados clinicos foram estimados através de uma mixed
treatment comparison, sendo a qualidade de vida baseada nos
ensaios clinicos do fumarato de dimetilo e no UK-MS Survey.

O consumo de recursos, e respetivos custos unitdrios,
foram baseados na literatura e fontes oficiais relevantes para
Portugal. Considerou-se a perspetiva da sociedade, um hori-
zonte temporal de 50 anos e uma taxa de atualizacao de 5%.

Resultados: Quando comparado com acetato de glatira-
mero, o DMF permite um ganho de 0,39 anos de vida ajusta-
dos pela qualidade (AVAQs) com um acréscimo de custos de
8.971€, sendo o racio custo-utilidade de 17.433€/AVAQ. A
analise de sensibilidade mostra que os resultados sao mais
sensiveis a progressao da incapacidade.

Conclusdes: O racio de 17.433€/AVAQ é inferior ao limite
habitualmente aceite para o financiamento de medicamentos
em Portugal (cerca de 30.000€/AVAQ). Assim, o fumarato de
dimetilo deve ser considerado uma terapéutica custo-efetiva

no tratamento da EMSR em Portugal.
Compromissos: Esta andlise foi financiada pela Biogen. Carlos
Acosta é colaborador da Biogen.

Efeito rebound do fingolimod
durante a gravidez

Adriana Rua', Niria Sola-Valls?, Maria Sepiilveda®, Yolanda
Blanco?, Sara Llufriu?, Albert Saiz?

1- Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Ant6nio, Centro
Hospitalar do Porto; 2- Center for Neuroimmunology, Service of
Neurology, Hospital Clinic and Institut d’Investigacié Biomedica
August Pi i Sunyer (IDIBAPS), Barcelona, Spain.
adriana_rua@hotmail.com

Introducéo: O fingolimod é um tratamento eficaz aprova-
do na Esclerose Muiltipla Surto-Remissao (EMSR). No entanto,
a experiéncia sobre o curso da doenca apds a sua interrupgao
e especialmente a ocorréncia de efeito rebound (agravamento
da actividade basal da doenca ap6s suspensao do fingolimod)
é limitada.

Caso-clinico: Mulher de 35 anos com diagnoéstico de EMSR
em 2002, ndo respondedora ao B-interferon iniciou fingoli-
mod em 2010. De 2010 a 2014, sob fingolimod teve 3 surtos
leves. As RM de controlo mostraram novas lesdes sem realce
de gadolinio (Gd+) e pontuagdo estdvel na Expanded
Disability Status Scale (EDSS 1,0). O fingolimod foi suspenso
em maio 2014 devido ao desejo de engravidar, tendo ficado
gravida 2 meses ap6s. Na 52 semana de gestagdo, desenvolveu
mielite sensitiva que recuperou sem tratamento. Na 92 e 162
semana teve 2 surtos com sintomas multifocais - medulares e
do tronco cerebral (EDSS 3.0) tratados com 1g de metilpredni-
solona intravenosa (MPiv), 3 dias. No tltimo, apesar do trata-
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mento, desenvolveu sindrome medular grave (EDSS 6,0) sem
melhoria apds novo ciclo de 5 dias 1g MPiv. Iniciou imunoglo-
bulinas iv, com recuperacao parcial (EDSS 4.0). Durante o 3°
trimestre teve 2 surtos, na 252 (mielite) e 302 semana (tronco
cerebral) tratados com 1g MPiy, 3 dias (EDSS 3,5). Foi subme-
tida a cesariana eletiva na 352 semana. Em margo de 2015,
ap6s a cesariana, a RM mostrou um aumento drastico do
numero de lesoes cerebrais, tronco encefilico e da medula
espinhal, Gd+ na sua maioria. Foi tratada com 1g MPiv, 3 dias
(EDSS 3.0). O teste para anticorpos contra o virus anti-JC foi
positivo e pelo risco de leucoencefalopatia multifocal progres-
siva, iniciou Alemtuzumab.

Conclusdes: Mulheres que interrompem fingolimod devi-
do a gravidez podem estar em risco de rebound da doenca.
Actualmente ndo existem orientacdes ou experiéncia sobre a
melhor abordagem terapéutica, especialmente na gravidez.

Infec¢ao a Clostridium difficile em
doente sob fingolimod

Filipa Ladeira’, Claudia Borbinha', Ana Sofia Correia'®, Susana
Peres**, Miguel Viana Baptista'?

1-Servigo de Neurologia, 3-Servico de Infecciologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisboa, Portugal; 2-CEDOC, Nova
Medical School/Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa, Lisboa, Portugal; 4-Nova Medical
School/Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade, Nova de
Lisboa, Lisboa, Portugal.

filipaladeira@msn.com

Introducio: A terapéutica com fingolimod associa-se a lin-
fopénia com aumento do risco de infecgdes, sobretudo virais.
Até Julho de 2015, 5 casos de infec¢a@o a clostridium difficile
em doentes sob terapéutica com fingolimod foram reportados
a Agéncia Europeia de Medicamentos, contudo, a relacdo com
o efeito imunossupressor do medicamento ndo é clara.

Caso clinico: Mulher de 36 anos, com diagnéstico de esclero-
se multipla surto-remissdo desde 2001, iniciou terapéutica com
fingolimod em Setembro de 2011 com bom controlo da doenga.

Em Setembro de 2014, em contexto de infec¢oes urindrias
de repeticao, realizou 3 ciclos de antibioterapia com amoxici-
lina e 4cido clavulanico. Dois meses depois iniciou quadro de
dejeccoes diarreicas com muco e sangue. Laboratorialmente
destacava-se elevacao de parametros inflamatdérios. Ap6s pes-
quisa de clostridrium difficile negativa, cumpriu novo ciclo de
antibiético com ciprofloxacina com melhoria clinica e labora-
torial. Em Dezembro apresenta novas queixas gastrointesti-
nais, referindo célica abdominal, tenesmo, dejeccoes diarrei-
cas com sangue. Efectuou-se nova pesquisa fecal de toxinas
de clostridium difficile que foi positiva. A doente cumpriu
terapéutica com metronidazol sem melhoria, motivo pelo
qual foi internada para antibioterapia com vancomicina oral
durante 14 dias com resolucdo completa do quadro clinico.

Ao longo dos 4 meses de doenga, optou-se por manter a
terapéutica com fingolimod.

Discussao: A antibioterapia e imunossupressao sdo facto-
res de risco reconhecidos para o desenvolvimento de colite a
clostridium difficile.

No caso descrito, apesar de se admitir que a terapéutica
antibidtica poderd ser responsavel pelo surgimento do quadro
de colite, questiona-se se a imunossupressao induzida pelo
fingolimod poderd ou nao ter concorrido para o seu desenvol-
vimento.
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Lesdes encefalicas multiplas com
captacdo em anel - ADEM aos 74 anos?

André Caetano’, Ana Sofia Correia’, Ding Zhang?, Martinha
Chorao?, Francisca Sa'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurocirurgia, 3-Servico de
Anatomia Patol6gica, Hospital Egas Moniz - Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental, Lisboa.

andre.p.caetano@gmail.com; ana_sofiacorreia@hotmail.com;
ding_zhangl0@hotmail.com; franciscavieirasa@gmail.com

O diagnéstico diferencial de lesdes encefélicas sincronas
com captac¢do de contraste em anel em adultos é muito varia-
do. Na idade adulta, a encefalomielite disseminada aguda
(ADEM) é uma entidade rara, podendo ter um curso atipico. E
prioritario excluir outras doencas desmielinizantes do siste-
ma nervoso central, doenc¢a metastdtica ou patologias infec-
ciosas sobretudo em adultos de idade avancada.

Caso Clinico: Mulher de 74 anos, com antecedentes recen-
tes de abcesso dentdrio, admitida com quadro agudo de disar-
tria e parésia e ataxia do membro inferior direito. A RM cranio
encefélica revelou multiplas lesdes encefélicas de predominio
periventricular com captacdo de contraste em anel. O estudo
citoquimico do liquor foi inocente, bem como o exame bacte-
riolégico e o perfil imunolégico. A pesquisa por PCR de virus
neurotrépicos no liquor foi negativa e a avaliagao laboratorial
sistémica nado revelou alteracdes significativas. Perante a
hipétese de metéstases, fez TC de toraco-abdomino-pélvica
que nao revelou imagens sugestivas de neoplasia; fez PET de
corpo inteiro que apenas mostrou hipermetabolismo das
lesdes encefélicas sugestivo de processo inflamatério/infec-
cioso. A biépsia cerebral revelou dreas de infiltracao macrofé-
gica e linfocitaria perivascular. Sem terapéutica dirigida houve
regressdo parcial dos défices e das lesdes cerebrais ao fim de 1
meés de clinica. Um ano mais tarde mantém apenas discreta
parésia do membro inferior direito, sem registo de novos epi-
sddios de disfun¢do neurolégica, com reversao imagiolégica
quase total das lesoes encefdlicas. Admitimos como diagnoés-
tico mais provavel o de ADEM em adulto.

Conclusdes: Apresentamos uma doente com apresentagao
aguda de disfuncao neuroldgica onde o diagnéstico de ADEM
foi considerado ap6s extensa investigacao etiolégica negativa,
culminando na realizacao de bi6psia cerebral. Pretendemos
chamar a atencao para a necessidade de considerar este diag-
ndstico mesmo em doentes com mais de 70 anos e com apre-
sentacoes agudas.

Provavel rombencefalite de
Bickerstaff com anticorpos anti-GQ1b
negativos.

André Militdao, Ana Romeiro, Rui Guerreiro.

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Settbal, Settibal.
andrefilipemilitao@gmail.com; ana_carrilho@msn.com;
rpguerreiro@gmail.com

Introducdo: Rombencefalite de Bickerstaff é uma sindro-
me inflamatdéria autolimitada, caracterizada por ataxia e oftal-
moparésia simétricas, associadas a alteracdo da consciéncia
ou hiperreflexia osteotendinosa. Geralmente é precedido por
infecdo respiratéria ou gastrointestinal e apresenta anticorpos
anti-GQ1b, sugerindo fisiopatologia semelhante & sindrome
Miller Fisher.

Caso clinico: Homem, 79 anos, diabético, sem hébitos
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alcodlicos significativos, admitido por confusdo e dificuldade
na marcha desde hd 1 dia, apresentava ataxia apendicular
bilateral, oftalmoparésia internuclear bilateral e disartria.
TCCE revelou hipodensidade mesencefalica periaquedutal. O
liquor, de pressao normal e acelular, apresentava proteinorra-
quia aumentada. Agravou ao longo de 2 semanas, desenvol-
vendo plegia da supraversao, ptose palpebral bilateral, hipo-
rreflexia osteotendinosa e alteragdo da vigilia, despertdvel
apenas a estimulacao dolorosa. Da investigagdo complemen-
tar destacou-se: hipersinal em T2 mesencefdlico medial na
RMCE (12° dia) que desapareceu na RMCE subsequente (46°
dia); liquor (13° dia) mantinha dissociag@ao albumino-citol6gi-
ca; EEG (14° dia) actividade focal lenta teta-delta fronto-parie-
tal bilateral; EMG (25¢ dia) polineuropatia periférica sensitivo-
motora axonal ligeira; pesquisa anticorpos anti-GQ1b negati-
va. Perante a clinica e alteracdes do liquor e RM, colocou-se
hipétese de rombencefalite de Bickerstaff. Melhorou esponta-
neamente da alteracdo da consciéncia e desorientagao. Fez 5
dias de imunoglobulina intravenosa, melhorando parcial-
mente da limitacdao da supraversao, hiporreflexia e ataxia.
Teve alta ap6s 73 dias, mantendo oftalmoplegia internuclear
bilateral, ataxia apendicular e marcha possivel com apoio
bilateral. Cinco meses depois, ainda mantinha estes défices.

Conclusdes: Além da clinica, o diagnéstico definitivo de
rombencefalite de Bickerstaff implica anticorpos anti-GQ1b
positivos. Na sua auséncia, o diagnéstico deve ser considera-
do apés exclusao de outras etiologias e se a investigagao com-
plementar for compativel. Um estudo prévio sugeriu pior
recuperacao na auséncia de anticorpos anti-GQ1b, a seme-
lhanca do presente caso. Tal podera corresponder a um subti-
po envolvendo outros auto-anticorpos ou a uma causa distin-
ta de disfuncdo do tronco encefélico.

Paguimeningite hipertrofica
recorrente por Sindrome de Hiper IgG4

Joana Martins', Nuno Vila-Cha'?

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Santo Anténio, Centro
Hospitalar do Porto; 2-Unidade Multidisciplinar de Investigacao
Biomédica, ICBAS, Universidade do Porto.
jesfmartins@gmail.com

Introducdo: O envolvimento do SNC no Sindrome de
Hiper IgG4 é raro. A paquimeningite hipertréfica (PH) é a
manifestacdo neurolégica mais comum e habitualmente é
monofdsica. Caracteriza-se por lesdo moderada a grave da
barreira hematoencefilica e concentracdo de IgG4 no LCR
elevada. O indice de I1gG4 e o IgG4loc sdo indicadores sdlidos
de sintese de 1gG4 intratecal.

Caso clinico: Apresentamos uma mulher de 63 anos que
em 2008 foi admitida por dorsalgia isolada com 2 meses de
evolucgdo. Analiticamente, apresentava pleocitose linfocitaria,
com proteinas e ratio de glicose normal. A RM encefdlica e
medular revelava espessamento paquimeningeo com capta-
¢ao de contraste de C5 a D12 e discreta moldagem da medula.
Foi tratada com corticoterapia com melhoria clinica e regres-
sdo progressiva da lesdo. Em 2014 foi readmitida por lombal-
gia isolada com 3 meses de evolugdo. A andlise do LCR mos-
trava pleocitose linfocitaria, proteinorraquia de 123 mg/dL
(N<45), concentracao de IgG de 48.4 mg/dL (0.8-3.8), indice
de IgG de 3.15 (N<0.7) e sintese intratecal de bandas oligoclo-
nais (3). A concentragdo de IgG4 no LCR era 14.7 mg/dL (0.01-

Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



0.33), o indice de IgG4 7.09 (0.25-0.91) e o IgG4loc >0. O coefi-
ciente de albumina era 1,17 (<0.7) e a IgG sérica era normal
(1311 mg/dL). A RM encefdlica e medular revelava espessa-
mento paquimeningeo com captacdo intensa de contraste de
D7 a L5. A restante investigacdo que incluiu estudo de autoi-
munidade, enzima conversora de angiotensina, serologias e
TC toracoabdominopelvica, foi normal/negativa. Foi tratada
com corticoterapia e iniciou imunossupressao com metotre-
xato, com melhoria clinica e imagiolégica do quadro.
Conclusiao: A peculiaridade deste caso estd relacionada com
o padrao recorrente da PH por Sindrome de Hiper IgG4. Apesar
de se tratar de uma doenca rara, a responsividade a corticotera-
piajustifica a sua suspeicao clinica no estudo de PH recorrentes.

Leukoencephalopathy with
vanishing white matter com deméncia e
parkinsonismo no adulto

Ana Arraiolos, Rita Simoes, José Vale
Servigo de Neurologia do Hospital Beatriz Angelo.
arraiolos.ana@gmail.com

Introducdo: A Leukoencephalopathy with vanishing white
matter ((VWM) é uma doenca autossémica recessiva causada
por mutacgoes dos genes EIF2B1-5. Nas formas tipicas a doen-
¢a manifesta-se na infancia por um quadro progressivo de
ataxia e espasticidade que se associa a uma extensa leucoen-
cefalopatia. E comum a ocorréncia de episédios de deteriora-
¢do neuroldgica grave precipitados por febre ou traumatismo
craniano minor. A expressao clinica é contudo heterogénea e
raras vezes pode manifestar-se na idade adulta

Caso Clinico: Homem de 46 anos, filho de pais consangui-
neos, com histéria de epilepsia focal com generalizacao
secunddria durante a infancia e adolescéncia. Aparentemente
bem até hé 2 anos, altura em que comegou a ser notado decli-
nio cognitivo e alteragdes da marcha com agravamento pro-
gressivo. Na observacgao salientava-se a presenca de deméncia
frontal, sindromo parkinsénico acinético-rigido com freezing
da marcha e ligeira espasticidade. A RM CE mostrou a existén-
cia de lesdes difusas da substiancia branca bi-hemisférica
cerebral e cerebelosa, hiperintensas em T2, com dreas encefa-
locléasticas mais expressivas nas regioes bi-frontais, porcoes
anteriores das coroas radidrias e centros semi-ovais. Foi ini-
ciado tratamento com L-Dopa (até 600 mg/d) sem qualquer
beneficio. O estudo genético revelou a presenca da mutagao
¢.338G>A (p.Argl13His), em homozigotia no gene EIF2B5.

Conclusdes: Embora se deva admitir que a epilepsia na
infancia/adolescéncia traduza ja expressdo da doenca, o diag-
ndstico de LVWM foi estabelecido apenas apds o desenvolvi-
mento de deméncia e parkinsonismo ja na 52 década. Ainda
que nao seja possivel estabelecer uma correlagdao clinico-
genética, os doentes com a mutagado p.Argl13His em homozi-
gotia tém habitualmente formas mais ligeiras da doenca. Este
caso ilustra a variabilidade fenotipica nas formas de expressao
tardia e alerta para o diagnéstico de LVWM nos doentes com
uma apresentacao menos tipica.
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Envolvimento neurolégico na
Linfohistiocitose hemofagocitica do adulto
como manifestacao inaugqural de Lipus
eritematoso sistémico

Ary de Sousa', Pedro Bras', Isabel Botelho?, M6nica Almeida?,
Manuel Manita’

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 2-
Unidade de Cuidados Intensivos Polivalentes, Hospital de Sao
José, Centro Hospitalar de Lisboa Central
arydesousamd@gmail.com

Introducio: A linfohistiocitose hemofagocitica (LHH) é uma
condicao grave e potencialmente fatal, raramente diagnostica-
da em adultos. Pode classificar-se em primdria ou secunddria a
processos infecciosos, neopldsicos ou autoimunes, como o
lupus eritematoso sistémico (LES). O SNC é afectado em até
73% dos casos de LHH infantil, sendo frequentemente relatado
meningite, convulsdes ou lesdes da substancia branca.

Caso Clinico: Homem de 28 anos, previamente saudavel,
apresentou-se num outro hospital com febre, perda ponderal e
artralgias. Foi submetido a estudo infeccioso e auto-imune,
destacando-se VS elevada, anticorpo anti-nuclear e anti-
DNAds positivos e hipocomplementémia. Foi encaminhado
para uma consulta externa. Uma semana depois apresenta-se
no nosso hospital por persisténcia da clinica, associado ao
recente aparecimento de erupgoes aftosas orais, rash facial em
asa de borboleta e multiplas adenopatias generalizadas.
Desenvolveu laboratorialmente pancitopenia, lesdo renal
aguda e padrao de citocolestase hepética. Teste de Coombs foi
positivo e o esfregaco de sangue e mielograma iniciais foram
normais. Nas primeiras 24h ocorre deterioragao progressiva do
estado de consciéncia, sem sinais neuroldgicos focais. PL reve-
lou pleocitose com predominio de polimorfonucleados e
hiperproteinorraquia. RM-CE mostrou lesdes polimorfas hipe-
rintensas em TR longo, atingindo o cértex e substancia branca
bilateralmente, sem restricao a difusao. Iniciou metilpredniso-
lona endovenosa durante 6 dias, seguido de IGIV, sem melho-
ria. Desenvolveu ainda esplenomegalia, hiperferritinemia,
hipofibrinogenemia e hipertrigliceridemia, satisfazendo crité-
rios para LHH. Repetiu mielograma que mostrou escassas ima-
gens de hemofagocitose. Foi instituido dexametasona, hidroxi-
cloroquina, colchicina e ciclofosfamida endovenosa com
melhoria progressiva do quadro clinico e imagiolégico.

Conclusao: Reportamos um caso de LHH com envolvi-
mento neurolégico como manifestacdo inaugural de LES. O
mecanismo de envolvimento do SNC, pelas caracteristicas cli-
nico-imagiolégicas, assumiu-se ser provavelmente secunda-
rio ao LHH. Este caso ilustra como o LHH deve ser considera-
do no diagnéstico diferencial das lesdes agudas da substancia
branca em adultos.

Hipersexualidade e defeito
cognitivo

Célia Machado', Maria do Céu Ferreira?, Ana Sofia Costa’, Sofia
Rocha', Alvaro Machado'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Psiquiatria, Hospital de
Braga, Braga.

ccarinamachado@gmail.com

Introducéo: A hipersexualidade estd primariamente rela-
cionada com o aumento da libido e apresenta uma fisiopato-
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logia complexa. Os lobos temporais mesiais sdo regioes criti-
cas na mediagao do comportamento sexual e as amigdalas
parecem desempenhar um papel central na regulacdo do
impulso sexual.

Caso Clinico: Mulher de 82 anos, dextra, com trés anos de
escolaridade. Antecedentes de hipertensao arterial, dislipide-
mia e osteoporose. Sem histdria psiquiatrica prévia ou fami-
liar de relevo. Desde hd seis anos com desejo sexual aumenta-
do e reposta sexual a estimulos que sdo, por si, considerados
er6genos ("os homens que passam na rua" ou "o som de uma
campainha"). Apresenta autoreferéncia excessiva, com inter-
pretacoes delirantes, mas sem ideacdo delirante estruturada.
Sem relacoes sexuais ha vérios anos e sem comportamentos
sexuais de masturbacdo. Refere alteracdoes de memoria para
factos recentes desde hé cerca de quatro anos, com agrava-
mento progressivo, mas sem perturbagdo da autonomia fun-
cional. Exame neurolégico sem sinais focais e sem sinais de
libertagdo frontal, pontuando 26 pontos no MMSE. Andlises
sem alteracdes. RM cranio-encefélica com atrofia dos hipo-
campos e multiplas lesdes isquémicas lacunares nao recentes
nos ganglios da base e tdlamo esquerdo. Estudo neuropsicol6-
gico compativel com défice cognitivo ligeiro (DCL) amnésico
multidominios. Foi medicada sequencialmente com mirtaza-
pina, quetiapina, cloropromazina e, posteriormente, ciprote-
rona, mas sem melhoria. Nao tolerou donepezilo nem
memantina. Actualmente medicada com rivastigmina.

Conclusdes: As alteracoes da sexualidade tém sido pouco
estudadas em individuos com defeitos cognitivos. Os estudos
mostram que os sintomas neuropsiquidtricos em doentes
com DCL pioram o prognéstico e aumentam o risco de
deméncia. Apresentamos o caso de uma doente com DCL cuja
queixa inicial e que motivou a procura de cuidados médicos
foi o aumento da libido e multiplas interpretagdes delirantes.
Este caso ilustra a pertinéncia da exploracao das alteracoes da
sexualidade na consulta de neurologia, no sentido de uma
avaliacao clinica holistica.

Intolerancia frio como
manifestacao disautonémica, em dois
doentes com Deméncia Frontotemporal

Luciano Almendra’, Joana Parra’, Diana Duro’, Ricardo Morais?,
Isabel Santana'**

1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra, Coimbra; 3-Centro de
Neurciéncias e Biologia Celular, Universidade de Coimbra;
4-Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra.
luciano.af.vieira@gmail.com

Introducdo: A disfun¢do autonémica é uma vertente sin-
tomdtica  valorizada recentemente na Deméncia
Frontotemporal (DFT) e parece ser mais prevalente nos doen-
tes com as variantes do comportamento vcDFT e Deméncia
Semantica. Tem-se associado a presenca de alteracoes patol6-
gicas no hipotdlamo e na insula, essencialmente. Os sintomas
autondmicos mais descritos na DFT relacionam-se com a dis-
funcdo cardiovascular e vesical e a desregulacdo térmica, e
dentro desta a intolerancia ao frio (43%). Apresentamos dois
doentes com variantes distintas de DFT em que a intolerancia
ao frio é particularmente exuberante e condicionadora do
comportamento do doente.

Casos Clinicos: Doente 1: Homem de 65 anos, dextro, for-
macao académica superior, quadro com 2 anos de evolucao

Sinapse

caraterizado por prosopagnosia e alteracdo comportamental.
Estudo neuropsicolégico compativel com variante temporal
direita de DFT. Ressondncia magnética com evidéncia de atro-
fia assimétrica temporo-mesial direita. Queixas sisteméticas
de frio, exageradas, com recurso a medidas excedentdrias para
as colmatar e acaba por falecer em consequéncia do uso ina-
propriado de um cobertor elétrico.

Doente 2: Homem de 71 anos, canhoto, escolaridade bési-
ca, quadro com 7 anos de evolugdo, com clinica e neuropsico-
logia compativel com vcDFT que no decorrer do dltimo ano
tem vindo a manifestar queixas de frio desproporcionais, de
novo, que motivam comportamentos compulsivos e obsessi-
vos, de vestir multiplas pecas de roupa, incluindo roupa da
propria esposa.

Discussao: Os sintomas causados por disfuncao auton6mi-
ca tém impacto na qualidade de vida do doente e dos seus cui-
dadores, sendo frequentemente desvalorizados. A sua correta
identificacdo e gestdao poderdo permitir a redugao do descon-
forto relacionado e prevenir comportamentos potencialmente
perigosos. Ambos os casos apresentados sdo paradigmaticos
desta realidade. Além disso, permitem alargar o especto de
manifestacdo dos sintomas a variante temporal de DFT.

Mutacdo no gene C9orf72 como
Deméncia com Corpos de Lewy

Joana Parra', Miguel Pereira', Diana Duro’, Maria Rosario
Almeida?, Isabel Santana'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra; 2-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular,
Universidade de Coimbra

joana_parra@hotmail.com

Introducdo: As repeticdes de expansdo de hexanucleoti-
deos no gene C90rf72 sao uma causa importante de Deméncia
Fronto-Temporal (DFT) e esclerose lateral amiotréfica. Na DFT
a apresentacao de sintomas psicéticos é um dado semiolégico
a favor de mutacdo neste gene. Por outro lado, em coortes de
doentes com patologia extra-piramidal a prevaléncia da muta-
¢do é relativamente rara. No entanto, a DFT pode ocasional-
mente apresentar-se com caracteristicas clinicas semelhantes
a Demeéncia com Corpos de Lewy, tais como parkinsonismo,
flutuagdo cognitiva, parassonias e alucinagoes.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 70 anos, dextra, 4
anos de escolaridade, com inicio aos 65 anos de défice cogniti-
vo essencialmente mnésico e da linguagem, com agravamento
progressivo. Antecedentes pessoais de depressao e hipertensao
arterial controlada. Mae falecida aos 56 anos com défice motor
rapidamente progressivo, sem défice cognitivo. Desde o inicio
apresentava flutuacao cognitiva tendo posteriormente associa-
do sindrome extrapiramidal e o DaTSCAN revelou défice dopa-
minérgico pré-sindptico bilateral, com predominio direito, pelo
que foi assumido o diagnéstico clinico de Deméncia com
Corpos de Lewy provével. Os biomarcadores de deméncia ndo
foram compativeis com Deméncia de Alzheimer. Apesar de se
ter verificado resposta inicial em termos funcionais e de memé6-
ria aos anticolinesterdsicos, aos 2 anos de evolugdo iniciou
deterioracao rapidamente progressiva (em um ano evoluiu de
uma pontuacao de 24 para 6 no MMSE) com alteracoes disrup-
tivas e atipicas do comportamento (choro compulsivo, agitagao
e comportamentos obsessivos). Identificou-se a presenca de
expansao hexanucleotidica no gene C90rf72 em heterozigotia.
Na tultima consulta, apresentava-se em mutismo, cumprindo
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ordens simples, com incontinéncia emocional e rigidez axial
marcada, totalmente dependente para as actividades diarias,
deambulando com apoio.

Conclusao: Apresentamos um caso de DFT com expansao
de hexanucleotideos no gene C9orf72 que constituiu um
desafio diagndstico por algumas caracteristicas clinicas atipi-
cas e sugestivas de Deméncia com Corpos de Lewy.

Sindrome da mao alienigena como
primeira manifestacao de doenca de
Creutzfeldt - Jakob

Pedro Lopes, Marina Couto, Leandro Valdemar

Servico de Neurologia do Hospital do Divino Espirito Santo de
Ponta Delgada, EPE

pedro_miguel_oliv_lopes@hotmail.com

Introducdo: a doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) é uma
doenca priénica neurodegenerativa rapidamente progressiva
e invariavelmente fatal, que apresenta vérias formas.

Caso clinico: homem de 68 anos, com antecedentes de dis-
lipidémia e tabagismo. Iniciou, em Julho de 2014, um quadro
clinico compativel com sindrome da mao alienigena do mem-
bro superior esquerdo com 3 semanas de evolucao.
Analiticamente sem alteracdes e RM cerebral com evidéncia de
enfartes lacunares subcorticais frontoparietais bilaterais. EEG
normal. Um més depois com agravamento progressivo da
marcha e parésia do membro inferior esquerdo. Subitamente
tornou-se pouco reativo e prostrado, entrando em estado estu-
poroso com movimentos amplos dos membros esquerdos e
por vezes com bilateralizacdo. Apresentou movimentos cléni-
cos dos quatro membros que cederam ao diazepam EV.
Analiticamente sem alteracoes relevantes, nomeadamente
auto-anticorpos, serologias infecciosas e marcadores tumo-
rais. A RM cerebral, nesta altura, revelou um hipersinal em
Flair e T2 envolvendo as cabecas dos ntcleos caudados e
ambos os putdmens, com maior expressao a direita. Os EEGs
seriados denotaram agravamento progressivo com existéncia
de complexos periddicos trifasicos de ondas abruptas, cada
vez mais abundantes e mais generalizados. O exame do LCR foi
positivo para a proteina 14-3-3 e revelou aumento da proteina
tau. Procedeu-se a determinacgao do subtipo molecular com a
genotipagem do codao 129 do gene da proteina priénica PRNB,
tendo o resultado sido homozigotia Met/Met para o c6dao 129
sem a presenca de mutagdes. Assistiu-se a um agravamento
progressivo do estado do doente, tendo ocorrido o 6bito 4
meses apos as primeiras manifestacoes da doenca. No foi rea-
lizado estudo anatomopatoldgico por decisao da familia.

Conclusao: Relatamos o caso de uma provével DCJ na sua
forma esporddica, rapidamente progressiva, tendo como
manifesta¢ao inicial sindrome da mao alienigena e, posterior-
mente, uma alteragdo subita do estado de consciéncia nao
epileptogénica, constituindo, uma rara forma de apresenta-
¢do de uma doenga rara.

Deméncia em doente com
Polineuropatia Amiloidética Familiar de
inicio tardio

Jodo Dur@es', Miguel Pereira’, Diana Duro®, César Nunes?, Maria
do Carmo Macdrio', Isabel Santana'?

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 3-Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra.

duraes.jlo@gmail.com
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Introducdo: A polineuropatia amiloidética familiar (PAF) é
uma amiloidose sistémica de inicio precoce. A avaliagao mul-
tissistémica dos casos tardios (10%) e dos doentes que atin-
gem idades avancadas como resultado dos tratamentos far-
macolégico e cirdrgico, chamaram a atencdo para o envolvi-
mento do SNC como uma nova vertente sintomdtica da doen-
¢a, nomeadamente epis6dios neuroldgicos focais e deméncia.

Caso Clinico: Mulher de 82 anos, 3 anos de escolaridade,
observada em Consulta de Deméncia por defeito mnésico,
desorientacdo temporo-espacial e perda de autonomia fun-
cional, com 2 anos de evolucdo progressiva. Referiu (margi-
nalmente) queixas de parestesias e diminui¢do da for¢a mus-
cular nos membros inferiores desde os 71 anos e nduseas,
vomitos e diarreia no ultimo ano. Os pais eram consangui-
neos, a irma mais velha apresentava queixas semelhantes. O
exame neurolégico comprovou défice de forga grau 4, hipos-
tesia-algica distal, hiporreflexia miotatica dos membros infe-
riores. O EMG confirmou o diagnéstico de polineuropatia
axonal sensitivo-motora crénica e o estudo genético foi diag-
nostico, revelando a mutagao Val30Met em heterozigotia. No
diagnostico diferencial considerdmos, para além das causas
mais frequentes de deméncia tardia, um envolvimento cere-
bral no contexto da PAE A avaliacdo neuropsicoldgica revelou
um padrao de défice amnésico-multidominios inespecifico; o
SPECT cerebral hipoperfusao fronto-temporo-parietal com
predominio esquerdo, também incaracteristica; o estudo do
LCR era normal e os biomarcadores nao eram compativeis
com Doenca de Alzheimer; RM-CE sem padrao de atrofia
mesial tipico de DA mas estavam igualmente ausentes lesdes
vasculares ou indicadores de amiloidose, nomeadamente
"microbleeds".

Conclusdes: Face a negatividade da RM nao é possivel afir-
mar uma relacdo etioldgica entre a deméncia e a PAE mas o
estudo nado suporta as hipdéteses de deméncia vascular ou
neurodegenerativa, sendo importante um controlo evolutivo
clinico, imagioldgico e, se possivel, estudo neuropatolégico.
Mesmo assim, este caso € relevante para sinalizar a PAF como
uma causa de deméncia no nosso pais.

Manifestacoes do Sistema Nervoso
Central na Esclerodermia: um caso clinico

Miguel Tdbuas-Pereira, Ricardo Varela, Ana Rita Nogueira,
Maria Joao Henriques, Maria do Carmo Macdrio, Isabel Santana
Servico de Neurologia — Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

miguelatcp@gmail.com

Introducio: A Esclerose Sistémica (ES) é uma doenca do
tecido conjuntivo com um espectro diverso de manifestacoes
clinicas, secundarias a processos auto-imunes e de fibrose. O
envolvimento do Sistema Nervoso Central (SNC) tem sido
considerado incomum e secunddrio a hipertensdo, urémia,
disfuncdo pulmonar e tratamento com esteréides.
Recentemente, vérios autores tém reportado alteracoes do
SNC, como AVC isquémico e hemorrdgico, crises epilépticas,
cefaleias e perturbagdes neuropsiquidtricas em relagao com
uma vasculopatia isquémica secunddria a Esclerodermia. As
alteracdes centrais parecem correlacionar-se com o envolvi-
mento do Sistema Nervoso Periférico e a vasculopatia pode
ser assintomatica.

Caso clinico: Doente de 61 anos, do género feminino, com
sindrome de CREST medicado com micofenolato de mofetil que
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desenvolve defeito de memoéria com um perfil/padrao degene-
rativo, confirmado por avaliacdo neuropsicolégica. A RMN-ce
revelou dreas difusas e confluentes de lesao da substancia bran-
ca subcortical e profunda dos hemisférios cerebrais, a sugerir
doenca de pequenos vasos, com envolvimento também da
substéancia cinzenta cortical e profunda. O SPECT revelou com-
promisso da perfusao cerebral essencialmente frontal mas tam-
bém parieto-temporal. O estudo de LCR revelou um perfil infla-
matdrio, com hiperproteinorraquia (proteinas=109mg/dL, leu-
cocitos=2/mma3) associada a bandas oligoclonais e um perfil de
biomarcadores compativel com destruicao neuronal importan-
te mas ndo sugestivo de DA (B-amil6ide=526.4pg/mL,
tau=1427.9pg/mL, tau-fosforilada=206.5pg/mL).

Discussao: A esclerose sistémica é um disttirbio do colagéneo
auto-imune complexo multissistémico. O envolvimento do siste-
ma nervoso central é ainda raramente descrito, mas provavel-
mente frequente por vasculopatia secunddria. Reportamos um
caso de uma vasculopatia grave, com atingimento severo da
substiancia branca, mas estendendo-se também a substiancia
cinzenta, tal como acontece noutras doengas inflamatérias do
SNC. O desenvolvimento de alteracdes neuroldgicas em doentes
com esclerodermia pode relacionar-se com esta patologia e indi-
ciar inadequado controlo terapéutico.

Encefalopatia de inicio subito -
efeito adverso raro de um exame comum

Mariana Almeida Branco, Luis Fontao, Vitor Tedim Cruz
Servico de Neurologia — Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga, Santa Maria da Feira.
mariana_c_branco@hotmail.com

Introduc@o: A colonoscopia total € um exame amplamente
prescrito no ambito do programa de rastreio do cancro colo-
rectal. A preparagdo intestinal necessaria a sua realizacao
pode, embora raramente, provocar alteracdes metabdlicas
potencialmente graves. Reportamos o caso de um doente pre-
viamente saudéavel que desenvolveu um quadro de deteriora-
¢do neuroldgica rapidamente progressiva apds ter sido sub-
metido a este exame.

Caso clinico: Homem de 76 anos, previamente auténomo
e cognitivamente integro, que foi submetido a colonoscopia
total precedida de preparacgdo intestinal com solucao electro-
litica oral. Algumas horas ap6s o exame iniciou um quadro
composto por alteracdes cognitivas e comportamentais,
caracterizado por apatia, discurso incoerente, comportamen-
tos inadequados, alteracdes mnésicas e perda de continéncia
dos esfincteres. Ao fim de duas semanas, durante as quais se
verificou progressivo agravamento do quadro, teve crise con-
vulsiva ténico-clénica generalizada. Recorreu ao Servico de
Urgéncia, onde se apresentava vigil, orientado no tempo e no
espago e colaborante, mas parcialmente anosognésico.
Apresentava discurso escasso, mas coerente. Demonstrava
défice mnésico acentuado (evocava 0/3 palavras) e compro-
misso da capacidade de cdlculo. Sem outras alteracdes ao
exame neurolégico ou no exame geral. Realizou TC cranio-
encefélica, que era normal. Apresentava baixos valores de cal-
cio total (5.4 mg/dl) e magnésio (<0.25 mmol/dl), sem outras
alteracoes no ionograma e nos restantes parametros analiti-
cos. A corre¢do das alteracoes hidroeletroliticas ao longo da
semana seguinte permitiu reverter a sintomatologia.

Conclusdo: Na abordagem das sindromes confusionais
agudas, o conhecimento das multiplas causas de encefalopa-
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tia metabdlica é essencial para a elabora¢do de um diagnosti-
co precoce e instituicdo atempada de terapéutica adequada.
No presente caso, a correta valorizagdo de um antecedente
aparentemente vulgar foi muito importante: a hipomagnesé-
mia e hipocalcémia precipitadas pela deplecao hidroeletroli-
tica secunddria a preparagdo intestinal para colonoscopia
constituiram o fator etiolégico provével para o quadro encefa-
lopatico agudo.

Visual snow - uma nova entidade
neurolégica

Ana Luisa Sousa, Manuel Correia

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

anasousac8@gmail.com

Introducéo: Os sintomas visuais sdo frequentes na consul-
ta de Neurologia. A sindrome clinica da “visual snow” é uma
entidade recentemente descrita. Os critérios de diagnéstico
propostos incluem a sensacao de pontos espalhados por todo
o campo visual juntamente com palinépsia, fenémenos
entdpticos, fotofobia ou nictaldpsia. Esta descrita a associa-
¢ao com zumbido e enxaqueca nestes doentes.

Caso Clinico: Homem de 42 anos; ha dois anos atras, ime-
diatamente apds uma infeccdo das vias aéreas superiores,
descreve um zumbido persistente do lado direito e perturba-
¢Oes visuais continuas que se caracterizam por: 1) pequenos
pontos ou “bolhas” espalhados por todo o campo visual, bila-
teralmente, 2) maior dificuldade em discernir objectos na
periferia da visdo, 3) sensacdo de que objectos em movimento
deixam um rasto visual (palindpsia) e 4) fotofobia. Estas quei-
xas sao persistentes e estaticas. Nega historia presente ou pas-
sada de enxaqueca. O exame neurolégico e oftalmolégico é
normal, incluindo a acuidade visual, estudo dos campos
visuais e fundoscopia. A RMN cerebral, EEG e potenciais evo-
cados visuais ndo revelaram alteracoes.

Conclusdes: A entidade “visual snow” envolve alteracoes
visuais permanentes, aparentemente distintas da aura de
enxaqueca persistente. O atingimento binocular e de todo o
campo visual aliado a normalidade da avaliacdo oftalmolégi-
ca sugerem um distirbio localizado ao cértex de associacao
visual, embora a sua fisiopatologia permaneca incerta.

Siringomielia associada a nevralgia
do trigémio: a propdsito de 2 casos
clinicos

Ricardo Almendra, Vera Espirito Santo, Andreia Veiga, Pedro
Guimaraes, Ana Graca Velon

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

ricardo.jorge.almendra@gmail.com

Introducio: A siringomielia € uma condicao clinica carac-
terizada pela presenca de uma cavidade medular.
Clinicamente caracteriza-se pela presencga de sintomas sensi-
tivos e motores bilaterais, existindo alguns relatos na literatu-
ra sobre a sua associacdo a nevralgia do trigémio.

Caso 1: Mulher de 40 anos de idade, sem antecedentes de
relevo, recorre ao servico de urgéncia por episddios de dor
facial a esquerda, de curta durac@o, com inicio ha cerca de
uma semana, em territério V2-V3 do nervo trigémio associada
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a sensacao de adormecimento do membro superior esquerdo.
Ao exame neuroldgico referia uma hipostesia térmico-algica
do hemicorpo esquerdo, sem outras alteracdes ao exame neu-
rolégico. Realizou TC CE sem alteracdes de relevo e iniciou
tratamento com carbamazepina em doses crescentes, que
nao tolerou., Completou investigacdo em regime de ambula-
tério com RM do neuroeixo com estudo angiogréfico que evi-
denciou cavidade siringomielica desde C5 até a regido dorsal
inferior. O estudo do liquor foi normal. Mantem tratamento
conservador medicada com gabapentina 600mg/dia com
melhoria sintomadtica, mantendo queixas sensitivas dos mem-
bros. Caso 2: Mulher de 46 anos, com antecedentes de malfor-
macao de Chiari tipo 1 operada aos 12 anos de idade, referen-
ciada a consulta externa de Neurologia por sensacao dolorosa
associada a adormecimento de ambos 0os membros superio-
res. O exame neurolégico era normal. No seguimento referiu
dor na hemiface direita, com duracao de segundos, no territ6-
rio de todas as divisdes do trigémio. A investigacdo comple-
mentar com RM cerebral e cervical com estudo angiogréfico
mostrou siringomielia de C2 a D4. Foi medicada com gaba-
pentina 900mg/dia com melhoria sintomdtica.

Conclusdes: A extensdo até C2 do nucleo espinhal do
nervo trigémio tem sido apontada como possivel explicagao
para os casos de nevralgia do trigémio em doentes com sirin-
gomielia, no entanto, ainda é incerto qual serd a patofisiologia
desta associagao.

SUNCT (Short-lasting Unilateral
Neuralgiform Headache Attacks With
Conjuntival Injection and Tearing) em mae
e filho

Pedro Viana', Patricia Pita Lobo? Isabel Pavao Martins'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte, 2-
Servico de Neurologia, Hospital Fernando da Fonseca.
Pedrofaroviana@gmail.com

Introducdo: As cefaleias trigemino-autonémicas (TAC)
constituem um grupo de cefaleias de localizacao unilateral
(habitualmente no territério de um ou mais ramos do nervo
trigémio), e associadas a sintomas autonémicos ipsilaterais.
Apesar de consideradas cefaleias primdrias, evidéncia para a
sua natureza genética é escassa. Apresentamos dois casos de
TAC, compativeis com SUNCT (Short-lasting Unilateral
Neuralgiform Headache Attacks With Conjuntival Injection
and Tearing), presentes numa mae e filho, corroborando a
natureza primadria para esta entidade.

Casos Clinicos:

Caso 1 — Mulher, 55 anos, com histéria de 16 anos de evo-
lucdo de cefaleia episddica, intensa, retroauricular / temporo-
parietal esquerda, irradiacdo frontal e peri-orbital ipsilateral,
com ataques de curta duracdo (10 segundos a 3 minutos), fre-
quéncia entre 2-3 por dia e 6-12 por hora, e associados a lacri-
mejo e injec¢do conjuntival ipsilateral; periodos sintomdticos
de 24 horas até 3 meses consecutivos. Exame neurolégico e
RM-CE sem alteragoes; resposta favoravel a lamotrigina.

Caso 2 — Homem, 38 anos (um de dois filhos de Caso 1),
desde os 35 anos com ataques de cefaleia intensa, de idéntica
localizagdo, com duracdo de 30 segundos a 1 minuto, frequén-
cia de 2-3 por dia até 10 por hora, associados a lacrimejo e injec-
¢do conjuntival proeminentes; periodos sintomdticos de 24
horas a 2 semanas. Exame neurolégico e TC-CE sem alteracoes.

Conclusdes: Estes casos corroboram a existéncia de formas
hereditarias de SUNCT, nao descritas previamente na literatu-
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ra, a excecao de um caso familiar baseado numa descricao
retrospectiva. Os autores salientam a sua localizacdo idéntica e
incomum, sugerindo uma origem extra-trigeminal da dor.

Paralisia idiopatica do nervo grande
hipoglosso - um diagndstico de exclusao.

Mariana Santos', Lia Leitao', Angela Timéteo', Elsa Parreira’,
Luis Santos?, Cristina Costa'

1-Servico de Neurologia, 2-Laboratério de Neurofisiologia,
Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, EPE Amadora-
Sintra.

marianagsantos2010@gmail.com

Introducdo: Sdo vdrias as causas de paralisia unilateral iso-
lada do nervo grande hipoglosso; incluem neoplasia (intra ou
extracraniana), trauma, disseccdo carotidea, fistula dural arté-
rio-venosa, patologia infecciosa/inflamatéria e malformacao
da charneira cranio-vertebral, ndo sendo possivel identificar
uma causa em cerca de 3% dos casos.

Caso clinico: Mulher de 34 anos com enxaqueca sem aura,
dislipidémia e tabagismo. Duas semanas antes da admissao,
sindrome gripal e cefaleia temporo-occipital direita, presente a
data de admissdo. Instalagao em 24 horas de fraqueza da lin-
gua dificultando a alimentacg@o e a fala. Na observacao, fasci-
culagdes e aspecto tumefacto da hemilingua direita, com des-
vio para a direita na protusao; faringe e cordas vocais sem alte-
ragoes. TAC-CE e eco-Doppler dos vasos cervicais normais. RM
cranio-encefalica com gadolineo, incluindo cortes para o pes-
coco, revelando apenas polissinusopatia inflamatéria, sendo
normal a angioRM arterial (cervical e intracraniana) e venosa
(intracraniana). EMG ndo sugestivo de defeito da transmissao
neuromuscular ou polineuropatia. Analiticamente, VS 50mm e
PCR 1.37mg/dL, sendo negativo o restante estudo do sangue e
LCR (doencas infecciosas, auto-imunes/inflamatdrias e meta-
bélicas). Ao 11° dia, novo EMG da lingua sugeriu lesdao do
nervo grande hipoglosso direito. A doente foi tratada com
amoxicilina-acido clavulanico (sinusite) e iniciou topiramato
(profilaxia de enxaqueca). Houve recuperagao parcial da forca
dalingua em 2 semanas, que mantém aos 9 meses de evolucao.
Remissao da cefaleia inicial ao longo de um més.

Conclusdes: Perante a negatividade da investigacao etiol6-
gica e a evolugdo clinica favordvel, pensamos estar perante
um caso incomum de paralisia idiopatica transitéria do nervo
grande hipoglosso direito. Pensa-se que esta condicdo mime-
tize a paralisia de Bell, possivelmente de causa viral.
Salientamos ainda a sindrome gripal no inicio do quadro e a
relacdo rara com cefaleia ipsilateral, que geralmente se asso-
cia a dissecgao carotidea.

Sindrome complexa regional
dolorosa apés cirurgia a sindrome do tunel
carpico

Andreia Costa'?, Joana Meireles'?, Paula Barbosa?, Armanda
Gomes?, Pedro Abreu'?

1-Servigo de Neurologia, 2-Unidade de dor crénica, Centro
Hospitalar Sao Jodo, Porto; 3-Departamento de Neurociéncias
Clinicas e Saude Mental, Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto, Porto.

andreiafgcosta@gmail.com

Introdugdo: A sindrome complexa regional dolorosa
(SCRD) carateriza-se por dor, disfungao autonémica, altera-
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¢oes tréficas e incapacidade funcional. Pode complicar cerca
de 2 a 5% das cirurgias eletivas de corre¢ao da sindrome do
tinel carpico devendo-se a irritacdo do nervo durante o pro-
cedimento, fibrose perineural ou mesmo lesao nervosa.

Caso clinico: Doente do sexo feminino de 46 anos, com
antecedentes pessoais de hipertensao arterial, b6cio multino-
dular e sindrome depressivo. Foi enviada a consulta de
Neurologia por dez dias apés cirurgia a sindrome do ttnel car-
pico direito (4 anos antes) ter iniciado dor intensa na mao
direita associada a edema, cianose e incapacidade funcional
que persistiram. Fora ji acompanhada e investigada por
Ortopedia e Cirurgia Vascular com realizacdo de Radiografia
convencional, RM e angioRM torécica que excluiram a hipéte-
se de sindrome do desfiladeiro tordcico. Ao exame neurolégico
de relevante, cianose e edema da mao direita, diminuicao da
forca de flexdo do punho, hiperalgesia na mao e face anterior
do antebraco e alodinia ao frio. O estudo analitico incluindo
estudo autoimune era normal. A doente cumpria os critérios
revistos pela "International Association for the Study of Pain"
para o diagnéstico clinico da SCRD tendo sido diagnosticada
como SCRD tipo 2 (presenca de lesd@o nervosa definida). Foi
iniciada amitriptilina e posteriormente pregabalina em doses
crescentes, com beneficio ligeiro. Foi proposta a colocacao de
neuroestimulador cervical, apds avaliacdo por psicologia.
Cinco meses ap6s a implantacdo a doente apresenta beneficio
de 80% na intensidade da dor e melhoria na qualidade de vida,
encontrando-se a realizar programa de reabilitagdo.

Conclusdes: A SCRD é uma complicacdo incomum da
cirurgia de correcao da sindrome do tanel carpico. O reconhe-
cimento precoce da SCRD permitird o diagnéstico e trata-
mento atempados que sdo essenciais para o controlo dos sin-
tomas, melhoria funcional e da qualidade de vida.

Polineuropatia axonal aguda
vasculitica severa associada a
crioglobulinémia mista idiopatica

Pedro Lopes', Leandro Valdemar', Miriam Cimbron?, Ricardo
Taipa®, Paula Macedo?, Rui Mota'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Medicina Interna do
Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, EPE,
3-Unidade de Neuropatologia do Centro Hospitalar do Porto.
pedro_miguel_oliv_lopes@hotmail.com

Introducdo: A neuropatia vasculitica é apenas um dos
aspetos de uma condigdo sistémica que pode envolver a pele,
os pulmaoes, os rins, entre outros 6rgaos. Numa minoria dos
doentes, porém, ocorre envolvimento isolado dos nervos peri-
féricos.

Caso clinico: mulher de 61 anos, sem antecedentes pes-
soais relevantes, iniciou um quadro progressivo de mialgias,
ndo associadas ao esforco e astenia generalizada, com 4 sema-
nas de evolucao. Posteriormente, desenvolveu uma tetraparé-
sia assimétrica com predominio nos membros inferiores.
Realizou electromiografia que confirmou a existéncia de poli-
neuropatia sensitivo-motora mista, de predominio axonal,
assimétrica. Analiticamente, de salientar, VS persistentemente
elevada (80 mm), CK ligeiramente aumentada (334 U/L), anti-
corpos IgG e IgM positivos para toxoplasmose, fator reumat6i-
de elevado com ANCA-MPO e ANA positivos e Crioglobulinas
positivas para IgA e IgG. Estudo seroldgico/infeccioso negati-
vo (incluindo HIV, hepatite B e C e Borrelia burgdorferi).
Imunofixac¢ao no soro e na urina de 24 horas sem detecao de
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componente monoclonal. Coproporfirinas urindrias elevadas
com uroporfirinas normais. Estudo do LCR normal, incluindo
citoquimico, microbiolégico e anatomopatolégico. Os exames
de imagem (TC CE e RMN CE, TC toraco — abdomino — pélvi-
ca) nao revelaram alteracdes, nomeadamente evidéncia de
doenca paraneoplasica. Foi solicitada biopsia de musculo e
nervo sural do membro inferior esquerdo cujo resultado foi
compativel com neuropatia axonal grave com atividade atual
de provdvel etiologia vasculitica. Realizou tratamento para a
toxoplasmose, tendo negativado os anticorpos IgM da doen-
¢a. Realizou terapéutica imunossupressora e corticoterapia
sistémica associada a programa de fisioterapia e apoio nutri-
cional, tendo apresentado melhoria lenta e progressiva do
estado geral.

Conclusdo: este caso evidencia uma possivel correlagdao
entre uma polineuropatia axonal aguda vasculitica severa
associada a criogolulinémia mista idiopdtica, contudo sem
compromisso clinico sistémico evidente ou associagao com
doenca de tecido conjuntivo conhecido. A associagdo entre
infecdo aguda por toxoplasmose em imunocompetente e neu-
ropatia vasculitica € incerta.

Polineuropatia axonal lentamente
progressiva de inicio tardio - uma
etiologia tratavel

Mariana Almeida Branco', Luis Ruano’, Ricardo Taipa? Manuel
Melo Pires?, Vitor Tedim Cruz'

1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga, Santa Maria da Feira; 2-Unidade de Neuropatologia do
Hospital de Santo Anténio - Centro Hospitalar do Porto, Porto
mariana_c_branco@hotmail.com

Introducao: A investigacdo de uma neuropatia periférica é
um desafio frequentemente enfrentado pelo neurologista. O
conhecimento das multiplas etiologias e uma abordagem sis-
tematizada sdo essenciais para identificar a causa subjacente
de forma eficaz.

Caso Clinico: Homem de 70 anos, comerciante reformado,
emigrante no Brasil durante 38 anos, regressou a Portugal em
2008. Sem outros antecedentes relevantes.

Recorreu a consulta de Neurologia por quadro progressivo
com cerca de um ano e meio de evolugao, caracterizado por
diminui¢do da sensibilidade ao toque e disestesias dolorosas
envolvendo as extremidades dos membros inferiores e supe-
riores, de inicio bilateral e simétrico e progressao ascendente.
Referia também ligeiro desequilibrio com os olhos fechados,
sem quedas. Tinha dificuldade em manipular pequenos
objectos, com nocao de perda de forca nas maos. Negava alte-
ragdes do transito intestinal, urindrias ou disfuncao eréctil.
Sem perda de apetite ou peso. No exame neurolégico destaca-
va-se atrofia dos musculos interdsseos das maos, perda de
forca de predominio distal (grau 4/5) nos membros superiores
e inferiores, hipostesia ao toque e picada bilateral em “luva e
petiga’, perda de sensibilidade vibratoria e erros propriocepti-
vos bilaterais. Ao exame geral observavam-se dreas cutaneas
hipopigmentadas nas extremidades.

A electromiografia revelou padrao de polineuropatia axo-
nal grave com atingimento de multiplos nervos nos membros
superiores e inferiores. A bi6psia de nervo mostrou neuropa-
tia axonal grave por infecdo por Mycobacterium leprae.

Foi submetido a tratamento com esquema de poliquimio-
terapia durante doze meses, com recuperacao da for¢a e dimi-
nuicao da dor neuropatica.
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Conclusao: A hanseniase, apesar de rara nos paises euro-
peus, deve manter-se no diagnostico diferencial das neuropa-
tias periféricas, por estas poderem constituir o seu modo de
apresentacdo. A evocacdo de uma histéria de emigracdo em
paises endémicos, mesmo que nao recente, pode reforcar a
suspeita e facilitar o diagnéstico.

Mioquimias faciais: um sinal
precoce de Sindrome de Guillain-Barré

Telma Santos', Anténio Martins Campos', Renata Rothwell?,
Mb6énica Loureiro? Pedro Carneiro', Dalia Meira?, Hugo Morais'
1-Servico de Neurologia, 2-Servi¢o de Oftalmologia, Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducéo: As mioquimias faciais sdo causadas maiorita-
riamente por lesdes infiltrativas/desmielinizantes do tronco
cerebral. Numa minoria dos casos associam-se ao Sindrome
de Guillain-Barré (SGB).

Caso Clinico: Homem, 78 anos, sem antecedentes de
relevo.

Recorre a consulta de Neurologia por parésia facial esquer-
da com 4 dias de evolugdo. Ao exame neuroldgico observam-
se mioquimias faciais bilaterais marcadas, de predominio
periocular, e parésia facial de tipo periférico a esquerda, sem
outras alteracoes. E colocada a hipétese de lesao infiltrativa do
tronco e € requisitada RM-CE.

Uma semana depois recorre ao SU por agravamento pro-
gressivo do quadro com diplopia, alteracdo do discurso e
diminui¢do da for¢a muscular. Ao exame neurolégico salien-
ta-se oftalmoparésia externa bilateral, fraqueza facial bilate-
ral, disartria, disfonia, disfagia, tetraparésia grau 4+, arreflexia
osteotendinosa global, hipostesia tétil/algica em luva/petiga
baixa e marcha em steppage.

Da investigacdo salienta-se estudo analitico (incluindo
serologias/imunologia) normal e LCR com dissociagdo albu-
mino-citolégica (células 0; proteinas 0,827g/dL). A EMG iden-
tifica uma polineuropatia desmielinizante. A RM-CE nao reve-
la alteracoes.

Realiza tratamento com imunoglobulinas com melhoria
progressiva do quadro. A reavaliacdo aos seis meses revela
limitagdo abducao olho direito e diparésia facial ligeira.

Conclusdes: Apresentamos o caso de um doente com qua-
dro atipico de mioquimias faciais e parésia facial periférica,
que evolui progressivamente, em uma semana, com polineu-
ropatia craniana multipla (oftalmoparésia externa bilateral,
diparésia facial e atingimento bulbar), tetraparésia e hiposte-
sia tatil/dlgica em luva/petiga. Um sindrome de sobreposicao
SGB/Miller-Fisher surge como hipétese de diagnéstico mais
provavel.

A apresentacao clinica inicial orientou a investigacdo para
a exclusao de lesao estrutural do tronco cerebral.

De acordo com a literatura, as mioquimias faciais ocorrem
numa minoria dos casos de SGB, surgindo tipicamente no ini-
cio da clinica. Assim, realcamos a importancia de reconhecer
as mioquimias faciais como sinal precoce de SGB ou de uma
variante associada, permitindo o diagndstico e tratamento
atempados.
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Traumatismo e Sindrome de
Guillain-Barré: trés casos clinicos

Célia Machado, José Nuno Alves, Ana Filipa Santos, Joao Pinho,
Ricardo Maré, Carla Ferreira

Servico de Neurologia, Hospital de Braga, Braga.
ccarinamachado@gmail.com

Introducéo: A sindrome de Guillain-Barré (SGB), de pato-
genia imunolégica, é frequentemente precedida de infecoes e
imunizacdes. Apresentamos trés casos clinicos apds trauma-
tismo.

Caso Clinico 1: Homem de 60 anos, vitima de acidente de
viagdo, com enfisema subcutaneo, contusao pulmonar e mul-
tiplas fraturas. Apresentou uma pneumonia nosocomial na
segunda semana de internamento. Na terceira semana, ini-
ciou parestesias e dores nas extremidades, seguido de tetrapa-
résia flacida arrefléxica. RM cervidorsolombar normal, liquor
e estudo neurofisiolégico (EMG) a favor de SGB.

Caso Clinico 2: Homem de 64 anos, admitido por hemipa-
résia direita de instalacao stbita, queda da prépria altura com
fratura do tiimero. TC cerebral revelou hematoma parenqui-
matoso cortico-subcortical frontal esquerdo. No segundo dia
de internamento, sindrome de resposta inflamatéria sistémi-
ca. No 11° dia, epis6dio de dessaturacdo culminando em
coma hipercédpnico. Objectivou-se tetraparésia flacida arreflé-
xica. EMG mostrou polirradiculonevrite sensitivo-motora
desmielinizante.

Caso Clinico 3: Homem de 47 anos, pescador, acidental-
mente enrolado por uma onda com traumatismo da coluna
lombar. No dia seguinte, inicio de parestesias nas maos e nos
pés e fraqueza dos membros inferiores. Foi orientado para
neurocirurgia por suspeita de traumatismo vertebromedular,
exluido ap6s RM. Apresentou tetraparésia arrefléxica de evo-
lucao progressiva seguida de diparésia facial. LCR com disso-
ciacdo albumino-citoldgica.

Conclusdes: Nos trés casos, o diagnéstico de SGB foi evi-
dente a partir de determinada altura, tendo sido considerada
a hipoétese de neuropatia do doente critico nos casos 1 e 2,
mas descartada face a clinica e exames complementares.
Casos semelhantes ap6s traumatismos (cranioencefélico, ver-
tebromedular, fraturas 6sseas, lesdes de plexos) e cirurgias
foram previamente descritos, especulando-se sobre a inducao
de uma activacdo desregulada do sistema imunoldgico pela
lesdo traumadtica. Realgamos a importancia de considerar a
SGB na evolugao de um doente vitima de traumatismo com
fraqueza muscular, uma vez que o diagnéstico precoce e o tra-
tamento podem reduzir a morbi-mortalidade.

Doenca de Charcot-Marie-Tooth 1B
causada por uma nova mutacdo no gene
MPZ

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

Consulta Externa de Doencas Neuromusculares, Servigo de
Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,

Coimbra.

joanaaribeiro87@gmail.com

Introducdo: A doenca de Charcot-Marie-Tooth (CMT) é a

neuropatia hereditdria mais comum, com uma prevaléncia
estimada em 1 por 2500 habitantes. As mutagoes no gene da
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proteina zero da mielina (MPZ) sao responséveis pela forma
de CMT tipo 1B, a terceira causa mais comum de CMT.
Apresenta modo de transmissdo autossémico dominante e é
fenotipicamente heterogénea: neuropatia desmielinizante
grave, de inicio precoce, e com velocidades de conducao ner-
vosa inferiores a 10 m/s; ou polineuropatia axonal, de inicio
tardio, e valores de velocidade de condugdo nervosa normais
ou intermédios.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, de 41 anos de
idade, sem consanguinidade parental, apresentando dificul-
dades na marcha desde a adolescéncia e, mais recentemente,
sintomatologia sensitiva dolorosa de predominio distal a nivel
dos membros inferiores. No exame neurolégico observam-se
pés cavus com deformacao em equino, retraccao do tendao de
Aquiles, défice motor grave na eversdo e dorsiflexdao dos pés,
respectivamente GO e G2+, arreflexia miotatica nos membros
inferiores, hipostesia dlgica em meia e luva e hipopalestesia. O
estudo eletromiografico revelou diminui¢ao generalizada e
moderada dos valores das velocidades de conducao nervosa
motoras e sensitivas, 30-40 m/s. O estudo genético revelou a
nova mutacdo em heterozigotia c.305dup (p. Thr104Aspfs*28)
no gene MPZ, que introduz um coddo Stop prematuro e que
pode originar a diminuicao da expressao do mRNA do gene ou
a formagao de uma proteina truncada. Os pais da doente,
assintomaticos, recusaram realizar o estudo molecular.

Conclusdo: Apresenta-se uma doente com CMT1B causa-
da por uma nova mutagao no gene MPZ e associada a fenoti-
po classico de CMT, de gravidade moderada.

Envolvimento do SNC na
Polineuropatia Amiloidética Familiar: que
mecanismos?

José Aratijo’, José Nuno Alves', Célia Machado', Virginia
Mendes?, Joao Pereiral, Joao Pinho'!

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

josedearaujo88@gmail.com

Introducdo: Apo6s a introducdo do transplante hepdatico
(TH) no tratamento da polineuropatia amiloidética familiar
(PAF), o envolvimento do SNC, especificamente no caso da
mutagao V30M, tem sido alvo crescente de estudo. As mani-
festagdes neuroldgicas associadas incluem AVC isquémico e
hemorragico, crises epilépticas, deméncia e eventos neurolo-
gicos focais (ENF) transitorios.

Caso Clinico: Homem, 48 anos, antecedentes de PAF sub-
metido a TH 15 anos antes e portador de pacemaker.
Medicado com ciclosporina, hipocoagulado por fibrilacao
auricular (FA). Primeiro evento, 7 anos antes: crise convulsiva
generalizada presenciada e pds-critico com défice motor
direito e afasia com recuperacdo completa em <24h. Segundo
evento, 4 anos antes: inicio stibito de défice motor direito e
afasia, duracdo de 36h, sem traducao imagioldgica, INR tera-
péutico. Terceiro evento, 2 anos antes: défice motor direito e
afasia durante internamento por pneumonia, duracdo de
dias, interpretado como encefalopatia séptica. Quarto evento:
inicio subito de hemiplegia direita, hemianépsia homénima
direita e afasia de predominio motor; sem traducao imagiol6-
gica; desenvolveu febre sem sinais meningeos, iniciou empiri-
camente ceftriaxone, aciclovir e ampiclina em doses menin-
geas; recuperac¢ao gradual e completa em 6 dias; interrompeu
hipocoagula¢ao por hemorragia da coxa. No dia da alta insta-

Sinapse

lacdo stibita dos mesmos défices, sem alteracoes em TAC >24h
apos inicio dos sintomas. LCR com hiperproteinorrdquia,
pleocitose neutrofilica, estudo microbiolégico negativo. EEG
sem actividade epileptiforme, com disfun¢do hemisférica
esquerda. Sete dias apds, a AngioTC revelou apenas riqueza
vascular hemisférica esquerda e a TAC cerebral mostrou hipo-
densidades de novo na regiao fronto-temporo-insular esquer-
da, com edema associado. Desenvolveu urossépsis e trom-
boembolia pulmonar e acabou por falecer.

Discuss@o: Os ENF em doentes com PAF transplantados
podem ter multiplas etiologias e mecanismos. Este caso ilus-
tra a dificuldade no diagnéstico diferencial e propomos que a
causa poderd estar relacionada com vasculopatia por deposi-
¢do de amildide, disfun¢do da unidade neurovascular e hiper-
perfusdo cerebral.

Eventos neuroldgicos focais
transitorios em doentes com
polineuropatia amiloidética familiar apés
transplante hepatico

Carlota Cunha, Sara Franca, Filipe Correia, Manuela Costa
Servico de Neurologia da Unidade Local de Satide de Matosinhos.
carlotanvc@gmail.com

Introducao : A polineuropatia amiloidética familiar (PAF) é
uma doenca hereditaria autossémica dominante causada por
mutagoes no gene TTR (18ql2.1). Existem varias mutacoes
com diferentes padrdes de envolvimento de orgaos, idade de
apresentacao e progressao da doenca. O transplante hepético
(TH) interrompe a producao hepatica da TTR mas nao a do
SNC, levando a acumulagdo progressiva da proteina mutada e
eventualmente a manifestacdes neuroldgicas. Estes episddios
neurolégicos focais transitérios (ENFT) podem ser dividos em
trés tipos: 1) TIA-like, 2) Aura-like e 3) crises epiléticas.

Caso clinico: Apresentamos 4 doentes do sexo masculino
com diagnéstico de PAF hd mais de 10 anos (média 19.75) e
submetidos a TH had mais de 5 anos.

Descrevemos no total 5 ENFTs: 2 crises epiléticas generali-
zadas com pds-critico prolongado e 3 episddios de afasia
motora. Em todos os casos a imagem de TC encefdlica foi nor-
mal. Dada a existéncia de pacemaker nenhum dos doentes
realizou RM cerebral. Em 4 dos eventos o EEG revelou disfun-
¢do regional cortical e num atividade epiletiforme focal, tendo
sido iniciada medicacao antiepiléptica. Em 3 casos o estudo
do LCR mostrou alteragdes inflamatérias minimas, sem isola-
mento de agente biolégico, tendo sido instituida antibiotera-
pia e antivirico empiricamente.

Todos os doentes tiveram recuperacao completa do qua-
dro neurolégico entre 24 e 48h apds o seu inicio e sem eviden-
te relacdo com a terapéutica instituida.

Conclusdes: Os episddios acima descritos tiveram uma
duracao consideravelmente superior ao relatado na literatura
(60 minutos para os sintomas neuroldgicos negativos transi-
térios - TIA-like), o que levanta a ddvida sobre a etiologia des-
tes fendmenos. Os autores relacionam os ENFT com a deposi-
¢do meningo-vascular de amiléide (permitida pela maior
sobrevida dos doentes submetidos a TH). No entanto, a etio-
logia destes fenémenos nao € clara, pelo que a discussdo
sobre o processo subjacente é pertinente para melhorar a
abordagem destes doentes.
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Programa - 312 Congresso Nacional da SPNC s

31° CONGRESSO NACIONAL
DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE NEUROCIRURGIA

PORTO 2015
28,29 e 30 MAIO

CENTRO DE CONGRESSOS DO PORTO PALACIO HOTEL

COMISSAO ORGANIZADORA COMISSAO CIENTIFICA

Presidente: Paulo Pereira Presidente: Rui Vaz

Alexandre Campos A. Gongalves Ferreira Marcos Barbosa
Bruno Carvalho Alvaro Lima Miguel Casimiro
Jorge Picallos Ernesto Carvalho Nuno Reis
Pedro Alberto Silva José Augusto Costa

Pedro Monteiro José Miguéns

Pedro Santos Silva Manuel Cunha e S&

Programa

Quinta-feira, 28 de maio de 2015

09:00-12:15 CURSO PRE-CONGRESSO (SALA 1)
"Estimulacao cerebral profunda”

09:00-10:00 MODULO 1 - SELECAO DE DOENTES
Indicacdes para cirurgia e timing - Maria José Rosas
Scores e teste da dopa na sele¢cdo - Susana Sousa/ M ] Rosas
Neuropsicologia: inclusdo/exclusdo - Cldudia Sousa / Joana Lima
Psiquiatria: inclusdo/exclusdo - Celeste Silveira

10:00-10:35 MODULO 2 - PRE-OPERATORIO
Imagiologia - Carina Reis
Planeamento: alvos e trajectérias - Clara Chamadoiro

10:35-11:05 MODULO 3 - CIRURGIA
Cirurgia passo a passo - RuiVaz
Evitar complicagdes - Paulo Linhares

11:05-11:40 MODULO 4 - POS-OPERATORIO
Regulacdo da estimulacdo - Maria José Rosas
Imagiologia - Margarida Ayres-Basto

11:40-12:15 MODULO 5 - CONCLUSOES
Enfermagem na equipa - Jodo Pedro
Outras indicacdes para além da DP - RuiVaz

13:30 Abertura do secretariado
14:30 Comunicagdes livres

Tema: Tumores (SALA 1)

Moderadores: Rui Faria | Célia Pinheiro

C007 aCO15

Tema: Pediatrica / Coluna (SALA 2)
Moderadores: Valdemar Marques | José Augusto Costa
CO16 a C0O23
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Discussao de Posters
Tema: Tumores
Moderador: Carlos Vara Luiz
P06 a P15

16:30 Controvérsias em cirurgia vascular

Brainstem cavernomas: microsurgical and radiosurgical treatment - Engelbert Knosp
Aneurisma cerebral: guando o acesso fronto-pterional deveria ser questionado -
Luiz Carlos Alencastro

Que indicacdes para revasculariza¢ado cerebral? - Domingos Coiteiro

Discussao

Caso clinico com e-voting - Marcos Barbosa
Moderadores: Martins Campos | Ernesto Carvalho

17:45 Conferéncia
Controvérsias biomédicas atuais: O impacto da bioengenharia molecular e celular
Palestrante: Alexandre Quintanilha
Moderador: Rui Vaz

18:15 Conferéncia do Presidente da SPNC
A Neurocirurgia Portuguesa: do passado ao presente
Carlos Vara Luiz

18:45 Discussao de Posters

Tema: Tumores
Moderador: Filipe Duarte
P16 a P25

Tema: Coluna
Moderador: Rui Carvalho
P36 a P45

08:30 Abertura do secretariado

09:00 Melhores comunicacdes livres
Moderadores: Durdao Mauricio | Anténio Cerejo
CO01 a CO06

10:00 Dilemas em cirurgia funcional
Rui Vaz
Caso clinico com e-voting - José Bras
Moderadores: Carlos Telles | Gongalves Ferreira

Discussao de Posters

Tema: Pediatrica
Moderador: José Gustavo Soares
P46 a P50

Tema: Vascular

Moderador: Bernardo Ratital
P51 a P55
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11:00 Que papel para a tecnologia no bloco operatério?

Mobile intraoperative CT - first experiences in spinal stabilizations - Marcus Czabanka
O que mudou na nossa cirurgia com o O-arm? - Manuel Cunha e S4

Robotics in Neurosurgery - Philippe Decq

Virtual Reality Simulator with Haptic Properties - Engelbert Knosp

Discussao

Moderadores: Paulo Pereira | Miguel Casimiro

12:15 Contraponto:
Pratica da Neurocirurgia em regiao de escassos recursos (Mocambique)
Joao Carlos Henriques
Moderadores: Paulo Pereira | Miguel Casimiro

13:45 Workshop Brainlab
""Novas Tecnologias de Planificacao e Navegacdo em Neurocirurgia"

14:30 Controvérsias em patologia tumoral

Which place for expanded endoscopic endonasal approaches? - Domenico Solari

Que lugar para os acessos microcirirgicos classicos na cirurgia da base do cranio?
= José Landeiro

0O que exigir da imagiologia pré-operatéria nos tumores intra-axiais? - Marcus Rotta
Discussao

Moderadores: Raimundo Fernandes | Victor Moura Gongalves

15:30 Controvérsias em Neurocirurgia Pediatrica

Tratamiento quirdrgico de los lipomas medulares: resultados tras desanclaje y
reseccion completa - Jose Hinojosa

Craneofaringioma pedidtrico: ées posible prevenir la incidencia de endocrinopatia
postoperatoria en la cirugia radical? - Jose Hinojosa

Discussdo

Moderadores: Josué Pereira | José Miguéns

Discussao de Posters
Tema: Tumores
Moderador: Paulo Linhares
P26 a P35

16:45-18:30 Comunicacoes livres

16:45 Videos cirdrgicos
Moderadores: Manuel Dominguez | Moreira da Costa
VDO1 aVDO08

18:00 Melhores Posters
Moderadores: Ciddlio Cruz | Joaquim Reis
P01 a P05

18:00 Comunicacgoes livres
Tema: Vascular
Moderadores: Anténio Trabulo | Anténio Vilarinho
C025 a CO35

18:30 Assembleia Geral SPNC
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08:30 Abertura do secretariado
09:00 Comunicacoes livres

Tema: Tumores

Moderadores: José Cabral | Claudia Faria

C036 a CO44

Tema: Funcional

Moderadores: Francisco Belo | Alexandre Campos
C045 a CO53

10:30 Minimally invasive SIJ fusion
Bernd Holper

Discussao de Posters
Tema: Trauma e Funcional
Moderador: Joana Tomé

P56 a P61

11:10 Conferéncia do Presidente da SBN

Controvérsias técnicas no tratamento cirdrgico das alteracoes na juncao cranio-
cervical

Modesto Cerioni Junior

Moderador: Joao Paulo Farias

11:30 Controvérsias em cirurgia da coluna: MEC

Apresentacdo de caso e e-voting: MEC a 3 niveis - Pedro A. Silva

Via anterior: corporectomia ou discectomias? A combinacao de técnicas oferece
vantagens? - Gongalo Costa

Via anterior: enxerto ou cages/cilindros? - Nuno Morais

Quando ndo é necessaria placa anterior? Ha lugar para as cages com sistema de
fixacdo incluido? - Mario Resende

Laminectomias: quando é necessaria fixacao? A laminoplastia é uma alternativa? -
Bruno Santiago

Doente oligossintomatico: operar ou vigiar? - Gil Bebiano Andrade

O hipersinal medular em T2 é uma indicagdo para cirurgia? - Carla Reizinho
Discussao

Repeticao com e-voting e resolucao do caso

Conclusbdes

Moderadores: Nuno Reis | Alvaro Lima
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Resumos

Avaliacdo da indicacao cirdrgica em
doentes com patologia degenerativa
raquidiana ndo submetidos ao tratamento
proposto inicialmente

Guerreiro Costa, Miguel Carvalho, Ricardo Pereira
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: O tratamento 6timo da patologia degenerati-
varaquidiana é alvo de intenso debate ndo s6 pelos resultados
heterogéneos das multiplas séries cirdrgicas, pelas escassez
de estudos comparativos entre tratamento cirtrgico e conser-
vador até pela quase auséncia de estudos de histdria natural
das diversas entidades nosoldgicas raquidianas.

O presente estudo pretende reavaliar uma coorte de doentes
propostos para cirurgia raquidiana ndo urgente mas sem a rea-
lizagao desse procedimento cirtirgico ha pelo menos 12 meses.

Doentes e Métodos: Foram incluidos 138 doentes. 73,9%
dos doentes foram reavaliados pelo mesmo neurocirurgiao
que havia proposto a cirurgia. O objectivo primédrio da reava-
liacao consiste na verificacao da manutencao de indicacao
para tratamento cirtrgico. O objectivo secunddrio consiste na
identificacao dos motivos para a ndo indicacao de tratamento
cirtrgico. Foi desenhado um questiondrio especifico dirigido
a estas questdes para ser preenchido pelo neurocirurgido rea-
valiador em contexto de consulta externa.

Resultados: As patologias mais representativas desta coorte
sdo: Hérnia discal lombar (39,1%), Espondilolistese degenerati-
va lombar (19,6%), Hérnia discal cervical (18,8%) e Estenose
canalar lombar (13,8%). Consequentemente, os procedimentos
cirtrgicos propostos mais representativos sao: Discectomia
(48,6%), Artrodese e descompressao lombar (25,4%) e
Descompressao lombar (13%). Verificou-se que 52,2% dos doen-
tes reavaliados, ap6s um tempo médio de 26,6 meses, deixaram
de ter indicacdo para tratamento cirtirgico. O motivo principal
da ndo indicacdo para cirurgia foram elementos de ordem clini-
ca (61,1%) seguido de recusa para cirurgia (29,2%). A andlise dos
resultados demonstra que doentes propostos para discectomia
simples ou com hérnia discal lombar tiveram maior probabili-
dade de perder indicacgao cirtrgica.

Conclusdes: Perante a evidéncia de que cerca de metade
dos doentes propostos para cirurgia perdem indicagao ap6s 2
anos, o presente trabalho vem reforgar a necessidade de estu-
dos de histdria natural de patologia degenerativa raquidiana
bem como a necessidade de indicadores clinicos, analiticos
ou imagioldgicos de progressao destas patologias.

Monitorizacdo intra-operatoéria
neurofisiolégica multimodal no dia a dia
do servico de neurocirurgia experiencia de
100 intervencoes cirurgicas
Leote', J., Viegas', C., Santiago', B., Amorim’, A., Gongalves', V.,
Carvalho?, J., Pérez-Hick? A., Manilha', R., Castro', V., Pais’, P,,
Monteiro', J., Silvestre?, A., Francisco', S., Cunha e S4', M.

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Anestesia, 3-Servico de
Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal.
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Introducao: Nos anos 30 (séc.XX) foi pela primeira vez des-
crito o mapeamento cerebral intraoperatério que através da
estimulag@o eléctrica cortical directa identificou a funcao
motora (dcPEM) em humanos. Posteriormente, o uso da elec-
trocorticografia (Ecog) na cirurgia de epilepsia, do electroence-
falograma (EEG) na enderterectomia carotidea e dos potenciais
evocados somatossensitivos (PESS) na cirurgia vertebro-medu-
lar tornaram-se populares no bloco operatério. Porém, mais
recentemente o foco neurofisiolégico durante o acto cirtrgico
foi dado aos potenciais evocados motores elicitados através da
estimulac@o sobre o nervo (dnPEM) com registo muscular, e
mais tarde, elicitados transcranealmente (tcPEM) sobre a drea
cortical motora primdria com registo medular (onda D).

Objectivo: Analisar o valor e a frequéncia de eventos neu-
rofisiolégicos intra-operatdrios correlacionando-os com a
morbilidade neurolégica p6s-operatoria.

Métodos: Foram analisadas retrospectivamente 100 inter-
vencoes neurocirdrgicas, decorridas entre 2013 e 2015, em
doentes com uma média de idades de 51 anos (+ 17 anos). A
monitorizag¢do neurofisiolégica consistiu no registo multimo-
dal de EEG (escalpe e Ecog), PESS; PEM (dc; dn; tcPEM e onda
D) e vias reflexas sensitivo-motoras (pestanejo e bulbocaver-
noso). Os eventos neurofisioldgicos considerados indicativos
de alteracoes relevantes com consequente comunicagdo a
equipa neurocirdrgica ou de anestesia foram: uma reducao
superior a 50% na amplitude dos PESS , PEM e vias reflexas,
e/ou uma queda superior a 50% na frequéncia do EEG.

Resultados: Registaram-se 40 cirurgias a patologia supra-
tentorial e 15 a patologia infratentorial de origem tumoral, 26
a patologia vascular e 19 a patologia vertebro-medular.
Ocorreram 59 eventos corrigidos com a equipa de anestesia e
36 eventos relacionados directamente com o gesto cirtrgico.
Dos quais, 31% dos eventos nao reverteram durante a cirurgia,
todavia apenas 11% estdo correlacionados com défice perma-
nente aos 3 meses de p6s-operatoério.

Conclusao: A monitorizacao intra-operatéria neurofisiol6-
gia multimodal é uma ferramenta importante na prevencao
da morbilidade e deve ser utilizada no tratamento neurocirtr-
gico quotidiano em intervencdes electivas.

Uso da genética na identificacao de
novas terapias alvo no meduloblastoma

Claudia C. Faria"*?, Sameer Agnihotri’, Stephen C. Mack’®, Brian
J. Golbourn?, Roberto J. Diaz?, Christian A. Smith?, Michael D.
Taylor?, James T. Rutka®

1-Servigo de Neurocirurgia do Hospital de Santa Maria, CHLN,
EPE; 2-Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina
da Universidade de Lisboa; 3-Labatt Brain Tumour Research
Centre, Hospital for Sick Children, Toronto, Canada.

Introducdo: O meduloblastoma é o tumor cerebral maligno
mais comum nas criancas. Estudos recentes de biologia mole-
cular identificaram quatro subgrupos de meduloblastoma
com caracteristicas demogréficas, genéticas e de prognéstico
distintos. Os meduloblastomas com pior prognéstico consti-
tuem o Grupo 3, caracterizado por amplificacdes do oncogene
MYC e elevada incidéncia de metdastases. Usando o perfil de
expressdo genética destes tumores, 0s autores usaram técnicas
de biologia computacional para identificar novos fairmacos
para o tratamento dirigido do meduloblastoma.
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Material e Métodos: Foi usada uma plataforma bioinforma-
tica desenvolvida pelo Broad Institute (Cambridge, MA) que
contém assinaturas genéticas de linhas celulares de vdrios can-
cros tratadas com um grupo de farmacos aprovados pela FDA.
Usando um algoritmo para reconhecimento de padrdes de
expressao génica, o programa identificou um grupo de farmacos
com potencial eficicia no tratamento dos meduloblastomas do
Grupo 3. Os melhores candidatos foram submetidos a ensaios
pré-clinicos in vitro, usando linhas celulares de meduloblasto-
ma (estudos de proliferacdo e apoptose), e in vivo, transplantan-
do células de meduloblastoma humanas para o cerebelo de rati-
nhos (estudos de progressdo tumoral e sobrevida).

Resultados: Dois firmacos inibidores do ciclo celular foram
seleccionados como os melhores candidatos. Os ensaios in
vitro mostraram redugao na proliferagao celular e inducao da
apoptose em linhas celulares de meduloblastoma do Grupo 3
tratadas com os inibidores do ciclo celular. Quando adminis-
trados a ratinhos com meduloblastomas implantados no cere-
belo, estes farmacos foram eficazes na reducdo do volume
tumoral e no aumento da sobrevida. A andlise do mecanismo
de accao destes novos farmacos confirmou a inibicao da
expressao de genes relacionados com o ciclo celular mas tam-
bém a hipo-regulacao do oncogene MYC.

Conclusoes: Foram identificados dois novos farmacos efi-
cazes no tratamento pré-clinico dos meduloblastomas mais
agressivos. Estes resultados poderao servir de base a futuros
ensaios clinicos com terapias alvo em doentes com medulo-
blastomas do Grupo 3.

Correlacao dos parametros de
alinhamento sagital regional cervical e a
dor por cifose apés laminectomia por
mielopatia espondilética cervical

Ana Luis, Miguel Casimiro, Carla Reizinho, Ding Zhang, José
Cabral
Servico de Neurocirurgia, Hospital Egas Moniz.

Introducio e objectivo: A incidéncia de cifose tardia ap6s
laminectomia (CPL) no tratamento da mielopatia espondildti-
ca cervical (MEC) é de 10-37%. Esta tem sido associada a dor e
incapacidade funcional. Recentemente tém sido propostos
vérios parametros de avaliacdo do balanco sagital cervical.
Pretende-se identificar quais destes melhor se relacionam com
a gravidade da incapacidade funcional.

Métodos: Estudo retrospectivo dos casos consecutivos de
MEC submetidos a laminectomia, no Hospital Egas Moniz,
(Janeiro 2007/Janeiro 2013). Utilizou-se na avaliacao da inca-
pacidade funcional cervical o Neck Disability Index (NDI).
Analisaram-se RX cervicais de perfil, em ortostatismo, no cal-
culo dos parametros: lordose C2-C7, angulo C0-C2, declive T1,
inclinacdo cervical, angulo do opérculo torécico, distancia de
C7 as linhas de prumo de C2 (SVA-C2), C1 (SVA-C1) e do cen-
tro gravitacional da cabega (SVA-EAM). Procedeu-se a sua
correlacdo estatistica (Prism6 V.6.0 Mac) com a incapacidade
funcional para as categorias: NDI <40 (baixa incapacidade) e
=40 (incapacidade moderada a severa).

Resultados: Dos 128 doentes tratados foram apenas avaliados
clinica e imagiologicamente 37. O follow-up médio foi 59+21
meses. Os doentes, 25M e 12F apresentaram idade média de
67+7 anos e foram submetidos a laminectomia de, em media,
4+1 niveis. O NDI médio foi 20,8+17,6, (incapacidade minima a
moderada). Co-relacionaram-se positivamente com o NDI: SVA-
C1 (p=0,0246), SVA-EAM (p=0,0246) e angulo CO-C2 (p=0,0132).

Nao houve correlacdo significativa do SVA-C2, declive T1,
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inclinacdo cervical e angulo do opérculo tordcico com o
NDI<40 vs =40.

Conclusao: Apesar de prevalente, apenas os casos de
maior deformidade cif6tica se relacionaram com um grau de
incapacidade funcional ligeiro a moderado. Dos vérios para-
metros de avaliacdo do balango sagital cervical apenas as dis-
tancias de C7 as linhas de prumo SVA-C1 e SVA-EAM, assim
como a maior amplitude da lordose C0-C2, se relacionaram
com maior incapacidade funcional. Estes parametros deverao
ser preferencialmente utilizados na avaliacdo da relevancia
clinica da deformidade cifética cervical.

Neuromodulacdo com eléctrodos
sagrados-técnica cirdrgica e resultados no
controlo da dor e das alteracdes
esfincterianas

Alexandra Santos, Carla Reizinho, Miguel Casimiro
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental — Hospital da Luz.

Introduc@o: A dor pélvica, retencdo ou incontinéncia uriné-
ria, obstipagdo e incontinéncia fecal, sdo quadros clinicos fre-
quentes, mas de dificil tratamento, em doentes com lesoes
medulares ou da cauda equina. A neuromodulac@o sagrada é
uma opcao terapéutica nestes casos. A sua eficdcia e custo-efec-
tividade, nos diferentes quadros clinicos, ja foi demonstrada na
literatura. Os autores fazem uma apresentacao da técnica e revi-
sdo dos resultados da sua utilizagdo nos primeiros 3 doentes.

Material e métodos: Foi realizada uma revisdo da literatu-
ra e andlise retrospetiva dos 3 primeiros casos de estimula¢ao
sagrada. Procedeu-se a andlise da apresentagao clinica, meios
auxiliares de diagnéstico e resultados clinicos. Faz-se a descri-
¢ao da técnica utilizada - implante percutaneo de um elétro-
do para estimulacao unilateral da raiz S3 (Interstim
Medtronic®). A dor foi avaliada através da Numeric Rating
Scale (NRS). A capacidade de controlo de esfincteres pelo
ndmero de miccoes e dejeccoes didrias e quantificando a
necessidade de laxantes.

Resultados: Os doentes, com idades compreendidas entre
os 50 e os 68 anos, apresentavam lesao estrutural traumadtica
do sistema nervoso associada a dor neuropética da regiao pél-
vica e perineal e distirbios no controlo da func¢ao urinéria e
fecal. O follow-up médio foi de 7 (2-11) meses. Verificou-se
melhoria no controlo de esfincteres — uma doente passou a ter
micgoes espontaneas e todos os doentes diminuiram a neces-
sidade de laxantes. Assistiu-se a uma melhoria média de 24%
da dor pélvica. Os doentes consideraram que a utilizacao do
estimulador sagrado melhorou a sua qualidade de vida com
NRS médio de 5. Dois doentes voltariam a repetir o procedi-
mento. Ndo se verificaram complicagdes.

Conclusdo: A neuromodulac@o sagrada apresenta-se como
uma nova ferramenta da neurocirurgia funcional, para controlo
de dor pélvica refractéria e das disfuncoes esfincterianas, asso-
ciadas a lesoes neuroldgicas medulares ou da cauda equina.

Malformacoes Arteriovenosas
Cerebrais - Revisao de série cirlrgica
pessoal

Domingos Coiteiro
Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: A remocao cirdrgica, permitindo cura imedia-
ta, continua a ser o tratamento de primeira linha das malfor-
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magoes arteriovenosas (MAVs) cerebrais de graus I, II e II de
Spetzler-Martin (SM). O estudo randomizado multicéntrico
ARUBA, apesar dos defeitos inerentes ao seu desenho, mostrou
uma taxa de complicagdes da intervencao terapéutica muito
superior ao que era antecipado.

Material e Métodos: Foi revista a série cirtrgica de remo-
¢do de MAVs cerebrais realizadas por 1 cirurgido entre Agosto
de 1999 e Fevereiro de 2015. Foi colhida informacao a partir de
base de dados pessoal, processos de internamento e consulta
externa e arquivo de imagem. Foram utilizadas as escalas de
SM e Lawton-Young para avaliar o risco cirdrgico e a escala
modificada de Rankin (mRS) para avaliar o estado funcional
antes e apos cirurgia

Resultados: Foram operados 53 doentes com idades com-
preendidas entre os 7 e os 66 anos. Hemorragia foi a forma de
apresenta¢ao mais frequente (51%) seguida de epilepsia (28%).
48 MAVs encontravam-se no compartimento supratentorial e 5
eram infratentoriais. A distribuicdo dos graus de SM foi: I — 31
doentes; I1 - 15 doentes; III - 7 doentes. Foi efectuada radiocirur-
gia prévia em 2 casos e tratamento endovascular em 16 casos. 4
doentes foram operados na sequéncia de hemorragia grave
durante tratamento endovascular. Na tltima avaliacdo a distri-
buicao da mRS foi a seguinte: 0 — 37 doentes; 1 -7 doentes; 2 - 6
doentes; 3 — 1 doente; 4 e 5 — 0 doentes; 6 — 2 doentes. Verificou-
se um mRS igual ou inferior a 1 em 95% dos doentes sem hemor-
ragia prévia e em 76% com hemorragia prévia. Na tltima avalia-
¢d0 91% dos pacientes encontrava-se em estado funcional igual
ou melhorado em relacdo ao estado pré-operatorio.
Hemianépsia homénima permanente verificou-se em 2 doen-
tes. Os 2 doentes falecidos incluem 1 doente operado em coma
profundo, na sequéncia de hemorragia da fossa posterior
durante embolizacdo e 1 doente em mRS 5 pré-operatoriamen-
te que desenvolveu ventriculite. 52 doentes realizaram angiogra-
fia de controlo com exclusdo da MAV em 100% dos casos.

Conclusdes: A cirurgia em doentes com MAVs de graus I a III
de Spetzler-Martin é o tratamento de elei¢ao com risco baixo de
agravamento permanente e taxa de cura muito elevada.

Técnicas de mapeamento
intra-operatério da funcao motora
utilizadas na cirurgia de gliomas: nocodes
tedricas, experiéncia do servico e
comparacdo das técnicas

Catarina Viegas', Rui Manilha', Jodo Leote', Antonio Pérez-
Hick?, Joana Carvalho? Ana Silvestre?, Manuel Cunha e S4'
1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Anestesiologia, 3-
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introducdo: A identificagdo da fun¢do motora a nivel cor-
tico-subcortical no cérebro humano, o chamado mapeamen-
to, é possivel através da estimulagdo eléctrica a baixa frequén-
cia (50hz, 1000ms, 1-3s), ou através da estimulacao eléctrica
de elevada frequéncia com uma sequéncia de 5 pulsos
(250Hz, 5pulsos, 500ms). A identificacao do feixe cortico-espi-
nhal é mais eficiente utilizando a técnica de multiplos pulsos
com uma sonda monopolar. A sua utilizagao permite identifi-
car a funcdo motora no coértex cerebral e estimar, subcortical-
mente, a distancia do feixe corticoespinhal do local do esti-
mulo a escala do milimetro.

Material e Métodos: Desde Abril de 2014 foram operados
20 doentes com gliomas na proximidade da drea motora a
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nivel cortico-subcortical, utilizando a técnica de 5 pulsos de
elevada frequéncia com sonda monopolar para o mapeamen-
to motor intraoperatério, dos quais 7 submetidos a cirurgia
com o doente acordado, utilizando concomitantemente as
duas técnicas de mapeamento descritas. [lustramos com dois
casos clinicos.

Resultados: Foram identificadas as estruturas funcionais
em 90% dos doentes com uma intensidade média de estimu-
lacao de 8 mA a nivel subcortical. Nenhum doente apresentou
défice motor definitivo.

Conclusdes: A estimulagdo subcortical com uma sequén-
cia de pulsos de alta frequéncia com sonda monopolar é o
método mais fidvel para estimar a proximidade do feixe corti-
co-espinhal durante a cirurgia de gliomas, permitindo a reali-
zacao de remogoes mais alargadas, com seguranca.

Estudo da Sobrevida dos Doentes
com o Diagnéstico de Glioblastoma
Multiforme Operados no Hospital Garcia
de Orta

Rui Manilha', Joana Monteiro', Catarina Viegas', Andreia
Amorim', Ana Rodrigues?, Manuel Cunha e S&'

1-Servigo de Neurocirurgia, Hospital Garcia de Orta; 2-
Departamento de Epidemiologia — Instituto Nacional de Satide
Dr. Ricardo Jorge.

Introducdo: O glioblastoma multiforme (GBM) é o tumor
primdrio do sistema nervoso central mais fre-quente nos adul-
tos, estimando-se uma incidéncia de 5,26/10°. Estao associados
a uma elevada morbilidade e mortalidade, ndo existindo dados
sobre a sobrevida destes doentes na populagao portuguesa.

Objectivo: Estimar a sobrevida dos casos de GBM diagnos-
ticados no Hospital Garcia de Orta (HGO) entre 2009 e 2013.

Material e métodos: Realizou-se um estudo de seguimento
retrospectivo usando informacao registada no pro-cesso clini-
co dos doentes com diagnoéstico de GBM, entre janeiro de 2009
e dezembro de 2013, no Servico de Neurocirurgia do HGO.

Fez-se a caracterizacdao demogréfica, manifestacao clinica ini-
cial, tratamento cirtirgico e evolugao indice de Karnofsky (KPS).

Usando o método de Kaplan-Meier, estimou-se o tempo
meédio de sobrevida apds o diag-néstico de acordo com o tra-
tamento cirdrgico efectuado (comparagao através da prova de
Mantel-Haenszel).

Resultados: Foram identificados 155 doentes, 51 % do sexo
masculino, com idade média de 62,8 anos.

Os déficites focais (35,3 %), cefaleia (16,5 %) e alteracoes
cognitivas (15,1%) foram as manifestacoes clinicas inaugurais
mais frequentes.

Em relacdo ao tratamento cirtrgico 31,9% dos doentes
apenas realizaram biopsia e 22,1% fizeram remogao total.

O indice KPS a data da alta foi de 72,8, aos 3 meses de 45,8
aos 6 meses de 36,2 e aos 12 meses de 27,4.

O tempo médio de sobrevida foi de 9,6 meses (IC95: 5,1 a
8,2 meses) com uma mediana de 6,7 meses, observando-se
menor sobrevida quando efectuada biopsia (5,5 meses, IC 95 :
2,2 a 4,9 meses) e maior tempo de sobrevida quando feita
remocao total (16,1 meses; IC 95: 12,8 a 18,9 meses).

Conclusodes: A sobrevida dos doentes com GBM operados
no HGO é sobreponivel ao registado na lite-ratura. Verifica-se
uma esperada correlacdo positiva entre o grau de remogao
cirtrgica e a sobrevida total.
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Glioblastoma no idoso - resultados,
complicacoes e dilemas terapéuticos

André Pereira?, Bruno Carvalho'?, Rui Vaz"**, Paulo Linhares'?
1-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar S. Joao; 2-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de
Neurociéncias, Hospital CUE Porto.

Introducdo: Embora o glioblastoma (GBM) seja um tumor
frequentemente diagnosticado em doentes acima dos 60
anos, pouco consenso existe quanto ao tratamento mais ade-
quado a efetuar. O objetivo deste estudo é analisar os fatores
prognosticos, a eficidcia do tratamento e os efeitos adversos
numa coorte de doentes idosos, no sentido de determinar
quais os doentes que beneficiam com o tratamento agressivo
do tumor e quais os doentes que devem apenas ser orientados
para tratamento de suporte

Métodos: Estudo retrospectivo de todos os doentes com
idade =65 com confirmacdo histolégica de GBM observados
no Centro Hospitalar S. Jodo entre 2005 e 2013. Foram avalia-
dos dados demogréficos, clinicos, radioldgicos e de tratamen-
to. Foram realizadas andlises univariada e multivariada.

Resultados: Foram revistos 126 doentes. A mediana da
sobrevida livre de progressdo foi de 5 meses (IC 95%, 4.138-5.862
meses). A mediana da sobrevida global foi de 8 meses (IC 95%,
5.950-10.050 meses). A anélise univariada mostrou associacoes
estatisticamente significativas entre maior sobrevida e idade <70
(p = 0,046), Karnofsky performance status =70 (p = 0,001), lesao
tnica (p = 0,007), lesdes que afetam um lobo (p =0,007) e ressec-
¢do completa (p = 0,048). Na andlise multivariada, 60 Gy de
radioterapia e 6 ou mais ciclos de quimioterapia com temozolo-
mida constituiram fatores prognésticos independentes positi-
vamente correlacionados com o aumento da sobrevida.

Conclusoes: A resseccao maxima e a conclusao do trata-
mento de radioquimioterapia estao associados a maior sobre-
vida. A idade por si s6 ndo deve impedir os doentes de serem
submetidos a cirurgia e tratamento adjuvante. Contudo, ape-
nas um terco dos doentes foram capazes de terminar os tra-
tamentos propostos, com beneficio na sobrevida global e na
sobrevida livre de progressao. O estado funcional deve ser
considerado na decisdo terapéutica do doente.

Estudo da sobrevida dos doentes
idosos (>65 anos) operados a glioblastoma
multiforme no Hospital Garcia de Orta -
experiéncia de 5 anos

Joana Monteiro, Rui Manilha, Catarina Viegas, Andreia
Amorim, Manuel Cunha e Sa
Hospital Garcia de Orta.

Introducéo: Metade dos doentes com glioblastoma multi-
forme (GBM) tém mais de 65 anos a data do diagnéstico,
sendo a sua esperanca média de vida significativamente
menor (6 meses) quando comparada com os doentes jovens.
O tratamento ideal do GBM no idoso é controverso. Alguns
estudos sugerem que idosos com Karnofsky Performance
Status (KPS) favordavel podem beneficiar com esquemas de
tratamento semelhantes aos preconizados para os doentes
jovens. Este trabalho pretende avaliar a sobrevida dos doentes
com idade superior a 65 anos com diagndstico de GBM.

Material e Métodos: revisao retrospectiva dos doentes com
mais de 65 anos de idade com diagndstico de GBM internados
no Hospital Garcia de Orta entre 2009 e 2013.
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Resultados: Foram analisados 77 doentes (36 sexo masculi-
no; idade média 73 anos), com KPS no diagnéstico entre 45-
100, sendo a apresentacao clinica mais frequente o défice focal.
Os GBM frontais constituiram o subgrupo mais comum, salien-
tando-se 8 casos com apresentacdo multifocal. Foi realizada
biépsia lesional em 28 doentes e remoncao cirtirgica nos res-
tantes. O esquema de STUPP constituiu o tratamento adjuvan-
te mais utilizado. Os doentes estudados apresentaram sobrevi-
da média de 10 meses, sendo superior nos doentes com menos
de 75 anos (10.88 vs 9.04 meses). Dentro destes, a sobrevida foi
maior nos doentes submetidos a remocao total (12 meses),
quando comparados com os doentes que realizaram biépsia
(4.8 meses) ou remocao parcial/subtotal (6.5 meses). Nos doen-
tes com idade superior a 75 anos, a sobrevida foi sobreponivel
naqueles que realizaram bi6psia ou remocao subtotal/parcial
(3.5 meses), sendo superior nos doentes submetidos a remocao
total (15.8 meses).

Conclusdo/discuss@ao: A andlise por subgrupos sugeriu
uma relacao inversa entre a idade e a sobrevida, e uma relacao
directa entre o grau de remocao e a sobrevida, corroborando
os dados presentes na literatura. Verificou-se uma sobrevida
meédia superior a documentada na literatura.

Re-intervencao cirdrgica no
glioblastoma - efeito na sobrevida e
qualidade de vida: Revisdo da casuistica
do Servico de Neurocirurgia-HGO entre
2009 e 2013

Pedro Pais, Joana Monteiro, Vitor Castro, Rui Manilha, Flavia
Dias, Manuel Cunha e Sa
Servico de Neurocirurgia do Hospital Garcia de Orta.

Introducdo: Glioblastoma (GBM) é o tumor primério do
sistema nervoso central mais frequente, sendo quase invaria-
velmente rapidamente progressivo, com sobrevida média ap6s
o diagnostico de 16 meses. Dadas as caracteristicas histologi-
cas e o comportamento agressivo destes tumores, a indicagao
para re-intervencao cirdrgica é frequentemente controversa,
uma vez que a escassa literatura existente aponta sobrevidas
apos re-intervencao na ordem dos 9 meses.

Material e métodos: Foi efectuada uma revisao de todos os
casos de doentes re-operados para exérese tumoral por pro-
gressdo de GBM no Servico de Neurocirurgia do HGO, entre
Jan/2009 e Dez/2013. Foram revistos os processos clinicos
tendo em conta idade no diagnéstico, tempo até re-intervengao
e Karnofsky Performance Status (KPS), sobrevida total e apds a
2a cirurgia, assim como complica¢des médico-cirtrgicas.

Resultados: Dos 17 doentes (7% dos GBM) elegiveis para o
estudo, 10 (59%) sdo do sexo masculino e as idades no diag-
noéstico variaram de 19 a 68 anos (mediana e média de 51
anos). Todos os doentes apresentavam KPS >70 a data da re-
intervencao. Trés (18%) doentes apresentaram complicacoes
apos re-intervencao (1 pneumonia, 2 hematomas subdurais -
HSD), tendo um (6%) doente falecido apé6s drenagem de HSD
no poés-operatorio precoce. O tempo até re-intervencao
variou entre 2 e 25 meses (média 9.5, mediana de 9 meses). A
sobrevida apds diagndstico foi de 5 a 39 meses (média 18,
mediana 16 meses), com sobrevida apds re-intervencao a
variar entre 1 e 15 meses (média 8.5, mediana 10 meses).

Conclusao: O estudo apresentado vai ao encontro da lite-
ratura publicada, com uma sobrevida apds re-intervencao
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sobreponivel. Afigura-se entdo a 22 cirurgia de ressec¢do de
GBM como uma alternativa terapéutica viavel em doentes
seleccionados, para diminuicdo do efeito de massa lesional
locoregional ou apenas como medida citorredutora, favore-
cendo a aplicacdo de terapéuticas adjuvantes, em ultima and-
lise acrescentando algum tempo de sobrevida.

A cirurgia na doenca recorrente de
gliomas de alto grau - experiéncia do
hospital de Santa Maria

Diogo Simao, José Pedro Lavrador, Nuno Simas, Herculano
Carvalho
Hospital de Santa Maria — Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: A extensdo da remogao cirdrgica de um glio-
ma de alto grau j& ¢ amplamente reconhecida como factor de
sobrevida na cirurgia inicial destas neoplasias. Vérios estudos
também apontam para a sua potencial importéancia nas situa-
¢oes de recorréncia da doenca. Com este trabalho pretende-se
avaliar o impacto na sobrevida dos doentes do Hospital de
Santa Maria submetidos a reintervencao cirdrgica por recidi-
va de glioma de alto grau.

Material e Métodos: Estudo retrospetivo que incluiu os
doentes tratados a gliomas de alto grau de Janeiro de 2006 a
Fevereiro 2015. Dos 598 doentes com diagnéstico histolégico
de glioma de alto grau, 38 foram reoperados por recidiva
tumoral. A amostra de 38 doentes foi caracterizada segundo o
género, idade, tipo histolégico, a clinica de apresentacao ini-
cial e da apresentacdo da recidiva, a evolucao do indice de
Karnofsky, a extensdao da remogdo cirdrgica, a sobrevida
meédia e a morbilidade peri-operatoria.

Resultados: A sobrevida global dos doentes reoperados a
gliomas de alto grau incluidos nesta amostra foi superior a
habitualmente referida na literatura. Verificou-se ainda que a
sobrevida global se correlaciona directamente com o periodo
decorrido entre cirurgias (p<0,001). Nao existiu relagdo esta-
tisticamente significativa entre a sobrevida global e a idade. A
progressao histologica do tumor na recidiva esteve associada
a uma diminuicao da sobrevida, contudo, a diferenca nao foi
significativa (p>0,05).

Conclusdes: Tal como indicado por outros trabalhos publi-
cados, este estudo aponta para um beneficio da cirurgia nas
situagoes de recidiva de gliomas de alto grau, em determina-
dos doentes. No entanto, as conclusoes retiradas deverao ter
em conta o viés de selecao dos doentes inerente a um estudo
retrospetivo. Provavelmente, uma maior restricao dos crité-
rios para a reintervencao praticada no nosso hospital conduz
a que este grupo de doentes obtenha sobrevidas superiores as
referidas na literatura.

Radioterapia no Glioblastoma -
guanto mais cedo melhor

Bruno Carvalho'?, André Pereira? Paulo Linhares'?, Rui Vaz'*?
1-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar S. Joao; 2-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de
Neurociéncias, Hospital CUE Porto.

Introducdo: A radioterapia, componente importante do
tratamento do glioblastoma, mostrou estar associada a um
aumento da sobrevida global e na maioria dos estudos é geral-
mente aplicada entre as 2 e as 6 semanas. Contudo, ndo esta
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ainda completamente definido na bibliografia qual o momen-
to ideal para o seu inicio ap6s a cirurgia.

Objectivo: Analisar a interferéncia que o tempo entre a
cirurgia e o inicio da radioterapia adjuvante tem na sobrevi-
véncia dos doentes com glioblastoma.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com
diagnéstico de glioblastoma tratados com radioquimioterapia
entre 2009 e 2012. Foi realizada a andlise de Kaplan-Meier e
andlise multivariada com regressao de Cox na comparacdo da
sobrevivéncia global (SG) e sobrevivéncia livre de progressao
(SLP) entre grupos que foram estratificados pela demora p6s-
operatoria do inicio do tratamento de radioterapia.

Resultados: Dos 171 doentes tratados, 161 apresentavam
informacao sobre a data da cirurgia e inicio da radioterapia. A
duragao mediana para o inicio da radioterapia foi de 43 dias
(18-171). Na andlise univariada, intervalos de tempo superio-
res a mediana associaram-se a pior SLP (7 vs 11 meses; HR:
1.615; p=0.007) sem tradugao estatisticamente significativa na
SG (16 meses vs 16 meses; HR= 0.980, p=0.905). Na analise
multivariada, controlada para a idade, género, Karnofsky per-
formance status, tipo de cirurgia e quimioterapia adjuvante, o
intervalo de tempo para radioterapia ndo se revelou um factor
preditivo independente de SG (p=0.298) ou SLP (0.255). A ana-
lise da sobrevivéncia por subgrupos < 28 dias, entre 28 e 42
dias e > 42 dias, revelou SG de 21, 17 e 16 meses, respectiva-
mente, embora ndo tenha alcangado significancia estatistica.

Conclusdes: Nos doentes estudados, um intervalo de
tempo entre cirurgia e o inicio de radioquimioterapia superior
a 43 dias diminuiu significativamente a sobrevivéncia livre de
progressao. Um inicio precoce mostrou uma tendéncia para
um aumento da SG.

Gamma Knife apés Craniotomia por
Metastase Cerebral

M. B. Cattoni’, J. M. Bras', J. Silva?, M. Mota®, P. Carvoeiras?
1-Neurocirurgia, 2-Radioterapia; 3-Fisica de Radiagdes, Centro
Gamma Knife. Hospital Cuf Infante Santo — Lisboa.

Objetivo: Avaliar o uso da radiocirurgia Gamma Knife (GK)
como alternativa a radioterapia holocraniana (RT) em doen-
tes submetidos a cirurgia por metdstase e verificar taxas con-
trolo tumoral local e sobrevida.

Material e métodos: Entre 2007-2015 tratdmos 162 doentes
oncolégicos nesta instituicdao. Retrospetivamente analisimos
18 doentes tratados em 2013 e 2014, com remocao cirdrgica
de metastase cerebral e GK dirigida a loca residual e outros
depésitos sincronos. Nenhum tinha recebido RT prévia, apre-
sentavam Unica loca pos-cirtirgica, e maximo mais 3 dep6si-
tos na RM. A remocao cirtirgica era completa em 83% casos. O
seguimento clinico e imagiolégico foi conseguido 88%
casos(16/18).

Distribuicao sexos 10F/8M, idade média 56.7 anos (38-75),
todos com controlo tumor primdrio na altura do diagndstico
cerebral. Indice Karnosfsky pré-GK era superior a 80%. O
intervalo cirurgia-GK foi de 23 dias.

O volume médio da loca foi 9.2cc, dose terapéutica média as
margens da cavidade 17 Gy- isodose 50%; até 10 cc, irradiada
com 2mm margem. Durante planning, detetimos em 47%
casos, presenca outras metdstases sincronas, que também
foram tratadas e 13 casos de metdstases radioresistentes. Todos
irradiados no horario vespertino (ciclo celular circadiano
influenciando radiosensibilidade?)
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Resultados: Durante o seguimento nao detetdmos a presen-
¢a de tumor recidivado localmente, mas 8 doentes desenvolve-
ram novas metéstases a distancia, num tempo médio de 8.7
meses. A sobrevida média da série é de 10.2meses, sendo que 3
doentes estdo vivos.

Conclusées: Em casos cirtrgicos selecionados de metésta-
ses, devemos privilegiar o tratamento com GK dirigido alocaem
pacientes com idades inferiores 55 anos, com metdstases tinicas
(ou padrdo oligometastético) em tumores radioresistentes, com
bom controlo da doenca primadria e elevado indice funcional.
Devemos evitar o uso rotineiro da RT de primeira linha, reser-
vando-a para estadios oncolégicos avangados, padroes de disse-
minacdo cerebral miliar ou carcinomatose meningea.

Fraturas evolutivas em idade
pediatrica - uma série de trés casos
clinicos e revisao da literatura

Dalila Forte', Amets Irafieta'? Carla Concei¢@ao®, Mario Matos?,
Miguel Correia'”?

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central;
2-Unidade de Neurocirurgia Pedidtrica, Hospital Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central; 3-Unidade de
Neurorradiologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central.

Introducdo: As Fraturas evolutivas (FE) sdo complica¢des
raras do traumatismo cranio-encefédlico (TCE). Consistem
num defeito 6sseo de crescimento progressivo apds uma fra-
tura de cranio com laceracdo dural. Ocorrem em menos de
1% de todas as fraturas e sdao mais frequentes em idade pedia-
trica. Estas lesoes podem associar-se a formacao de quistos
leptomeningeos com expansao para o compartimento intra-
craniano, condicionando atrofia secundaria do tecido cere-
bral adjacente, com consequente défice neuroldgico e com-
promisso do normal desenvolvimento da crianca.

Material e métodos: Apresentamos uma série de 3 doentes
com FE admitidos na Unidade de Neurocirurgia Pedidtrica do
Hospital Dona Estefania (Centro Hospitalar de Lisboa Central)
entre Janeiro de 2012 e Dezembro de 2014, considerando as
suas manifestacoes clinicas, imagioldgicas, classificacao, tra-
tamento e respetivo resultado.

Resultados: Esta série de casos inclui uma crianca do sexo
masculino e duas do sexo feminino, com idades compreendi-
das entre os 4 e os 7 anos e histéria de TCE grave com sequelas
neurolégicas, encaminhadas pela presenca de massa subcuta-
nea pulsdtil de crescimento progressivo na regido cefélica. O
estudo imagiolégico consistiu em radiografia de cranio, com
identificacdo da localizacdo e extensdo da separagdo dos bor-
dos da fratura e TC e RM, permitindo uma melhor definicao do
defeito 6sseo e da lesdo intracraniana associada. De acordo
com a classificagao imagiolégica proposta por Rahman, 1
doente apresentava fratura tipo III (quisto porencefélico com
comunicacao com o sistema ventricular) e 2 doentes fraturas
tipo II (4rea de encefalomaldcia). O tratamento cirdrgico con-
sistiu em craniotomia, duroplastia e cranioplastia com osso
autélogo. Obteve-se encerramento progressivo do defeito
6sseo, sem complicacoes pos-operatérias. Todos os doentes
iniciaram programa de reabilitacdo com resultados positivos.

Conclusdes: O diagndstico e tratamento precoce das FE é
essencial para a prevencao da deterioracdo neurolégica e
obtencao de bons resultados cosméticos, contribuindo assim
para a promocao do desenvolvimento adequado da crianca.
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Tumores raquidianos na populacao
pediatrica. Experiéncia da Unidade de
Neurocirurgia Pediatrica do H. Dona
Estefania (CHLC-EPE) nos ultimos 7 anos

Lino Fonseca, Dalila Forte, Pedro Branco, Miguel Correia,
Amets Iraneta, Mario Matos
Centro Hospitalar Lisboa Central — Hospital Dona Estefania.

Introducdo: Os tumores raquidianos sdo lesdes raras na
populacdo pedidtrica, representando apenas 2% do total de
lesdes neopldsicas nesta faixa etdria. A maioria dos casos
apresenta-se como dorso-lombalgia (67%), descoordenacao
ou alteracdao da marcha (42%) e deformidade vertebral (38%).

Material e métodos: Realizou-se uma andlise retrospectiva
de todos os doentes em idade pedidtrica com lesao raquidia-
na tumoral submetidos a intervengaoo cirtirgica, no periodo
compreendido entre 2008 e 2014, no Centro Hospitalar Lisboa
Central.

Resultados: Um total de 20 doentes em idade pedidtrica
com neoplasia raquidiana foram submetidos intervencao
cirtirgica. A apresentacdo clinica foi: dorsolombalgia em 6
doentes (30%), défice motor — tetra ou paraparésia em 12
doentes (60%) e os restantes 2 doentes foram uma situagdo
incidental (10%). A idade média de cirurgia foi de 6,3 anos,
enquanto que em termos de género existiu uma prevaléncia
ligeira do sexo masculino (55% sexo masculino vs 45% sexo
feminino). Em termos cirtrgicos foram realizadas 2 bi6psias, 5
laminectomias descompressivas e os restantes laminotomias
com excisdo parcial/total da lesdo tumoral. Os diagnésticos
obtidos foram de 5% linfoma de células B, 5% metdastase de
Tumor de Wilms, 5% astrocitoma difuso, 5% tumor glioneuro-
nal difuso leptomeningeo, 5% meningioma transicional, 10%
astrocitoma pilocitico, 10% PNET, 10% schwanoma, 15% neu-
roblastomas e 25% neurofibroma.

Conclusao: Tumores envolvendo o rdquis, apesar de raros
ocorrem na populagao pedidtrica. Quando ocorrem sinais/sin-
tomas radiculares ou medulares assim como deformidades do
raquis deverd ser realizada RM urgente. Tumores raquidianos
requerem uma abordagem multidisciplinar com uma equipa de
neurocirurgia pedidtrica combinada com oncologia pedidtrica.

Relevancia clinica da Malformacao
de Chiari tipo 1.5

Maria M. Santos, Robert Peinhardt, Silky Chotai, Caitlin E.
Hoffman, William P. Cope, Jeffrey P. Greenfield, A. John
Tsiouris,, Mark M. Souweidane

Hospital de Santa Maria — Centro Hospitalar Lisboa Norte; Weill
Cornell Medical College e Memorial Sloan Kettering Cancer
Hospital.

Introducao: A Malformacdo de Chiari tipo 1.5 foi descrita
como uma variante anatémica da Malformacao de Chiari tipo
1 caracterizada por ectopia caudal do ébex em relagdao ao
buraco occipital na auséncia disrrafismo espinhal. Com o
objectivo de esclarecer a controversa relevancia clinica desta
entidade foram comparados dois grupos de doentes com
Malformacdes de Chiari tipo 1.5 e tipo 1.

Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes observados em
Consulta de Neurocirurgia do Weill Cornell Medical College
com o diagnéstico de Malformagao de Chiari entre Janeiro de
2003 e Outubro de 2013. Trés observadores independentes
analisaram de forma oculta as ressonancias magnéticas cra-
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nio-encefélicas (RM-CE) ou do neuro-eixo e classificaram o
tipo de Malformacéo Chiari como 1 ou 1.5 com base em crité-
rios anatémicos previamente reportados. Foram obtidos
dados demograficos, forma de apresentacdo clinica, plano
terapéutico e resultado cirtrgico para os dois grupos.

Resultados: Foram incluidos 126 doentes para andlise.
Quarenta e quatro (35%) doentes foram classificados como
tendo Chiari tipo 1.5 e 82 (65%) doentes como tendo Chiari
tipo 1. Os dados demogréficos nao diferiram entre os dois gru-
pos. No entanto, maior frequéncia de sintomatologia tipica
(parestesias: p=0.008, dor: p=0.003), mais achados positivos
no exame objetivo (hipoestesia: p=0.028, alteracdes do
ténus/reflexos osteo-tendinosos: p=0.047), maior associacao
com siringomielia (p<0.001), maior percentagem de doentes
com indicacao cirtrgica (p<0.001) e mais cirurgias realizadas
diferenciaram o Chiari tipo 1.5 do Chiari tipo 1. Os resultados
cirtrgicos foram semelhantes nos dois grupos.

Conclusodes: Este estudo representa a maior série institu-
cional de doentes com Malformacao de Chiari tipo 1.5 e suge-
re que, para além de diferencas anatémicas previamente
reportadas, existem diferencas clinicas relevantes entre o
Chiari tipo 1.5 e o Chiari tipo 1. A craniectomia da fossa pos-
terior mantém-se como o tratamento adequado para a
Malformacao de Chiari tipo 1.5.

Cirurgia de lipomas intramedulares
- a propdsito de 3 casos clinicos

Pedro Monteiro'?, Bruno Carvalho'?, Paulo Pereira"**, Rui Vaz"**
1-Servico de Neurocirurgia do Hospital de Sao Joao; 2-
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de
Neurociéncias do Hospital CUF Porto.

Introducé@o: Os lipomas intramedulares, de localizacao
subpial, sdo lesdes raras no grupo dos lipomas raquidianos
(4%) e dos tumores medulares (1%), integrando o subgrupo
dos lipomas congénitos sem defeito dural. Cursam habitual-
mente com quadro medular insidioso, concordante com a
localizacao no neuro-eixo. A sua baixa incidéncia é impeditiva
da existéncia de guidelines categoricas relativas ao tratamento,
encontrando-se na literatura algum consenso na remogao
subtotal, em func¢ao do plano com a medula e dos achados da
monitorizacao neurofisiolégica intraoperatéria (MNI).

Material e métodos: Os autores apresentam 3 casos clinicos.

Resultados: Caso 1: doente de 37 anos, quadro de atrofia
da coxa esquerda, défice na extensdo da perna (4/5) e hiper-
reflexia no membro inferior esquerdo com cutaneo-plantar
extensor; alteracoes miccionais. A RMN revelou lipoma intra-
dural D11-D12, parcialmente removido sob MNI. No pds-ope-
ratério houve recuperacao motora completa, mantendo
disestesias a nivel do pé.

Caso 2: doente de 52 anos com paraparésia espdstica (forca
muscular global 4-/5), nivel sensitivo por D6 e alteracdes pro-
priocetivas. O estudo imagiolégico identificou volumosa lesdao
cérvico-dorsal, C6-D6, parcialmente removida sob MNI. No
pos-operatério apresentou melhoria da capacidade motora
(5/5), mantendo quadro sensitivo prévio e desenvolvendo, de
novo, necessidade de algaliacdo, logo apds a cirurgia, que
mantém, apesar da recuperacgao da sensibilidade vesical.

Caso 3: doente de 25 anos com quadro de cervicalgia, “sen-
sacdo de peso” na mobilizagao do membro superior direito e
sindrome piramidal dos 4 membros, sem défices motores ou
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sensitivos. A RMN revelou lipoma intradural C1-C3, parcial-
mente removido sob MNI. No pés-operatério manteve forca
muscular preservada (5/5), apresentando discreta hipostesia,
de novo, no pé esquerdo.

Conclusdes: Apesar de lentamente evolutivos e do com-
portamento relativamente ‘benigno’, os lipomas medulares
sintomdticos com clinica progressiva sao lesdes de tratamen-
to cirtrgico desafiante, no sentido da restauracao da funcao
neuroldgica sem agravamento clinico iatrogénico.

Fixacao Interna da charneira
Cranio-Cervical - Avaliacao do
Posicionamento dos Implantes

Francisco Cabrita, Marcel Sincari, Miguel Carvalho, Gongalo
Roque, Ricardo Pereira

Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Tondela-Viseu;
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: A gestdo da patologia da juncdo cranio-cervi-
cal, especialmente de etiologia traumadtica, é alvo de contro-
vérsia. A indicacdo e abordagens cirtrgicas destes doentes sdo
habitualmente decididas caso a caso. O papel da fixagado inter-
na cranio-cervical nao esta bem estabelecida pelo que os auto-
res apresentam uma revisao retrospectiva de uma série cirargi-
ca de um tnico centro.

Doentes e Métodos: Foram seleccionados e revistos 17
doentes consecutivos submetidos a fixagao cervical alta num
periodo de 2 anos. Os dados clinicos foram obtidos dos pro-
cessos hospitalares dos doentes e a imagiologia pré e pds-ope-
ratério foi reavaliada. Um total de 124 parafusos vertebrais
foram avaliados e classificados de acordo com direcgao, bicor-
ticalidade e proximidade de estruturas neurovasculares.

Resultados: Nesta populacdo, houve uma predominancia
do género masculino (70,6%) e a idade média foi de 64 anos
(18-83). Um doente apresentava patologia degenerativa da
coluna cervical e a maioria dos doentes (53%) apresentavam
fracturas complexas da odontoide. A queixa principal foi de
cervicalgia. Em todos os doentes fixacdo cervical alta com
extensdo cranial e/ou caudal de acordo com a necessidade. 22
(17,7%) parafusos foram transpediculares. 70,1% dos parafu-
sos vertebrais apresentavam posicionamento 6timo, 22,6%
apresentavam posicionamento aceitavel e 7,3% apresentavam
posicionamento deficiente. Nao houve necessidade de revi-
sdo de parafusos. Em 2 doentes houve necessidade de exten-
sdo da fixacdo num segundo tempo. N3o foi verificada morta-
lidade nem complica¢des major.

Conclusdes: Apesar da exigéncia técnica inerente, esta
abordagem cirtirgica € uma opcao que pode ser utilizada com
bom outcome clinico e baixa morbilidade perioperatéria. O
posicionamento transpedicular dos parafusos, apesar de mais
exigente, confere um maior grau de solidez & montagem final
dos implantes, de considerdvel importancia especialmente
nos doentes idosos. A extensao da fixacdo é decidida caso a
caso, ap6s avaliacdo cuidada do quadro clinico e alteracoes
cervicais evidenciadas em TC e RM.

Long-Term Clinical and Radiological
Follow-up after Laminectomy for Cervical
Spondylotic Myelopathy

Rita Laiginhas, Pedro Alberto Silva, Paulo Pereira, Rui Vaz
Servico de Neurocirurgia — Hospital de S. Joao.
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Introducdo: O papel da laminectomia no tratamento
cirdrgico da Mielopatia Espondilética Cervical (MEC) é
conhecido desde ha decadas, contudo tém sido descritas alte-
racoes pos-operatdrias no balanco sagital cervical bem como
risco de instabilidade a longo prazo associados ao procedi-
mento. O objetivo do presente estudo passa por investigar a
eficicia clinica e alteracdes radioldgicas a longo prazo da
laminectomia no tratamento da MEC.

Material e Métodos: Foram revistos casos consecutivos de
pacientes com MEC submetidos a laminectomia cervical no
periodo entre 1995 e 2010 (n=106). A avaliacao foi feita a dois
tempos: pré-operatéria com base em dados de arquivo e a
longo prazo, presencialmente, tendo-se recolhido informagao
acerca de sintomas, défices neurolégicos prévios, cirurgia e
suas complicagdes. Procedeu-se a andsise subjetiva e objetiva
através de trés scores de mielopatia (mJOA; EMS, MDI), bem
como a execucao de estudos de imagem de modo a estimar a
a curvatura cervical e presenca de instabilidade.

Resultados: 57 pacientes completaram o follow-up. Foi
encontrada uma diferenca estatisticamente significativa con-
cordante com melhoria do estado funcional aquando da com-
paracao dos scores. 91% dos pacientes relataram estar satis-
feitos com o resultado da cirurgia. Apenas um paciente desen-
volveu cifose de acordo com o indice de Ishihara, e nenhum
usando o método de Matsumoto. 4 pacientes desenvolveram
instabilidade cervical subclinica. Nao foi encontrada correla-
¢do clinico-imagiolégica.

Conclusdes: Se os pacientes com MEC forem devidamen-
te selecionados, a laminectomia cervical sem instrumentacao
adicional é eficaz na melhoria clinica e esta associada a uma
baixa incidéncia de deterioracao radiolégica.

Incidéncia e relevancia clinica da
cifose tardia apés laminectomia por
mielopatia espondilética cervical - é
necessaria a artrodese

Ana Luis, Miguel Casimiro, Carla Reizinho, Ding Zhang, José
Cabral
Servigo de Neurocirurgia, Hospital Egas Moniz.

Introduc@o e objectivo: A incidéncia estimada da cifose
tardia ap6s laminectomia (CPL) no tratamento da mielopatia
espondildtica cervical (MEC) é de 10-37%. Esta tem sido asso-
ciada a dor e incapacidade funcional pelo que a artrodese pro-
filatica (AP) tem sido preconizada de forma crescente.
Pretende-se estimar a incidéncia e a relevancia clinica desta
entidade e aferir a necessidade da AP.

Métodos: Estudo retrospectivo dos casos consecutivos de
MEC submetidos a laminectomia, no Hospital Egas Moniz
(Janeiro 2007/Janeiro 2013). Utilizou-se na avaliacdo da inca-
pacidade funcional cervical o Neck Disability Index (NDI)
validado para a populagao portuguesa. Analisaram-se RX cer-
vicais de perfil, em ortostatismo, no célculo do grau de C2-C7,
como medida do alinhamento subaxial cervical e na identifi-
cacdo da incidéncia de cifose. Foram calculados coeficientes
de correlacdo de Spearman entre as medidas radiograficas e o
NDI (software Prism6 V.6.0 Mac).

Resultados: Foram tratados 128 doentes, com uma idade
média de 68+9 anos (min 24-méx 88) sendo que apenas se ava-
liaram clinica e imagiologicamente 37, com follow-up médio de
59+21 meses (min 14-max 98). Estes, 25M e 12E apresentaram
idade média de 6717 anos e foram submetidos a laminectomia
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de, em media, 4+1 niveis. A incidéncia de deformidade cifética
foi de 59,5%. O NDI médio foi de 20,8+17,6 (incapacidade mini-
ma a moderada). Apesar dos doentes com maior incapacidade
funcional corresponderam aos casos de maior deformidade
cifética, ndo se encontrou relacdo estatisticamente relevante
entre o NDI e o grau de cifose cervical (p=0,0628).

Conclusdo: Apesar de muito prevalente, a deformidade
cifética ap6s a laminectomia cervical no tratamento da MEC,
ndo se relacionou com dor ou incapacidade funcional cervical
relevante. Segundo os autores, face a estas observagoes, nao
se justifica a artrodese profildtica de rotina como complemen-
to da cirurgia descompressiva cervical nestes casos. Estudos
subsequentes sdo necessarios para a identificacao de factores
de risco que o possam eventualmente justificar.

Estudo Observacional dos Doentes
Submetidos a Laminectomia Cervical para
o Tratamento da Mielopatia Cervical no
Servico de Neurocirurgia do Hospital
Garcia de Orta

Rui Manilha, Joana Monteiro, Bruno Santiago, Manuel Cunha e S
Servico de Neurocirurgia — Hospital Garcia de Orta.

Introducéo: Existe um corpo substancial literatura a sus-
tentar a hip6tese da laminectomia cervical simples estar asso-
ciada a deformidade cifética (no contexto da instabilidade
provocada pelo procedimento) e consequentemente a um
agravamento neurolégico e cervicalgia.

Objectivo: Estudar a ocorréncia de deformidade cifética,
instabilidade clinica e/ou radiolégica dos doentes submetidos
a laminectomia cervical sem fusdo no Hospital Garcia de Orta
(HGO)entre Janeiro de 2008 e Dezembro de 2013.

Material e Métodos: Foram reunidos todos os casos de lami-
nectomia cervical sem fusdo para tratamento da mielopatia
espondilética cervical e aplicadas as escalas Short-Form 36 (SF-
36) e Neck Disability Index (NDI) e realizado um estudo radio-
l6gico que consistiu num Rx dindmico e extra-longo. O NDI foi
aplicado duas vezes: estado actual e percepcao do doente sobre
o seu estado no pré-operatorio.

Resultados: No periodo analisado foram operados 108
doentes, destes 28 tinham falecido e 4 doentes encontravam-
se acamados. Dos 76 doentes restantes, 31 doentes concorda-
ram participar no estudo. A idade média a data da cirurgia foi
de 65 anos, 52% dos doentes eram do sexo masculino. O NDI
meédio estimado para o pré-op foi de 45,39%. O NDI médio a
data do estudo foi de 37,15%. Em 4 doentes foram detectados
sinais radiol6gicos de instabilidade (angulacdo superior a 11°
no estudo dindmico nos 4 casos, sem translacdo associada)
sem tradugdo nos valores do NDI. O angulo de Cobb médio foi
de 15° Nao foi possivel encontrar uma correlacdo entre o
angulo de Cobb e o NDI A avaliacdo global das escalas de
NuricK e modified Japanese Orthopaedic Association mante-
ve-se estavel durante o follow up.

Conclusdo: A andlise dos casos de laminectomias realiza-
das no Servico de Neurocirurgia do HGO, no contexto de
MEC, no periodo estudado com um Follow-up médio de 52
meses , ndo revelaram uma tendéncia clara para a deformida-
de cifética ou para o desenvolvimento de instabilidade clinica
e/ou imagiolégica.
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Malformacoes artério-venosas e a
gravidez

Pedro Moura Branco, Gongalo Janudrio, Amets Sagarribay,
Miguel Laia, Vitor Goncalves
Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar Lisboa Central.

Introducgdo: A malformacao artério-venosa (MAV) é uma
patologia que afeta 1.34/100.000 pessoas/ano, com pico de
incidéncia entre os 20-40 anos. O risco de hemorragia é de 2 a
4%/ano. A gravidez caracteriza-se por um conjunto de altera-
¢oes fisioldgicas, incluindo em termos hemodinamicos, que
poderao influenciar a historia natural das MAVs e ter influén-
cia na sua orientacdo terapéutica.

Métodos: Os autores realizaram revisdo da literatura
(Pubmed-MEDLINE) dirigida a epidemiologia, orientacdo
diagnostica e terapéutica de MAVs durante a gravidez.

Resultados: Foram identificados 33 artigos sobre este
tema, dos quais 3 sdo revisdes da literatura, 3 sao series de
casos e os restantes artigos sao Case Reports.

Discussao: As MAVs durante a gravidez apresentam uma
taxa de hemorragia igual a restante populacao. No entanto,
ap6s uma primeira hemorragia o aumento do risco de um novo
sangramento € muito superior, aumento esse que dura até 6
semanas p6s-parto. Antes de realizar exames complementares
é importante conhecer a idade gestacional e preferir sempre
exames isentos de radiacdo. Atendendo as particularidades das
MAVs um exame angiografico é necessario previamente a deci-
sdo terapéutica, que podera ser realizado a partir das 17 sema-
nas gestacionais. Nas medidas terapéuticas ndo poderdo ser
incluidas nem Radiocirurgia nem a embolizacao, pela exposi-
¢do aumentada a radiacgdo e pelo risco hemorrdgico aumenta-
do. A tnica intervengao possivel é a cirurgia, sendo no entanto
dificil de decidir qual o melhor tempo para a intervencao.
Apesar de escassa evidéncia cientifica uma intervencao cirargi-
ca pré-parto parece acarretar um melhor prognéstico quer para
amae quer para o feto.

Conclusdo: A MAV em grdvidas é uma situagao de dificil
gestao pelas condicionantes de malformacao fetal e aborto. A
indicacao cirtrgica deverd sempre assentar em motivos neu-
rolégicos, com as adequadas medidas de protecao fetal.

Fistulas durais arteriovenosas -
Tratamento cirdrgico

Anténio Vilarinho', Gustavo Oliveira?, Pedro Alberto Silva',
Pedro Santos Silva', Rui Vaz'

1-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar S. Joao Porto;
2-Servico de Imagiologia do Centro Hospitalar de V. N de
Gaia/Espinho.

Introducio: As fistulas durais arteriovenosas sao malforma-
¢Oes vasculares nas quais existe uma comunicacao direta entre
ramos arteriais durais e seios durais ou veias meningeas ou cor-
ticais, o risco de hemorragia intracraniana é variavel e depende
essencialmente do padrao de drenagem venosa. O tratamento
primaério é endovascular.

O risco de recorréncia dos sintomas e o risco de hemorra-
gia persistem se nao existir uma exclusao completa de todos
os pontos de fistula.

Material e Métodos: Apresentamos 4 doentes, todos ope-
rados em 2014, com fistulas durais nos quais o tratamento
endovascular completo nao foi conseguido.

Os doentes foram classificados de acordo com as classifi-
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cacoes de Borden e de Cognard. Todos os 4 doentes classifica-
dos como Borden tipo 3 e de acordo com a classificacao de
Cognard 3 doentes tipo IV e 1 doente tipo V.

Todas as fistulas apresentavam localizacoes diferentes,
uma fistula de ramo meningeo da artéria vertebral, uma fistu-
la justa 1/3 médio do S.L.S., uma fistula do andar anterior e
uma fistula de ramos meningeos da tenda do cerebelo.

O diagnostico foi efetuado apds hemorragia em 3 doentes
e por crise convulsiva noutro doente.

Resultados: Nos quatro casos conseguiu-se uma exclusao
completa da fistula, tal como demonstrado nas angiografias de
controlo.

Conclusao: Embora o tratamento endovascular permane-
¢a como 12 opg¢do, o tratamento cirtirgico de algumas fistulas
durais pode ser a tinica solu¢do, nomeadamente nos casos de
fistulas com elevado risco de hemorragia espontanea e se o
tratamento endovascular nao for possivel.

Tratamento cirdrgico de fistulas
arteriovenosas durais cranianas no Centro
Hospitalar do Porto (2008-2014)

Silva, J. M., Moreira, S., Ferreira, M., Cunha, E.P, Rocha, L.,
Figueiredo, G., Noronha, C., Pinheiro, C., Gomes, M., Carvalho, E.
Servico de Neurocirurgia Centro Hospitalar do Porto — Hospital
Santo Anténio.

Introducdo: Fistulas arteriovenosas durais (FAVD) sdo
comunicacdes patolégicas que se desenvolvem na espessura
da dura-mater. Tratam-se de lesdes vasculares raras, geralmen-
te adquiridas, e cuja mortalidade pode chegar aos 10,4%/ano
em alguns grupos de doentes. Existem duas alternativas tera-
péuticas: a) tratamento conservador e b) exclusao da fistula,
definidas em funcao do doente e tipo de lesdo. Dentro das
modalidades terapéuticas destacam-se o tratamento endovas-
cular e cirtrgico. A radiocirurgia pode ser usada em casos
refratarios ou em combinacdo com os dois anteriores.

Material e Métodos: Foram revistos os processos clinicos
dos doentes com FAVD cranianas tratados no Centro
Hospitalar do Porto entre 2008-2014.

Resultados: No nosso Centro, durante este periodo, foram
tratados 37 doentes a FAVD cranianas, dos quais apenas 5 rece-
beram tratamento cirtrgico. Todos os doentes eram do sexo
masculino com idade média de inicio dos sintomas de 56,4
anos e idade média de inicio do tratamento de 57,2 anos. Duas
das fistulas eram do andar anterior e as outras trés dividiam-se
pelo seio longitudinal superior, seio transverso/seio reto e seio
reto/seio cavernoso. Duas classificavam-se como fistulas
Cognard tipo III e trés como Cognard tipo IV. Trés destas fistu-
las manifestaram-se por hemorragia intracraniana. As outras
duas, correspondendo as fistulas do andar anterior, manifesta-
ram-se por neuropatia craniana e cefaleia e a outra estava
assintomatica. A excecdo de uma fistula do andar anterior em
todas as outras foi tentada embolizacdo prévia, sem sucesso.
Todos os doentes operados a FAVD cranianas tiveram uma
melhoria clinica e evidéncia de oclusao total da fistula no
exame imagiol6gico p6s-operatorio.

Conclusao: Conclui-se que o tratamento cirtrgico das FAVD
cranianas tém indicagdes bastantes precisas e, quando devida-
mente indicado, tem uma elevada taxa de sucesso com respeito
a evidéncia de melhoria clinica e evidéncia imagioldgica de oclu-
sdo total da fistula.
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Eficacia do tratamento cirdrgico ou
endovascular de aneurismas nao rotos:
uma avaliacao a curto e longo prazo

Mariana Santos', Carla Reizinho?, Miguel Casimiro? Gabriel
Branco?, José Cabral®

1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, Amadora-Sintra; 2-Servico de Neurocirurgia e 3-Servico
de Neurorradiologia do Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
de Lisboa Ocidental — CHLO.

Introducio: Fatores clinicos do doente e morfolégicos dos
aneurisma nao rotos (ANR) sao considerados na decisao tera-
péutica, que é muitas vezes controversa. Este trabalho pretendeu
avaliar a eficdcia a curto e longo prazo do tratamento de ANR.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo que
incluiu doentes tratados no Hospital Egas Moniz (2008/2014),
a ANR. A indicac¢do para tratamento cirdrgico(TC) ou endo-
vascular(TEV) resultou de uma avaliacdo multidisciplinar.
Caracterizou-se a amostra quanto a caracteristicas clinicas
dos doentes, morfologia dos aneurismas e tipo de tratamento.
Como marcadores de eficdcia foram usados a paténcia de
aneurisma residual(curto prazo); crescimento do aneurisma e
re-intervencao(longo prazo). Correlacionaram-se estes facto-
res com o tipo de tratamento e varidveis clinicas e morfolégi-
cas do aneurisma com recurso ao stata(R).

Resultados: Foram incluidos 74 aneurismas tratados em 55
doentes (89.1% mulheres e 10.9% homens; idade média 55.9
anos). O didmetro médio maximo foi 10.2mm(DP=7.9mm),
20.6% <5mm, 19.0% entre 5-7mm, 42.9% entre 7-15mm e
17,5% >15mm. O tratamento inicial foi TC em 45.9% e TEV em
54.1%. Verificou-se exclusdao aneurismatica incompleta em
27.0%, crescimento em 9.5%(11% no TC e 7.5% no TEV), e
12.2% de reintervencao. A localizacao em bifurcacao de vasos
associou-se a maior taxa de re-intervencao(p=0.026). A exclu-
sdo aneurismdtica incompleta ocorreu mais frequentemente
nos aneurismas >7mm(p=0,078) e associou-se a maior taxa de
crescimento(p=0.013). O TC inicial associou-se mais frequen-
temente a exclusdo aneurismdtica incompleta(p=0.016) com
tendéncia para maior taxa de reintervenc¢ao(p=0.071), sendo
que 25% destes aneurismas tinham sido submetidos a wrap-
ping. Nao foram encontradas diferencas estatisticamente sig-
nificativas para as outras varidveis clinicas e morfolégicas.

Conclusdes: Apenas o tamanho do aneurisma >7 mm e a
localizacdao em bifurcacao de vaso se correlacionaram com
probabilidade de ineficacia de tratamento. O TEV mostrou-se
mais eficaz, contudo foi muitas vezes excluido em aneurismas
morfologicamente complexos. Nestes o TC é o escolhido, o
que pode justificar a menor eficdcia deste nesta amostra.

Localizacdo e tamanho dos
aneurismas rotos - estudo descritivo dos
casos internados no Hospital Garcia de
Orta entre 2009 e 2014

Rui Manilha, Joana Monteiro, Bruno Santiago, Manuel Cunha e Sa
Servico de Neurocirurgia — Hospital Garcia de Orta.

Introducdo: As conclusdes retiradas do International
Study of Unruptured Intracranial Aneurysms (ISUIA) que per-
mitiram inferir que os aneurismas de pequenas dimensoes
(«7mm) da circulagao anterior tém um risco de ruptura de 0%
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aos 5 anos tem-se revelado dificil de conciliar com as séries
que estudam os aneurismas rotos.

Objectivo: Estudar o tamanho e localizacao dos aneurismas
rotos internados no Servico de Neurocirurgia do Hospital Garcia
de Orta (HGO) entre Janeiros de 2009 e Dezembro de 2014.

Material e Métodos: Foi recolhida informacao dos proces-
sos clinicos de todos os doentes internados no Hospital Garcia
de Orta com o diagnoéstico de hemorragia aracnéideia (HSA),
no periodo do estudo. Apés a andlise dos processos foram
excluidos todos os casos de HSA nao aneurismadtica.
Avaliaram-se o tamanho e localiza¢do dos aneurismas corre-
lacionando-se ambas as varidveis.

Resultados: Entre Janeiro de 2009 e Dezembro de 2014 deram
entrada no HGO 271 doentes com HSA espontanea dos quais 167
apresentaram aneurismas no estudo angiogréfico. No total
foram diagnosticados 198 aneurismas (24 doentes com aneuris-
mas multiplos).

O tamanho médio dos aneurismas foi de 6,13 mm (media-
na 5 mm, desvio padrao 4,4). Vinte e um aneurismas eram da
circulacdo posterior, com um tamanho médio de 5,26 mm
(mediana 5, desvio padrao 2,3).

Os aneurismas da circulacao anterior localizavam-se mais
frequentemente no complexo da comunicante anterior, 72,
seguidos da carétida interna, 64 (dos quais 33 localizados na
emergéncia da AcomP), e artéria cerebral média, 41. Os tama-
nhos médios nas respectivas localizacoes foram: 5,9, 7,2 € 5,5
mm (mediana: 5,2; 5,3; 3,7mm respectivamente).

Conclusao: Esta série vem reforcar a necessidade de rever
o tamamnho do fundo saco aneurisméatico como factor de
risco para a ruptura dos aneurismas. Nesta série de 167 doen-
tes, 91 (54%) apresentaram HSA's por ruptura de aneurismas
com diametros maximos inferiores a 7 mm.

A propésito de alguns aneurismas
complexos

Mirio Gomes, Luis Rocha, Joao Monteiro, Valdemar Martins,
Ernesto Carvalho
Centro Hospitalar do Porto.

Introducao: Os aneurismas grandes/gigantes (parcial-
mente trombosados ou ndo) sdo sempre exigentes do ponto
de vista técnico, obrigam a ponderar todas as formas de trata-
mento (cirdrgico/endovascular/misto), e a decisdo nem sem-
pre é linear de tomar.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo, de entre as quase
1100 cirurgias para tratamento de aneurismas desde julho de
1999 (inicio do programa de tratamento cirtirgico em fase pre-
coce), foram selecionados aquelas com aneurismas grandes ou
gigantes, em que se planeou previamente a abertura do saco (e
reducao do efeito de massa) e posterior exclusao do
saco/reconstrucao do vaso de origem.

Resultados: Foram tratados quatro pacientes desta forma
(um aneurisma do complexo da comunicante anterior, um
aneurisma da regido da bifurcacado da carétida, e dois da arté-
ria cerebral média), sob medidas de neuroprotecc¢ao (hipoter-
mia e barbittricos). Um paciente com amputacao dos campos
visuais prévio a cirurgia, reverteu o deficit no pés-operatoério.
Morbilidade acrescida num dos pacientes por deficit motor
frustre da mao.

Conclusdes: Apesar da escassa percentagem deste tipo de
aneurismas, com medidas de neuroprotec¢ao e monitoriza-
cao adequadas, a existéncia do essencial controlo proximal,
um bom planeamento cirtdrgico permite a resolucdo de
alguns aneurismas complexos com bons resultados.
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Monitorizacdo do Stress
Cardiovascular em Cirurgias de Clipagem
de Aneurismas

Rui Tuna'?, Gongalo Pimentel*, Anténio Vilarinho"?, Rui Vaz'??,
Jodo Paulo Cunha*®

1-Servico de Neurocirurgia Hospital Sao Joao; 2-Faculdade de
Medicina Universidade Porto; 3-Unidade de Neurociéncias do
Hospital CUF; 4-Faculdade de Engenharia Universidade do
Porto; 5-INESC-TEC.

Resumo: A atividade cirdrgica em geral é potencialmente
indutora de stress, sendo a cirurgia de clipagem de aneurismas,
um exemplo da tensdo a que estd sujeito o cirurgido. A impor-
tancia da avaliacdao e compreensao deste fenémeno reside na
evidéncia do prejuizo técnico e de julgamento que advém dos
elevados niveis de tensao, assim como do potencial impacto a
nivel da satde do cirurgido.

Material e Métodos: Um neurocirurgido do Hospital de Sao
Jodo, saudavel, foi monitorizado durante 9 cirurgias de clipagem
de aneurismas. De forma a obter os dados, o cirurgido usou o
VitalJacket, t-shirt com electrénica embebida e microeléctrodos
que permite a monitorizagdo continua do ECG e atividade,
obtendo assim informacdo acerca da variabilidade cardiaca
com base em variaveis de tempo (AVND, SDNN, pNN20,
PNN50) e de espectro (LE HE LF/HF); permite também a moni-
torizagdo da Intensidade Cardiovascular (IC). Simultaneamente,
os principais eventos cirtirgicos foram registados. A utilizagao da
monitorizacdo do ECG como avaliagdo do stress cardiovascular
estd demonstrada em estudos psicofisioldgicos e do dominio da
bioengenharia, sendo os paradmetros obtidos uma medida da
atividade do sistema nervoso auténomo.

Resultados: A andlise da tabela permite verificar o stress car-
diovascular imposto nesta abordagem cirtirgica, sendo o 2°.
clip definitivo indutor de maior tensao que o primeiro. A ruptu-
ra de um aneurisma impoe naturalmente o maior stress cardio-
vascular registado no cirurgido. A presente avaliacao mostra um
aumento do racio LF/HF em situacoes de tensao, consistente
com a descricao da literatura do efeito dominante do Sistema
Nervoso Simpdtico sobre o Sistema Nervoso Parassimpatico.

Evento N IC AVNN SDNN pNN20 pNN50 LF/HF
(%) (ms)  (ms) (%) (%)

Incisao 9 5,2% 650 145,2 32,7 7,8 2,3

cutinea

1°. Clip 9 42,5% 510 29,6 3,5 0,1 3,4

20, Clip 3 51,9% 506 29,7 3,2 0,1 3,3

Rotura 2 61,1% 452 18,5 0,1 0 3,8

Aneurisma

(Avaliacdo da média dos parametros de variabilidade cardiaca nas
cirurgias avaliadas)

Conclusdo: O presente estudo confirma o stress cardiovas-
cular induzido na clipagem de aneurismas intracranianos.

Interac¢ao dinamica entre a
monitorizacdo neurofisiologica intra-
operatoria e o tratamento neurociridrgico
da patologia vascular cerebral e -
experiéncia inicial
Leote, Jodao; Manilha, Rui; Santiago, Bruno; Cunha e S4, Manuel
Servico de Neurocirurgia, Hospital Garcia da Orta, Almada.
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Introducdo: A monitorizagdo neurofisiolégica intra-opera-
téoria (MNIO) é uma ferramenta eficaz na detec¢ao da isqué-
mia cerebral, tendo vindo a ser utilizada de forma crescente.
Desta forma, nas intervencdes cirdrgicas em que é necessaria
a clipagem tempordria de ramos arteriais a MNIO é um auxi-
liar fundamental na orientacgao da estratégia intra-operatéria.

Objectivo: Os autores pretendem rever a experiéncia ini-
cial do Servico de Neurocirurgia na MNIO de um grupo de
doentes submetidos a intervengdes cirtrgicas com clipagem
temporéria de ramos arteriais.

Métodos: Foram analisados, retrospectivamente entre 2013
e 2015, 20 doentes com idade compreendida entre 40-78 anos,
submetidos a intervencoes cirdrgicas, no contexto de patolo-
gia vascular, sob monitorizacdo intra-operatdria. Onze doen-
tes foram diagnosticados com estenose carotidea bilateral
entre 60% e 95%, e nove com aneurismas intracranianos da cir-
culagdo anterior, dois deles com hemorragia subaracnoideia.

A MION da isquémia cortical consistiu na realizagao de
electroencefalograma de 4-6 canais e potenciais evocados
somatosensitivos (N20; P40), enquanto que a isquémia sub-
cortical foi aferida através de potenciais evocados motores
transcranianos e registados em pelos menos trés musculos do
hemicorpo contralateral.

As alteracoes neurofisiolégicas consideradas indicativas da
alteracado de estratégia cirtirgica ou de realizacao de medidas de
correcao foram: uma redugao superior a 50% na amplitude dos
potenciais evocados somatossensitivos e motores, e/ou uma
queda superior a 50% na frequéncia do electroencefalograma.

Resultados: Foram registados eventos neurofisiolégicos
que induziram uma mudanca na estratégia cirtirgica em 30%
dos doentes. Em 2/3 dos casos os eventos foram compativeis
com isquemia cortical e nos restantes compativeis com isque-
mia subcortical. No pés-operatério imediato (primeiras 48h),
nenhum doente desenvolveu défice neurolégico de novo.

Conclusao: A MNIO é uma ferramenta ttil no tratamento
da patologia vascular neurocirtirgica, uma vez que detecta
precocemente a isquémia cerebral em tempo ttil de serem
implementadas medidas de correcdo, que podem reduzir a
morbilidade neurolégica por vezes associada a estas cirurgias.

Abordagens Microcirargicas no
Tratamento de Angiomas Cavernosos do
Tronco Cerebral - A Propdsito de 7 Casos

Pedro Alberto Silva', Anténio Vilarinho', Fernando Silveira?, Rui
Vaz'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurofisiologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao.

Introducdo: Os angiomas cavernosos do tronco cerebral
demonstram um comportamento mais agressivo por compa-
racdo a outras localizacoes no encéfalo, em particular apds
hemorragia com repercussao clinica.

A remocao microcirtrgica assume assim um papel impor-
tante no seu tratamento, apesar de apresentar um risco consi-
deravel de morbilidade neurolégica.

A abordagem a selecionar em cada caso depende de facto-
res como a superficie pial onde a lesdo se expoe, as relacoes
locais e do acesso com feixes longos e nervos cranianos, e a
anatomia da abordagem em si adaptada ao paciente.

Métodos: Doentes consecutivos submetidos a cirurgia por
angioma cavernoso desde Julho de 2013 foram admitidos, e
revistos os casos clinicos em relacdo com a apresentagao cli-
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nica, abordagem cirtrgica, meios adjuvantes pré e peropera-
térios e resultados clinico e imagiolégico.

Resultados: Sete doentes, cinco do sexo feminino, de idade
compreendida entre os 3 e os 65 anos, foram admitidos no
estudo. Em todos os casos, a cirurgia foi precedida de um even-
to clinico de novo com défice focal e evidéncia em RMN de
hemorragia (Zabramski I/11).

As lesoes localizaram-se no mesencéfalo (3 casos), teg-
mento protuberancial / pavimento do 4° ventriculo (2 casos)
e porcao basilar da protuberancia (2 casos).

As abordagens microcirtrgicas incluiram acessos fronto-
temporais (pré-temporal, sub-temporal), posterolaterais (pré-
sigmoide, retro-sigmoide) e suboccipital mediano.

Discussao: O tratamento cirdrgico dos angiomas cavernosos
do tronco cerebral obriga a um trabalho de planeamento espe-
cifico ao paciente, nomeadamente na opcdo pela melhor via
cirtirgica e conhecimento de “safe entry zones”, complementa-
dos pela monitorizacao neurofisioldgica intra-operatéria.

Malformacoes cavernosas
intracerebrais e orbitarias - analise de
uma série cirldrgica

Matos D.', Pereira R."? Carvalho M.', Rito M.', Gongalves J.",
Barbosa M.'?

1-Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2-Faculdade de
Medicina da Universidade de Coimbra.

Objectivo: Andlise de uma série cirtrgica de doentes com
malformacdes cavernosas intracerebrais e orbitdrias, dos lti-
mos 15 anos, do Servico de Neurocirurgia do Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Materiais e métodos: Foram analisados os processos de
doentes internados, entre 2000 e 2015, com malformacoes
cavernosas intracerebrais e orbitarias submetidas a tratamen-
to cirdgico. Utilizaram-se a Escala de Coma de Glasgow (EG) e
a Escala de Rankin modificada (mRS) para avaliagao pré e pds-
operatdria do estado clinico destes doentes e no seguimento
aos 6 e 12 meses. Analisou-se o estudo imagiolégico, TC-CE e
RM-CE, prévio e posterior a cirurgia.

Resultados: De 31 doentes, 20 eram mulheres e 11 eram
homens com uma idade média de 40,8 anos. Nesta série as
formas de apresentacdo mais comuns foram a hemorragia
(38,7%) e a epilepsia (22,6%). 1 doente foi admitido com EG de
14 e os restantes com EG 15. 12,9% apresentavam mRS grau 0.
A imagiologia revelou uma dimensdo média de 22,2 milime-
tros de didametro com 32,3% dos cavernomas no lobo tempo-
ral. 12,9% dos casos apresentavam cavernomas multiplos.
16,1% dos doentes desenvolveram novos défices neurolégicos
apos cirurgia sendo a maioria transitérios (1 caso foi definiti-
vo). Na alta, 74,2% dos doentes apresentavam mRS grau 0, aos
6 meses de p6s-operatério eram 67,7%, reduzindo para 45,2%
um ano apos cirurgia pelo desenvolvimento de cefaleias. Nao
se registou mortalidade.

Conclusdo: Este estudo permite-nos concluir que, em
doentes com epilepsia ou hemorragia, pelo facto de a remo-
¢do da lesdo prevenir a recorréncia de crises epilépticas e
novos eventos hemorrdgicos, a cirurgia é um tratamento
seguro com poucas complicacoes. Em doentes com cefaleias
como apresentacao inicial esta relacao nao é tao clara porque
muitos doentes voltam a desenvolver sintomatologia. E
necessario um maior conhecimento da histéria natural destas
lesoes.
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Microdescompressao vascular na
Nevralgia do trigémio - Experiéncia dos
ultimos 22 anos do CHUC

Ribeiro da Cunha, P; Costa, Guerreiro; Duarte, Nubélio;
Carvalho, Miguel; Pereira, Ricardo; Rito, Manuel; Belo, Francisco
Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: A nevralgia do trigémio é um sindrome de dor
neuropdtica caracterizada por dor intensa, paroxistica, lanci-
nante em um ou mais ramos de distribuicao do nervo trigémio.
O tratamento por microdescompressdo vascular para esta
neuropatia compressiva esta associado a um risco cirargico
relativamente baixo, geralmente com alivio imediato das quei-
xas e bons resultados a longo prazo.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos resultados cirtrgicos
e follow-up dos 94 doentes com nevralgia do trigémio submeti-
dos a microdescompressao vascular nos ultimos 22 anos no
CHUC e revisao da literatura. Entrevista telefénica e questiona-
rio de satisfacdo dos doentes com o procedimento cirtirgico.

Resultados: A idade dos doentes variou entre 29 e 84 anos
(média 62.3), com uma duracdo média dos sintomas até
recorrerem a cirurgia de 10.4 anos. A distribui¢ao do territério
doloroso foi predominantemente em V2-V3 (35,1%), com
24,5% dos casos associados a compressao pela artéria cerebe-
losa superior (ACS), 37,2% pela Artéria cerebelosa antero-infe-
rior (AICA), 6,4% ACS e AICA, 11,7% compressao arterial e
venosa e 13,8% puramente venosa. 90 doentes (95,7%) obtive-
ram alivio parcial ou total das queixas élgicas, 5 (5,3%) neces-
sitaram de ser reintervencionados (2 por deslocagado da prote-
se, 3 por evidéncia de novo contacto vascular sobre o trigé-
mio). Morbilidade pds-operatéria: hipostesia da face 5.3%,
fistulas de LCR 4.3%, meningite asséptica 2.1% e hipoacusia
1%. A taxa estimada de doentes livres de dor aos 14 anos de
follow up é de 72%.

No questionario de satisfacao efectuado, 87,5% dos doen-
tes estavam satisfeitos com os resultados da cirurgia.

Conclusdes: A microdescompressao vascular constitui um
dos procedimentos cirdrgicos mais eficazes para a Nevralgia
do trigémio, com alivio imediato parcial ou total das queixas
dolorosas, na grande maioria dos doentes, e esta associada a
baixas taxas de morbilidade e mortalidade.

Adenomas Funcionantes da
Hlpéfise - Experiéncia dos ultimos 15
anos do CHUC

Ribeiro da Cunha, P; Costa, Guerreiro; Duarte, Nubélio; Tavares,
Sofia; Matos, Daniela; Carvalho, Miguel; Pereira, Ricardo; Rito,
Manuel; Belo, Francisco

Centro Hospitalar Universitario de Coimbra.

Introduc@o: Os adenomas da hipéfise sao tumores frequen-
tes correspondendo a cerca de 15% de todos os tumores cere-
brais primérios. A maioria destes tumores sao funcionantes com
os seus fenétipos clinicos associados, nomeadamente amenor-
reia/galactorreia, acromegédlia, doenca de Cushing ou hipertiroi-
dismo secunddrio. O tratamento cirtirgico é frequentemente a
primeira opcao terapéutica nestes doentes estando associado a
elevadas taxas de remissao clinica e cura bioquimica.

Materiais e Métodos: Andlise retrospectiva dos doentes com
adenomas funcionantes da hipéfise operados nos tltimos 15
anos no Centro Hospitalar Universitario de Coimbra, com des-
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cricdo da apresentagdo clinica, grau de remocgdo cirtrgica,
complicagdes associadas, taxa de recidiva e taxa de remissao
bioquimica a data de follow-up.

Resultados: Foram operados 253 doentes com adenomas da
hipéfise, 115 (45%) com tumores funcionantes, sendo 55 tumo-
res secretores de GH (acromegdlia), 26 tumores secretores de
ACTH (Doenga de Cushing) 21 prolactinomas, e 1 tumor secre-
tor de TSH, com hipertiroidismo secundério. 84 doentes
tinham macroadenomas, 31 doentes microadenomas, tendo
sido obtida remog¢do macroscopica total em 55 doentes (47,8%)
e em 60 doentes (52,2%) remocao subtotal com residuo tumo-
ral. Relativamente as complicacoes pés-operatérias: 15 (13%)
de diabetes insipida transitéria, 2 (0.17%) diabetes insipida
definitiva; 4 fistulas de LCR (3.5%), 3 delas reparadas cirurgica-
mente; 2 (0.17%) doentes tiverem agravamento da funcao hipo-
fisdria e 2 (0.17%) agravamento do défice visual.

Ao follow up médio de 55 meses, 60.9% do total dos doen-
tes obtiveram remissdo bioquimica, (60,1% dos prolactino-
mas, 69,3% tumores secretores ACTH e 55,5% dos secretores
de GH), sendo mais frequente nos microadenomas 87,1% vs
46,4% nos macroadenomas. Verificaram-se 11.3% de recidivas
a um tempo médio de 54,6 meses.

Conclusoes: O tratamento cirtirgico dos tumores funcio-
nantes da hipéfise esta associado a bons resultados com com
possibilidade de cura bioquimica, sobretudo nos doentes com
microadenomas e particularmente aqueles com clinicia de
acromegalia.

Fatores de Progndstico e Opcoes
Terapéuticas na Acromegalia: Estudo
Retrospetivo

José Pedro Lavrador, José Miguéns
Servico de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte.

Introducéo: Diferentes abordagens terapéuticas tém sido
propostas para o tratamento da acromegalia, sendo por isso
fundamental, o conhecimento das opc¢oes terapéuticas com-
plementares, resultados e os factores de prognéstico nos
doentes com submetidos a tratamento cirtrgico.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com
acromegalia operados no Hospital Santa Maria entre 2004-
2014. A orientagdo terapéutica foi cirurgia inicial em doentes
com adenomas circunscritos e opg¢ao entre terapéutica farma-
coldgica e cirtirgica em doentes com adenomas ndo-circuns-
critos ou com co-morbilidades. Nos doentes sem cura cirirgi-
ca foi realizada terapéutica farmacolégica e/ou radioterapia.

Resultados: Incluidos 41 doentes (28 M / 13 H, ratio M/H:
2.15:1) com idade média de 49.8+13.8 anos; 77.8% tinham
macroadenomas. Houve cura bioquimica em 75.6% (31/41)
dos casos, 87.5% (7/8) dos microadenomas (tratados apenas
com cirurgia) e 72.7% (24/33) dos macroadenomas (39.4%
apenas com cirurgia). Foram observadas relacdes significati-
vas entre cura bioquimica e valores de IGF-1 no pré-operatd-
rio (p=0.0014) e IGF-1 no pés-operatoério (p=0.0018); tamanho
do adenoma (p=0.0016); abordagem terapéutica - cirurgia iso-
lada (81%) / cirurgia+medicacdo (78%) / cirurgia+medica-
cao+radioterapia (22%) (p=0.001). O tipo de abordagem cirtr-
gica — microcirtrgica/endoscépica - nao esteve relacionado
com a probabilidade de cura (p= 0.9870). O subgrupo dos
microadenomas com cirurgia isolada teve melhor resultado
de cura bioquimica (p=0.0002). Nos doentes sem cura bioqui-
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mica houve uma diminuicdo de IGF-1 (<800 ng/mL).
Objetivou-se uma morbilidade transitéria de 8.8% (Diabetes
Insipidus 4.4 %; hipotiroidismo 4.4%) e a mortalidade foi 0%.
Conclusdes: Os valores de IGF-1 e as dimensoes do adeno-
ma sdo os principais factores de prognéstico de resposta a
terapéutica. As taxas de cura bioquimica e as complicacoes
reportadas sao semelhantes as referidas na literatura.

Ki-67: Um bom factor preditivo de
recidiva dos adenomas da hipéfise?

Tavares S., Pereira R., Belo E, Rebelo O., Carvalho M., Rito M.,
Barbosa M.

Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducao: Os adenomas da hipéfise correspondem a 10-
15% de todas as neoplasias intracranianas.

Os biomarcadores tumorais sao importantes no controlo
de vérios tipos de neoplasias. Nos adenomas da hipoéfise, o Ki-
67 é frequentemente usado como um factor de prognéstico.

Objectivo: Avaliar o impacto dos valores do marcador Ki-
67 na recidiva dos adenomas hipofisarios submetidos a remo-
¢do cirtrgica desde 2006, no Servico de Neurocirurgia do
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Material e métodos: Foram analisados os processos de
doentes submetidos a remocao cirtirgica de adenoma hipofisa-
rio desde 2006.

Definiu-se como recidiva todos os adenomas que necessi-
taram de re-intervencao cirurgica.

A anélise dos valores de Ki-67 foi realizada por estudo imuno-
histoquimico tendo-se definido o indice de marcagao como o
nimero de células encontradas com reaccao ao anticorpo MIB-
1 num total de 1000 células contadas. Definiu-se o valor de 3%
como ponto de coorte.

Resultados: A amostra consiste em 252 doentes com idade
meédia de 58,9 anos (151 mulheres e 101 homens) com o diag-
néstico de adenoma hipofisario submetido a resseccao cirtr-
gica. Destes, 72.2% correspondiam a adenomas secretores e
27,8% correspondiam a adenomas “null cell”.

A percentagem de recidivas foi de 21.8%, tendo-se verifica-
do que neste grupo a frequéncia de valores de Ki-67 superior a
3% era significativamente mais elevada. Verificou-se também
que o nimero de recidivas era superior no sexo masculino
(29.7% vs 16,5% no sexo feminino) e nos adenomas “null cell”
(38,6% vs 15.4% nos secretores).

Conclusao: O Ki-67 poderd, de facto, ser um factor prediti-
vo de recidiva tumoral nos adenomas da hipéfise.

No entanto, outras varidveis poderao ter influencia na reci-
diva destes tumores, devendo ser realizado um extenso estu-
do clinico, analitico e radiolégico de forma a obter factores de
progndstico mais precisos.

Tumores intraventriculares em
adultos - analise retrospectiva num periodo
de 5 anos
Goncalo Novais, Lino Fonseca, Bernardo Ratilal, Vara Luiz, Nuno
Reis

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central —
Hospital de Sao José.

Introducdo: Os tumores intraventriculares representam
menos de 1% das lesdes intracranianas, e a sua localizacao

Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



coloca desafios técnicos. A maioria das lesdes sdo benignas, e
a sua exérese completa traduz-se num bom prognéstico; nos
restantes casos a quimio e/ou radioterapia podem ter um
papel relevante. Topograficamente estes tumores podem ser
classificados em tumores primdrios, quando se originam da
parede ventricular, ou secundarios quando tém origem no
parénquima cerebral mas transgridem ou invadem a cavidade
ventricular. Clinicamente manifestam-se, muitas vezes, por
sintomas de hidrocefalia aguda.

Material e Métodos: Os autores estudaram retrospectiva-
mente os doentes operados a tumores intraventriculares no
Centro Hospitalar Lisboa Central, Hospital de Sao José, priméa-
rios ou secunddrios, durante um periodo entre 2009 a 2014,
quanto ao sexo, idade, tempo e forma de apresentacao, trata-
mento cirdrgico, diagnéstico histopatolégico e escala de
Rankin modificada (mRS) a data da alta.

Resultados: Foram identificados 32 doentes com tumores
intraventriculares, com uma predominancia do sexo masculi-
no (21) e uma média de idades de 54 anos (18 a 79 anos).
Cefaleias foi o sintoma mais frequente. Relativamente a topo-
grafia, 17 tumores localizavam-se nos ventriculos laterais, 9
no Il ventriculo e 6 no IV ventriculo. Por ordem de frequéncia,
os tipos histolégicos identificados foram: glioblastoma (25%),
quisto colo6ide (18%), neurocitoma (9%), linfoma (9%), astro-
citoma pilocitico (6%), subependimoma (6%), ependimoma
papilar (3%), gliossarcoma (3%), astrocitoma gemistocitico
(3%), meningioma (3%), metdstase (3%), cisticercose (3%),
quisto aracnoideu (3%), craniofaringioma (3%) e tumor der-
moide (3%). A data da alta 11 doentes apresentavam mRS de
1, 13 doentes mRS de 2, 5 doentes mRS de 3 e 2 doentes mRS
de 4. Um dos doentes com linfoma acabou por falecer.

Conclusdo: Uma adequada abordagem cirtirgica permite
remover com seguranca lesoes intraventriculares, sendo que a
sua escolha depende da localizacdo do tumor. A via de acesso
cirdrgico e as técnicas de microcirurgia sdo cruciais na deter-
minag¢do do prognéstico. Apresentam-se alguns casos
demonstrativos.

Valor preditivo da monitorizacao
neurofisioldgica intraoperatoéria na funcao
do nervo facial a longo prazo em pacientes
com neuromas do acustico Grau IV

Sérgio Costa’', Rui Vaz'"?, Fernando Silveira®, Anténio Cerejo?
1-Faculdade Medicina Universidade do Porto; 2-Servico
Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Sao Joao; 3-Servigo
Neurofisiologia do Centro Hospitalar de Sao Joao.

Objetivo: Determinar o valor prognéstico da monitoriza-
¢do neurofisioldgica intraoperatéria na predicao da fun¢do do
nervo facial a longo prazo apds remocdo de schwannomas
vestibulares grau IV de Koos.

Métodos: Revisao retrospetiva dos dados da monitorizacao
neurofisiologica e avaliacdo prospetiva da funcdao do nervo
facial. Todos os pacientes foram monitorizados no final da
cirurgia, com registo das laténcias e amplitudes, medidas nos
musculos orbicular dos olhos e orbicular da boca, ap6s estimu-
lacao do nervo facial na saida do tronco cerebral e no meato
acustico interno. Todos os pacientes foram reavaliados, tendo-
se determinado a fungado do nervo facial de acordo com o score
de House-Brackmann (HB). Boa funcao facial foi definida como
HB I/1I, mé fungao facial foi definida como HB III-VI. O follow-
up médio destes doentes foi 40 meses, sendo o minimo 15
meses. Aplicou-se o teste One-way ANOVA para comparar as
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médias de amplitude, laténcia e racio de amplitudes tronco
cerebral/meato actstico interno. Foi efetuada anélise por curva
ROC para determinar o valor de racio amplitudes que prediz a
funcao do facial com maior sensibilidade e especificidade.

Resultados: De entre os 24 doentes, 9 (37,5%) foram classi-
ficados como HB I/II e 15 (62,5%) como HB III-VI. No grupo
de pior prognéstico identificou-se de novo laténcia na saida
do tronco cerebral superior ao de bom progndstico (P=0,045).
De modo semelhante ao apresentado anteriormente, o grupo
de bom prognéstico apresentou amplitude na saida do tronco
cerebral superior (P=0,046) e récio de amplitudes superior
(P=0,052). Um racio de amplitudes inferior a 0,44 previu mau
prognostico com uma sensibilidade de 73% e uma especifici-
dade de 78% (P=0,046).

Conclusdes: A amplitude e laténcia ap6s estimulacao do
nervo facial no tronco cerebral, bem como o racio de amplitudes,
podem ajudar a predizer a fun¢ao do nervo facial a longo prazo
condicionando assim as op¢oes terapéuticas subsequentes.

Meningiomas: Dialogo entre a
cirurgia e a Gamma Knife

M. B. Cattoni’, J. M. Bras', J. Silva?, M. Mota’, P. Carvoeiras®
1-Neurocirurgia, 2-Radioterapia, 3-Fisica de Radiagdes, Centro
Gamma Knife. Hospital Cuf Infante Santo - Lisboa.

Objetivo: Conhecer as atuais indicacdes da radiocirurgia
Gamma Knife (GK) para tratamento de meningiomas inciden-
tais ou sintomadticos; operados ou nao; recidivados ou resi-
duais; com diferentes localizagdes e histopatologia.

Determinar carateristicas imagiolégicas nos meningiomas
incidentais que prevejam seu crescimento e conveniéncia de
tratamento.

Descrever resposta da GK nos meningiomas iatrogénicos
por prévia irradiacdo craniana fracionada.

Métodos: Entre Novembro 2007 e Dezembro 2014 foram
tratados 154 doentes com diagndstico de meningioma, em
todas as localizacdes (187 lesoes), 15 deles com mais de 2
lesdes e 5 com mais de 3 lesdes. 11 com componente extracra-
niano ou latero-faringeo, que excediam os 3 cm de diametro.
O volume tumoral médio foi 6.61 cc (0.12-62.1).

87% dos doentes tinham sido submetidos a remocao cirtr-
gica (recidivas/residuos); 2 tinham diagnéstico de neurofibro-
matose e 1 meningiomatose. Tratdmos 28 lesdes incidentais.

Todos os meningiomas apresentavam caracteristicas his-
tolégicas WHO I ou II. Apenas 4 eram WHO III. Todos estes
receberam previamente RT fracionada.

Resultados: Follow up médio foi de 31.5 meses (6-87).
Observamos controlo do volume lesional em 149/154 doentes
(96.7 %). Houve explosao tumoral 2 casos (1.29%).

VerificAmos agravamento clinico 3 doentes (1.94%) com
lesdes na transicao 1/3 médio-posterior da foice, por edema
exuberante e bi-hemiparésia transitoria.

Houve malignizacdo (WHO II para III) 1 caso (0.64%) e nao
constatdmos surgimento de outros tumores como resultado
do tratamento com GK.

Conclusdes: A exérese completa dos meningiomas é o
“gold standard treatment”, mas algumas localiza¢gdes impli-
cam uma elevada morbilidade clinica derivada de remocgdes
cirdrgicas agressivas.

A GK é terapéutica mais versatil para o tratamento comple-
mentar destes casos, principalmente nas lesoes residuais ou
repetidamente recidivadas, onde a estratégia do Wait&See nao
é aceitavel.

A GK consegue altas taxas de controlo crescimento tumo-
ral e preservar a fungdo pré-existente dos pares cranianos
envolvidos.
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Tumores do Sistema Nervoso
Central Pediatricos - experiéncia do HSM

Maria M. Santos, Cldudia Faria, José Miguéns
Hospital de Santa Maria — Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: Os tumores do Sistema Nervoso Central (SNC)
sdo os tumores solidos mais frequentes nas criancas, apresentan-
do caracteristicas que os distinguem dos tumores do SNC nos
adultos. Nao foram publicadas até a data, em Portugal, dados
estatisticos nem séries institucionais gerais, pelo que achdmos
importante rever a experiéncia do Hospital de Santa Maria-
Centro Hospitalar Lisboa Norte (HSM-CHLN) nesta patologia.

Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com idade
igual ou inferior a 18 anos operados a tumores do SNC no
HSM-CHLN, entre Janeiro de 2004 e Dezembro de 2014.
Analisdmos dados demogréficos, apresentagao clinica, topo-
grafia e histopatologia tumoral, cirurgias realizadas, morbili-
dade e mortalidade cirtrgicas.

Resultados: Em 11 anos foram efectuadas 253 cirurgias em
215 doentes com idades compreendidas entre os 3 meses e 0s
18 anos (média de 9.2 anos). Os tumores cranio-encefalicos
constituiram 95.3% da amostra, sendo a maioria supratento-
riais (60%). Nesta série os tumores astrocitdrios foram os mais
frequentes (32.6%), seguidos dos tumores neuronais e glio-
neuronais (12.2%) e dos tumores embriondrios (11.2%). As
formas de apresentacdo predominantes dos tumores supra-
tentoriais foram cefaleias, epilepsia ou aparecimento de um
defeito focal, enquanto os tumores infratentorias se manisfes-
taram por hipertensdo intracraniana e ataxia. O tempo médio
de duracao dos sintomas foi 6.3 meses. Foi efectuada remocao
mascroscopica total do tumor em 63% dos casos. Foram reali-
zadas 38 reoperagoes, 32 das quais por recidiva tumoral (mais
frequentes nos ependimomas anaplésicos). Nao se registaram
casos de mortalidade. A maioria dos doentes (78%) nao apre-
sentaram défices neurolégicos acrescidos no pés-operatorio,
enquanto 12% tiveram defeitos neuroldgicos ligeiros.

Conclusoes: Os dados da nossa série sao comparaveis aos
estudos europeus publicados, quer nas caracteristicas demo-
graficas da populacdo quer na epidemiologia tumoral em
geral. Um aspecto particular é a maior frequéncia de tumores
glioneuronais que poderd ser explicada pelo aumento da
cirurgia da epilepsia.

Neurofibromatose 1 - Onde
estamos e para onde vamos

Pedro Moura Branco', Dalila Forte', Amets Sagarribay?, Miguel
Correia?, Mario Matos?, Raul Silva®

1-Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar Lisboa Central;
2-Unidade de Neurocirurgia Pedidtrica — Hospital D. Estefania; 3-
Servico de Pediatria Médica — UCERN — Hospital D. Estefania.

Introducéo: A neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma pato-
logia autossémica dominante associada a uma muta¢do no
cromossoma 17. Tem uma incidéncia de 1/3000 pessoas-ano.
Esta doenca caracteriza-se por apresentar patologia tumoral
multiorganica sendo dificil um controlo global da doenca.

Métodos: Feita pesquisa das criancas com diagnéstico de
NF1 seguidas na unidade de Neurocirurgia Pediatrica do
nosso centro hospitalar terciario. Feita pesquisa no Pubmed
das orientacoes de seguimento existentes, assim como novas
terapéuticas em desenvolvimento.

Resultados e Discussdo: O Servico de Neurocirurgia segue
atualmente 40 criancas com o diagnéstico de Neurofibromatose
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tipo 1 das quais 15 ja foram submetidas a intervencoes neuroci-
rurgicas. A patologia tumoral intracraniana tem um aumento de
incidéncia neste grupo populacional, nomeadamente o Glioma
do nervo 6ptico que representa 70% dos tumores gliais nesta
populacdo. No entanto constata-se que estes tém um comporta-
mento mais indolente, existindo poucos que tenham exigido
terapéutica cirtirgica. Os neurofibromas cervicais que podem
evoluir para um quadro de compressao medular é outra patolo-
gia relevante e que muitas vezes exige cuidados neurocirudrgicos.
Esta é a principal causa de intervencao Neurocirtirgica da nossa
casuistica. Existem outras complica¢des do SNC associados a
NF1 que é importante conhecer para um diagndstico precoce e
orientacdo terapéutica atempada. Dado ser uma patologia mul-
tissistémica novas terapéuticas estao em estudo com o objetivo
de controlar sistemicamente a doenca, sendo fundamental uma
colaboracdo entre vdrias especialidades, nomeadamente gené-
tica, pediatria, dermatologia, neurocirurgia.

Conclusdo: A NF1 é uma patologia de transmissdo genéti-
ca que condiciona o desenvolvimento de multiplos tumores
em diferentes localiza¢des e que exigem um seguimento aper-
tado. A patologia tumoral intracraniana exige uma monitori-
zacao apertada sobretudo da acuidade visual e sinais de com-
pressdo medular, visto serem os sinais mais precoces de des-
compensac¢ao de doenca.

Importancia da avaliagcao
neuroendoscopica inaugural em lesdes
cerebrais nos ultimos 15 anos

Marisa Cunha', Rui Tuna'?, Pedro Santos Silva'? Patricia
Polé6nia’, Josué Pereira'>?, Rui Vaz'?

1-Servigo de Neurocirurgia do Centro Hospitalar Sdo Joao; 2-
Unidade de Neurocirurgia Pedidtrica do Centro Hospitalar Sdo
Jodo; 3-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto.

Introducdo: Fukushima fez em 1973 uma das descrigdes
preliminares de utilizacao da técnica endoscépica na biopsia
de lesdes cerebrais. Desde entdo, avancos do instrumental
cirdrgico, 6pticas e camaras de video, tornaram esta técnica
num procedimento diagnéstico regular na maior parte dos
servicos de Neurocirurgia.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos doentes submetidos
a biopsias endoscépicas de lesdes ventriculares e periventricu-
lares no Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar Sao Joao,
entre Janeiro de 1999 e Marco de 2015. Foram revistos dados cli-
nicos, taxa de eficacia do procedimento, complicagdes e valor na
decisdo e tratamento neuro-oncolégico subsequente.

Resultados: Um total de 33 doentes (d"/2=2:1), idade
meédia de 27 anos, foram submetidos a biopsia neuroendoscé-
pica. A maioria dos doentes (93.9%, n=31) foi submetida con-
comitantemente a ventriculostomia para tratamento de
hidrocefalia. A abordagem cirtrgica preferencial, executada
em 85.8% dos casos (n=27), foi através de trépano ou cranio-
tomia frontal direita. A localizagao das lesdes cerebrais encon-
tradas é a seguinte: 3° ventriculo (33.3%, n=11), tdlamo
(27.3%, n=9), glandula pineal (21.2%, n=7), ventriculo lateral
(9.1%, n=3), corpo caloso (3%, n=1), placa tectal (3%, n=1), VL
e 3°V (3%, n=1). O diagnéstico histolégico foi obtido em 84,8%
(n= 28): 57,6% (n=19) gliomas, 15.2% (n=5) tumores
pineais,12,1% (n=4) tumores benignos, 3% (n=1) metdstase,
3% (n=1) linfoma, 9.1% (n=3) tumores de células germinati-
vas. Complicagdes: um caso de hemorragia intraventricular,
autolimitada. Nao houve intercorréncias infecciosas ou mor-
talidade relacionada com a técnica. Todos os procedimentos
foram concretizados como planeado.
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Conclusdes: A aplicacdo da técnica neuroendoscdpica no
diagnoéstico de lesdes cerebrais constitui um procedimento
eficaz e seguro. A técnica permite, no mesmo tempo cirurgico,
estudo do liquido cefalorraquidiano, ventriculostomia (se
hidrocefalia concomitante) e, nos doentes que necessitam de
cirurgia aberta subsequente, cria condi¢des para uma aborda-
gem mais segura (resolugdo prévia da HIC, etiologia).

Neurocisticercose, uma série de 15
casos clinicos

Gongalo Janudrio, Lino Fonseca, Goncalo Novais, Miguel Correia,
Amets Irafieta, Pedro Roque, Joaquim Monteiro, Nuno Reis
Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE.

Introduc@o: A neurocisticercose (NC) é a parasitose mais
comum do sistema nervoso central em paises endémicos.

Material e métodos: Avaliacdo retrospectiva, dos casos
diagnosticados de Neurocisticercose (NC), dos tltimos cinco
anos, no Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE.

Resultados: Foram diagnosticados um total de 15 casos,
sendo 9 doentes do sexo masculino (60%) e 6 do sexo femini-
no (40%). A maioria dos doentes sao naturais de Cabo Verde
(57,14%). Todos os doentes apresentavam sinais imagiol6gi-
cos compativeis com NC.

A forma de apresenta¢do mais comum foi a inactiva, de
salientar apenas 1 caso da forma racemosa. Calcificacoes
intra-parenquimatosas foram o achado radiolégico mais
comum. A cefaleia foi o sintoma mais frequente (35,5%),
seguida de crises convulsivas isoladas ou associadas a outros
sinais neurolégicos.

Conclusdes: Perante doentes provenientes de dreas endé-
micas, como Cabo Verde, devemos ter esta possibilidade diag-
nostica presente. Os achados imagiol6gicos compativeis com
NC, especialmente a forma inactiva, sao relativamente
comuns numa populagdo nao selecionada de pacientes neu-
rolégicos. Com excepg¢do dos pacientes epilépticos, a relacao
destes achados com o quadro clinico neurolégico deve ser
cuidadosamente analisada individualmente, pois a presenca
casual de calcificacoes isoladas intra-parenquimatosas ocorre
numa propor¢do significativa de pacientes com queixas ou
doencas neuroldgicas sem relacdo com a NC.

Cirurgia Estereotaxica Robética

Herculano Carvalho', Begoiia Cattoni', J.P. Lavrador’, .Jorge
Martins?, Pedro Teodoro?, Tiago Salgueiro? Pedro Roios’
1-Servico de Neurocirurgia Hospital Santa Maria, CHLN; 2-
IDMEC, Instituto Superior Técnico, Universidade de Lisboa.

Introducao: A Neurocirurgia esteretaxica permite que as
cirurgias sejam minimamente invasivas e precisas, sendo cor-
rente a Neuronavegacao sem quadro. O recurso a bragos rob6-
ticos auxiliares (passivos) ou activos por comando haptico
telemétrico, é o dltimo avanco tecnolégico da estereotaxia.

Objetivo: Desenvolver um sistema estereotaxico robético
passivo para aplicacao em Neurocirurgia.

Material e Métodos: Empregou-se o brago robdtico Kuka
LWR4+. Visou-se o desenvolvimento de todo o Hardware e
Software necessdrios para realizar uma biopsia estereotdxica
num fantéma estereotaxico de encéfalo humano (KubiK),
para testar o procedimento cirdrgico. Um segundo fantoma
(Precious) foi desenvolvido para aferir a precisao de todo o
procedimento, com especial atencdo a quantificacao do erro
maximo de desvio de trajectdria e de localizacdo de alvos.

Resultados: Desenvolveu-se todo o sistema de planea-
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mento e toda a linha de comandos que permite efectuar o
registo e orientar o brago robético. Dedicou-se especial aten-
¢do ao sistema orientacdo e seguranca, representado num
cone de impedancia mecanica. Realizou-se uma bi6psia este-
reotaxica com agulha de Sedan num alvo definido no KubikK.
O planeamento foi efectuado sobre a RMN e TAC do Kubik,
marcado o alvo e trajectéria, e resultado foi confirmado por
TAC e RM. A segunda etapa envolve o fantdma universal
Precious foi concebido para medir a precisao de localizacao
de alvos e quantificacao da distorcdo de trajectdria. A identifi-
cacdo e correccdo das fontes de distor¢dao tém convergido
para o erro global maximo inferior a 1 mm.

Conclusdes: Em 1 ano e meio, foi possivel desenvolver um
sistema estereotdxico rob6tico que poderd ser empregue em
Neurocirurgia. Prosseguem os aperfeicoamentos que aumen-
tardo a segurancga e precisao.

Radiocirurgia de MAV encefalicas -
Revisdo de 100 casos tratados

Escoléstico, A.R."%; Almeida, A."; Campos, J.%; Ugidos, J. ';
Vicente, R."; Herculano Carvalho,M.'; Gongalves Ferreira, A."
1-Centro Oncolégico Dr.2 Natélia Chaves, Carnaxide; 2-Mercurius
Health, S.A., Lisboa; 3-Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa,
Lisboa.

Introducao: A Radiocirurgia tem um importante papel no
tratamento das MAV encefdlicas. O objectivo do estudo pre-
sente foi rever o resultado dos doentes tratados a estas lesoes,
tendo em conta: 1) a percentagem de obliteracdes completas
apos 2, 3, 4 e 5 anos, relativamente a dose de radiacao, volume
e localizagdo da MAV; 2) a morbilidade relacionada com a
localizacao e o volume que receberam > 12Gy.

Método: Foi feita a revisdao dos 100 doentes tratados entre
2004 e 2012 com = 2 anos de follow-up; foram excluidas as
MAV gigantes. Para definir os alvos e os 6rgaos em risco foi uti-
lizada fusdao de imagens Angio-RM, Angio-TC e Angiografia
digital, as dltimas duas efectuadas no dia do tratamento. Os
doentes tinham 20 a 60 anos de idade e foram irradiados com
dose tinica de 14 a 17 Gy em LINAC 2300CD Trilogy com coli-
mador HD micro-multilaminas e feixes de 6 MEV. Foi feito fol-
low-up clinico e de Angio-MR/TC ap6s 6 e 12 meses, e anual-
mente depois. A obliteracdo completa foi sempre confirmada
por Angio Digital.

Resultados e Conclusdes: Nove doentes foram perdidos
para follow-up. Dos restantes 91, 57 (63%) tiveram obliteragdo
completa sem complicacdes e 34 (37%) tiveram uma redugao
major da MAV. 47,2% das MAV obliteraram apdés 2 anos, mais
5,5% ap6s 3 anos, mais 4,4% ap6s 4 anos e mais 5,5% ap6s 5
anos. O tempo médio para obliteracao foi 2,6 anos. As princi-
pais complicacoes foram dose-dependentes acima de 12Gy e
dependeram do volume e da localizacdo das zonas do encéfalo
atingidas, que sdo apresentadas em detalhe.

Amigdalo-hipocampotomia: 5 anos
Apés a Cirurgia - Controle da Epilepsia a
Longo Prazo

Anténio Gongalves-Ferreira', Alexandre Rainha-Campos’,
Herculano Carvalho', Carlos Morgado?, Carla Bentes®, Rita
Peralta’®, Jose Pimentel® e Grupo de Cirurgia da Epilepsia
1-Servigo de Neurocirurgia, 2-Servigo de Neurorradiologia, 3-
Servico de Neurologia,Hospital Santa Maria (CHLN), Lisboa.

Introducéo: Desde 2007 efetudamos amigdalo-hipocampo-
tomia (A-Hip®) seletiva, com desconexdo em vez de remogao
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do hipocampo, no tratamento de epilepsia temporo-medial
devida a Esclerose Mesial do Lobo Temporal (EMLT), para
reduzir o risco cirdrgico e encurtar o tempo operatério. Os
resultados iniciais (até 2 anos) dos primeiros 20 casos foram
equivalentes aos 110 casos submetidos a amigdalo-hipocam-
pectomia (A-Hip®). Vimos agora comparar os corresponden-
des resultados a longo prazo de 5 anos.

Método: 27 doentes com EMLT (16 mulheres) entre 20 e 69
anos de idade (média: 40 anos) foram operados com A-Hip®:
remoc¢do da amigdala lateral e desconexdo peri-hipocampo
incluindo o para-hipocampo. Reavalidmos agora 5 anos apoés
a cirurgia os 20 doentes que tinhamos avaliado apés 2 anos,
comparando-os com os 126 doentes submetidos a A-Hip®.

Resultados e Discussao: Controle da Epilepsia:
Bom/muito Bom em 95% doentes ap6s 2 anos reduziu para
83,3% ap6s 5 anos, com classificacdo segundo a escala de
Engel em Classe I — 66,6%, Classe II — 16,7%; mau resultado
passou de 5% apds 2 anos para 16,7% apoés 5 anos (Classes III
e IV de Engel). Estes resultados sdo equivalentes a A-Hip®.
Nao se registou morbilidade de novo.

Conclusdes: Apds 5 anos da cirurgia, ambas as técnicas, A-
Hip* e A-Hip® diminuiram os bons resultados de > 90% para >
80%. A-Hip* continua a ser uma alternativa mais segura e facil
que a A-Hip®“.

Electroencefalografia intracraniana
para localizacao do foco epileptogénico -
eficacia, complicacdes e outcome

Alexandra Santos, Clara Romero, Joaquim Pedro Correia, José
Cabral

Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental.

Introducdo: A monitoriza¢do video-EEG com eléctrodos
intracranianos é uma ferramenta diagnoéstica importante para
identificacdo do foco epileptogénico nos casos de epilepsia
refractdria em que a investigacdo ndo invasiva ndo é conclusi-
va, podendo no entanto estar associada a complicagoes
potencialmente graves. O objectivo deste trabalho é a avalia-
¢do da eficacia, outcome e complicacdoes dos doentes com
monitorizac¢ao video-EEG com eléctrodos intracranianos rea-
lizada no nosso centro.

Métodos: Andlise retrospectiva dos doentes submetidos a
electroencefalografia intracraniana no Grupo de Cirurgia da
Epilepsia do Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, entre Janeiro
de 1995 e Dezembro de 2014. Foi recolhida informacao sobre
os dados demogréficos, técnica cirtirgica, complicacoes e out-
come em termos de crises, segundo a classificacao de Engel.

Resultados: Durante este periodo 33 doentes foram subme-
tidos a monitorizacao video-EEG invasiva, correspondendo a
10% do total de cirurgias da epilepsia realizadas (330). 20 doen-
tes eram do género masculino (60%) e a idade média a data da
cirurgia foi 18 anos (1-62). Em 6 doentes (18%) foram usados
eléctrodos profundos, em 20 doentes (60%) grelhas ou fitas
subdurais e em 7 (22%) uma combinacdo de ambos. Seis doen-
tes (18%) tiveram monitorizagao bilateral. A informacao obti-
da com a monitorizagao foi considerada suficiente para cirur-
gia ressectiva em 29 casos (87%). Como follow-up médio de 50
meses (8-210), o outcome em termos de classe de Engel foi
classe IA em 12 doentes (42%), classe ITIIA em 12 doentes (42%),
IVB em 2 doentes (7%) e classe IC, IID e IVC num doente cada
(3%). Verificaram-se complicac¢bes, sem sequelas, em 8 casos
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(24%): 4 hematomas, um posicionamento inadequado, uma
fistula de LCR, uma meningite e um empiema subdural.
Conclusoes: A electroencefalografia intra-craniana é uma
técnica eficaz e segura na localizacdo do cortex epileptogénico
em dareas consideradas suspeitas pelos exames nao invasivos,
consistindo numa técnica fundamental na cirurgia da epilepsia.

Estimulacao cerebral profunda na dor
neuropdtica pos-lesao neuroldgica periferica
do membro superior - Avaliacao
electromiogrdfica retrospectiva e
comparacado com os resultados de 24 meses
de follow-up em 10 doentes

Pedro Monteiro'? Fernando Silveira®*, Clara Chamadoira'?,
Paulo Linhares'? Pedro Abreu*?, Virginia Rebelo®, Rui Vaz"*’
1-Servigo de Neurocirurgia do Hospital de Sao Joao; 2-
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental,
Faculdade Medicina Universidade Porto; 3-Unidade de
Neurofisiologia do Hospital de Sao Joao; 4-Servico de Neurologia
do Hospital de Sao Joao; 5-Unidade de Dor do Hospital de Sao
Joao; 7-Unidade de Neurociéncias do Hospital CUF Porto.

Introducio: A utilizacdo da estimulacao cerebral profunda
(ECP) para o controlo da dor neuropdtica medicamente intra-
tavel estd descrita na literatura, com resultados diversos aten-
dendo aos mecanismos da dor.

O objectivo deste trabalho foi, utilizando resultados de
neurofisiologia, procurar definir subgrupos, entre os doentes
com lesdo neuroldgica periférica traumdatica do membro
superior (LNTPMS), com maior e menor probabilidade de
melhoria com ECP.

Material e métodos: Anélise prospectiva, até aos 24 meses
de pds-operatério, dos resultados clinicos através de VAS —
Visual Analogic Scale, BP1 — Brief Pain Inventory, SF36 — Short
Form Health Survey e UWNPS — University of Washington
Neuropathic Pain Score, e avaliacdo retrospectiva neurofisio-
légica (EMG) de 10 doentes submetidos a ECP talamica por
dor neuropdtica refratdria a terapéutica médica p6s LNPTMS.

Resultados: 10 doentes, todos do sexo masculino, a data da
ECP com idade média de 52 anos (39-64) e 21 anos de lesao (3-
40); apresentavam pré-operatoriamente, em média, VAS 8,8
(6-10), BPI 13,71 (8-19), SE36 453,5 (364-556) e UWNPS 64,8
(47-87). Aos 24 meses os resultados foram: VAS 3,7 (0-8), BPI
7,82 (0-16), SF36 511,6 (254-680) e UWNPS 48,1 (0-80). A
melhoria média, comparativamente com o pré-operatorio
pelo teste t-student, foi estatisticamente significativa (p<0,05).

N EMG foi possivel em 9 doentes: atingimento completo
em 7 doentes, incompleto num e inconclusivo noutro; lesao
pré-ganglionar em 3 doentes, pés-ganglionar num, mista (pré
e pds) em 2 e inconclusiva em 3. A comparacgao destes subgru-
pos, pelo teste Kruskal-Wallis, ndo foi estatisticamente signifi-
cativa.

Conclusdes: A ECP é um método eficaz a longo prazo para
o controlo da dor neuropdtica intratdvel por LNPTMS.

Importa aumentar quer o nimero de casos quer as varid-
veis em estudo para tentar estabelecer alguma relagdo entre o
tipo de lesdo definida pelo EMG e o outcome expectavel, nao
sendo de momento o seu resultado preponderante na decisao
da indicagao para ECP.
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Estudo exploratério da utilizacao da
ferramenta online EARLYSTIMULUS para
selecao de candidatos a Cirurgia de
Estimulacao Cerebral Profunda na Doenca
de Parkinson

Dalila Forte', Jodao Sequeira?, Sara Dias?, Gongalo Novais', Ana
Calado?, Joaquim Monteiro'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar de Lisboa Central.

Introducdo: A identificacdo de potenciais candidatos a
cirurgia de Estimulacdo Cerebral Profunda na Doenca de
Parkinson (DP) pode constituir um desafio para os médicos
assistentes, condicionando o processo de encaminhamento
para os centros de referéncia. Nesse sentido, foi desenvolvida
a plataforma de apoio a referenciacao online EARLYSTIMU-
LUS, que consiste no preenchimento de um questiondrio bifé-
sico, com cinco questdes de inclusdo seguidas de oito ques-
toes caraterizantes.

Material e métodos: Recrutaram-se consecutivamente os
doentes com diagnéstico de DP observados em consulta de
Neurologia do Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de
Lisboa Central no primeiro trimestre de 2015. Analisaram-se
descritivamente as seguintes varidveis: diagndstico hd mais de
4 anos; doenca nao controlada e/ou efeitos adversos da medi-
cacdo; resposta a medicacdo dopaminérgica; auséncia de
contra-indicacdes médicas e auséncia de doenca neuropsi-
quidtrica.

Resultados: Incluiram-se 59 doentes, com idade minima
de 34 anos e maxima de 97 (média 75, mediana 77), dos quais
53% eram do sexo masculino. Na primeira fase do questiona-
rio, 100% dos doentes cumpriam mais do que 1 dos 5 critérios,
47% cumpriam 3 critérios e 3% os 5 critérios. O principal cri-
tério de exclusao foi a presenca de doenca controlada com
terapéutica médica, sem efeitos adversos significativos (78%)
e doenca com menos de 4 anos de evolucdo (47%). A presen-
¢a de sintomas neuropsiquidtricos graves ou doencas médicas
incompativeis com a cirurgia verificou-se em 20 e 22% dos
doentes, respetivamente. Os 2 doentes avaliados na segunda
fase do questiondrio foram considerados candidatos apro-
priados para cirurgia, com classificagao final de 3,5 (recomen-
dada) e 7 pontos (muito recomendada).

Conclusdes: A amostra estudada reflete os dados epide-
miolégicos da populacdo com DP em Portugal: a maioria dos
doentes apresenta doenca controlada com terapéutica médi-
ca. A identificacao do subgrupo de doentes potencialmente
candidatos a cirurgia deve ser promovida e pode ser facilitada
pela utilizacao de ferramentas online.

Impacto de uma checklist na
prevencao de complicacdes infecciosas na
estimulacao cerebral profunda (ECP)

Clara Chamadoira', Catia Caldas? Nuno Pereira?, Joao Oliveira®,
Vania Silva®, Maria José Rosas®, Anténio Sarmento?, Rui Vaz'
1-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Sdo Jodo; 2-
Servigo de Doengcas Infecciosas do Centro Hospitalar de Sdo Jodo;
3-Equipa de Enfermagem do Servico de Neurocirurgia do Centro
Hospitalar de Sao Joao; 4-Servigo de Neurologia do Centro
Hospitalar de Sao Joao.

Introducéo: A utilizacdo de checklists foi demonstrada

pela Organizacdo Mundial para a Sadde (OMS) como uma
medida util para a seguranga de diferentes procedimentos
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cirtrgicos, pelo que sdo aplicadas de forma sistemdtica em
hospitais de todo o mundo.

A Unidade de Cirurgia Funcional do Centro Hospitalar de
Sdo0 Jodo reuniu uma equipa de Neurocirurgioes,
Infecciologistas e Enfermeiros, para a elaboracdo de uma
checklist a aplicar aos doentes submetidos a estimulacao
cerebral profunda. Apés revisdo da literatura publicada, foi
elaborada esta checklist, de forma a sistematizar todos os pro-
cedimentos pré, intra e pés-operatérios com o objectivo de
reduzir a taxa de infeccao operatoria.

Material e métodos: Estudo retrospectivo dos doentes sub-
metidos a estimulacdo cerebral profunda por diferentes patolo-
gias desde Janeiro de 2003 a Janeiro de 2015, no Servico de
Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Sao Joao, com identifi-
cacao de todos os episddios de infeccao pds-cirargica associa-
da ao procedimento.

A amostra de doentes foi dividida em dois periodos: de
Janeiro de 2003 a Agosto de 2012 e de Setembro de 2012 a
Janeiro de 2015, respectivamente antes e apds a aplicacdo da
referida checklist. Nestes calculos foi excluido o ano de 2008,
em que se verificou uma maior taxa de infec¢des que foi inves-
tigada e relacionada com as condi¢des ambientais do bloco
operatorio (qualidade do ar, troca de particulas, temperatura e
humidade), numa fase de transicdo de infraestruturas.

Em ambos os periodos, avaliaram-se varidveis epidemiol6gi-
cas e clinicas e foram calculadas as taxas de infec¢ao referentes a
cada periodo.

Resultados: Entre Janeiro de 2003 e Setembro de 2012
(exceptuando o ano de 2008), contabilizaram-se 171 doentes,
sendo que a 12 destes foi diagnosticada uma infeccdo poés-
cirtirgica, a qual corresponde uma taxa de infec¢ao de 7,0%.

Entre Setembro de 2012 e Janeiro de 2015 foram submeti-
dos ao procedimento 94 doentes, aos quais foi aplicada de
forma sistemadtica a referida checklist. Neste periodo identifi-
caram-se 3 doentes com infec¢do pds-cirtirgica, a que corres-
ponde uma taxa de infeccdo de 3.2%.

A diferenca absoluta de taxas de infeccao foi de 3,8% e a
diminuicao de risco de infeccao de 54,0% apds a aplicagao da
checklist.

Conclussoes: A implementacdo da checklist elaborada
associou-se a uma reducdo de 54,0% no risco de infeccdo em
doentes submetidos a estimulacdo cerebral profunda.

Seria ttil avaliar a replicabilidade desta checklist noutros cen-
tros cirdrgicos de forma a validd-la como instrumento de preven-
¢do de infeccdo para o procedimento cirdrgico em questdo.

Estratégia para reducdo da
incidéncia de infeccdo na cirurgia DBS
para Doenca de Parkinson

Belo, MD; Lavrador, JP; Cattoni, MB; Carvalho, H; Grupo de
Cirurgia de Doencas do Movimento do HSM

Servico de Neurocirurgia - Centro Hospitalar Lisboa Norte /
Hospital Santa Maria; Grupo de Cirurgia de Doencas do
Movimento do CHLN/HSM.

Introducdo: A infec¢do dos implantes é uma complicagdo
da cirurgia de estimulacdo cerebral profunda (DBS). O cres-
cente nimero de cirurgias DBS e sua utilizacdo noutras pato-
logias poderd conduzir a um aumento do ntimero de casos de
infeccdo e consequente aumento dos custos clinicos e econo-
micos associados. Nao existem guidelines universalmente
aceites que visem minorar o problema.

Material e Métodos: Estudo de cohort retrospectivo dos
doentes submetidos a cirurgia DBS no periodo entre 2006 e
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2015, com quantificacao da taxa de infec¢dao. Com o intuito de
reduzir o risco de infeccdo, o nosso grupo adoptou, desde 2010,
a estratégia de dividir a cirurgia DBS na Doenca de Parkinson
em 2 tempos operatdrios. Os dados clinicos e respectivas infec-
¢oes foram analisados e subdivididos em infec¢des precoces
(inferiores a 3 meses) e tardias (superiores a 3 meses).
Resultados: Foram realizados 166 procedimentos cirargi-
cos DBS para terapéutica de Doenga de Parkinson. Apenas 9
destes doentes (5,42%) desenvolveram um processo infeccio-
s0; 93 dos doentes (56,02%) foram submetidos a cirurgia DBS
a 2 tempos. Neste grupo, apenas 1 doente (1,08%) desenvol-
veu uma infecc¢ao, ocorrendo esta 3 meses apo6s a cirurgia. Os
doentes que desenvolveram um processo infeccioso precoce
pertenciam todos ao grupo de cirurgia de tempo tnico (p-
value - 0.33, Fisher-Exact Test). Considerando o total de infec-
¢Oes, a cirurgia a de tempo tGnico apresentou uma taxa supe-
rior de infecg@o (8 versus 1, p-value — 0.041, Fisher-Exact Test).
Conclusdes: O namero de infeccoes foi inferior no grupo
das cirurgias a 2 tempos (8 versus 1), tendo esta estratégia
uma taxa de complicagdes infecciosas até aos 3 meses igual-
mente inferior (2.41% versus 0%). Conclui-se assim, que a
estratégia adoptada pelo nosso grupo permitiu reduzir a taxa
de infeccdo global da cirurgia DBS de 4.82% para 1.08%, bem
como a taxa de infeccdo até aos 3 meses de 2,41% para 0%.

Hidrocefalia de Pressdo Normal -
Avaliacdo dos resultados do tratamento
cirirgico em 5 anos de experiéncia

Dalila Forte, Luis Cardoso, Pedro Branco, Anabela Nabais,
Joaquim Monteiro, Nuno Reis

Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao José, Centro Hospitalar
de Lisboa Central.

Introducédo: A Hidrocefalia de Pressao Normal (HPN) é
uma sindrome neurolégica que atinge a populacdo idosa,
com um impacto negativo relevante na qualidade de vida dos
doentes. O tratamento cirdrgico permite reduzir o grau de
dependéncia. Pretende-se avaliar o beneficio clinico da cirur-
gia nos aspetos motor, cognitivo e de funcao esfincteriana

Material e métodos: Andlise retrospectiva dos casos de
HPN tratados no Servico de Neurocirurgia do Centro
Hospitalar de Lisboa Central durante o periodo compreendi-
do entre janeiro de 2009 e dezembro de 2014. Recolha de
dados através da consulta de processos clinicos, incluindo
caracteristicas demogréficas, clinicas e imagioldgicas pré-
operatorias, o tipo de tratamento e os resultados obtidos (apli-
cando a escala de Kiefer e NPH Recovery Rate).

Resultados: Foram incluidos 26 doentes, com idades com-
preendidas entre 61 e 80 anos (média 74), 54% do sexo femini-
no. O tempo minimo de follow-up foi 1 més e maximo 5 anos.
O tempo médio de evolucao dos sintomas foi 17 meses. Todos
os doentes manifestavam alteracdes da marcha e cognitivas,
ocorreu disfuncdo esfincteriana em 77% e outros sintomas
(cefaleias, desequilibrio) em 19%. 26 doentes foram tratados
com derivacdo ventriculo-peritoneal, 69% de pressdo progra-
maével (pressdo média inicial de 12,8cmH,0), 27% de pressao
fixa e um doente tratado com ventriculostomia endoscépica.
Obteve-se uma redugao significativa do score de Kiefer médio
apos a cirurgia (8,5 para 4,7), sendo a marcha o aspeto clinico
com maior recuperacdo. Apés estratificacao dos resultados,
verifica-se que apenas 15% dos doentes apresentaram mau
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resultado ap6s o tratamento. Ao longo do periodo de follow-
up registou-se 1 6bito. A taxa de complicacdes foi 30% e houve
necessidade de cirurgia de revisdo em 12% dos casos.
Conclusdes: A andlise da nossa série apoia que a cirurgia
para o tratamento da HPN é um procedimento seguro e efi-
caz. A taxa de sucesso do tratamento ciridrgico foi de 75%.

Variacado das coordenadas dos
Nucleos Subtalamico e Globo Palido
Interno de acordo com as caracteristicas
morfoldgicas individuais do Sistema
Ventricular, insula e Corpo Caloso

José Pedro Lavrador, Diogo Belo, Maria Begoiia Cattoni, Manuel
Herculano Carvalho, Grupo de Cirurgia de Doencas do
Movimento do HSM

Servico de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte; Servico de Neurologia, Hospital Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: A Identificacdo de fatores anatémicos de
variabilidade na localizagao dos niicleos Globo Pélido Interno
(GPi) e Subtalamico (STN) na imagiologia de planeamento da
estimulag@o cerebral profunda (DBS) é fundamental para o
sucesso terapéutico.

Material e Métodos: Estudo retrospetivo das coordenadas
funcionais dos ntcleos GPi e STN no tratamento por DBS de
distirbios do movimento entre Janeiro de 2013 e Janeiro de
2015. Foram ainda estudadas as relagdes entre as coordenadas
e as seguintes varidveis: Distancia intercomissural (ACPC),
largura do 3¢ ventriculo (LargMCP), distancia inter-insular
(InsulaMCP), distancia entre cornos frontais (DISTF) e entre
cornos temporais (DISTT) dos ventriculos laterais no ponto
meédio comissural, distdncia entre o bico e o esplénio do corpo
caloso (CCAP) e distancia vertical entre AC-PC e o corpo do
corpo caloso (CCVert).

Resultados: Foram incluidos 42 doentes (14 doentes com
Distonia; 28 com Doenca de Parkinson) num total de 84
nucleos avaliados (28 GPi; 56 STN). Os valores médios das
coordenadas nucleares foram: GPi direito (X- 21.38+0.53; Y-
0.66+0.47; Z- -1.59+0.55), GPI esquerdo (X- -18.13+3.25; Y-
0.28+0.48; Z- -2.67+0.50), STN direito (X- 12.53+0.53; Y- -
1.91+0.16; Z- -4.29+0.22) e STN esquerdo (X- -12.31+0.52; Y- -
2.06+0.20; Z- -4.56+0.13). A avaliagao estatistica revelou que o
X do nucleo STN varia de forma estatisticamente significativa
bilateralmente com a InsulaMCP e a LargMCP (p value < 0.05);
0 X do STN e GPi variam de forma estatisticamente significa-
tiva com a DISTT (p value < 0.05); o Y ndo varia de forma esta-
tisticamente significativa com nenhuma varidvel (p value >
0.05); e o Z do GPi a direita varia de forma estatisticamente
significativa com a InsulaMCP e ACPC (p value < 0.05).

Conclusdes: A morfo-volumetria do Corpo Caloso, Insulae
do Ventriculo parece ser um fator de variabilidade das coorde-
nadas dos nucleos GPi e STN, particularmente no que concer-
ne a coordenada X.

Aneurismas cerebrais ndo rotos:
resultados de uma abordagem terapéutica
multidisciplinar

Mariana Santos’, Carla Reizinho? Miguel Casimiro?, Gabriel
Branco?, José Cabral®

1-Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, Amadora-Sintra; 2-Servico de Neurocirurgia e 3-Servico
de Neurorradiologia do Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
de Lisboa Ocidental - CHLO.
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Introducéo: Os aneurismas nao rotos(ANR) tém uma taxa
anual média de ruptura de 1%, aumentada por alguns fatores.
A hemorragia subaracnoideia(HSA) condiciona um elevado
indice de mortalidade(40%) e dependéncia nos sobreviventes.
Associada também a morbi-mortalidade, a opcao de trata-
mento é controversa. Este estudo pretendeu avaliar os resulta-
dos clinicos do tratamento de ANR.

Metodologia: Estudo observacional retrospectivo que
incluiu doentes tratados no Hospital Egas Moniz(2000/2014)
por ANR incidentais, associados a HSA ou neuropatia craniana.
A indicacdo para tratamento cirtrgico(TC) ou
endovascular(TEV) resultou de uma avaliacdo multidisciplinar.
Caraterizou-se a amostra quanto a apresentacao, caracteristi-
cas do aneurisma, tipo de tratamento, complicagdes, Glasgow
outcome scale(GOS) a alta e 6 meses, incidéncia de HSA no fol-
low-up. A andlise estatistica foi feita com recurso ao stata(R).

Resultados: Incluiram-se 98 doentes(85.7% mulheres,
14.3% homens, idade média=54.8 anos(DP 10.5); e 147 aneu-
rismas(didmetro médio de 10.2 mm, DP 7.9mm, n=63).
Relativamente ao tratamento, registaram-se 24,4% de compli-
cacoes(vasospasmo clinico e lesao isquémica na TAC em 6,1%
e 16,3%); 6,1% de complicagdes alteraram o GOS a alta e aos 6
meses; 1.0% de mortalidade; 4.1% de incapacidade severa. A
mediana do GOS foi de 5 a alta(e aos 6 meses). A taxa de HSA
no follow-up foi 0%. Encontrou-se uma relagao estatistica-
mente significativa entre a existéncia de complicacoes e o
tabagismo(p=0.042), e ndo com o com género, idade, nimero
de intervengoes, tipo de tratamento, tamanho e localizacao
do aneurisma.

O risco de HSA estimado na nossa amostra(de acordo com
esperanca média de vida da populacdo portuguesa) seria de
24%, com mortalidade estimada de 12% e 6% de mau outcome
funcional.

Discussao e Conclusoes: A intervencao terapéutica nestes
doentes constituiu um beneficio prognéstico face ao risco esti-
mado para esta populacao. Salientamos a importancia da deci-
sdo multidisciplinar na indicacdo terapéutica e a auséncia de
correlacao dos resultados obtidos com o tipo de tratamento.

Hemorragia em Hemangiomas
Cavernosos em criancas com menos de 3
anos - Um risco acrescido?

Pedro Branco', Gongalo Novais', Amets Sagarribay’ , Miguel
Correia?, M4drio Matos?

1-Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar Lisboa Central;
2-Unidade de Neurocirurgia Pediatrica — Hospital D. Estefania.

Introducio: A hemorragia intracerebral nao traumaética cor-
responde a 50% dos acidentes vasculares cerebrais na crianca.
Até 57% destas hemorragias surge associada a malformacoes
vasculares, sendo 10% devido a hemangiomas cavernosos.
Estima-se que existam 0,05-0,15 hemorragias intracerebrais
secunddrias a cavernomas/100.000 criancas/ano. Estudos
populacionais em adultos e criancas apontam para um risco
hemorragico de 1,3 a 3,1%/ano, aumentando o risco para 23%
no primeiro ano pés-hemorragia.

Métodos: Realizou-se uma andlise retrospetiva dos casos
consecutivos de hemorragia intracerebral secundéria a caver-
noma, em crianc¢as com menos de 3 anos, admitidos no nosso
centro hospitalar tercidrio entre 2009 e 2014. Foram excluidos
os casos de cavernomatose mdltipla, familiar ou com apre-
sentacdo diferente de hemorragia. Realizou-se, igualmente,
uma revisao da literatura.
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Resultados: Os autores identificaram dois casos de hemor-
ragia intracerebral associada a cavernoma em criangas com
menos de 3 anos de idade. Em ambos a primeira hemorragia
sintomatica ocorreu aos 2 anos, apresentando uma segunda
hemorragia assintomdtica em menos de 2 meses. Foram sub-
metidos a cirurgia com exérese completa da lesdo.

Discussao: A histdria natural dos hemangiomas caverno-
sos na populacao pedidtrica nao é bem conhecida, parecendo
existir maior tendéncia para eventos hemorrédgicos do que na
populacdo adulta, existindo dois picos de maior incidéncia,
aos 0-3 e aos 11-16 anos. Os casos apresentados demonstram
que o risco hemorrdagico identificado na populagdo adulta ndo
serd aplicdvel neste subgrupo de doentes. As segundas
hemorragias num curto periodo de tempo parecem reforcar
esta tendéncia. Nao se sabendo exatamente qual o risco asso-
ciado a esta populacao poder-se-4 inferir que os mecanismos
que condicionam uma hemorragia poderao predispor igual-
mente a um maior risco de segunda hemorragia.

Conclusdo: E importante uma melhor compreensio da
histéria natural da doenca para oferecer o melhor tratamento
possivel e uma intervencao mais precoce.

Nevralgia do Trigémio - experiéncia
do Hospital de Santo Anténio no
tratamento com RF

Miguel Ferreira, Ernesto de Carvalho, Joaquim Reis, Célia
Pinheiro, Eduardo Procaci, Luis Rocha, Goncalo Figueiredo,
Joao Silva, Carolina Noronha

Hospital de Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto.

A nevralgia do trigémio é uma doenca que resulta em dor
intensa e aguda que se torna francamente incapacitante e
devastadora da qualidade de vida dos doentes.

E fulcral o seu correcto diagnéstico para uma selecgio ade-
quada dos doentes para tratamento cirtrgico, em que, apesar
do goldstandard continuar a ser a microdescompressao cirur-
gica, a rizotomia trigeminal percutanea com radiofrequéncia
(RF) constitui uma alternativa menos agressiva e com bons
resultados, francamente ttil em casos selecionados.

Este estudo tem como objectivo, a avaliacdo retrospectiva
dos resultados clinicos dos 7 doentes tratados com RF no
Servico de Neurocirurgia do Hospital de Santo Anténio entre
2012 e 2015, até a data.

Foi avaliada a intensidade da dor inicial pela escala visual
analégica (VAS) e o resultado no alivio da dor, apds o trata-
mento, através de uma avaliacao subjectiva (efeito na VAS) e
objectiva (efeito na medicag@o necessdria) durante o follow-
up médio de 6 meses (maximo de dois anos). Finalmente foi
avaliado o resultado final em excelente, bom, fraco, faléncia e
recorréncia.

Na avaliacao final o resultado revelou-se excelente em 85%
dos casos (tendo sido necessario um segundo procedimento
em 28%), bom em 14%, nenhum fraco, faléncia de tratamento
em 14% dos doentes e recorréncia pés-tratamento em 28%.

Como efeitos adversos do tratamento verificou-se hiposte-
sia facial significativa em 58% e diminuigdo do reflexo cornea-
no em 14%.

Assim, se conclui que este tratamento constitui realmente
uma excelente alternativa terapéutica em casos selecionados
ainda que por vezes possa ser necessario mais do que um tra-
tamento.
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10 Anos de experiéncia no
tratamento das Metastases Cranianas
com Radiocirurgia

Oscar Gomes, Paulo Costa, Alfredo Calheiros, Graca Fonseca,
Paula Genésio, Fernanda Ponte, Maria Adelina Costa, Joana Vale
Clinica de Radioterapia do Porto.

Introducéo: As metdstases sdo 0os tumores mais comuns
do Sistema Nervoso Central, e estima-se que ocorram em
cerca de 20-40% dos casos de doentes com o diagnéstico de
neoplasias malignas, com impacto negativo quer na sobrevi-
da quer na qualidade de vida. A sua abordagem terapéutica é
variada, sendo as mais comuns a corticoterapia e a radiotera-
pia holocraniana. Nos tltimos anos, a radiocirurgia tem sido
cada vez mais utilizada como alternativa no tratamento local
desta entidade.

Material e Métodos: Foi efetuada uma andlise retrospetiva
dos 103 casos com o diagndstico de metastases cranianas trata-
dos com radiocirurgia na Clinica de Radioterapia do Porto e no
Instituto CUFMatosinhos, no periodo compreendido entre
janeiro de 2005 e marco de 2015. Em 86 casos o tratamento foi
debitado em fracdo tnica, sendo fracionado nos restantes 17
doentes, com uma variagdo na dose de 16 a 20Gy e de 20 a 25Gy,
respetivamente. Em 12 casos a radiocirurgia foi feita apos
radioterapia holocraniana e num caso por recidiva p6s cirurgia.

Resultados: 57 doentes eram do sexo masculino e 46 do
sexo feminino. As localizacoes mais comuns do tumor prima-
rio foram o pulmao (47 casos) e a mama (22 casos), havendo
ainda metastizacao de tumores do célon, gastrico, rim, testi-
culo, parétida, melanoma maligno e primédrio oculto. A histo-
logia mais comum foi o adenocarcinoma (39 casos) seguida
do carcinoma ductal invasor (21 casos). O tratamento foi bem
tolerado, quer quando administrado em fracdo tnica, quer
fracionado, sem reagdes agudas significativas.

Conclusdes: Pela facilidade de aplicagdo, como um método
ndo invasivo quando comparado com a cirurgia, e pela excelen-
te tolerancia quando comparado com a radioterapia holocra-
niana, quer ao nivel das reacées agudas, por causar menos
edema local, quer tardias, ao permitir minimizar os efeitos neu-
rocognitivos, a radiocirurgia é uma alternativa valida no trata-
mento das metastases cranianas, em doentes selecionados.

Embolia cerebral gasosa paradoxal
no pés-operatorio tardio de craniotomia
retro-sigmoideia

Alexandra Santos', Mariana Santos?, Ana Luis', Clara Romero',
Conceigao Marques', Alcides Serafim'

1-Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental; 2-Servico de Neurologia — Hospital Professor Doutor
Fernando Fonseca.

Introducdo: A embolia cerebral gasosa é um evento raro,
podendo ser venosa ou arterial. Os procedimentos neuroci-
rurgicos, sobretudo cirurgias da fossa posterior ou com posi-
¢ao de semi-sentado s@ao um factor de risco conhecido, assim
como a coloca¢do, manipulagdo ou remoc¢do de cateteres
venosos centrais. Os autores descrevem um caso clinico de
embolia cerebral gasosa paradoxal, no 4° dia de pds-operat6-
rio de craniotomia retro-sigmoideia.

Caso clinico: Doente do género masculino, 57 anos, com
antecedentes de colectomia por adenocarcinoma da sigmoi-
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deia e excisao de carcinoma de glandula salivar, encontrando-
se sob quimioterapia. Apresentou-se com quadro de cefaleia
occipital, vertigem e vémitos. Ao exame neurolégico apresenta-
va nistagmo horizonto-rotatdrio, dismetria e disdiadacocinénia
dos membros esquerdos. Os exames complementares mostra-
ram lesao intra-axial do hemisfério cerebeloso esquerdo, quis-
tica, com nédulo mural externo, com 4 cm de maior diAmetro.
Foi realizada craniotomia retro-sigmodeia esquerda, esvazia-
mento do quisto e exérese do nédulo mural, cujo exame anato-
mo-patolégico foi compativel com metdstase de adenocarcino-
ma do célon. A cirurgia e o pds-operatério inicial decorreram
sem intercorréncias. No 4° dia de p6s-operatdrio, apés a reali-
zagao de TC-CE que excluiu complicagoes pés-operatorias, foi
feita remocado do catéter venoso central (CVC) da veia jugular
esquerda. Alguns minutos depois o doente teve episédio de
mau estar e lipotimia, seguida de prostracao, com desvio con-
jugado dos olhos para a direita e Babinski bilateral. Realizou
TC-CE que mostrou hipodensidades multiplas milimétricas,
intra-parenquimatosas, em ambos os centros semi-ovais com
predoménio a direita— compativel com embolia gasosa arterial.
O doente teve melhoria do estado de consciéncia, mantendo
tetraparésia de predominio no hemicorpo esquerdo. A RM-CE
subsequente mostrou enfarte isquémico agudo cortico-subcor-
tical distal bilateral, de predominio no hemisfério direito.
Conclusdao: Com a apresentacao deste caso pretende-se
salientar que a remocado de CVC € outra causa, embora rara, de
embolia gasosa no p6s-operatorio de cirurgia da fossa posterior.

Ependimoma Anaplasico
Supratentorial Ectépico - Mimetizacao de
Meningioma Tentorial e Dupla
Apresentacdao Hemorragica

Luis Rocha, Eduardo Cunha, Gongalo Figueiredo, Carla Silva,
Joaquim Reis, Mario Gomes, Ernesto Carvalho
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto EPE.

Introducio: O Ependimoma deriva das células ependima-
rias do sistema ventricular ou canal ependimério. Representa
3% a 5% dos tumores do sistema nervoso central no adulto,
faixa etdria em que é frequente a variante anapldsica — grau III
WHO (World Health Organization). O ependimoma supraten-
torial ectépico é uma lesdo rara, sendo um fenémeno ainda
mais incomum a presenca de componente intra e extra-axial,
bem como a apresentacdo hemorragica.

Material e Métodos: Homem de 51 anos, sem antecedentes
pessoais relevantes, com diagndstico de lesdao cerebral intra-
axial em 2007, subsequente a crise epilética visual.
Imagiologicamente sugestiva de astrocitoma de baixo grau ou
DNET (dysembryoplastic neuroepithelial tumour), temporo-
occipital esquerdo, sem caracter expansivo ou infiltrativo em
imagens subsequentes. Inicialmente recusou tratamento.
Ocorre agravamento clinico ao quinto ano de seguimento,
com deterioragao de estado de consciéncia e défice campimé-
trico visual direito. Imagiologicamente objetiva-se hemorragia
intralesional com rutura para sistema ventricular. E submetido
a resseccdo macroscopica total — tumor com implantacdo
dural tentorial e restante componente intraparenquimatoso.

Resultados: Histologia compativel com ependimoma ana-
pléasico grau III WHO. Evidéncia de quadrantdpsia inferior
direita sequelar. Ocorre recidiva tumoral nos meses subse-
quentes, com nova hemorragia intralesional e necessidade de
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reabordagem cirtrgica, que compreendeu remogao subtotal.
Sob quimioterapia, verifica-se rdpido crescimento de rema-
nescente lesional, tendo falecido ao 5° més de pés-operatério.

Conclusdes: A apresentacdo hemorrdgica no ependimoma
anaplésico é um fenémeno raro, a que acresce maior invulga-
ridade pela repeti¢do do fenémeno ap6s recidiva lesional. E
expectavel o cardcter infiltrativo na variante anaplasica, mas
com rara adesdao dural ou mimetizacdo de meningioma,
sendo o terceiro caso descrito na literatura revista. O trata-
mento standard € a ressecao cirtrgica e radioterapia, manten-
do um mau prognostico pela elevada taxa de recidiva e disse-
minag¢do tumoral.

Hemangioblastoma Meningeo
Supratentorial em Doente ndo Von
Hippel-Lindau

Luis Rocha', Jodo Monteiro', Gongalo Figueiredo', Carolina
Noronha', José Eduardo Alves?, Ricardo Taipa®, Mario Gomes',
Melo Pires®, Ernesto Carvalho'

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto EPE; 2-
Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto EPE; 3-
Servico de Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto EPE.

Introdugao: Descrito por Bielschowsky em 1902, o heman-
gioblastoma representa cerca de 2% dos tumores de SNC no
adulto, com localizagdo habitual no cerebelo ou medula espi-
nhal. Sdo lesdes vascularizadas, com captacdo homogénea de
contraste ou presenca de ndédulo captante e componente quis-
tico. Sdo infimos os casos reportados de hemangioblastomas
supratentoriais, na sua maioria associados ao diagnéstico de
Doenca de Von Hippel-Lindau (VHL). Relata-se um caso extre-
mamente raro de hemangioblastoma supratentorial com com-
ponente leptomeningeo e adesao dural, em doente nao VHL.

Material e Métodos: Mulher de 62 anos, sem antecedentes
pessoais de relevo, observada por crise convulsiva ténico-clo-
nica generalizada. Evidenciou-se lesdo ocupante de espaco
extra-axial parietal esquerda, homogeneamente captante
com sinal de “cauda dural”, sem carécter infiltrativo parenqui-
matoso. Aproximadamente cinco meses apés diagnéstico,
com evidéncia de discreto crescimento lesional, mesmas
caracteristicas imagiol6gicas, mas com edema adjacente pro-
nunciado. Submetida a exérese cirtirgica macroscépica total
de tumor ricamente vascularizado, com adesao dural, sem
plano de dissecao dural e pial.

Resultados: Histologia compativel com Hemangioblastoma
grau IWHO (World Health Organization). Sem crises epiléticas
no follow-up de 6 meses.

Conclusdes: Estudos retrospectivos reportam menos de
130 hemangioblastomas supratentoriais, sendo 5% menin-
geos ou com adesdo dural documentada — sdo infimos os
casos sem associa¢do a VHL. Histologicamente classificam-se
como tumores benignos, contudo a sua agao patogénica deri-
va do efeito de massa e extenso edema vasogénico perilesio-
nal. Comporta diagnéstico diferencial com meningioma,
nomeadamente a variante angiomatosa, hemangiopericito-
mas e metdstase de carcinoma de células renais. A terapéutica
é cirdrgica, mediante evidéncia de progressdao lesional,
hemorragia ou alteracao clinica imputdvel. Radioterapia res-
tringe-se a casos de lesdes multiplas ou ressecdes subtotais.
Desconhece-se a histéria natural por se tratar de um fenéme-
no extremamente raro, contudo a remocao total pressupoe a
cura do paciente.
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Hemangiopericitoma

H.Tao',J. Rato’, A. Rocha', J. Gongalves', O. Rebelo?, M. Corbal®
1-S. Neurocirurgia CHUG; 2-S. Neuropatologia CHUG; 3-S.
Radioterapia CHUC.

Introducao: Tumor maligno de origem mesenquimatosa
nao meningoteliomatoso, (Tumor solitaio fibroso), é um
tumor raro cerca de 0.4% de todos os tumores intracranianos.

Muito vascularizado ,imagiologicamente dificil de distinguir
do meningioma,tem insersao dural na maior pate das vezes.

Material e Métodos: Fez-se a revisdo dos processos dos
doentes em que o diagnostico de Hemangiopericitoma intra-
craniano foi efectuado, de 2000 a 2014, sete doentes, tendo sido
analisados a idade o género, sintomas e sinais, localizacdo, int
cirdrgica, complicagdes, tratamento adjuvante sobrevida

Resultados: Foram encontrados 7 doentes,4 do género
masculino e 3 do género feminino com uma media de idade
de 61 anos,com um minimo de 34 anos e um maximo de 77.

Os sinais e sintomas destacamos as cefaleias e a lateraliza-
¢do motora, uma doente entrou em coma por hemorragia
espontanea

Secundaria 4 sua lesao da fossa posterior.

Alocalizacao foi para sagital em 2 casos, da foice em outros
2 casos. Tenda do cerebelo supratentorial um caso, fossa pos-
terior dois casos.

Apenas um tumor foi embolizado pré cirurgia.

A remocao cirtirgica foi total em 5 dos 7 casos.

Todos, excepto um fizeram radioterapia.

Quatro pacientes faleceram com uma sobrevida maxima
de 208 semanas.e minima de 3 semanas.

Os restantes 3 permanecem vivos com um seguimento
entre as 73 semanas e as 232.

Conclusdo: é um tumor maligno agressivo, que exige uma
cirurgia radical ,bem como terapéuticas adjuvantes e um
seguimento prolongado.

Meduloblastoma do adulto

H.Tao',G. Guerreiro', G. Costa', A. Lopes', O. Rebelo?, M. Corbal®,
1. Costa*

1-S. Neurocirurgia CHUG; 2-S. Neuropatologia CHUG; 3-S.
Radioterapia CHUG; 4-S. Neurologia IPOFGL.

E um tumor maligno, raro no adulto, de origem embrionaria
invasivo do cerebelo, com diferenciagao predominante neuro-
nal, T Classificados como grau 4 da Classificacdo da OMS.

No adulto ocorre em 80% dos casos entre os 21-40 anos.

Tém uma predile¢do pelo sexo masculino cerca de 65% dos
casos, este tumor raramente ocorre para além da 52 década de
vida.

Nesta analise pertende-se conhecer quais os factores que
influenciam o tratamento e progndstico.

Material e métodos: Um total de 15 pacientes com o diag-
nostico de meduloblastoma do adulto eram tratados na nossa
instituicdo entre 1997-2014,foram analisados retrospectiva-
mente: idade, género, sintomatologia, localiza¢do,imagem
terapéutica cirdrgica remocao total, remocao parcial ,compli-
cagdes cirargicas resultado histoldgico, terapéuticas adjuvan-
tes e sobrevida.

Resultados:do total destes15 doentes, seis eram do genero
feminino com uma média de idade de 36 anos, e nove eram do
masculino com uma media de idade de 26 anos.

Dos sinais e sintomas as cefaleias estavam presentes em
13/15 pacientes, bem como a dismetria 11/15, vomitos 8/15
,ataxia da marcha 8/15.
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Localizacao vermiano e para vermiano em 10/15, hemisfé-
rico 5/15. Hidrocefalia em 4/15. Tratamento cirurgias 17/15,
remocao total 12/15. Mortalidade operatéria 1/15 hematoma
daloca.

Tipo histoldgico: 4 classicos, 1 de células grandes e os res-
tantes desmoplasicos. Tratamentos adjuvantes radioterapia
seguido de quimioterapia em todos excepto 1 que recusou
qualquer tratamento.

Mortalidade 10/15 faleceram com uma sobrevida média
de 106 semanas variando entre 0 semanas e as 256 semanas.

Os cinco sobreviventes tem um seguimento mininmo de 78
semanas e um maximo de 544 semanas com uma media de 364
semanas.

Analizando a sobrevida com curva de kaplan meyer so a par-
tir das 300 semanas, podemos acreditar que o processo esta
controlado.

Conclusdes: a cirurgia com remocao total ,as terapeuticas
adjuvantes ,e o tipo desmoplasico,sao factores que ajudam a
uma sobrevida mais longa.

Metastizacdo intramedular de
Gliossarcoma-Forma rara de apresentacao

Gongalo Figueiredo, Carolina Noronha, Eduardo Cunha, Joao
Silva, Luis Rocha, Miguel Ferreira, Sérgio Moreira, Célia
Pinheiro, Ernesto Carvalho

Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar do Porto EPE.

Introducdo: Gliossarcoma é um tumor maligno raro de
alto grau do SNC. Tumor muito agressivo, de dificil tratamen-
to e de mau prognostico. Propensao elevada para metastiza-
¢do extracraniana devido ao seu componente sarcomatoso.

Material e Métodos: Doente sexo masculino, 55 anos. Em
Outubro de 2013 apresentou quadro de alteracdo campimétri-
ca (HHE) com cerca de 2 meses de evolucao com limitacao
funcional associada. RM CE revelou LOE occipital direita, com
captacdo intensa e heterogénea de contraste e edema associa-
do. Submetido a cirurgia com exérese macroscépica total da
lesdo, cujo resultado andtomo-patolégico mostrou tratar-se
de Gliossarcoma (grau IV OMS). Submetido a tratamento
complementar com QT e RT.

Resultados: Clinicamente bem até Fevereiro de 2015 quan-
do inicia quadro de paraparésia rapidamente progressiva (1
semana de evolucdo), com impossibilidade de marcha auténo-
ma e retencdo urindria. Ao exame neurolégico destacava-se
uma paraparésia grau 2/5, arrefléxica, com RCP em extensao a
esquerda e nivel sensitivo por D8. RM neuroeixo revelou lesoes
intramedulares cervicais e dorsais, hiperintensas em T2,
sugestivas de lesoes secunddrias do tumor cerebral conhecido.

Conclusdo: Gliossarcomas sao tumores mistos, formados
por componentes astrocitdrio e sarcomatoso. Tém grande
propensdo para metastizagdo extracraniana (11%).
Metastizacao intramedular é extremamente rara, estando
descritos na literatura apenas 5 casos. Raramente estas lesoes
secunddrias tém indicagdo para tratamento cirtrgico, dado o
mau prognéstico da doenga primaéria.

Mixoma gigante intracraniano: uma
entidade rara

Marisa Cunha’', Osvaldo Sousa'?, Pedro Alberto Silva'?, Rui
Vazl,2,3

1-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 3-Unidade de
Neurociéncias do Hospital CUE Porto.
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Introducdo: Mixomas sdo tumores de origem mesenqui-
matosa descritos inicialmente por Virchow. Localizados mais
frequentemente nas auriculas cardiacas (sd@o os tumores car-
diacos benignos mais comuns), a sua disseminacao hemato-
génea é um fenémeno conhecido.

Pelo contrdrio, mixomas intracranianos primdrios sao
raros, com descri¢cdes apenas episddicas na literatura.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 26 anos de
idade, referiu cefaleia holocraniana, tipo pressao, associada a
nduseas, vomitos, fonofobia e fotofobia, em evolug¢ao progres-
siva durante anos. Apresentou tumefac¢do na regido frontal
mediana, com crescimento progressivo ao longo de 1 més e
concomitantemente alivio parcial das queixas prévias.

Ao exame fisico apresentava uma tumefac¢do mediana
entre as eminéncias frontais, consisténcia eldstica, com apro-
ximadamente 3 cm de maior didmetro. Nao se objectivaram
outras alteracdes no exame geral e neurolégico.

O estudo imagiolégico demonstrou uma volumosa
(7,5x7,5x6,7 cm de maiores diametros) lesdo expansiva extra-
axial centrada na linha média, captando contraste de forma
homogénea, maioritariamente bem delimitada, com marcado
efeito compressivo sobre ambos os lobos frontais. Nao se veri-
ficava um edema peri-lesional significativo, mas havia sinais
evidentes de erosao 6ssea frontal, com solucao de continuida-
de e herniacao tumoral congruente com o exame fisico.

A doente foi submetida a remocao microcirtrgica total da
lesdo, que incluiu craniectomia bifrontal, cranializa¢do do
seio frontal, plastia da dura-materinvadida (removida) e plas-
tia do defeito 6sseo frontal com rede de titanio. Nao se verifi-
caram complica¢des neuroldgicas do procedimento.

O estudo anatomo-patolégico (histolégico e imunohisto-
quimico) revelou um mixoma. O ecocardiograma confirmou
inexisténcia de mixoma cardiaco.

Nao foi realizada terapéutica adjuvante. Aos 54 meses de
seguimento, a doente mantém-se assintomadtica, sem sinais
de recidiva tumoral.

Conclusdo: Apresenta-se um caso de mixoma intracrania-
no primdrio, uma neoplasia extremamente rara, cujo trata-
mento cirdrgico proporciona, nos poucos casos descritos na
literatura, excelente progndstico, pelo que se ressalva a impor-
tancia da exérese total.

Prolactinoma ectépico do clivus

Daniela Matos', Ricardo Pereira'?, Miguel Carvalho', Olinda
Rebelo', Francisco Belo'

1-Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2-Faculdade de
Medicina da Universidade de Coimbra.

As localizacoes totalmente extra-selares de adenomas
hipofisarios sdo bastante incomuns, sendo os prolactinomas
ectopicos clivais particularmente mais raros, com apenas 8
casos descritos na literatura.

Apresentamos um caso de uma doente de 66 anos, na qual
foi identificada de forma incidental uma lesdo intra-6ssea na
regido clival, na sequéncia da realizagdo de TC cranio-encefd-
lica em contexto de sindrome vertiginoso. A lesdo envolvia o
corpo do esfendide, estendendo-se a por¢ao basiesfenoidal
do occipital, juncao petroclival e seio esfenoidal, nao haven-
do, em TC ou RM, sinais de atingimento selar.

A doente foi submetida a bidpsia lesional fechada estereotaxi-
ca por via endonasal com sistema Zamorano-Dujovny, sem com-
plicagoes.
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O estudo anatomo-patolégico demonstrou tratar-se de
prolactinoma com indice proliferativo (ki-67) de 3%, tendo o
estudo hormonal ante-hipofisario revelado prolactinémia de
1240 ng/ml.

Dada a extensdo 6ssea da lesdo e o seu indice proliferativo
iniciou-se terapéutica com cabergolina.

Este caso demonstra que o adenoma hipofisario ectépico
deve ser considerado no diagnéstico diferencial das lesdes
Osseas clivais, ainda que a imagiologia seja incaracteristica,
como nesta doente.

Consideramos que a biépsia estereotaxica endonasal pode
ser utilizada como primeiro passo para a caracterizacdao de
lesdes nesta regido, permitindo um diagnéstico de forma
minimamente invasiva e com seguranca, particularmente se
as margens de erro forem estreitas.

No nosso caso, esta técnica permitiu um diagnéstico e pos-
terior tratamento definitivo sem necessidade de procedimen-
tos cirtrgicos adicionais.

Tratamento de higroma sub-dural
recidivante secundario a carcinomatose
meningea

Maria M. Santos, José P. Lavrador, Joaquim Teixeira, José
Miguéns
Hospital de Santa Maria — Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: Colec¢des sub-durais secunddrias a carcino-
matose meningea sao muito raras, estando descritos na litera-
tura apenas cinco casos de higromas sub-durais neste contex-
to. Todos os doentes reportados foram inicialmente operados
e em todos eles houve recidiva lesional pés-operatéria. A
estratégia terapéutica adoptada na recidiva foi variavel.
Apresentamos o primeiro caso em que uma recidiva de higro-
ma carcinomatoso foi tratada com radioterapia holocraniana,
com sucesso.

Caso Clinico: Homem de 72 anos com adenocarcinoma da
préstata em tratamento desde 1999. Sem doenga metastatica
conhecida até Novembro de 2014, quando iniciou cefaleias,
parésia facial central esquerda e monoparésia do membro
superior direito. Realizou ressonancia magnética cranio-ence-
falica que mostrou captacdo leptomeningea de contraste
sugestiva de carcinomatose meningea e coleccao sub-dural
fronto-temporo-parietal esquerda com cerca de 1.5 cm de
maior didmetro e efeito de massa com desvio da linha média.
Esta coleccao foi drenada por trepanacoes frontal e parietal
esquerdas, sem intercorréncias, com saida de liquido turvo,
com elevada pressdo. O exame citoquimico deste liquido reve-
lou 1233 mg/dL de proteinas e o exame histopatolégico da
dura-méter confirmou infiltracdo neopldsica. O doente
melhorou clinicamente mas em tomografias computorizadas
pos-operatorias houve aumento progressivo do higroma dre-
nado. Foi entdo efetuada radioterapia externa conformacional
3D, sobre o encéfalo total, do 10° ao 17° dia pds-operatdrios, na
dose paliativa de 20 Gy em 5 fracdes. Um més apds a conclusao
da radioterapia, a TC-CE mostrou reabsorcao total da colec¢ao
sub-dural e resolugdo do efeito de massa.

Conclusao: A fisiopatologia dos higromas carcinomatosos
sub-durais € diferente da dos higromas com outras etiologias,
por serem produto de secrecao das células neoplasicas infil-
trativas da dura-mater. A irradiacdo da dura-mater infiltrada
surge como uma alternativa paliativa eficaz no controlo desta
patologia.
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Tumor fibroso solitario das meninges
forma rara de apresentacao

Pedro Monteiro'?, Ant6nio Vilarinho', Ligia Castro®, Rui Vaz'**
1-Servigo de Neurocirurgia do Hospital de Sdo Joao; 2-
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental da
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Servico de
Anatomia Patolégica do Hospital de Sao Jodo; 4-Unidade de
Neurociéncias do Hospital CUF Porto.

Introducao: Os tumores fibrosos solitarios (TFS) sao neo-
plasias de origem mesenquimatosa, raras, sendo a primeira
descricao de 1931 (em lesdo pleural). Somente em 1996 foi
efetuada a descricdo de um TFS das meninges e até a data,
foram descritas algumas dezenas de casos com localizagdao no
sistema nervoso central.

Dada a sua raridade, o diagndstico é habitualmente anato-
mo-patolégico, sendo frequentemente descrito em RMN como
meningioma, hemangiopericitoma ou eventual schwannoma.

Material e Métodos: Apresentacdo de caso clinico.

Resultados: Doente do sexo masculino, de 51 anos, em
seguimento recente por psiquiatria por quadro depressivo. Por
agravamento dos sintomas e cefaleias associadas, o doente
recorreu pelos proprios meios ao servico de urgéncia de psi-
quiatria, tendo sido requisitada avaliagao imagiolégica com TC
CE. Enquanto aguardava reavaliacdo clinica, foi constatada
uma deterioracao subita do estado de consciéncia para
Glasgow score de 4, sem evento convulsivo epileptiforme pre-
senciado. O doente foi sedo-analgesiado, entubado e ventila-
do, e estudado com RMN urgente: lesdo extra-axial na face
medial da fossa média esquerda, francamente vascularizada,
com provével drenagem venosa associada; marcado efeito de
massa com herniacdo transtentorial e compressdao mesencefa-
lica. O doente foi submetido a cirurgia na manha seguinte com
remocao de lesdo com insercdo na grande asa do esfenéide,
francamente hemorrégica, e coagulacdo do componente inva-
sor do seio cavernoso.

Ap6s internamento prolongado em UCI, o doente encon-
tra-se actualmente em reabilitac@o, ainda com discreta dimi-
nuicdo da fluéncia, mas com recuperacdo da hemiparésia
direita, sendo possivel a marcha auténoma sem apoio.

O estudo anatomo-patolégico confirmou uma neoplasia
densamente celular, com indice de proliferacdao de 20%,
expressao difusa de CD34 e Bcl-2, e anticorpos anti EMA,
vimentina, GFAP e S100, correspondente a TFS das meninges.

Concluséo: TFS é, portanto, mais uma entidade a colocar
como hipdtese nos casos de lesdes extra-axiais com crescimen-
to rdpido e marcada vascularizacdo nos exames de imagem.

Degenerescéncia Hipertréfica Olivar
assintomatica apos cirurgia a metastase
da fossa posterior

José Pedro Lavrador, Edson Oliveira, Sofia Reimao, José
Pimentel, Martin Lorenzetti

Servigo de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte; Servico de Neurorradiologia, Hospital Santa Maria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte; Laboratério de Neuropatologia,
Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducao: A degenerescéncia hipertrofica olivar (DHO)
corresponde a hipertrofia do ntcleo olivar inferior apds lesao
da via dentato-rubro-talamica ipsilateral descrita por Guillain
e Mollaret.
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Caso Clinico: Doente de 68 anos, sexo masculino, com
antecedentes médico-cirtrgicos de neoplasia do pulmao sub-
metido a cirurgia e quimioterapia adjuvante sem doenca
metastdtica conhecida, é admitido do Servico de Urgéncia por
disfonia e astasia-abasia com 3 semanas de evoluc¢ao. Fez ava-
liacdo imagioldgica por TC e RM que mostrou uma lesdo
expansiva da fossa posterior centrada ao vérmis (31 x 27 x 29
mm) com edema vasogénico e efeito de massa associado. A
lesdo foi completamente removida cirurgicamente através da
realizacdo de uma craniotomia suboccipital mediana. A anato-
mia patolégica confirmou tratar-se de uma lesdo expansiva de
adenocarcinoma do pulmao e foi realizado tratamento com-
plementar por radioterapia holocraniana. A RM do 4° més p6s-
operatdrio, apesar de ndo mostrar sinais de recorréncia local
da lesao, revelou sinais de hipertrofia olivar inferior bilateral
em congruéncia com DHO, classificada como assintomatica,
tendo em conta que o doente ndo mostrava sinais de mioclo-
nia do palato, tremor ribrico ou mioclonus ocular. Aos 10
meses de seguimento, o doente mantinha-se assintomatico.

Discussdo e Conclusdes: S3ao vdrias as causas de DHO:
trauma, inflamacao, tumores, doenca degenerativa, e iatroge-
nia cirtrgica. A maioria das lesdes relatadas ocorre apés a
remocao cirtrgica de angiomas cavernosos do tronco cere-
bral. A lesao bilateral é a forma mais frequente de apresenta-
¢ao apos a ressec¢ao de uma lesdao vermiana. Apesar de ser
uma complicacdo rara apés uma cirurgia da fossa posterior, é
importante considerar a DHO no diagnéstico diferencial apés
a resseccdo do tumor primdrio do sistema nervoso central
(DHO versus progressao tumoral) ou ap6s a remoc¢ao de
metastases (DHO versus novas lesoes).

Tuberculoma cerebeloso: uma causa
incomum de hipertensdo intracraniana

Nubélio Duarte’, Joao Santiago’, Luis Trindade?, Armando
Rocha'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Infecciologia, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Introducio: A neurotuberculose € rara e pode ocorrer sob a
forma de meningite tuberculosa, que é a forma mais comum,
ou através de lesdes parenquimatosas (tuberculomas). Na
maioria dos casos os tuberculomas sdo solitdrios e localizam-se
na fossa posterior.

Material e métodos: Caso clinico.

Resultados: Descreve-se o caso clinico de um homem de
58 anos, admitido no SU com sintomas de hipertensao intra-
craniana. O estudo com RM-CE mostrou a presen¢a de uma
lesdo tnica intra-axial cerebelosa direita associada a edema
vasogénico, tendo como primeira hipétese de diagnoéstico a
de metdstase cerebelosa. Apds a remocao da lesao houve uma
reversao da sintomatologia, contudo o estudo anatomo-pato-
logico revelou tratar-se de um tuberculoma. Iniciou terapéuti-
ca tuberculostética e sensivelmente 2 meses depois desenvol-
veu uma hidrocefalia comunicante, que foi resolvida com um
shunt ventriculo-peritoneal.

Discussa@o/conclusio: A sintomatologia de apresentagao e
os achados imagioldgicos sdo inespecificos, levando a um
atraso do diagnéstico e, consequentemente do tratamento. Os
procedimentos cirtirgicos podem desempenhar um papel
importante, porque auxiliam nao sé o diagnéstico, como tam-
bém o tratamento, nomeadamente através da remocao dos
tuberculomas e na resolugao de hidrocefalias associadas a
esta patologia.

Sinapse

Vasospasmo cerebral apés remocao
de um meningioma da foice cerebral.
Descricao de um caso.

Nubélio Duarte, Joana Rato, Miguel Carvalho
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: A ocorréncia de vasospasmo cerebral é um
fenémeno frequente apés hemorragias subaracnoideias, con-
tudo a sua ocorréncia ap6s remocao tumoral encefdlica é rara.

Material e métodos: Caso clinico,.

Resultados: Descreve-se um caso de um homem de 72
anos, submetido a uma remog¢ao de um volumoso meningio-
ma do terco anterior da foice do cérebro, que desenvolveu
uma hemiparesia esquerda severa 8 dias apds a cirurgia. As
TC-CEs pés-operatorias excluiram lesdes hemorrdgicas com
efeito de massa e mostraram um enfarte no territério da arté-
ria cerebral anterior direita no 82 dia pds-operatério. A angio-
TC-CE objetivou a presenca de vasospasmo de ambas as arté-
rias cerebrais anteriores, sendo este mais severo na artéria
cerebral anterior direita. Nao houve reversao do quadro clini-
co, apesar da terapéutica anti-vasospastica efetuada, e o
doente acabou por falecer 2 meses mais tarde na sequéncia de
uma sépsis grave com ponto de partida respiratoria.

Discussdo/Conclusido: O aparecimento do vasospasmo
estd dependente ndo s6 da quantidade de sangue cisternal,
como também da manipulacdo mecénica (directa ou indirec-
ta) da vasculatura cerebral. Esta entidade ocorre infrequente-
mente apds remocdes de tumores encefalicos, como tal ha um
atraso ou mesmo uma auséncia de diagndstico, devendo ser
considerada nos casos de deterioracdo pds-operatéria, sobre-
tudo quando esta € tardia e sempre ap6s ter excluido hemato-
mas com efeito de massa associado. O diagnéstico estd
dependente de uma elevada suspeita clinica, devendo ser
confirmado por doppler e/ou estudos angiogréficos, dado que
0 atraso na instituicao terapéutica estd associado a um pior
outcome do doente.

Abcesso cerebral a Nocardia spp. em
doente com sarcoidose pulmonar - desafio
diagnoéstico

Jodo Paulo Andrade, Joaquim Pedro Correia, Sérgio Figueiredo
Servigo de Neurocirurgia, CHLO - Hospital Egas Moniz.

Introducio: Nocardiose é um tipo raro de infeccao causa-
da por um microorganismo gram positivo do género
Nocardia. A infeccdo supurativa pode ser localizada ou sisté-
mica e, embora seja normalmente classificada como infecgao
oportunista, aproximadamente um terco dos doentes afecta-
dos sd@o imunocompetentes. A bactéria tem capacidade para
causar infeccao em todos os tecidos do corpo humano tendo
no entanto particular tropismo para o sistema nervoso cen-
tral. O diagnéstico € dificil, requer meio de cultura especifico
e longo tempo de incubacao.

Caso clinico: Relata-se o caso de uma mulher de 71 anos
com histéria de sarcoidose pulmonar sob terapéutica com
prednisolona. Levada ao SU pelos familiares por desorienta-
¢do temporal e disartria progressivas com 7 dias de evolucao.
Sem histéria de febre. Ao exame objectivo notava-se apenas
lentificacdo psicomotora e desorientacdo temporal. Sem
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sinais de irritagdo meningea. Foi submetida a TC e RM que
revelaram lesdo intra-ventricular temporal direita com capta-
¢do periférica irregular do contraste, assim como se verificou
captacdo de contraste pelo revestimento ependimdrio do
corno temporal do ventriculo direito. Foi submetida a pungao
lombar que revelou leucorrdquia com predominio polimorfo-
nuclear e exame bacteriolégico foi negativo. Iniciou-se tera-
péutica com meropenem e vancomicina. Foi operada e feita a
drenagem do abcesso temporal direito. O exame bacteriol6gi-
co do exsudado purulento foi inicialmente negativo e apenas
ao fim de 15 dias houve resultado positivo para Nocardia spp.
Foi ajustada a antibioticoterapia para meropenem e co-trimo-
xazol. Durante o restante internamento houve melhoria pro-
gressiva da disartria e da lentificagdo psicomotora. Foi subme-
tida a RM de controlo que revelou melhoria do processo de
ventriculite localizada.

Conclusdo: O diagnoéstico de abcesso cerebral a Nocardia
spp. é dificil devido ao cardcter subagudo da infeccao. Apesar
da antibioticoterapia dirigida tem uma taxa de mortalidade
até 60%. A puncao lombar normalmente nao tem impacto sig-
nificativo no diagnéstico.

Astrocitoma Pilocitico: Analise
Retrospectiva dos Doentes Operados

Luis dos Santos Cardoso, Ricardo Malcata Nogueira, Dalila
Forte, José Casimiro Gongalves
Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Introduc@o: O astrocitoma pilocitico € um tumor de grau I
na classificacdo da OMS, relativamente frequente na idade
pedidtrica ao passo que na idade adulta é relativamente raro.
O prognostico é favoravel em ambas as fases etdrias. A princi-
pallocalizacao é infratentorial e o diagnéstico diferencial ima-
gioldgico é feito com meduloblastoma, ependimoma, heman-
gioblastoma, glioma, metdstase e abcesso cerebral. A recessao
total é o mais forte indicador curativo.

Objetivos: Os autores analisaram os doentes operados a
tumores intracranianos com diagnoéstico histoldgico de astro-
citoma pilocitico e idade superior a 18 anos.

Método: Foram revistos os processos clinicos dos doentes
operados entre os anos 2010 e 2014. Procurou-se determinar
os parametros idade, sexo, localizagao do tumor, existéncia de
hidrocefalia em tumores infratentoriais, hip6teses de diagnos-
ticas levantadas antes do diagnéstico histolégico e o tipo de
recessdo cirdrgica. Foram também consultados os processos
de doentes tratados antes de 2010 no sentido de avaliar a evo-
lugao clinica ap6s o tratamento.

Resultados: Foram considerados 16 doentes, 8 mulheres e
8 homens, cuja idade média era 38 anos (19 a 79 anos). No que
toca 4 localizag@o 7 eram infratentoriais (3 vermianos e 4 ao
nivel do hemisfério cerebeloso) e 9 supratentoriais (7 ao nivel
do cortex, 1 a nivel supraselar e 1 ao nivel do III ventriculo). Os
16 doentes foram operados e em 15 foram realizadas reces-
soes totais. Dos doentes operados, 3 eram recidivas e uma
deles teve de ser operado mais 2 vezes por recidiva.

Conclusdes: Conclui-se que o diagndstico diferencial por
dados imagiol6gicos permite comparar o astrocitoma pilociti-
co a lesdes de elevado grau, o que reforca a atitude para uma
recessao total em todas as lesdes, na medida em que constitui
o mais forte indicador prognéstico de cura. Esta premissa foi
reforcada com estudo dos doentes submetidos a recessao
total, antes de 2010.
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Gliossarcoma das vias 6ticas - caso
clinico

Rui Tuna'?, Bruno Carvalho'?, Paulo Linhares'? Rui Vaz'**
1-Servigo de Neurocirurgia do Hospital Sao Joao; 2-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de Neurociéncias
do Hospital CUE

Introducdo: O Gliossarcoma, variante do glioblastoma,
carateriza-se por um padrao tecidular bifdsico com &reas alter-
nadas de diferenciac@o glial e mesenquimatosa. Localizados
nos hemisférios cerebrais, apresentam uma sobrevida média
semelhante a do GBM, com maior propensao a metéstases
extracranianas.

Os autores descrevem o caso de uma doente com
Gliossarcoma das vias 6ticas, pela raridade da sua localizacao.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, de 66 anos, que ini-
ciou em Novembro de 2013 dor no olho esquerdo, seguido por
visdo turva, associado a alteracoes da percepcao da cor ipsila-
teral e hipovisado, progredindo para perda da percepg¢ao lumi-
nosa. Apresentava edema da papila e tortuosidade vascular.
Estudo sistémico negativo. RMN cerebral e 6rbitas mostrou
aumento da espessura do nervo 6tico esquerdo e hipersinal
em T2 e acentuada captacdo de contraste. Em 2 meses progri-
de para amaurose a esquerda e défice campimétrico temporal
do olho direito. Repete RMN com aumento da espessura do
nervo 6tico esquerdo, aumento da espessura do quiasma
otico e realce mais intenso e heterogéneo do contraste. Face
as hipéteses de diagndstico colocadas (lesdo intrinseca do
nervo 6tico do tipo glioma, lesdo extrinseca na dependéncia
da bainha do nervo 6tico, do tipo meningioma tubular, envol-
vimento inflamatdério / granulomatoso do nervo ou doenca
linfoproliferativa) foi efetuada bi6psia por craniotomia da
lesdo. O resultado andtomo-patoldgico revelou tratar-se de
gliossarcoma das vias 6ticas. Cerca de més e meio ap6s a rea-
lizacdo da biopsia surge franca progressao da lesdo, com inva-
sao e expansdo do quiasma, do nervo 6tico contra-lateral e de
ambas as fitas 6ticas, moldando e esbocando infiltracdo do
parénquima encefélico adjacente, nomeadamente na regiao
mesodiencefélica. A doente faleceu 8 meses apds por progres-
sao da doenca.

Conclusdes: Tanto quanto é do nosso conhecimento este é
o primeiro caso descrito de gliossarcoma das vias dticas, cujo
curso clinico evidencia a sua agressividade.

Hidrocefalia associada a
schwannoma vestibular - revisao da
literatura e apresentacao de caso clinico

Gongalo Novais, Goncalo Janudrio, Bernardo Ratilal, Vara Luiz,
Nuno Reis

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central —
Hospital de Sao José.

Introducio: A hidrocefalia associada a schwannoma vesti-
bular pode ser devida a compressao tumoral do IV ventriculo
ou a fenémenos de malabsor¢ao de liquor. A sua incidéncia na
literatura varia entre 4 a 42%, sendo a hidrocefalia comuni-
cante a mais comum, correspondendo a cerca de 80% dos
casos. A sua patogénese permanece obscura mas pensa-se
que fenémenos como producao de proteinas pelo tumor, ade-
soes meningeas, processos de aracnoidite ou disseminacao de
células tumorais desempenham um papel fundamental.

Sinapse

187

-



Material e Métodos: Os autores fazem uma revisdo biblio-
grafica acerca de hidrocefalia associada a schwannoma vesti-
bular e reportam um caso clinico exemplificativo desta enti-
dade.

Conclusido: A hidrocefalia associada a schwannoma vesti-
bular é uma situacao potencialmente reversivel e a remoc¢ao do
tumor leva frequentemente a sua resolugao, evitando deste
modo um procedimento invasivo como a colocagao de shunt.
A colocacdo de DVE deve ser reservada para situagdes de
hidrocefalia aguda sintomatica.

Meduloblastoma no adulto

Luis Cardoso, Goncalo Janudrio, Ricardo Nogueira, Carlos
Calado, Joaquim Monteiro
Servigo de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Introducdo: O Meduloblastoma é um tumor de origem
embriondria localizado principalmente ao nivel das estrutu-
ras derivadas da vesicula rombencefélica. E o tumor maligno
encefalico mais comum em idade pedidtrica (prevaléncia de
15 a 20%). No adulto constitui menos de 1% dos tumores
encefdlicos.

Método: Doente do sexo feminino de 34 anos de idade, ini-
ciou queixas de cefaleias localizadas a nivel occipital, de pre-
dominio matinal que motivaram vdrias idas & urgéncia geral,
sem sinais neuroldgicos focais. No ambito da investigacao cli-
nica e imagiolégica documentou-se lesao expansiva do
hemisfério cerebeloso esquerdo com cerca de 40 mm de
maior didmetro, captacao de sinal heterogénea em T2, com
aparente base de implantagdo ao nivel da tenda do cerebelo e
edema que condiciona colapso parcial do IV ventriculo. No
diagnoéstico diferencial foram considerados o meningioma,
astrocitoma pilocitico, glioma, abcesso cerebeloso, heman-
gioblastoma e metdstase. A doente foi submetida a exerese
total de les@o de contornos bem definidos com inserc¢ao ten-
torial inferior.

Resultados: O exame anatomopatolégico foi compativel
com Meduloblastoma, com diferenciacdo neuronal e glial, de
grau IV pela classificacdo da OMS. No pds-operatério regis-
tou-se hemorragia da loca cirtrgica, com exuberante edema
associado, condicionando hidrocefalia aguda. Foi reoperada
com drenagem do hematoma e colocacao de derivacao ven-
tricular externa.

Conclusoes: Apesar de o Meduloblastoma ser uma lesao
cerebral relativamente rara, deverd ser considerado no diag-
nostico diferencial de tumores da fossa posterior. Tratando-se
de uma lesdo de elevado grau, cujo diagndstico é apenas his-
tolégico, dever-se-a fazer a excisao maxima da lesdo, uma vez
que a resseccao total constitui o mais forte factor de bom
progndstico nesta patologia.

Meningioma atipico (grau Il OMS)
associado a meningioangiomatose - a
propdsito de um caso clinico

Gongcalo Novais, Luis Cardoso, Ricardo Nogueira, Casimiro
Gongalves, Nuno Reis

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central —
Hospital de Sao José.

Introducao: Meningioangiomatose é uma lesao rara, benig-
na e focal das leptomeninges e parénquima cerebral subjacen-
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te, caracterizada por uma proliferacao leptomeningea e menin-
govascular. A sua associa¢do com meningioma é uma entidade
ainda mais rara, estando descritos até ao momento apenas 31
casos na literatura. Os autores propdem-se descrever um caso
deste tumor, tratado na sua instituicdo, bem como apresentar
uma breve revisao da literatura sobre esta entidade.

Material e Métodos: Doente do sexo feminino, 21 anos,
sem antecedentes patoldgicos relevantes, que surge com crise
convulsiva ténico-clénico generalizada inaugural. RM-CE
mostrou lesdo expansiva extra-axial frontal anterior parassa-
gital esquerda de contornos lobulados com base de implanta-
¢ao dural na foice do cérebro, e area de hipointensidade fron-
tal perilesional, nao captante de contraste. Procedeu-se a cra-
niotomia bifrontal tendo-se constatado continuidade da lesao
pelo parénquima cerebral; procedeu-se a sua remocao par-
cial. O exame histopatolégico inicial mostrou neoplasia glio-
neuronal com anaplasia. RM-CE de controlo realizada aos 3
meses mostrou refor¢o de sinal nodular meningo-dural em
relagdo com pequeno componente extra-axial e persisténcia
da area de hipointensidade frontal esquerda, pelo que foi
novamente operada, aos 4 meses, com exérese alargada de
componente intraparenquimatoso. RM-CE de controlo aos 10
meses nao evidenciou residuo tumoral. Resultado histopato-
légico final acusou meningioma atipico associado a menin-
gioangiomatose. A doente encontra-se assintomdtica apre-
sentando um seguimento de 2 anos.

Resultados: Meningioangiomatose é uma lesdo proliferati-
va vascular com células meningoteliais perivasculares e proli-
feracao de fibroblastos que pode ser erroneamente interpre-
tada como invasao cerebral. A associacdo com meningiomas é
rara, ocorrendo sobretudo em idades mais jovens. O prognés-
tico e evolucdo desta patologia estdao mal definidos, assim
como a eventual necessidade de tratamento adjuvante.

Conclusdo: O tratamento de meningioma atipico associa-
do a meningioangiomatose é primariamente cirtrgico. O
diagnéstico histopatolégico ndo deve ser confundido com
meningioma maligno. O tratamento adjuvante, nomeada-
mente radioterapia e quimioterapia podera ser ponderado em
casos selecionados. Um periodo de seguimento mais longo e
um maior nimero de casos sdo necessdrios para uma melhor
compreensdo das caracteristicas bioldgicas e prognéstico cli-
nico desta lesao.

Meningioma Esfeno-Orbitario - Caso
Clinico

Francisco Cabrita, Miguel Carvalho, Ricardo Pereira

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Tondela-Viseu;
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: Alguns meningiomas pterionais extendem-se
através da parede da 6rbita para ocuparem a propria cavidade
orbitaria envolvendo, ndo raras vezes, o foramen 6tico e as fis-
suras superior e mesmo a inferior. Enquanto que alguns
podem ter um comportamento mais indolente, outros apre-
sentam um crescimento mais rdpido. Pode haver desenvolvi-
mento de proptose, perda visual e diplopia que consistem em
indicagoes claras para remog¢ao tumoral.

Caso clinico: Os autores descrevem um caso de uma doen-
te do sexo feminino, 42 anos, com quadro clinico subagudo de
proptose, ptose palpebral, diplopia, perda visual progressiva e
hipostesia trigeminal. As imagens de RM revelam um menin-
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gioma com infiltracdo da grande e pequena asa do esfenoide
esquerdo com expansao intracraniana e intraorbitaria, este-
nose do foramen 6tico, invasao das fissuras inferior e superior
assim como invasao do seio cavernoso ipsilateral, pavimento
da fossa média na proximidade do canal pterigoideu
(Vidiano). A abordagem cirtrgica inicial incluiu a remocéao do
componente intracraniano e parte da parede lateral da 6rbita
permanecendo um residuo tumoral na fissura orbitaria infe-
rior, fossa temporal e seio cavernoso. Apds a cirurgia houve
melhoria clinica substancial com resolu¢@o da proptose e da
diplopia e estabilizacao da perda visual. No entanto, houve
posteriormente recidiva da proptose e progressdao da perda
visual. Na segunda abordagem cirurgica foi realizada remocao
macroscopica do residuo intracraniano, intraorbitario e 6sseo
mantendo-se apenas um pequeno residuo no seio cavernoso.
A reconstruc¢ao orbitdria foi conseguida com recurso a malha
de titanio e implante de silicone. A RM apds 7 meses nao evi-
dencia progressao tumoral. Houve melhoria gradual da diplo-
pia e recuperacao visual significativa.

Conclusdo: Os meningiomas que tém origem ou crescem ao
longo do limite anatémico da fossa média e 6rbita apresentam
obstaculos cirtirgico significativos. A gestao destes casos envol-
ve planeamento detalhado para minimizar o risco cirtirgico
conseguindo descompressao e remocdo tumoral adequada.

Meningioma Torcular - Caso Clinico

Francisco Cabrita, Marcel Sincari, Miguel Carvalho, Ricardo
Pereira

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Tondela-Viseu;
Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducéo: Os meningiomas torculares sdo tumores espe-
cialmente raros e de tratamento cirtrgico desafiante. Os auto-
res apresentam um caso de uma doente do sexo feminino, de
33 anos com diagndstico de um volumoso meningioma da
tércula e apresenta-se uma andlise das opg¢des técnicas e da
literatura relevante.

Caso clinico: Doente com queixas cronicas de cefaleia e
ndausea. Em RM identificava-se uma lesdo extra-axial na
regido da tércula com predominio na fossa posterior e com
evidéncia de infiltracao da confluéncia dos seios. O tratamen-
to cirdrgico consistiu numa exposi¢do infra e supratentorial
com remocao da lesdo (Simpson 1) e reparacdo primadria do
defeito da parede do seio com sutura de retalho dural. A oclu-
sdo tempordria do seio foi conseguida com recurso a algoddes
e catéteres com baldo. nao foi observado qualquer défice neu-
rolégico no pés-operatério. A anélise neuropatoldgica revelou
tratar-se de um meningioma atipico. O periodo pés-operato-
rio foi complicado de infeccdo da loca cirtirgica com necessi-
dade de limpeza cirtrgica. A RM 6 meses ap6s cirurgia confir-
ma a auséncia de residuo e a paténcia dos seios, apesar de
uma diminuigdo do calibre dos mesmos. E apresentada uma
analise das opc¢oes técnicas e da literatura relevante.

Conclusdo: O tratamento cirtrgico dos meningiomas da
tércula apresenta dificuldades particulares. A remocao exten-
sa é particularmente importante em doentes jovens com
lesdes agressivas. Lesdes grandes e infiltragdo das estruturas
venosas sao factores que podem determinar a necessidade de
exposi¢cao de varios compartimentos e reparacao de defeitos
dos seios, 0 que sé podera ser exequivel com um adequado
planeamento pré-operatoério.
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Meningiomas Metastasicos

Ribeiro da Cunha, P; Carvalho, M.; Lima T.; Rebelo, O.; Tao, H.
Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra.

Introducgdo: O Meningioma é um tumor com um percurso
geralmente benigno, sendo raros os casos descritos de metds-
tases a distdncia. Uma revisdo recente da literatura refere a
existéncia de 115 casos descritos, com 93% dos meningiomas
diagnosticados antes do aparecimento de metdstases, 6.1%
simultaneamente, e em 0.9% dos casos, as metdstases foram
identificados previamente ao tumor primdrio. Descrevemos 2
casos de meningiomas metastasicos tratados no nosso servico.

Material e Métodos: 1° Caso: Doente de 62 anos, com
queixas de dispneia para moderados esforcos e uma achado
de uma massa nodular num rx de térax. A excisao cirdrgica da
lesdo permitiu identificar um meningioma de transicao.
Apesar da auséncia de sinais neurolégicos, a doente efectuou
uma RM-CE que revelou uma volumosa lesdo extra-axial fron-
tal direita Apds excisdo cirdrgica total da lesdo, confirmou-se
diagnéstico de Meningioma grau 1.

20 Caso: Doente de 51 anos, com diagndstico inicial de
meningioma atipico frontal esquerdo removido na totalidade,
que apresentou recidiva aos 6 meses, tendo sido reoperada. O
exame histoldgico revelou transformacao anaplésica. Efectuou
radioterapia e 2 anos depois apresentou nova recidiva, tendo
sido novamente reoperada. Decorridos 3 anos da cirurgia a
doente surge com quadro de dor abdominal tendo efectuado
TC abdominal que demostrou hepatomegdlia acentuada com
multiplas les6es nodulares. A biopsia guiada por TC confirmou
metdstase do meningioma conhecido.

Resultados: No 1° caso a doente ap6s cirurgia ficou livre de
doenca vindo a falecer de outras causas 7 anos depois, sem evi-
déncia de recidiva lesional. No 2° caso a doente acabaria por
falecer 4 anos depois do diagnéstico inicial com evidéncia de
nova recidiva intracraniana e multiplas metéstases hepaticas.

Conclusdes: Os meningiomas metastdsicos sdo tumores
raros e de dificil diagndstico cuja orientagdo terapéutica deve
ser multidisciplinar. Mesmo meningiomas de grau I podem
metastizar e por isso a sua prevaléncia estara provavelmente
subestimada.

Metdastases intracranianas: analise
retrospectiva dos doentes operados

Luis dos Santos Cardoso, Ricardo Malcata Nogueira, Pedro
Moura Branco, José Casimiro Gongalves
Servigo de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Introducido: As Metdstases Intracranianas (MC) sdo lesdes
atingem a massa encefdlica por disseminacdo de componen-
tes celulares de lesoes originadas em 6rgdos e tecidos extra-
cranianos.

Método: Reviram-se os processos clinicos dos doentes
operados a MC entre 2010 e 2014. A investigacao consistiu na
determinacao da idade, sexo, dados clinicos que orientaram o
diagnostico, localizacdo e ntiimero de lesoes, localizacdo do
tumor primdrio, decisdo terapéutica, tipo de recessao e diag-
nostico histolégico dos doentes operados.

Resultados: Foram operados 104 doentes, 56 mulheres e
48 homens, cuja idade média era 62 anos (entre 38 e 80 anos).
Os dados clinicos mais prevalentes na orientacao do diagnoés-
tico foram a hemiparesia (31), cefaleia (26) e em 37 doentes, a
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metdstase cerebral originou a primeira manifestacdo da doen-
¢a oncoldgica de base, ao passo que nos doentes, cuja doenca
ja era conhecida, 35 tinham o diagnéstico oncolégico ha
menos de 2 anos, 18 hd mais de 2 e menos de 10 anos e 6 ha
mais de 10 anos. As principais localiza¢gdes da lesdo primdria
foram o pulmao (49) e mama (22). A avaliacao do estado geral
foi fundamental para a decisdo terapéutica, sendo que dos
104 doentes operados, 75 apresentava lesdes supratentoriais,
18 tinham lesdes infratentoriais e 11 apresentavam lesdes
supra e infratentoriais. No que toca ao ntimero, 84 doentes
apresentaram lesdes tinicas, 11 com duas lesdes e 9 dos doen-
tes apresentavam trés ou mais lesdes. Em 79 dos doentes foi
realizada recessao total e em 23 realizou-se recessao subtotal.
O diagnéstico histolégico indicou 62 casos de adenocarcino-
ma e 42 de diversos tipos carcinomas.

Conclusdes: A sintomatologia é diversa, respeitando a
localizacao da lesao. Numa proporcao bastante significativa
constitui a primeira manifestacao da lesao primaria e que o
aparecimento das MC pode ocorrer muito tardiamente. A ava-
liacao multidisciplinar do doente é fundamental para a deci-
sdo terapéutica.

Papel da radioterapia no tratamento
dos meningiomas grau Il OMS operados no
Servico de Neurocirurgia do Centro
Hospitalar do Porto - Hospital Sto.
Anténio (2000-2013)

Silva, J. M.", Moreira, S. ', Ferreira, M. ', Cunha, E.P.", Rocha, L.",
Figueiredo, G.', Noronha, C.", Pires, M.2, Pinheiro, C.', Gomes,
M., Carvalho, E."

1-Servico de Neurocirurgia Centro Hospitalar do Porto — Hospital
Santo Anténio; 2-Unidade de Neuropatologia Centro Hospitalar
do Porto — Hospital Santo Anténio.

Introdugdo: Os meningiomas compreendem o grupo de
tumores mais comuns do Sistema Nervoso Central correspon-
dendo os meningiomas grau II OMS a 20-35% do total. O
desenvolvimento mais atual em relagdo ao seu tratamento
passa pelo papel da radioterapia adjuvante no tratamento des-
tes tumores. Assim, assume-se de forma cada vez mais consen-
sual que os meningiomas grau II OMS com ressecoes cirirgi-
cas Simpson IV-V devem ser propostos para radioterapia ao
passo que nos meningiomas grau II com ressecoes cirtrgicas
Simpson I-III a estratégia de follow-up mais comummente
aceite passa pela vigilancia clinica. A sobrevida é intermédia
entre os meningiomas grau I e grau III e varidvel em funcdo dos
subgrupos analisados com relacdo ao grau de ressecao poden-
do variar entre os 59-90% e os 30-70% aos 5 anos para grupos
com remocdes Simpson I-III e IV-V, respetivamente.

Material e Métodos: Base de dados de meningiomas grau
II e IIT OMS do Servico de Neurocirurgia CHP. Consulta dos
processos clinicos dos doentes operados entre 2000-2013.
Andlise estatistica com software estatistico Microsoft Office
Excel 2007.

Resultados: Identificaram-se 70 meningiomas grau II ope-
rados (10,4% do total). A propor¢do entre os sexos é de
1,22:1d" com idade média de 56,1anos. Os graus de remogado
de Simpson na 12 cirurgia foram: 1(27%), [1(52%), 111(2%) e
IV(19%) sendo que apenas 4 doentes fizeram radioterapia
complementar; destes, 75% recidivaram; dos restantes 51%
recidivaram. Nove doentes com recidiva foram sujeitos a 22
cirurgia com os seguintes graus de remocdo de Simpson:
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1(22%), 11(33%), 11I(11%) e IV(33%); quatro destes doentes
foram propostos para radioterapia sendo que 25% recidiva-
ram; dos restantes 66% recidivaram. A sobrevida global aos 5
anos é de 77%.

Conclusdes: Nao € possivel definir o papel da radioterapia
no nosso grupo de doentes. A sobrevida aos 5 anos do nosso
grupo estd em linha com o descrito na literatura.

Paraganglioma selar - localizacao
rara com caracter recorrente

Miguel Ferreira, Ernesto de Carvalho, Célia Pinheiro, Eduardo
Procaci, Luis Rocha, Gongalo Figueiredo, Joao Silva, Carolina
Noronha

Hospital de Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto.

Caso clinico de doente de 79 anos de idade, auténomo,
reformado, sem antecedentes relevantes.

Inicio em 1998 de clinica de cefaleia e sensacao de dimi-
nuicdo da acuidade visual, objectivamente com hemianépsia
bitemporal, sem estase papilar, que levou a diagnéstico por
RM-CE de volumosa lesdo selar com extensdo supraselar.

Operado por via transfenoidal sublabial em 1999 com exé-
rese sub-total alargada e consequente melhoria da visao.

Manteve seguimento em consulta e em 2007 teve novo
agravamento dos CVs provocado por recidiva da lesao expan-
siva de aspecto heterogéneo e multiloculado, captante de
contraste na porcao sélida, com alargamento da sela turca.

Foi re-operado com abordagem transfenoidal endoscopica
endonasal direita, abertura do pavimento selar e remogao
tumoral macroscépica total. Apresentou fistula de LCR verifi-
cada intra-operatoriamente e corrigida com plastia dural do
pavimento da sela turca. O doente melhorou consideravel-
mente do défice campimétrico e imagiologicamente nao se
visualiza residuo tumoral.

A histologia confirmou o resultado de paraganglioma selar.

Assim, a semelhanca dos outros 17 casos publicados na
literatura, este caso pretende chamar a aten¢do para a possi-
bilidade da localizagao rara, a nivel selar, deste tipo de tumo-
res e, como o caso demostra, o seu caracter tendencialmente
recidivante quando nesta localizacao.

Sacrectomia distal por via posterior
por cordoma - Caso clinico e revisdo da
literatura

Wilson Teixeira, Edson Oliveira, José Pedro Lavrador, Sérgio
Livraghi
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Portugal.

Introducdo: O cordoma é um tumor pouco frequente, origi-
nério do tecido ectépico notocordial remanescente, tendo
como localizac¢ao preferencial o sacro (50%). A revisao da litera-
tura dos tltimos anos revelou que este tipo de tumor apresenta
um crescimento lento, mas localmente agressivo e que a viola-
¢ao da capsula tumoral acompanha-se de taxa de recidiva local
de 64% e sobrevida de 8 meses. As op¢des de tratamento adju-
vante sao limitadas na sua eficdcia. A remoc¢do em bloco com
margens livres é actualmente o método mais eficaz, para o con-
trolo a longo prazo e potencial de cura.

Caso Clinico: Doente de 57 anos, sexo masculino, com his-
téria de hipostesia em sela e retencdo urindria com cerca de
10 meses de evolucao.
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Realizou investigacdo etiolégica com RMN que mostrou
lesdo expansiva centrada a S3 e biopsia guiada por TC que
confirmou o diagnéstico de cordoma do sacro. Foi proposta
uma cirurgia radical da lesdo.

Procedeu-se a remog¢ao em bloco do sacro por via poste-
rior, distal a S2 com preservacao da raiz de S2 direita.

O poés-operatdrio imediato decorreu sem intercorréncias
ou complicagoes.

Fez RMN que mostrou remocao total da lesdo e o estudo
andtomo-patolégico revelou remocao completa com margens
livres.

A data da alta, mantinha capacidade de contraccao dos
esfincteres urindrio e rectal, encontrando-se actualmente em
reabilitacao neurolégica e treino de controlo de esfincteres.

Discuss@o e Conclusdo: Este tipo de abordagem por via
posterior é eficaz e segura para a remogao de tumores com
este tipo de localizag@o, pois minimiza a possibilidade de
recorréncia local sem necessidade de recorrer a abordagens
combinadas e consequente aumento da morbilidade.

Schwannoma melanocitico - a falsa
metastase de melanoma

Miguel Ferreira, Ernesto de Carvalho, Mario Gomes, Célia
Pinheiro, Eduardo Procaci, Luis Rocha, Goncalo Figueiredo,
Joao Silva, Carolina Noronha

Hospital de Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto.

Caso clinico de doente de 79 anos de idade, reformado,
autonomo, com antecedentes relevantes de nevo gigante con-
génito dorsal direito.

Historia de exérese de n6dulo subcutaneo em 1982 com
resultado histolégico de “metédstase de melanoma”. Face do
mau progndstico, nao foi realizado nesta altura mais nenhum
tratamento.

Em 2002 novas lesdes subcutaneas, subjacentes ao nevo
congénito, que motivaram entre 2002-2005 exérese total alar-
gada seriada, cujo resultado histolégico nodular foi de “neuro-
cristoma” (células schwannicas, sem atipia, com pigmento
melanico).

Em 2009 novo nédulo de maiores dimensdes na coxa
esquerda, também removido com margens, com novo resulta-
do de “metéstase de melanoma”. Fez RT localizada a coxa.

Em 2012 inicio de quadro clinico radicular S1 esquerdo, a
motivar diagnostico por RM de tumor do cone medular, isoin-
tenso em T1 e T2 e captante de contraste. Foi operado com
exérese tumoral sub-total, limitada pela diminuicdao dos
potenciais evocados sensitivos, cuja histologia foi novamente
“metéstase de melanoma”.

Integrando antecedentes, clinica, tempo de evolucdo e
caracteristicas histolégicas de Schwannoma e melanoma de
inicio benigno e transformagdo maligna no SNC, chegou-se
ao diagnéstico clinico de schwannoma melanocitico, tumor
raro, com multipas localizacoes possiveis, dificil diagnéstico e
prognostico reservado quando se extende ao SNC.

Dado o novo diagnéstico e consequentes caracteristicas de
malignidade iniciou RT lombar, vindo no entanto a falecer 4
meses depois por metastizacdo cerebral multipla.

Assim se conclui que estes tumores raros apresentam habi-
tualmente caracter benigno, podendo estar associados a
nevos congénitos, frequentemente com diagnostico histoldgi-
co dispar e que adquirem caracter francamente maligno
quando se extendem ao SNC.
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Tumores da calote 6ssea em idade
pediatrica - casuistica cirdrgica do
Hospital D. Estefania

Gongalo Novais, Dalila Forte, Pedro Branco, Miguel Correia,
Amets Sagarribay, Mario Matos

Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central —
Hospital D. Estefania.

Introducdo: Os tumores da calote 6ssea em idade pedid-
trica sdo lesoes raras, cuja incidéncia e histéria natural ainda
é pouco conhecida devido a escassez de informacao na litera-
tura médica. Consistem numa vasta gama de patologia,
podendo adquirir caracteristicas benignas ou malignas. O seu
tratamento € cirdrgico e passa pela exérese total da lesao.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo da casuistica
cirdrgica do Servigo de Neurocirurgia Pedidtrica, no Hospital
D. Estefania, entre 2005 a 2014, relativamente a histologia das
lesdes e resultados pds-cirtrgicos, com follow-up minimo de
1 ano.

Resultados: Foram operados 11 tumores da calote dssea
entre 2005 a 2014, com idade média de 6,6 anos (2 a 17 anos),
9 do sexo masculino e 2 do sexo feminino. A manifestacao cli-
nica mais frequente foi uma tumefaccao indolor na regiao do
cranio. Todas as criancas foram operadas com exérese total da
lesao que envolveu remocao do osso infiltrado, por vezes com
necessidade de reconstrug@o por cranioplastia. Apesar de se
tratar de uma série com numero reduzido de doentes, o quis-
to dermdide foi a patologia mais frequente (54,5% dos casos),
seguida de fasciite craniana (18,5%), granuloma eosindfilo
(9%), hemangiopericitoma meningeo (9%) e osteoma oste6i-
de (9%). Obtiveram-se bons resultados pds-cirtrgicos.

Conclusdo: Os tumores da calote 6ssea em idade pediatri-
ca sao muitas vezes lesdes benignas, e a faléncia na exérese
total da lesdo pode resultar em recrescimento ou infeccao.
Apresentam-se alguns casos demonstrativos desta série.

Xantoastrocitoma pleomorfico - a
propdsito de um caso clinico

Silva, J. M., Moreira, S.", Ferreira, M.", Cunha, E.P.", Rocha, L.,
Figueiredo, G.', Pires. M.?, Reis, J.", Pinheiro, C.", Gomes, M.,
Carvalho, E.’

1-Servigo de Neurocirurgia Centro Hospitalar do Porto — Hospital
Santo Anténio; 2-Unidade de Neuropatologia Centro Hospitalar
do Porto — Hospital Santo Anténio.

Introduc@o: Os xantroastrocitomas pleomorficos foram
descritos pela primeira vez em 1979 por Kepes. Todavia, ape-
nas em 1993 a Organizacdo Mundial de Satide (OMS) os clas-
sificou como um novo tipo de tumor do Sistema Nervoso
Central.

Sao tumores raros ( <1% astrocitomas) que afetam maiori-
tariamente criangas e adultos jovens na 22 e 32 décadas de vida
e que se distribuem igualmente por ambos os sexos.
Apresentam-se geralmente no compartimento supratentorial
com predominio pelo lobo temporal e em 70-80% dos casos
por epilepsia, seguida de cefaleia e, mais raramente, défice
neurolégico focal ou hipertensao intracraniana. A sua recor-
réncia média e sobrevida global aos 5 anos é de, respetivamen-
te, 30% e 75-80%, variando consoante as séries. Os fatores de
progndstico mais decisivos s@o: a) extensao da remoc¢ao tumo-
ral; b) presenca de caracteristicas de anaplasia (indice mitoti-
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co, necrose e proliferacao endotelial); e c) presenca da muta-
¢do BRAF V60OE. O tratamento de elei¢do é a ressecao cirirgi-
ca. O papel das terapéuticas adjuvantes estd ainda por definir.

Material e Métodos: Este caso refere-se a um doente do
sexo masculino, 38 anos, sem antecedentes pessoais ou histo-
ria familiar de relevo que, no contexto de uma lipotimia, fez
uma tomografia computorizada e, depois, ressonancia mag-
nética nuclear cranio-encefdlica que revelaram uma lesao
cortico-subcortical frontal esquerda adjacente as meninges,
com componentes sélido e cistico, todavia sem calcificagdes
associadas. Foi proposto, e depois submetido a uma ressecao
cirtrgica da lesdo com exérese macroscopicamente total.

Resultados: O exame andtomo-patolégico revelou tratar-
se de um xantoastrocitoma pleomorfico sem caracteristicas
de anaplasia (grau I OMS).

Conclusdes: Conclui-se, portanto, que os xantoastrocito-
mas pleomorficos, para além de se tratarem de tumores raros,
s3o tumores que se podem apresentar com vdrias atipias
simultaneas, nomeadamente na 42 década de vida, em topo-
grafia frontal e na forma de achado imagiolégico.

Diagndstico e tratamento tardio de
luxacdo cervical bilateral pés-traumatica:
caso clinico

Marisa Cunha', Pedro Santos Silva'?, Paulo Pereira"**, Rui
VaZI,I,S

1-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
2-Faculdade de Medicina, Universidade do Porto; 3-Hospital
CUE Porto.

Introducdo: O tratamento tardio das luxagdes facetdrias
bilaterais cervicais é uma ocorréncia raramente descrita na
literatura, o que levanta problemas na orientacao terapéutica
destes doentes.

Caso clinico: Doente de 44 anos, sexo feminino, sem ante-
cedentes pessoais de relevo. Histéria de politraumatismo na
sequéncia de atropelamento, tendo recebido na altura assis-
téncia hospitalar com alta subsequente. Apés 8 meses, por
manutencao de quadro &lgico cervical recorreu a consulta de
Neurocirurgia. O exame fisico ndo revelou evidéncia de défi-
ces neurolégicos. O estudo imagiolégico demonstrou uma
anterolistesis de C5 sobre C6 (grau II de Meyerding), com
luxacdo facetdria direita e subluxacao facetdria esquerda em
C5-C6. Neste contexto a doente foi submetida a tratamento
cirtrgico por abordagem combinada: facetectomia bilateral
C5-C6 por via posterior, seguida de discectomia anterior C5-
C6 e artrodese com auto-enxerto e placa, seguida de nova via
posterior para fixacdo bilateral com parafusos nas massas
laterais C5-C6. A cirurgia foi efectuada sob monitorizagao
neurofisiolgica, sem qualquer interferéncia nos potenciais
somatossensitivos ou motores. O pés-operatério decorreu
sem complicacdes ou ocorréncia de défices neurolégicos. A
radiografia pés-operatdéria demonstra boa colocagdo da ins-
trumentagao e auséncia de sinais de instabilidade. Aos 3
meses de seguimento a doente refere melhoria muito signifi-
cativa da cervicalgia.

Conclusdo: O tratamento cirdrgico tardio das luxacdes
facetarias bilaterais cervicais é seguro, e imprescindivel para a
correccao da deformidade e descompressao das estruturas
neuroldgicas, mesmo quando, como no presente caso, o diag-
nostico é tardio.
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Sindrome de Brown-Séquard em
Lesdo Cervical Autoinfligida

Luis Rocha, Gongalo Figueiredo, Miguel Simoes Ferreira,
Alfredo Calheiros, Mario Gomes, Ernesto Carvalho
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto EPE.

Introducéo: A lesdao medular mais comum por ferimento
penetrante é devida a armas de fogo, sendo invulgar o trau-
matismo vertebro-medular por instrumento incisivo-cortan-
te. Culmina habitualmente em paraparésia ou paraplegia.
Reporta-se um caso de tentativa de suicidio com objeto cor-
tante, causa de lesdo medular cervical do qual resulta o diag-
ndstico da Sindrome de Brown-Séquard.

Material e Métodos: Homem de 67 anos, com anteceden-
tes de perturbacao depressiva major, seguido em Psiquiatria,
admitido por tentativa de suicido com instrumento cortante
(faca), tendo ponto de entrada cervical anterior — acima da
cartilagem tiroideia, com secao do corpo de C3, componente
endocanalar esquerdo e lesdo osteoligamentar do arco poste-
rior. Clinicamente com hemiplegia esquerda, défice proprio-
cetivo ipsilateral, e anestesia termodlgica contralateral.
Submetido a cirurgia para remocao de objeto e plastia teci-
dual, com abordagem conjunta por Neurocirurgia, Cirurgia
Geral e Cirurgia Vascular. Realizada “drilagem” parcial do
corpo vertebral até espaco endocanalar, remocao de objeto
em movimento Gnico, hemostase e duroplastia.

Resultados: Apresentou melhoria clinica do défice motor
inicial, documentada hemiparésia esquerda grau 1/5, porém,
sem causa determinada, faleceu ao 14° dia de internamento.

Conclusdes: A lesao medular por projétil ou arma branca é
considerada comum em adultos, mas com variagdao demogra-
fica importante. Lipschitz postulou trés mecanismos de lesao
medular por trauma penetrante: dano medular direto da arma
(consentdneo com o caso apresentado); lesdo medular por
esquirola dssea; isquemia e edema por compressao causada
pelo corpo estranho. O Sindrome de Brown-Séquard ocorre
em cerca de 3% dos casos. A abordagem cirtirgica multidisci-
plinar é fundamental, se evidéncia de corpo estranho ou com-
pressao intracanalar, fistula de liquor ou agravamento clinico
progressivo. Este caso reporta um fenémeno singular de feri-
mento autoinfligido (sem descricao similar na literatura revis-
ta) como causa de hemissec¢ao medular cervical.

Sindrome Parsonage-Turner pds
discectomia cervical anterior

Gongalo Figueiredo, Carolina Noronha, Eduardo Cunha, Joao
Silva, Luis Rocha, Miguel Ferreira, Sérgio Moreira, Joaquim
Reis,Célia Pinheiro, Ernesto Carvalho

Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar do Porto EPE.

Introducdo: Sindrome de Parsonage-Turner (SPT) tam-
bém conhecida como amiotrofia neurdlgica ou neurite do
plexo braquial. Caracteriza-se por dor neuropética e parésia
braquial proximal. A etiologia deste sindrome continua a ser
controversa.

Material e Métodos: Doente sexo feminino, 55 anos, com
quadro de parésia do MS esquerdo com 2 meses de evolucao.
Ao exame neuroldgico apresentava parésia MS esquerdo grau
4+/5. RM cervical revelou alteracdes degenerativas marcadas
nos niveis de C3-C6. Submetida a abordagem cervical ante-
rior, com discectomia de C3-C4 a C5-C6 e artrodese com
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cages, placa e parafusos, sem intercorréncias perioperatorias.

Resultados: Ao 8° dia pés-operatoério inicia quadro de dor
intensa, refratdria, na regido deltéide associado a limitagao da
abducao e elevacao do MS direito. TC e RM cervical sem evi-
déncia de compressao endocanalar ou radicular. EMG revelou
lesdo periférica do 2° neurénio motor de C5 e C6 a direita,
compativel com SPT.

Conclusdo: SPT, apesar de raro, pode ser uma complicagdao
pos cirurgia de descompressdo cervical, pelo que devemos
informar os doentes sobre esta possibilidade. O diagnéstico
correto e atempado do SPT pode evitar o recurso a cirurgia ou
outros exames desnecessdrios. O prognoéstico de recuperacao
funcional é geralmente bom na maioria dos casos.

Tuberculoma Epidural - Caso Clinico

Carolina Noronha', Goncalo Figueiredo', Sérgio Moreira', Ana
Matos Machado', Miguel Simdes Ferreira', Célia Pinheiro’,
Ricardo Pestana?, Cicero Silveira?, Michelle Cordeiro’, Pedro
Lima? e Gil Bebiano Andrade®

1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto; 2-
Servico de Neurocirurgia, Hospital Central do Funchal; 3-Servi¢o
de Anatomia Patolégica, Hospital Central do Funchal.

Introducéo: A tuberculose é uma doenca granulomatosa
croénica, de progressao insidiosa.

Nos paises ocidentais, tem ocorrido um novo aumento da
prevaléncia desta doenga proporcional ao aumento da popu-
lacao envelhecida e imunocomprometida.

A tuberculose da coluna vertebral é a forma mais comum
de tuberculose osteo-articular contudo apenas 2% dos casos
se manifestam por compromisso isolado dos elementos pos-
teriores.

Materias e Métodos: Doente de 44 anos, sexo masculino,
Sem antecedentes pessoais ou familiares relevantes.

Quadro dorsalgia inespecifica de instalacdo insidiosa, a
qual se associa nos ultimos dois meses diminui¢ao da forca
muscular e da sensibilidade. Agravamento do quadro nos tlti-
mos dias, tornando-se incapaz para marcha autébnoma.

Sem alteracoes esfincterianas. Nega febre, perda de peso
ou outras alteracoes sistémicas.

Neurologicamente, destaca-se paraparésia espastica grau
4/5, reflexos rotulianos e aquilianos grau 4/4 e reflexos cuta-
neo-plantares em extensao bilateralmente. Hipostesia com
nivel D7-D8 com compromisso da sensibilidade propriocepti-
va.

O estudo com tomografia computorizada e ressonancia
magnética dorsal revelou lesdo epidural posterior centrada a
D4-D8.

Doente foi submetido a tratamento cirtirgico urgente com
exérese lesional total.

Resultados: O estudo diagndstico foi negativo para marca-
dores inflamatérios ou tumorais e a tomografia toraco-abdo-
mino-pélvica normal.

A anatomia patolégica foi compativel com processo infla-
matoério crénico e a prova de Mantoux positiva. Assumiu-se
diagnostico de tuberculose dos elementos raquidianos poste-
riores.

Conclusdo: A tuberculose dos elementos posteriores é
rara, mas potencialmente curavel.

A alterac@o dos padrdes de prevaléncia desta doenga nos
paises individualizados e a auséncia de quadro clinico classi-
co associado, impdem a colocagao desta hipétese diagnostica.
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Abcesso epidural dorsal e
transplante capilar: consequéncia ou
coincidéncia?

Nubélio Duarte, Joao Santiago, Maria Joao Frade
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: A ocorréncia de abcessos epidurais esponta-
neos € rara e nunca foi associada a realizagao de transplantes
capilares.

Material e métodos: Caso clinico.

Resultados: Doente do sexo feminino com 63 anos, imu-
nocompetente, com histéria recente de transplante capilar
por alopécia. Foi admitida noutra instituicdo por febre eleva-
da e dorsalgias com 7 dias de evoluc¢ao, tendo sido transferida
para o CHUC com uma paraparésia rapidamente progressiva,
que culminou numa paraplegia ao fim de 3 dias. A RM-dorsal
revelou uma colec¢do epidural posterior de D5 a D8, com cap-
tacdo periférica e heterégena de contraste. Foi operada de
urgéncia, onde se realizou uma laminectomia dorsal e remo-
¢ao de um abcesso epidural. O estudo microbiolégico revelou
tratar-se de um Staphylococcus aureus meticilino sensivel.
Apesar da reabilitacdo intensiva pés-operatéria, ndo apresen-
tou nenhuma melhoria do quadro neurolégico.

Discussao/Conclusio: O aparecimento de abcessos epidu-
rais espinhais é raro, estd associado a estados de imunopres-
530 e em 18% dos casos ocorre apds procedimentos invasivos
(locais ou distantes). Embora o risco de infecao ap6s a realiza-
¢ao de transplantes capilares seja de 0,4% e a grande maioria
dos casos ocorrer localmente e nas primeiras 48h apds o pro-
cedimento, a evolug@o temporal e o microorganismo respon-
savel pelo abcesso favorecem a associagao de causalidade
entre estes 2 eventos.

Astrocitoma Pilocitico do Cone
Medular do Adulto: Caso clinico e Revisao
da Literatura

José Pedro Lavrador, Edson Oliveira, José Pimentel, Sérgio
Livraghi

Servico de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte; Laboratério de Neuropatologia,
Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: O Astrocitoma Pilocitico do Cone Medular
(APCM) no Adulto é um tumor OMS Grau I. Apesar de os
astrocitomas representarem cerca de 30% de todos os tumo-
res primitivos intramedular com predominio na regido toraci-
ca, foram poucos os casos de astrocitomas pilocitcos intrame-
dulares no adulto reportados até a data.

Caso Clinico: Doente, sexo feminino, 69 anos, é referencia-
da a Consulta externa de Neurocirurgia por cruralgia bilateral.
O exame neuroldgico evidenciou ataxia da marcha com base
alargada, disfuncao esfincteriana com sensacao de replecao
vesical ap6s miccdo e hipostesia em sela. Fez investigacdo
etiolégica por RM que mostrou uma lesdo quistica centrada
ao cone medular. Esta lesao foi classificada como McCormick
Grau II e a doente foi operada. Foi realizada uma laminecto-
mia D10-D11, identificacdo lesional com apoio de ecografia
intra-operatéria seguida de remocao subtotal e abertura quis-
tica para o espago subaracnoideu através de mielotomia
mediana posterior. A doente teve alta de 7 dias ap6s a cirurgia,

Sinapse

193



194

com a marcha auténoma e algaliacao devido a retengdo urind-
ria. O resultado andtomo-patoldgico revelou APCM. Um més
apos a cirurgia, o cateter urindrio foi removido com sucesso. A
RM pés-operatdria mostrou diminui¢ao do efeito de massa do
cisto residual. Nao foi realizado nenhum tratamento adicional
e a doente mantém-se em vigilancia (6 meses até a data), sem
evidéncia de crescimento / recidiva lesional.

Discuss@o e Conclusdo: O APCM do adulto é uma patologia
rara. Sob o ponto de vista epidemioldgico, esta doente tinha
uma idade mais avancada quando comparada com os dois
casos previamente reportados (69 versus 20 e 40 anos de idade).
Nao existe um papel claro para a quimioterapia e radioterapia
no tratamento adjuvante destas lesdes e, sendo lesdes benignas
com sobrevidas longas (70-80% aos 10 anos), a preservacao da
funcao deve ser o objectivo primordial do tratamento.

Hemangiomas vertebrais
expansivos, série de casos clinicos
referentes aos ultimos 5 anos no Centro
Hospitalar Lisboa Central

Gongalo Janudrio', Pedro Branco', Lino Fonseca', Rui Rato', Jodao
Reis?

1-Servico de Neurocirurgia, CHLC; 2-Director do Servico de
Neurorradiologia, CHLC.

Introducdo: Os hemangiomas vertebrais, geralmente
assintomaticos, sdo detectados frequentemente de forma
ocasional mediante diferentes métodos de imagem.
Representam 1% de todos os tumores 6sseos. No entanto,
existe uma variante nosoldgica rara, hemangiomas vertebrais
expansivos que podem ter um comportamento agressivo e
produzir expansao vertebral com destruicao 6ssea, alteragdes
no fluxo sanguineo, fracturas por compressdo e extensao
extra-ossea.

Material e métodos: Consulta seriada de casos clinicos,
com necessidade de tratamento, referentes aos tltimos 5 anos
no Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE.

Resultados: Os hemangiomas vertebrais, habitualmente,
nao necessitam de tratamento, sendo suficiente nestes casos o
controlo imagiolégico regular. Contudo, quando surgem défi-
ces neurolégicos ou queixas dlgicas intensas o tratamento
torna-se fundamental para fazer face a essas mesmas queixas
ou aos défices associados. Hé varias opgoes terapéuticas dispo-
niveis, que devem ser ponderadas para cada caso em particular

Os hemangiomas associados com queixas &lgicas locais sdo
tratados habitualmente com radioterapia. A dose habitual frac-
cionada é de 3.0 Gy. Estdo descritos alguns casos de transforma-
¢ao maligna provavelmente por tratamentos repetidos com
radioterapia. Publicacdes recentes sugerem a embolizagdao
como procedimento pré-operatdrio para diminuir complica-
¢Oes cirtrgicas por hemorragia difusa destas lesdes. O trata-
mento da compressdo radicular ou medular € cirtrgico,
mediante descompressdo de estruturas neurolégicas e recons-
trucdo vertebral se necessaria. Os estudos disponiveis na
bibliografia recomendam sempre complementar este trata-
mento com radioterapia para evitar recidivas. Estd também
descrito em vdrios estudos publicados, a possibilidade destas
lesdes poderem ser tratadas com aplicagdes locais de dlcool. No
caso de uma vértebra afectada por um hemangioma apresentar
fractura ou colapso, traumético ou espontdneo, o tratamento
deve ser orientado para aliviar os sintomas; um dos tratamen-
tos indicados € a vertebroplastia.
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Conclusdes: Os hemangiomas vertebrais sao lesdes geral-
mente benignas detectadas acidentalmente em doentes
assintomdticos; uma percentagem baixa destas lesdes pode
ter um comportamento agressivo com extensdo extra-6ssea,
atingimento espinal e subsequentes sequelas neurolégicas
devastadoras. Os métodos de imagem sao de grande utilidade
para a detecgao deste tipo de lesdes, que devem ser conside-
radas no diagnéstico diferencial em doentes com sintomas
mielopéticos e lesdes destrutivas na coluna vertebral. Estao,
disponiveis diversas técnicas de tratamento, cirurgia bem
como outras modalidades alternativas, incluindo neo-adju-
vantes e/ou adjuvantes. Os casos referentes ao nosso centro,
foram todos submetidos a vertebroplastica, com um dos
doentes a necessitar de radioterapia adjuvante.

Abordagem multidisciplinar e
complicacdes no tratamento de
paraganglioma toracico com compressao
medular - caso clinico

Jodo Paulo Andrade, Angela Bravo, Ana Luis, José Cabral
Servico de Neurocirurgia, CHLO - Hospital Egas Moniz.

Introducio: Paragangliomas sdo tumores com origem nos
ganglios do sistema nervoso auténomo, mais frequentemente
originados nas células no golfo jugular ou corpusculo caroti-
deo. Sdo tumores de crescimento lento, muito vascularizados
e capsulados. No raquis estao mais frequentemente localiza-
dos na cauda equina. Existem vérios casos descritos de para-
gangliomas tordcicos ndo funcionantes.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso de uma doente
de 44 anos, sem antecedentes pessoais de relevo, que recorre
aos servicos de satde por toracalgia associada a sintomas
sugestivos de compressao medular. Foi submetida a TC e RM
tordcica que revelaram lesao s6lida, com captacao de contras-
te, extra-pulmonar, com invasao de D1, D2 e D3 e compressao
medular nessa topografia. Foi colocada indicacao cirdrgica
para descompressdo medular. Durante a cirurgia verificou-se
instabilidade hemodinamica que foi atribuida ao facto da
lesdo ser francamente hemorragica. Durante o periodo pés-
operatério a doente manteve-se estavel e programou-se
embolizacdo e exérese do restante componente tumoral por
toracotomia. Durante o procedimento endovascular verifi-
cou-se marcada instabilidade hemodinamica e hipertensao
acelerada pelo que se interrompeu o procedimento e se ini-
ciou administracao de alfa-bloqueante. Ficou internada na
UCI para estabilizacao hemodinamica. A doente foi posterior-
mente submetida a toracotomia e exérese total do tumor sob
terapéutica alfa e beta-bloqueante. Durante o restante inter-
namento verificou-se normalizacdo da tensao arterial. Foi
submetida TC tordcica que documentou exérese total da
lesdo. Durante o seguimento houve total remissao da toracal-
gia e inexisténcia de sinais neuroldgicos focais.

Conclusao: A abordagem terapéutica para tratamento dos
paragangliomas deve ser multidisciplinar envolvendo endo-
crinologistas, neurorradiologistas, intensivistas e neurocirur-
gides. A embolizacdo prévia destes tumores permite um
melhor controlo intra-operatério da lesdo. Apesar de raros os
tumores podem funcionantes, levando a necessidade de tera-
péutica prévia com alfa-bloqueantes para impedir complica-
¢oes geradas pela instabilidade hemodinamica.
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Intrumentacdo da coluna cervical
superior por fractura tipo Il da odontoide
em doente com sindrome de Klipel-Feil

Joao Paulo Andrade, Luis Marques, Joaquim Pedro Correia
Servigo de Neurocirurgia, CHLO — Hospital Egas Moniz.

Introducéo: A anomalia de Klippel-Feil é uma alteracao do
desenvolvimento embriondrio que resulta em vdrias sindro-
mes diferentes com uma caracteristica comum - a fusao assi-
métrica de vértebras cervicais. Esta condicao condiciona difi-
culdades no planeamento de cirurgias de fixacdo da coluna
cervical, mais especificamente da charneira cranio-vertebral
pela inexisténcia de referéncias anatémicas cldssicas.

Caso clinico: Os autores relatam o caso de um homem de
25 anos, vitima de acidente de viacdo do qual resultou trau-
matismo tordcico, abdominal e cervical. Tratava-se de doente
com histéria de hipoacusia e assimetria facial. Ao exame
objectivo apenas se objectivava a assimetria facial. Nao apre-
sentava défices neurolégicos focais. Foi submetido a TC da
coluna cervical que revelou fractura da ap6fise odontéide tipo
1I e fusdo vertebral de C2 a C4. Ap6s planeamento com recur-
so a reconstrucoes das imagens de TC o doente foi submetido
a fixagdo C1-C3-C4. Durante a cirurgia verificou-se como
intercorréncia a saida de LCR com a colocagao do parafuso de
C1 esquerdo pelo que foi aplicada cola biolégica. Durante o
periodo poés operatério tolerou levante sem novos défices
neurolégicos focais, e sem sinais de fistula de LCR.

Conclusdo: A técnica de fixag@o posterior da coluna cervi-
cal implica planeamento cuidado com recurso a imagens de
TC para obter a posi¢do correcta de colocagdo do material de
fixacao. Esta tarefa torna-se mais dificil em doentes com mal-
formacoes da charneira cranio-cervical. Novos avancos tec-
noldgicos permitem um melhor planeamento pré-operatorio.

Dermartofibrosarcoma protuberans -
compressao medular por tumor cutaneo

Vitor Castro, Pedro Pais, Joana Monteiro, Rui Manilha, Ana
Oliveira, Vitor Goncalves, Manuel Cunha e Sa
Hospital Garcia de Orta.

Introducdo: O Dermatofibrosarcoma Protuberans é um
tumor cutaneo raro, que corresponde a aproximadamente
0.1% de todas as neoplasias e com incidéncia estimada entre
1 e 4 por milhdo de habitantes. Distribui-se preferencialmen-
te pelo tronco (50%) e extremidades (30%), sendo menos fre-
quente na face, escalpe e pescogo. O diagnoéstico é anadtomo-
patolégico e 15% apresentam componente sarcomatoso que
confere pior prognéstico. Cresce por invasdo local, mas até 5%
metastizam. O tratamento consiste inicialmente na remocao
cirtrgica, que se for total e com margem é curativo. 90% dos
tumores tém translocagao t(19;22) da qual resulta uma activa-
¢do continua da proteina tirosina cinase. Nos casos de recidi-
va, impossibilidade de remocao completa ou metastizacao,
pode ser realizada terapéutica adjuvante com inibidor da tiro-
sina cinase (Imatinib) ou radioterapia. Foram ja descritos
casos de compromisso de estruturas neurolégicas por exten-
sdo intracraniana em lesdes do escalpe. Nao foi encontrado
na literatura nenhum caso de compressao medular.

Material e métodos: Revisdo da literatura e apresentacdo
de caso clinico.
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Resultados: Relatamos o caso de um doente de 43 anos,
sexo masculino, com antecedentes de autismo, amaurose e
epilepsia, operado a Dermatofibrosarcoma Protuberans dorsal
cutaneo 8 anos antes. Desenvolveu quadro de paraparésia pro-
gressiva ao longo de duas semanas, seguido de retencao urina-
ria. No exame objectivo destacava-se uma paraparésia com
forca grau 2, hiperreflexia e Babinsky bilateral, com nivel sen-
sitivo dorsal alto. A Ressonancia Magnética mostrou compres-
sao medular extrinseca entre C7 e D2 por extensdo intracana-
lar de lesdo dos tecidos moles paravertebrais direitos e extensa
destruicao 6ssea. Foi submetido a laminectomia C7-D2 de
urgéncia. O resultado anatomo-patoldgico revelou tratar-se de
um dermatofibrossarcoma protuberans com componente sar-
comatoso. O doente melhorou dos défices com fisioterapia
(forca grau 4), e estad proposto para radioterapia adjuvante.

Conclusdes: Reportamos o primeiro caso de compressdao
medular por Dermatofibrosarcoma Protuberans.

A sobrevida e qualidade de vida apés
tratamentos complementares para
Meduloblastoma - caso clinico.

Carolina Noronha', Luis Rocha’, Sérgio Moreira', Célia
Pinheiro’, Ricardo Pestana’, Cicero Silveira?, Pedro Lima?,
Michelle Cordeiro®, Ana Paula Ornelas*® e Gil Bebiano Andrade?
1-Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto; 2-
Servico de Neurocirurgia, Hospital Central do Funchal; 3-Servico
de Anatomia Patolégica, Hospital Central do Funchal; 4-Servico
de Pediatria, Hospital Central do Funchal.

Introducdo: O Meduloblastoma é o tumor cerebral malig-
no mais comum em idade pedidtrica.

Classifica-se em 5 variantes histoldgicas (OMS) e o seu
prognostico depende de caracteristicas clinicas e associadas
ao tumor.

A implementacdo de tratamentos complementares com
quimioterapia de altas doses e radioterapia permitiu uma
melhoria significativa na sobrevida global destes doentes.
Contudo, foi igualmente exponencial o aumento das morbili-
dades associadas.

Material e Métodos: Crianga com antecedentes de medu-
loblastoma vermiano operado aos 4 anos (2007). Fez radiote-
rapia e quimioterapia adjuvantes.

Aos 11 anos (2014), é admitida por quadro de hipertensao
intracraniana. Ao exame neuroldgico destacam-se sequelas do
tratamento cirdrgico e complementar: atraso do desenvolvi-
mento neurocognitivo, ataxia troncular e da marcha. Surdez
neurossensorial bilateral.

Foi submetida a craniotomia suboccipital mediana e exé-
rese lesional subtotal.

A neuropatologia foi de Astrocitoma anaplasico, grau III
OMS.

Conclusdes: Apresentamos o caso de uma crianca com
diagnéstico de meduloblastoma com devastadoras sequelas
atribuiveis a terapéutica complementar que efectuou.

Na literatura, estdo extensamente descritas as sequelas a
longo prazo destas terapias complementares.

O meduloblastoma é um tumor biologicamente heterogé-
neo. Ao longo das ultimas décadas, avangos na compreensao
da biologia tumoral tém permitido uma melhor estratificacao
prognostica e consequente melhor adequacdo terapéutica.
Adicionalmente, levard a descoberta de novos alvos terapéuti-
cos, mais individualizados.
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Ainda que a sobrevida destes doentes tenha aumentado, as
debilitantes sequelas dos tratamentos complementares actuais
tornam crucial a descoberta de novos regimes terapéuticos
mais adequados.

Cirurgia de angioma cavernoso da
protuberancia em doente com idade
pediatrica - aspetos anatomo-cirdrgicos
da via pré-sigmoide

Pedro Monteiro"?, Osvaldo Sousa'?, Anténio Vilarinho', Rui
Vazl,2,3

1-Servico de Neurocirurgia do Hospital de Sao Joao; 2-
Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de
Neurociéncias do Hospital CUF Porto.

Introducdo: Os angiomas cavernosos do tronco (ACT) em
idade pedidtrica sao habitualmente diagnosticados inciden-
talmente ou no contexto de hemorragia espontanea. Nestas
idades encontra-se descrita na literatura uma importante taxa
de hemorragia e uma ainda maior taxa de re-hemorragia
(~5%/doente/ano), pelo que é proposta indicagdo cirdrgica
em doentes sintomadticos e/ou com hemorragia documenta-
da. O acesso cirtrgico é varidvel dependendo do contacto pial
e do conhecimento das “safe entry zones”.

Material e métodos: Apresentacao de caso clinico.

Resultados: Crianca de 3 anos, previamente saudavel,
com instalacdo stibita de diminuicdao da for¢a muscular da
mao e membro inferior esquerdos, discretamente agravada
nos dias seguintes mas mantendo marcha auténoma, por
lesdo hemorrédgica na hemi-protuberancia direita, com mode-
rada captacao periférica de contraste, sem edema local e sem
estruturas vasculares andémalas adjacentes, compativel com
angioma cavernoso. Perante a proposta cirtrgica e riscos ine-
rentes, a decisdo parental inicial foi de recusa, tendo-se verifi-
cado melhoria indolente do estado neurolégico. Cerca de 3,5
meses apds o evento inicial constatou-se novo agravamento
da hemiparésia por re-hemorragia e discreto aumento do
ACT, tendo sido novamente proposta para cirurgia.

A doente foi submetida a remocao microcirtrgica total da
lesdo, sob monitorizacdo neurofisiolégica intra-operatéria
(PEM, PESS, EMG VII e PEA), com acesso temporo-occipital
direito pré-sigmoide transtentorial.

A data da alta a doente apresentava discreta hemiparésia
(4+), em recuperacao, sem alteracdes de nervos cranianos e
sem outras complicacgdes.

Conclusdes: Pretende-se com este caso ressalvar a indica-
¢ao cirdrgica formal em ACT hemorrégicos, pelo elevado risco
hemorragico e inerente agravamento neurolégico, e expor os
dilemas e particularidades anatémicas petro-mastoideias na
indicacao, pouco habitual em idade pediatrica, de uma via pré
sigmoide.

Calcificacdo Discal Cervical ou
espondilodiscite? Um diagndstico
diferencial dificil

Pedro Moura Branco', Miguel Correia?, Amets Sagarribay?,
Mirio Matos?, Mariana Diogo®, Carla Concei¢ao®

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Unidade de Neurocirurgia
Pedidtrica — Hospital D. Estefania; 3-Servico de Neurorradiologia
— Centro Hospitalar Lisboa Central.
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Introducdo: A espondilodiscite ndo iatrogénica é mais
comum has criang¢as que nos adultos, apresentando uma sin-
tomatologia incaracteristica. A calcificacdo discal idiopatica é,
por sua vez, uma patologia rara na populacao pedidtrica, exis-
tindo apenas 200 casos descritos. Esta patologia causa cervi-
calgias e torcicolos, tendo de ser considerada no seu diagnos-
tico diferencial.

Resultados: Os autores apresentam um caso de uma crian-
¢a de 4 anos, sexo feminino, que recorre ao hospital queixas de
torcicolo e cervicalgias intensas com 15 dias de evolugdo. Ao
exame objetivo destaca-se uma posicdo preferencial de rota-
¢do cervical para a direita, sem défices associados. Como ante-
cedentes salienta-se uma amigdalite 7 dias antes.
Analiticamente apresentava uma discreta leucocitose com
aumento da PCR. TC da Coluna Cervical e RM-Cervical apre-
sentavam cifose cervical e calcificacdo do disco de C3-C4 e C4-
C5 com hérnia esponjosa em C4, associada a hipersinal T2
desse corpo e captacao de contraste. Iniciou antibioticoterapia
tripla pela suspeita de espondilodiscite, que nao se confirmou.
Foi colocado colar cervical durante 4 semanas para alivio sin-
tomdtico. Houve uma melhoria clinica e imagiolégica progres-
siva. O exame de controlo ao ano mostrou uma quase norma-
lizacao da curvatura cervical e diminuicao da calcificagao.

Discussao: A calcificagao discal idiopdatica é uma patologia
benigna e auto-limitada que raramente exige cirurgia. Estd
associada a um estado inflamatério com leucocitose e
aumento da PCR. Imagiologicamente pode apresentar calcifi-
cacao discal associada a inflamacgao dos pratos vertebrais
adjacentes. Em 6 meses apresenta, geralmente, uma normali-
zagdo imagiol6gica completa. A espondilodiscite exige trata-
mento dirigido, apresentando sequelas fibrdticas pds-trata-
mento. Dada a sobreposi¢do clinica, analitica e imagioldgica
destas duas patologias € dificil o diagndstico de calcificacdo
idiopética antes da instituicao terapéutica.

Conclusdo: E dificil diferenciar entre espondilodiscite e
calcificacdo discal idiopdtica sendo no entanto importante
conhecer esta patologia dado o seu caracter benigno e autoli-
mitado.

Compressao Medular em Doente com
Mucopolissacaridose VI - Caso Clinico

Rui Tuna'? Pedro Monteiro'?, Paulo Pereira'? Josué Pereira'?,
Rui Vaz1,2,3

1-Servico de Neurocirurgia do Hospital Sdo Jodo; 2-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de Neurociéncias
do Hospital CUE

Introducdo: A Mucopolissacaridose tipo VI, uma doenca
genética autossémica recessiva rara (prevaléncia estimada de
1/5.000 a 1/1.505.160 casos) carateriza-se por um defeito no
catabolismo dos glucosaminoglicanos, cuja acumulagdo é
responséavel pela sintomatologia nesta patologia. Associada a
uma marcada variabilidade fenotipica a nivel sistémico, a
nivel do SNC sdao mais comuns a compressao mielorradicular
e hidrocefalia.

Caso Clinico: Adolescente de 16 anos, residente nos
Agores, com diagnéstico ja conhecido de MPS VI grave com
envolvimento multissistémico, sob terapéutica de substitui-
¢ao enzimatica.

Antecedentes de estenose da charneira cervico-occipital a
motivar laminectomia cervical C2-C5 em 2003 e revisdo da
descompressao craniocervical com remocao adicional do
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arco posterior de C1 em 2008 complicado por fistula de LCR
com necessidade de revisao cirdrgica e colocacdo tempordria
de DVE. Em 2011 necessidade de colocacao urgente de DVP
por hipertensao intracraniana.

Por desenvolvimento de tetraparésia incapacitante com
piramidalismo, secundério a um estreitamento do canal
medular a nivel cervical, por recidiva da estenose da charnei-
ra, associado a estenose a nivel dorsal, foi submetida em
9/2014 a revisao da descompressao da charneira cervicoocci-
pital (C0-C5) e laminectomia D2-D4, com remocao de bandas
fibréticas em local de laminectomias prévias. Cirurgia compli-
cada por fistula de LCR e disfuncao da DVP, com necessidade
de revisao do shunt.

A doente faleceu um més apos a cirurgia, ja em fase de
recuperacgao, por complicacao respiratéria obstrutiva alta.

Conclusdo: A compressdao medular, nomeadamente a nivel
cervical alto e toraco-lombar, constitui uma complicacao fre-
quente na MPS VI, com séries a mostrar que até 50% dos
doentes tém compressdo medular cervical. O presente caso
exemplifica o envolvimento vertebro-medular associado a
esta patologia, assim como a necessidade de versatibilidade
na abordagem cirtrgica destes doentes.

Esclerose Tuberosa - Um caso de
Astrocitoma subependimario de células
gigantes

Ricardo Malcata Nogueira, Miguel Correia, Amets Iraneta,
Mairio Matos

Departamento de Neurocirurgia Pedidtrica - Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central; Servico de
Neurocirurgia, Hospital de Sao José, Centro Hospitalar de Lisboa
Central.

Introducio: A Esclerose Tuberosa (ET) é um disttrbio neu-
rocutdneo caracterizado pelo aparecimento de hamartomas
em diversos 6rgdos causado por mutagdes nos genes de supres-
sdo tumoral TSC1 e TSC2. Por vezes o diagndstico € realizado
através da chamada triade de Vogt: crises convulsivas, atraso
desenvolvimento e angiofibroma facial. No encéfalo a doenca
manifesta-se através de tubérculos corticais, nddulos gliais e
astrocitomas de células gigantes. As manifesta¢des neurologi-
cas constituem a principal causa de morbilidade e mortalidade.

Material e Métodos: Crianca de 5 anos de idade, evacuada
de Cabo Verde por quadro de cefaleias com 1 ano de evolucao
de agravamento recente, associadas a vomitos, alteracoes da
marcha, diminuicao da forga muscular e episédio tinico de
crise convulsiva. Apresentava pequenas lesoes hipopigmenta-
das na face posterior esquerda do pescoco assim como na
coxa direita. Os exames de imagem revelaram lesdo expansiva
intraventricular preenchendo e alargando o buraco de Monro
a direita e com expressao para o interior do corno frontal e 3°
ventriculo, com aparente insercao na parede externa do bura-
co de Monro que condicionava hidrocefalia supratentorial
assim como duas calcificacoes ependimarias e pequena lesao
caudada direita sugestiva de vesicula de neurocisticercose Foi
submetida a excisdo total da lesdo através de uma abordagem
inter-hemisférica transcalosa.

Resultados: O exame anatomopatolégico revelou tratar-se
de um astrocitoma subependimadrio de células gigantes (Grau I
OMS). O pds-operatdrio decorreu sem intercorréncias e a crian-
¢a teve alta sem qualquer défice neurolégico, mantendo segui-
mento em consulta.
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Conclusdo: O diagndstico da ET é clinico pelo que deve
estar sempre presente no nosso raciocinio clinico, principal-
mente em doentes em idade pedidtrica com histéria de crise
convulsiva e lesdes cutaneas hipopigmentadas. O diagnéstico
precoce permite uma avaliagdo multissistémica e a prevencao
do desenvolvimento de anormalidades em outros 6rgaos.

Cavernoma Epidural Dorsal - Uma
Manifestacdo Rara de uma Patologia Rara

Inécio Reis', Armando Lopes? Maria Joao Frade®

1-Interno Complementar de Neurocirurgia - CHUC,; 2-Assistente
de Neurocirurgia, 3-Assistente Graduada de Neurocirurgia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra (CHUC).

Introducao: Apesar de ser possivel a ocorréncia de caver-
nomas em qualquer parte do neuro-eixo o aparecimento des-
tas lesdes na regido espinhal é uma ocorréncia rara havendo
somente cerca de 80 casos descritos na literatura. A maioria
destas lesdes surge no espaco epidural dorsal manifestando-
se clinicamente de forma insidiosa.

Material e Métodos: Os autores descrevem um caso clinico
de um doente que recorre ao Servigo de Urgéncia por uma para-
parésia rapidamente progressiva apds traumatismo vertebro-
medular do qual resultou uma fractura dorsal associada a um
hematoma epidural.

Resultados: Sdo expostos 0s exames complementares rea-
lizados bem como os achados intraoperatérios e o resultado
andtomo-patolégico da lesdo epidural.

Conclusdes: Uma lesdo rara, o cavernoma epidural dorsal
manifesta-se tipicamente de forma insidiosa. A ocorréncia de
um hematoma epidural pds-traumdtico por ruptura de um
cavernoma € ainda mais invulgar havendo ao todo 2 casos
descritos na literatura.

Fistula carétido-cavernosa, caso
clinico

Gongalo Janudrio, Dalila Forte, Luis Cardoso, Lia Pappamikail,
Carlos Vara Luiz, Nuno Reis
Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE.

Introducio: As fistulas cardtido-cavernosas sao uma pato-
logia rara. Caracterizam-se por originar uma comunicacao
patolégica entre a artéria carétida interna e o seio cavernoso.
Classificadas em directas e indirectas. Sendo que as fistulas
directas tém uma comunicagdo anormal entre a artéria e o seio.
Nas formas indirectas a ligacao é feita entre os ramos menin-
geos da carétida e o seio cavernoso.

Material e métodos: Apresentamos um caso clinico, de um
doente de 38 anos de idade com um quadro de proptose ligei-
ra e equimose infraorbitaria observado multiplas vezes na
Urgéncia sem diagnéstico correcto. Observado pela equipa de
Neurocirurgia, que constatou ter clinicamente uma fistula
carétido-cavernosa que foi confirmada por angiografia.

Resultados: O doente realizou angiografia que identificou
fistula carotido-cavernosa, com aferentes durais provenientes
de ambas cardtidas e drenagem venosa retrograda para a veia
oftdlmica direita que se encontrava ectasiada. No mesmo pro-
cedimento realizou-se emboliza¢do do seio cavernoso direito
com espiras, obtendo-se marcada lentificacao e reducao do
débito fistuloso e da drenagem pela veia oftalmica.

Conclusdo: O propésito deste artigo é o de descrever um
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caso clinico em que a sintomatologia referida inicialmente
pelo doente levou a realizacdo de diferentes exames comple-
mentares de diagndstico que desta forma permitiram chegar
ao diagnoéstico desta patologia pouco frequente. Apds o cor-
recto diagnoéstico o doente foi encaminhado para realizacao
de terapia endovascular, com sucesso. O doente encontra-se
curado, assintomatico.

Hematomas epidurais relato de um
caso clinico

Gongalo Janudrio, Ricardo Nogueira, Pedro Branco, José Bris,
Luis Cerqueira
Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE.

Introducdo: A incidéncia do Hematoma Epidural corres-
ponde a 1% dos doentes admitidos nos servico de urgéncia
por traumatismo craneoencefalico. A relacao homem:mulher
é de 4:1. Habitualmente ocorre em adultos jovens, raramente
antes dos 2 anos de idade ou depois dos 60 anos.

Material e métodos: Relatamos um caso clinico de uma
doente previamente autbnoma que teve uma queda da propria
altura. A quando da observagado no servico de urgéncia a doen-
te encontrava-se em coma (escala de coma de Glasgow: 4).

Resultados: Em cerca de 85% dos casos a origem € arterial
(artéria meningea média é a fonte mais comum dos
Hematomas epidurais da fossa média). Muitos dos casos res-
tantes sdo devidos a hemorragia da veia meningea média ou
dos seios venosos da duramater.Em 70% dos casos o epicen-
tro estd a nivel do pterion, ocorrendo lateralmente sobre os
hemisférios. Os restantes ocorrem na fossa frontal, occipital e
posterior (5-10% respectivamente). O diagndstico e o trata-
mento 6ptimos dentro das primeras horas de evolugao resul-
ta numa mortalidade estimada de 5-10%. Sendo que a morta-
lidade sem um intervalo licido duplica-se. A presenga de
reflexo cutaneo-plantar em extensdo bilateralmente ou a des-
cerebragdo pré-operatéria tém pior progndstico. As causas de
morte mais frequentes neste caso sdo faléncia respiratoria
secunddrio a uma lesdo do mesencéfalo causada por uma her-
niacdo transtentorial. A doente realizou TC-CE que revelou
volumoso hematoma epidural bilateral fronto-parietal subja-
cente a fractura na sutura sagital. Foi levada de urgéncia ao
bloco operatdrio tendo sido realizada craniotomia bifronto-
parietal e drenagem de volumoso hematoma epidural.
Observadas e encerradas multiplas laceragoes do seio longitu-
dinal superior. Ap6s a intervengdo cirdrgica a doente ficou em
observacao na unidade de cuidados intensivos.

Conclusoées: A particularidade do caso clinico apresenta-
do, prende-se com a dimensao da lesdo bem como a sua loca-
lizagdao. Mesmo tendo sido realizadas, em tempo titil, todas as
manobras de suporte médico e cirtirgico a doente acabou por
falecer.

Estudo de impacto da técnica
cirdrgica e tipo de anestesia no outcome
de doentes submetidos a drenagem de
hematoma subdural crénico e subaqgudo

Jodo Paulo Andrade, Miguel Brito, Joaquim Pedro Correia
Servico de Neurocirurgia, CHLO - Hospital Egas Moniz.

Introducdo: O hematoma subdural cronico e subagudo é

uma das patologias mais prevalentes nos servicos de neuroci-
rurgia, motivando vérias cirurgias e internamentos por vezes
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longos e dispendiosos. A melhor forma de tratar esta patolo-
gia mantém-se altamente controversa.

Material e métodos: Os autores reviram cirurgias por
hematoma subdural crénico e subagudo num tnico centro e
foram analizadas vdrias varidveis relacionadas com as carac-
teristicas imagiologicas do hematoma, tipo de anestesia e
especificidades da técnica cirtrgica. Como medidas de outco-
me foi avaliada a existéncia de recidiva do hematoma e foi
efectuada andlise retrospectiva e contactados doentes e fami-
liares para se determinar o score de Rankin modificado e o
Glasgow Outcome Score.

Resultados: Foram analizadas 107 cirurgias das quais 65.5%
em doentes do género masculino. As idades dos doentes varia-
ram entre os 39 e 0s 92 anos com uma média de 75.5. Em 78.5%
dos casos foram efectuados 2 ou mais buracos de trépano,
sendo que em apenas 2.8% dos casos se procedeu a cranioto-
mia. Foram colocados drenos em 33 casos (30.8%) dos quais
78.8% foram colocados no espaco subdural. Em 50.5% dos
casos os doentes foram operados sob anestesia local.
Verificou-se recidiva do hematoma em 18.7% dos casos. O
score de Rankin modificado e Glasgow Outcome scale foram
em média 2.24 (DP 1.76) e 3.96 (DP 1.13) respectivamente.

Conclusdo: Apesar da amostra ndo ter dimensao suficien-
te para se poder tirar conclusoes estatisticamente significati-
vas o namero de recidivas foi semelhante independentemen-
te da utilizacao de drenos. Sao necesséarios estudos com maior
amostra para poder tirar conclusoes definitivas quanto a téc-
nica cirtrgica ideal para tratamento desta patologia.

Miocardiopatia de Takotsubo Apoés
Rotura Aneurismatica

Rato, Joana; Pereira, Ricardo; Gongcalves, Jorge
Servigo de Neurocirurgia - CHUC.

Introducao: Alteracdes da normal mobilidade da parede
do miocérdio sdao complicacdes conhecidas de hemorragia
subaracnoideia (HSA); a sindrome de Takotsubo é uma dessas
entidades, habitualmente transitéria, que envolve acinesia
ventricular esquerda apical e mimetiza uma sindrome coro-
ndria aguda.

Material e Métodos: Faz-se a andlise descritiva e retrospec-
tiva do caso clinico de uma doente, com base no processo clini-
co e exames complementares de diagnoéstico nele constantes.

Resultados: Relatamos um caso de uma doente de 41 anos,
com antecedentes de cirurgia transfenoidal a adenoma hipofi-
sario, com um aneurisma gigante da artéria Al esquerda, diag-
nosticado por angio-TC-CE ap6s ter dado entrada no servigo
de Urgéncia com cefaleias. Havia realizado RM-CE 4 meses
antes, sem lesao identificada. Foi intervencionada por via sub-
frontal, tendo havido rotura aneurismadtica intra-operatoria.
Ainda durante o periodo intra-operatério, instalou-se instabi-
lidade hemodinédmica, alteracdes do tracado de ECG e aumen-
to da enzimologia cardiaca. Ficou ventilada e no primeiro dia
poOs-operatorio realizou ecocardiograma, que revelava altera-
¢oes da mobilidade da parede ventricular esquerda, sendo
diagnosticada miocardiopatia de Takotsubo. Apresentava-se
com EG 11t, optando-se por sedar e ventilar, para melhor con-
trolo hemodinamico, ficando internada na Unidade de
Cuidados Intensivos. Apesar de suporte aminérgico e inotropi-
co em doses elevadas, manteve pressdes de perfusdo baixas,
com TA médias na ordem dos 50mmHg. Perante continuada
instabilidade hemodinamica, repetiu ecocardiograma ao 2°
dia, que revelou acinésia do terco médio e distal da parede
ventricular esquerda, com baixa fraccao de ejeccdo. Ao 4° dia
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instalou-se midriase fixa, pelo que realizou TC-CE urgente que
revelou edema cerebral difuso e perda de diferenciagao corti-
co-subcortical. Foram realizadas provas de morte cerebral.
Conclusdes: As alteragoes do miocardio sdo factores de
risco independentes para um mau resultado em doentes com
HSA. Apesar da Sindrome de Takotsubo ter habitualmente um
curso benigno, neste caso cursou com choque cardiogénico e
contribuiu decisivamente para o desfecho desfavoravel.

Reabsorcao completa de retalho
o6sseo autdélogo em cranioplastia apés
craniectomia descompressiva - caso
clinico e revisdo da literatura

Dalila Forte, Lino Fonseca, Gong¢alo Janudrio, Anabela Nabais,
Nuno Reis
Servico de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Introducdo: A craniectomia descompressiva é um procedi-
mentos cirdrgico comum realizado em contexto de urgéncia
para tratamento de edema cerebral secundério a multiplas
causas: traumatismo cranio-encefalico, isquémia ou hemor-
ragia. Apo6s a resolucao do edema e estabilizacdo da situagdo
clinica do doente, é necessaria a realizagao de cranioplastia
para correcao do defeito 6sseo. A utilizagao de osso autélogo
armazenado na parede abdominal do doente é um método
seguro, pratico e econémico que diminui o risco de rejeigao.
No entanto, em alguns casos, verifica-se a faléncia da re-
implantagdo 6ssea devido a absor¢ao do retalho, com disrup-
¢do estrutural da calote e necessidade de nova cirurgia.

Caso clinico: Os autores reportam o caso de uma doente
do sexo feminino, de 58 anos de idade, admitida no Servico de
Urgéncia do Hospital de Sao José com o diagnéstico clinico e
imagioldgico de acidente vascular isquémico maligno da arté-
ria cerebral média direita com transformacdo hemorragica
subsequente apds trombodlise endovenosa. Foi realizada cra-
niectomia descompressiva, tendo o retalho ésseo sido arma-
zenado na parede abdominal da doente, com recuperagdao
neurolégica progressiva. A data de alta a doente apresentava
apenas hemiparésia esquerda discreta. Foi realizada cranio-
plastia com reposi¢do do osso autélogo 6 meses apds a pri-
meira cirurgia, com bom resultado cosmético e sem registo de
intercorréncias. Foi reavaliada 4 meses depois por defeito
estrutural progressivo do contorno do cranio, sem sinais de
infecdo local associados. Realizou TC-CE com reconstrugao
tridimensional que revelou absorcdo praticamente total do
retalho 6sseo. Encontra-se atualmente a aguardar nova cirur-
gia para colocacao de implante pré-fabricado.

Conclusdo: A reabsor¢do dssea do retalho autélogo apés
cranioplastia € uma complicacao possivel deste procedimen-
to. E mais frequente em idade pedidtrica, ap6s criopreserva-
¢do, com retalhos 6sseos de grandes dimensoes e quando o
intervalo de tempo decorrido entre a craniectomia e a re-
implantacdo do retalho é prolongado.

Hemorragia de Duret pés drenagem
de Hematoma Subdural Crénico

Gongalo Figueiredo, Carolina Noronha, Eduardo Cunha, Joao
Silva, Luis Rocha, Miguel Ferreira, Sérgio Moreira, Célia
Pinheiro, Ernesto Carvalho

Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar do Porto EPE.

Introducgado: Hemorragia de Duret corresponde a uma
hemorragia do tronco cerebral secunddria a um aumento da
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pressao intracraniana e consequente herniacgao transtentorial. A
maioria dos autores considera tratar-se de uma hemorragia
arterial, por rutura de ramos perfurantes da artéria basilar. A
grande maioria destas lesoes estd associada a um desfecho fatal.
Material e Métodos: Doente sexo masculino, 76 anos, mul-
tiplos fatores de risco cardiovasculares e histéria de quedas
frequentes que recorreu ao SU por cefaleia persistente com 3
dias de evolucdo. Ao exame neurolégico apresentava hemipa-
résia esquerda grau 4+/5, sem outros défices focais. TC CE
revelou HSD subagudo hemisférico direito, com espessura>
lcm e DLM de 15mm, drenado por 2 orificios de trépano.
Resultados: Nas las horas pés cirurgia apresentou ptose
palpebral bilateral e oftalmoparésias dos III e VI nervos cra-
nianos. TC CE mostrou adequada drenagem do HSD e de
novo hemorragia intraparenquimatosa aguda na porcao
mediana do tegmento do mesencéfalo. A data da alta apresen-
tava recuperacao praticamente total dos défices neurolégicos,
mantendo uma ligeira ptose palpebral esquerda e um défice
de desuso e cognitivo importantes, a condicionar um GOS 3.
Conclusdo: Hemorragia de Duret nem sempre estd asso-
ciada a um prognéstico desfavoravel. Nao deve ser fator deci-
sivo na decisdo de suspender medidas de tratamento mais
agressivas. Estdo descritos poucos casos na literatura, a maio-
ria associados a drenagem de HSD agudos por craniotomia.

Analise retrospetiva de fatores de
risco de Hematomas Subdurais Cronicos

Pedro Moura Branco, Lino Fonseca, Ricardo Nogueira, Rui Rato,
José Ribeiro da Costa, Nuno Reis
Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar Lisboa Central.

Introduca@o: O Hematoma Subdural Crénico (HSDC) é uma
patologia traumadtica com incidéncia crescente. Esta quadruplica
se considerarmos idades superiores a 65 anos. E uma patologia
benigna com um tratamento eficaz, conseguindo-se um bom
resultado clinico, mas associado a elevadas taxas de recidiva.

Métodos: Anélise retrospetiva de todos os HSDC traumati-
cos operados no nosso centro hospitalar tercidrio ente 2009 e
2013 e divisao em dois grupos (com e sem recidiva).
Recolhidos os dados demograficos e fatores de risco ja identi-
ficados noutros estudos. Feita a recolha das caracteristicas
imagioldgicas e dos aspetos cirtirgicos que possam condicio-
nar recidiva. Feita a andlise estatistica comparativa dos dois
grupos nos aspetos recolhidos.

Resultados: 521 doentes foram operados a HSDC, dos
quais 88 (17%) foram re-operados, num total de 627 cirurgias.
Apresentavam idade média de 76 anos, sendo 64,7% homens.
Em termos demogréficos, apesar de nao existirem diferencas
estatisticamente significativas, comparando os dois grupos hd
um discreto predominio de doentes com HTA, trombocitope-
nia; consumo de alcool ou toma de medicagado anti-agregante
ou anti-coagulante nos que recidivaram. Em termos imagiol6-
gicos, a espessura do hematoma em exames pré-operatdrios
(23,3vs19,7mm p=0,02) e o desvio da linha média pds-opera-
tério (7,5vs2,4mm; p=0,028) foram significativamente supe-
riores no grupo com recidiva. Nao existe diferenca significati-
va entre os doentes operados por uma ou duas trepanacaes.

Discussao: O HSDC apesar de uma patologia benigna con-
tinua associada a elevadas taxas de recidiva. No nosso estudo
as variaveis demograficas nao apresentaram diferengas entre
grupos, apenas se constatando diferencas em parametros
imagiolégicos que nos poderdo permitir prever quais os doen-
tes que irdo recidivar.
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Conclusio: E importante conhecer os fatores de risco de
recidiva para antecipar quais os doentes que poderdo exigir
uma segunda cirurgia.

Sindrome de Collet-Sicard Pés-
traumatica

Rato, Joana; Guerreiro Costa, Goncalo; Frade, Maria Joao
Servico de Neurocirurgia - CHUC.

Introducdo: A Sindrome de Collet-Sicard é uma sindrome
rara, que envolve parésia ipsilateral de multiplos pares cranianos
(IX, X, XI e XID).

Material e Métodos: Faz-se a andlise descritiva e retrospec-
tiva do caso clinico de uma doente, com base no processo clini-
co e exames complementares de diagndstico nele constantes.

Resultados: Trata-se de uma doente de 67 anos, com histé-
ria de queda em escadas. Recorreu no dia seguinte ao aciden-
te ao Servico de Urgéncia do Hospital da drea de residéncia,
sendo encaminhada por alteracdes do estado de consciéncia.
Realizou TC-CE que demonstrou contusdes frontobasais bila-
terais, bem como fractura com extensdo desde a escama occi-
pital, ao condilo occipital direito, clivus, rochedo direito e asa
direita do esfenéide. A doente apresentava escala de Glasgow
de 13 (E4M6V3), parésia periférica do VII par direito, hipoact-
sia direita, bem como parésia do IX, X, XI e XII pares direitos
(S. de Collet-Sicard), em relacdo com fractura do condilo occi-
pital direito. Foi internada e optou-se por tratamento conser-
vador. Apesar de recuperacdo do estado cognitivo, a doente
necessitou de manter alimentacdo por sonda nasogdstrica Na
consulta de seguimento a doente apresentava pouca recupe-
ragao dos défices ja conhecidos.

Conclusdes: A sindrome de Collet-Sicard é mais frequente-
mente causada por lesdes extra-cranianas, sendo raros os
casos descritos apds traumatismo cranioencefédlico. Neste
caso explica-se pelo pequeno fragmento do condilo occipital
que protude para o foramen jugular e extensao da fractura ao
canal do hipoglosso, associando-se ainda a lesao do VII e VIII
pares direitos, fazendo deste um caso singular.

Avaliacdo de Outcomes poés-
radiocirurgia Gamma Knife® - A
experiéncia de um centro
Pedro Moura Branco', Luis Cardoso’, José Bras?, Maria Begona
Cattoni?, Julieta Silva>

1-Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar Lisboa Central; 2-
Centro Gamma Knife — Hospital CUF Infante Santo.

Introducdo: A Radiocirurgia Gamma Knife®(GK) é um tra-
tamento de radiacdo com capacidade para tratar diversas
patologias intracranianas e cervicais altas. Com o aumentar
da experiéncia tem-se vindo a alargar do espectro de patolo-
gias tratadas, com outcomes que parecem ser iguais ou até
por vezes superiores a cirurgia e com complica¢cdes minimas.
Constitui, assim, uma alternativa a cirurgia quando esta ndo é
exequivel ou um tratamento adjuvante, quando esta ndo é
suficiente.

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos de todos os
doentes do Centro Hospitalar Lisboa Central, submetidos a
Radiocirurgia GK entre 2007 e 2014. Recolha de dados demo-
gréficos, do tempo de seguimento, dos resultados e das com-
plicacdes do tratamento distribuidos por diagndstico.
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Resultados: Foram recolhidos 81 doentes do CHLC trata-
dos com GK. Aproximadamente 52% sdao do sexo masculino,
com uma idade média de 49 anos. Os tratamentos foram divi-
didos pelos seguintes diagndsticos - 12 casos de metdastases,
13 casos de adenomas da hipdfise, 17 casos de meningiomas,
19 casos de MAVs e 20 casos de neurinomas, maioritariamen-
te do acustico. Sensivelmente 55% da populagdo apresentava
uma intervenc¢do cirdrgica prévia ao tratamento. O ano com
maior nimero de tratamentos foi 2014, com 20 tratamentos
GK. O tempo de follow-up médio foi de 2,5 anos. Nao existi-
ram complicagoes fatais.

Discussao: A Radiocirurgia € uma técnica que permite um
controlo de uma diversidade de patologias com baixo risco
para o doente. Tem especial beneficio na patologia em locali-
zacoes nobres. Pode ser realizada em ambulatério e tem espe-
cial importancia como tratamento complementar a cirurgia.

Conclusdo: A radiocirurgia Gamma Knife é uma importan-
te técnica terapéutica que apresenta bom controlo da doenca
com baixo risco de complicacoes. Exige no entanto um corre-
to seguimento para avaliagao dos resultados.

Melhoria da funcao motora apés
implante de estimulador cortical para
tratamento de dor central pés-AVC

Alexandra Santos, Ana Luis, Jodo Paulo Andrade, Carla
Reizinho, Miguel Casimiro

Servico de Neurocirurgia — Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental.

Introducéo: A dor central pés-Acidente Vascular Cerebral
(AVC) é um sindrome de dor neuropética com incidéncia de 1
a 18% dos doentes com AVC. Quando este sindrome causa dor
cronica refractéria, a estimulagdo do cértex motor pode ser
uma opg¢ao terapéutica, com uma melhoria da intensidade de
dor pelo menos 45 a 50% e potenciais beneficios na reabilita-
¢ao de deficits motores associados ao AVC. Os autores descre-
vem o caso de uma doente com melhoria significativa da fun-
¢ao motora e alteracoes autondémicas ap6s o implante de esti-
mulador do cértex motor esquerdo para terapéutica de dor
intensa pds-AVC no membro superior direito.

Caso clinico: Doente do género feminino, 27 anos de idade,
com antecedentes pessoais de hemorragia subaracnoideia por
ruptura de aneurisma da bifurcacao da ACM esquerda aos 22
anos. Apresentava hemiparésia direita espdstica e afasia ligei-
ra, com autonomia para todas as actividades de vida didria e
dor neuropética intensa (NRS (numeric rating scale) 8), refrac-
taria, com disautonomia, nos segmentos distais do membro
superior direito. Apés avaliacdo por uma equipa multidiscipli-
nar de dor, foi feita implantacao de estimulador cortical sub-
dural sobre o girus pré-central esquerdo. Com a estimulagao
houve reducao da intensidade de dor (NRS 4), melhoria da
sensac¢ao de temperatura, coloracao e alteracoes tréficas cuta-
neas e da forca da mao e pé direitos, com um melhor controlo
funcional do movimento da mao e antebraco.

Conclusdo: Apesar da utilidade de outros alvos do SNC na
modulacdo da dor central pds-AVC, a estimulagdo do cortex
motor pode acrescentar uma melhoria na reabilitacao motora.
Este alvo deverd ser considerado preferencialmente nos doentes
com dor central e défices motores associados. Sdo necessdrios
mais estudos para confirmar a nossa observagao assim como
para determinar o melhor posicionamento, os parametros de
estimulacao e quais os mecanismo de acgao terapéutica.

Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



Oblique lumbar interbody fusion
(OLIF)

Pedro Santos Silva®, Carolina Oliveira', Ana Facanha? Paulo
Pereira®, Rui Vaz*

1-Servigo de Ortopedia de ULS Alto Minho; 2-Servigo de Ortopedia
de ULS Nordeste; 3-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar
de Sao Joao; 4-Servico de Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Sao
Joao, Faculdade de Medicina do Porto, Centro de Neurociéncias
Hospital Cuf Porto.

Introducdo: A fusdo intersomdtica é uma opcao estabele-
cida para a artrodese em doentes com patologia degenerativa
lombar, sendo que ao longo dos ultimos anos vdrias técnicas
de fusdo intersomatica foram descritas.

A Oblique lumbar interbody fusion (OLIF) é uma técnica
minimamente invasiva que evita a lesdao dos musculos para-
vertebrais e elementos posteriores da coluna, bem como a
exposicdo das estruturas nervosas. A abordagem cirurgica é
feita por um acesso lateral retroperitoneal anterior ao muscu-
lo psoas, o que a distingue das vias laterais ortogonais trans-
psoas, evitando o plexo lombar.

Material e Métodos: Apresenta-se o video cirtrgico de uma
doente, sexo feminino, 54 anos, com clinica de lombalgia pro-
gressiva e incapacitante com 7 anos de evolucdo, sem irradia-
¢ao e refratdria ao tratamento conservador. Nao apresentava
alteracdes ao exame neuroldgico. O estudo imagiolégico evi-
denciou escoliose lombar degenerativa, discartrose e espon-
dilolistese em L3-L4 e L4-L5. Foi submetida a tratamento
cirtrgico por técnica minimamente invasiva e sob monitori-
zagao neurofisiolégica: Discectomia e OLIF’s em L3-14 e L4-
L5 com “cages” preenchidas de enxerto autélogo e fixacao
trans-pedicular percutanea L3-L5.

Resultados: A cirurgia decorreu sem complicagdes e ndao
houve intercorréncias no internamento. Observou-se melho-
ra das lombalgias no primeiro més pés-operatorio.

Conclusdo: A OLIF é uma técnica cirdrgica minimamente
invasiva que consideramos uma opg¢ao a ter em conta no tra-
tamento da patologia degenerativa lombar quando se preten-
de uma fusdo intersomética sem necessidade de descompres-
sdo direta das estruturas nervosas.

Hemangioblastoma multinodular do
filum terminale

Lino Fonseca, Ricardo Nogueira, Luis Cardoso, Rui Rato,
Casimiro Gongalves
Centro Hospitalar Lisboa Central — Hospital Sao José.

Introducdo: Os hemangioblastomas sdo lesoes tumorais
de baixo grau, altamente vascularizadas, com predileccao
pelo cerebelo (75% dos casos). O hemangioblastoma repre-
senta 1 a 5% de todos os tumores vertebrais, sendo a sua ori-
gem no filum terminale extremamente rara. Apresentacao
sob a forma multinodular e no filum terminale, é excepcional
existindo apenas 2 casos descritos na literatura (Martinez et
al, 2007; Chauvet et al, 2014). Pode ocorrer na forma esporadi-
ca ou associado a doenga de von Hippel-Lindau.

Material e métodos: Apresentamos um caso de uma doente
do sexo feminino, de 70 anos de idade, com quadro de lombal-
gia de agravamento progressivo. Objectivamente, observaram-
se reflexos osteotendinosos aumentados no membro inferior
esquerdo com clénus esgotdvel, e ainda hipoestesia no trajecto
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radicular de L1 esquerda. O estudo imagiol6gico mostrou lesdo
expansiva intrarraquidiana e intradural multinodular, no filum
terminale (de D11 a 14), hipointensas em T1, e isointensas em
T2, com intenso realce de sinal RM ap6s gadolinio.

Resultados: Submetida a laminectomia de D12 a L5, com
durotomia linear mediana, e remocao de lesdes nodulares
multiplas (num total de 7) intradurais extrarradiculares; encer-
ramento dural primdrio e com cola de fibrina. No periodo p6s-
operatério, hd a destacar parestesias em ambos os membros
inferiores abaixo do joelho, que resolveram espontaneamente
apos alguns dias. Ocorreu regressao do quadro algico. A histo-
logia revelou um hemangioblastoma.

Conclusdo: Um hemangioblastoma com origem no filum
terminale deve ser considerado no diagnéstico diferencial de
lombalgia dentro das causas raras. Nestes casos, a remocao
completa das lesdes € possivel e curativa, sem aumentar a
morbi-mortalidade associada.

Osteoradionecrose do clivus com
fistula de LCR apés tratamento de
Radiocirurgia para Carcinoma Naso-
faringeo - caso clinico com video

Luis Marques', Vitor Oliveira?, Pedro A. Escada?, Gong¢alo Neto
d’Almeida’

1-Servigo de Neurocirurgia; 2-Servigo de Otorrinolaringologia,
Hospital Egas Moniz.

Introducéo: O carcinoma naso-faringeo é um tumor raro
com incidéncia calculada em 1:100000. O tratamento passa
por remocao cirtirgica com limites oncolégicos, radioterapia e
quimioterapia. A recorréncia local do Carcinoma Naso-
Faringeo ainda representa um desfio clinico major com altas
taxas de morbilidade e mortalidade.

Materiais: Os autores reportam um caso clinico de doente
de 49 anos, sexo masculino, tratado inicialmente noutra insti-
tui¢do a um Carcinoma Naso-faringeo pouco diferenciado
com realizacdo de bidpsia e Radioterapia fraccionada 4 anos
antes. Ap6s um periodo com boa resposta imagioldgica verifi-
ca-se recidiva local tratada com ciclo de quimioterapia e radio-
cirurgia (Gammaknife). Seis meses depois inicia quadro de
rinorrdquia de baixo fluxo, tratado inicialmente de forma con-
servadora. No entanto, cerca de 2 meses depois, por aumento
do débito da fistula de LCR e desenvolvimento de quadro de
cefaleias o doente é referenciado de urgéncia ao nosso centro.
Nos exames imagioldgicos iniciais foi detectada pneumoence-
falia grave com provével ponto de partida da fistula em proces-
so de osteoradionecrose do terco médio do clivus.

Resultados: Ap6s a primeira correcdo cirtirgica (por via
direta endoscépica endonasal), verificou-se recorréncia da
fistula de LCR cerca de 2 meses depois. Na evidéncia de falén-
cia do retalho naso-septal (ap6s nova intervengao com maior
desbridamento do clivus e do defeito dural associado), foi uti-
lizado retalho pediculado do corneto inferior bilateral. Apesar
da estanquicidade da re-construcdo (sem recidiva de fistula
de LCR), neste periodo, foram registadas mdltiplas intercor-
réncias médicas incluindo infec¢do do LCR. O doente viria a
falecer subitamente por episddio de hemorragia nasal de alto
débito ndo controlado com tamponamento nasal.

Conclusdes: O caso clinico exposto demonstra a necessi-
dade de diagnostico e intervencao precoce neste tipo de fistu-
la de dificil resolu¢ao. O desbridamento de osso necrético
deve ser exaustivo para melhor aderéncia do retalho que deve
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ser pediculado e sem sinais de necrose / desvascularizagao.
Os defeitos durais devem ser expostos na totalidade e recons-
truidos com técnica multi-layer.

Abordagem Endoscépica Endonasal
em Neuroblastoma com invasao intra-
craniana e orbitaria - video cirdrgico

Luis Marques', Jodo Pimentel’, Pedro A. Escada?, Gong¢alo Neto
d’Almeida’

1-Servico de Neurocirurgia; 2-Servico de Otorrinolaringologia,
Hospital Egas Moniz.

Introduc@o: O Estesioneuroblastoma ou Neuroblastoma
Olfactivo é um tumor maligno raro com origem no epitélio
olfactivo. No tratamento cirdrgico deste tumor a ressecc¢ao
craniofacial tem, em casos selecionados, sido substituida pela
via transnasal endoscépica com sobrevivéncia sobreponivel e
morbilidade inferior. Os autores apresentam um caso tratado
por via endonasal endoscépica exclusiva em doente com
idade avancada.

Materiais: Doente de 80 anos de idade, com o diagnéstico
de estesioneuroblastoma com invasdo intracraniana e orbitaria
(estadio Kadish C) tratada cirurgicamente por via endonasal
endoscopica. Sdo apresentados os aspectos imagioldgicos, e
discutidos os detalhes da abordagem cirtirgica e os resultados.

Resultados: A doente foi operada por uma equipa multi-
disciplinar (NC + ORL). O tumor foi inicialmente reduzido a
sua insercdo na lamina crivosa do etmdide por remocao pie-
cemeal com microdebrider. Apds realizagdo de um procedi-
mento tipo Draf 3, a dura mater saudavel, em torno da inser-
¢ao do tumor, foi aberta deixando visivel o componente intra-
dural que foi dissecado dos lobos frontais. O defeito da base
anterior do cranio foi reconstruido em multicamadas. No
compartimento intracraniano (underlay) foram utilizadas
DuraGen® e fascia lata autéloga, e no compartimento intra-
nasal (overlay) foi utilizado um retalho naso-septal pedicula-
do preparado previamente. Com vista a confirmacao intra-
operatoéria da selagem da reconstrugao foi utilizado o proto-
colo de fluresceina intra-tecal do Hospital. A cirurgia e pés-
operatério decorreram sem intercorréncias. A doente teve alta
hospitalar ao 8° dia p6s-operatdrio. Permance sem recidiva
tumoral apds 3 anos e meio.

Conclusdes: O uso criterioso da cirurgia endoscépica
naso-sinusal, por equipas multidisciplinares treinadas, no tra-
tamento de estesioneuroblastomas com extensao para além
dos seios perinasais é segura, obedece a critérios oncoldgicos
e, sobretudo, estd associada a morbilidade minima.

Cirurgia com o doente acordado -
descricao do protocolo e técnica cirargica
com caso ilustrativo

Catarina Viegas', Rui Manilha', Joana Monteiro’, Joao Leote’,
Antonio Pérez-Hick? Joana Carvalho?, Ana Silvestre®, Manuel
Cunhae Sg'

1-Servico de Neurocirurgia, 2-Servico de Anestesiologia, 3-
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introducdo: A cirurgia com o doente acordado, realizando
o mapeamento cerebral com electroestimulacao intraopera-
téria, tanto a nivel cortical como subcortical, constitui um
método seguro para minimizar o risco de défices neuroldgicos
definitivos aquando da resseccao de lesdes nas chamadas
areas eloquentes.
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A utilizacdo desta técnica na Neurocirurgia requer a forma-
¢ao de uma equipa multidisciplinar que trabalhe segundo um
protocolo organizado.

Material e Métodos: Os autores descrevem o protocolo
anestésico e cirtirgico para a realizacdo de cirurgias com o
doente acordado utilizado no servico de Neurocirurgia do
Hospital Garcia de Orta nos tltimos 4 anos.

Resultados: Video demonstrativo de um caso clinico.

Conclusdes: A cirurgia com o doente acordado é uma téc-
nica segura quando correctamente aplicada, revelando-se
essencial a organizacao de um protocolo de todos os procedi-
mentos a realizar, integrada numa equipa multidisciplinar.

Tratamento cirdrgico de aneurisma
submetido a terapéutica endovascular -
video intra-operatério

Lino Fonseca, Goncalo Janudrio, Goncalo Novais, Bernardo
Ratilal, Carlos Vara Luiz, Nuno Reis
Centro Hospitalar Lisboa Central — Hospital Sao José.

Introducdo: O paradigma do tratamento dos aneurismas
intracranianos sofreu uma mudanca apés a publicacdao do
International Subarachnoid Aneurysm Trial (ISAT, 2002), com
um crescente nimero de aneurismas submetidos a terapéuti-
ca endovascular. Contudo, o estudo Cerebral Aneurysm
Rerupture After Treatment (CARAT, 2012), com uma amostra
de 1010 doentes tratados por microcirurgia ou endovascular,
verificou uma maior taxa de aneurismas incompletamente
ocluidos (<70%) tratados por embolizacdo, comparativamen-
te aos clipados cirurgicamente, assim como uma maior taxa
de re-hemorragia aos 4 anos (17,4%). Assim, constata-se um
namero crescente de aneurismas parcialmente ocluidos ou
recidivados, com necessidade de um tratamento definitivo.

Material e métodos: Apresentamos um caso de uma doen-
te de 82 anos de idade, com quadro clinico caracterizado por
um sindrome confusional, disartria e hemiparésia direita pro-
gressivos com 1 més de evolucdo. Foram realizadas TC,
AngioTAC e RMN crénio-encefédlicas que revelaram aspectos
sugestivos de aneurisma gigante da ACM esquerda, parcial-
mente trombosado, com edema cerebral adjacente.

Resultados: Foi realizada angiografia dos vasos intracrania-
nos com colocacao de stent Enterprise 4,5x37 mm, com redu-
¢ao do preenchimento do saco aneurismatico, e com necessi-
dade de dupla anti-agregacao plaquetdria durante 6 semanas.
Por manutengao do efeito de massa, realizou-se uma cranioto-
mia pterional esquerda com remocao de stent, para clipagem
definitiva do colo aneurismaético e remocao do seu saco.

Conclusdo: A abordagem cirdrgica de aneurismas previa-
mente intervencionados é um desafio emergente na
Neurocirurgia. Oclusdes incompletas ou recanaliza¢cdes de
aneurismas apresentam um risco acrescido de morbi-morta-
lidade para o doente. Apresenta-se um video demonstrativo
da complexidade destas lesoes.

Malformacao arteriovenosa do
corpo caloso - video cirurgico

Domingos Coiteiro
Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: Malformacdes arteriovenosas do corpo caloso
sdo raras e requerem estratégia cirdrgica particular pela sua
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profundidade, aferéncias arteriais bilaterais e risco de hemor-
ragia intraoperatoria intraventricular.

Materiais e Métodos: Paciente de 12 anos com malforma-
¢do arteriovenosa do corpo caloso diagnosticada na sequén-
cia de hemorragia intraventricular.

Resultados: E apresentado video cirtrgico com énfase na
abordagem, sequéncia estratégica para interrup¢ao de ramos
aferentes, controlo de hemorragia e disseccao nas paredes do
ventriculo.

Abordagem cirdrgica de lesao
hemorragica do tronco cerebral

Silva, J. M., Moreira, S., Ferreira, M., Cunha, E. P, Rocha, L.,
Figueiredo, G., Pinheiro, C., Gomes, M., Martins, V., Carvalho, E.
Servico de Neurocirurgia Centro Hospitalar do Porto — Hospital
Santo Anténio.

Introducdo: As lesdes hemorrdgicas do tronco cerebral sdo
raras e habitualmente tém como causa subjacente hiperten-
sdo arterial. No diagnéstico diferencial destas lesdes devem-se
considerar as causas estruturais, traumaticas (hemorragias de
Duret) e iatrogénicas (pés-cirirgicas). Dentro das causas
estruturais, as malformacoes vasculares (angiomas caverno-
sos e malformacdes arteriovenosas) e os tumores predomi-
nam. No que respeita as abordagens cirtirgicas descritas para
estas lesdes encontram-se a supracerebelosa-infratentorial,
suboccipital, orbitozigomadtica, retrosigmoideia, 'far-lateral a
ainda as transpetrosa e subtemporal.

Material e Métodos: O caso clinico refere-se a uma doente
do sexo feminino, 58 anos, auténoma e sem antecedentes pes-
soais/familiares de relevo. Apresentou-se no servigo de urgén-
cia com uma histéria de queda sem causa aparente 4 dias
antes que evoluiu para um III e IV pares direitos associado a
um sindrome cerebeloso esquerdo. A tomografia computori-
zada revelou um 'hematoma agudo centrado na transi¢dao
mesencéfalo-diencefdlica direita com 10mm de maior diame-
tro'. No decorrer do internamento apresentou um agrava-
mento do estado neurolégico, nomeadamente uma hemipa-
résia esquerda e uma deterioracdo do estado da consciéncia;
a ressonancia magnética mostrou um aumento das dimen-
soes da hemorragia (22mm) sugerindo como provavel tratar-
se de um angioma cavernoso.

Foi proposta para cirurgia tendo-se optado por uma abor-
dagem supracerebelosa-infratentorial paramediana direita.
Abordou-se a lesdo através do sulco mesencefélico lateral e
fez-se a exérese da lesdo em piecemeal com auxilio de neuro-
navegacado e endoscopia intralesional.

Resultados: Ao exame histolégico ndo se identificou qual-
quer lesdo, fosse vascular ou tumoral; apenas evidéncia de
hemorragia prévia e recente.

Conclusdo: Assumindo a etiologia nao hipertensiva desta
lesdo hemorrdgica do tronco cerebral, a indicacdo cirdrgica
fundamentou-se no agravamento do estado neurolégico da
doente. Todavia, nem sempre é possivel identificar uma lesao
estrutural subjacente. A sele¢dao da via cirdrgica é um passo
decisivo na abordagem destas lesdes depois de analisadas a
configuracao da hemorragia e as 'zonas de entrada seguras'
no tronco cerebral.
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Resumos

Esclerose multipla de inicio em idade
pediatrica - caracteristicas
epidemioldgicas e clinicas

Joana Parra’, S6nia Batista', Inés Correia', Ménica Vasconcelos?,
Carla Nunes', Maria Carmo Macdrio’, Livia Sousa’'

1-Consulta de Doencas Desmielinizantes, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Servico de
Neuropediatria, Centro Hospitalar e Universitdria de Coimbra.

Introduc@o: A esclerose multipla (EM) de inicio em idade
pedidtrica representa cerca de 2-5% de todos os casos. Estes
doentes apresentam caracteristicas clinicas e progndstico
diferentes.

Métodos: Incluimos todos os doentes (N=78) seguidos na
nossa consulta com diagndstico definitivo de EM (critérios
McDonald 2010) e inicio de doenca antes dos 18 anos. Um
grupo de doentes (N=78) com EM de inicio em idade adulta
(EMIA), emparelhados para duracdo da doenca, foi incluido
consecutivamente por ordem alfabética da base de dados
iMED. Analisdimos caracteristicas epidemiolégicas, clinicas,
laboratoriais e imagioldgicas em ambos 0s grupos.

Resultados: Dos 869 doentes com EM, 78 (8,98%) tiveram
inicio de doenca em idade pediatrica (EMIP) com idade
média actual de 34,22 (+12,78) anos e idade média de inicio de
15,37 (+2,83) anos. Ndo encontramos diferencas entre os dois
grupos em termos de género, histéria familiar de EM, EDSS
inicial e actual. A apresentacdo clinica mais frequente na
EMIP consistiu em sintomas do tronco cerebral (32,3%)
enquanto que na EMIA foi a apresentacdo polissintomadtica
(27,7%), nao se verificando no entanto diferenca estatistica.
As formas secundarias progressivas de doenca foram menos
frequentes na EMIP (9,0% vs. 21,8%, p=0,05). Os doentes com
EMIP apresentaram mais lesdes captantes de contraste na RM
inicial (52,5% vs. 31,5%, p=0,024). Relativamente a localizacao
das lesdes, apresentaram uma maior frequéncia de lesdes
infra-tentoriais, sem atingir diferenca estatistica.

Conclusoes: Na nossa populacao de doentes com EMIP, as
formas progressivas de doenca sdo menos frequentes, hd uma
tendéncia para apresentacoes clinicas e lesdes de substancia
branca da fossa posterior e maior frequéncia de lesdes cap-
tantes de contraste, tal como descrito na literatura. Por outro
lado, atingem niveis de incapacidade fisica medida pelo EDSS
semelhantes as EMIA com igual duracao de doenca, para uma
idade média inferior (34,22 vs. 50,5 anos), o que condiciona
maior morbilidade cumulativa.

Fertilidade das mulheres
portuguesas com Esclerose Miltipla na
atualidade - resultados do estudo
transversal multicéntrico PORT-MS
Joao Ferreira®, Raquel Samaes?, Jodao Sequeira®, José Tomas®,
Sara Varanda’, Miguel Grilo®, Carlos Capela‘, Joana Morgado®,
Ernestina Santos?, Joana Guimaraes®, Livia Sousa®, Rui

Pedrosa’, Joao de S&° Maria José S&°, José Vale', Jodao Cerqueira’,
Ana Martins da Silva®, Paulo Alegrial - PORT-MS study group
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1-Servigo de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo, Loures,
Portugal; 2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto, Portugal; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte — Hospital de
Santa Maria, Lisboa, Portugal; 4-Servigo de Neurologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central — Hospital de Santo Anténio dos
Capuchos, Lisboa, Portugal; 5-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Sdo Jodo, Porto, Portugal; 6-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra, Coimbra, Portugal;
7-Servico de Neurologia, Hospital de Braga, Braga, Portugal.

Introducdo: Nao existia, em Portugal, um estudo multi-
céntrico que descrevesse as caracteristicas dos doentes com
Esclerose Muiltipla (EM), quer em termos clinicos e demogra-
ficos, quer a sua fertilidade.

Objetivos: Descrever a fertilidade das mulheres portugue-
sas com EM na atualidade.

Metodologia: Doentes com Esclerose Multipla segundo os
critérios de McDonald 2010 foram sequencialmente recruta-
dos em 7 centros entre Maio e Novembro 2014. Aplicou-se um
Caderno de Recolha de Dados que incluia: demografia, doen-
¢a, educagdo, emprego, nimero de gestacdoes e nados vivos
antes e ap6s o diagnoéstico de EM (estudo PORT-MS).

Resultados: 561 doentes incluidos, 397 (70,8%) sao mulhe-
res. Idade no diagnéstico destas foi 34,2+11,5 anos, idade na
inclusao 43,6+12,9. 91,7% eram surto-remissao (RR) no diag-
néstico, 83% (do total) sdo ainda RR na inclusdo. Todas as
mulheres (independentemente de idade e tipo clinico): 17,8%
tiveram gestacoes e 15,0% nados vivos apds o diagndstico de
EM (periodo pré EM 57% e 53,3% respetivamente). Mulheres
diagnosticadas nos anos 90 (n=70) vs. diagnosticadas na déca-
da seguinte (n=173): idade primeiros sintomas, diagnéstico,
proporcao de RR e escolaridade sdo semelhantes; seguimento
e EDSS do primeiro grupo sao, como esperado, mais elevados;
o primeiro grupo teve ligeiramente mais gestagdes (65,2% vs.
61,9%) e nados vivos (63% vs. 57,6%) antes da EM, o segundo
grupo (apesar de seguimento muito mais curto) ligeiramente
mais gestacoes (23,1% vs. 17,1%) e nados vivos (18,3% vs.
17,1%) ap6s o diagnostico, mas as diferencas nao sdo signifi-
cativas. H4 mais abortos na segunda década.

Conclusdes: Nao é evidente um aumento da fertilidade apds
o diagnéstico na década em que, noutros paises, se fizeram sen-
tir os efeitos do estudo PRIMS. No entanto, tendo em conta o
seguimento mais curto destas doentes e o decréscimo geral da
natalidade em Portugal, é, pelo menos, aceitavel concluir que,
na EM, a tendéncia parece inversa a da populacao geral.

Actividade econdmica dos doentes
portugueses com Esclerose Multipla em
2014 - resultados do estudo transversal
multicéntrico PORT-MS

Joao Sequeira', Joao Ferreira® José Tomds®, Sara Varanda®,
Miguel Grilo®, Raquel Samdoes®, Pedro Abreu®, S6nia Batista®,
Jorge Reis®, Carla Nunes?, Rui Pedrosa’, Jodao S4* Maria José S&°,
José Vale’, Joao Cerqueira*, Ana Martins da Silva®, Livia Sousa?,
Paulo Alegria’, on behalf of the PORT-MS Study-Group
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central —
Hospital de Santo Ant6nio dos Capuchos, Lisboa, Portugal; 2-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte —
Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal; 3-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar Universitdrio de Coimbra,
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Coimbra, Portugal; 4-Servico de Neurologia, Hospital de Braga,
Braga, Portugal; 5-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de
Sao Joao, Porto, Portugal; 6-Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Anténio, Porto, Portugal;
7-Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo, Loures, Portugal
joaopfsequeira@gmail.com

Introducdo: Ndo existia, em Portugal, um estudo multi-
céntrico que descrevesse as caracteristicas dos doentes com
Esclerose Mudltipla (EM), quer clinicas, quer demograficas,
incluindo a vertente socioeconémica.

Objetivos: Caracterizar a atividade econ6mica dos doentes
portugueses com EM na atualidade.

Metodologia: Doentes McDonald 2010 positivos foram
sequencialmente recrutados em 7 centros entre Maio e
Novembro de 2014. Aplicou-se um Caderno de Recolha de Dados
que incluia: demografia, caracteristicas da doenca e seu trata-
mento, educacao e actividade econémica (estudo PORT-MS).

Resultados: Na inclusdo: 561 doentes; 82% SR (surto-remis-
530), 9,5% SP (secunddria progressiva), 8% PP (primdria progres-
siva), 0,5% duvidoso. Idade atual/ propor¢ao mulheres/ media-
na EDSS/ anos escolaridade: global (42,9+12,4/ 70,8%/ 2,5/
12+4,5), SR (40,7+11,6/ 71,5%/ 2.0/ 12,6+4,2), SP (53,9+10,1/
75,5%/ 6.5/ 9,2+4,7), PP (52,5+11,3/ 57,8%/ 6.0/ 9,8+5,4), SR
mulheres (41,2+12,1/ -/2.0/ 12,7), SR homens (39,2+10,1/ -/ 2.0/
12,2). Economicamente activos/desempregados: global (61,5%/
13,5%), SR (71%/ 12,7%), SP (17%/ 44,4%), PP (17,8%/ 12,1%), SR
mulheres (67,4%/ 15,7%), SR homens (80,2%/ 9,3%); todos EDSS
< 4.0 (74,3%/ 12,5%), EDSS 4.5-6.0 (34,7%/ 12,1%), EDSS = 6.5
(19,4%/ 45,5%). Global e SR: os economicamente nao activos
s30 mais velhos (média apenas 50 anos), mais mulheres, menos
escolarizados e com maior EDSS (mediana apenas 3.5 na SR). As
caracteristicas clinicas ndo distinguem empregados de desem-
pregados. 81,6% dos que tém emprego sao “empregados’, 3,4%
“empregadores”. 80% tém contrato regular sem termo.
Populagdo nao activa: 69,5% reformados por doenca, 13,7%
estudantes, 11,5% reformados por idade, 5,3% outros.

Conclusdes: Doentes com incapacidade ligeira tém taxas
de actividade econémica e emprego semelhantes ao da popu-
lacao geral; as mesmas estao muito reduzidas em doentes rela-
tivamente jovens com incapacidade moderada a alta, essen-
cialmente porque estes estdo reformados por incapacidade. A
idade, o género e a educacao influenciam também a atividade
econémica. Sao necessdrias medidas para proporcionar a
empregabilidade de doentes com incapacidade em Portugal.

Reserva cognitiva na Esclerose
Multipla: o efeito da escolaridade

Ana Martins Da Silva"**4, Sara Cavaco'*, Inés Moreira**,
Andreia Bettencourt?, Ernestina Santos'?, Cldudia Pinto'**,
Alexandra Gongalves"**, Ester Coutinho', Raquel Samdoes’,
Cl4udia C Dias®%, Armando Teixeira-Pinto®’, Berta Martins Da
Silva® and Xavier Montalban®

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto-Hospital de
Santo Anténio (CHP-HSA); 2-Unidade Multidisciplinar de
Investigacao Biomédica, Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar, Universidade do Porto - UMIB/ICBAS/UP; 3-Unidade de
Imunologia Clinica (UIC), Centro Hospitalar do Porto-Hospital
de Santo Anténio (CHP-HSA); 4-Unidade de Neuropsicologia,
Centro Hospitalar do Porto-Hospital de Santo Anténio (CHP-
HSA); 5-Faculdade de Medicina — Universidade do Porto. 6-
CINTESIS - Centro de Investigagao em Tecnologias e Servicos de
Satide; 7-Escola de Satde Publica, Universidade de Sydney,
Australia; 8-Unidade de Neuroimunologia Clinica, Centro de
Esclerose Miltipla da Catalunha, Barcelona, Espanha.

Sinapse

Introducdo: A heterogeneidade da disfuncao cognitiva na
Esclerose Miiltipla (EM) é apenas parcialmente explicada pela
correlacdo entre caracteristicas métricas de patologia e o
desempenho cognitivo. Estudos recentes suportam que a
reserva cognitiva modula os efeitos nocivos da patologia no
funcionamento cognitivo dos doentes.

Objectivos: Caracterizar o funcionamento cognitivo numa
populacdo de doentes com EM e identificar as fun¢des cogni-
tivas mais suscetiveis a disfuncao; e explorar a educagao como
um indicador de reserva cognitiva, controlando para co-varia-
veis demogréficas, clinicas e genéticas dos doentes.

Metodologia: Foram estudados 419 doentes (266 mulhe-
res, idade mediana = 39a, escolaridade mediana = 12a, dura-
¢ao de doenca mediana = 8a; 332 com EM Recidivante
Remitente, 44 EM Secunddria Progressiva e 43 EM Primadria
Progressiva) e um grupo de sujeitos saudédveis com caracteris-
ticas demograficas compardveis (n=159; 128 mulheres; idade
mediana = 41a, escolaridade mediana = 12a) realizaram uma
bateria de testes neuropsicolégicos (Mini Mental State
Examination, Matrizes Atencionais, Wisconsin Card Sorting
Test, Fluéncia Verbal Literal, Auditory Verbal Learning Test,
Memoria de digitos, Teste de Corsi e Repeti¢cdo de Frases) e
responderam a Hospital Anxiety and Depression Scale. A geno-
tipagem dos alelos HLA-DRBI e apolipoproteina E (ApoE) foi
realizada aos doentes.

Resultados: A deterioracdo cognitiva foi encontrada em
11% e disfuncao cognitiva ligeira a moderada em 19% dos
doentes. As frequéncias de défice cognitivo nos doentes sdao
superiores ao do grupo controlo em testes que medem veloci-
dade psicomotora, exploracao visual, memoéria e fungoes exe-
cutivas. Baixa escolaridade, maior incapacidade e gravidade
neurolégica, curso secunddrio progressivo e indices de
depressao elevados estdo associados, de forma independente,
a défice em diferentes medidas cognitivas. Nao foi encontrada
qualquer associacdo com o gene HLA-DRB1*15 ou com o
alelo ApoE E4.

Conclusodes: A associacido que encontramos entre escolari-
dade e défice cognitivo é consistente com o papel da escolari-
dade como indicador de reserva cognitiva na EM.

Biomarcadores genéticos e
epigenéticos de evolucdo de doenca em
doentes Portugueses com Esclerose
Maltipla

Andreia Bettencourt'?, Daniela Boleixa', Claudia Carvalho'?,
Barbara Leal'?, Ernestina Santos'?, Maria José S4*, Joana
Guimaries®, Livia Sousa®, Joaquim Pinheiro®, Jodo Cerqueira’,
Jodo de S&® José Vale®, Vasco Salgado'’, Paulo Pinho e Costa'*"!,
Berta Silva?, Ana Martins da Silva®®

1-Laboratério de Imunogenética, Instituto de Ciéncias
Biomédicas Abel Salazar (ICBAS) — Universidade do Porto. 2-
Unidade Multidisciplinar de Investigacao Biomédica, Instituto de
Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto -
UMIB/ICBAS/UP 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar do
Porto — Hospital de Santo Anténio (CHP-HSA). 4-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao. 5-Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra. 6-
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia. 7-
Servico de Neurologia, Hospital de Braga. 8-Servigo de
Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte -Hospital de Santa
Maria. 9- Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo. 10-
Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca. 11-Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge — INSA.
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Introducdo: A Esclerose Multipla (EM) é uma doenca
autoimune do sistema nervoso central caracterizada pelo
reconhecimento inadequado de antigénios, e por uma respos-
ta imunolégica inflamatdria mediada por linfécitos e macro-
fagos. Placas localizadas de desmielinizacdo, tipicas desta
patologia, sdao consequéncia desta resposta inflamatéria. A
sua etiopatogenia tem por base a interacao entre fatores gené-
ticos e ambientais.

Mecanismos epigenéticos [via metilagdo do DNA, modifi-
cacoes de histonas e microRNAs (ou miRNAs)] podem modi-
ficar/alterar a expressdo de genes e também modular a res-
posta a fatores ambientais. Nos tltimos anos, inimeras evi-
déncias apontam para o papel dos microRNAs nao s6 no
desenvolvimento do sistema imune, como nas funcées das
células do sistema imune inato e adaptativo. Os miRNAs con-
trolam processos imunolégicos, incluindo o desenvolvimento
e maturacao dos linfécitos T e B, apresentacdo de antigénios e
producao de citocinas. Sdo pequenas sequéncias de RNA que
ndo sdo traduzidas em proteinas, mas podem interferir na
regulacdo de RNAs codificantes. Neste contexto, a expressao
diferencial de alguns miRNAs e o seu papel em vérias doengas
autoimunes, incluindo a EM, tém sido investigados.

Objectivo: Identificar biomarcadores genéticos e epigené-
ticos (miRNAs) de evolucao de doenga numa populacao de
doentes Portugueses com EM.

Metodologia: Este é um projeto multicéntrico que envolve
doentes de vdrios hospitais tercidrios portugueses. Até ao
momento 8 centros do Norte a Sul do Pais aderiram a este pro-
jeto. Poderao ainda vir a ser incluidos mais centros que se mos-
trem interessados em participar. O desenho do estudo prevé
que sejam investigados 600 doentes com o diagndstico de EM
segundo os critérios de McDonald. A identificacdao dos biomar-
cadores serd efectuada a partir de DNA e RNA dos doentes.

Conclusdes: A identificacao destes biomarcadores poderd
contribuir para uma melhor caracterizagao dos doentes e do
seu diagndstico, assim como auxiliar nas decisdes terapéuti-
cas e/ou monitorizacao dos seus efeitos.

Natalizumab na Esclerose Miltipla
Secunddria Progressiva - Resultados de
um Centro Portugués

Inés Correia, Inés Marques, S6nia Batista, José Coelho, Carla
Nunes, Carmo Macario, Livia Sousa

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra

Introducdo: Apesar dos avancos recentes no tratamento
da Esclerose Multipla (EM), ainda nenhum tratamento mos-
trou beneficio nas formas progressivas da doenca.

Objectivos: Reportar a experiéncia clinica com natalizu-
mab numa cohort de doentes com EM forma Secundaria
Progressiva (EMSP).

Métodos: Estudo retrospectivo de doentes com EMSP tra-
tados com natalizumab por mais de 12 meses. Analisados
dados da base IMED®, incluindo taxa anualizada de surtos,
EDSS, RM e tratamentos prévios.

Resultados: Incluidos 27 doentes, 74.1% do sexo feminino,
idade média de inicio de EM aos 33.4+11.6 anos e de inicio de
EMSP ap6s 8.7+7.3 anos de doenca. Natalizumab iniciado
ap6s 10+10.5 anos de EMSP, com tempo médio de tratamento
de 38+21.8 meses. Observou-se reducao de 48% da taxa anua-
lizada de surtos face ao ano prévio ao natalizumab (0.81 vs.
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0.42, p=0.019). Relativamente a incapacidade, nao se verificou
diferenca estatisticamente significativa da mediana de EDSS
(EDSS 6.0 antes e apds tratamento). Apesar de ter ocorrido
progressao de incapacidade em 40.7% dos doentes (agrava-
mento maximo de 1.5 pontos de EDSS), 33.3% estabilizaram e
25.9% melhoraram (diminui¢do médxima de 1.0 ponto de
EDSS). Nenhuma varidvel teve impacto significativo na pro-
gressdo de EDSS. Efectuada RM cranio-encefélica em 15
doentes, com estabilidade de carga lesional em 80%. 74.1%
dos doentes suspenderam natalizumab, 40% por falta de efi-
cécia e 60% por virus JC positivo. Embora sem significado
estatistico, um ano ap6s suspensdo de natalizumab ocorreu
progressao de incapacidade em 35% (EDSS 6.0 vs. 6.5), sem
agravamento da taxa anualizada de surtos (0.4vs.0.4).
Conclusdo: Neste estudo o natalizumab associou-se a
reducdo da taxa anualizada de surtos e a auséncia de progres-
sdo significativa da incapacidade, tendo 59.2% dos doentes
apresentado estabilizacdo ou melhoria da incapacidade
durante o tratamento. Embora sejam necessarios mais dados,
com base nestes resultados, o natalizumab nao deverd ser
excluido das opgoes terapéuticas em doentes com EMSP.

Boletim do doente com Esclerose
Maltipla

Pedro Abreu'?, Fiatima Lopes®, Maria José Sa'*

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de S. Jodo, Porto;
2-Departamento de Neurociéncias, Neuropsiquiatria e Satide
Mental da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
Porto; 3-Hospital de Dia do Centro Hospitalar de S. Jodo, Porto;
4-Faculdade das Ciéncias da Satide da Universidade Fernando
Pessoa, Porto.

pmabreu@netcabo.pt

Introducao: A esclerose multipla (EM), doenca crénica e
potencialmente incapacitante, coloca problemas de diversa
indole aos doentes, familiares e profissionais de satide, que,
em muitos casos podem ser obviados pela existéncia de bole-
tins semelhantes aqueles que existem para outras doencas
cronicas ou outras condicoes (gravidez). Além de informati-
vos, esses boletins visam facilitar o livre e rdpido acesso aos
cuidados de satide, a comunicagado entre doente-médico-ins-
tituicao de sauide e a aderéncia a medicagao.

Objectivos: Criar um caderno (boletim) para doentes com
EM onde o doente e/ou profissional de satide possam registar
informacdes pertinentes sobre a doenca. O boletim deverd
permitir uma consulta objectiva e atualizada, sempre que
necessario, sobre o estado de satide do doente, a evolucao da
sua doencga e seus tratamentos pelos profissionais de qual-
quer instituicdo de satude.

Métodos: Os autores consultaram bibliografia e vérios
modelos de boletins para o doente crénico jd existentes. Este
trabalho foi aprovado pela comissdao de ética do Centro
Hospitalar de Sdo Jodo.

Resultados: Produziu-se um boletim individual para
doentes com esclerose mdltipla, de natureza pratica e de fécil
preenchimento, onde constam as vdrias informacoes perti-
nentes sobre o doente e sua doenca, estado vacinal, gravide-
zes e partos e ainda co-morbilidades.

Conclusao: A criacao de um boletim do doente com EM com
um registo individualizado de sua pertenca vai permitir, em
nossa opiniao, um melhor seguimento, uma melhor articulacao
e informacao entres os diversos profissionais de satide que dele
cuidam e uma maior percep¢ao da adesao a terapéutica.
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Utilidade da pesquisa de bandas
oligoclonais de IgG na pratica clinica
atual: analise de uma coorte de doentes
com sindrome clinico isolado

Licia Carvalho!, Joana Guimaraes'?, Maria José S4*°
1-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 2-Consulta
de Doengas Desmielinizantes, Servico de Neurologia, Centro
Hospitalar de Sao Joao, Porto; 3-Faculdade de Ciéncias da satde,
Universidade Fernando Pessoa, Porto.

Introducéo: os avancos recentes no diagndstico precoce
da esclerose multipla (EM) permitem que o seu diagnéstico,
no doente com sindrome clinico isolado (CIS), se fundamen-
te essencialmente na ressonancia magnética (RM) cerebral.

Objetivo: avaliar a relevancia atual da pesquisa de bandas
oligoclonais de IgG na prética clinica didria, de acordo com os
critérios de diagnéstico (McDonald, 2010) de EM.

Metodologia: andlise retrospetiva (janeiro de 2009 a marco
de 2013) de doentes submetidos a estudo do liquido cefalorra-
quidiano (LCR) com pesquisa de bandas oligoclonais de IgG por
evento neurolégico compativel com CIS, avaliados consecutiva-
mente e seguidos durante um periodo minimo de 2 anos.

Resultados: encontraram-se 86 doentes com critérios para
CIS, com uma média de idade de 33,7 anos, 54 (62,8%) do sexo
feminino. Desta amostra, 37 (43%) doentes apresentavam
uma primeira RM cerebral positiva para EM, 32 dos quais
tinham BO positivas. Dos 49 (57%) doentes com RM negativa
inicial, 27 apresentavam RM positiva para EM apds 2 anos, e
18 doentes mantinham RM negativa. Dos 27 doentes com RM
inicial negativa que aos 2 anos tinham convertido para EM, 20
apresentavam BO positivas. Na avaliacdo aos 2 anos, 23,2%
dos doentes diagnosticados com EM, sem critérios imagiol6-
gicos iniciais, tinham BO positivas.

Conclusdes: embora a andlise do LCR com pesquisa de
bandas oligoclonais nao seja atualmente mandatéria para o
diagnoéstico de EM, os doentes com clinica sugestiva de CIS
parecem beneficiar deste estudo. Nomeadamente podera aju-
dar a definir os casos que devem manter vigilancia, ainda que
a RM néo apresente os achados radiolégicos que permitem o
diagnéstico de EM.

Experiéncia Clinica com Fampridina
na Terapéutica Sintomatica da Esclerose
Mdltipla

Jodao Sequeira, Carlos Capela, Soraia Vaz, Ariana Barros, Pedro
Bras, Ary de Sousa, Sara Dias, Joana Morgado, Rui Pedrosa
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central
joaopfsequeira@gmail.com

Introducéo: A Esclerose Muiltipla (EM) é uma doenca cré-
nica e inflamatdria do sistema nervoso central, constituindo a
causa mais frequente de incapacidade neuroldgica em adul-
tos jovens. A Fampridina (4-aminopiridina) é um bloqueador
dos canais de potdssio, indicada em doentes adultos com EM
com disfuncdo da marcha (EDSS 4-7), melhorando a sua qua-
lidade através do aumento da conducao dos potenciais de
accao ao nivel dos axdnios desmielinizados. A sua formulacao
de libertagdo prolongada (LP) encontra-se actualmente apro-
vada pelo Infarmed para utilizacdo em ambiente hospitalar.

Objectivos: Avaliar a efectividade (taxa de doentes respon-
dedores, velocidade da marcha e funcdo manual), a seguran-
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¢a e o impacto subjectivo do tratamento com Fampridina LP.

Metodologia: Estudo clinico p6s-comercializacao, recru-
tando 43 doentes consecutivos elegiveis (em 68 autorizacoes
até ao momento) para o tratamento com Fampridina LP.
Realizadas avaliacoes antes (D0) e apds 2 semanas (W2) de
tratamento empregando o Timed 25-Foot Walk (T25FW), 9-
Hole Peg Test (9-HPT) e a escala 12-Item Multiple Sclerosis
Walking Scale (MSWS-12). Uma melhoria de = 20% no T25FW
foi definida como critério de resposta. Foram considerados
respondedores tardios aqueles que, apresentando uma
melhoria < 20% no T25FW, fossem respondedores no MSWS-
12 e atingissem 20% de melhoria no T25FW ao final de 4 sema-
nas de tratamento.

Resultados: De uma amostra consecutiva de 43 adultos com
EM elegiveis para o tratamento com Fampridina LB, 27 (64,29%)
foram respondedores, 8 ndo-respondedores e 6 respondedores
tardios. Registaram-se 2 descontinuacoes devido a efeitos
adversos ao medicamento. No grupo respondedor verificou-se
uma melhoria média do T25FW de 39,64% e da funcdo manual
quer ao nivel da mao dominante como da mao ndo-dominante
(em 79,17% e 70,83% dos doentes, respectivamente).

Conclusdes: O tratamento com Fampridina LP na EM
apresenta uma elevada taxa de resposta na amostra estudada,
demonstrando beneficio ao nivel da velocidade da marcha e
fun¢do manual.

Fampridina no tratamento
sintomatico da Esclerose Miltipla: efeitos
na cognicdo e destreza manual

José Beato-Coelho, Miguel Pereira, Inés Correia, Joana Marcal,
Isabel Ribeiro, Alda Melo, Carla Nunes, S6nia Batista, Livia
Sousa, Carmo Macario

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar, Universitario de
Coimbra.

jmcoelho87@gmail.com

Introducdo: A 4-aminopiridina (Fampridina) na dose de
10mg 2 vezes ao dia, estd indicada em doentes com esclerose
multipla (EM) que apresentem um EDSS entre 4 e 7. Neste
sub-grupo de doentes 40% apresentam uma melhoria da velo-
cidade de marcha superior a 20% ap6s 2 semanas de terapéu-
tica. Na literatura encontram-se referéncias a efeitos benéfi-
cos tanto a nivel da destreza manual como da cognicao.

Objectivos: Avaliar em doentes medicados com Fampridina,
o seu efeito na velocidade da marcha (VM), velocidade de pro-
cessamento de informacao (VPI) e destreza manual (DM).

Métodos: Incluiram-se todos os doentes com inicio de
Fampridina ap6s Margo de 2015. O protocolo de avaliacao
consistiu na avaliagao da VM (T25-FW), avalia¢dao do VPI com
o teste Symbol Digit Modality Test (SDMT) e avaliagdao da DM
com o 9-Hole Peg Test. Estes testes foram avaliados antes e 2
semanas ap6s toma de Fampridina. Consideraram-se respon-
dedores aqueles cuja velocidade da marcha melhorou mais de
20%. Nos doentes em que esta melhoria ndo ocorreu mas que
notaram subjectivamente uma melhoria, repetiu-se a avalia-
¢ao davelocidade da marcha as 2 semanas apds a 22 avalia¢ao.

Resultados: Foram incluidos 16 doentes, 81,25% do sexo
feminino, com uma idade média de 50 anos e uma mediana
EDSS de 5,5. A frequéncia de respondedores foi 13(81,25%).
Apés duas semanas sob Fampridina, verificou-se melhoria
estatisticamente significativa na avaliacdo da VM (27,88 vs.
19,23, p<0,001), SDMT (32,19 vs. 32,75, p<0,001) e DM da mao
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dominante (34,01 vs. 27,86, p<0,030). Na andlise de regressao
multivariada ndo se identificaram factores clinicos preditores
de resposta a fampridina, nomeadamente idade, escolarida-
de, EDSS e duracao da doenca.

Conclusoes: Com base nesta amostra hd sugestdao que o
uso da Fampridina, para além de beneficiar a VM, tem ainda
beneficios a nivel cognitivo, nomeadamente na VPI, e de des-
treza manual.

Modelo animal de desmielinizacdo
induzida pela cuprizona: caracterizacao
preliminar do fenétipo locomotor e
imagiolégico

Filipe Palavra'?? Sara Nunes'? Lorena Petrella®, Jodo Dinis"?,
Frederico C. Pereira'?, Luis Almeida'?, Anténio Francisco
Ambrésio'? Miguel Castelo-Branco??, Flavio Reis"?
1-Laboratério de Farmacologia e Terapéutica Experimental,
Instituto de Imagem Biomédica e Ciéncias da Vida (IBILI),
Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra; 2-CNC.IBILI,
Universidade de Coimbra; 3-Instituto de Ciéncias Nucleares
Aplicadas a Satide (ICNAS) da Universidade de Coimbra.
fpalavra@fmed.uc.pt

Introduc@o: A cuprizona é um quelante de cobre que pro-
duz uma oligodendrocitopatia reversivel em animais, pareci-
da a esclerose multipla humana. Este modelo é atrativo para
estudo da remielinizacao, permanecendo por clarificar algu-
mas das suas caracteristicas fundamentais.

Objetivo: Caracterizar, em termos comportamentais e
imagiolégicos, o modelo animal de desmielinizacdo induzida
pela cuprizona.

Materiais e métodos: Administrou-se uma solucao de
cuprizona a 0.2% a 16 murganhos C57BL/6, durante 5 sema-
nas. Ao fim desse periodo (S5), 8 animais foram avaliados por
Rotarod (15=25 rpm, 100s cada) e 6 deles por Ressonédncia
Magnética (BioSpec94/20 USR, 9.4T), usando ponderacdes T2
e Diffusion Tensor Imaging (DTI). Repetiu-se o protocolo nos
8 animais restantes, duas semanas depois (S7).

Resultados: Na S5, os animais expostos a cuprizona tive-
ram uma prestacao no Rotarod inferior a dos controlos, tradu-
zindo-se esta diferenca num menor tempo de marcha no dis-
positivo (138.3s vs. 164.8s, p=0.03). Na S7 nao se registaram
diferencas significativas (147.9s vs. 162.7s, p=0.44).
Comparando os dados de imagem obtidos as 5 e 7 semanas,
nao se identificaram diferencas relativamente ao volume cere-
bral total (p=0.56) e ao volume do corpo caloso (CC) (p=0.16),
mas registou-se um incremento significativo (p=0.03) no volu-
me cortical. Observou-se um aumento da intensidade de sinal
em T2 do CC das 5 para as 7 semanas, apds normalizacdo com
o talamo (p=0.03) e uma correlacao entre o volume e a intensi-
dade do CC as 7 semanas (p=0.001). Numa andlise feita por
Voxel-based morphometry e por DTI, observou-se uma ten-
déncia para a significancia estatistica nas diferencas encontra-
das no CC, na comissura anterior e no cortex, entre S5 e S7.

Discussao/Conclusdo: Apesar de preliminares, os dados
permitem identificar diferengas em vérios parametros regista-
dos no pico da desmielinizac¢do (S5) e numa fase precoce da
remielinizacdo espontanea (S7). O estudo prosseguird com
uma anélise bioquimica, molecular e imuno-histoquimica,

desenhada com intuito farmacoterapéutico.

Financiamento: Fundacao para a Ciéncia e a Tecnologia (Projeto
Estratégico Pest-C/SAU/UI3282/2013 e UID/NEU/04539/2013),
COMPETE-FEDER e Biogen.
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Cefaleia subita como primeira
manifestacao de esclerose multipla

Lia Leitdo', Sofia Marques? , Mariana Santos', Angela Timéteo"
1-Servico de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando da Fonseca;
2-Servico de Psiquiatria, Hospital do Espirito Santo.

Introducdo: A cefaleia como primeira manifestacdo de
esclerose multipla tem uma prevaléncia reportada de 1.6 a
26%. Existem poucos casos descritos de cefaleia com caracte-
risticas de enxaqueca associadas a lesdes desmielinizantes do
mesencéfalo.

Caso Clinico: Mulher, 20 anos de idade, raga negra. Gravida
de 8 semanas. Sem histéria pessoal ou familiar de cefaleias.
Internada por cefaleia subita que a acordou, opressiva, holo-
craniana, com fotofobia, cinesiofobia, nduseas e vomitos, e
agravamento com manobras de Valsalva. Concomitantemente,
referiu visao dupla transitéria.

No exame neuroldgico apresentava, de alterado: oftalmo-
parésia internuclear direita; nistagmo vertical na supraversao;
hipostesia tacto-algica do hemicorpo esquerdo.

A TC-CE nao mostrou lesdes agudas, nomeadamente
hemorragia subaracnoideia. Feita uma RM-CE que eviden-
ciou lesdes na substancia branca bi-hemisférica (substancia
branca justa-atrial, cdpsula externa esquerda, coronas radia-
tas), septo-calosas e na regido peri-aquedutal, compativeis
com lesdes desmielinizantes. Nao foi injectado contraste pela
gravidez. A angio-RM excluiu trombose venosa cerebral e ndo
mostrou dilatagdes aneurismaticas. O EDVP excluiu dissec¢ao
carotidea. O exame citoquimico de LCR foi normal. A pesqui-
sa de bandas oligoclonais do tipo IgG no liquor foi positiva e a
do anticorpo anti-AQ4 foi negativa. Os potenciais evocados
visuais, auditivos e somatossensitivos foram normais.

A cefaleia, com as mesmas caracteristicas, manteve-se
durante uma semana e teve remissao espontanea. No terceiro
trimestre de gravidez teve um episédio de diminuicao de forca
no membro inferior direito. Fez-se o diagnéstico de esclerose
multipla tipo surto-remissao. Apés um ano de seguimento,
ndo voltou a ter cefaleias.

Conclusao: Apresentamos um caso de uma doente com
esclerose multipla cuja primeira manifestacao foi cefaleia de
instalacao subita. A substancia cinzenta peri-aquedutal, loca-
lizada no mesencéfalo, tem um papel determinante nos
mecanismos da modulacdo da dor, tendo sido descrita uma
associacao entre a presenca de placas desmielinizantes nesta
localizagdo e aumento da incidéncia de cefaleia com caracte-
risticas migranosas.

De neuropatia optica bilateral
sequencial corticorresponsiva a Esclerose
Maltipla Surto-Remissao

Raquel Samdes', Gongalo Cacao', Purificacion Ortiz?, Ana
Martins Silva'

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio; 2-Servigo de Neurologia, Unidade Local de
Satide do Nordeste — Hospital de Braganca.

Introducdo: De acordo com o “Optic Neuritis Treatment

Trial”, o risco de recidiva de nevrite 6ptica (NO) associada a
Esclerose Muiltipla (EM) é 35% aos 10 anos. Apresentamos um
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caso em que trés NO em pouco mais de um ano precederam o
diagnéstico de EM.

Caso clinico: Mulher de 24 anos, antecedentes de obesida-
de e tabagismo, medicada com anticoncepcional oral.
Saudavel até Setembro de 2012, altura em que desenvolveu
dor ocular direita com diminui¢do da acuidade visual (AV)
ipsilateral. Ao exame neurolégico, de positivo, apresentava
papilite direita com AV <1/10. Foi feito o diagnéstico de NO
bulbar direita, sendo os potenciais evocados sugestivos de
lesdo pré-quiasmadtica bilateral. A RMN encefdlica 1.5T ndo
revelava lesdes e o estudo de causas infecciosas, imunolégicas
(incluindo anti-AQP4) e metabdlicas foi negativo. Foi tratada
com metilprednisolona seguida de prednisolona em esquema
de desmame. Dois meses depois, nova NO, desta vez retrobul-
bar e contralateral, tendo-se aumentado novamente a dose de
corticdide, seguida de novo desmame. Trés meses ap6s, nova
NO esquerda. Repetiu RMN que se mantinha normal; angio-
grafia fluoresceinica também sem alteracdes. Aumentou-se de
novo a dose de corticéide e iniciou azatioprina. Cerca de um
ano depois, iniciou queixas sensitivas dos quatro membros
com dificuldade de esvaziamento vesical, assumindo-se surto
medular sensitivo; a RM revelou lesoes encefélicas e medula-
res compativeis com EM, tendo-se feito o diagndstico de EM-
surto remissao e iniciado terapéutica com interferao beta-la
subcutaneo. Um ano ap6s, por actividade clinica e imagiol6-
gica da doenca, com um EDSS=1.5, a terapéutica foi alterada
para fumarato de dimetilo.

Conclusdo: No caso apresentado, o diagnoéstico de neuro-
patia 6ptica bilateral sequencial corticorresponsiva deu lugar
ao de EM-surto remissao, permitindo passar de uma terapéu-
tica sintomdtica a uma terapéutica modificadora da activida-
de de doenca.

Esclerose Multipla e Doenca de
Crohn sob Infliximab: convivio pacifico até
guando?

Ana Aires'?, Carolina Lopes', Rui Cadilha® Andreia Costa'?,
Pedro Abreu'?

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sao Joao;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Servico de
Medicina Fisica e Reabilitacao do Centro Hospitalar Sao Joao.
ana.aires.mail@gmail.com; anacarolinasmlopes@gmail.com;
andreiafgcosta@gmail.com; pmabreu@netcabo.pt

Introducdo: A Esclerose multipla (EM) € uma doenga infla-
matéria do SNC, caracterizada por destrui¢do da mielina.
Observacoes recentes sugerem a associacdo entre EM e
Doenca Inflamatéria Intestinal (DII). Os antagonistas anti-
TNFalfa como o infliximab s@o uma opgao terapéutica eficaz
na DII, porém poderdo induzir o agravamento das doencas
desmielinizantes.

Caso Clinico: Homem, 33 anos, com antecedentes de coli-
te ulcerosa desde 2007. Seguido em consulta por Esclerose
Muiltipla Surto-Remissdo diagnosticada em 2004, aos 23 anos,
apos crise epilética inaugural. A RM cerebral revelou lesdes
desmielinizantes supra e infratentoriais, algumas com capta-
¢do de contraste. ARM medular apresentou lesdes desmielini-
zantes em D2 e D3. O estudo de liquor revelou bandas oligo-
clonais (+) LCR/ (-) plasma. Os potenciais evocados visuais
registaram alteracdes compativeis com desmielinizacdao do
nervo o6tico direito. Iniciou interferdao-beta 1a, sem novos sur-
tos. Seis anos ap6s diagnéstico (2010), por reac¢ao no local da
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injeccdo e agravamento da DII, apesar de serologia JC positi-
va, efetuou durante 2 anos tratamento com natalizumab
(Tysabri®). Nos 3 anos seguintes, sob azatioprina 150 mg, per-
maneceu assintomadtico, com EDSS 1.0 e as RM cerebrais
mantiveram-se sem aumento evidente da carga lesional,
apresentando uma lesao com realce com gadolinio em apenas
uma delas. Em 2013, por franco agravamento da colite ulcero-
sa, iniciou terapéutica com anti-TNF (Infliximab), mantendo
azatioprina. Permaneceu sem novos surtos até maio de 2015,
altura em que inicia quadro de alteracoes de sensibilidade
(4lgica, vibratoria e postural) no hemicorpo esquerdo e movi-
mentos pseudo-atetésicos do membro superior ipsilateral,
pelo que realizou RM cerebral e medular.

Conclusdes: O caso descrito enfatiza a complexidade do
tratamento de doentes com EM e outras doencas autoimunes
como a DII. O infliximab, embora muito eficaz no controlo da
colite ulcerosa, poderd condicionar o agravamento da EM. Os
autores pretendem discutir qual serd a melhor opc¢ao terapéu-
tica para controlo de ambas as doencas.

Porfiria cutanea tarda num doente
com esclerose multipla e artrite
reumatoéide

Andreia Costa'?, Ana Aires'?, Carolina Lopes"?, Maria José Silva®,
Elisabete Moreira*, Eva Mariz’, Pedro Abreu'?

1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto;
2-Departamento de Neurociéncias, Neuropsiquiatria e Saide
Mental da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto;
3-Servico de Hematologia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto;
4-Servigo de Dermatologia do Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto;
5-Servigco de Reumatologia do Centro Hospitalar Sao Joao, Porto.

Introducdo: A esclerose muiltipla e a artrite reumatoide
partilham processos fisiopatolégicos similares mas a sua coe-
xisténcia no mesmo doente é pouco frequentemente descrita.
A porfiria cutanea tarda é uma doenca rara, esporddica em
75% dos casos, podendo, por vezes, tornar-se evidente apos
exposi¢ao a hepatotdxicos.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino de 47 anos, com
antecedentes de artrite reumaté6ide (sob metotrexato), dislipi-
demia e tabagismo, sem antecedentes familiares de relevo, foi
avaliado por quadro com dois dias de evolugado de alteracao
da visdo. Ao exame neurolégico objetivou-se oftalmoplegia
internuclear e parésia facial de tipo central a esquerda.
Realizou RM do neuroeixo (lesdes desmielinizantes dispersas
pelo corpo caloso, substancia branca periventricular, ponto-
bulbares e medulares, com e sem captagao de contraste),
estudo autoimune e estudo de liquor (bandas oligoclonais
+liquor/-soro). O doente cumpria critérios de esclerose multi-
pla forma surto-remissao segundo McDonald-2010. Em reu-
nido multidisciplinar decidiu-se a alteracdo da terapéutica
para azatioprina. O doente manteve-se assintomatico, contu-
do na RM aos 6 meses, eram evidentes novas lesoes desmieli-
nizantes e lesdes captantes de contraste. Por este motivo e
dada a estabilidade reumatolégica, optou-se pelo inicio de
medicagdo com interferdo-beta-1b. Cerca de 2 meses apds a
introducao do farmaco, o doente evidencia de novo alteracoes
cutaneas descritas como bolhas e fragilidade cutanea no
dorso das maos, em relacdo com traumatismos. Foi efetuado
doseamento das porfirinas, tendo sido consistente com a sus-
peita clinica de Porfiria cutanea tarda.

Conclusoes: O tratamento da esclerose miltipla forma
surto-remissdo com interferdo-beta-1b estd bem estabeleci-
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do. Neste doente, que ja padecia de duas doengas autoimu-
nes, o surgimento da sintomatologia apés o inicio da medica-
¢do sugere a possibilidade de que o interferao-beta-1b, pelo
seu potencial efeito hepatotdxico, possa ter desencadeado a
porfiria cutinea tarda. Tanto quanto sabemos este é o segun-
do caso descrito da associacao interferao beta-porfiria, o pri-
meiro em relacdo com o interferao-beta-1b.

Esclerose Miltipla Pediatrica: um
desafio terapéutico

Joana Jesus Ribeiro, Inés Correia, Ana Margarida Novo, S6nia
Baptista, Livia Sousa

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

joanajribeiro@gmail.com

Introducio: A Esclerose Muiltipla (EM) pediétrica represen-
ta 2-5% dos casos de EM, com critérios de diagnéstico especifi-
cos em idades inferiores aos 12 anos. Evolui quase exclusiva-
mente forma surto-remissao, habitualmente com melhor recu-
peracgao funcional apds surto, mas com taxa anual de surtos 2-
3 vezes superior ao adulto e um pior prognéstico a longo termo,
sendo o diagnéstico e tratamento precoces determinantes.

Caso Clinico: Menina, que aos 11 anos de idade tem episé-
dio de diplopia e ataxia da marcha, ap6s sindrome gripal, e
com posterior repeticao sazonal. Internada no nosso servico
em 2001, com 14 anos, apresentando ao exame neuroldgico
nistagmo multidireccional, disartria, tetraparésia espdstica,
sinal de Babinsky bilateral, diminui¢ao sensibilidade vibraté-
ria, ataxia cinética e da marcha (EDSS 7.0). A Ressonancia
Magnética Créanio-encefdlica (RMN-CE) apresenta lesdes
hiperintensas em T2 infra e supratentoriais sem captacao de
contraste e black holes, compativeis com EM. PEV com atraso
bilateral da onda P100 e restante estudo analitico normal.
Efectua Mitoxantrona, até dose cumulativa maxima 120 mg,
assistindo-se a uma boa recuperagao (EDSS 4.0) apesar de
surtos ocasionais, seguido de Acetato de Glatiramero. Em
2005, ap6s 3 surtos e EDSS 6.0, inicia Ciclofosfamida, com
recuperacao do estado neurolégico prévio (EDSS 4.0). Em
2007, por motivos de seguranca, efectua Interferon beta-1b,
ao qual se teve de associar IgIV por novos surtos (EDSS 6.0).
Repete-se punc¢do lombar para pesquisa de JCV que é negati-
va. Inicia Natalizumab, sem agravamento do EDSS e da carga
lesional na RMN-CE apesar de 3 surtos nos 8 anos de trata-
mento, mantendo serologia JCV negativa.

Conclusdo: Este caso demonstra a agressividade da EM
pedidtrica e o desafio terapéutico que constitui, sendo funda-
mental um tratamento atempado e adequado ao perfil de gra-
vidade. As estratégias terapéuticas atuais sdo insuficientes,
sendo necessdrio mais estudos que demonstrem a seguranca
e efic4cia dos novos farmacos jd aprovados para o adulto.

Sindrome poés-radioterapia do
neuroeixo no diagnéstico diferencial de
Esclerose Miltipla
Inés Correia, Inés Marques, Livia Sousa

Servico de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

Introducdo: Vdrias situacdes clinicas podem mimetizar as
alteragdes paraclinicas da EM complicando o diagnéstico,
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entre as quais a radioterapia holocraniana, causa reconhecida
de alteracoes da substancia branca.

Caso Clinico: Homem, 62 anos. Aos 54 anos inicia epis6-
dios sucessivos de diminui¢ao de for¢ca muscular e sensibili-
dade nos membros inferiores, com altera¢des urindrias, acu-
mulando progressivamente incapacidade até perda de capa-
cidade de marcha. Apés novo agravamento é observado por
neurologia, apresentando paraparésia G2/3 necessitando de
cadeira de rodas e nivel sensitivo dlgico em D8 (EDSS 7.0).
Tinha histéria de carcinoma de pequenas células pulmonar
considerado curado (33 anos), hipertensao arterial e diabetes
mellitus tipo 2. Realizou RM cranioencefélica que revelou
alteragdes difusas da substancia branca, com acentuado grau
de atrofia global e uma lesdo com realce ap6s contraste. ARM
medular revelou multiplas lesdes intramedulares de predomi-
nio posterior e duas realcavam apds contraste. Apresentava
bandas oligoclonais no LCR ausentes no soro, prolongamento
da laténcia da onda P100 bilateralmente, ANA positivo com
elevados titulos de anticorpos anti-SSA52, e anticorpos anti-
aquoporina 4 negativos. Apds metilprednisolona 1g/iv/id 5
dias houve melhoria clinica e perante a incerteza diagnoéstica
entre EM e Sindrome de Sjogren (posteriormente excluido),
iniciou ciclofosfamida mensal, havendo beneficio clinico.
Apés novo surto aos 61 anos foi assumido o diagnéstico de EM
com surtos agressiva e iniciou natalizumab, com estabiliza¢ao
da doenca e melhoria clinica franca (EDSS 6.0). Aos 62 anos
temos acesso a totalidade do processo clinico e verificamos
que no contexto neoplasico fez radioterapia holocraniana
profilatica, o que poderia estar relacionado com as alteracoes
da RM e PEV’s. Atendendo a evolucdo clinica e resposta aos
tratamentos, mantivemos o diagndstico de EM.

Conclusao: Com este caso clinico pretende-se demonstrar
a dificuldade de diagnéstico em doentes com patologias pré-
vias que podem promover desmielinizacdo e mimetizar alte-
racoes paraclinicas da EM.

Doses baixas de Rituximab no
tratamento da Neuromielite Optica

Ana Margarida Novo, Inés Correia, Inés Marques, S6nia Batista,
Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

amfloresnovo@gmail.com

Introducdo: O Rituximab é o tratamento mais eficaz na
Neuromielite C)ptica (NMO). Contudo, a dose minima eficaz e
a frequéncia de administragao sao ainda objecto de discussao.

Caso clinico: Mulher, 43 anos, transferida de outro
Hospital, em Junho de 2013, com paraparésia grave por mieli-
te dorsal longitudinalmente extensa (D3 a D9), sem beneficio
ap6s cinco dias de metilprednisolona endovenosa 1g/dia. RM
cerebral normal e sem bandas oligoclonais no liquor.
Inicialmente colocada hip6tese de neurossarcoidose, que nao
foi confirmada. Resposta inicial muito favoravel a plasmafere-
se mas uma semana depois assiste-se a agravamento da para-
parésia e parésia braquial esquerda de novo. A RM medular
mostrou nova lesao extensa cervical (C1 a C5). Nesta fase,
repete ciclo de metilprednisolona e plasmaferese, seguido de
ciclofosfamida endovenosa 1g mensal. Por novo agravamento,
a seguir a segunda administracdo de ciclofosfamida, inicia
terapéutica com micofenolato de mofetil 2g/dia. No més
seguinte, é reinternada por hemiparesia grave e incapacidade
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de marcha. Nesta fase, € iniciada terapéutica com Rituximab
100mg/semana durante 3 semanas, a repetir mediante valores
de populacoes linfocitarias (CD19+), com recuperagdao com-
pleta dos défices. Em Novembro de 2013, recebemos o resul-
tado da pesquisa de anticorpos anti-aquaporina4 que foi
positiva. Faz novo tratamento em Fevereiro de 2014 por surto,
também com recuperacao completa, optando-se por manter
doses de 100mg de Rituximab mensais. Tem novo surto oito
meses depois, sendo aumentada a dose de Rituximab para
200mg de 2 em 2 meses, intercalado com metilprednisolona
1g mensal, com recuperacdo completa dos défices neurolégi-
cos e estavel desde entdo.

Conclusao: Neste caso, a utilizacdo de doses baixas de
Rituximab produziu um beneficio que ultrapassou as expecta-
tivas mais favordveis. Esquemas terapéuticos individualizados
com baixas doses de Rituximab repetidas de acordo com o
curso clinico da doenca e/ou valores de subpopulacdes linfo-
citdrias poderao ser mais eficazes na NMO do que as terapéu-
ticas convencionais.

NMO associada a ileus grave

Ana Arraiolos, José Vale, Paulo Alegria
Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo, Loures, Portugal.

Introducdo: Para além dos astrdcitos, os anticorpos anti-
aquaporina 4 ligam-se também ao tecido renal e gastrico (e
outros). Apenas o sistema neurolégico €, no entanto, direta-
mente lesado na NMO. Sintomas como vémitos e solucos sao
secunddrios ao envolvimento neurolégico. A NMO associa-se,
por outro lado, a outras doencgas autoimunes, e tém sido des-
critos casos de “desencadeamento” ou “exacerbagdao” da NMO
por infecoes, podendo estas outras doengas justificar sinto-
mas acompanhantes.

Caso clinico: Mulher, 32 anos, etnia indiana, naturalidade
portuguesa, atualmente residente em Inglaterra, sem antece-
dentes de relevo. Inicia subitamente paragem de emissdo de
fezes juntando-se, ao fim de uma semana, picos febris e disuria.
Observada passada outra semana: apirexia, abdémen muito
distendido, defesa a palpacgdo, entubacdo nasogdastrica com
contetdo entérico. Andlises com ligeira neutrofilia, PCR discre-
tamente elevada, discreta hepatite, leucocittria, nitritos positi-
vos. TC abdominopélvica com distensdo difusa do trato digesti-
vo, sem obstrucao, indiciando ileus, com liquido no hipogastro.
Operada com descricdo macroscépica de pus no peritoneu
(ndo foi analisado nem cultivado), apendicectomia profilatica.
Iniciou antibioterapia. Urocultura da entrada com Proteus
mirabilis, hemoculturas negativas. Apés vdrias intercorréncias
meédicas observou-se, passados 10 dias, sonoléncia excessiva e
ligeira tetraparésia, com RM de neuroeixo sugestiva de NMO.
Anticorpo anti-aquaporina 4 positivo. Iniciou cortiocoterapia
com melhoria neuroldgica progressiva mas persistindo ileus
marcado, sem causa evidente. Ao fim de 6 meses, ja sob azatio-
prina, apresenta-se estdvel do ponto de vista neurolégico, ainda
com alguma obstipac¢do que tem vindo a melhorar.

Discussao e conclusdes: O ileus é muito proeminente
nesta doente e a sua relacdo com uma peritonite de causa des-
conhecida nao é linear. Na literatura descreveu-se outro caso
associado a NMO e diversos associados a outras doengas
autoimunes. Foram identificados na Chronic Intestinal
Pseudo Obstruction (CIPO) autoanticorpos contra os neuro-
nios do tubo digestivo e discute-se se a IgG NMO poderéa pro-
vocar sintomas noutros tecidos.
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Resumos

Lipodistrofia e Depdsitos de ferro nos
Ganglios da Base - uma associacao
invulgar

Paula Pires, Manuela Santos
Centro Hospitalar Porto, Largo Abel Salazar 4099-001 Porto
paulaibmpires@gmail.com

Introducéo: As lipodistrofias constituem um grupo de
doencas heterogéneas genéticas ou adquiridas responsdveis
pela perda de gordura. As doencas neurodegenerativas por
depésito de ferro sdo doencas genéticas que se manifestam
por doenca do movimento, deterioracao cognitiva e dep6sito
de ferro nos ganglios da base. A associagao das duas entidades
no mesmo doente nao se encontra descrita.

Caso Clinico: Apresentamos uma doente de 13 anos, filha
de um casal ndo consanguineo e sem patologia conhecida,
sem antecedentes pré ou perinatais relevantes. Foi observada
em neuropediatria aos 3,5 anos por atraso na aquisi¢dao das
etapas de desenvolvimento. Ao exame apresentava alteracoes
da motricidade ocular (decomposicdo dos movimentos), dis-
metria, ataxia da marcha, reflexos osteotendinosos presentes,
e de limiar baixo, hiperlaxidez osteo-articular, distribuicao
anémala de gordura, assimetria do comprimento dos mem-
bros inferiores e escoliose lombar. Na investigacao que incluiu
estudo da cadeia respiratéria mitocondrial, focagem isoelétri-
ca de CDT, alfa-fetoproteina e RM cerebral nao foram encon-
tradas alteracdes.

Aos 6 anos é evidente um atraso cognitivo- quociente glo-
bal do desenvolvimento de 52 (Escala de Griffiths), alteracoes
da motricidade fina, hiperreflexia osteotendinosa global,
amiotrofia de 1/3 distal dos membros inferiores com lesoes
em placa, longitudinais, de coloracdo nacarada e violacea. Foi
colocada hipétese de esclerodermia que nao se confirmou
(estudo histolégico e analitico). O quadro neurolégico parecia
o de uma ataxia congénita, ndo progressiva (video).

Aos 11 anos é observada em neuropediatria na drea de resi-
déncia, dado haver um agravamento neurolégico. E efectuada
nova RM cerebral que mostra um hipossinal palidal bilateral e
discreto alargamento folia cerebelosa. O EMG nao revela
sinais de miopatia ou neuropatia. Estudo molecular AOA1
sem alteracoes.

Dadas as graves atrofias dos membros e é encaminhada
para a consulta de neuromusculares. Verificam-se atrofias
membros com perda adiposa, rarefaccdo do cabelo, pele e
facies envelhecido. O discurso é lento, disartrico e pobre. Ha
uma bradicinésia, com postura cifética, apraxia oculomotora,
apraxia orolingual com disartria, dismetria movimentos das
maos, hiperreflexia osteotendinosa, e marcha ataxica/bradici-
netica. (filme). Realiza nova investigacdo que revela um
padrao analitico de colestase hepatica, RM-CE com hiposinal
em T2 ao nivel dos globos pdlidos e da substancia nigra, com-
pativel com depésito de ferro, cerebelo sem alteracoes.
Ressonancia de musculo corroborou a clinica de lipodistrofia.

Conclusdes: Actualmente o caso clinico descrito é explicado
por duas entidades: doenga neurodegenerativa por depdsitos
de ferro e lipodistrofia. Apresentado para discussao pelo carac-
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ter progressivo, pela semiologia, pela associacdo destas duas
patologias pouco frequentes e pela auséncia de diagndstico.

Surdez neurossensorial, atraso
psicomotor e hipotonia

Noémia Rosado da Silva', Ana Pereira’, Carla Mendonga?,
Andreia Gomes Pereira®

1-Interna de Pediatria do Centro Hospitalar do Algarve — Unidade
de Faro; 2-Assistente Graduada de Neuropediatria do Centro
Hospitalar do Algarve — Unidade de Faro; 3-Assistente Hospitalar de
Neuropediatria do Centro Hospitalar do Algarve — Unidade de Faro.
noemialexandra@sapo.pt

Introducé@o: As encefalopatias heredodegenerativas com-
preendem diversas patologias que tém em comum um curso
progressivo, incapacitante e eventualmente letal. Caracterizam-
se pela perda de aquisigdes e pelo aparecimento de novos sinais
e sintomas neurolégicos.

Caso clinico: Lactente de 8 meses, 5° filho de pais consan-
guineos, etnia cigana. Pai falecido aos 28 anos ap6s evento
vascular ndo esclarecido; primos maternos com histéria de
surdez. Nascido de termo em meio hospitalar, sem intercor-
réncias no periodo neonatal. Referenciado aos 8 meses a con-
sulta de Neuropediatria, por suspeita de surdez e atraso do
desenvolvimento psicomotor. Na observagao inicial era um
bebé atento, com auséncia de resposta a sons, controlo ceféli-
co incompleto, e ao exame neuroldgico hipotonia generaliza-
da. Potenciais evocados auditivos confirmaram surdez neu-
rossensorial bilateral profunda.

Aos 31 meses iniciou episddios recorrentes de vomito, flu-
tuacdo do estado de consciéncia e agravamento da hipotonia,
associados a acidose metabdlica e por vezes hipoglicemia.
Estes episédios eram desencadeados por traumatismos cra-
nianos minor ou intercorréncias infecciosas.

A investigacdo etiolégica incluiu RM-CE que evidenciou
leucodistrofia com focos de cavitacdo quistica da substancia
branca, predominantemente supratentorial periventricular
posterior, tegmento protuberancial e substancia branca cere-
belosa. Doseamento de lactato persistentemente elevado.
Estudo do potencial REDOX revelou aumento da relacdo
Lactato/Piruvato, de 3-Hidroxibutirato e da relacdo 3-
Hidroxibutirado/Acido acético. Cromatografia de amino 4ci-
dos e 4cidos organicos sem alteracoes. Estudo bioquimico da
cadeia respiratéria mitocondrial em biépsia muscular mostrou
diminui¢do da atividade do segmento II+III. Estudo genético
do DNA mitocondrial sem alteragdes, nomeadamente as mais
frequentemente associadas a surdez neurossensorial.

Manteve atraso do desenvolvimento psicomotor, auséncia
de linguagem expressiva apesar da colocagdo de préteses
auditivas, mas sem perda de aquisi¢coes. Ao exame neurolégi-
co de salientar aparecimento gradual de sinais piramidais.

Os epis6dios de prostragao e acidose metabélica torna-
ram-se sucessivamente mais frequentes e dificeis de reverter,
culminando com o falecimento da crianca, aos 4 anos, ap6s
traumatismo craniano minor.

Comentdérios: A associacdo de surdez neurossensorial,
atraso global de desenvolvimento, episédios de flutuagdo do
estado de consciéncia com acidose metabdlica, sinais pirami-
dais e leucodistrofia remeteram para a hip6tese provavel de
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citopatia mitocondrial, que nao se confirmou até ao faleci-
mento do doente. No entanto, foi realizada colheita de fibro-
blastos que permitird continuar a investigacdo etiolégica,
motivo pelo qual os autores discutem este caso clinico.

Atraso do desenvolvimento grave e
vémitos ciclicos de etiologia a esclarecer

Isabel Periquito, Cristina Novais, José Paulo Monteiro

Centro de Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva, Servico
de Pediatria, Hospital Garcia de Orta
neuroped@hgo.min-saude.pt

Introducéo: A complexidade e heterogeneidade clinica das
diferentes doengas neuroldgicas condicionam enormes difi-
culdades em determinar um diagnéstico etioldgico, estabele-
cer um tratamento e definir um prognéstico.

Caso Clinico: Crianga de 5 anos, sexo masculino, em segui-
mento por grave atraso do desenvolvimento psico-motor,
microcefalia, catarata congénita bilateral, epilepsia e vomitos
ciclicos.

Antecedentes familiares de tio-avd paterno com catarata
congénita. Dos antecedentes pessoais destaca-se gravidez
complicada por hemorragia do 1° trimestre e diabetes gesta-
cional; ecografia fetal do 2° trimestre com edema da nuca;
ecocardiograma fetal normal; rastreio bioquimico com risco
reduzido; cariotipo normal e serologias maternas negativas.
Parto de termo, somatometria adequada e periodo neonatal
sem intercorréncias.

Catarata congénita bilateral detetada aos 2 meses de vida,
submetida a cirurgia que decorreu sem intercorréncias, verifi-
cando-se contudo um atraso progressivo nas aquisi¢oes do
desenvolvimento.

Na primeira consulta, aos 9 meses, apresentava microcefa-
lia, hipotonia global, ainda sem controlo cefélico, ndo se sen-
tava sem apoio, sem preensao voluntdria, com estereotipias
frequentes, dificuldade na fixagao e seguimento visual, ausén-
cia de sinais piramidais, sem organomegalias.

Por raros episédios de extensdo ténica axial e dos mem-
bros superiores, realizou EEG que revelou atividade paroxisti-
ca com localiza¢do centro-temporal esquerda, pelo que ini-
ciou carbamazepina, com boa resposta.

Aos 17 meses iniciou vomitos ciclicos com periodicidade
quase mensal, precedidos de ndusea e irritabilidade, motivan-
do 41 internamentos.

Atualmente evidencia grave atraso do desenvolvimento
psico-motor, facies peculiar, pupilas lentamente reativas,
hiporreflexia e espasticidade distal. Medicado com clobazam,
risperidona, melatonina e esomeprazol.

Da extensa investigacdo etioldgica realizada destaca-se
ligeira elevacao das transaminases, ligeira elevacao do lactato
e ligeira diminuicdo do doseamento da atividade piruvato-
desidrogenase. Restante estudo metabélico sem alteragdes.
Array-CGH com delecgdo 5q e 16p interpretada como varian-
te familiar sem significado clinico. RM-CE aos 9 e 24 meses
com acentuacao difusa dos sulcos corticais, corpo caloso de
espessura fina, admitindo-se reducdo do volume de substan-
cia branca dos hemisférios cerebrais; espectroscopia sem alte-
racoes.

Conclusao: Os autores propdem para discussao um caso
clinico complexo, com muiltiplos internamentos, com reper-
cussao significativa na dindmica familiar, ainda sem etiologia
identificada, apesar da extensa investiga¢do ja realizada.
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Crianca com distonia e coreia, crises
disquineticas e atraso global DPM

Sofia Duarte, Ana Moreira
Servico de Neuropediatria, Hospital Dona Estefania, CHLC

O H. é o primeiro e tnico filho de pais ndo consanguineos,
actualmente com 10 anos. Nasceu apds uma gravidez de 38
semanas com diabetes gestacional, o parto foi por cesariana e
o Apgar de 9 e 10, aos primeiro e quinto minutos, respectiva-
mente. Somatometria adequada.

Foi um bebé hipoténico que controlou a cabeca pelos 6-7
meses e ficou sentado sem apoio pelos 11. Quando avaliado
pela primeira em Neuropediatria, pelos 15 meses, evidenciava
um atraso motor e distonia, sem sinais piramidais. O inicio da
marcha foi aos 3 anos e 9 meses e o desenvolvimento foi sem-
pre globalmente atrasado.

Tem dificuldades de aprendizagem.

Aos 3 anos experimentou-se Dopa, que na dose de 2
mg/k/d, pareceu ser muito eficaz, permitindo melhor postu-
ra, menos sialorreia e melhoria na alimentacdo. O aumento da
dose provocou hipotonia, agravamento da postura, da capaci-
dade de alimentar-se e da compreensao das palavras que arti-
culava, na altura. Manteve até aos 6 anos. Tentativas posterio-
res de a reintroduzir resultaram em agravamento.

Com 6 anos e 5 meses, ap9ds varicela, teve, pela primeira
vez, um estado de mal disquinetico, com movimentos corei-
cos e balisticos continuos. Estes episddios tém-se repetido
desde entao, relacionados com ansiedade, nas mudancas de
rotina ou outros contextos emocionais.

O melhor controlo destes epis6dios tem sido conseguido
com Tetrabenazina 6,25+6,25, Acido Valproico 100 + 100 mg/d
e Propanolol 10 + 10mg/d, que os pais aumentam em situa-
¢oes nao rotineiras (festas, saidas para férias, etc.)

O H. tem um exame neurolégico dominado pela distonia,
coreia e disartria, sem sinais piramidais, sem alteracdao dos
pares craneanos. Atraso estato-ponderal, sem outros sinais
fisicos (visceromegalias, manchas neurocutaneas, dismorfias)

Investigagao feita:

RMN 2006 — 2012 sem alteracdes; Cariotipo 46XY; CDT- N
Biotinidase- N Aminoacidos e acs organicos- sem alteracoes
(sangue, urina e LCR); Neurotransmissores — sem alteragdes

Teste de sobrecarga com fenilalanina- N (doseamentos de
tirosina e fenilalanina); Purinas e Pirimidinas- N; Estudo da
cadeia respiratoria mitocondrial no musculo e nos linfécitos-
N; Genes DYT1, SLC2A1, SCL6A3 — N Ponto REDOX - em 2010
L/P em post-prandial 40. Em 2011- Lactato e piruvato em
jejum e post-prandial- N, L/P em jejum 7 e PP 17; Acido urico-
2,9 e 3,1 mg/dl relacdo acido turico/creatinina urina- 0,6;
Ceruloplasmina 0,37 Homocisteina- 3,9 (N 4-15,4).

Pretende-se discutir o diagnostico etioldgico e sobretudo a
terapéutica, para melhor prevencao das crises.

Hipertensao intracraniana e atingimento
de miltiplos pares cranianos - sera
apenas pseudotumor cerebrii?

Catarina Martins Serra’', Raquel Lima’, Joao Tavares?, Carla
Mendonga', Andreia Gomes Pereira’

1-Servigo de Pediatria, Hospital de Faro, CHA, EPE; Faro; 2-
Servico de Pediatria, Hospital Pediatrico - Centro Hospitalar de
Coimbra, EPE.

catarinaserra23@gmail.com
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Introducdo: A hipertensao intracraniana idiopatica desig-
na uma entidade clinica caracterizada por hipertensao intra-
craniana com parénquima cerebral normal, na auséncia de
ventriculomegdlia, lesdes expansivas ou infeccdo do SNC.
Pode no entanto ser secunddria a causas infecciosas, vascula-
res, medicamentosas ou hormonais. Nos casos em que a etio-
logia permanece desconhecida, denomina-se pseudotumor
cerebrii primdrio, e constitui um diagndstico de exclusao.

Caso clinico: Adolescente feminina, 17 anos, previamente
saudavel, raca negra, recorre a urgéncia de pediatria por cefa-
leia holocraniana com 8 dias de evolugdo e de agravamento
progressivo, associado a vomitos e diplopia bifocal com 3 dias
de evolugao. Na avaliacao inicial, apresentava excesso de peso
(IMC=28.5 Kg/m?), meningismo, edema papilar bilateral,
parésia bilateral do VI par e parésia facial periférica direita,
sem outras alteracdes do exame neurolégico. TC-CE sem alte-
racoes. Pungdo lombar com pressao de abertura superior a
500mmH,0, LCR sem alteracdes do exame citoquimico,
exame directo e cultural negativos, PCR para virus neurotr6pi-
cos, HSV e Borrelia burgdoferii negativo. Avalia¢do analitica
sem parametros de infeccdo. Serologias negativas (EBV, CMV,
HSV, Mycoplasma pneumoniae e Borrelia Burgdoferii), hemo-
culturas negativas. Pesquisa de BK no suco gastrico negativo.
RMN-CE e angio-RM nao revelaram alteracdes da arquitectu-
ra cerebral ou sugestivas de densidade hemadtica. Ecografia
abdomino-pélvica sem alteracdes. Iniciou em D1 de interna-
mento terapéutica com aciclovir, ceftriaxone e ciprofloxacina
que cumpriu 14 dias e suspendeu apds exclusao de etiologia
infecciosa. Simultaneamente iniciou acetazolamida. Em D7
internamento, agravamento clinico com aparecimento de
novos défices neuroldgicos (parésia III par a esquerda, atingi-
mento V par sensitivo a esquerda e parésia facial periférica
direita). Melhoria sintomadtica e progressiva dos défices neu-
rolégicos a partir de D8 de internamento. Avaliacao oftalmo-
l6gica em D14 revelou edema papilar bilateral em resolucdo e
melhoria significativa da limitacdo da abducao bilateral. Alta
a D23 internamento, mantendo discreta parésia do VI par
direito. Reavaliacdo em consulta de Oftalmologia e
Neuropediatria, 2 meses apés a alta, assintomética e com
resolucdo completa dos défices neuroldgicos, sob terapéutica
com acetazolamida.

Conclusao: Os autores discutem este caso por considera-
rem invulgar o envolvimento de mdltiplos pares cranianos
associado a hipertensao intracraniana idiopética, ndo tendo
sido possivel identificar causa subjacente. Tratar-se-4 apenas
de um pseudotumor cerebrii primario?

Leucodistrofia hipomielinizante sem
diagnostico etiologico

Andreia Forno', Tiago Rodrigues?, Paulo Rego Sousa®

1-Interna Formacao Especifica Pediatria, Servico de Pediatria, 2-
Assistente Neurorradiologia, Servico de Radiologia, 3-Assistente
Pediatria e Neuropediatria, Servigo de Pediatria, Hospital Central
do Funchal.

Introducéo: As leucodistrofias hipomielinizantes repre-
sentam um vasto e heterogéneo grupo de doencas, com uma
elevada percentagem de casos nao resolvidos. Nesse contexto
apresentamos uma crianca com uma leucodistrofia hipomie-
linizante sem diagnéstico.

Caso Clinico: Crianca do sexo masculino, actualmente
com 2 anos e 11 meses de idade, sem histdria familiar relevan-
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te e com pais ndo consanguineos, inicialmente observada em
consulta de Neuropediatria aos 11 meses de idade por atraso
motor e alteragao dos movimentos oculares.

A observacido inicial apresentava hipotonia, com atraso
das aquisi¢des motoras, nistagmo horizontal persistente e
ataxia, sem outras alteragdes. Efectuou estudo metabdlico
incluindo aminoécidos, acidos organicos, lactato, piruvato,
amonia, dcidos gordos de cadeia muito longa que se revela-
ram normais. A RM-CE efectuada aos 14 meses de idade reve-
lou hipomielinizacao difusa.

Foi colocada a hipétese de Doenca de Pelizaeus-
Merzbacher, tendo sido normal o estudo genético do gene
PLP-1. Clinicamente a crianca evoluiu com melhoria do nis-
tagmo horizontal passando a ser intermitente, mantendo
atraso nas aquisicoes motoras e ataxia, contudo com marcha
possivel com apoio, e sem importante compromisso dos itens
cognitivos para a idade.

Atendendo a evolucdo clinica e ap6s ter efectuado segun-
da RM-CE, aos 24 meses de idade, que confirmou a hipomie-
linizacdo sem alteracdes patognomonicas na espectroscopia,
foi pedido o estudo genético para os genes GJC2 e MCT8
(SLC16A2) para a Doenga de Pelizaeus-Merzbacher Like, que
se revelou normal.

Conclusdes: A utilizacdo de estudos genéticos de nova
geracgdo por alguns autores tem permitido a determinacdo de
novas mutacdes no estudo das leucodistrofias sem diagnosti-
co, pelo que aguardamos o resultado da sequenciacdo do
exoma nesta criancga.

Discinésia paroxistica em estudo

Marlene Abreu', Maria Miguel Gomes?, Filipa Almeida®, Inés
Carrilho*

1-Servico de Pediatria, Unidade Local de Satide de Matosinhos;
2-Servico de Pediatria, Hospital Braga; 3-Servico de Pediatria,
Centro Hospitalar do Médio Ave; 4-Servico de Neuropediatria,
Centro Hospitalar do Porto.

Introducao: As discinésias paroxisticas sdo uma patologia
do movimento rara na crianca. O registo dos episdédios em
video e uma histoéria clinica com a caraterizacdo dos eventos,
nomeadamente os fatores precipitantes, sdo fundamentais
para a orientacgao diagnostica e terapéutica.

Caso Clinico: Menina referenciada a consulta aos cinco
anos por apresentar, desde os trés anos de idade, episédios
paroxisticos caraterizados por postura disténica dos quatro
membros com queda, sem perda de consciéncia, mas com
incapacidade para a comunicacao verbal. O exame neurol6-
gico fora dos episodios era normal. Inicialmente os episédios
surgiam cerca de 2 a 3 vezes por més e aparentemente relacio-
nados com o exercicio fisico (no trajeto a pé para a escola),
pelo que na investigacao inicial foi efetuado o estudo genéti-
co para a Discinésia Paroxistica Induzida pelo Exercicio (DYT
18) que foi negativo. O restante estudo complementar efetua-
do também nao revelou alteracdes, nomeadamente: eletroen-
cefalograma, bioquimica, lactato e piruvato em jejum e apos
sobrecarga. Durante o seguimento foram tentados alguns tra-
tamentos farmacolégicos (acetazolamida, carbamazepina e
clonazepam), mas sem melhorias consistentes.

Pelos 7 anos, altura em que surge encoprese, alguns dos
episddios pareciam psicogénicos e ocorriam sobretudo apés
fatores emocionais/stress (partida do pai para o estrangeiro,
dificuldades escolares). A avaliagdo cognitiva efetuada nesta
altura demonstrou um Quoeficiente Intelectual Global de 86
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pela WISC-III (nivel médio-inferior).

Os epis6dios foram aumentando de frequéncia chegando a
ter periodos em que eram didrios (cerca de 20 episddios/més,
com duragao entre 5 a 15 minutos), pelo que foi internada
para esclarecimento. Foi presenciado (e filmado) um dos epi-
sddios que demonstrava sobretudo uma bradicinésia, facies
pouco expressiva, postura disténica do tronco e membros;
conseguia cumprir ordens e executar movimentos, mas de
forma lenta e com posturas andmalas. O evento reverteu
espontaneamente ao fim de alguns minutos. O exame neuro-
l6gico, ap6s o episddio, era normal. A crianga, atualmente
com 9 anos, mantém estes episoédios, mas a relacdo com os
fatores precipitantes acima referidos (exercicio/stress) € mais
dificil de estabelecer.

Conclusao: Apesar do quadro se poder enquadrar numa
discinésia paroxistica ndo cinesigénica, o aumento da fre-
quéncia e mudanca das carateristicas dos episédios leva-nos
a questionar a etiologia psicogénica nalguns deles. Pretende-
se, assim, discutir a orientacdo em termos de investigacdo e
alternativas terapéuticas.

Doenca Neurodegenerativa do SNC - Qual
o diagnéstico?

Angela Almeida, Luisa Diogo, Isabel Fineza

Unidade de Neuropediatria do Centro de Desenvolvimento da
Crianca do Hospital Pediétrico de Coimbra — Centro Hospitalar e
Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: As doencgas neurodegenerativas cursam com
degeneracao progressiva e/ou morte das células nervosas
sendo debilitantes e incurdveis. Causam deméncia e outros
problemas do funcionamento cerebral como epilepsia ou
alteracdes do movimento.

Caso Clinico: Menina de 8 anos (A) seguida em consulta de
Neurologia desde os 5A por atraso do desenvolvimento psico-
motor (ADPM) desde os 2A e regressao progressiva de aquisi-
coes desde os 4A. Trata-se de crianga com histdria pré/perina-
tal sem intercorréncias e crescimento normal com aquisicoes
tardias nomeadamente nas dreas motoras e da linguagem
desde os 2A (Griffiths com QD global de 50). Histéria familiar
de primos com ADPM. Apresentava, aos 3A e 11 meses (M)
tremor de intencdo e dismetria. Evoluiu para desequilibrio
com perda progressiva da marcha, do controlo de esfincteres,
deterioracdo cognitiva, da linguagem, mastigacao e degluti-
¢do e surgimento de quadro extrapiramidal. Avaliagdo do
desenvolvimento aos 6A com desenvolvimento global de 8M.
Aos 6A surgiram movimentos involuntérios e crises ténico-
clénicas tendo iniciado antiepiléticos. Aparecimento de epi-
sddios caraterizados por postura em extensdo do tronco e
membros aos 7A. Atualmente com 8A apresenta-se vigil,
movimentos oculares horizontais espontaneos e conjugados,
sem movimentos oculares verticais, ndo segue com o olhar,
ndo reage a ameaca, sialorreia e movimentos involuntarios da
lingua, verbaliza raros sons incompreensiveis. Apresenta dis-
tonia generalizada, tendéncia ao laterocollis esquerdo, pés em
flexdo plantar e inversdo, reflexos osteotendinosos vivos,
periodos de opistdtonos e mioclonias sobretudo de acao. Sem
retinopatia. Sem sinais de compromisso cardiaco, hepatico,
renal ou outros. Da investigacdo realizada destaca-se: RM-CE
(aos 4 e 5A) e RM neuroeixo com alteragdoes na substancia
branca periventricular, nicleos da base e cerebelo; espetros-
copia sem alteragoes; EEG compativel com encefalopatia epi-

218 Sinapse

lética; EMG normal; potenciais evocados somatossensitivos
normais; hemograma e esfregaco normais; aminodcidos plas-
madticos e urindrios, guanidino acetato, creatina, dcidos orga-
nicos e focagem isoeléctrica da transferrina normais; estudo
lisossomal na urina e em leucécitos afastou as hipoteses de
Doenca de krabbe, Gangliosidoses GM1 e GM2 e LDM,; cari6-
tipo, pesquisa de rearranjos subteloméricos por MLPA e X-fra-
gil normais; estudo molecular para Sindrome de Angelman
(gene SNRPN), Sindrome de Prader Willi, distrofia neuroaxo-
nal infantil (NBIA2A), neurodegenerescéncia associada a pan-
totenato quinase (PANK2) e atrofia dentato-rubro-palido-lui-
siana (DRPLA) negativo; o teste de Filipina em fibroblastos da
pele excluiu doenca de Niemann-Pick tipo C; biépsia muscu-
lar com estudo bioquimico da cadeia respiratéria mitocon-
drial sem alteracdes significativas.

Conclusao: Menina de 8A com ADPM valorizado desde os
2A, regressao do DPM notado aos 4A, quadro extrapiramidal e
leucodistrofia. Apesar da investigacdo exaustiva o diagndstico
¢é ainda desconhecido.

Encefalite do tronco e ganglios da base -
um desafio diagndstico

Joao Carvalho? Candida Cancelinha?, Cristina Pereira', Cirmen
Costa', Ménica Vasconcelos', Isabel Fineza', Concei¢ao Robalo'
1-Centro de Desenvolvimento da Crianca Dr. Luis Borges,
Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra;
2-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra; 3-Servico de Pediatria Médica, Hospital Pediatrico,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
souojoao@hotmail.com

Introducao: O diagnéstico etiolégico das encefalites em
idade pediatrica constitui frequentemente um desafio para os
clinicos. As causas infecciosas sdo as mais frequentes, mas
recentemente, com a identificagdo dos anticorpos dirigidos a
antigénios membranares, as encefalites auto-imunes tém sido
cada vez melhor caracterizadas. Ainda assim, muitas das
encefalites permanecem sem causa identificada.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, com 7 anos, que
se apresenta 3 semanas ap6s uma provavel sinusite infeccio-
sa, com cefaleia e sonoléncia com recuperacdo progressiva, a
qual se seguiu disfuncdo de nervos cranianos bilateralmente
(II1, VII, IX e X), envolvimento piramidal (espasticidade e
hiperreflexia assimétrica dos 4 membros) e cerebeloso e, mais
tarde, extrapiramidal (inicialmente parkinsonismo, posterior-
mente coreia generalizada). Estes défices neurolégicos foram
aparecendo e melhorando lenta e sequencialmente, durante
um periodo que durou cerca de 4 meses. Associado a disfun-
¢do neurolégica, apresentou durante o internamento um qua-
dro de febre e dor abdominal associado a distensdo de ansas
intestinais e hepatite, bem como um derrame pleural exsuda-
tivo, de etiologia indeterminada.

O hemograma revelou anemia e leucopenia. A bioquimica,
serologias e autoimunidade séricas nao revelaram alteracoes
de relevo. Os estudos citoquimico, microbiolégico e imunolé-
gico do liquido céfalo-raquidiano efectuados em diferentes
fases da doenca foram normais. A pesquisa de anticorpos
anti-neuronais (antigénios intracelulares e membranares) foi
negativa. Os electroencefalogramas iniciais mostravam uma
lentificagdo posterior de predominio esquerdo, com activida-
de paroxistica occipital esquerda, com melhoria posterior,
mantendo alguma lentificacdo. O electromiograma efectuado
aquando dos défices de pares cranianos estava normal. As res-
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sonancias magnéticas de cranio, tanto numa fase inicial como
4 meses apos o inicio do quadro, nao revelaram alteracoes de
relevo. O estudo de neoplasia oculta foi negativo.

Numa fase inicial foi medicado com antibiéticos de largo
espectro e aciclovir, tendo mais tarde, apds o aparecimento
dos défices de nervos cranianos, feito 2 ciclos de 5 e 3 dias de
imunoglobulina endovenosa, com melhoria parcial. Ap6s o
aparecimento do derrame pleural introduziu-se terapéutica
anti-tuberculosa, que coincidiu com melhoria da clinica sisté-
mica e neuroldgica, excepto do quadro extrapiramidal, de que
tem vindo a recuperar progressivamente.

Conclusoes: Pretendemos com este caso descrever uma
encefalopatia/encefalite que, clinicamente, apresentou numa
fase inicial um envolvimento preferencial do tronco cerebral,
atingindo posteriormente os ganglios da base, acompanhada
também de um quadro multissistémico. A histéria parece suge-
rir um mecanismo auto-imune/pés-infeccioso, sem identifica-
¢ao de gérmens ou anticorpos especificos, mas a melhoria cli-
nica mais evidente coincidiu com a introducdo de tuberculos-
taticos. O diagndstico etiolgico permance, assim, em aberto.

Encefalopatia epiléptica - Que etiologia?

Cristina Novais, Isabel Periquito, Maria José Fonseca, José Paulo
Monteiro

Centro de Desenvolvimento da Crianga Torrado da Silva, Servico
de Pediatria, Hospital Garcia de Orta.
neuroped@hgo.min-saude.pt

Introduc@o: As encefalopatias epiléticas precoces incluem
um conjunto de perturbagdes neurolégicas que surgem nos
primeiros meses de vida e se caracterizam pelo aparecimento
de crises epiléticas refratdrias a medicacao associadas a um
padrao eletroencefalografico caracteristico. Representam a
via final de um grupo heterogéneo de situacoes estruturais,
genéticas ou metabdlicas.

Caso Clinico: Crianca de 9 anos, sexo masculino, 2° filho
de pais ndo consanguineos, com antecedentes familiares e
pessoais irrelevantes.

Aos 6 meses de vida iniciou irritabilidade, regressao do
desenvolvimento psico-motor e epis6dios paroxisticos de
espasmos em extensao, evidenciando um padrao grave de
hipsarritmia no EEG. Da observacao destacava-se grande irri-
tabilidade, dificuldade em fixar e seguir o observador, hipoto-
nia axial, hipertonia dos membros; ndo tinha alteracoes cuta-
neas nem dismorfias.

Evoluiu com atraso na aquisicao nas diferentes dreas do
desenvolvimento psicomotor, mantendo dificuldade no con-
trolo cefélico e do tronco, espasticidade e desaceleracao do
perimetro cefélico (entre P50 e -2SD). Apresentava ainda pobre
interagdo social, auséncia de linguagem expressiva, escassa
utilizacao das maos e estereotipias da cabeca e das maos.

A investigacdo etiolégica realizada numa primeira fase nao
evidenciou alteragoes: estudo metabdlico (doseamento de
biotinidase, aminodcidos séricos e urindrios, dcidos organicos
urindrios, transferrina deficiente em carbohidratos, mucopo-
lissacdridos e oligossacdridos urindrios e creatina), TAC, RM-
CE, cariotipo, estudo molecular do X-fragil e Array-CGH.

Manteve crises epiléticas didrias (mioclonias breves e
espasmos com componente de elevagao tonica dos membros,
de predominio noturno), apesar dos diversos esquemas tera-
péuticos ensaiados. Atualmente medicado com valproato de
sddio, levetiracetam e rufinamida.

O ultimo EEG revela eletrogénese de base difusamente
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lenta, interferida por atividade paroxistica multifocal, bilate-
ral, de ondas abruptas com localizagao central/frontal supe-
rior no hemisfério direito, e temporal média/temporal poste-
rior no hemisfério esquerdo.

Dada a epilepsia refratdria realizou painel genético para as
encefalopatias epiléticas, com pesquisa de mutagdes em 46
genes diferentes, sem registo de mutacdes patogénicas
conhecidas, mas com detecao de mutacdoes em 6 genes
ALDH7A1, PLCB1, CSTB, FOLR1, GABRB3 e KCNT.

Conclusao: Discute-se o caso de uma crianca com encefa-
lopatia epilética grave, sem etiologia definida. A evolucao dos
estudos genéticos tem permitido a identificacdo de novas
mutacdes, mas por outro lado a dete¢do de alteracoes de sig-
nificado desconhecido levanta-nos novas questoes.

Hipotermia periédica espontanea numa
adolescente com Sindrome Orofaciodigital
tipo 1: Que diagnéstico?

Filipa Mestre A. Dias', Carla Pires Mendonga®
1-Servico de Pediatria/Centro de Neurodesenvolviemento -
Centro Hospitalar do Algarve, Unidade de Faro.

Introducio: A Hipotermia, definida como a ocorréncia de
temperatura central inferior a 35°C, é uma caracteristica
comum a diversas entidades, desde malformacdes congénitas
do SNC, tumores, trauma, endocrinopatias, intoxicacoes,
infecoes, etc.

Caso clinico: Descreve-se o caso de uma adolescente com
o diagnéstico clinico de Sindrome Orofaciodigital tipo 1
baseado nas suas caracteristicas fenotipicas (fenda alveolopa-
latina, rim em ferradura, malformacao das extremidades com
trés dedos em cada pé). Aos 14 anos iniciou episédios recor-
rentes de hipotermia associada a sudorese profusa e calafrio,
ficando pdlida e bradicardica. Os epis6dios mais graves acom-
panham-se de cefaleia pulsétil ou dor abdominal e por vezes
sensacdo de lipotimia. Apresenta um bom desenvolvimento
cognitivo e refere histéria de enxaqueca desde a menarca. A
mae tem histdria de rim tnico, epilepsia, sarcoidose, polineu-
ropatia, doenca celiaca e enxaqueca.

Dos Exames Complementares realizados destaca-se:
Ressondncia Magnética cranio-encefdlica sem alteracoes,
com corpo caloso presente. Electroencefalograma fora do
periodo de crise sem alteracdes. Doseamento matinal de
melatonina e estudo hormonal normais. Doseamento de Aci-
dos homovanilico e 5-hidroxiindolacético no liquor normais.
Foi medicada com flunarizina e propranolol sem melhoria e
mantém episddios de hipotermia.

Conclusdes: A hipotermia periddica é uma entidade rara. A
sindrome de Shapiro cldssica compreende episédios de hipo-
termia associados a sudorese e agenesia do corpo caloso. Tém
sido descritos casos com esta sintomatologia porém sem age-
nesia do corpo caloso, definida como variante da sindrome de
Shapiro. A sua fisiopatologia nao estd esclarecida, podendo
corresponder a alteracoes epileptiformes, de neurotransmis-
sores ou da melatonina, entre outros. Também foram descri-
tos casos de hipotermia interpretados como sindromes perio-
dicos relacionados com a enxaqueca e que responderam a
terapéutica anti-migranosa.

Esta doente apresenta hipotermia periédica e o diagnésti-
co de Sindrome Orofaciodigital tipo 1, sem alteragdes estrutu-
rais aparentes do sistema nervoso central. Poderao estes diag-

ndsticos estar relacionados entre si?
Palavras-chave: Hipotermia periédica, Sindrome orofaciodigital
tipo 1, Sindrome de Shapiro.
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Sindrome de PANS - Um diagnéstico
controverso

Maria Helena Afonso’, C4tia Almeida', Ana Moscoso', Rita Silva®
1-Area de Pedopsiquiatria do Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central; 2-Servico de Neuropediatria do
Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central.

Introducéo: O sindrome de PANS (Pediatric Acute-onset
Neuropsychiatric Syndrome) foi proposto para explicar pertur-
bacgodes obsessivo-compulsivas de inicio stbito, associadas a
manifestacdes neuropsiquidtricas e que podem ser desenca-
deadas por infeccoes ou doencas auto-imunes. A apresenta-
¢do clinica é muito semelhante a de um sindrome previamen-
te descrito, o sindrome PANDAS (Pediatric autoimmune neu-
ropsychiatric disorder associated with Streptococcus), mas ao
contrdrio deste, a etiologia ndo se encontra exclusivamente
associada a uma infecg@o por Streptococcus do grupo A.

Caso Clinico: Adolescente do sexo masculino, 13 anos de
idade, que apresenta como antecedentes pessoais relevantes
uma trombocitopénia imune crénica.

Internado no Hospital de Evora por um quadro clinico com
cerca de 1 més de evolugao, caracterizado por pensamentos de
cardcter obsessivo de temdtica religiosa, comportamentos
compulsivos, recusa alimentar severa, tiques motores comple-
xos, alucinag¢des auditivas, humor deprimido, sintomatologia
ansiosa, discurso laconico, diminui¢ao do rendimento escolar
e isolamento social, sintomas vividos como egodisténicos.

A destacar a existéncia de 2 episddios de febre, nas 2 sema-
nas que precederam o inicio do quadro clinico acima referido.

Foi medicado inicialmente com risperidona, substituida
posteriormente por olanzapina, ambas sem resposta.

Na avaliacao realizada, nao apresentava parametros indi-
rectos de infeccdo bacteriana, o exame citoquimico do LCR
mostrava apenas um aumento das proteinas, e as restantes
pesquisas foram negativas, incluindo serologias para agentes
neurotrépicos, TASO, exame cultural do exsudado orofaringeo
e estudo da auto-imunidade (incluindo Ac anti-NMDA).
Pesquisa de toxicos negativa. Funcao tiroideia normal, PTH,
cobre sérico e ceruloplasmina normais. A RM encefdlica e o
EEG nao revelaram alteragoes.

Foi colocada a hipdtese diagnéstica de S. PANS, pelo que foi
transferido para o HDE. Realizou terapéutica com
Imunoglobulina. Posteriormente ficou medicado com risperi-
dona e sertralina. Verificou-se remissao da anorexia, tiques e
alucinagdes, mantendo apenas alguns sintomas obsessivo-
compulsivos. Recuperou o funcionamento social e académico.

Conclusdo: O Sindrome de PANS é um diagnéstico de
exclusdo, que deve ser considerado perante o inicio stibito de
sintomas neuropsiquiatricos no contexto de doenca infeccio-
sa ou auto-imune. E ainda um diagnéstico controverso, sendo
necessdria investigacao clinica sistemdtica de forma a obter-
mos mais informacao acerca das caracteristicas clinicas, his-
téria natural da doenga e evolucdo apds tratamento, prognos-
tico, bem como identificar potenciais factores precipitantes e
de agravamento.

Palavras-Chave: Sindrome PANS, Perturbagdes obsessivo-
compulsivas, sintomas neuropsiquidtricos.

Atraso e/ou regressdo - que etiologia?

Borges, Catarina'; Sequeira, Silvia? Jacinto, Sandra® Furtado,
Fatima'

1-Unidade Local de Satide do Baixo Alentejo — Hospital José Joaquim
Fernandes; 2- Centro Hospital Lisboa Central — Hospital D. Estefania.

Introducdo: A distin¢do entre uma encefalopatia estética e
uma doenca neurodegenerativa de instalacdo lenta, nem
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sempre € facil. Em ambos os casos, as etiologias sao multiplas
e o diagnéstico dificil.

Caso Clinico: Descreve-se o caso de uma crianga do sexo
masculino, 8 anos de idade, raga caucasiana, sem consangui-
nidade, residente em Beja, seguida na consulta de
Neuropediatria desde os dois anos e meio, com quadro clini-
co aparentemente ndo-progressivo, caracterizado por défice
cognitivo grave, sem linguagem, com perturbacao pervasiva
do desenvolvimento e epilepsia, controlada com levetirace-
tam e carbamazepina. Do exame neurolégico, a salientar,
estrabismo convergente, marcha autbnoma com algum dese-
quilibrio e sinais piramidais nos membros inferiores. Dos exa-
mes complementares realizados, destaca-se RM-CE (Margo
de 2009) sem alteragdes e estudos genéticos (cariétipo, X-fra-
gil, estudo molecular para sindrome de Smith-Lemli-Opitz e
arrayCGH) negativos.

Em Marco de 2015, na sequéncia de quadro febril relacio-
nado com infecc¢ao respiratoria alta, instala-se, de forma pro-
gressiva, prostracao e perda de marcha autébnoma, com ataxia
axial e apendicular, sem outros movimentos anémalos. Da
extensa investigagao realizada, destaca-se RM-CE que revelou
marcada atrofia cerebelosa com hipersinal no cértex cerebe-
loso e EEG com abundante actividade paroxistica na regiao
frontal esquerda, incrementada com a sonoléncia. Bidpsia da
pele normal. Dos estudos metabélicos efectuados (aminodci-
dos, dcidos organicos, potencial redox, biotinidase, transferri-
na deficiente em carbohidratos, metabolismo da creatina,
mucossacdridos e oligossacdridos) apenas de positivo um lac-
tato ligeiramente elevado e uma diminuicdo da citrulina, que
poderd apontar para uma etiologia metabdlica.

Actualmente objectiva-se alguma melhoria, contudo sem
recuperacao do estado neuroldgico prévio, mantendo ainda
incapacidade para marcha auténoma.

Discussdao: Com este caso clinico os autores pretendem
discutir os possiveis diagndsticos e sugestdes para investiga-
¢oes adicionais desta crianca.

Leucodistrofia, dismorfias e alteracdes na
biopsia muscular em adolescente do sexo
feminino

Soeiro e Sd M', Moldovan O', Levy A? e Sousa AB'

1-Servico de Genética Médica, Departamento de Pediatria, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Centro Académico
de Medicina de Lisboa; 2-Unidade de Neuropediatria,
Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte, Centro Académico de Medicina de Lisboa.

Introducao: As leucodistrofias sdo doencas da mielina que
envolvem a substancia branca do sistema nervoso central,
com ou sem envolvimento do sistema nervosos periférico.
Caracterizam-se por disfuncdo motora e perturbagdo do
desenvolvimento intelectual varidveis. Geneticamente sio
muito heterogéneas, apresentando vdrios tipos de heredita-
riedade. O diagnéstico diferencial é vasto, englobando outras
patologias com envolvimento da substancia branca, incluin-
do erros congénitos do metabolismo.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 16 anos. Pais sem
consanguinidade conhecida mas origindrios da mesma fre-
guesia e com apelido idéntico. Gestag@o de termo complicada
por oligoamnios no terceiro trimestre. Parto por cesariana por
hipertensao arterial materna de novo. Apgar 9/10.
Somatometrias ao nascimento adequadas. Episédios de tre-
mores ao 8° dia de vida, com niveis séricos de cdlcio e fésforo
normais. Evolu¢do com perturbacdo do desenvolvimento
intelectual, sem regressdo, com somatometria dentro da nor-
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malidade. Do ponto de vista neuroldgico, apresenta tremores
nos membros e marcha atdxica com agravamento progressi-
vo, actualmente em cadeira de rodas. Aos 14 anos apresentou
crises epilépticas parciais. Primeira ressondncia magnética
cranio-encefélica aos 3 anos, que revelou dreas de hipersinal
da substancia branca justa-atrial (interpretadas como zonas
de mielinizacdo tardia) e megacisterna magna, sem outras
alteracoes; repetiu aos 11 anos, observando-se leucodistrofia
difusa e simétrica envolvendo a substancia branca profunda,
de padrao inespecifico, associada a moderada ventriculome-
gélia secunddria e atrofia cortico-subcortical. Apresenta alta
miopia bilateral com atrofia dptica sectorial temporal, distro-
fia retiniana de tipo misto (predominantemente cones) e alte-
racoes generalizadas do epitélio pigmentado (incluindo
madcula) tipo sal e pimenta. Ao exame objectivo com dismor-
fias faciais de aspecto grosseiro, clinodactilia do 5° dedo das
maos com ligeira sindactilia cutanea, hiperlaxidez articular
leve e mancha hiperpigmentada na coxa esquerda. Realizou
cariétipo, pesquisa de rearranjos subteloméricos por FISH,
estudo molecular da Sindrome de X-Frégil, rastreio de muta-
¢Oes pontuais e delec¢des em DNA mitocondrial e array-CGH
em sangue periférico, cujos resultados foram normais.
Efectuou extensa investigacdo metabolica, da qual se salien-
tam elevacdo dos niveis plasmaticos de xantina e da excre¢dao
urindria de glicosaminoglicanos, relagdo plasmatica
lactato/piruvato em jejum e pds-prandial diminuida e dcidos
gordos livres/corpos ceténicos em jejum e poés-prandial
aumentada, sem outras alteracoes. Na biopsia muscular cons-
tataram-se alteracdes miopdticas inespecificas (predominio
de fibras de tipo I; discreta sobrecarga de material PAS positi-
vo), estudo da cadeia respiratéria mitocondrial com activida-
de da enzima citrato sintetase ligeiramente aumentada, suge-
rindo proliferacdo mitocondrial e actividade diminuida do
complexo II+III da cadeia respiratéria mitocondrial.

Neurofibromatose, encefalorradiculomielite
e anticorpos anti-GM1. Mas que
diagnéstico?

Andreia Mota', Madalena Sales Luis? Andreia Bilé? José Carlos
Ferreira®, Pedro Cabral®

1-Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Settbal; 2-Servico de
Pediatria e 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental.

A pré-existéncia de uma doenca neurolégica crénica con-
diciona a avaliacao de eventos neurolégicos agudos indepen-
dentes. A chave é nao condicionar a investigacdo etioldgica a
patologia de base. Os autores apresentam um caso de encefa-
lorradiculomielite aguda num adolescente com neurofibro-
matose tipo I (NF1).

Adolescente de 17 anos, sexo masculino, com antecedentes
pessoais e familiares de NF1, inicia dejecoes diarreicas 72h antes
do internamento, acompanhadas de dois picos febris (38,7°C) e
cefaleia, a que se associam em 24h vémitos, prostracao, turvacao
visual, vertigens e parestesias damao esquerda. A admissao apre-
sentava-se prostrado, nauseado, apirético, com sinais menin-
geos, desvio lateral esquerdo da marcha, ligeira ataxia dos mem-
bros, principalmente no membro superior direito, duvidosa
ptose palpebral bilateral, queda e pronagao na prova de bracos
estendidos, sobretudo a direita, reflexos abolidos exceto no bici-
pital esquerdo. Analiticamente tinha linfopenia - 1.690/uL (leu-
cocitos 12.900/ul), ionograma sem alteracdes, pCr negativa. A
TC-CE excluiu a presenca de tumores ou alteracoes agudas.
Exame citoquimico do liquor revelou: 10 leucdcitos/ulL, protei-
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norraquia 54mg/dL, glicorraquia 63mg/dL (glicémia 101mg/dL).
Iniciou empiricamente aciclovir endovenoso que suspendeu ao
40 dia por ser negativa a pesquisa de virus neurotrépicos. Exame
bacteriolégico do liquor negativo. Por agravamento clinico, arre-
flexia generalizada, maior prostracao, sonoléncia, sudaciao e
retencao urindria, admitiu-se polirradiculopatia com disautono-
mia, além do componente encefalitico. Foi administrada imuno-
globulina endovenosa, realizou-se pesquisa de C. jejuni (negati-
va) e RM do neuroeixo que revelou multiplos focos encefélicos e
medulares milimétricos hiperintensos (T2) com restricdo da
difusibilidade e sem captag@o de contraste. Considerando-se o
diagnoéstico de encefalomielite disseminada aguda versus uma
variante de polineuropatia inflamatéria aguda, repetiu puncao
lombar, cujo exame citoquimico foi sobreponivel, tendo-se
documentado um indice de albumina aumentado, auséncia de
bandas oligoclonais IgG mas presenca de anticorpos IgM anti-
GM1. Perante a evolucao clinica, os achados laboratoriais e ima-
giolégicos assumiu-se o diagnéstico de meningoencefalo-radi-
culomielite, tendo alta clinicamente melhorado com indicagao
para vigilancia e continuacdo da investigacdo, referenciado as
consultas de neuropediatria e fisiatria.

O espectro das doengas neuroldgicas inflamatdrias agudas
é largo e a individualizacao de cada entidade nem sempre é
linear. Os anticorpos antigangliosidos sdo habitualmente des-
critos em associacdo com as vdrias variantes de sindrome de
Guillain-Barré, como sindrome de Miller-Fisher e encefalite de
Bickerstaff. Por outro lado, embora estes anticorpos tenham
um papel na fisiopatologia da encefalomielite autoimune
experimental e seja assim possivel o seu papel em lesoes agu-
das do sistema nervoso central, sdo raros os relatos clinicos do
seu envolvimento na encefalomielite disseminada aguda.

Paralisia cerebral - quando pensar em
diagnosticos alternativos?

Teresa Painho', Sandra Jacinto?, Rita Silva?, Carla Concei¢ao®,
Ana Soudo?*, Euldlia Calado?

1-Servigo Pediatria Médica, 2-Servico de Neurologia Pediétrica,
3-Servico de Neurorradiologia, 4-Servico de Medicina Fisica e
Reabilitacdo, Hospital Dona Estefania - Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE.

Introducao: A paralisia cerebral (PC), definida como uma
perturbagdo ndo-progressiva do movimento e da postura, é a
causa mais frequente de limitacio motora em Pediatria.
Sendo um motivo frequente de consulta em Neuropediatria, é
geralmente secunddria a prematuridade, encefalopatia hipo-
xico-isquémica perinatal ou infeccoes precoces do sistema
nervoso central. Todavia, diagndsticos alternativos deverdo
ser ponderados, especialmente nos casos de evolugao atipica,
em que os exames de neuroimagem sdo inconclusivos e a his-
téria pouco sugestiva.

Caso Clinico: Adolescente de 18 anos, sexo masculino.
Antecedentes pessoais: parto eutdcico de termo, IA 9/10. Aos
7 meses detetada preferéncia manual direita, tendo sido refe-
renciado a consulta de Medicina Fisica e Reabilitacao onde
manteve seguimento com o diagndstico de PC (GMFCS classe
I-1D). Realizou TC-CE aos 18 meses que identificou calcificacao
tadlamo-capsular direita e RM-CE aos 25 meses que evidenciou
a lesdo previamente descrita e envolvimento da regido lenti-
culo-capsular direita.

O quadro neuroldgico permaneceu estével, caracterizado
por parésia ligeira do membro superior esquerdo e marcha
paraparética, sem défice cognitivo, até aos 16 anos, altura em
surgiram posturas disténicas e tremor do membro superior
esquerdo, de agravamento progressivo, sem variagao ao longo
do dia, sem outras queixas neuroldgicas. Por estes movimen-
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tos involuntarios passarem a interferir com as atividades de
vida diaria previamente realizadas, foi encaminhado para a
consulta de Neuropediatria. O exame neurolégico era compa-
tivel com PC espadstica bilateral com envolvimento de trés
membros, com sinais piramidais em ambos os membros infe-
riores e membro superior esquerdo; posturas disténicas e tre-
mor no membro superior esquerdo. Para esclarecimento do
quadro clinico repetiu RM encefdlica que revelou discreto
hipersinal T2 e FLAIR na substancia branca periventricular,
pequenos focos puntiformes subcorticais bilaterais, de signi-
ficado etiolégico inespecifico. RM medular sem alteragdes
valorizaveis. Doseamento vitamina B12, homocisteina, lacta-
to, biotinidase, aminoacidos (plasma e LCR) e estudo de neu-
rotransmissores, folatos e pterinas no LCR sem alteragoes sig-
nificativas. Foi feita prova terapéutica seriada com tetrabena-
zina, levodopa-carbidopa, clonazepam e trihexifenidilo sem
beneficio. Tem feito regularmente toxina botulinica, com
melhoria da espasticidade mas sem efeito significativo sobre
0s movimentos involuntarios.

Conclusdes: O aparecimento de sinais extra-piramidais de
novo num adolescente com um sindrome piramidal prévio
aparentemente estdtico, implica a revisao do diagndstico ini-
cial bem como a exclusao das principais causas de distonia e
tremor com apresentacao neste grupo etario. Os autores apre-
sentam este caso clinico e pretendem discutir outros diagnos-
ticos diferenciais e sugestdes de investigacoes etioldgicas.

Tumores malignos da bainha dos nervos
periféricos em adolescentes com
Neurofibromatose tipo 1 - apresentacao de
2 casos clinicos

Mariana Fernandes', Jodo Passos', Joana Marques', Ana
Azevedo', Manuela Mafra®, Sofia Nunes®, Duarte Salgado'?
1-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia,
Lisboa; 2-Servigo de Anatomia Patoldgica, Instituto Portugués de
Oncologia, Lisboa; 3-Servico de Pediatria, Instituto Portugués de
Oncologia, Lisboa.

mariana.valente.fernandes@gmail.com

Introducdo: Os tumores malignos da bainha dos nervos
periféricos (TMBNP) sdo tumores raros e de mau progndstico.
Nos doentes com Neurofibromatose tipo 1 (NF1), o risco de
desenvolvimento destes tumores (a partir de um neurofibroma
plexiforme pré-existente ou de novo) é de aproximadamente
10%. Apesar de mais frequentes na idade adulta, o seu diagnds-
tico também deve ser equacionado durante a infancia e adoles-
céncia nos doentes com NF1. O gold standard do tratamento
destes tumores consiste na ressec¢do cirdrgica maxima, sendo
incerto o beneficio da radioterapia e da quimioterapia.

Casos clinicos:

Caso clinico 1 — Doente do sexo feminino, 16 anos, sem
diagnéstico prévio de NF1, que desenvolveu quadro de dor,
parestesias e paresia do membro inferior esquerdo. A avalia-
¢do imagiolégica inicial revelou a presenca de uma lesao para-
vertebral dorsal esquerda e lesdes sugestivas de disseminacdo
leptomeningea. A doente foi submetida a remocao cirtrgica
subtotal da lesdao paravertebral e radioterapia. Faleceu 5
meses apods o diagndstico.

Caso clinico 2 - Doente do sexo feminino, com NF1 previa-
mente diagnosticada, que aos 17 anos desenvolveu quadro de
lombociatalgia direita de agravamento progressivo e instala-
¢do alguns meses depois de paresia do membro inferior direi-
to. A avalia¢do imagioldgica inicial revelou uma lesao paraver-
tebral lombar direita, sem metastizacdo a distancia. Foi sub-
metida a remocao subtotal da lesdao (com necessidade de rein-
tervencoes cirtrgicas por recidiva local), quimioterapia e
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radioterapia. Faleceu 11 meses apds o diagndstico.
Conclusao: Os casos clinicos apresentados salientam a
importancia quer do diagnéstico de NF1 como factor de risco,
quer do acompanhamento metddico destes doentes, com parti-
cular atencdo ao aparecimento ou agravamento de um quadro
dlgico. Por outro lado, ilustram o curso agressivo dos TMBNP,
sobretudo nos doentes nos quais a ressecgao cirtrgica é sub-
optima, e enfatizam a elevada probabilidade de recorréncia
local e a possibilidade de metastizagdo. Consideramos que no
seguimento dos doentes com NF1 é essencial uma postura aten-
ta para o possivel desenvolvimento de um TMBNB de forma a
realizar um diagndstico precoce e melhorar o progndstico.

Atraso, microcefalia e atrofia dos nucleos
caudados

Maria Miguel Gomes', Marlene Abreu?, Filipa Almeida®, Sofia
Pina‘, Inés Carrilho®

1-Servigo de Pediatria, Hospital de Braga; 2-Servigo de Pediatria,
Unidade Local de Satide de Matosinhos; 3-Servico de Pediatria,
Centro Hospitalar do Médio Ave; 4-Servigco de Neurorradiologa,
Centro Hospitalar do Porto; 5-Servico de Neuropediatria, Centro
Hospitalar do Porto.

Introducao: O reconhecimento de um quadro de regressdao
numa crianca com atraso grave do desenvolvimento psico-
motor (DPM) nem sempre € facil. A imagem cerebral pode ser
importante para orientar o diagndstico.

Caso Clinico: Adolescente de 11 anos, seguido desde os 13
meses, por atraso global do desenvolvimento e microcefalia
congénita. Gestacdo de 37 semanas, Apgar 9/10 e restricdo
simétrica do crescimento intrauterino. DPM: controlo cefdlico
aos 7 meses, sentar aos 12-18 meses, marcha auténoma aos 26
meses e primeiras palavras pelos 3-4 anos. A avaliagdo cogni-
tiva (Griffiths) aos 5 anos mostrou quociente global de desen-
volvimento de 27. Para além do atraso global, o exame neuro-
l6gico nao evidenciava alteracdes de pares cranianos, apre-
sentava sinais piramidais nos membros inferiores e ligeira
ataxia da marcha. Dos 6 aos 8 anos perdeu-se seguimento da
consulta. Quando retomou as consultas a mae contou que a
partir dos 6-7 anos iniciou alteracoes comportamentais e
regressdo da linguagem (previamente pronunciava algumas
palavras com sentido) e tinha episédios em que “ficava pas-
mado uns minutos”.

A investigacdo aos 18 meses mostrou aumento do lactato e
da alanina plasmatica que nao se confirmou aos 22 meses.
Um primeiro doseamento da atividade do complexo da piru-
vato desidrogenase estava diminuido tendo normalizado
numa segunda amostra. A pesquisa de CMV no cartao de
Guthrie, o 7-dehidrocolesterol, o dcido guanidinoacético e a
creatina foram negativos.

O EEG aos 9 e 11 anos (em vigilia e sono) apresentava ritmo
de fundo alfa a 10.5-12 Hz e atividade paroxistica (pontas e
ondas abruptas) com localizagao temporo-occipital esquerda e
fronto-centro-temporal direita, esporadicamente generalizados.

A RM-cerebral aos 18 meses revelava alargamento global dos
espacos de circulagdo de liquor. Aos 3 anos apresentava ligeira
proeminéncia dos cornos anteriores das vertentes anteriores
dos ventriculos laterais. Aos 8 anos com atrofia simétrica dos
ganglios da base (predominio nos nucleos caudados) com
hipersinal em T2 e moderado alargamento do IV ventriculo.

No exame neurolégico aos 11 anos mantém atraso cogniti-
vo grave com alteracdes comportamentais, estereotipias
manuais simples e sem linguagem verbal (emite sons).
Mantem sinais piramidais nos membros inferiores, ndo houve
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agravamento da ataxia da marcha e ndo sugiram outros dados
de novo no exame.

Conclusdo: Apesar de termos desde inicio um atraso grave
do DPM com microcefalia congénita, a evolucao com regres-
sdo da linguagem e alteracdes comportamentais, aliada aos
dados imagioldgicos, conduziu a realizagao de estudo mole-
cular para doenca de Huntington que foi negativo. Pretende-
se discutir outras hip6teses de diagnéstico.

Encefalopatia grave com atrofia
cerebelosa - em busca de um diagnéstico

Isabel Periquito, Cristina Novais, José Paulo Monteiro

Centro de Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva, Servico
de Pediatria, Hospital Garcia de Orta.
neuroped@hgo.min-saude.pt

Introducéo: A multiplicidade de doencas que podem cur-
sar com encefalopatia grave, progressiva, dificulta a obtencao
de um diagnéstico etioldgico e institui¢ao de terapéutica.

Caso clinico: Adolescente de 17 anos, sexo masculino,
natural de Cabo Verde, com antecedentes familiares e pes-
soais irrelevantes, seguido por encefalopatia progressiva
desde o primeiro ano de vida, caracterizada por atraso grave
do desenvolvimento psico-motor, epilepsia, atrofia cerebelo-
sa grave e alteracoes de sinal nos globos palidos.

Desde os 9 meses maior lentiddo na aquisicdo nas etapas
do desenvolvimento psico-motor, com marcha independente
apenas aos 2 anos e auséncia de linguagem expressiva.

Na primeira consulta de Neuropediatria em Portugal, aos 5
anos, observou-se evicao do olhar, auséncia de linguagem e
intencdo comunicativa, estereotipias quase constantes, hiper-
cinésia e auto-agressividade, espasticidade distal dos membros
inferiores; sem dismorfias, lesdes cutdneas ou organomegalias.

A investigacdo etioldgica revelou hemograma, glicémia,
funcdo renal, hepdtica e gasimetria normais; doseamento de
aminodcidos séricos, dcidos organicos urindrios e creatina
sem alteracoes, tendo sido excluidas doengas congénitas da
glicosilagdo, mutagdes da proteina MECP2 e sindrome de
Smith-Magenis.

Realizou RM-CE aos 8 anos que evidenciava hipéfise de
pequenas dimensdes mas de integridade mantida e duas
lesoes frontais de 7 mm sugestivas de cisticercose; restante
exame sem outras alteracoes. Aos 11 anos, repetiu RM-CE, que
revelou resolucao espontéanea das lesdes frontais descritas.

Aos 9 anos iniciou convulsoes generalizadas, com elec-
troencefalograma evidenciando anomalia lenta e atividade
paroxistica na regido frontotemporal direita, pelo que iniciou
terapéutica com valproato de sédio com controlo clinico par-
cial, mantendo 1 a 2 crises por semana.

Observado pela primeira vez no Centro de Desenvolvimento
aos 13 anos, evidenciava atraso importante do desenvolvimento
psicomotor, j& sem marcha auténoma, com hipertonia global,
contracturas distais dos pés, postura em posicao fetal, estereoti-
pias constantes; sem nistagmo, tremor, apraxia do olhar, com
reflexos osteotendinosos presentes embora dificeis de despertar
e plantares flexores. Atualmente medicado com valproato de
sodio, levetiracetam, clonidina e risperidona.

Na RM-CE aos 17 anos destaca dreas de hipersinal em T2
nas regioes anteromediais dos palidos com maior didmetro a
direita (cerca de 8 mm) e atrofia cortical cerebelosa difusa
simétrica.

Conclusdo: O agravamento clinico progressivo e a ausén-

Volume 15 | N.°2 | Novembro de 2015

cia de um diagndstico levam os autores a propor este caso cli-
nico para discussao.

Leucoencefalopatia progressiva sem
diagnéstico

Ana Sousa Pereira, Noémia Silva, Carla Mendonca

Servico de Pediatria; Centro Hospitalar do Algarve - Hospital de
Faro, EPE.

ampereira@chalgarve.min-saude.pt

Introducdo: As leucoencefalopatias incluem um vasto
leque de patologias que envolvem predominantemente a
substancia branca. As leucodistrofias sdao hereditarias, na sua
maioria correspondem a defeitos enzimdaticos do metabolis-
mo da mielina e sdo invariavelmente de natureza progressiva.
Existem ainda doencas adquiridas que podem ser de natureza
inflamatoria, imuno-mediada ou téxica.

Caso clinico: Adolescente de 15 anos, filho de pais sauda-
veis, ndo consanguineos. Gravidez vigiada, com serologias
STORCH negativas. Parto por férceps as 39 semanas, com
liquido amniético mecénial, indice de Apgar 9/10 e somato-
metria adequada. Dificuldade alimentar progressiva e ane-
mia, que motivou internamento ao 6° dia de vida. A observa-
¢ao palido, com hipotonia axial, hipertonia dos membros e
reflexos vivos. Desde o inicio com atraso severo nas etapas do
desenvolvimento. A investigacdo incluiu serologias CMV, her-
pes, toxoplasma e VDRL negativas; avaliacdo bioquimica,
gasimetria, amonia, lactato, potencial REDOX, aminodcidos,
4cidos organicos, dcidos gordos de cadeia muito longa, 4cido
fitanico e pristanico normais; 3-galactosidase, f-hexosamini-
dase total e A e galactocerebrosidase normais. Liquor com
CMV e Herpes negativos, lactato e aminoacidos normais.
CMV na urina negativo. Cariétipo normal. Ecocardiograma
normal. RMN CE (2 meses) hipomielinizacao frontal, quistos
subependimadrios e defeito de operculizacdo temporal direito.
Aos 2 meses de vida internamento por anemia (Hb 4.8g/dL),
com necessidade de transfusdo. Doseamento Vitamina B12 e
dcido félico normal. Mielograma e biépsia 6ssea normais. Aos
6 anos iniciou convulsdes em apirexia. EEG com actividade de
base lenta. Nova RMN CE evidenciou a existéncia de uma
anomalia do desenvolvimento cortical compativel com fenda
de polimicrogiria, a nivel fronto-parietal direito, e multiplas
lesoes focais da substancia branca subcortical e profunda dos
lobos frontais, bem como da substancia branca periventricu-
lar. Internamento aos 7 anos por pneumonia com sépsis, sem
agente etiolégico identificado. Um més depois agravamento
neuroldgico, com prostracao, olhar vago, parésia de pares cra-
nianos e agravamento dos sinais piramidais, em contexto
febril. Da investigacdo efectuada PCR para Mycoplasma
pneumoniae no LCR positivo e RMN CE com agravamento
das alteragoes da substancia branca. Iniciou prednisolona que
manteve durante 3 meses por agravamento clinico e imagio-
l6gico na tentativa de reducao. Deterioracao neurolégica pro-
gressiva, mais acentuada em episddios febris. Atualmente esta
apdtico, sem interagao social, oftalmoparésia, quadro bulbar e
tetraparésia espéstica. Ultima RMN CE (14 anos) apresenta
doenca difusa da substédncia branca e atrofia.

Conclusao: Adolescente com doencga da substancia branca
de provével inicio pré-natal e de agravamento progressivo em
contexto infeccioso sem diagnéstico etiolégico, pelo que se
apresenta para discussao.
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Reuniao de Outono <PEDN
da SPEDNM A

“Neuropatias Periféricas - o estado da arte”

23 e 24 de outubro de 2015
0 Hotel Golf Mar, Vimeiro, Portugal

Programa

13h30

14h30

14h35-15h45

14h35-14h45

14h50-15h00

15h05-15h15

15h20-15h30

15h35-15h45

15h45-16h30
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ABERTURA DO SECRETARIADO

ABERTURA DA REUNIAO
Isabel Conceicao

NEUROPATIAS PERIFERICAS: O DIAGNOSTICO
Moderadores: Isabel Conceicdo, Ana Paula Sousa

COMUNICACOES ORAIS 1

Neuropatia axonal associada ao metronidazol: toxicidade reversivel?

Miguel Oliveira Santos', José Castro', Mamede de Carvalho?

1-Dpt. Neurociéncias, S. Neurologia, HSM-CHLN, Lisboa; 2-Unidade de Fisiologia Clinica e
Translacional, IMM, FMUL.

Neuronopatia sensitiva — um caso problema

Joana Parra, Joana Afonso Ribeiro, Luciano Almendra, Argemiro Geraldo, Luis Negrdo, Anabela Matos
Consulta de Doencas Neuromusculares, S. Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
Diagnéstico de polineuropatia amiloidética familiar: evolucao da idade de inicio, histéria familiar
e incidéncia regional nos tdltimos 30 anos

Margarida Calejo', Ana Luisa Sousa’, Paula Salgado', José Nuno Alves?, Vanessa Costa®, Teresa Coelho®
1-S. Neurologia, Centro Hospitalar do Porto (CHP); 2-S. de Neurologia Hospital de Braga; 3-Unidade
Clinica de Paramiloidose (UCP), CHP.

Miopatia Hereditdria com Insuficiéncia Respiratéria Precoce

Sandra Sousa’, Jorge Oliveira?, Emilia Vieira®, Teresa Coelho®, Manuela Santos*, Mércio Cardoso’®,
Ricardo Taipa®, Manuel Melo Pires®, Rosario Santos®

1-S. Neurologia, Hospital de Cascais; 2-Unidade de Genética Molecular, CGM, CHP; 3-Unidade Clinica
de Paramiloidose e S. Neurofisiologia, CHP; 4-S. Neuropediatria, CHP; 5-S. Neuropatologia, CHP.
Mutacdo Val28Met num doente com polineuropatia amiloidética familiar

Ana Luisa Sousa’, José Nuno Alves®, Margarida Calejo', Paula Salgado', Marcio Cardoso®, Ricardo
Taipa®*, Manuel Melo Pires*, Manuel Correia’, Teresa Coelho®

1-S. Neurologia, Centro Hospitalar do Porto (CHP); 2-S. de Neurologia Hospital de Braga; 3-Unidade
Clinica de Paramiloidose (UCP), CHP 4-Unidade de Neuropatologia do CHP.

Abordagem diagnéstica da neuropatia do adulto

Luis Santos
Consulta de Doencas Neuromusculares, H. Egas Moniz, CHLO
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16h45-17h30

17h30-18h00

18h30

20h30

09h00-09h30

09h30-10h00

10HO0-10H45

10h00-10h10

10h15-10h25

10h30-10h40

11HO0-12H45

11h00-11h10

11h15-11h25

Abordagem diagnéstica da neuropatia na crianca
Manuela Santos
Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Rastreio de sequenciacdo da TTR em neuropatias axonais
Teresa Coelho
Unidade Clinica de Paramiloidose (UCP), CHP

Assembleia Geral e Assembleia Eleitoral da SPEDNM

Jantar

NEUROPATIAS HEREDITARIAS
Moderadores: Luis Santos, Jodo Martins

Neuropatia de Charcot-Marie-Tooth - da clinica ao diagnéstico
Luis Negrao
S. Neurologia CHUC, Coimbra

Contributo Polineuropatia Amiloide Familiar - novos avancos terapéuticos
Teresa Coelho
Unidade Clinica de Paramiloidose (UCP), CHP

COMUNICACOES ORAIS 2
Moderadores: Teresa Coelho, Candida Barroso

Heterogeneidade genética e neurofisiolégica na doenca de Charcot-Marie-Tooth 1B

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

Consulta de Doencas Neuromusculares, S. Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
Apresentacoes atipicas da Polineuropatia Amiloid6tica Familiar em doentes portugueses

Paula Salgado', Margarida Calejo', Ana Luisa Sousa’, José Nuno Alves?, Teresa Coelho®

1-S. Neurologia, Centro Hospitalar do Porto (CHP); 2-S. de Neurologia Hospital de Braga; 3-Servigo
de Neurofisiologia da Unidade Clinica de Paramiloidose (UCP), CHP.

Miopatia Miofibrilar por mutacdo no gene da Miotilina

Lufs Braz', Ligia Castro?, Stirling Carpenter?, Dilio Alves'

1-S. Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao; 2-S. Anatomia Patolégica do Centro Hospitalar de
Sao Joao.

COMUNICACOES ORAIS 3
Moderadores: Anabela Matos; Carmen Costa

Sindrome do Ttinel Carpico e Polineuropatia Amiloidética Familiar: caracterizacao de uma
populacdo do CHLN - Hospital de Santa Maria

Joao Ferreira, José Castro, Isabel Conceicao

S. de Neurologia, H.Sta Maria, CHLN, Lisboa.

Polineuropatia Desmielinizante Crénica - correlagdo clinico-imunolégica.

Luciano Almendra', Inés Correia’, Joana Ribeiro', Anabela Matos', Argemiro Geraldo’, Luis Negrao'
1-Unidade de Doencas Neuromusculares; S. Neurologia; CHUC; Coimbra; Portugal.
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11h30-11h40

11h45-11h55

12h00-12h10

12h15-12h25

12h30-12h40

14h00-14h45

14h45-15h15

15h15-15h45

16h00-16h40

17h00
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Ataxia espdstica autossémica recessiva de Charlevoix-Saguenay - caso clinico

Joana Pimenta', Carmen Costa’, Isabel Alonso?, Ana Filipa Brandao?, Jorge Sequeiros?, Luis Negrao®,
Isabel Fineza'

1-Setor de Neuropediatria - Centro de Desenvolvimento da Criang¢a, Hospital Pedidtrico de Coimbra,
CHUCG; 2-CGPP - Instituto de Biologia Molecular e Celular, Universidade do Porto; 3-Unidade de
Doencas Neuromusculares-Servico de Neurologia, CHUC.

Envolvimento do Sistema Nervoso Periférico na Doenca de Machado-Joseph: avaliacdo clinica e
neurofisiolégica

Joana Afonso Ribeiro"?, Ana Margarida Novo?, Luciano Almendra’, Anabela Matos', Cristina
Januario?, Luis Negrao'

1-Consulta de Doengas Neuromusculares, Servico de Neurologia, CHUC; 2-Consulta de
Neurogenética, Servigo de Neurologia, CHUC.

Utilidade diagnéstica dos parametros ecogréficos no estadio inicial da sindrome do canal carpico
Leote, Jodo"? Pereira, Pedro®, Campos, Elisa’; Proenca, Joao'

1-Lab. Neurofisiologia, Clinica Médico-Cirtrgia Dr.Juvenal Sobral, Almada.2-S. Neurocirurgia,
Hospital Garcia de Orta, Almada; 3-Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
Sindrome miasténico congénito secundario a mutacao DOK7

José Nuno Alves', Margarida Calejo?, Ana Luisa Sousa?, Paula Salgado?, Manuela Santos®, Ricardo
Taipa®‘, Manuel Melo Pires’, Teresa Coelho®

1-S. Neurologia, Hospital de Braga; 2-S. Neurologia do CHP;3-Servigo de Neuropediatria do CHP;
4-Unidade de Neuropatologia do CHP; 5-S. Neurofisiologia do CHP.

Sindromes Miasténicos Congénitos: Casuistica da Unidade de Doencas Neuromusculares do
CHUC

Cristina Duque', Luciano Almendra?, Joana Ribeiro?, Olinda Rebelo®, Argemiro Geraldo?, Anabela
Matos?, Luis Negrao®

1-S. Neurologia do CHUC, Coimbra; 2-Consulta de Doencas Neuromusculares, S. Neurologia do
CHUC, Coimbra; 3-Laboratério de Neuropatologia, S. Neurologia do CHUC, Coimbra.

NEUROPATIAS AUTOIMUNES
Moderadores: Luis Negrdo, Isabel Conceicdo

Anticorpos paranodais e outros anticorpos na CIDP

Isabel ILLA

Hospital Santa Creu i Sant Pau, Barcelona

Mecanismos fisiopatoldgicos da conducao axonal na CIDP
Mamede de Carvalho

Lisboa

Manifestacdes Clinicas e abordagem terapéutica da CIDP

Mamede de Carvalho
Lisboa

Estudo Endomus - resultados finais

ENCERRAMENTO DA REUNIAO
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Neuropatia axonal associada ao
metronidazol: toxicidade reversivel?

Miguel Oliveira Santos', José Castro', Mamede de Carvalho'?
1-Departamento de Neurociéncias, Servico de Neurologia,
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-
Unidade de Fisiologia Clinica e Translacional, Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de
Lisboa.

Introduc@o: O metronidazol é um antibiético frequente-
mente prescrito na pratica clinica para o tratamento de infec-
¢oes gastrointestinais e genito-urindrias provocadas por anae-
rébios e protozodrios. Apesar de ser um farmaco relativamente
bem tolerado, pode originar uma variedade de sindromes neu-
rolégicos, dos quais se destacam as neuropatias periféricas.

A neurotoxicidade periférica associada ao metronidazol é
caracteristicamente uma neuropatia sensitiva, simétrica, dis-
tal e progressiva, encontrando-se descrito o envolvimento
predominante de pequenas fibras. A biépsia de nervo mostra
degenerescéncia axonal dos diferentes tipos de fibras, o que
pode justificar a persisténcia do quadro neurolégico mesmo
apos a interrupcao do farmaco.

Casos Clinicos: Duas doentes do sexo feminino de 46 e 76
anos iniciaram quadro progressivo de disestesias e parestesias
com inicio, respectivamente, cerca de 4 e 2 meses antes da
observacdo em consulta. A primeira doente tinha histéria de
fissura anal crénica desde ha 10 anos com episédios persisten-
tes de dor e de infecgoes recorrentes, pelo que foi medicada
com metronidazol 500 mg 3id (dura¢do do tratamento de 8
meses). A segunda doente, com o diagnéstico de colite-pseudo-
membranosa iniciou metronidazol 500 mg 4id 1 més antes dos
sintomas. O exame neuroldgico de ambas mostrou sinais de
neuropatia periférica dos membros inferiores, os quais foram
confirmados pelo estudo das velocidades de condugao. Apds
exclusao de outras etiologias provéveis, foi assumido o diagnés-
tico de neuropatia axonal associada ao metronidazol. Cerca de
6 meses ap06s a interrup¢ao do farmaco, ambas se encontravam
sem sinais e/ou sintomas de neuropatia periférica.

Conclusdo: O reconhecimento dos efeitos neurotéxicos do
metronidazol ndo deve ser menosprezado, dado que a sua
interrup¢ao atempada pode se associar a um prognostico
favoravel a longo prazo. No entanto, deve permanecer um
diagnoéstico de exclusdo para assegurar que outras etiologias
de neuropatia periférica nao sejam descuradas.

Neuronopatia sensitiva - um caso
problema

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

Consulta de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Introduc@o: As neuronopatias sensitivas adquiridas carac-
terizam-se por uma degeneracdo primdria do corpo celular
dos neurdnios sensitivos. Representam um raro subgrupo de
neuropatias periféricas que pode ser secunddrio a doencas
neopldsicas, auto-imunes ou a agentes toxicos.

Caso Clinico: Mulher de 28 anos com antecedentes de lin-
foma de Hodgkin (esclerose nodular), em remisséao clinica ha
9 anos, apos tratamento com protocolo ABVD de quimiotera-
pia e radioterapia. Inicia alteracdes sensitivas dolorosas na
mao direita e posteriormente pé direito com agravamento
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progressivo ao longo de 5 meses. Associadamente refere perda
ponderal (11 Kg), anorexia e astenia, amigdalites bacterianas
recorrentes e aftose oral. Objectivamente apresentava
hipo/arreflexia generalizada, hipostesia dlgica em meia e luva,
hipopalestesia bilateral assimétrica e ataxia sensitiva da mar-
cha. O estudo de conducdo nervosa revelou alteracao genera-
lizada, assimétrica, das respostas sensitivas, com preservacao
do estudo de condugao nervosa motora. O estudo citoquimi-
co do LCR apresentava dissocia¢do albumino-citolégica, com
hiperproteinorrdquia (105 mg/dL). A PET corporal revelou
alteragdes pulmonares sugestivas de compromisso inflamat6-
rio, ndo tendo sido possivel realizar bi6psia, por nao haver tra-
ducdo na TC tordacica de alta resolucao realizada posterior-
mente. A restante investigacdo complementar, nomeadamen-
te pesquisa de causas paraneoplasicas, infecciosas, auto-imu-
nes ou carenciais, foi negativa. A biépsia de nervo sural reve-
lou uma neuropatia axonal severa com fibras em degeneres-
céncia, edema endoneural, sem infiltrado inflamatério ou
depoésitos de substdncia amildide. Realizou RM em que se
observa aumento de didmetro e realce bilateral do segmento
proximal das raizes L2 a S1, de significado indeterminado.
Nao se verificou melhoria clinica objectiva apés 5 dias de IVIG.
Estd atualmente a realizar segundo curso de corticoterapia
endovenosa em pulsos mensais. Apresentou melhoria parcial
das queixas disestésicas com amitriptilina 10mg e gabapenti-
na 300mg/dia.

Conclusdo: Apresentamos e discutimos um caso de neuro-
nopatia sensitiva associada a significativo rebate sistémico, de
causa indeterminada apesar de extensa investigacao.

Diagndstico de polineuropatia amiloidética
familiar: evolucao da idade de inicio,
historia familiar e incidéncia regional nos
ultimos 30 anos

Margarida Calejo', Ana Luisa Sousa’, Paula Salgado’, José Nuno
Alves?, Vanessa Costa®, Teresa Coelho®

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar do Porto (CHP); 2-
Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 3-Unidade Clinica de
Paramiloidose (UCP), CHP.

Introducao: A polineuropatia amiloidética familiar (PAF)
em Portugal é maioritariamente uma neuropatia de pequenas
fibras, em adultos jovens, com histéria familiar (HF) positiva e
oriundos de regides ditas endémicas. Tem-se vindo a reconhe-
cer uma maior variabilidade nomeadamente quanto a idade
de inicio (IdI), local de origem e presenca de HE Neste estudo,
pretendemos avaliar a evolucao destas varidveis nos novos
diagnésticos de PAE ao longo dos tltimos 30 anos.

Métodos: Num estudo observacional e retrospetivo, foram
recolhidos dados clinicos e demograficos dos casos index de
cada familia com diagnéstico genético de PAE registada pela
primeira vez na UCP do CHBP entre 1986 e 2015. Foram consi-
derados diagnoésticos sem HF todos os probandos que nao
descreviam doenca semelhante em familiares. Na anélise
estatistica, foi utilizado teste t-student e analise ANOVA.

Resultados: Entre 1986 e 2015, foram encontrados 318
casos index. Destes, 178 foram classificados como casos sem
HF conhecida. Verificou-se uma tendéncia de aumento do
ntmero de casos index sem HE que representavam 45,2% dos
probandos entre 1986-1990 e passaram a representar 77,5%
dos probandos entre 2011-2015. Destaca-se também um
aumento global da IdI média dos probandos, de 40,8
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(DP=12,4) anos entre 1986-1995, para 46,9 (DP=13,0) anos
entre 2006-2015, com uma diferenca estatisticamente signifi-
cativa (p<0,001). Os probandos sem HF conhecida apresen-
tam IdI superior (p<0,001), o que se tem mantido constante ao
longo dos anos, paralelamente ao aumento global da IdI.
Adicionalmente, verifica-se maior dispersao geografica dos
diagnoésticos: até 1986 contabilizavam-se 40 concelhos de ori-
gem e de 1986-2015 foram diagnosticados probandos em
mais 53 concelhos diferentes.

Discussao/Conclusdo: Nos tltimos 30 anos, os novos diag-
ndsticos de PAF mostram doentes mais velhos, sem HF prévia
e oriundos de todo o pais. Estes fatores acrescentam maior
dificuldade ao diagndstico e salientam a necessidade de se
manter suspei¢do clinica mesmo em situagdes atipicas.

Miopatia Hereditaria com Insuficiéncia
Respiratoéria Precoce

Sandra Sousa', Jorge Oliveira?, Emilia Vieira® Teresa Coelho?,
Manuela Santos*, Marcio Cardoso®, Ricardo Taipa®, Manuel Melo
Pires®, Rosdrio Santos®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Cascais; 2-Unidade de
Genética Molecular, Centro Genética Médica, Centro Hospitalar
do Porto; 3-Unidade Clinica de Paramiloidose e Servico de
Neurofisiologia, Centro Hospitalar do Porto; 4-Servico de
Neuropediatria, Centro Hospitalar do Porto; 5-Servico de
Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto.

Introducdo: As titinopatias resultam de variantes patogé-
nicas do gene da Titina (TTN). Para além da distrofia muscu-
lar tibial e da LGMD2J, fendtipos de miopatia hereditdria com
insuficiéncia respiratéria precoce (MHIRP ou HMERF em
Inglés) e miopatia Salih tém sido descritos.

Casos clinicos: Caso index — Sexo feminino, sem anteceden-
tes pessoais conhecidos, internada em 2005, aos 54 anos, na
Unidade de Cuidados Intensivos, por faléncia respiratéria de
etiologia desconhecida. Apresentava histdria familiar de pertur-
bacdo da marcha e dificuldades respiratdrias. Durante processo
de investigagao, a biopsia muscular mostrou alteragdes miopa-
ticas com corpos citoplasmaticos. Durante follow-up manteve
necessidade de VNI, acrescentando-se alteracbes da marcha
desde 2011. Caso A - irm3, apresenta fraqueza muscular proxi-
mal e progressiva dos membros inferiores desde os 45 anos,
internada aos 57 anos por insuficiéncia respiratéria, necessitan-
do de VNI. A biopsia muscular mostrou alteragcbes miopéticas
com “rimmed vacuoles”. Caso B - Primo de 2° grau, com fraque-
za distal dos membros inferiores e sindrome ventilatério restri-
tivo aos 40 anos. A biopsia muscular mostrou corpos de inclusao
citoplasmaticos, “rimmed vacuoles” e acumulacdo anormal de
desmina. Caso C - Primo de 1° grau com biopsia muscular a evi-
denciar abundantes corpos citoplasmaticos e desorganizagao
da estrutura miofibrilar. Caso D: Prima de 1° Grau, com fraque-
za das cinturas e sindrome ventilatério restritivo aos 50 anos. O
estudo genético no caso index foi dirigido para o exdo 343 do
gene TTN correspondente ao “hotspot” mutacional para a
MHIRP Este estudo revelou a presenca da variante patogénica
NM_001267550.1:c.95134T>C (p.Cys31712Arg) em heterozigo-
tia, previamente descrita em doentes com MHIRP de diferentes
populacées (Europeia, Indiana e Japonesa).

Conclusao: Apresentamos uma familia com Miopatia de
Corpos Citoplasmaéticos configurando numa MHIRP, de trans-
missdo autossémica dominante, por mutacdo do gene da
TTN. Pretendemos evidenciar a importancia da apresentacao
fenotipica na orientacao do estudo genético.
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Mutacado Val28Met num doente com
polineuropatia amiloidética familiar

Ana Luisa Sousa’, José Nuno Alves?, Margarida Calejo', Paula
Salgado', Marcio Cardoso®, Ricardo Taipa*, Manuel Melo Pires’,
Manuel Correia’, Teresa Coelho®

1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar do Porto; 2-Servigo
de Neurologia, Hospital de Braga; 3-Unidade Clinica de
Paramiloidose do Centro Hospitalar do Porto; 4-Unidade de
Neuropatologia do Centro Hospitalar do Porto.

Introducao: a polineuropatia amiloidética familiar (PAF) é
uma doenca multissistémica associada a acumulacdo de
substancia amil6ide, mais frequentemente derivada da pro-
tefna transtirretina. Existe uma extensa variabilidade clinica
da doenca relacionada com aspectos geograficos e genéticos.
Em Portugal, a mutacdo mais frequente é a Val30Met, existin-
do apenas dois casos publicados com outras mutacoes
(Val28Met e Ser50Arg).

Caso clinico: homem de 66 anos com histéria com 4 anos
de evolugao de adormecimento e dor nevrélgica nos pés e
pernas, associados a dificuldade em caminhar, obstipacao e
disfuncao eréctil. Tinha sido previamente estudado com elec-
tromiografias com resultados contraditdrios, e trazia o diag-
nodstico de doenca de neurénio motor. Ao exame objectivo
apresentava uma hipostesia dlgica e tactil com anestesia dis-
tal dos quatro membros; hipopalestesia envolvendo halux e
maléolos; discreto défice motor distal e hiporreflexia até C7. A
EMG confirmou uma polineuropatia sensitivo-motora axo-
nal. O estudo do LCR mostrou dissociagdo albumino-citolégi-
ca (3 leucdcitos; proteinas 0.80g/L). A bi6psia de pele e nervo
revelou perda de fibras mielinizadas de pequeno diametro e
auséncia de fibras ndao mielinizadas, com escassos depdsitos
de amil6ide na pele, sem depdsitos no nervo. A sequenciacao
do gene da TTR revelou a mutagdo Val28Met. Apesar de nao
ter histéria familiar segura de polineuropatia, o doente é pro-
veniente da regido de Viseu, onde estdo identificados quatro
outros doentes de diferentes familias com a mutacao
Val28Met, em concelhos vizinhos.

Conclusdo: apesar da mutagao Val30Met ser a mais fre-
quentemente responsavel pela PAF em Portugal, existem
outras mutacdes no pais, provavelmente subdiagnosticadas.
Este trabalho pretende ilustrar a importancia da sequenciagao
do gene da TTR em casos suspeitos, em oposicdo a pesquisa
isolada da mutagao Val30Met.

Heterogeneidade genética e
neurofisiolégica na doenca de
Charcot-Marie-Tooth 1B

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

Consulta de Doencas Neuromusculares, S. Neurologia, Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: A doenca de Charcot-Marie-Tooth tipo 1B
(CMT1B) é causada por mutagdes no gene da proteina zero da
mielina (MPZ), e é a segunda forma mais comum de CMT des-
mielinizante. Apresenta-se como uma neuropatia desmielini-
zante grave, de inicio precoce, e com velocidades de conducdo
nervosa inferiores a 10 m/s; ou uma polineuropatia axonal, de
inicio tardio, e valores de velocidade de conducao nervosa
normais ou intermédios. Pretende-se, a propésito de dois
casos clinicos, ilustrar a heterogeneidade genética e electrofi-
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siolégica na CMT1B.

Doente 1: Doente do sexo feminino, de 41 anos de idade,
sem histéria familiar relevante, apresentando dificuldades na
marcha desde a adolescéncia e sintomatologia sensitiva dolo-
rosa de predominio distal. No exame neuroldgico observam-
se pes cavus com deformacao em equino, retraccao do tendao
de Aquiles, défice motor grave na eversao e dorsiflexdo dos
pés, respectivamente, GO e G2+, arreflexia miotatica nos
membros inferiores, hipostesia dlgica em meia e luva e hipo-
palestesia. O estudo eletromiogréfico revelou diminuicao
generalizada e moderada dos valores das velocidades de con-
ducgao nervosa motoras e sensitivas (30-40 m/s). O estudo
genético revelou uma nova mutacdo em heterozigotia
¢.305dup (p. Thr104Aspfs*28) no gene MPZ.

Doente 2: Doente do sexo feminino, de 36 anos de idade,
com histéria familiar de neuropatia sem diagndéstico no pai.
Apresenta, desde os 30 anos, fraqueza e queixas sensitivas nos
membros inferiores. No exame neurolégico observam-se pes
cavus, membros inferiores com aspecto em forma de garrafa
de chamapanhe invertida, défice motor distal (G3 dorsifle-
x3d0), hipostesia dlgica em meia baixa, hipopalestesia, arrefle-
xia generalizada, e marcha com steppage assimétrica (de pre-
dominio esquerdo). O estudo electromiografico demonstrou
uma polineuropatia axonal sensitivo-motora. O estudo gené-
tico revelou uma mutacdo em heterozigotia c.346C>T (p.
Arg116Cys) no gene MPZ.

Conclusao: As doentes apresentadas exibem fenétipos
semelhantes com aspectos neurofisiolégicos distintos: a pri-
meira com valores de VCN do tipo intermédio e uma mutacao
tipo duplicagdo, e a segunda do tipo axonal e uma mutacao do
tipo missense. As diferentes mutacdes no gene MPZ tém efei-
tos distintos nos componentes do nervo periférico, mielina e
axonio, produzindo doenca clinicamente semelhante.

Apresentacoes atipicas da Polineuropatia
Amiloidética Familiar em doentes
portuqueses

Paula Salgado', Margarida Calejo', Ana Luisa Sousa', José Nuno

Alves?, Teresa Coelho?®

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar do Porto; 2-Servigo
de Neurologia do Hospital de Braga; 3-Servico de Neurofisiologia
do Centro Hospitalar do Porto; Unidade Clinica de Paramiloidose
do Centro Hospitalar do Porto.

Introduc@o: A polineuropatia amiloid6tica familiar (PAF) é
uma doenca neurodegenerativa de transmissdo autossémica
dominante, caracterizada pela deposi¢ao de substancia ami-
l6ide no sistema nervoso assim como em outros tecidos. A par
da sua apresentacao tipica, tem-se cada vez mais constatado
uma imensa variabilidade clinica, que pode dificultar e atra-
sar o seu diagnostico. O inicio em idade avancada, a auséncia
de histéria familiar e apresentacdes atipicas como inicio por
sindrome do ttnel carpico, ou nefropatia, miocardiopatia,
opacidades do vitreo ou neuropatias sensitivo-motoras com
pouca disautonomia sdo alguns exemplos dessa variabilidade.
De seguida apresentamos trés casos que ilustram esta hetero-
geneidade clinica.

Casos clinicos: Homem de 68 anos, com histéria familiar
de PAE com inicio da doenca hd 3 anos por sindrome do ttinel
carpico bilateral, discreta polineuropatia sensitivo-motora,
sem sintomas de diautonomia e que teve diagnéstico de car-
diomiopatia hipertréfica um ano depois.
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Mulher de 49 anos, com histéria familiar de PAE que teve
apresentacdo clinica por opacidades do vitreo e sem qualquer
outra manifestacao da doenca.

Mulher de 65 anos, sem histéria familiar de PAE que apre-
sentou inicio de doenca aos 46 anos por doenga renal, com
progressao rapida desde 2010 e necessidade de didlise, apre-
sentando desenvolvimento de polineuropatia sensitiva e bra-
dicardia apenas desde ha 8 anos.

Conclusdao: Com estes casos pretendemos demonstrar a
variabilidade clinica desta “forma peculiar de neuropatia perifé-
rica’, especialmente no que diz respeito a inicios de doenca ati-
picos e alertar para a possibilidade de apresentacdes clinicas
com varias caracteristicas atipicas ao mesmo tempo, o que pode
ainda mais dificultar o diagndstico e tratamento atempados.

Miopatia Miofibrilar por mutacao no gene
da Miotilina

Luis Braz', Ligia Castro?, Stirling Carpenter?, Dilio Alves'
1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sao Joao; 2-
Servico de Anatomia Patolégica do Centro Hospitalar de Sao Joao.

Introducdo: As miopatias miofibrilares (MMF) sdao um
grupo raro de miopatias, causadas por mutagdes em protei-
nas sarcoméricas, com achados histolégicos caracteristicos. A
miotilina é uma dessas proteinas e as mutagdes no seu gene,
MYOT, estao implicadas em cerca de 10% das MME Apesar da
sobreposi¢do fenotipica, tem sido descrito atingimento mus-
cular preferencial nas diferentes MME

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 71 anos, com dia-
betes mellitus insulinotratada, que iniciara queixas de fraque-
za muscular nos 4 membros, insidiosa, de predominio proxi-
mal cerca de 5 anos antes. Foi seguido previamente por possi-
vel polimiosite mas apesar do tratamento com corticoterapia
e imunossupressores, manteve agravamento clinico insidioso.

Quatro anos apds inicio do quadro, apresentava amiotrofia
difusa, tetraparésia hiporrefléxica simétrica, de predominio
proximal, sem envolvimento bulbar ou da musculatura extra-
ocular; os estudos cardiaco e respiratério nao mostravam alte-
ragoes. Apresentava elevacdo da CK até 5x LSN. A eletromio-
grafia mostrava potenciais de unidade motora com caracteris-
ticas miopdticas nos musculos proximais e distais dos 4 mem-
bros. Realizou ressonancia magnética das coxas que revelou
atrofia muscular e infiltracdo adiposa mais marcada no com-
partimento posterior da coxa e no vasto medial, com menor
atingimento do vasto medial e gracilis. A biépsia muscular
revelou algumas fibras musculares hipertrofiadas com mate-
rial granular azul disperso no citoplasma e auséncia de infiltra-
dos inflamatoérios. A imunocitoquimica para distrofina 1, des-
mina e miotilina, confirmou a presenca anormal destas em
vdrias fibras musculares, permitindo o diagnéstico de MME

Atendendo ao padrao de atingimento muscular evidencia-
do na ressondncia magnética foi pedida a sequenciacao dos
genes mais frequentemente envolvidos nas MMF de apareci-
mento tardio, com detecao de mutacao S60F no gene MYOT.

Conclusao: O caso apresentado vem destacar a importan-
cia do estudo histolégico para o diagnéstico das MMF e tam-
bém o papel da RM muscular, que através do padrao de atin-
gimento muscular preferencial, pode guiar o estudo genético.
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Sindrome do Tidnel Carpico e
Polineuropatia Amiloidética Familiar:
caracterizacao de uma populacao do
CHLN - Hospital de Santa Maria

Jodo Ferreira, José Castro, Isabel Conceicao
Servigo de Neurologia, Hospital Santa Maria, CHLN, Lisboa.

O Sindrome do Ttnel Carpico (STC) é reconhecido como
forma de apresentacdo de algumas formas de Polineuropatia
Amiloidética Familiar (PAF), nomeadamente formas resultan-
tes de mutacao da gelsolina e diversas mutacoes da transtirre-
tina (TTR) nao-Val30Met. O seu papel na PAF TTR-Val30Met
ainda nao estd estabelecido. Com este estudo pretendemos
estimar a prevaléncia e caraterizar a populacao de pessoas
com STC e mutagdo na TTR seguidas na consulta de PAF do
NOSSO centro.

A recolha de dados foi efetuada através da base THAOS e
dos processos da consulta. A presenca de STC foi determina-
da através de critérios neurofisioldgicos em doentes com ou
sem queixas associadas. Todos os individuos com sintomas
presumivelmente relacionados com a doenca, com alteracdes
no exame neurolégico e/ou biépsia positiva para amiléide
foram considerados portadores sintomaticos.

De uma populacao total de 199 portadores de mutagao na
TTR, foram encontrados 26 doentes (13,1%) com STC confir-
mado, 4 dos quais sem sintomatologia relacionada com a
doenca. Dezanove (73,0%) sdo do sexo feminino com uma
idade média de 56,6 + 13,9 anos, cuja idade de inicio dos pri-
meiros sintomas foi de 51,5 + 11,8 anos. Dezassete doentes
(65,4%) sdo portadores sintomdticos em estadio I de doenca
(diagnéstico definitivo), 52,9% dos quais de inicio de sintomas
apos os 50 anos de idade (late onset). O intervalo médio entre
os sintomas / confirmacao neurofisiolégica de STC e diagnoés-
tico definitivo de PAF foi de 38 meses.

A prevaléncia de STC na nossa amostra foi de 13,1%, valor
bastante superior ao da populacao geral, o que, de acordo
com dados descritos na literatura, aponta para uma maior
prevaléncia de STC em doentes com PAE Destacamos a pre-
senca de doentes com critérios para STC ainda sem diagnoés-
tico definitivo de PAE salientando-se assim a necessidade de
reconhecimento desta associacdo como uma das formas de
apresentacao da doenca permitindo um diagnéstico precoce
e instituicao de tratamento modificadora atempadamente.

Polineuropatia Desmielinizante Crénica -
correlacdo clinico-imunolégica.

Luciano Almendra’, Inés Correia’, Joana Ribeiro’, Anabela
Matos', Argemiro Geraldo', Luis Negrao'

1-Unidade de Doengas Neuromusculares; Servico de Neurologia;
CHUC; Coimbra; Portugal.

Introducdo: A polineuropatia desmielinizante crénica
(CIDP) é uma doenga auto-imune do sistema nervoso perifé-
rico que se caracteriza clinicamente por fraqueza préximo-
distal, simétrica, disfun¢ao sensitiva e arreflexia. A sua hist6-
ria natural é varidvel e o progndstico a longo prazo correlacio-
na-se com vdrios factores: idade de inicio, resposta ao trata-
mento e tempo decorrido até ao inicio do tratamento.

As gamapatias monoclonais de significado indeterminado
(MGUS) sao alteragoes relativamente frequentes, com uma
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prevaléncia estimada de 3%, acima dos 50 anos. A sua correla-
¢do patogénica com a neuropatia é alvo de controvérsia, con-
tudo pode ocorrer em 8% dos diagndsticos de MGUS.

Objetivo: Estabelecer uma correlacdo clinico-imunolégica
entre as manifestacoes da doenga, a sua gravidade e resposta
a terapéutica.

Métodos: Estudo observacional retrospetivo dos doentes
com o diagndstico clinico e electromiografico de polineuropatia
desmielinizante seguidos na Unidade de Doengas
Neuromusculares do Servico de Neurologia do Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra. Definimos dois grupos
de doentes: CIDP idiopética e CIDP associada a MGUS. Foi apli-
cado a todos os doentes o INCAT score antes e apds tratamento.

Resultados: Foram incluidos 31 doentes, com predominio
do sexo feminino (54,8%), idade média atual de 62,29 anos e
idade média ao diagnoéstico de 55,62 anos. Apresentavam
MGUS 35,5%, dos quais 54,5% de tipo IgM. Obtiveram-se dife-
rencas estatisticamente significativas (p<0,05), na média do
INCAT inicial entre as duas populac¢des, com score mais eleva-
do nos doentes com MGUS. Nao se obtiveram diferengas com
significado estatistico ap6s tratamento, nem entre os subtipos
IgM e IgG. Verificamos melhoria clinica nos dois grupos, 80%
dos doentes sem gamapatia e 55,5% com gamapatia.

Conclusao: A existéncia de gamapatia monoclonal foi um
preditor de maior gravidade clinica, contrariamente ao descri-
to na literatura, bem como de menor resposta a terapéutica
instituida, que demonstrou concordancia com outras séries.

Ataxia espastica autossomica recessiva
de Charlevoix-Saguenay - caso clinico

oana Pimenta', Carmen Costa', Isabel Alonso?, Ana Filipa
Brandao?, Jorge Sequeiros?, Luis Negrao®, Isabel Fineza'

1-Setor de Neuropediatria - Centro de Desenvolvimento da
Crianca, Hospital Pedidtrico de Coimbra, CHUC; 2-CGPP -
Instituto de Biologia Molecular e Celular, Universidade do Porto;
3-Unidade de Doencas Neuromusculares-Servico de Neurologia,
CHUC.

Introducdo: A ataxia espdstica autossémica recessiva de
Charlevoix-Saguenay (ARSACS) é uma doenca neurodegene-
rativa clinicamente caracterizada por um quadro cerebeloso
progressivo, sinais piramidais e neuropatia periférica axonal.
SACS é o gene responsavel pela ARSACS e estd localizado no
braco longo do cromossoma 13.

Caso clinico: Jovem do sexo masculino com 15 anos de
idade, seguido na consulta de Neuropediatria desde os 2 anos,
por atraso na aquisicao da marcha e ataxia. Dos antecedentes
familiares destaca-se consanguinidade parental.

Ao exame neurolégico apresenta nistagmo horizontal bila-
teral, paraparésia espdstica e sinais cerebelosos. A ressonan-
cia magnética cranio-encefélica evidenciou atrofia severa do
vérmix cerebeloso. A eletromiografia (EMG) revelou polineu-
ropatia axonal sensitiva generalizada. Os potenciais evocados
auditivos (PEA) apresentavam resposta prolongada bilateral-
mente, compativeis com surdez neurossensorial bilateral. O
estudo genético para a Ataxia de Friederich foi negativo.
Foram excluidos os principais subtipos de Défice de
Glicosilagao dos Carbohidratos. O estudo do gene SACS reve-
lou uma dele¢do em homozigotia nunca antes descrita (muta-
¢ao c.3066delT (p.Asn1025MetfsX10) - Exao 10 no alelo 1 e 2),
confirmando o diagndstico.

Conclusdo: A ARSACS é uma ataxia hereditdria rara com cri-
térios clinicos e imagiolégicos bem definidos. Neste caso real-
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¢amos a presenca de 4 critérios major (atraso na aquisi¢cao da
marcha, ataxia espdstica com paraparésia, nistagmo horizontal
de inicio precoce e atrofia do vérmix cerebeloso) e dois critérios
minor (neuropatia axonal sensitiva e surdez neurossensorial).

Envolvimento do Sistema Nervoso
Periférico na Doenca de Machado-Joseph:
avaliacao clinica e neurofisiolégica

Joana Afonso Ribeiro'*, Ana Margarida Novo?, Luciano
Almendra', Anabela Matos', Cristina Janudrio?, Luis Negrao'
1-Consulta de Doencas Neuromusculares, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 2-Consulta de
Neurogenética, Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra.

Introducéo: A doenca de Machado-Joseph (DM]) € a ataxia
espinho-cerebelosa autossémica dominante mais frequente.
O envolvimento do SNP na DM]J esté descrito desde o final dos
anos 70, mas ainda é motivo de discussdao a natureza deste
envolvimento e as suas caracteristicas clinico-fisiolégicas.

Objectivos: Determinar a frequéncia e o tipo de envolvi-
mento do SNP na DMJ.

Metodologia: Avaliacdo de uma coorte de doentes com
DM]J com confirmagdo molecular. Foram aplicados os scores
clinicos de avaliacao da ataxia (SARA) e da neuropatia perifé-
rica (cTNS). A avaliacdo neurofisiolégica incluiu estudo de
conduc¢do nervosa motora e sensitiva, resposta cutanea sim-
pdtica (SSR) e exame com eléctrodo agulha. Foram usados
métodos descritivos e comparativos para a andlise estatistica.
Assumiu-se um nivel de significancia de p=0.05.

Resultados: A amostra inclui 23 doentes pertencentes a 19
familias, 10 do sexo masculino (43.5%) e 13 do sexo feminino
(56.5%). A média de idades atual é de 49.9 anos (DP 11.0), de
inicio de sintomatologia 39.7 anos (DP 12.4), e de duracdo da
doenga 10.3 anos (DP 5.1). O valor médio do niimero de triple-
tos CAG expandidos é de 72.4 (63-88). Obteve-se um score
SARA médio de 14.7 e um score cINS médio de 5.0. Na avalia-
¢do neurofisiolégica 12 doentes (52.2%) apresentam envolvi-
mento do SNP: 6 (50.0%) neuronopatia sensitiva, 4 (33.3%)
neuronopatia sensitiva e motora, 1 (8.3%) neuropatia distal
sensitiva, e 1 (8.3%) neuronopatia motora. Sete doentes
(30.4%) apresentam alteracoes na SSR, 2 deles com alteracoes
isoladas a nivel dos membros inferiores. Na andlise compara-
tiva verificou-se uma diferenca estatisticamente significativa
(p=0.03) em relagao a idade-média de 44.7 anos nos doentes
sem neuropatia vs 54.7 anos nos doentes com alteragdes neu-
ropdaticas. Nao se identificaram outras variaveis com diferen-
cas estatisticamente significativas.

Conclusdo: O envolvimento do SNP é frequente na DM]J
(>50%), com predominio de compromisso sensitivo, sendo
mais frequente em doentes mais velhos.

Utilidade diagndstica dos parametros
ecograficos no estadio inicial da sindrome
do canal carpico

Leote, Joao'?; Pereira, Pedro® Campos, Elisa’; Proenca, Joao'
1-Laboratério de Neurofisiologia, Clinica Médico-Cirtrgia
Dr.Juvenal Sobral, Almada; 2-Servico de Neurocirurgia, Hospital

Garcia de Orta, Almada; 3-Servi¢o de Neurologia, Hospital Garcia
de Orta, Almada.

Volume 15 | N.°2 | Novembro de 2015

Introducao: Estudos recentes reportam valores de sensibi-
lidade e especificidade diagnéstica similar entre ecografia de
alta resolucao e avaliacao eletrofisiolégica na detecao da sin-
drome do canal carpico (SCC).

Pretende-se avaliar a utilidade diagnéstica da ecografia no
estadio inicial da SCC correlacionando-a com o estudo com-
parativo sensitivo entre nervo mediano e radial (M-R).

Métodos: Estudo observacional prospetivo em doentes
com sintomatologia de SCC unilateral entre Setembro de 2014
e Julho de 2015, num laboratério de neurofisiologia, e em
individuos satidaveis recrutados externamente.

A avaliacdo ecogréfica consistiu na medigdo da érea seccio-
nal do nervo mediano (AS-NM) no punho e antebraco,
tendo-se calculado o indice antebraco-punho (I-AP); e a avalia-
cao eletrofisiolégica no estudo comparativo sensitivo M-R ao
nivel do punho, estudos de conducdo dos nervos mediano e
cubital. Elaboraram-se curvas de caracteristicas de operagao do
recetor para cada parametro e testaram-se diferentes valores de
corte para determinacao da sensibilidade e especificidade.

Resultados: Identificaram-se 40 doentes (82,5% eram
mulheres; idade média 56.2+13 anos) e 20 individuos sauda-
veis assintomaticos (80,0% mulheres; idade média 44.3+12
anos). A drea de curva foi de 0.984 para o estudo comparativo
M-R; de 0.956 para o I-AP e 0.865 da AS-NM no punho. O valor
de corte de 7mm? e 8mm? de AS-NM no punho demonstrou
uma sensibilidade-especificidade de 90.2%-42.1% e 47.5%-
95.1%, respetivamente, VS 95.3%-88.2% do [-AP com um valor
de corte de 1.3; VS 97.4%-90.9% e 97.5%-95.1% registados com
a diferenca interpico M-R de 0.4 e 0.5ms, respetivamente.

Discussao: A sensibilidade e especificidade superior do
estudo comparativo M-R face aos parametros ecograficos
suporta a hipdtese de que a perturbagao da condugao nervo-
sa na regido paranodal dos canais de s6dio precede os meca-
nismos de inflamacao e edema detetédveis ecograficamente.

Conclusdo: O diagnéstico inicial de SCC através da ecogra-
fia devera contemplar a possibilidade de falsos-positivos e

negativos dependendo do valor de corte de AS-NM utilizado.
Palavras-chave: ecografia de alta resolugao; estudos de conducao
comparativos sensitivos; sindrome do canal carpico.

Sindrome miasténico congénito
secunddrio a mutacdo DOK7

José Nuno Alves', Margarida Calejo® Ana Luisa Sousa?, Paula
Salgado?, Manuela Santos?®, Ricardo Taipa‘, Manuel Melo Pires®,
Teresa Coelho®

1-Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2-Servico de
Neurologia do Centro Hospitalar do Porto; 3-Servico de
Neuropediatria do Centro Hospitalar do Porto; 4-Unidade de
Neuropatologia do Centro Hospitalar do Porto; 5-Servigo de
Neurofisiologia do Centro Hospitalar do Porto.

Introducido: Os sindromes miasténicos congénitos resul-
tam de mutacdes em genes codificadores das subunidades
dos receptores da acetilcolina. A histopatologia do musculo
esquelético caracteriza-se pela auséncia de achados major,
mesmo na presenc¢a compromisso clinico marcado.

Caso-clinico: Senhor de 43 anos, com quadro caracteriza-
do por atraso do desenvolvimento motor desde a infancia
(adquiriu marcha aos 20 meses), incapacidade motora pro-
gressiva e insuficiéncia respiratéria tipo II, com necessidade
de BiPAP desde os 19 anos. Queixas estdveis sem qualquer
referéncia a fadiga ou agravamento vespertino.

Pais ndo consanguineos e nao afectados. Terceiro irmao de

Sinapse

231



232

uma fratria de 4, apresentando o segundo mais velho quadro
clinico muito semelhante, embora menos grave.

O exame objectivo demonstra ptose bilateral, sem limita-
¢oes da oculomotricidade, paresia facial bilateral, disartria
ligeira e tetraparesia flicida de predominio proximal, sem
marcha.

EMG compativel com miopatia grave de predominio proxi-
mal. Biopsia com musculo muito pouco alterado (realizada
quando ja limitado a cadeira de rodas), sugerindo padrao de
atrofia neurogénea.

Atendendo a dissociacao entre os achados clinicos e histo-
patoldicos, foi considerada a hip6tese de sindrome miasténi-
co congénito. A andlise genética revelou mutacdes em hetero-
zigotia do gene DOK?7.

Conclusao: Este caso demonstra a importancia que a cor-
relacdo entre a clinica e a andlise dos resultados histopatolo-
gicos pode ter no diagnéstico das doencas neuromusculares.

Sindromes Miasténicos Congénitos:
Casuistica da Unidade de Doencas
Neuromusculares do CHUC

Cristina Duque', Luciano Almendra?, Joana Ribeiro? Olinda
Rebelo®, Argemiro Geraldo? Anabela Matos?, Luis Negrao®
1-Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra; 2-Consulta de Doencas Neuromusculares,
Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra; 3-Laboratério de Neuropatologia, Servico de
Neurologia do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Coimbra.

Introducdo: Os sindromes miasténicos congénitos (SMC)
sdo doengas hereditdrias da jungdao neuromuscular, secunda-
rios a mutagdes que comprometem o fator de seguranca da
transmissdo da juncdo neuromuscular. As primeiras manifes-
tacoes surgem frequentemente nos primeiros anos de vida,
sendo caracterizadas por sintomas oculares, bulbares ou res-
piratérios. Os SMC sao doencas raras cujo diagnéstico mole-
cular é dificil, mas fundamental na orientagao terapéutica.

Objetivo: Caracterizacdo de uma populacdo de doentes
com o diagndstico clinico e/ou molecular de SMC observados
na Unidade de Doengas Neuromusculares, do Servico de
Neurologia, do Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Métodos: Estudo observacional retrospectivo, clinico, labora-
torial e molecular dos doentes com o diagndstico clinico de SMC.

Resultados: Identificamos 10 doentes com diagnéstico cli-
nico e/ou molecular de SMC, 6 sexo feminino. A média de ida-
des atual é de 42,1 anos, sendo a idade média de inicio dos
sintomas de 9,2 anos. Verificou-se a existéncia de histéria
familiar em 50% dos casos. Relativamente as caracteristicas
fenotipicas verificamos a existéncia de fraqueza cervical e
oftalmoplegia externa em 6 doentes, fraqueza muscular das
cinturas em 7 doentes e em 5 doentes envolvimento axial. Na
investigagdo complementar identificou-se resposta decre-
mental, na estimulacdo nervosa repetitiva em 6 doentes,
padrao ventilatério restritivo em 6 doentes e auséncia de alte-
ragoes histolégicas em 5 dos 7 doentes submetidos a biépsia
muscular. O estudo molecular foi positivo em 5 doentes
(50%), 2 secunddrios a muta¢des no gene DOK-7 e 3 com
mutacdes do gene CHRNE. Os portadores de mutacdes
CHRNE apresentaram boa resposta a piridostigmina, com os
DOK-7 a apresentar resposta favoravel ao salbutamol, dos res-
tantes doentes 4 apresentaram boa resposta a piridostigmina
e 1 ao salbutamol
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Conclusdo: Os doentes descritos nesta casuistica vém ilus-
trar a heterogeneidade fenotipica desta patologia, bem como
a dificuldade na sua identificagdo molecular. O tamanho
reduzido da amostra ndo permitiu estabelecer qualquer cor-
relacdo gendétipo-fenétipo.

Resultados finais do Estudo ENDOMUS

Vinia Almeida’, Teresinha Evangelista?, Isabel Conceicao®,
Licia Lacerda’, Rosdrio Santos’, Investigadores do grupo
ENDOMUS

1-Unidade de Neurologia, Hospital Vila Franca de Xira; 2-
Institute of Genetic Medicine, Newcastle University; 3-Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte; 4-Centro de Genética Médica Dr. Jacinto de Magalhaes,
Centro Hospitalar do Porto.

Introducdo: Nas consultas de Doencas Neuromusculares
existe um namero consideravel de doentes com hiperCKémia,
como ou sem sintomas neurolégicos associados, que persis-
tem sem diagndstico mesmo apds investigacao clinica e labo-
ratorial extensa. O estudo ENDOMUS foi um estudo epide-
mioldégico, multicéntrico, prospectivo, descritivo, com dura-
¢do de um ano, que pretendeu a caracterizac¢ao clinica e diag-
nostica de doentes com determinadas patologias musculares:
Doenca de Pompe, Doenca de Danon, Deficiéncia em CPT II,
Distrofia Muscular das Cinturas Tipo 2A (LGMD2A), Distrofia
Muscular das Cinturas Tipo 2I (LGMD2I) e Distrofia Muscular
Congénita 1C (MDCI1C).

Métodos: Foram incluidos doentes seguidos na Consulta
de Doencas neuromusculares dos centros envolvidos com
diagnéstico genético previamente estabelecido de uma das
doencas em estudo e doentes observados durante um periodo
de um ano com diminui¢do de for¢a muscular proximal e/ou
CK elevada em pelo menos 2 determinacdes ou hipotonia e
CK elevada.

Os dados demograficos, clinicos e laboratoriais (estudos
analiticos, EMG e bidpsia muscular) foram registados em
todos os doentes numa base de dados.

No segundo grupo de doentes foi colhido sangue para gota
espessa que permitiu a medicdo da actividade lisossomal da
GAA e rastreio das mutagoes mais frequentes das restantes
doencgas em estudo.

Resultados: Foram incluidos no estudo 120 doentes.
Desses doentes, 15 tinham diagndstico definitivo prévio: 9
com doenca de Pompe, 3 com LGMD2A, 2 com LGMD21 e um
Doenca de Danon. Nos restantes 105 doentes sem diagnosti-
co conhecido, foram identificados 4 casos de Doenca de
Pompe, 7 alteracdes no gene da Calpaina, sendo que algumas
necessitam de investigacao posterior, 3 casos de LGMD2I e 2
casos de Deficiéncia em CPTIIL.

Conclusdo: O presente estudo permitiu o rastreio de 6
doencas neuromusculares a 105 doentes seguidos em consul-
ta de Doencas Neuromusculares sem diagnoéstico definitivo
tendo sido encontradas 16 alteragoes (15%).

Possibilitou ainda reunir as caracteristicas demogréficas,
clinicas e laboratoriais de 13 doentes com Doenca de Pompe,
1 com Doenca de Danon, 10 casos de alteracdes do gene da
calpaina, 5 com LGMD2I e 2 casos de Deficiéncia em CPTII.
Nenhum caso de MDCI1C foi identificado.
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Reunido de Outono
da Sociedade Portuguesa
de Cefaleias 2015

Porto, 30 e 31 de outubro de 2015

Hotel Dom Henrique

ORGANIZA(;JAO DA DIRE(;AO DA SPC (Neurologia, Coimbra), Prof. Doutora Isabel Pavao Martins
Prof. Doutor José Barros (Neurologia, Porto), Dr.2 Inés (Neurologia, Lisboa), Dr. Jorge Machado (Neurologia,
Carrilho (Neuropediatria, Porto), Dr. Paulo Coelho Lisboa), Prof. Doutor José Pereira Monteiro (Neurologia,
(Neurologia, Matosinhos), Dr.2 Mariana Leitdo Marques Porto), Dra. Livia Diogo Sousa (Neurologia, Coimbra),
(Neurologia, Coimbra). Dra. Manuela Palmeira (Neurologia, Covilha), Dr. Miguel
Rodrigues (Neurologia, Almada), Dra. Paula Esperanca
COMISSAO CIENTIFICA (Neurologia, Lisboa), Dra. Raquel Gil Gouveia (Neurologia,
Prof. Doutor Carlos Fontes Ribeiro (Farmacologia, Lisboa), Dr.2 S6nia Batista (Neurologia, Coimbra).
Coimbra), Prof. Doutora Carolina Lemos (Genética
Humana, Porto), Dra. Elsa Parreira (Neurologia, Amadora), Secretariado: Acrépole, Lda.
Dr. Filipe Palavra (Neurologia, Coimbra), Dra. Gabriela Patrocinios: Tecnifar, Allergan, GlaxoSmithKline e Vidjen
Machado (Medicina Geral e Familiar, Corroios), Dra. Pharma

Helena Gens (Neurologia, Coimbra), Dra. Isabel Luzeiro

Programa

15h00

15h15

Histéria das Cefaleias

José Barros

Para a sessdo de abertura das reunides da SPC foi proposta a evocacdo de personalidades associadas a histéria das cefaleias
(médicos, cientistas, divulgadores e outros), como por exemplo Aretaeus de Capaddcia (século 1), Nicolaes Tulp (1593-1674),
Samuel Tissot (1728-1797), Lewis Carrol (1832-1898), Bayard Horton (1895-1980), Marcia Wilkinson (1919-2013), Frank Clifford Rose
(1926-2012), Joseph Blau (1928-2010) e Oliver Sachs (1933-2015).

CASOS CLINICOS

Moderadores: Dr. Anténio Jorge (Diretor do Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/ Espinho) e Dr.2 Maria Manuela Costa (Diretora do Servigo de Neurologia da Unidade
Local de Salde de Matosinhos)

Cefaleia (hemo)dinamica

Liliana Pereira’, Elisa Campos Costa’, Teresa Nunes?, Paulo Saraiva® Pedro Cruz®, Miguel Rodrigues'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurorradiologia, 3-Servico de Nefrologia, Hospital Garcia de
Orta, Almada.

lipereira@yahoo.com

Cefaleia associada a atividade sexual e aneurismas intracranianos

Denis E Gabriel', Margarida Calejo’, Jodo Silva? Jodo Chaves'

1-Servico de Neurologia e 2-Servigo de Neurocirurgia do Departamento de Neurociéncias do Centro
Hospitalar do Porto.

denisdegabriel@gmail.com

Enxaqueca retiniana em doente com lipus eritematoso sistémico

José Beato-Coelho, Luciano Almendra, Fradique Moreira, Livia Sousa

Centro Hospitalar Universitario de Coimbra.

jmcoelho87@gmail.com

Cefaleia noturna na infancia

Ana Alagoa Joao, Isabel Pavao Martins

Departamento de Neurociéncias, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa e Instituto de
Medicina Molecular, Hospital de Santa Maria

Isabel_Martins@fm.ul.pt

SUNCT (short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with conjuntival injection and
tearing) em mae e filho

Pedro Viana!, Patricia Pita Lobo?, Isabel Pavdo Martins'

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-Servigo de Neurologia, Hospital
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17h30

18h45
20h30

09h00

11h00

Fernando da Fonseca, Amadora

pedrofaroviana@gmail.com

Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a placa de esclerose muiltipla — utilidade da toxina botulinica
Rui Aratjo, Sénia Batista, Isabel Luzeiro, Beatriz Santiago

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

rmma22@gmail.com

COMUNICACOES LIVRES
Moderadores: Prof. Carlos Fontes Ribeiro (Faculdade de Medicina de Coimbra) e Prof. Isabel Pavao
Martins (Faculdade de Medicina de Lisboa)

Influéncia da idade de inicio nas caracteristicas clinicas da enxaqueca

Ana Margarida Novo, Joana Jesus Ribeiro, Livia Sousa, S6nia Batista

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra

amfloresnovo@gmail.com

Queixas cognitivas subjetivas durante a crise de enxaqueca. Um estudo numa amostra clinica
Raquel Gil-Gouveia'?, Anténio Oliveira®, Isabel Pavao Martins'

1-Department of Clinical Neurosciences, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Lisboa,
Portugal; 2-Headache Center, Hospital da Luz, Lisboa, Portugal; 3-Pharmacy Department,
Universidade Federal do Rio Grande do Norte, Natal, Brasil.

raquelgilgouveia@gmail.com

Ultrassonografia no diagnéstico da arterite de células gigantes com apresentaciao
monossintomatica por cefaleia

Luciano Almendra', Jodo Sargento-Freitas"? Fernando Silva'?, Olinda Rebelo®, Maria Carmo
Macdrio', Sénia Batista', Livia Sousa', Isabel Luzeiro'

1-Servico de Neurologia; Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; Coimbra; 2-Laboratério de
Neurossonologia, Servigo de Neurologia; Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; Coimbra;
3-Neuropatologia, Servico de Neurologia; Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.
luciano.af.vieira@gmail.com

Reunido da Direcdo com os sécios

Sessdo "“Prémio e Bolsa Tecnifar de Investigacdao em Cefaleias",
na Quinta da Boeira (Vila Nova de Gaia)

SESSAO INTERATIVA
Moderadores: Prof. Manuel Correia (Diretor do Servico de Neurologia do Centro Hospitalar do Porto) e
Dr.2 Maria Manuela Costa (Diretora do Servico de Neurologia da Unidade Local de Sadde de Matosinhos)

Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos transitérios com linfocitose do liquido
céfalorraquidiano (HaNDL)

Telma Resse Santos', Sofia de Figueiredo', Joana Nunes?, Marta Vila Real®, Fatima Santos®, Pedro Barros'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, 3-Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/ Espinho

telma.cristiana.santos@gmail.com

Cefaleia ou cefaleias associadas a doenca de moyamoya

Joana Ribeiro*, Ricardo Varela*, Rui Aratjo, Fernando Silva, Olinda Rebelo, Isabel Luzeiro.

* - TIgual contributo

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

joanaaribeiro87@gmail.com

Cefaleia e Iipus eritematoso sistémico

Ana Brés, Ana Margarida Novo, Livia Sousa

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

acatbras4@hotmail.com

Simpésio satélite Allergan
Moderadores: Prof. José Pereira Monteiro (CUF Hospital, Porto) e Dr.2 Raquel Gil-Gouveia (Hospital da
Luz, Lisboa)

Toxina Botulinica tipo A (Botox®) no tratamento da enxaqueca cr6nica

Prof. Julio Pascual

Director Geral do Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander, Espanha
Sessdo pratica de tratamento com Toxina Botulinica tipo A

Prof. Julio Pascual (Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander)

Dr. Carlos Correia, Dr Paula Salgado e Enf? Sénia Moreira (Centro Hospitalar do Porto)
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Resumos

Cefaleia (hemo)dinamica

Liliana Pereira', Elisa Campos Costa', Teresa Nunes?, Paulo
Saraiva? Pedro Cruz’, Miguel Rodrigues'

1-Servico de Neurologia, 2-Servigo de Neurorradiologia,
3-Servico de Nefrologia, Hospital Garcia de Orta, Almada.
lipereira@yahoo.com

Introducdo: O encerramento dos acessos para hemodidlise
apos transplante renal € controverso, sendo necessarios caso
haja faléncia do enxerto, estdo associados a complicagdes
hemodinamicas, como insuficiéncia cardiaca e hipertensao pul-
monar. Manifestacdes neuroldgicas foram raramente descritas.

Caso Clinico: Mulher, 43 anos, insuficiente renal crénica,
transplantada em 09/2014 ap6s 7 anos hemodialisada. Tem fis-
tula arteriovenosa de alto débito (FAV-AD) braquiocefélica
esquerda com angioplastias do tronco venoso braquiocefélico
esquerdo por estenose. Em 03/2015 iniciou cefaleia frontotem-
poral esquerda com irradiacdo cervical, stbita, opressiva,
intensa, acompanhada de vertigem e desequilibrio para a
esquerda. Ocorreram 10 epis6dios num més, durando 5 minu-
tos e remitindo espontaneamente. O primeiro coincidiu com
dor e edema braquiocervical esquerdo. Na consulta, intercriti-
ca, apresentava-se com exame neurolégico normal. TC cranio-
encefdlica foi normal e ecodoppler cervical revelou padrao de
roubo parcial na artéria vertebral esquerda e inversdo do sen-
tido de fluxo nas veias vertebral e jugular interna homolaterais.
RM encefélica nao tinha lesdo parenquimatosa, arterial ou
trombose venosa, confirmando inversao de fluxo na jugular
interna esquerda. Admitiu-se cefaleia secunddria a perturba-
¢do vascular craniana ou cervical ndo descrita, pela FAV-AD,
propondo-se encerramento. Em 05/2015 melhorou esponta-
neamente, mas foi internada por disfuncao aguda do enxerto
renal por rejeicdo. Por agravamento progressivo da funcao
renal, foi reinvestigada e diagnosticada FAV no enxerto, que
protelou o encerramento da FAV-AD braquial. Em 09/2015
desapareceu o frémito sobre o enxerto renal. Surgiu cefaleia
diaria, constante, holocraniana com agudizagdes na regido
frontotemporal esquerda, agravando em decubito e com
voémitos matinais. Mantinha alteracGes circulatérias em eco-
doppler. Realizou pung¢do lombar com pressdao de abertura
27cmH20. Ficou sem cefaleia ap6s encerramento da FAV-AD.

Conclusdes: A cefaleia por fluxo retrégrado da jugular
interna representa uma perturbagdo vascular intracraniana
de caracteristicas tnicas, com sintomas neuroldgicos verte-
brobasilares associados a hipertensdo intracraniana. Sendo
potencialmente grave, mas eventualmente reversivel, é fun-
damental reconhecé-la. O tratamento definitivo implica

encerramento da FAV.
Palavras-chave: Cefaleia; insuficiéncia renal; fistula arteriovenosa;
hipertensao intracraniana.

Cefaleia associada a atividade sexual e
aneurismas intracranianos

Denis E Gabriel', Margarida Calejo', Joao Silva? Joao Chaves'
1-Servigo de Neurologia e 2-Servigo de Neurocirurgia do

Departamento de Neurociéncias do Centro Hospitalar do Porto.
denisdegabriel@gmail.com
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Introducdo: A cefaleia primdria associada a atividade
sexual é rara, benigna e autolimitada. No entanto, uma cefa-
leia similar pode ser um sintoma de doencas estruturais intra-
cranianas. A incidéncia de aneurismas cerebrais na cefaleia
associada a atividade sexual ndo é consensual. Pequenos
aneurismas intracranianos incidentais tratam-se conservado-
ramente, devido ao risco minimo de rotura. Geralmente sao
tidos como néo relacionados com o aparecimento de cefaleia,
embora alguns tenham sido associados a cefaleia intratével a
terapéutica farmacoldgica, com melhoria significativa apds
exclusao do aneurisma.

Caso clinico: Mulher de 51 anos com quatro episdios de
cefaleia hemicraniana esquerda explosiva, coincidente com o
orgasmo, consecutivos, de carater pulsatil, com irradiacao
ocular e nasal ipsilaterais, cessando poucos minutos depois.
Em dois destes episddios, manteve dor em “moedeira’, menos
intensa, durante 24 a 48 horas, sem alivio significativo com
paracetamol. Referiu também episédio tnico de cefaleia, com
as mesmas caracteristicas e de curta duracdo, ap6s esforco
intenso na danca. Desde essa altura, manteve abstinéncia
sexual e evic¢ao de esforgos intensos. Recusou tratamento far-
macolégico. A ressondncia magnética encefalica foi normal e
a angio-tomografia cerebral revelou um aneurisma do seg-
mento supracavernoso da artéria carétida interna esquerda (5
mm) e um aneurisma da artéria comunicante anterior (3
mm). Optou-se por vigilancia clinica e imagiol6gica.

Discussao: Segundo o score PHASES os aneurismas tém
um risco cumulativo de rotura em 5 anos de 0,4% e 0,9%, res-
petivamente. Embora as caracteristicas clinicas da cefaleia
sugerissem inicialmente uma natureza primadria, valorizamos
os “achados”, admitindo uma natureza secundaria. Revendo a
fisiopatologia da cefaleia sintomatica, os autores encontram

argumentos a favor e outros contra.
Palavras-chave: Cefaleia; orgasmo; atividade sexual; aneurisma.

Enxaqueca retiniana em doente com lGpus
eritematoso sistémico

José Beato-Coelho, Luciano Almendra, Fradique Moreira, Livia
Sousa

Centro Hospitalar Universitario de Coimbra.
jmcoelho87@gmail.com

Introducao: Uma amaurose monocular transitéria implica
a exclusao de etiologias com potencial patoldgico grave. Uma
causa de exclusdo é a enxaqueca retiniana caracterizada por
episodios repetidos de perturbagdo visual monocular, incluin-
do cintilagdes, escotoma ou amaurose, associadas a cefaleia
tipo enxaqueca.

Caso clinico: Mulher de 18 anos, com antecedentes pes-
soais de enxaqueca com aura tipica, lipus eritematoso sisté-
mico, dislipidémia, excesso de peso e malformacao de Chiari
tipo 1. A descoberta da malformacdo decorreu do estudo de
cefaleia localizada a regido occipital, com duracdo de 3 a 4
minutos em contexto de tosse. Em janeiro de 2015 iniciou
quadro caracterizado por escotoma central a esquerda, que se
desenvolveu gradualmente no espago de poucos minutos até
provocar uma amaurose. O quadro teve uma duracdo de 30
minutos seguindo-se uma recuperagdo completa da visao.
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Ocorreram mais 4 episédios idénticos nos meses seguintes,
com duragao entre 30 e 45 minutos e recuperagao completa.
Num desses episddios a doente desenvolveu posteriormente
uma cefaleia hemicraniana direita, de intensidade moderada,
associada a nduseas e fono-fotofobia, caracteristicas seme-
lhantes as cefaleias prévias. A cefaleia cedeu a toma de AINE.
Foi avaliada por oftalmologia que nunca identificou qualquer
processo patoldgico localizado ao globo ocular, nomeada-
mente retina, que explicasse o quadro de amaurose. O exame
neurolégico no periodo intercritico nao apresentava altera-
¢oes. Realizou ainda estudo imagiolégico e o doppler cervical
e transcraniano que foram normais. Analiticamente desta-
cou-se anticorpos antinucleares positivos, ndo se registando
outras alteracoes. Estabeleceu-se o diagnéstico de enxaqueca
retiniana, tendo a doente sido medicada com propranolol,
ndo registando desde entdo qualquer novo episédio de amau-
rose transitoria.

Conclusao: A enxaqueca retiniana é uma causa muito rara
de amaurose monocular transitéria. Apds exclusao de outras
causas mais frequentes de perda transitéria de visao monocu-
lar, os fenémenos descritos neste caso encaixam numa aura
que cumpre os critérios para uma enxaqueca retiniana,

segundo a classificacdo ICHD-3 beta.
Palavras-chave: enxaqueca retiniana; amaurose transitoria.

Cefaleia noturna na infancia

Ana Alagoa Joao, Isabel Pavao Martins

Departamento de Neurociéncias, Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa e Instituto de Medicina Molecular,
Hospital de Santa Maria.

Isabel _Martins@fm.ul.pt

Introducdo: A cefaleia noturna na infancia é uma manifes-
tagao rara, potencialmente associada a patologia sistémica ou
intracraniana grave. Relata-se um caso clinico de cefaleia
noturna recorrente, neste contexto atribuida a uma patologia
benigna e tratavel.

Caso Clinico: Crianca do sexo masculino com 12 anos,
asmatica e com antecedentes familiares de enxaqueca.
Apresentava quadro de cefaleia bitemporal, tipo pressao, de
elevada intensidade e que o acordava cerca da 1h da manh3,
acompanhada de nduseas, sem vomitos ou outros sintomas
acompanhantes. Os episddios de dor persistiam ha cerca de
12 meses, com aumento recente da frequéncia das crises (dia-
rias, a época da consulta), porém sem crises diurnas. A crian-
¢a ndo identificava quaisquer fatores de agravamento e afir-
mava alivio completo cerca de 15 minutos ap6és a administra-
¢do de paracetamol 250 mg per os. O exame objetivo e o estu-
do complementar através de TC-CE, RMN-CE e EEG nao reve-
laram alteragdes significativas. A realizacao de Polissonografia
Noturna permitiu o diagnéstico de Sindrome de Apneia
Obstrutiva do Sono (SAOS), associada a roncopatia e limita-
¢ao do fluxo oro-nasal. Ap6s corregdo cirdrgica, a crianga rela-
tou a resolucao completa do quadro descrito.

Conclusao: Este caso clinico relata uma apresentagdo
pouco comum de SAOS na crianca, o que podera explicar o
longo periodo de tempo decorrido até ao diagndstico e trata-
mento eficaz, essencial na prevencao de potenciais complica-
¢oes de natureza neuro-cognitiva e cardiorrespiratoria, fre-
quentemente associadas a esta entidade. O nimero e comple-
xidade de exames complementares solicitados serao justifica-
dos dadas a intensidade e frequéncia das crises de cefaleia e
ao seu cardter noturno, deveras incomum nesta faixa etdria e,
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em consequéncia, mais preocupante.
Palavras-chave: Cefaleia noturna; infancia; SAOS; perturbagoes do
sono.

SUNCT (short-lasting unilateral
neuralgiform headache attacks with
conjuntival injection and tearing) em mae
e filho

Pedro Viana', Patricia Pita Lobo?, Isabel Pavao Martins'
1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-
Servigco de Neurologia, Hospital Fernando da Fonseca, Amadora.
pedrofaroviana@gmail.com

Introducdo: As cefaleias trigemino-autonémicas (CTA)
constituem um grupo de cefaleias de localiza¢dao unilateral
(habitualmente no territério de um ou mais ramos do nervo
trigémeo) e associadas a sintomas autondmicos ipsilaterais.
Apesar de consideradas cefaleias primadrias, evidéncia para a
sua natureza genética é escassa. Apresentamos dois casos de
CTA, compativeis com SUNCT (short-lasting unilateral neu-
ralgiform headache attacks with conjuntival injection and tea-
ring), presentes numa mae e filho, colocando a hipétese da
existéncia de fatores genéticos para esta entidade.

Caso 1: Mulher de 55 anos observada em consulta de
Neurologia por histéria com 16 anos de evolucao de cefaleia
episddica, intensa, de localizacdo retroauricular / temporo-
parietal esquerda, com irradiacao frontal e peri-orbitaria ipsi-
lateral. Apresenta crises de curta duracao (10 segundos a 3
minutos), com frequéncia entre 2-3 por dia e 6-12 por hora,
associadas a lacrimejo e injecdo conjuntival ipsilateral, refe-
rindo periodos sintomaticos de 24 horas até 3 meses consecu-
tivos. O exame neurolégico e a investigagdo por RM-CE nao
apresentam alteragdes, e a doente obteve resposta rapida e
sustentédvel a lamotrigina (50mg/dia).

Caso 2: Homem de 38 anos (um de dois filhos de Caso 1)
recorre a mesma consulta por histéria, desde os 35 anos, de
crises de cefaleia intensa, de idéntica localizacao, com dura-
¢do de 30 segundos a 1 minuto, frequéncia de 2-3 por dia até
10 por hora, associadas a lacrimejo e inje¢ao conjuntival proe-
minentes. Apresenta periodos sintomaticos de 24 horas a 2
semanas. O exame neuroldgico e a TC-CE ndo tém alteracgdes.
As crises nao respondem a ibuprofeno, e mantém-se sem
medicacao até a data.

Conclusdes: Estes casos sugerem a existéncia de formas
hereditarias de SUNCT, nao descritas previamente na literatu-
ra, a excecao de um caso familiar baseado numa descricao
retrospetiva. Os autores salientam a sua localizacdo idéntica e

incomum, sugerindo uma origem extratrigeminal da dor.
Palavras-chave: SUNCT; cefaleias trigémino-autondémicas;
cefaleias unilaterais.

Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
placa de esclerose multipla - utilidade da
toxina botulinica

Rui Aratijo, S6nia Batista, Isabel Luzeiro, Beatriz Santiago
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de

Coimbra.
rmma22@gmail.com

Introducido: A neuropatia trigeminal dolorosa associada a
placa de esclerose multipla (EM) é dificil de controlar.

Novembro de 2015 | N.22 | Volume 15



Evidéncia recente sugere que a toxina botulinica (serotipo A)
(BTX-A) poderd ser ttil nos casos de nevralgia refratdria.
Apresentamos um caso de neuropatia trigeminal dolorosa
refratdria em contexto de EM com boa resposta a BTX-A.
Caso clinico: Sexo masculino, 48 anos, com queixas de
multiplos episddios didrios de dor excruciante tipo choque
elétrico no ramo mandibular do nervo trigémio direito, com
duracao de segundos, desencadeada pelo toque ou movimen-
tos de mastigacdo mantendo dor facial persistente desde
2012. Em 2013 iniciou-se tratamento com carbamazepina até
400mg 3id e gabapentina até 300mg 3id. Realizou RMce com
critérios de EM, com lesdo desmielinizante na protuberancia
envolvendo o nicleo do trigémio, sem contacto neurovascu-
lar. Iniciou tratamento com acetato de glatiramero. Por man-
ter episddios intensos e didrios, e por toxicidade da carbama-
zepina com efeitos laterais (ataxia, visdo turva) a medicacao é
alterada gradualmente para gabapentina 800mg 3id e oxcar-
bamazepina 600mg 3id. Posteriormente, foi adicionado de
forma sucessiva baclofeno 25mg 2id, misoprostol 0.2mg 3id,
fenitoina 100mg 3id, mantendo refratariedade a um controlo
sintomdtico efetivo. Iniciou entdo tratamento com toxina
botulinica. Foram administradas trimestralmente 60 unida-
des de toxina botulinica tipo A (20 unidades por ponto).
Registou-se reducao da frequéncia de crises superior a 80% (4
crises em 6 meses). Encontra-se neste momento a reduzir a
medica¢do preventiva. Dada a melhoria sintomadtica, neste
momento nao se considera abordagem cirtrgica.
Conclusoes: A toxina botulinica podera ser ttil em doentes
selecionados com nevralgia refratdria, como este caso ilustra.

Influéncia da idade de inicio nas
caracteristicas clinicas da enxaqueca

Ana Margarida Novo, Joana Jesus Ribeiro, Livia Sousa, S6nia
Batista

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra.

amfloresnovo@gmail.com

Introducdo: A enxaqueca inicia-se mais frequentemente
na puberdade e idade adulta jovem. Contudo, numa minoria
tem inicio na infancia precoce ou ap6s os 40 anos, desconhe-
cendo-se se o seu perfil clinico é distinto de acordo com a
idade de inicio.

Objetivos: Caracterizacdo clinica de um grupo de doentes
com enxaqueca com inicio em idade precoce (EIP) e um
grupo com inicio em idade tardia (EIT), comparativamente
com doentes com inicio em idade comum (EIC).

Métodos: Foram incluidos de forma consecutiva, entre
fevereiro e julho de 2015, 61 doentes com enxaqueca
(Critérios da Classificacdo Internacional de Cefaleias ICHD3-
beta), seguidos regularmente em consulta. Procedeu-se a
revisdo dos processos clinicos, entrevista clinica estruturada e
aplicacdo da escala MIDAS (Migraine Disability Scale). Os
doentes foram divididos em trés grupos: idade de inicio <10
anos (EIP); idade de inicio entre 10 e 40 anos (EIC) e idade de
inicio =40 anos (EIT).

Resultados: Foram identificados 8 doentes com EIP (7
mulheres, idade média 46.9+16.5 anos) e 7 com EIT (6 mulhe-
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res, idade média 59.0+4.5 anos). Do grupo com EIP, 87.5%
apresentaram enxaqueca cronica, 37.5% enxaqueca com aura,
100% alodinia e 75% histéria familiar de enxaqueca. Do grupo
com EIT, 42.9% apresentaram enxaqueca cronica, 57.1% aura,
42.9% alodinia e 28.6% histéria familiar. Comparativamente
aos doentes com EIC, ndo existiram diferencas em relacdo a
ocorréncia de aura, evolucdo para cronicidade, frequéncia,
duracdo das crises ou incapacidade atribuida a enxaqueca. A
alodinia foi significativamente mais prevalente no grupo com
EIP (100% vs. 30.4%, p=0.001).

Conclusdes: O perfil clinico dos doentes com EIP e EIT nao
diferiu significativamente do grupo com EIC, excetuando a
ocorréncia de alodinia. A maior prevaléncia de histéria fami-
liar positiva na EIP sugere uma maior preponderancia dos
determinantes genéticos nestes doentes. Contudo, interessara
confirmar estes resultados em estudos com amostras de

maior dimensao.
Palavras-chave: Enxaqueca; idade de inicio.

Queixas cognitivas subjetivas durante a
crise de enxaqueca. Um estudo numa
amostra clinica

Raquel Gil-Gouveia'?, Anténio Oliveira®, Isabel Pavao Martins'
1-Department of Clinical Neurosciences, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa, Lisboa, Portugal; 2-Headache Center,
Hospital da Luz, Lisboa, Portugal; 3-Pharmacy Department,
Universidade Federal do Rio Grande do Norte, Natal, Brasil.
raquelgilgouveia@gmail.com

Introducio: Os sintomas cognitivos sdo uma manifestacao
pouco valorizada das crises de enxaqueca, muito embora
sejam uma queixa frequente e recorrente dos doentes, na pra-
tica clinica.

Objetivo: Recolher dados sobre a frequéncia e tipo de sin-
tomas cognitivos que ocorrem durante a fase dlgica das crises
de enxaqueca.

Métodos: Foi efetuado um estudo transversal numa amos-
tra clinica de doentes com enxaqueca episddica questionan-
do-os sobre a ocorréncia de sintomas cognitivos durante as
suas crises e solicitando a descricao espontanea de cada sin-
toma. Seguidamente questionamos sistematicamente os
voluntédrios com uma compilacdo de 43 questdes de vdrios
dominios cognitivos elaborada com base nas descri¢oes da
literatura e em opinides de peritos.

Resultados: Dos 165 pacientes incluidos (15 homens) com
idade média de 37,3 + 10,7 anos e 25 (15%) com enxaqueca
com aura, 89,7% descreveram sintomas cognitivos ocorrendo
na fase dlgica das crises de enxaqueca. Foram reportados
espontaneamente em média 2,5+1,6 sintomas cognitivos por
doente, que foram agrupados e classificados por dominios. Os
sintomas mais frequentes foram os relacionados com as fun-
cOes executivas, tais como a baixa capacidade de concentra-
¢ao0 (37%), dificuldade de raciocinio (25%) e dificuldade em
pensar (23%). O padrao de respostas no questionario corrobo-
rou o padrdo de respostas espontaneas e as pontuagoes dos
questiondrios foram mais elevadas nos doentes com mais
queixas cognitivas.

Discussao: Este estudo detalhou a frequéncia e caracteri-
zou os sintomas cognitivos ocorrendo durante as crises de
enxaqueca numa amostra de doentes com enxaqueca. Este
tipo de sintomas parece ser tao frequente como o de outros
sintomas classicos da crise, que inclusivamente se incluem
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nos critérios de diagnoéstico (por exemplo, ndusea, fotofobia).
Os relatos dos doentes foram consistentes e dominados por
queixas de dificuldade em manter a atencao, diminuicao da

eficiéncia cognitiva e da velocidade de processamento.
Palavras-chave: Enxaqueca; sintomas cognitivos; cefaleias;
fungdes executivas.

Ultrassonografia no diagndstico da
arterite de células gigantes com
apresentacdo monossintomatica por
cefaleia

Luciano Almendra’, Jodao Sargento-Freitas'? Fernando Silva'?,
Olinda Rebelo? Maria Carmo Macdrio', S6nia Batista', Livia
Sousa’, Isabel Luzeiro'

1-Servico de Neurologia; Centro Hospitalar e Universitdrio de
Coimbra; Coimbra; 2-Laboratério de Neurossonologia, Servigo
de Neurologia; Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra;
Coimbra; 3-Neuropatologia, Servico de Neurologia; Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
luciano.af.vieira@gmail.com

Introducdo: A arterite de células gigantes (ACG) é a forma
mais comum das vasculites sistémicas primadrias, afetando
preferencialmente vasos de médio e grande calibre, sendo a
sua incidéncia mais elevada a partir dos 50 anos. A cefaleia é o
sintoma principal em cerca de 66% dos casos e a queixa inicial
mais frequente. O estudo ecogréfico tem sido cada vez mais
utilizado como complemento diagndstico, pela sua elevada
especificidade. Desconhece-se contudo se a sua acuidade
diagnéstica € influenciada pela forma de apresentagdo sinto-
matica.

Objetivo: Avaliar a influéncia da forma de apresentacao de
ACG na acuidade diagnéstica da ultrassonografia.

Material e métodos: Andlise retrospetiva de doentes sub-
metidos a estudo ecogréfico das artérias temporais, com sus-
peita clinica de ACG, entre 01 de janeiro de 2011 e 31 de agos-
to de 2015. Foram excluidos doentes medicados com cortico-
terapia na data de realizacdo do estudo ultrassonogréfico.

O diagnéstico de ACG foi assumido de acordo com os cri-
térios clinicos do Colégio Americano de Reumatologia.
Definimos estudo ultrassonogréfico positivo pela presenca de
halo hipoecogénico uni ou bilateral nas artérias temporais
superficiais. Avaliou-se a acuidade do estudo ultrassonografi-
co nos doentes que se apresentaram como cefaleia isolada e
nos casos com sintomatologia sistémica ou neuroldgica focal
como primeiros sintomas de ACG.

Resultados: Incluimos 134 doentes, idade média 71,86
(0=11,85) anos, 61,2% do sexo feminino. Critérios clinicos de
arterite temporal estavam presentes em 29,9% dos doentes e
cefaleia isolada em 22,4%. A acuidade diagnoéstica da ultrasso-
nografia foi estatisticamente diferente nos doentes que se
apresentaram com e sem cefaleia como manifestacao isolada
de ACG (Sensibilidade 53,8% e Especificidade 94,1% vs.
Sensibilidade 74,1%; Especificidade 96,1%, p=0,047).

Conclusdo: O estudo ultrassonogréfico apresenta elevada
especificidade para o diagnéstico de ACG independentemen-
te da apresentacao clinica. Contudo, a sua sensibilidade dimi-

nui quando a apresentacao é cefaleia isolada.
Palavras-chave: Arterite de células gigantes; cefaleia; ultrassonografia.
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Sindrome de cefaleia e défices
neurolégicos transitorios com linfocitose
do liquido céfalorraquidiano (HaNDL)

Telma Resse Santos', Sofia de Figueiredo', Joana Nunes?, Marta
Vila Real®, Fitima Santos?®, Pedro Barros!'

1-Servigo de Neurologia, 2-Servico de Imagiologia, 3-Servigo de
Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho.
telma.cristiana.santos@gmail.com

Introducdo: A sindrome HaNDL é uma entidade benigna e
autolimitada. Carateriza-se por epis6dios de enxaqueca
acompanhados ou precedidos por défice neurolégico com
duragao superior a quatro horas, associados a pleocitose lin-
focitica no liquido céfalorraquidiano.

Caso Clinico: Adolescente de 13 anos, do género masculi-
no, admitido no SU por cefaleia holocraniana, instalada apés
exercicio, com intensidade moderada e agravamento progres-
sivo, associada a nduseas e vomitos. Negava traumatismo,
febre, prédromo viral e episddios prévios de cefaleia. Foi refe-
rida histéria familiar de enxaqueca sem aura. Ao exame neu-
rolégico apresentava-se vigil, desorientado, com discurso
pouco fluente, dificuldade na compreensao e parafasias lite-
rais, sem alteracoes a nomeacao, repeticao, escrita e leitura. O
restante exame neurolégico era normal. O estudo analitico
inicial nao revelou alteragoes. O estudo de liquido céfalorra-
quidiano identificou 72 células (99% mononucleares), com
proteinorraquia e glicorraquia normais. Os estudos virulégico,
bacterioldgico e cultural foram negativos. O eletroencefalo-
grama (EEG) mostrou atividade lenta teta a esquerda. A RM-
CE revelou apagamento dos sulcos corticais temporo-parieto-
occipitais esquerdos, sem alteragdes no estudo de difusao. O
estudo de perfusao demonstrou aumento relativo do volume
e do fluxo sanguineo cerebrais nessa regidao, sugerindo con-
gestdo vascular/ hiperperfusdo. Constatou-se reversdao dos
défices 48h ap6s inicio dos sintomas.

Conclusdo: A instalacdo da cefaleia apés exercicio, a ausén-
cia de febre e de parametros inflamatérios aumentados, o estu-
do microbiolégico negativo no liquido céfalorraquidiano e os
achados na RM desfavoreceram a hipétese de encefalite. A
enxaqueca hemiplégica ndo cursa habitualmente com pleoci-
tose significativa. Os relatos de HaNDL reportam tipicamente
hipoperfusao cerebral nos estudos de SPECT e de RM. Vdrios
estudos tém demonstrado a evolucdo temporal das alteracoes
da perfusao cerebral na enxaqueca, marcada por hipoperfusao
durante a aura, cursando posteriormente com hiperfusao/con-
gestao vascular. No nosso caso questiona-se se o mesmo pode-
ra ocorrer no sindrome HaNDL, considerando a mesma base
fisiopatolégica. Nao obstante, o diagnéstico de HaNDL é essen-
cialmente clinico-laboratorial e de exclusao.

Palavras-chave: Cefaleia; enxaqueca; défices neuroldgicos; linfocitose.

Cefaleia ou cefaleias associadas a doenca
de moyamoya

Joana Ribeiro*, Ricardo Varela*, Rui Aratjo, Fernando Silva,
Olinda Rebelo, Isabel Luzeiro

* - igual contributo

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.
joanaaribeiro87@gmail.com

Introducao: A doenca de moyamoya constitui uma patolo-
gia cerebrovascular secunddria a uma estenose progressiva da
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artéria cardtida interna e dos seus ramos proximais. A cefaleia
é um sintoma comum, contudo apresenta um fenétipo pleo-
morfico e uma fisiopatologia nao esclarecida.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 34 anos, admitida
no servico de urgéncia por cefaleia de novo, de inicio stbito,
intensidade 8/10, hemicraniana direita, pulsatil, associada a
parestesias concomitantes da mao contralateral. Apresentou,
na semana anterior, episédio de caracteristicas semelhantes,
mas com resolucao ap6s toma de paracetamol. Previamente,
com 6 meses de evolugdo, manifestou queixas de cefaleia de
novo, de frequéncia semanal, occipital, constritiva, de predo-
minio vespertino, intensidade ligeira e reposta completa ao
ibuprofeno. Tem como antecedentes familiares o falecimento
do pai por complica¢do de AVC em idade jovem e duas primas
paternas com informacao de diagndstico de esclerose multi-
pla. Ao exame apresentava paresia facial central direita, eleva-
¢do do membro superior esquerdo, hemihipostesia algica
esquerda, hiperreflexia generalizada, e reflexo cutaneo-plan-
tar indiferente a esquerda. O estudo com TC-CE evidenciou
hipodensidades a interessar a substancia branca periventricu-
lar bilateralmente, e a RMN-CE lesdo isquémica parietal direi-
ta e multienfartes cerebrais. A angiografia cerebral apresentou
estenoses de ambas as artérias carétidas internas e vasos em
moyamoya. Verificou-se agravamento clinico, com depressao
subita da vigilia e morte. O estudo anatomopatolégico revelou
hemorragia do tronco cerebral e alteragdes concordantes com
diagnoéstico de doenca de moyamoya.

Conclusdes: A cefaleia na doen¢a de moyamoya é um sin-
toma pouco explorado. Pretende-se, a propdsito deste caso,
discutir a sua fisiopatogenia, nomeadamente a eventual rela-
¢ao da cefaleia constritiva occipital com multiplas lesoes
isquémicas e fenémenos de hipoperfusao, e as cefaleias inten-
sas de novo potencialmente associadas a faléncia de fenéme-
nos hemodinamicos compensatdrios e a presenca de lesdes

hemorragicas.
Palavras-chave: Cefaleia; acidente vascular cerebral; enxaqueca;
moyamoya.

Cefaleia e lipus eritematoso sistémico

Ana Bras, Ana Margarida Novo, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra.

acatbras4@hotmail.com

Introducdo: O lipus eritematoso sistémico (LES) é uma
doenga autoimune que afeta predominantemente a mulher
jovem. Associa-se a cefaleia priméria (enxaqueca e/ou cefa-
leia tipo tensao) em 39-61%, e a cefaleia secundadria (infecao,
meningite asséptica, hematoma subdural ou sinusite).

Caso Clinico: Mulher de 37 anos, com antecedentes de LES
(mucocutaneo, articular, hematoldgico e serosite) diagnosti-
cado aos 21 anos, observada em 2004 na consulta de Cefaleias
por crises recorrentes, semanais, de cefaleia pulsatil fronto-
temporal esquerda, intensidade moderada, com duragao de
24-48h, acompanhadas de nduseas, vomitos, fotofobia, com 1
ano de evolugdo, compativel com enxaqueca sem aura. Exame
neuroldgico e imagiolégico sem alteracoes. Medicada com
beneficio com topiramato e amitriptilina. Suspende topira-
mato ao fim de 1 ano por litiase renal associada a nefropatia
ltipica. Nos quatro anos seguintes as crises de enxaqueca tor-
naram-se didrias, refractdrias a medicacdo preventiva, coinci-
dindo com periodo de agravamento do LES. Em 2010 as crises
de enxaqueca mudam o seu padrao habitual sendo precedi-
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das de aura visual e sensitiva, e seguidas de alodinia incapaci-
tante. Repete RMN-CE sem alteracoes. Apés um periodo de
acalmia assiste-se a uma fase de agravamento do LES, acom-
panhado de crises frequentes de cefaleia tipo tensao benefi-
ciando com venlafaxina. Em 2014 e coincidido com introdu-
¢ao do anticorpo monoclonal Belimumab, inicia crises didrias
de cefaleia bifrontal intensa, com irradiagao cervical, acom-
panhada de vémitos e alteracdo da acuidade visual, prolon-
gando-se por vérios meses. Realizou TC-CE que mostrou
sinais de sinusite aguda esfenoidal. Submetida a esfenoidec-
tomia com melhoria marcada da intensidade das cefaleias
mas recrudescimento recente das dores e dos sinais inflama-
torios traduzindo provavel défice imunolégico induzido pela
terapéutica instituida.

Conclusao: Este caso revela a complexidade e dindmica da
abordagem da cefaleia no LES porque a cefaleia nao traduz
necessariamente o envolvimento do SNC, sendo a identifica-

¢do de causas secunddrias o principal desafio de diagnéstico.
Palavras-chave: Lipus eritematoso sistémico; cefaleia primdria;
cefaleia secunddria.

Prémio Vidjen Pharma
para o melhor caso clinico
Reunido de Outono de 2015

Cefaleia (hemo)dindmica

Liliana Pereira, Elisa Campos Costa, Teresa
Nunes, Paulo Saraiva, Pedro Cruz, Miguel
Rodrigues

Hospital Garcia de Orta, Almada
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Resumos

A influéncia da escolaridade na dimensao
macrolinguistica do discurso

Filipa Miranda, Ana Mineiro, Dora Colago
Instituto de Ciéncias da Satde, Universidade Cat6lica
Portuguesa, Lisboa

Introducdo: A aprendizagem da leitura e da escrita tém
uma grande influéncia nas capacidades linguisticas e cogniti-
vas dos individuos. Uma vez que a producdo do discurso
depende do desempenho destas capacidades e tendo em con-
sideracdo que cada vez mais € utilizada a andlise de discurso
durante a avaliacdo da linguagem, denota-se essencial com-
preender a influéncia da escolaridade na dimensao macrolin-
guistica do discurso. Uma das tarefas que tem sido mais utili-
zada para a andlise do discurso, é a descricao da Figura do
Ladrdao de Biscoitos, sendo que em Portugal ndo existem
dados normativos acerca da mesma.

Objetivo: Determinar a influéncia da escolaridade na pro-
ducgao dos conceitos principais, da coeréncia do tépico, da
coeréncia global e local e da coesdo, nesta tarefa.

Metodologia: Participaram neste estudo 87 individuos,
sem lesdo neurolégica.

Resultados: Verificou-se a influéncia da escolaridade na
identificagdo e classificacao da maioria dos conceitos princi-
pais, sendo os iletrados aqueles que apresentam um desem-
penho mais baixo. Também ficou demonstrada a influéncia da
escolaridade na coeréncia do tépico, sendo os menos escola-
rizados aqueles que utilizam menos subtépicos e os mais
escolarizados os que utilizam mais sub-subsubtépicos. Em
relacdo a coeréncia global e local, também se constatou a
influéncia desta varidvel, sendo que os individuos com mais
anos de escolaridade apresentam um discurso mais coerente.
Por outro lado, na andlise dos marcadores coesivos, apenas se
verificou a influéncia desta varidvel na quantidade de marca-
dores referenciais e elipses utilizadas, neste caso em nimero
superior nos individuos com o 4° ano de escolaridade.

Conclusdo: A escolaridade influéncia a maioria dos com-
ponentes macrolinguisticos do discurso, sendo os iletrados
aqueles que maioritariamente apresentam um desempenho
mais baixo.

Alteracdes neuropsiquiatricas em doentes
com Lupus Eritematoso Sistémico

Pedro Alves', Mariana Dias', Mariana Costa’, Isabel Amorim’,
Miguel Santos', Carolina Maruta? Ana Patricia Antunes’, Isabel
Pavao Martins? Luisa Albuquerque’

1-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncia e Satide
Mental, Centro Hospital Lisboa Norte - Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa.

Introducéo: As manifestagdes neurologicas associadas ao
Lipus Eritematoso Sistémico (LES) sdo diversas. As apresen-
tacdes puramente neuropsiquidtricas constituem um desafio
diagnéstico, devido a dificuldade de diagnéstico diferencial
entre neurolipus, iatrogenia medicamentosa e doenca psi-
quidtrica primadria ou reativa.

Casos clinicos: 1)Doente de 32 anos, internada por agita-
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¢ao psicomotora e alteracdes do comportamento desde hé 10
dias. Tinha antecedentes pessoais de hipertensao arterial e
doenca psiquidtrica, sem contudo histéria de epis6dios seme-
lhantes.

A entrada apresentava desorientacdo temporo-espacial,
ideias delirantes gravidicas, alucinagdes visuais e rash malar.
A avaliacdo neuropsicoldgica sugeria disfuncao executiva e da
memoéria grave. A RM-CE revelou muiltiplas alteragdes da
substancia branca e a avaliagao laboratorial sugeria o diag-
nostico de LES e sindrome de anticorpo antifosfolipido; elec-
troencefalograma e liquor sem alteragoes. Verificou-se melho-
ria com corticoterapia e com ajuste dos antipsicéticos em
meses.

2)Doente de 40 anos, com LES diagnosticado ha 15 anos.
Tinha apresentado um agravamento intestinal da doenga um
més antes com necessidade de iniciar corticoterapia. Foi
internada por insdnia, euforia e ideias delirantes gravidicas e
misticas fugazes e pouco estruturadas com 2 semanas de evo-
lugao. Tinha ainda histéria de alteracoes da comportamento
desde o inicio da idade adulta. A entrada apresentava flutua-
¢do da consciéncia e da atencdo, desorientacdo temporo-
espacial, ecolalia, preserveracdo motora, catatonia ligeira,
defeitos de evocacao e alteracoes visuo-construtivas. A RM-
CE revelou atrofia cortical difusa e hipersinal protuberancial
inespecifico; electroencefalograma e liquor sem alteracoes.
Clinicamente houve melhoria com a manutencao da cortico-
terapia e ajuste dos antipsicéticos. Dez dias depois apresenta-
va apenas defeito ligeiro da memoria de trabalho.

Conclusdo: Ambas as doentes apresentaram alteragdes
cognitivas e psiquidtricas de novo, diferentes do padrao da
doenga psiquidtrica de base, em periodos de atividade da
doencga auto-imune. No primeiro caso clinico considerou-se
que as alteracoes neuropsiqudtricas foram consequéncia dire-
ta da doenca auto-imune, enquanto que no segundo foram
consequéncia da iatrogenia dos corticoides.

Dois casos de disgrafia pés-Acidente
Vascular Cerebral - dificuldades
diagnosticas e de classificacdo

Pedro Viana', Gabriela Leal?, Isabel Pavao Martins"*

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2-
Laboratério de Estudos da Linguagem, Centro de Estudos Egas
Moniz.

Introducao: Embora raras, as perturbacoes isoladas da
escrita secunddrias a lesdes focais contribuem para a com-
preensdo da arquitectura cognitiva desta capacidade. De
acordo com os actuais modelos as disgrafias dividem-se em
centrais (a nivel lexical, sublexical ou ortogréfica) ou periféri-
cas (a nivel alografico, grafomotor ou executivo). Apresentam-
se dois casos distintos de disgrafia adquirida por lesdo cir-
cunscrita do hemisfério esquerdo.

Casos Clinicos: Caso 1: Homem de 77 anos, dextro, 12 anos
de escolaridade, recorreu ao Servigo de Urgéncia por instala-
¢do aguda de perturbacdo da linguagem. Apresentava um dis-
curso fluente, com raras pausas anémicas, nomeagao, repeti-
¢do e compreensdo preservadas, e leitura com raras parale-
xias. A avaliacdo da escrita revelou defeito na escrita esponta-
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nea e por ditado (palavras e frases), com predominio de erros
de regularizacao de palavras irregulares e homéfonas, compa-
tivel com disgrafia lexical. A RM-CE revelou dreas isquémicas
na circunvolugao frontal ascendente e insula anterior.

Caso 2: Homem de 50 anos, dextro, 4 anos de escolaridade,
apresentou instalacdo aguda de perturbacdo do discurso e
hemiparésia direita, com recuperacao espontanea da dltima.
Apresentava um discurso de baixa iniciativa, com perservagao
da nomeacao, repeticdo e compreensao, assim como da capa-
cidade global de leitura. A avaliacdo da escrita revelou defeito
no ditado e cépia de letras com letras ilegiveis, defeito de
alternancia de tipo de letra (manuscrito / imprensa), perseve-
ragao de letras e de tracos na mesma letra. A RM-CE mostrou
lesdes isquémicas na circunvolucdo frontal superior, frontal
média (Area de Exner) e cingulo anterior.

Conclusdes: Apresentam-se dois casos de disgrafia p6s-
AVC, com envolvimento de processos centrais no caso 1 e pre-
dominantemente periféricos no caso 2. Salientam-se as difi-
culdades na avaliacdo e classificacdo dos erros de escrita,
tendo em conta a variabilidade dos tipos de erro, a co-ocor-
réncia de outros defeitos neurolégicos, e a auséncia de ferra-
mentas de avaliacdo universais e validadas.

Alteracdes cognitivas em lesdo isquémica
do nucleo anterior do talamo

Pedro Alves', Carolina Maruta?, Isabel Pavao Martins*

1-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncia e Satide
Mental, Centro Hospital Lisboa Norte - Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 2-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de
Medicina, Universidade de Lisboa.

Introduc@o: O tidlamo estabelece uma diversa rede de
conexdes com outras estruturas neuronais, tais como o neo-
cortex, os nucleos da base e os ntcleos do tronco cerebral. As
lesdes no tdlamo tém apresentagoes semioldgicas diversifica-
das, justificando a designacdo de que lhe é por vezes atribui-
da de “grande imitador”.

Apresenta-se um caso clinico de lesao isquémica do ntcleo
anterior do tdlamo e discutem-se os possiveis mecanismo fisio-
patolégicos subjacentes as alteragdes cognitivas observadas.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 69 anos,
Portugués, dextro. Duas semanas antes do internamento os
familiares referiam aparecimento subito de desorientacao
temporo-espacial, apatia, dificuldades mnésicas, dificuldade
de nomeacao e ligeira diminuicao da for¢a muscular a direita.
Tinha antecedentes pessoais de hipertensao arterial, diabetes
mellitus tipo 2 e dislipidémia. Ao exame neurolégico de entra-
da apresentava desorientagao temporo-espacial, parafasias e
parésia G4+ do membro inferior direito. A avaliacao neuropsi-
coldgica revelou defeito acentuado nas capacidades de apren-
dizagem nao associativa, atencdo dividida e defeito moderado
a nivel da aprendizagem associativa e evoca¢ao de informa-
¢ao recente e apatia.

Na RM-CE observavam-se sinais de isquémica sub-aguda
com envolvimento talamico anterior a esquerda.

Discussdo e Conclusdes: Desde a década de 40 que esta
descrito o circuito de Papez, circuito que envolve o nticleo
anterior do tdlamo e cuja lesdo provoca sindromes amnésti-
cos. Descobertas recentes, designadamente as “head direction
cells” e “place cells”, ambas localizadas no hipocampo, e em
interac¢do com o ntcleo anterior do tdlamo, vém elucidar o
possivel mecanismo fisiopat6logico da desorientacdo espa-
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cial. Por outro lado, modelos animais de disfungao desta
regido mostraram defeitos na capacidade de sequenciacdo
temporal de eventos, especulando-se que seja este fendmeno
uma das bases para a desorienta¢ao temporal objectivada.

Variabilidade de apresentacao clinica em
dois casos de Degenerescéncia Lobar
Frontotemporal familiar associada a
mutacdo do gene C9orf72

Carolina Maruta', Leonor Guedes?, Isabel Pavao Martins'
1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa; 2 - Servico de Neurologia, Departamento
de Neurociéncia e Satilde Mental, Centro Hospitalar Lisboa Norte
- Hospital de Santa Maria, Lisboa.

arolmaruta@gmail.com

Introducéo: A degenerescéncia lobar frontotemporal com-
preende um grupo heterogéneo de doencas neurodegenerati-
vas de inicio precoce (antes dos 65 anos). Cerca de 10 a 30%
sao hereditarias, autossémicas dominantes, habitualmente
associadas a mutagdes patogénicas dos genes da MAPT e da
GRN. Mais recentemente, foram descritas mutacoes num
novo gene, C9orf72, presentes em casos com historia familiar
de Esclerose Lateral Amiotréfica e Deméncia Fronto-
Temporal. Descrevemos dois casos clinicos com esta mutagao
numa familia, ilustrando a variabilidade clinica de apresenta-
cao destas mutacgoes.

Caso 1: Mulher de 51 anos, dextra, com 4 anos de escolari-
dade, segunda de uma fratria de quatro irmas. Como antece-
dentes familiares, hd a referir histéria de doenga psiquidtrica
pela via da avé paterna (suicidio) e nas trés irmas (depressao
e ansiedade). Em 2010 inicia quadro progressivo de alteracao
do discurso e disfagia ligeira para sélidos, seguido de altera-
¢ao comportamental com desinteresse, apatia e distractibili-
dade facil. Mais tarde, surge alteragdo da memoria. Internada
em 2012 para investigacao apresentava sinal do aplauso posi-
tivo, hipomimia, sem alteracdo dos movimentos oculares,
rigidez axial e apendicular proximal (mais acentuada a direi-
ta), bradicinésia ligeira apendicular, sem outras alteracoes ao
exame neurolégico. A avaliacdo neuropsicolégica revelou
grande lentificagdo psicomotora em todos os desempenhos,
com défice nas capacidades mnésica (memdria imediata, evo-
cacdo de informacdo recente e aprendizagem), iniciativa,
orientacdo pessoal e temporal, cdlculo mental, e escrita;
MMSE = 21/30. Nesta altura é feito diagnéstico de sindrome
demencial sem outra especificagdao, sendo mais tarde confir-
mado o diagnéstico de DLFT de causa genética, por mutacao
C9orf72.

Caso 2: Mulher de 46 anos, dextra, com o 9° ano, auxiliar de
geriatria (atualmente desempregada), terceira na fratria des-
crita no Caso 1, com antecedentes pessoais de dislipidémia e
episddios recorrentes de depressdao desde ha 10 anos, com
seguimento psiquidtrico. Seguida em consulta desde 2012,
por queixas de memoria (ex. esquecimento de tarefas, do
codigo do cartdo multibanco; dificuldade em aprender novas
informacdes) e irritabilidade. A observacao clinica apresenta-
va-se ansiosa e deprimida, com ideagao suicida, impulsivida-
de no discurso. Ao exame neurolégico apresentava MMSE =
28/30, sacadas oculares resultantes de inconstancia na fixacao
do olhar, discretas mioclonia e coreia da face e do tronco. A
pesquisa de mutacdes genéticas para DLFT revelou a presen-
ca de mutacdo C9orf72. Na avaliagdo neuropsicolégica reve-
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lou defeitos nas capacidades de pesquisa sequencial de esti-
mulos visuais (por lentificagdo), atencdo sustentada por
periodos longos de tempo (com dispersao elevada) e dividida
(por lentificacao e erros de execucao), abstraccao, controlo
inibitorio, iniciativa (verbal e motora), meméria visual, pla-
neamento e resolucdao de problemas. Apresentava, ainda,
ligeira sintomatologia depressiva (GDS = 5/15). O perfil neu-
ropsicolégico foi sugestivo de deterioracdo cognitiva de tipo
frontal/executiva, estabelecendo-se o diagndstico de DLFT
genética por mutacao C9orf72.

Conclusdes: A presenca de alteracdes neuropsiquidtricas
como sintoma inaugural de DLFT causada por mutacoes da
C9orf72 tem sido descrita em diferentes séries clinicas. Aqui
ilustramos como a esta sintomatologia podera ser um indica-
dor da presenca desta doenca e evidenciamos a variabilidade
clinica de apresentacdo dentro de uma mesma familia.

Modulacdo das Redes Neuronais de
Repouso em EEG em diversos estados
comportamentais

Alberto Leal
Centro Hospitalar Psiquidtrico de Lisboa

Introducéo: A demonstragdao que muitas das redes neuro-
nais envolvidas na accdo e cogni¢do sdo detectdveis em
repouso criou oportunidades de estudo de patologias com-
portamentais em que a colaboracao dos doentes esté reduzi-
da ou é inexistente. As Redes Neuronais de Repouso (RNR)
foram mais estudadas em Ressonancia Magnética Funcional
(RMf), mas sao também detectdveis em EEG. O actual estudo
é uma abordagem inicial a aplicacdo destas metodologias na
investigacdo planeada de um leque alargado de distirbios
neuropsiquidtricos incluindo psicoses, sindromes depressi-
vos, défices atencionais e sindromes demenciais, seguidos
num hospital psiquidtrico central.

Objectivos: Analisar a capacidade do estudo das RNR em
EEG para detectar diferencas robustas da actividade cerebral
entre estados comportamentais diversos em individuos sau-
daveis.

Material e Métodos: Um grupo de 10 adultos saudéaveis foi
submetido a registo EEG com 74 eléctrodos (sistema 10-10)
em quatro estados comportamentais (5 minutos/estado):
repouso olhos abertos (AO); repouso olhos fechados (OF);
visualizacdo de imagens seriadas (Vis); tarefa motora atencio-
nal com estimulos visuais (VisMot). Os registos EEG foram
processados com o software SLORETA, utilizando algoritmos
de decomposicdo em “Microstates” e decomposicao em
Componentes Independentes para recuperar as RNR.
Efectuamos a comparagao estatistica entre estados comporta-
mentais AO-OF OA-Vis e AO-VisMot, quanto a activagao das
diversas RNR e “microstates”.

Resultados: A comparagao AO-OF evidenciou diferencas
estatisticamente significativas em 6 de 15 RNR, implicando
fundamentalmente os lobos occipitais, temporais inferiores e
frontais. A comparagao OA-Vis e AO-VisMot ndo evidenciou
diferencas significativas em nenhuma das RNR. A decomposi-
¢ao em “microstates” evidenciou diferencas estatisticamente
mais significativas entre estados comportamentais demons-
trando maior potencial para discriminar distintos estados
comportamentais.

Conclusoes: Num estudo preliminar das propriedades das
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redes neuronais de repouso em EEG evidenciamos interes-
santes possibilidades para discriminar diferentes estados
comportamentais em voluntarios saudaveis.

Direct gaze partially overcomes
hemispatial neglect and captures spatial
attention

Miguel Leal-Rato'; Inés Mares, MSc?; Atsushi Senju, PhD? Isabel
Pavao Martins, M.D., PhD!

1-Language Research Laboratory, Faculty of Medicine, University
of Lisbon; 2-Centre for Brain and Cognitive Development,
Department of Psychological Sciences, Birkbeck College.

Direct gaze has been shown to be a particularly important
social cue, being preferentially processed even when uncon-
sciously perceived. Results from several visual search tasks
further suggest that direct gaze modulates attention, showing
a faster orientation to faces perceived as looking toward us.
The present study aimed to analyse the putative modulation
of spatial attention in patients with unilateral neglect, which
occurs commonly following right hemisphere lesions and is
characterized by contralesional spatial defects, alongside with
nonspatial defects. Eight right hemisphere stroke patients
with neglect were asked to perform a target cancellation para-
digm. Patients were instructed to cross all open eyed pictures
amidst closed eyed distractors. Target images were either in
direct or averted gaze. Participants performed significantly
better in the direct gaze condition, with six in eight patients
finding more eyes in direct than averted gaze. This difference
seemed to be larger in the left visual field, with no difference
found between conditions in the right most quarter of the tar-
get array. These findings suggest that direct gaze diminishes
the visuospatial impairment seen in neglect patients, possibly
by being processed pre-attentively and thus shifting attention.

Versao abreviada da Escala de Inteligéncia
de Wechsler para Adultos (WAIS-IIl) para
doentes Epiléticos candidatos a cirurgia

Marta de Assunc¢do Gongalves', Mario Rodrigues Simoes’ e
Alexandre Castro-Caldas®

1-Laboratério de Estudos de Linguagem (LEL), FM-UL; 2-
CINEICC, FPCE-UC; 3-Instituto de Ciéncias da Saude,
Universidade Catdlica Portuguesa (UCP).

Introducdo: As escalas de inteligéncia de Wechsler sdao
consideradas a medida gold standard para inteligéncia e
fazem parte do protocolo de avaliacdo psicolégica pré- e pos-
cirurgia de doentes com epilepsia refrataria. A WAIS-III tem 14
subtestes e estd aferida para Portugal desde 2008. A adminis-
tracao da totalidade dos subtestes desta escala pode exceder,
com estes doentes, os 120 minutos.

Objetivo: Procurar uma versao abreviada da WAIS-III que
possa estimar QIV, QIR e QIEC de forma vélida e precisa em
metade tempo.

Metodologia: Foi aplicada a versdo completa da WAIS-III a
30 doentes consecutivos da cirurgia da epilepsia do Hospital
de Santa Maria, em Lisboa. Foram selecionados 30 participan-
tes saudaveis da amostra de afericdo, sendo as amostras
emparelhadas em género, idade, escolaridade, profissao e
regido de residéncia. Foram calculados e analisados os trés QI
tradicionais segundo 4 combinacdes baseadas em Ward
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(1990): férmula (ponderada versus férmula proporcional) e
subteste (Cubos versus subteste Matrizes).

Resultados: As quatro versoes se mostraram adequadas
para o grupo controlo, mas apenas as versdes da férmula pon-
derada se mostraram adequadas para o grupo clinico. As cor-
relacoes entre a forma completa e a forma abreviada variaram
entre .95 e .99, para ambos os grupos. No entanto, as percen-
tagens de acerto entre QI estimado e QI real mostraram vérias
fragilidades para as quatro versoes abreviadas.

Conclusdes: Desaconselha-se o uso de formas ou versoes
abreviadas da WAIS-III na avaliagdo pré-cirdrgica de doente
com epilepsia refratdria. Contudo, o uso destas mesmas for-
mas pode ser ttil nas repetidas avaliagdes p6s-cirurgicas. Para
estes casos, aconselhamos o uso da forma com formula pon-
derada e subteste Cubos.

Estabilidade Temporal da Dementia Rating
Scale-2

Fernandes J, Cavaco S

1-Unidade de Neuropsicologia, 2-Laboratério de Neurobiologia
do Comportamento Humano, do Centro Hospitalar do Porto,
Porto.

Introducéo: A Dementia Rating Scale-2 (DRS-2) é ampla-
mente utilizada no processo de sele¢ao pré-tratamento e na
monitorizacdo pos-tratamento cirtrgico de doentes de
Parkinson. O uso repetido da DRS-2 ou de qualquer outro ins-
trumento neuropsicolégico em avaliacdes seriadas para
monitorizar altera¢des no perfil cognitivo ao longo do tempo
pode ser problematico, devido ao efeito da prética.

Objectivos: Explorar a estabilidade temporal da DRS-2.

Metodologia: Cinquenta sujeitos saudéveis recrutados na
comunidade (34 mulheres e 16 homens) com idades entre os
48 e 0s 72 anos (média=61+7) e com 4 a 20 anos de escolarida-
de (média=11+4 anos) completaram a versao portuguesa da
DRS-2 em duas ocasides. O intervalo entre avaliagdes variou
entre 3 e 28 meses (média=8+7). Foi explorado o ICC(1,k)
entre as duas avaliacoes e foi usada a regressao linear multipla
para analisar os efeitos das caracteristicas demogréficas dos
sujeitos e do intervalo de tempo na diferenca entre avaliagdes.

Resultados: A pontuacdo total da DRS-2 na primeira ava-
liacao foi em média 139+3 (pontuacdo ajustada: .3+.5) e na
segunda avaliagdo foi 138+3 (pontuagdo ajustada: 0,2+5). O
ICC dos valores da DRS-2 em bruto foi de 0,733 e das pontua-
¢Oes ajustadas foi de 0,822. A regressao linear multipla revelou
efeitos significativos (p<0,05) do sexo, da idade e da escolari-
dade, mas ndo do intervalo de tempo entre avaliacdes, na
variagdo entre avaliagdes.

Conclusoes: A DRS-2 apresentou boa fiabilidade teste-
teste em sujeitos sauddveis para intervalos de tempo entre 3
meses e dois anos e meio. No entanto, os resultados deste
estudo revelaram que as varidveis demograficas dos sujeitos
podem afetar a estabilidade temporal da DRS-2.

Alteracoes neuropsicolégicas num caso de
Ataxia Espino-Cerebelosa de tipo 17

Carolina Maruta', Leonor Guedes?, Lara Caeiro?, Isabel Pavao
Martins'

1-Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa; 2-Servico de Neurologia, Departamento
de Neurociéncia e Saide Mental, Centro Hospitalar Lisboa Norte
- Hospital de Santa Maria, Lisboa.
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Introduc@o: As ataxias espino-cerebelosas sdao doencas
neurodegenerativas que afectam o cerebelo, tronco cerebral,
espinal medual e nticleos da base, apresentando-se por ataxia,
disartria, sinais extrapiramidais/ piramidais e perturbacoes
autonémicas. Estdo descritas formas hereditdrias, na qual se
incluem as ataxias espino-cerebelosas (SCA), podendo distin-
guir-se diferentes tipos (Tipo 1, Tipo 2, Tipo 3 - Doenca de
Machado Joseph -, Tipo 6 e Tipo 17). A presenca de défice cog-
nitivo associado a estas doencas, em particular a SCA 17, tem
sido descrita na literatura mas o estudo destas alteracoes tém-
se revelado escasso. Apresentamos um caso clinico com hist6-
ria familiar de SCA 17, cujo perfil neuropsicoldgico € sugestivo
de um compromisso cognitivo.Descrever aqui logo o perfil.

Caso Clinico: Mulher de 59 anos, dextra, 11 anos de esco-
laridade, técnica de andlises clinicas, seguida em consulta de
neurologia desde 2011 por queixas de alteracdo de memoria
com dois anos de evoluc¢do e interferéncia na atividade labo-
ral. Histéria de sindroma depressivo desde hd vdrios anos.
Tem historia familiar de SCA 17 (tio paterno com suicidio aos
40 anos e primo com inicio da doenca por deméncia e parkin-
sonismo perto dos 30 anos). O exame neuroldgico revelou
ligeira interrupcao das sacadas oculares, sem ataxia ou outras
alteracdes. A RMN (2013) mostrou atrofia cortical difusa dos
lobos frontais mas sem atrofia cerebelosa. A doente realizou
avaliagdo neuropsicolégica em 2011 e 2015. A primeira avalia-
¢ao revelou defeitos nas capacidades de aprendizagem asso-
ciativa imediata e de longo prazo, iniciativa verbal, calculo e
flexibilidade mental, com ligeira sintomatologia depressive
concomitante. Quatro anos depois, a avaliacdo neuropsicol6-
gica revelou declinio cognitivo significativo, apresentando a
doente atualmente defeitos marcados em todas as capacida-
des atencionais (por lentificacdo e dispersao elevadas), inicia-
tiva verbal, memoria verbal (com esquecimento), capacidade
construtiva bidimensional, desenho por abstracao (desenho
do reldgio), célculo, abstracdo nao verbal, planeamento e
resolugao de problemas.

Conclusdo: O caso apresentado ilustra a ocorréncia de
alteracdes neuropsicolégicas e neuropsiquidtricas compati-
veis com uma deterioracdo cognitiva progressiva numa doen-
te com histéria familiar de SCA 17, podendo sugerir a instala-
cao deste quadro clinico antes da instalacao de alteracoes
motoras.
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Principios editoriais e normas de publicacao
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A SINAPSE é uma revista médica, propriedade da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN), publicada em edicdo cldssica
e em suporte electroénico.

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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